NOTA CLINICA

A la sombra de la enfermedad de Alzheimer
crecen brotes de enfermedad de Parkinson
y demencia por cuerpos de Lewy

E. Diéguez-Perdiguero, C. Charro-Gajate, R.R. Hortiglela-Arroyo

Introduccién. La segunda causa de demencia dentro de
las de origen degenerativo es la demencia por cuerpos de
Lewy, que representa un 15-25% del total de demencias.
Caso clinico. El objetivo de este estudio es describir un
caso clinico de demencia por cuerpos de Lewy, incidiendo
en la importancia del diagndstico diferencial con la de-
mencia tipo Alzheimer y la enfermedad de Parkinson con
demencia. Se destaca la importancia de los criterios clini-
cos de consenso y de las pruebas complementarias, como
la exploracion neuropsicoldgica y el estudio por imagen
de las vias dopaminérgicas. Los criterios clinicos son los si-
guientes: presencia de demencia como rasgo central,
atencién fluctuante, alucinaciones visuales y parkinsonis-
MO COMO rasgos nucleares, y otros rasgos sugestivos (cai-
das frecuentes, sincopes, disminucion del estado de con-
ciencia). En cuanto a la exploracion neuropsicoldgica, este
tipo de demencia presenta un perfil particular, con afecta-
cion de la capacidad de organizacion visuoespacial y fallos
en la atencién y en las capacidades ejecutivas. Por ultimo,
se destaca laimportancia de adecuar el tratamiento farma-
coldgico a las caracteristicas particulares de esta demen-
cia. Asi, es fundamental considerar que la administracion
de anticolinérgicos y de levodopa puede perturbar los ni-
veles atencionales y precipitar las alucinaciones. Conclu-
siones. Actualmente no existe un tratamiento que modifi-
que ostensiblemente la evolucién fatal de la enfermedad,
pero el adecuado tratamiento de los sintomas puede me-
jorar la calidad de vida de los pacientes y sus cuidadores.
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Episodes of Parkinson’s disease and dementia with
Lewy bodies overshadowed by Alzheimer’s disease

Introduction. The second most frequent cause of dementia of
those with a neurodegenerative origin is dementia with Lewy
bodies, which accounts for 15-25% of the total number of
cases of dementia. Case report. The aim of this study is to de-
scribe a clinical case of dementia with Lewy bodies, with em-
phasis on the need to perform the differential diagnosis with
Alzheimer-type dementia and Parkinson’s disease with de-
mentia. The article highlights the importance of the agreed
clinical criteria and complementary tests, such as the neuro-
psychological examination and imaging studies carried out to
examine the dopaminergic pathways. The clinical criteria
were the following: presence of dementia as the central fea-
ture, fluctuating attention, visual hallucinations and Parkin-
sonism as the nuclear features, and other suggestive features
(frequent falls, syncopes, lowered level of consciousness). With
regard to the neuropsychological examination, this type of
dementia presents a particular profile, with an impaired ca-
pacity for visuospatial organisation and deficits in attention
and the executive capabilities. Lastly, the study also underlines
the importance of matching the pharmacological treatment
to the particular characteristics of this dementia. Thus, it is es-
sential to take into account the fact that the administration
of anticholinergic agents and levodopa can upset the levels of
attention and give rise to hallucinations. Conclusions. There is
currently no treatment available that can make any clear
changes to the fatal course of the disease, but suitable treat-
ment of the symptoms can improve the quality of life of both
patients and their caregivers.

Key words. Alzheimer-type dementia. Dementia with Lewy bodies.
Neuropsychiatry. Neuropsychology. Parkinson’s disease.

Servicio de Psiquiatria.
Complejo Asistencial de
Burgos. Burgos, Espana.

Correspondencia

Dra. Esther Diéguez
Perdiguero. Servicio de
Psiquiatria. Complejo
Asistencial de Burgos. Avda.
Islas Baleares, s/n. E-09006
Burgos.

