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Presentacion

Hablemos de demencia. Al hacerlo, probablemente venga a nuestra mente la
imagen de un anciano con olvidos, pérdida de sus capacidades intelectuales o
cambios en su personalidad. Casi con toda certeza, pensaremos en el
deterioro funcional, cognitivo y social que este sindrome lleva aparejado. En
efecto, la demencia se acompaifia de este conjunto de sintomas, habituales
entre quienes la padecen, pero el cuadro clinico se manifiesta,
necesariamente, de forma diferente y singular en cada persona. De tal
manera, la desinhibicién, presente con frecuencia en el sindrome, puede
intensificar algunos de los rasgos propios del temperamento premorbido del
paciente y expresarse, indistintamente, a través de la risa o el llanto. Por este
motivo, el conocimiento del individuo -y de la historia de su vida - es un
aliado impagable a la hora de intentar dar sentido a comportamientos que, a
primera vista, podrian parecer totalmente injustificados.

Es importante subrayar que la demencia no es una enfermedad en si
misma, sino el resultado sintomatico de diversas condiciones médicas, tales
como el Alzheimer, algunas patologias cerebrovasculares o la enfermedad
por cuerpos de Lewy, por citar s6lo las formas crénicas mas comunes. El
hecho de que existan otros tipos de demencia provocados por causas
reversibles, como es el caso de la hidrocefalia normotensiva, exige al
profesional de la salud una evaluacion cuidadosa del paciente, encaminada a
descubrir la raiz del deterioro.

Aunque el cuadro clinico demencial puede presentarse en individuos
jovenes, lo habitual es que lo haga en personas ancianas. Tanto es asi, que la
edad avanzada constituye el principal factor de riesgo para desarrollar esta
dolencia, siendo mas frecuente a partir de los 65 afios y estimandose que
puede afectar a alrededor del 40% de la poblacién mayor de 85 afios.

Debido al incremento de la esperanza de vida en la mayoria de los paises,
unido a la disminucién de la tasa de fertilidad, la proporcién de personas
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mayores de 60 afios esta aumentando mas rapidamente que la de los demas
grupos de edad y, segun la Organizaciéon Mundial de la Salud, pasara del 11%
al 22% entre los afios 2000 y 2050. En el mismo periodo de tiempo, se estima
que el nimero absoluto de personas que componen este colectivo aumente de
605 a 2.000 millones. Tal paisaje demografico supondra, casi con toda
seguridad, un incremento subsecuente de la incidencia de demencia. Asi, en
el afio 2010 habia en el mundo alrededor de 36 millones de pacientes
aquejados por este mal, cifra que muy probablemente se duplicara dentro de
20 afios, afectando a unos 66 millones de personas en 2030 vy
aproximadamente a unos 115 millones en 2050. De acuerdo a la Alzheimer's
Disease International, cada cuatro segundos se diagnostica en el planeta un
nuevo caso de demencia, lo que conlleva unos 7,7 millones de nuevos
pacientes cada afio.

Las estadisticas no hacen sino reflejar un problema médico y social de
primera magnitud. No en vano, diversos estudios sefialan que el impacto
econdmico sobre las familias y las instituciones sociosanitarias supera ya al
de enfermedades como el cancer o los trastornos asociados a patologias
cardiovasculares. Por si esto fuera poco, el Informe Mundial sobre Alzheimer
2010 preve que las necesidades de gasto ligadas a la demencia aumentaran un
85% hacia 2030.

El esfuerzo denodado de los investigadores se dirige a encontrar algun
tipo de "cura" o, alternativamente, algun remedio que detenga la progresion
del sindrome demencial. La existencia de diferentes causas que pueden
provocarlo hace de tal empefio una empresa tremendamente dificil. No
obstante, las ultimas décadas han sido testigo de la aparicion de diversas
terapias, tanto farmacol6gicas como no farmacolégicas, que han supuesto una
considerable mejora en la calidad de vida, dignidad y bienestar, no so6lo del
paciente, sino también de aquellos mas cercanos a él.

El proposito general de este libro es ofrecer una informacion actualizada
acerca de las principales formas de demencia, describiendo las causas que
podrian originarla y los métodos empleados para diagnosticarla. Asimismo,
se pretende enfatizar la explicacion de las estrategias de intervencion mas
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extendidas y que, hasta la fecha, se han mostrado mas efica ces. Se trata de
un compendio conciso, que contempla tanto los enfoques tedricos como los
practicos. En ultimo término, este libro aspira a servir de invitacion al estudio
y al conocimiento de esta relevante e importantisima materia por lo que, sin
mas dilacion, animamos al lector a sumergirse en sus paginas.
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Introduccion

La Historia se debe a sus protagonistas, no cabe duda. Las gestas
inolvidables, ciertos avances cientificos y algunos sucesos dramaticos estaran
unidos, para siempre, a determinados nombres propios...

Auguste era una mujer alemana que llevaba una vida normal. A los 23
afos se cas6 con Karl Deter, un funcionario de la Administracion de
Ferrocarriles, con el que mas tarde tuvo una hija, Thekla. En 1901, cuando
Auguste tenia 51 afios, Karl comenzo a sentirse alarmado por los extrafios
cambios de comportamiento que habia venido observando en su esposa,
quien, ultimamente, descuidaba las tareas del hogar, experimentaba
problemas para dormir y lo acusaba de infidelidad. Sufria ademas olvidos
frecuentes y, en ocasiones, gritaba durante horas en medio de la noche. En
noviembre de ese mismo afio, Auguste ingres6 en el Asilo Municipal para
Enfermos Mentales y Epilépticos de Francfort, donde, por aquella época,
trabajaba como jefe clinico el doctor Alois Alzheimer. "Esta sentada en la
cama, con expresion de desamparo”, anotd Alzheimer al inicio del expediente
de Auguste.

En las semanas que siguieron se confirm6 que la paciente presentaba
alteraciones del lenguaje y de la memoria, estaba desorientada, gritaba
enérgicamente, tenia delirios y, a veces, agredia a los residentes del asilo,
aunque en otros momentos se mostraba amable y educada. El doctor
Alzheimer tomé un interés especial en su caso y solicitd ser informado del
mismo, incluso después de abandonar Francfort para trabajar en 1903 en la
Real Clinica Psiquiatrica de Munich, dirigida por el eminente psiquiatra Emil
Kraepelin. Segin documentan Maurer y Maurer (2006), las ultimas palabras
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que Auguste dirigié a Alzheimer fueron: "déjeme en paz, vayase; yo... no soy
capaz de eso... hablar".

Auguste continu6 empeorando tras la marcha de Alzheimer; permanecia
en la cama en posicion fetal y, en sus ultimos meses de vida, desarroll6
incontinencia. Finalmente, en abril de 1906 falleci6 victima de una
septicemia por ulcera de decubito. Tras examinar el cerebro de la paciente
mediante una novedosa técnica de tincién ideada por su colega y amigo, el
doctor Franz Nissl, Alois Alzheimer comunico el hallazgo de placas seniles y
ovillos neurofibrilares distribuidos de manera generalizada por la corteza
cerebral. A dia de hoy, estas lesiones neuropatoldgicas siguen siendo las
sefias distintivas de la dolencia para la que Kraepelin acufiaria el término
"enfermedad de Alzheimer", en honor al hombre que la estudié y documento
por primera vez.

1.1. ;Qué es la demencia?

Si bien las bases histopatologicas de la enfermedad de Alzheimer no fueron
descritas hasta 1906, los sintomas habitualmente asociados a cuadros clinicos
demenciales no aparecieron, repentinamente, en el siglo xx. Por el contrario,
ya en el afio 400 a. C.Platon reflexionaba acerca de "las enfermedades del
alma que provocan olvidos" y, poco después, su discipulo Aristételes
relacionaba el declive cognitivo con la edad avanzada, entendiendo la vejez
como una forma de trastorno natural.

El significado del término "demencia" ha ido evolucionando a lo largo de
la historia y lo sigue haciendo en la actualidad. Etimol6gicamente, el vocablo
deriva del latin y esta formado por el prefijo de-, que significa "sin" y la raiz
mens, que significa "mente". En el siglo 1 a. C., el poeta romano Lucrecio fue
uno de los primeros en utilizar este término en su obra De rerum natura,
asimilandolo a la locura, y el enciclopedista Aulo Cornelio Celso lo emple6
para referirse a los desajustes mentales que resultan en delirios o
alucinaciones. Por su parte, el célebre orador Cicerén usé la expresion
"demencia" para aludir, indistintamente, a la pérdida de memoria que se da en
la vejez o a la locura.
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Fue solo a partir del siglo XVIII cuando la palabra "demencia" empezo a
utilizarse de forma consistente, primero en Francia y poco después en otros
paises europeos, para designar estados de disfuncion cognitiva pro ducidos
por causas médicas. La monumental L'Encyclopédie, editada por Diderot y
d'Alembert entre los afios 1751 y 1772, definia la demencia como una
enfermedad que anula la facultad de razonamiento, provocando en quienes la
padecen una marcada dificultad para comprender el lenguaje y para recordar
acontecimientos. En esta misma linea, Philippe Pinel, padre de la psiquiatria
moderna, catalog6 la demencia como una enfermedad mental en la que el
pensamiento se toma incoherente. Uno de sus discipulos, Jean Etienne
Esquirol, propuso posteriormente la existencia de tres tipos de demencia: una
forma aguda curable y dos formas incurables (la demencia senil y la
demencia cronica).

Durante el siglo XIX, el concepto "demencia" continué perfilandose y
paso a referirse a trastornos cognitivos adquiridos que, fundamentalmente,
afectan a los ancianos. En 1860, el influyente psiquiatra Bénédict Augustin
Morel propuso que las demencias estaban asociadas a un declive progresivo
del cerebro y a una disminucién de su peso. Segun este autor, tal deterioro
también se encuentra presente en el envejecimiento normal, siendo una
expresion de la decadencia de la especie humana. Por lo demas, la segunda
mitad del siglo XIX y el pasado siglo XX supusieron, crucialmente, la
consideracion definitiva de la demencia como un sindrome o, en otras
palabras, como un conjunto de signos y sintomas que pueden ser el resultado
de multiples procesos patoldégicos. Los ultimos 150 afios han sido testigos del
tremendo esfuerzo por describir las distintas enfermedades que cursan con
demencia, debiéndose el avance en este campo a las aportaciones realizadas
por grandes meédicos como Alois Alzheimer, Arnold Pick, George
Huntington, Otto Binswanger, Hans Gerhard Creutzfeldt y Alfons Maria
Jakob, entre otros ilustres cientificos.

Durante dicho periodo de tiempo se han identificado los sintomas y signos
clinicos mas comunmente asociados al sindrome demencial, entre los que
destacan: la afasia, o trastornos del lenguaje; la agnosia, o dificultades para
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reconocer objetos o estimulos previamente conocidos; la apraxia, o
incapacidad para ejecutar movimientos con un proposito determinado - aun
teniendo la capacidad fisica y el deseo de realizarlos-; la amnesia, o pérdida
de la memoria; y la bradipsiquia, o lentitud en el procesamiento de la
informacion.

En la actualidad, el término "demencia" se emplea para designar, de
manera genérica, un sindrome adquirido, causado por trastornos cerebrales
habitualmente irreversibles, que se caracteriza por un deterioro difuso o
multifocal de las funciones intelectuales y se acompafia, con frecuencia, de
alteraciones en el comportamiento del paciente y, en ocasiones, de trastornos
del movimiento. Para su diagnostico es importante confirmar que existe un
declive con respecto al nivel de funcionamiento previo del paciente y que los
sintomas interfieren, significativamente, con su trabajo o sus actividades
cotidianas, impidiéndole llevar una vida independiente.

Existen diversas recopilaciones de criterios diagndsticos encaminados a
determinar la presencia de un cuadro clinico demencial. Entre los disponibles
actualmente, se cuentan los propuestos por la Asociacion Americana de
Psiquiatria en la quinta edicién de su Manual Diagnostico y Estadistico de los
Trastornos Mentales (DSM-5), y los elaborados por la Organizaciéon Mundial
de la Salud en la décima revision de su Clasificacion Internacional de
Enfermedades (CIE-10) (ver cuadro 1.1).

Cuadro 1.1. Resumen de los criterios CIE-10 y DSM-5 para el diagnostico de
demencia

17



CIE-10

DSM-5

Deterioro de la memoria:

— Alteracién en la capacidad de registrar,
almacenar y evocar informacion.

— Pérdida de contenidos mnésicos
relativos a la familia o al pasado.

Evidencia de un declive cognitivo sig-
nificativo respecto al nivel de funcio-
namiento previo del paciente.

Deterioro del pensamiento y del razo-
namiento:

— Reduccidn del flujo de 1deas.

— Deterioro en el proceso de almace-
namiento de la informacién (dificul-
tad para prestar atencidén a mas de un
estimulo a la vez y para cambiar el
foco de atencidn).

Deterioro en uno o més de los siguien-
tes dominios cognitivos:

— Atencidn.

— Funci6n ejecutiva.

— Aprendizaje y memoria.

— Lenguaje.

Habilidad perceptual y motora.
— Cognici6n social.

Interferencia en la actividad cotidiana.

Los déficits cognitivos nterfieren con
la independencia del paciente en las
actividades de la vida diaria.

Nivel de conciencia normal, sin excluir la
posibilidad de alteraciones transitorias.

Las alteraciones no ocurren exclusiva-
mente en el contexto de un delirium.

Sintomas presentes durante al menos
6 meses.

Los déficits cognitivos no se explican
mejor por otro trastorno mental (por
ejemplo, un trastorno depresivo mayor
o esquizofrenia).

Desafortunadamente, estos criterios no estan exentos de limitaciones y, en
tiempos recientes, han sido objeto de una critica intensa. Tanto es asi, que
dias antes de que se publicara el DSM-5 (el 18 de mayo de 2013), el Instituto
Nacional de Salud Mental de los Estados Unidos - la agencia de investigacion
biomédica que dedica una mayor cantidad de fondos a la investigacion en
salud mental de todo el mundo-, anuncid6 que dejaria de utilizar la
clasificacion del DSM, afirmando que financiara de manera preferente
aquellas investigaciones que no se ajusten a dicha clasificacién. Casi de
forma simultanea, la Asociacion Britanica de Psicologia manifesto lo

siguiente:
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El actual sistema de clasificacion diagnostica, en el que se basan el
DSM y la CIE, con respecto a los diagndsticos psiquiatricos
funcionales, presenta limitaciones conceptuales y empiricas
significativas. Por consiguiente, es necesario realizar un cambio de
paradigma en relacion con las experiencias a las que se refieren
dichos diagnosticos, hacia un sistema conceptual que no esté basado
en un modelo de enfermedad.

Los criterios diagnoésticos de la CIE-10 estan basados, primordialmente,
en la sintomatologia provocada por la enfermedad de Alzheimer (que es el
desorden mas frecuentemente asociado con la demencia) y, por tanto, ponen
un énfasis especial en el deterioro de la memoria. Sin embargo, debe
seflalarse que otros tipos de demencia, tales como la demencia frontotemporal
o la demencia por cuerpos de Lewy, no conllevan necesariamente una
afectacion temprana de dicha facultad. Para estas formas del sindrome y otras
relativamente comunes - como, por ejemplo, la demencia vascular - existen
criterios diagnosticos especificos. Las siguientes paginas estan dedicadas a su
estudio.

1.2. Tipos de demencia y criterios diagnésticos

A pesar de que diversas condiciones médicas pueden provocar un declive
cognitivo y funcional, existe un conjunto de sintomas y caracteristicas
patolégicas comunes a diferentes tipos de demencia. Esto ha llevado a
clasificar el sindrome en funcién de determinadas particularidades, como por
ejemplo, atendiendo a las estructuras del cerebro que se ven afectadas o a su
caracter primario o secundario (ver cuadro 1.2).

Cuadro 1.2. Clasificaciones habituales de la demencia
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Demencias corticales: en las que el dafio afecta, principalmente, a la corte-
za cerebral. Las demencias corticales suelen ocasionar trastornos de la me-
moria, el razonamiento y la conducta social. Asimismo, pueden provocar
diversos tipos de afasia, apraxia o agnosia.

Demencias subcorticales: donde el dafio afecta, fundamentalmente, a es-
tructuras que se hallan por debajo de la corteza cerebral. Las demencias
subcorticales tienden a ocasionar trastornos emocionales y del movimiento,
ademads de bradipsiquia. También puede darse hipomimia, disartria e hipo-
fonia. Sin embargo, con frecuencia, el grado de deterioro cognitivo no es
tan severo como el producido por las demencias corticales y, en cierta me-
dida, se hallan ausentes la afasia, la apraxia y la agnosia, especialmente en
las primeras fases de la dolencia.

Demencias degenerativas o progresivas: en las que existe un deterioro cons-
tante que, gradualmente, menoscaba un mayor nimero de facultades mentales.

Demencias primarias: aquellas causadas por un trastorno que afecta de
modo primario al sistema nervioso central, y que no son resultado de nin-
guna otra enfermedad.

Demencias secundarias: que aparecen como resultado de procesos patolo-
gicos intra o extracerebrales, de etiologia conocida y diversa, tratables y
potencialmente reversibles si se i1dentifican precozmente. Patologias como
la hidrocefalia, los tumores, las infecciones, el alcoholismo cronico o el hi-
potiroidismo pueden ser causas de una demencia secundaria.