E-mail
edppsi@hotmail.com

Agradecimientos
Al Dr. Jesus de la Gandara
Martin, por su supervision.

Este trabajo obtuvo

el primer premio ex aequo
del Primer Concurso de
Casos Clinicos del Area
Tematica de Psicogeriatria
de Psiquiatrfa.comy la
Sociedad Espafola de
Psicogeriatria, que contd
con el patrocinio de
Brainpharma.

221



E. Diéguez-Perdiguero, et al

222

Introduccion

La demencia es un sindrome clinico caracteriza-
do por déficit de memoria y de otras dreas cogni-
tivas que deteriora significativamente el funcio-
namiento social y ocupacional de la persona
afectada. La incidencia mas frecuente es la enfer-
medad de Alzheimer (EA), con un 60%, pero la
segunda causa de demencia dentro de las de ori-
gen degenerativo es la demencia por cuerpos de
Lewy (DCL), que representa el 15-25% del total
de demencias segun los diversos estudios epide-
mioldgicos [1]. El calculo de su prevalencia estd
condicionado por el hecho de no disponer de una
prueba diagndstica especifica y porque los crite-
rios clinicos aceptados tienen una sensibilidad y
una especificidad variables. De hecho, el 12-36%
de los pacientes con diagndstico clinico de demen-
cia tipo Alzheimer (DTA) retinen criterios neuro-
patologicos para el diagnostico de DCL [1].

Los primeros casos de DCL fueron descritos
por Okazaki et al en 1961 [2]; sin embargo, no es
hasta 1983 cuando Yoshimura [3] utiliza por pri-
mera vez el término para referirse a un tipo de
demencia progresiva asociada a parkinsonismo,
con afectacion del cortex por la presencia de cuer-
pos de Lewy. Los criterios clinicos de consenso de
esta enfermedad se pusieron de manifiesto en la
reunion del Consorcio para la DCL realizada en
Newcastle en 1996 (Tabla I).

El diagndstico diferencial con la DTA continda
siendo hoy dia una ardua tarea, fundamentalmen-
te en las fases iniciales. Aunque en la DCL se ha
hallado atrofia del 16bulo temporal medial, no es
tan pronunciada como en la DTA y neuropatold-
gicamente incluye pérdida neuronal y la presencia
de cuerpos de Lewy en el nucleo subcortical, 16-
bulo frontal, temporal y parietal. Por otra parte, la
pérdida de neuronas colinérgicas se observa de
manera temprana en la DCL y la administracion
de anticolinérgicos puede perturbar los niveles
atencionales y precipitar las alucinaciones.[4].
Hay algunas caracteristicas frecuentes en la DCL
que son utiles en el diagnostico diferencial con la
EA, como la presencia de un trastorno de la con-
ducta del suefio REM, los sintomas disautono-
micos en fases iniciales (incontinencia urinaria,
hipotension ortostética, sincopes) y la hipersensi-
bilidad a neurolépticos.

Asimismo, el diagndstico diferencial con la en-
fermedad de Parkinson (EP) con demencia tam-
bién puede convertirse en una tarea dificil, pues

existen una serie de caracteristicas clinicas, neu-
roquimicas y patoldgicas comunes. Ambas enti-
dades pueden cursar con parkinsonismo, simila-
res déficits cognitivos y similar patrén de atrofia 'y
de déficit colinérgico y dopaminérgico [5]. Sin
embargo, la gravedad de la disfuncidn ejecutiva y,
en particular, la frecuencia de los sintomas psi-
quiatricos son significativamente mayores en la
DCL que en la demencia parkinsoniana. En estos
casos, la exploracion neuropsicoldgica desempe-
fia un papel importante, asi como el estudio por
imagen de las vias dopaminérgicas. Por otro lado,
se ha establecido de forma arbitraria un criterio
temporal: si el trastorno cognitivo se manifiesta
durante el primer afo tras la aparicién de los sin-
tomas motores, el diagndstico apropiado seria
DCL, como es nuestro caso, y si el trastorno cog-
nitivo se inicia de forma tardia, deberiamos diag-
nosticar demencia por EP [6].