Demencias vasculares: las cuales pueden afectar a estructuras corticales y
subcorticales. Suelen asociarse a un inicio brusco, evolucion fluctuante,
sintomas neuroldgicos focales y presencia de factores de riesgo vascular,
como la hipertension, la obesidad, la diabetes o el tabaquismo.

Aunque la anterior clasificacion, hasta cierto punto, acota el perfil de

deterioro, los distintos tipos de demencia pueden diferir en su etiologia, edad
de inicio, forma de presentacion y curso clinico. Por esta razon, seguidamente
se consideraran, de manera individual, las formas mas comunes del sindrome.

1.2.1. Demencia tipo Alzheimer

Pese a vivir en la era de la informacion y disponer del conocimiento al
alcance de la mano, no es infrecuente encontrar cierta inexactitud en el em
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pleo de los términos "demencia" y "Alzheimer". Asi, aunque a menudo son
considerados conceptos intercambiables, el término demencia alude al
conjunto de signos y sintomas presentado por el paciente, siendo la
enfermedad de Alzheimer (EA) una de las causas médicas que pueden
provocarla.

Es posible que la razon principal de esta confusiéon terminoldgica venga
dada por la enorme prevalencia de la EA dentro del conjunto de dolencias
que cursan con demencia, estando presente, por si sola 0 en combinacion con
otras patologias, en alrededor del 60-80% de todos los casos. De forma
paralela, el epénimo "Alzheimer" ha experimentado una gran difusion en la
sociedad y en los medios de comunicacion durante los ultimos 30 afos.
Probablemente todos hemos oido hablar de congresos cientificos dedicados a
esta enfermedad, escuchado que se buscan terapias para prevenirla o tenido
noticia de personas célebres que la padecen.

La anatomia patologica de la EA es caracteristica: la corteza cerebral
presenta las llamadas placas seniles extracelulares, compuestas por depositos
del péptido beta-amiloide (A;j3), y ovillos neurofibrilares intracelulares,
constituidos fundamentalmente por la agregacién de proteina Tau
hiperfosforilada. De acuerdo con la "hipdtesis de la cascada de amiloide", la
acumulacion extracelular de A;j3 desencadena una serie de eventos que
culminan en la creacién y deposito de placas seniles, las cuales, a su vez,
provocan lesiones en el tejido neuronal. Por su parte, la funcion de la proteina
Tau, en condiciones normales, consiste en facilitar la polimerizacion de la
tubulina para crear los microttibulos que dan forma a la célula. En la EA, sin
embargo, la proteina Tau sufre una fosforilacion irreversible que impide su
funcionamiento adecuado, lo que ocasiona su agregacién intracelular y
origina la formacion de ovillos neurofibrilares (ver figura 1.1).

Esta serie de procesos lleva aparejada la muerte neuronal y, como
consecuencia, la enfermedad de Alzheimer se asocia tipicamente con atrofia
cerebral, especialmente patente en estructuras como el hipocampo, cuyo
papel es fundamental para la fijacion de memorias. Asimismo, suele
observarse una dilatacion de los ventriculos cerebrales, ademas de una
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profundizacién de los surcos y cisuras del cortex. Algunas pruebas de
neuroimagen, como la tomografia axial computarizada (TAC) y la resonancia
magnética (RM), son particularmente utiles para valorar la presencia y
severidad de dichas manifestaciones anatomopatoldgicas.

A esto hay que anadirle otra serie de cambios. Asi, se ha comunicado una
reduccién sustancial del nimero de sinapsis y de la sintesis de diferentes
neurotransmisores, entre los que destacan la acetilcolina, la norepinefrina, la
serotonina y el glutamato.

Figura 1.1. Ovillos neurofibrilares: dibujados por Alois Alzheimer
(izquierda); observados al microscopio (derecha).
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Fuente: www.cuhk.edu.hk.

El grado en que la acetilcolina disminuye en el cerebro viene dado por la
gravedad de la pérdida neuronal en el nucleo basal de Meynert, estructura
responsable de alrededor del 90% de la inervacion colinérgica que recibe el
cortex. La reduccion de los niveles de acetilcolina supone, tipicamente, el
incremento del deterioro cognitivo de los pacientes. En funcién de esta
circunstancia, se han desarrollado diversos farmacos que potencian la funcion
colinérgica, habiéndose mostrado capaces de ralentizar, temporalmente, la
evolucion de algunos sintomas de la enfermedad. Este grupo de farmacos,
denominados anticolinesterasicos, sera explicado en detalle en el capitulo 6,
concebido, junto al 7, como una guia para el cuidador.

Por su lado, la norepinefrina y la serotonina estan asociadas con el
arousal, el aprendizaje y la memoria, habiéndose vinculado su deficiencia a la
expresion de sintomas relacionados con la ansiedad, la atencion y el estado
general de animo. Los mayores centros de produccién de norepinefrina y
serotonina son, respectivamente, el locus coeruleus y los nucleos del rafe,
estructuras del tronco encefalico que sufren una pérdida celular significativa
debido a la EA. A su vez, el 16bulo temporal de estos pacientes presenta una
reduccion de la concentracion de glutamato, considerado como el mayor
neurotransmisor excitatorio del cortex.

En la actualidad, la acumulacién excesiva de beta-amiloide esta
ampliamente aceptada como uno de los correlatos principales de la EA (si
bien atin no esta claro si son su causa o su consecuencia) y la concentracion
de ovillos neurofibrilares suele asociarse con la severidad del cuadro clinico
demencial.

La demencia tipo Alzheimer (DTA), nombre que se da a la expresion
sintomatica de la EA, es considerada una forma de demencia primaria
degenerativa, de caracter predominantemente cortical y, aunque se presenta
de manera unica en cada una de las personas que la padecen, algunos de los
signos y sintomas que se observan con mayor frecuencia son:
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-Pérdida de memoria. Que se manifiesta en el olvido de palabras, nombres
y eventos recientes. El paciente puede perder sus cosas, guardarlas en
lugares inadecuados o esconderlas en sitios que luego no logra
recordar. En la DTA se da una afectacion diferencial de la memoria
declarativa con respecto a la memoria procedimental, que permanece
relativamente conservada hasta fases avanzadas del sindrome. De esta
forma, se ha comunicado que estos pacientes pueden aprender a
manejar el raton de un ordenador personal, pese a no ser capaces de
recordar que ya han recibido varias lecciones para instruirse en su
empleo. La memoria prospectiva, 0 memoria de acontecimientos
futuros, también suele estar deteriorada.

-Desorientacion. El paciente puede desorientarse en cuanto a tiempo, lugar
o persona, es decir, no saber la fecha o la estacién del afio en la que
vive, perderse en lugares conocidos o confundir el parentesco de sus
familiares mas cercanos.

-Dificultades para manejar el dinero y realizar tareas cotidianas. El
paciente puede experimentar problemas de calculo que le impidan
controlar sus finanzas, asi como tener dificultad para planear y seguir
los pasos necesarios para llevar a cabo tareas familiares (apraxia), tales
como preparar la comida, llamar por teléfono o vestirse.

-Afasia. Aunque existen diversos tipos y formas de clasificarla, una
manera parsimoniosa de hacerlo es dividirla en afasia expresiva, que
afecta a la capacidad de producir el lenguaje; afasia receptiva, que
afecta a la capacidad de comprenderlo; y afasia global, que
compromete gravemente tanto la producciéon como la comprensién del
lenguaje.

-Agnosia. De manera genérica, este término alude a la pérdida total o
parcial de la habilidad para reconocer imagenes, objetos o seres vivos a
través de los sentidos, a pesar de que las capacidades sensoriales se
encuentren intactas. Asi, puede hablarse de agnosia visual o agnosia
auditiva, entre otras.
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-Apatia. Que se manifiesta a través de la falta de iniciativa y la
disminucién de las expresiones emocionales de afecto.

-Problemas atencionales y de concentracion. Que podrian reflejarse en la
dificultad para seguir conversaciones o instrucciones sencillas.

-Cambios de humor o de personalidad. Que, aparentemente, podrian no
estar justificados. El paciente puede pasar de la risa al llanto con
facilidad, asi como desarrollar obsesiones, manias o delirios que
previamente nunca habia mostrado.

-Desinhibicion. Esta dificultad para controlar impulsos podria expresarse
mediante insultos, actividad sexual inapropiada o, en las ocasiones
menos negativas y mas amables, a través de la risa y las ganas de
bromear.

En abril de 2011 aparecieron los nuevos criterios diagnosticos de la
demencia tipo Alzheimer, publicados por el NIA-AA (National Institute on
Aging - Alzheimer's Association), que sustituyeron a los publicados en 1984
por el NINCDS-ADRDA (National Institute of Neurologic, Communicative
Disorders and Stroke - Alzheimer's Disease and Related Disorders
Association) y que, hasta entonces, habian sido los mas ampliamente
utilizados para el diagnostico de la condicion. El cuadro 1.3 recoge las lineas
mas relevantes de los nuevos criterios.

Cuadro 1.3. Extracto de los criterios diagnosticos del NIA-AA
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A) Criterios para la demencia por cualquier causa: criterios clinicos centrales.

La demencia es diagnosticada cuando existen sintomas cognitivos o
neuropsiquiatricos que:

1. Interfieren con la capacidad funcional en el trabajo o en las activi-
dades cotidianas.

2. Representan un declive con respecto a los niveles previos de fun-
cionalidad y rendimiento.

3. No se explican por la presencia de un delirium o un trastorno psi-
quitrico mayor.
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El deterioro cognitivo es detectado y diagnosticado a través de la com-
binacién de:

1. La recopilaciéon de una historia clinica con datos comunicados por
el paciente y por un informador fiable.
2. La evaluacién neuropsicologica.

El deterioro cognitivo o conductual incluye un minimo de dos de los si-
guientes dominios:

a) Deterioro de la capacidad para adquirir y recordar informacién nueva.

b) Deterioro del razonamiento y del manejo de tareas complejas, asi
como juicio empobrecido.

¢) Deterioro de las aptitudes visuoespaciales.

d) Deterioro de las funciones del lenguaje (habla, lectura y escritura).

¢) Cambios en la personalidad, la conducta o el comportamiento.

La distincion entre demencia y deterioro cognitivo leve radica en la
existencia de una interferencia significativa en el trabajo o en las actividades
cotidianas, producto del menoscabo de la capacidad funcional.

B) Demencia debida a EA probable: criterios clinicos centrales.

La demencia debida a EA probable es diagnosticada cuando el paciente
cumple los criterios de demencia descritos en el apartado A y, ademaés, pre-
senta las siguientes caracteristicas:

1. Comienzo insidioso. Los sintomas tienen un comienzo gradual de
meses o afios, no subito de horas o dias.

2. Una historia de empeoramiento de la funcién cognitiva.

3. Los déficits cognitivos se corresponden a una de las categorias si-
guientes:

a) Presentacion amnésica: es la manifestacién mas comun de la
demencia debida a EA. Los déficits deben incluir deterioro en
el aprendizaje y en el recuerdo de la informacién aprendida re-
cientemente, pero también debe existir evidencia de disfuncidon
cognitiva en al menos otro dominio cognitivo.

b) Presentaciones no amnésicas, que requieren de la existencia de
déficits en otros dominios cognitivos:

— Presentacién en el lenguaje: los déficits mas destacados se
producen en la busqueda de palabras.
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— Presentacion visuoespacial: los déficits més destacados se
hallan en la cognicidén espacial, incluyendo la agnosia, el
reconocimiento de caras (prosopagnosia), la simultanagno-
sia y la alexia.

— Disfuncién ejecutiva: los déficits mas llamativos son el
menoscabo del razonamiento, del juicio y de la resolucién
de problemas.

El diagndstico de demencia debida a EA probable no deberia apli-
carse cuando exista evidencia de:

a) Enfermedad cerebrovascular concomitante.

b) Presencia de las caracteristicas centrales de la demencia por
cuerpos de Lewy.

¢) Caracteristicas destacadas de la variante conductual de la de-
mencia frontotemporal.

d) Caracteristicas propias de la variante semdntica, o de la variante
no fluente, de la afasia progresiva primaria o de la variante no
fluente de la afasia progresiva primaria.

e) Evidencia de otra enfermedad neurologica concurrente, de una
comorbilidad médica no neuroldgica, o del uso de medicacién
que pudiera tener un efecto sustancial sobre la cognicidn.

C) Demencia debida a EA posible: criterios clinicos centrales.

Se realizard un diagndstico de demencia debida a EA posible en cual-
quiera de las circunstancias mencionadas en los siguientes apartados:

l.

Curso atipico: cumple con los criterios clinicos centrales de la de-
mencia debida a EA en lo relativo a la naturaleza de los déficits
cognitivos pero, bien se da un comienzo subito del deterioro cogni-
tivo, o bien los detalles del declive progresivo no estan lo suficien-
temente bien documentados.

Presentacidn etioldgicamente mixta: cumple con todos los criterios
centrales para la demencia debida a EA, pero existe evidencia de:

a) Enfermedad cerebrovascular concomitante.

b) Caracteristicas de la demencia con cuerpos de Lewy distintas de
la demencia en si.

¢) Evidencia de otra enfermedad neuroldgica, de una comorbilidad
médica no neuroldgica, o del uso de medicacidén que pudiera te-
ner un efecto sustancial sobre la cognicién.
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D) Demencia debida a EA fisiopatoldgicamente probada.

El diagnostico de demencia debida a EA fisiopatolégicamente probada
se aplica si el paciente cumple con los criterios clinicos de demencia debida
a EA descritos anteriormente y, ademads, el examen tisular demuestra la pre-
sencia de la histopatologia caracteristica de la enfermedad.

E) Demencia improbablemente debida a EA.

1. No cumple los criterios clinicos de demencia debida a EA.
2. Cumple determinados criterios, pero:

a) A pesar de cumplir los criterios clinicos de demencia posible o pro-
bable debida a EA, existe suficiente evidencia para un diagnodstico
alternativo, como demencia por VIH, demencia por la enfermedad
de Huntington, u otras que raramente se solapan con la EA.

b) A pesar de cumplir los criterios clinicos de demencia debida a EA
posible, los biomarcadores de AP y de lesion neuronal son negativos.

Los nuevos criterios de 2011 mantienen, basicamente, los mismos grados
de certeza diagnostica que los de 1984, es decir, demencia debida a EA
posible, EA probable y EA definitiva (o fisiopatolégicamente probada). Sin
embargo, los criterios de 2011 suponen una revision y ampliacion de los de
1984, en la medida en que, entre otras novedades:

1.Contemplan la existencia de presentaciones no amnésicas de la DTA.

2.Se proponen describir las fases preclinicas de la EA y el deterioro
cognitivo ligero.

3.No acotan el inicio de la DTA entre los 40 y los 90 afios de edad, como
hacian los de 1984, dando cabida de este modo a los casos de
Alzheimer temprano que pueden afectar a personas desde los 20-30
anos.

Ademas, en los criterios diagnosticos del NIA-AA, de 2011, se otorga una
gran relevancia a los biomarcadores, si bien su utilizacion se circunscribe al
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ambito de la investigacion cientifica. Como ya ocurriera con los criterios
NINCDS-ADRDA de 1984, el diagnostico sigue siendo, a dia de hoy,
eminentemente clinico.

1.2.2. Demencia vascular

La demencia vascular (DV) resulta de patologias asociadas a trastornos de la
circulacion sanguinea cerebral. Esta considerada mayoritariamente como la
segunda forma mas comin de demencia en los paises occidentales, siendo
responsable de alrededor del 15% de todos los casos. Sin embargo, no es
infrecuente la existencia de demencia mixta, esto es, presencia de una
enfermedad neurodegenerativa primaria junto con lesiones vasculares. Tanto
es asi, que algunos estudios indican que en alrededor del 70% de los casos de
DV, diagnosticados en vida, se encuentra patologia de EA post mdrtem. Por
este motivo, los datos epidemioldgicos varian dependiendo del estudio que se
consulte o de los criterios empleados para el diagnéstico del cuadro clinico
demencial. El hecho de que la propia enfermedad de Alzheimer pueda cursar
con una alteracién vascular, como es la angiopatia amiloide, podria indicar
que el impacto de la DV es mayor que lo comtunmente aceptado. En cualquier
caso, las cifras de prevalencia de la DV estan indisolublemente ligadas a las
cifras de prevalencia de las dolencias cerebrovasculares que la provocan, por
lo que una mejor prevencion y tratamiento de estas ultimas redundara en una
disminucion de la incidencia de aquella.

Se estima que aproximadamente una tercera parte de quienes sufren un
ictus desarrollan un cuadro clinico demencial y, aunque los resultados de
cualquier ictus son, hasta cierto punto, impredecibles, la probabilidad de que
vayan asociados con demencia aumenta significativamente si las lesiones
comprometen el hemisferio cerebral dominante o si la superficie de tejido
afectado supera los 50-100 cm3. Seguin su etiologia, los accidentes
cerebrovasculares (ACV) pueden ser:

1.Isquémicos. Presentes en alrededor del 80% de los casos, suelen
clasificarse en tromboticos, embdlicos y lacunares. En las trombosis, el
tejido infartado se debe al bloqueo de una arteria cerebral causado por
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la acumulacion y formacion de una placa de ateroma. En las embolias,
el material ateromatoso, o un coagulo de sangre, se forma en cualquier
parte del cuerpo y viaja a través del torrente circulatorio hasta el
cerebro, donde obstruyen una arteria o un vaso sanguineo. Por ultimo,
los infartos lacunares resultan de la oclusion de pequefias arterias
perforantes y afectan a regiones subcorticales del cerebro, como los
ganglios basales, el talamo o la capsula interna.