Aunque no se conocen con precisién los marca-
dores neuropsicoldgicos que apoyan el diagnéstico
de DCL y los resultados de las investigaciones son
contradictorios, parece que esta enfermedad puede
tener un patrén de alteracién neuropsicologica
particular. Una eficaz caracterizacion de los tras-
tornos neuropsicoldgicos que acomparfian a esta
enfermedad podria facilitar su identificacion y su
diagnostico. Asi, los estudios —escasos en la biblio-
graffa— que abordan la exploracién neuropsicolé-
gica llaman la atencién sobre la afectacion de la
capacidad de organizacion visuoespacial y fallos en
la atencién y en las capacidades ejecutivas, como
diferenciadores de la DCL frente a la DTA [7,8].
No obstante, los criterios diagndsticos propuestos
por el Consorcio sobre la DCL (Tabla I) no estable-
cen explicitamente un perfil cognitivo especifico
que permita distinguir la EA de la DCL ni de otros
tipos de demencia, como la EP con demencia.

El objetivo de esta nota clinica es describir un
caso de DCL, incidiendo en la importancia del
diagnostico diferencial con la DTA y con la EP
con demencia.

Caso clinico

Var6n de 81 aflos que acude a consulta derivado
por el Servicio de Urgencias por agitacion psico-
motriz, alucinaciones visuales y somnolencia
diurna, acompafado por su mujer, que es su prin-
cipal cuidadora.
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Tabla I. Criterios clinicos de la demencia
por cuerpos de Lewy (Mc Keith et al, 1996).

A. Deterioro cognitivo progresivo que altera las
actividades sociales (los déficits de memoria
pueden no ser sintomas iniciales, pero presentan
un deterioro progresivo)

B. 1 (posible), 2 (probable)

1. Fluctuacién cognitiva
2. Alucinaciones visuales recurrentes
3. Parkinsonismo

C. Caracteristicas que refuerzan el diagndstico

1. Caidas frecuentes

2. Sincope

3. Disminucién del estado de conciencia
4. Sensibilidad a los neurolépticos

5. Ideacién delirante

6. Otros tipos de alucinaciones

D. Exclusion de otra patologia causa de demencia

E. Exclusion de accidente vascular cerebral

Ay B deben estar presentes para el diagndstico.

No tiene antecedentes psiquiatricos. Interveni-
do quirdrgicamente de carcinoma de préstata
hace cinco afios. Hipertension arterial en trata-
miento y bien controlada. Claudicacién intermi-
tente. No se conocen datos de enfermedades psi-
quidtricas o neurodegenerativas en la familia.

Hace un afo acudi6 a consultas de neurologia
por problemas de movilidad y rigidez. Fue diag-
nosticado de EP y se pauté tratamiento con carbi-
dopa-levodopa, con mejoria parcial de los sinto-
mas. Su mujer cuenta que desde entonces lo
encuentra mds apagado, en ocasiones ansioso, y
tiene muchas pesadillas. Seis meses después, es-
tando el paciente en el salon de su casa, presenta
repentinamente una gran angustia, refiriendo la
existencia de un perro enorme en la casa; al decir-
le su familia que alli no hay nada, reacciona con
furia (jpero si estaba delante mio!, ;es que os ha-
béis vuelto ciegos?’), mostrandose agresivo ver-
balmente y con una importante agitacion psico-
motriz. En las semanas posteriores las alucinaciones
visuales se suceden: perros, lobos, gatos, descono-
cidos con atuendos estrafalarios..., que son des-
critos por el paciente con gran detalle. En ocasio-
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Figura 1. Test del reloj a la orden verbal y a la copia.