2.Hemorragicos. Son menos comunes pero producen mayor mortalidad
que los ictus isquémicos. El dafio se produce por sangrado en el
cerebro, usualmente como resultado de malformaciones arteriovenosas
o rotura de aneurismas. Estan vinculados, comtinmente, a hipertension
0 a terapia anticoagulante.

La DV puede clasificarse en funcion de la fisiopatologia, la localizacion
del dafio vascular y el perfil temporal de los sintomas. En cuanto a su
fisiopatologia, las lesiones vasculares pueden deberse, por un lado, a
trastornos de las arterias de gran calibre - lo que, tradicionalmente, se
consideraba paradigma de la demencia multiinfarto - o, por otro lado, a
enfermedad de pequefio vaso. En las primeras, el ACV afecta a grandes areas
de tejido nervioso (como pueden ser las zonas irrigadas por las arterias
cerebrales anterior, posterior o media); en las segundas, las areas lesionadas
suelen ser menores, generalmente, a consecuencia de infartos lacunares que
provocan un dafio gradual y acumulativo.

En cuanto a la localizacion del ACV, la demencia vascular puede
clasificarse en cortical y subcortical. La DV cortical esta causada,
mayoritariamente, por trombosis o embolias en las arterias de gran calibre;
por su lado, la DV subcortical se debe, habitualmente, a multiples infartos
lacunares en los ganglios basales, el talamo, la protuberancia o la sustancia
blanca. Algunas formas de demencia vascular subcortical son:

-La enfermedad de Binswanger. Que se caracteriza por una forma de
demencia lentamente progresiva, causada por hipoperfusion cronica y
degeneracion de la sustancia blanca. Algunos factores de riesgo son la
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hipertension, la diabetes y el tabaquismo.

-CADASIL. Es un trastorno hereditario autosémico dominante, lo que, en
términos de probabilidad, implica que lo heredara el 50% de la
descendencia del paciente. Esta asociado a mutaciones del gen Notch
3, en el cromosoma 19, y puede ocasionar una demencia lentamente
progresiva, apareciendo normalmente entre los 40 y los 50 afios de
edad.

-Angiopatia amiloide cerebral. Que se caracteriza por la acumulacion de
Ai3 en los vasos sanguineos, resultando en hemorragias lobares
recurrentes, ictus isquémicos y demencia progresiva. Existen
formasesporadicas de esta patologia y también algunas formas
hereditarias de transmision autosomica dominante.

Antes de abandonar las lineas dedicadas a la localizacién de los ACV, es
importante sefialar que un unico infarto que afecte a areas criticas para la
cognicion puede, por si solo, causar un sindrome demencial. Tal es el caso de
ciertos ictus en el talamo, el giro angular, la rodilla de la capsula interna o el
hipocampo. Al cuadro clinico producido por esta clase de ACV se le conoce
como demencia por infarto estratégico.

Por ultimo, en cuanto a su perfil temporal, la demencia vascular puede
dividirse en aguda y subaguda. La DV de inicio agudo es aquella que se
desarrolla rapidamente tras uno o varios ACV bien definidos y, por su lado,
la DV de inicio subagudo, o insidioso, se refiere habitualmente a patologias
subcorticales que conllevan una demencia progresiva, caracterizandose por
un curso fluctuante y sin una relacion temporal clara con los ictus. La
enfermedad de Binswanger, la angiopatia amiloide y el CADASIL son
ejemplos de DV subaguda.

Como se desprende de lo anteriormente expuesto, el grupo de patologias
cerebrovasculares es tremendamente heterogéneo, lo que conlleva que su
manifestacion sintomatica sea similarmente variada. La gravedad y las
peculiaridades del deterioro estan vinculadas a la localizacion y extension de
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las lesiones neuroldgicas, por lo que el paciente puede presentar déficits
especificos que afecten, selectivamente, a diferentes areas cognitivas o
funcionales.

De manera general, la demencia vascular cortical suele asociarse a un
inicio agudo y un deterioro escalonado, pudiendo existir déficits neurologicos
focales, como la hemiparesia o la hemianopsia, ademas de déficits cognitivos,
tales como la afasia, la agnosia o la amnesia tempranas. Por su lado, la
demencia vascular subcortical suele caracterizarse por un inicio subagudo, asi
como por la presencia de trastornos motores, de la personalidad y de las
funciones ejecutivas, pudiendo quedar preservadas, especialmente en las
primeras fases, algunas capacidades cognitivas, tales como el lenguaje y la
memoria.

En lo que se refiere a los criterios para el diagnostico de la demencia
vascular, los mas ampliamente utilizados son los del NINDS-AIREN
(National Institute of Neurological Disorders and Stroke - Association
Internationale pour la Recherché et 1'Enseignement en Neurosciences). Como
los de Alzheimer del NIA-AA, estos criterios ofrecen diferentes grados de
certeza diagnostica (ver cuadro 1.4).

Cuadro 1.4. Extracto de los criterios diagnosticos del NINDS-AIREN
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A4) Los criterios para el diagnéstico clinico de demencia vascular incluyen las
caracteristicas siguientes:

1. Presencia de deterioro cognitivo con respecto al nivel funcional previo
y caracterizado por déficits de la memoria y de otras dos o mas areas
cognitivas (orientacion, atencion, lenguaje, funcidon visuoespacial, fun-
ciones ejecutivas, control motor y praxias). Los déficits deben ser lo
suficientemente graves como para interferir en las actividades de la vi-
da diaria, sin que dicha interferencia se deba exclusivamente a los efec-
tos fisicos del ACV.

Los criterios de exclusion incluyen casos con alteraciones de la
conciencia, delirium, psicosis, afasia grave o deterioro significativo sen-
sorial o motor, que impidan la exploracion neuropsicoldgica. También
deben excluirse otros trastornos sistémicos o cerebrales que puedan ex-
plicar los déficits cognitivos.

2. Enfermedad vascular cerebral, definida por la presencia de signos foca-
les en la exploracidn neuroldgica, tales como hemiparesia, desviacion de
la comisura bucal, signo de Babinski, déficit sensorial, hemianopsia o
disartria, y evidencia de enfermedad cerebrovascular, obtenida mediante
neuroimagen.

3. Relacion entre los dos trastornos, inferida por la presencia de:

a) Inicio de la demencia en los tres meses siguientes a un ACV.
b) Deterioro brusco de las funciones cognitivas, con una evolucién
fluctuante o escalonada.

B) Caracteristicas clinicas consistentes con el diagndstico de demencia vascular
probable:

1. Presencia temprana de trastornos de la marcha.

2. Antecedentes de inestabilidad y caidas.

3. Frecuencia o urgencia para orinar u otros sintomas urinarios que no
pueden explicarse por alteraciones urologicas.

4. Pardlisis pseudobulbar.

5. Cambios de personalidad y del estado de animo, abulia, depresion, in-
continencia emocional u otros déficits subcorticales, incluyendo ralenti-
zaci6n psicomotora y anomalia en las funciones ejecutivas.
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C) El diagnostico clinico de demencia vascular posible se puede realizar:

En presencia de demencia con signos neurologicos focales en pacientes
que no disponen de estudios de imagen cerebral para confirmar de forma de-
finitiva la enfermedad cerebrovascular; en ausencia de una clara relacion
temporal entre la demencia y el ACV; o en pacientes con un inicio insidioso
y un curso variable de los déficits cognitivos, con indicios de trastorno cere-
brovascular asociado.

D) Criterios para el diagndstico de demencia vascular definitiva:

1. Criterios clinicos para probable demencia vascular.

2. Evidencia histopatolégica de enfermedad cerebrovascular, obtenida por
biopsia o necropsia.

3. Ausencia de ovillos neurofibrilares y placas seniles que excedan a lo es-
perable debido a la edad.

4. Ausencia de otros trastornos clinicos o patolégicos capaces de provocar
la demencia.

E) Caracteristicas que hacen que el diagndstico de demencia vascular sea incier-
to o improbable:

1. Inicio temprano de los déficits mnésicos y empeoramiento progresivo de
la memoria y de otras funciones cognitivas, como la afasia, la apraxia o
la agnosia, unido a la ausencia de lesiones focales en las pruebas de neu-
roimagen.

2. Ausencia de signos neurologicos focales.

3. Ausencia de lesiones cerebrovasculares en TAC o RM.

1.2.3. Demencia por cuerpos de Lewy

Aunque mucho menos conocida para el ciudadano de a pie, la demencia por
cuerpos de Lewy (DCLw) constituye la tercera forma mas comun de
demencia, por detrds de la demencia vascular, y supone la segunda forma de
demencia degenerativa primaria, por detras de la demencia tipo Alzheimer.
Se estima que la DCLw podria ser responsable de un rango que abarca del
5% al 25% de todas las demencias y algunos estudios sugieren, incluso, que
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su prevalencia podria igualar o superar aquella de la DV. No obstante, en la
practica clinica diaria es probable que este tipo de demencia se diagnostique
en un porcentaje inferior, debido a que su sintomatologia puede confundirse
con la de la DTA o la enfermedad de Parkinson (EP).

Como suele ocurrir con las estimaciones de prevalencia de los diferentes
subtipos de demencia, los datos epidemiologicos correspondientes a la DCLw
varian dependiendo del estudio que se consulte o de los criterios empleados
para el diagnostico del cuadro clinico. Ademas, es necesario considerar que
varias patologias pueden coexistir en un mismo paciente, lo que implica que
las cifras de prevalencia pueden solaparse en un gran nimero de casos.

Valga apuntar como resefia historica que, en 1912, Frederic Lewy advirtio
que el cerebro de los pacientes con Parkinson presentaba depésitos anormales
de proteinas (compuestas fundamentalmente por alfa-sinucleina) en las
neuronas de estructuras cerebrales como el nucleo motor dorsal del vago y el
nucleo basal de Meynert. En su dia, este hallazgo no se vincul6 con la
pérdida de las facultades mentales pero, cinco décadas después, Okazaki el al.
(1961) encontraron los mismos acumulos proteicos - que pasarian a llamarse
"cuerpos de Lewy" - en el cortex de pacientes con demencia. Finalmente, en
1980, Kosaka el al. propusieron la division de la enfermedad por cuerpos de
Lewy en funcion del area cerebral afectada, dando lugar a las tres formas
siguientes:

a)Difusa: con numerosos cuerpos de Lewy en tronco cerebral, diencéfalo,
regiones limbicas y corteza. Este subtipo se caracteriza por presentar
sintomas claros de demencia y parkinsonismo leve.

b)Transicional: con cuerpos de Lewy en tronco cerebral y diencéfalo,
encontrandose en menor medida en regiones limbicas y corteza. Se
asocia con deterioro cognitivo ligero-moderado y sintomas
parkinsonianos.

e)Troncoencefalica: con cuerpos de Lewy en tronco cerebral y diencéfalo,
con escasez o ausencia de los mismos en regiones limbicas y corteza.
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Se vincula con sintomatologia de enfermedad de Parkinson idiopatica.
En 1990, Kosaka describié dos tipos de demencia por cuerpos de Lewy:

1.DCLw comun, en el que, ademas de cuerpos de Lewy, se halla de
manera concomitante un gran numero de placas seniles, propias de la
EA. Este tipo se caracteriza por una demencia cortical progresiva que,
habitualmente, debuta con problemas de memoria y presenta, con
posterioridad, sintomas de parkinsonismo.

2.DCLw pura, en la que existe escasez o ausencia de placas seniles. Este
tipo normalmente cursa con un sindrome parkinsoniano temprano,
seguido por una demencia progresiva.

En lo que atafie a su neuroquimica, la enfermedad por cuerpos de Lewy
conlleva una notable disfunciéon dopaminérgica y colinérgica.
Consecuentemente, este trastorno, no exento de una importante variabilidad
clinica entre quienes lo sufren, lleva aparejada una serie de sintomas motores,
cognitivos y neuropsiquiatricos.

En lo que se refiere a la sintomatologia motora, mas de la mitad de los
pacientes presentan de manera temprana signos de un parkinsonismo rigido-
acinético con amimia facial, inestabilidad postural, disminucion del braceo al
caminar y caldas ocasionales.

En cuanto al perfil cognitivo, existen alteraciones atencionales y
ejecutivas, asi como defectos visuoespaciales y visuoconstructivos.
Aproximadamente, el 80% de los pacientes presenta fluctuaciones acusadas
del nivel de conciencia, del estado de alerta y del rendimiento cognitivo, que
pueden durar de horas a semanas, alternandose periodos de relativa lucidez
con episodios de alerta reducida, confusién, somnolencia y declive en la
funcionalidad. Estas fluctuaciones interfieren en las actividades de la vida
diaria y son mas evidentes para los familiares del paciente que para el
profesional que lo examina s6lo de manera puntual.
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Asimismo, alrededor del 80% de los pacientes muestra trastornos
neuropsiquiatricos, como depresion, ansiedad o delirios, apareciendo en
algunos casos en las primeras fases del sindrome. Las alucinaciones visuales
se observan en, aproximadamente, la mitad de las personas con DCLw y
suelen ser vividas y recurrentes, consistentes, por ejemplo, en animales o
personas. Las alucinaciones auditivas, olfativas o tactiles son menos
frecuentes, aunque también tienen importancia diagnostica. Una caracteristica
distintiva de la DCLw es que los pacientes pueden mostrar hipersensibilidad
a los farmacos neurolépticos, generalmente empleados para tratar cuadros
psicoticos, por lo que tales medicamentos han de evitarse o utilizarse
extremando las precauciones.

En lo relativo al diagndstico, los criterios mas ampliamente utilizados son
los propuestos por McKeith et al., elaborados en 1996 y revisados en 2005
(ver cuadro 1.5).

Cuadro 1.5. Extracto de los criterios diagnosticos de la demencia por cuerpos
de Lewy
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4) Sintomas esenciales, fundamentales para el diagndstico:

1.

2.

Deterioro cognitivo progresivo de suficiente intensidad para interferir
con las actividades de la vida diaria.

El deterioro significativo de la memoria podria no ser evidente en las fa-
ses niciales y desarrollarse s6lo con posterioridad.

Pueden existir trastornos especialmente prominentes de la atencion, de
la resolucidn de problemas y de la capacidad visuoespacial.

B) Sintomas centrales:

La presencia de uno de los siguientes sintomas sugiere DCLw posible y
la presencia de dos o mas sugiere DCLw probable:

l.

Fluctuacién del estado de conciencia, con cambios significativos en
el estado de alerta. Estos cambios ocurren espontdneamente en pe-
riodos variables de tiempo: desde minutos a dias.

Alucinaciones visuales vividas y recurrentes. Para algunos pacientes
se trata de visiones agradables de animales o nifios, pero para otros
representan alucinaciones pavorosas que les generan distrés.

Signos motores espontdneos de parkinsonismo, como bradicinesia,
rigidez y caidas.

C) Sintomas sugestivos:

Uno o més de estos sintomas, en presencia de uno o mas sintomas cen-
trales, sugieren un diagnoéstico de DCLw probable. Uno o mas de estos sin-
tomas, en ausencia de sintomas centrales, es suficiente para un diagnéstico
de DCLw posible:

[—

Trastorno del suefio REM.

Hipersensibilidad acusada a neurolépticos.

Recaptacién disminuida del transportador de dopamina en los gan-
glios basales, apreciada mediante SPECT o PET.

D) Sintomas que apoyan el diagnodstico (podrian ayudar en el diagnostico, pero
no son concluyentes por si mismos):

1.
2.
3.

(9,

Sincopes y caidas.

Pérdidas de conciencia transitorias.

Disfuncién del sistema nervioso auténomo (hipotension ortostética, in-
continencia urinaria, etcétera).

Alucinaciones no visuales.

Delirios.
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6. Depresion.
7. Estructuras del lobulo temporal medial relativamente preservadas en
TAC o RM.

8. Hipoperfusion generalizada en SPECT o PET, con reduccion de la acti-
vidad occipital.

9. Bajarecaptacion en la escintigrafia miocardica con MIBG.

10. Prominente actividad de ondas lentas en el EEG, con ondas agudas tran-
sitorias del 16bulo temporal.

E) El diagnoéstico es menos probable en presencia de:

1. Enfermedad cerebrovascular.
Otro trastorno neuroldgico o sistémico que pudiese afectar la capacidad
motora o cognitiva.

3. Parkinsonismo que sélo aparece por primera vez en una fase avanzada
de la demencia.

1.2.4. Demencia frontotemporal

En 1892, Arnold Pick comunico el caso clinico de una persona que, antes de
fallecer, habia sufrido un deterioro progresivo del habla y de la conducta.
Después de estudiar su cerebro, Pick inform6 de una atrofia significativa de
los 16bulos frontal y temporal y, en 1911, Alois Alzheimer describi6 los
correlatos histopatolégicos de este trastorno, consistentes en inclusiones
argirofilas Tau-positivas (cuerpos de Pick) y neuronas acromaticas
tumefactas (células de Pick).