nes presenta desorientacién temporal y espacial.
Tras acudir en varias ocasiones al Servicio de Ur-
gencias ingresa en el Servicio de Medicina Inter-
na, donde es diagnosticado de delirio, pero no se
encuentra causa alguna que lo justifique. Se inten-
ta tratamiento con haloperidol, que se suspende
porque produce un marcado empeoramiento del
parkinsonismo y de la confusién. Posteriormente
aparecen ideas delirantes de perjuicio (‘van a ve-
nir a matarme y a quitarme todo el dinero’). La
familia refiere que no han apreciado una gran
pérdida de memoria en el paciente, pero si han
observado que le cuesta mantener la atencién y
no puede seguir las conversaciones. Ademas, pre-
senta gran somnolencia diurna a pesar de que
duerme bien por la noche. Destacan que los sinto-
mas se presentan con fluctuaciones, incluso en el
mismo dia, pasando de estar bastante licido a ‘to-
talmente ido, con episodios de agitacioén psico-
motriz e incluso agresividad.

En la exploracién psicopatologica el paciente
esta consciente, bien orientado autopsiquicamente,
desorientado en el tiempo y parcialmente en el es-
pacio. Durante la entrevista se muestra pasivo pero
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Tabla Il. Resumen de puntuaciones de la bateria neuropsicoldgica.

Puntuacién directa Puntuacién total

CAMCOG-R 48 105
Fluidez verbal semantica (animales) 6

Fluidez verbal fonoldgica (palabras por‘p’) 4

Memoria de trabajo (digitos) 3

Clave de nimeros 0

Denominacién visuoverbal (Boston abreviado) 13 15
Test del reloj 5 20
Praxia constructiva 0 3
Praxia ideomotora a la orden verbal 2 5

colaborador ante las preguntas, con relativa con-
ciencia de déficits cognitivos. Presenta labilidad
emocional e incontinencia afectiva, pero con mar-
cada hipomimia. Se aprecian fluctuaciones aten-
cionales y un nivel de concentracién disminuido,
con déficits en la comprension. Destaca una mar-
cada bradipsiquia. Presenta un lenguaje descarri-
lado e incoherente, con frecuentes respuestas
tangenciales. Se evidencian ideas delirantes de per-
juicio poco estructuradas, relacionadas con el &m-
bito familiar, y describe alucinaciones visuales
complejas de las que no hace critica, y que vivencia
con gran repercusién emocional y conductual.
Presenta lagunas mnésicas que tiende a rellenar
confabulando. No refiere alteraciones de la con-
ducta alimentaria y presenta hipersomnia diurna.

No se aprecian alteraciones en la exploracién
de los pares craneales, salvo discinesias orolin-
guales. Sin claudicaciones motoras, déficits sensi-
tivos, dismetria ni temblor. Ligera rigidez articu-
lar bilateral. Hipomimia. Leve bradicinesia en
movimientos repetitivos con ambas manos, asi
como en la marcha. Reflejos normales. Resto de
exploracidn, sin hallazgos significativos.

La exploracién neuropsicologica evalua las
funciones cognitivas superiores (memoria, len-

guaje, funciones ejecutivas, praxias, gnosias, aten-
cién y célculo) mediante el CAMCOG-R, el test
de vocabulario de Boston y los subtests PIEN Bar-
celona. (Tabla II). El paciente obtiene una puntua-
cién de 48/105, siendo el punto de corte de 69-70,
por lo que podemos afirmar que presenta deterio-
ro cognitivo global. Se objetiva lo siguiente:

o Atencion. Frecuentes fluctuaciones atenciona-
les y grave enlentecimiento en la velocidad de
procesamiento de la informacién. Moderadas
dificultades en control mental y span atencio-
nal fonoldgico.

o Funciones ejecutivas. Grave deterioro en evoca-
cidén categorial fonolodgica, planificacion (Fig.
2), supervision y pensamiento constructivo y
razonamiento abstracto.

o Lenguaje. La expresion oral es adecuada en
cuanto a estructura gramatical, pero con un
lenguaje incoherente y divergente. No presenta
déficit en denominacién visuoverbal. Leve difi-
cultad en la comprension de 6rdenes verboges-
tuales sencillas. Grave afectacion para la reali-
zacion de la escritura.

o Praxias. Grave deterioro en praxia visuocons-
tructiva con dificultades visuoespaciales (Fig. 1).
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Moderado déficit en praxias ideacional e ideo-
motora.

o Memoria. Dificultades graves en memoria de
trabajo (encargada del manejo y manipulacién
de la informacién) y en la memoria a largo pla-
zo semadntica.

El DAT-Scan (SPECT cerebral con ioflupano-123)
muestra una morfologia alterada y captacion
descendida en el estriado, con una ausencia prac-
ticamente total de captaciéon de putamen, grave
hipocapaptacién en los nucleos caudados de for-
ma bilateral y un aumento de la densidad inespe-
cifica cortical. Grave degeneracién de la neurona
dopaminérgica presindptica de la via nigroestrial
bilateral.

La resonancia magnética craneal denota lesio-
nes inespecificas, probablemente isquémicas cr6-
nicas, en la sustancia blanca periventricular, los
nucleos basales y la protuberancia. Moderada
atrofia cortico-subcortical.

El paciente es diagnosticado de probable DCL
en base a los criterios clinicos de Mc Keith et al
(Tabla I).

Se inicia tratamiento con rivastigmina en par-
che transdérmico en dosis de 4,6 mg/24 h, que se
aumenta a 9,5 mg/24 h. Se disminuye la dosis de
levodopa que venia tomando, ya que puede em-
peorar la clinica de alucinaciones y delirios. Se
aflade tratamiento con quetiapina de liberacién
prolongada en dosis de 50 mg/dia; debido a la
buena tolerancia y al no empeoramiento del par-
kinsonismo, se aumenta progresivamente hasta
150 mg/dia.

En la actualidad no existe ningun tratamiento
que modifique ostensiblemente la evolucion fatal
de la enfermedad, pero el tratamiento de los sin-
tomas puede mejorar la calidad de vida de los pa-
cientes y sus cuidadores. En este caso, tras el pro-
gresivo ajuste del tratamiento psicofarmacolégico,
en los meses siguientes se ha observado que las
alucinaciones visuales y los delirios tienen una
menor repercusion emocional y conductual en el
paciente, que se muestra mas tranquilo, y dismi-
nuyen en gran medida los episodios de agitacion.

Discusion

Diversos estudios epidemioldgicos [1] sefialan la
DCL como la segunda causa mas frecuente de de-
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Figura 2. Praxia constructiva.

mencia degenerativa primaria, pero en la practica
clinica diaria este tipo de demencia se diagnostica
en un porcentaje inferior. Las causas podrian ser
que, en su fase inicial, se puede confundir con
otros trastornos, de forma destacada con DTA y
con EP. Es fundamental realizar un adecuado
diagndstico diferencial que permita adecuar el
tratamiento farmacoldgico y predecir la evolucion
del caso. De hecho, autores como Tiraboschi et al
[4] sefialan que la administracién de anticolinér-
gicos puede perturbar los niveles atencionales y
precipitar las alucinaciones.

Para llevar a cabo un adecuado diagndstico re-
sulta fundamental atender a los criterios clinicos
sefialados en la tabla I: presencia de demencia
como rasgo central, atencion fluctuante, alucina-
ciones visuales y parkinsonismo como rasgos nu-
cleares, y otros rasgos sugestivos (caidas frecuentes,
sincopes, disminucion del estado de conciencia).
Sin embargo, también es necesario atender a cri-
terios clinicos que permitan el diagndstico dife-
rencial y a pruebas complementarias, como la
exploracién neuropsicolédgica y el estudio por
imagen de las vias dopaminérgicas. Como hemos
senialado, la exploracion neuropsicoldgica puede
facilitar el diagnostico, la progresién de la enfer-
medad y la posible respuesta al tratamiento. De
hecho, las tareas visuoperceptivas y visuocons-
tructivas, en combinaciéon con otras pruebas,
pueden diferenciar la DCL del envejecimiento
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normal y de la DTA, con una sensibilidad de has-
ta el 80% y una especificidad de hasta el 90% [9].
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