Como ya se menciono, la posologia de las demencias esta en continua
evolucion y, de este modo, los términos "enfermedad de Pick" y "demencia
frontotemporal” (DFT) se han utilizado en el pasado de manera
intercambiable. No obstante, en la actualidad suele reservarse el concepto
"enfermedad de Pick" para la patologia confirmada histolégicamente y el
término DFT para referirse al cuadro clinico ocasionado por la degeneracion
lobar frontotemporal, independientemente de que esta ultima esté asociada a
cuerpos y células de Pick o a otros trastornos diferentes. No en vano, existe
una gran heterogeneidad histopatologica entre los pacientes, dado que la DFT
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no se vincula s6lo a depésitos anormales de Tau, sino también, por ejemplo, a
inclusiones de ubiquitina.

Bajo el término demencia frontotemporal se agrupan una serie de
sindromes clinicos que se solapan y que, de forma generalizada, se caracteri
zan por un comienzo insidioso, habitualmente temprano (40-65 afios de
edad), trastornos de conducta y afasia. A veces se advierten trastornos
motores, como la debilidad o el sindrome rigido-acinético-apraxico. En otras
ocasiones, se observan los Illamados "signos de liberacion frontal",
consistentes en la reaparicion de reflejos primitivos, tales como los de
succion, prension, hociqueo o palmomentoniano. Es interesante destacar que,
en muchos casos, la memoria esta relativamente preservada en las primeras
fases de la condicién.

La DFT supone el 7-11% de todas las demencias y suele dividirse en tres
subtipos: variante conductual, demencia semantica y afasia progresiva no
fluente. Aparentemente, tanto las taupatias como las ubiquitinopatias se
encuentran en la variante conductual de la DFT, mientras que las taupatias
estan mas presentes en la afasia progresiva no fluente y las ubiquitinopatias
lo estan en la demencia semantica (Cardarelli et al., 2010).

A) Variante conductual

Presenta, como sintomas centrales, cambios de personalidad y conductas
sociales inadecuadas. Algunos sintomas especificos son los comportamientos
bruscos, la disfuncion ejecutiva y la anosognosia - o falta de conciencia de
enfermedad-. También son habituales la abulia, la ausencia de iniciativa y la
apatia, a veces mal diagnosticada como depresion. Asimismo, son comunes la
desinhibicién, la impulsividad (que implica una falta de represién de
conductas motoras, emocionales, cognitivas y sociales), el comportamiento
infantil o egoista y, puntualmente, el acaparamiento o acumulacion de
objetos. Algunos pacientes sienten la necesidad de caminar o deambular
constantemente; al hacerlo de forma erratica, suele conocerse esta conducta
como "vagabundeo". En ciertas ocasiones, el paciente realiza comentarios o
acciones sexuales inapropiadas. En otros casos, se han comunicado cambios
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repentinos en la dieta, conductas repetitivas y estereotipadas, descuido de la
higiene y conducta de utilizacion, que consiste en el impulso de usar los
objetos que se encuentran en el entorno, sin que exista razon o finalidad para
ello (por ejemplo, si el paciente tiene un peine cerca se peinara, aunque no lo
necesite, o si tiene un vaso de agua a su alcance se lo llevara a la boca,
aunque no tenga sed o el vaso esté vacio).

B) Demencia semantica

Los pacientes con este subtipo de DFT pueden hablar de manera fluida,
pero su discurso adolece de cierta falta de sentido e informacion. Debido a la
pérdida gradual de su memoria semantica, suelen utilizar términos genéricos
en lugar de palabras con significado especifico. De esta manera, podrian decir
"animal" para referirse, indistintamente, a un perro, un gato o un caballo.
También muestran problemas para identificar objetos y conocer su funcion.
Asimismo, estos pacientes podrian padecer prosopagnosia, o incapacidad
para reconocer caras familiares, como aquellas de famosos o personas
allegadas. Segtn el sindrome avanza, aparecen trastornos del comportamiento
similares a los de la variante conductual.

C) Afasia progresiva no fluente

Se caracteriza por una conversacion agramatica, no fluida - o telegrafica -
y, a veces, por la presencia de tartamudeo y habla dubitativa, que el paciente
produce con un esfuerzo considerable. Las personas con afasia progresiva no
fluente, a menudo, tienen problemas para encontrar la palabra adecuada y no
es raro que muestren trastornos en la denominacion de objetos (anomia). El
uso incorrecto o la omision de términos gramaticales, como por ejemplo las
preposiciones o los articulos, es un rasgo central de este subtipo de DFT.
Todo ello resulta en una produccién limitada del lenguaje y en una
comprension deficiente del mismo. Ademas, los pacientes pueden presentar
lo que se conoce como parafasia fonémica, o sustitucion de un fonema o un
grupo de fonemas por otros, como por ejemplo, decir "lebro" en lugar de
"libro". La presencia de dificultades para la lectura fluida, asi como la
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incapacidad para repetir correctamente palabras o frases cortas, son sintomas
adicionales que apoyan el diagndéstico. Aunque es habitual que en las fases
iniciales se conserven las habilidades sociales y conductuales, suele
producirse su menoscabo con el progreso de la condicion.

Algunas publicaciones sefialan que el 75% de todos los casos de demencia
frontotemporal aparecen en personas menores de 65 afios de edad. No
obstante, el diagnéstico de esta dolencia en la practica clinica es, en
ocasiones, problematico, hecho que ha sido puesto de manifiesto por diversos
trabajos. Por ejemplo, Méndez et al. (1993) observaron que, de 21 pacientes
con la enfermedad de Pick confirmada post mortem, 18 habian sido
diagnosticados, de manera equivocada, de enfermedad de Alzheimer en vida.

A veces, los sintomas iniciales relacionados con la demencia
frontotemporal se diagnostican erroneamente como trastornos psiquiatricos vy,
en ocasiones, puede transcurrir un notable lapso de tiempo entre el inicio de
los sintomas y un diagnostico final acertado. Al diagndstico de esta condicion
contribuyen técnicas de neuroimagen, como la TAC o la RM, asi como una
evaluacion neuropsicologica exhaustiva. La utilidad de algunos tests de
cribado podria ser limitada, ya que los trastornos del lenguaje del paciente
podrian confundirse con problemas de memoria. El cuadro 1.6 recoge un
resumen de los criterios de consenso propuestos para el diagnostico de la
demencia frontotemporal (Neary et al., 1998).

Cuadro 1.6. Extracto de los criterios diagnosticos de la demencia
frontotemporal
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A) Perfil clinico:

Los cambios de personalidad y los trastornos de la conducta social son los

rasgos dominantes tanto al comienzo como durante el curso de la enfermedad.

La percepcidn, las habilidades espaciales y la memoria podrian estar re-

lativamente preservadas al inicio del sindrome.

B) Sintomas esenciales para el diagndstico:

1. Comienzo insidioso y progresion gradual.

2. Declive precoz de la conducta social.

3. Deterioro temprano del control de la conducta personal.

4. Embotamiento emocional precoz.

5. Pérdida temprana de la conciencia de enfermedad (anosognosia).

C) Apoyan el diagndstico:

1. Trastornos del comportamiento: deterioro de la higiene personal, rigidez
mental, inflexibilidad, hiperoralidad y cambios en la dieta, comporta-
miento perseverante y estereotipado, o conducta de utilizacion.

2. Trastornos del habla y del lenguaje: expresion verbal alterada, economia
verbal o lenguaje apresurado, lenguaje estereotipado, ecolalia, perseve-
raciéon o mutismo.

3. Signos fisicos: reflejos primitivos, incontinencia, acinesia, rigidez y

temblor, o presion arterial baja e inestable.
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4. Deterioro significativo en tests neuropsicolégicos que valoran las fun-
ciones del 16bulo frontal, en ausencia de amnesia severa, afasia o tras-
torno perceptivo-espacial.

5. Electroencefalograma normal, pese a la presencia de demencia.

s  Pruebas de neuroimagen que evidencian una anormalidad de predomi-
nio frontal o temporal anterior.

D) Caracteristicas que apoyan el diagndstico, comunes a todos los sindromes
clinicos de degeneracion lobar frontotemporal:

1. Comienzo antes de los 65 afios; historia familiar de un trastorno similar
en parientes de primer grado.

2. Pardlisis bulbar, debilidad y atrofia muscular, fasciculaciones (la enferme-
dad de motoneurona puede estar asociada en una minoria de pacientes).

E) Caracteristicas que excluyen el diagnostico:

Comienzo brusco con episodios ictales.
Traumatismo craneoencefélico asociado con el inicio de los sintomas.
Amnesia severa temprana.
Desorientacion espacial.
Habla acelerada con pérdida del hilo de la conversacion.
Mioclonias.
Ataxia cerebelosa.
Coreoatetosis.
Déficit estructural o funcional de predominio postcentral; lesiones mul-
tifocales en TAC o RM.
. Tests de laboratorio que indiquen la existencia de trastornos metabolicos
o mflamatorios, como la sifilis, el sida y la encefalitis herpética.

WX NN R WD =
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F) Rasgos de exclusion relativa:

1. Historia de alcoholismo crénico.
2. Hipertension crénica.
3. Historia de enfermedad vascular (por ejemplo, angina de pecho)

1.2.5. Otros tipos de demencia

Las formas de demencia comentadas en las paginas precedentes son las mas
comunes. Sin embargo, existe una cantidad nada desdenable de condiciones
médicas que también pueden cursar con deterioro cognitivo y funcional,
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impidiendo que el paciente desarrolle una vida normal e independiente. A
continuacion se consideraran, brevemente, algunas de ellas.

A) Enfermedad de Huntington

Se trata de una patologia neurodegenerativa asociada a trastornos motores,
cognitivos y neuropsiquiatricos. Se transmite genéticamente de forma
autosomica dominante y los portadores del gen andémalo desarrollan la
enfermedad, sin existir una cura o un tratamiento que la prevenga. Los
sintomas clinicos dan comienzo alrededor de los 40 afios de edad vy,
tipicamente, incluyen movimientos coreiformes y trastornos psiquiatricos,
tales como la depresion, la mania o la psicosis. La demencia asociada con la
enfermedad de Huntington comienza con problemas de memoria y avanza
hasta un deterioro mas global, presentandose trastornos visuoespaciales,
apraxias, acalculia y sindrome disejecutivo.

B) Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob

Es una enfermedad pri6nica que suele cursar con demencia, trastornos
psiquiatricos, ataxia, mioclonias, dolor y parestesias en las extremidades,
cabeza y cuello. Se caracteriza por una degeneracion espongiforme del
cerebro y provoca un deterioro rapidamente progresivo, con una esperanza de
vida media de 10 meses en la mayor parte de los casos.

C) Enfermedad de Parkinson

Alrededor del 30% de los pacientes con enfermedad de Parkinson
desarrollan un tipo de demencia subcortical que cursa con bradipsiquia,
disfuncion ejecutiva y trastornos emocionales como la depresion. En algunos
casos, se presentan alucinaciones o disartria. La afasia, la agnosia y la
amnesia severa podrian estar ausentes, especialmente durante las primeras
fases de la condicion.

D) Traumatismos craneoencefalicos
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Existe una relacion indiscutible entre el deterioro cognitivo y diversas
lesiones de origen traumatico. De forma general, los déficits vienen
determinados por la localizacion y la extension del tejido nervioso afectado.
Tras sufrir un traumatismo craneoencefalico, los pacientes pueden mostrar
trastornos de conducta, ademas de alteraciones cognitivas o problemas de
memoria que, transcurridas algunas semanas, podrian desaparecer si la
afectacion neurologica es leve. Sin embargo, en otros casos, las lesiones
conllevan un cuadro crénico que compromete, entre otras facultades, al
lenguaje, a la memoria o a las funciones ejecutivas. Un paciente que haya
sufrido un traumatismo severo puede permanecer relativamente estable
durante un largo periodo de tiempo e, incluso, mostrar mejoria. No obstante,
los traumatismos craneoencefalicos pueden desencadenar ciertos cambios
estructurales y neuroquimicos que podrian desembocar en una demencia
posterior. Asi, se ha observado una elevacion de los niveles de A(3 (la
proteina que constituye las placas seniles de la enfermedad de Alzheimer) en
algunos pacientes que han sufrido uno o varios de tales traumatismos.

E) Déficits vitaminicos

A pesar de no ser unanimemente reconocidas como formas de demencia,
la encefalopatia de Wernicke y el sindrome de Korsakoff pueden cursar con
desorientacion, confusion y problemas de memoria. Ambas patologias estan
asociadas a déficits de vitamina B1, o tiamina, y pueden manifestarse en
algunas personas con abuso severo y cronico de alcohol. Si estos problemas
se tratan a tiempo, el deterioro cognitivo asociado puede resolverse
completamente. Por el contrario, un retraso en la intervencion podria dar
lugar a dafios cerebrales irreversibles y a déficits cognitivos permanentes.

La carencia de vitamina B12, a su vez, también puede provocar deterioro
cognitivo, cambios de humor y apatia. Aparentemente, algunos factores de
riesgo asociados al déficit de vitamina B12 son el vegetarianismo estricto o
los trastornos que ocasionan una malabsorcion de los nutrientes, como la
celiaquia o una infeccion por Helicobacter Pylori. La restauracion de los
niveles normales de vitamina B12 puede mejorar los sintomas de demencia,
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aunque no siempre los resuelve.

F) Hidrocefalia normotensiva

Este trastorno resulta de la acumulacion de liquido cefalorraquideo en los
ventriculos cerebrales, los cuales aumentan de tamafio desplazando,
presionando y dafiando el tejido nervioso circundante. Su manifestacion
clinica suele comprender la siguiente triada de sintomas: deterioro cognitivo
progre sivo, incontinencia urinaria y trastornos de la marcha (como, por
ejemplo, caminar separando los pies mas de lo normal o, a veces, mostrar una
gran dificultad para despegar los pies del suelo: la llamada "marcha
magnética"). El deterioro cognitivo incluye ralentizacion del procesamiento
de la informacién, déficits de memoria y disfuncion ejecutiva. El tratamiento
habitual de la hidrocefalia normotensiva consiste en la implantacién de una
valvula para redirigir el liquido cefalorraquideo sobrante en el sistema
ventricular a otra parte del cuerpo como, por ejemplo, la cavidad abdominal.
La intervencion suele resultar beneficiosa para muchos pacientes, aunque no
para todos ellos. Algunos factores que predicen un mejor resultado de la
operacion son: una causa conocida de hidrocefalia, una historia breve de
deterioro cognitivo y una sintomatologia fundamentalmente motora.

G) Pseudodemencia depresiva

Los sintomas depresivos son relativamente frecuentes en la tercera edad;
suelen manifestarse en forma de decaimiento, preocupaciones hipocondriacas
y apatia. A veces, la sintomatologia depresiva puede desembocar en
trastornos mnésicos y de la funcion cognitiva, que se ven agravados por
diversas condiciones geriatricas que ocasionan el aislamiento del anciano
como, por ejemplo, los déficits visuales o auditivos. En ocasiones, no resulta
sencillo distinguir entre las primeras fases de una demencia y un episodio
depresivo mayor, por lo que la evaluacion del paciente debe ser cuidadosa.
Por ejemplo, una persona deprimida tiende a abandonar las tareas sin
haberlas finalizado o, incluso, rechaza comenzarlas al considerarlas
demasiado dificiles (aunque en realidad no lo sean). Por el contrario, un
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paciente con demencia tipo Alzheimer suele intentar llevar a cabo las tareas
que se le proponen, aunque las realice incorrectamente. Los trastornos
animicos pueden tratarse con medicacion antidepresiva, lo que, a su vez,
puede ayudar a revertir los déficits cognitivos asociados.

1.3. Diagnostico diferencial

El examen minucioso del cuadro clinico que presenta el paciente reviste una
importancia capital, ya que la identificacion de la patologia subyacente a la
demencia es la base sobre la que se establecera el tratamiento. Aunque en los
capitulos dedicados a la evaluacion se abundara en su estudio, el cuadro 1.7
recoge, de manera esquematica, algunos de los signos y sintomas asociados a
las principales formas de demencia, ademas de las principales caracteristicas
de otros trastornos "curables" que pueden cursar con deterioro cognitivo.

Cuadro 1.7. Particularidades de distintas formas de demencia
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Trastorno

Caracteristicas tipicas

Enfermedad
de Alzheimer

MBS

% = o

Su comienzo es insidioso.

Los pacientes suelen ser mayores de 65 afios.

Su evolucidn es lenta y progresiva.

Suele afectar de manera temprana a la memoria.

Puede acompaiiarse de afasia, apraxia, agnosia o trastorno
disejecutivo.

Se asocia a un deterioro funcional significativo.

. No se explica por otro trastorno neurolégico.

La capacidad fisica del paciente se conserva en las primeras
fases de la condicion, aunque existan trastornos apraxicos.

Demencia
vascular

MBS

Su comienzo puede ser agudo.

Su evolucién suele ser escalonada.

Se observan sintomas focales.

Los pacientes suelen ser mayores de 65 afios.

Pueden darse anomalias tempranas de la marcha o inconti-
nencia.

Suele haber conciencia de la enfermedad, a no ser que los
ictus afecten a zonas del hemisferio derecho.

. Las pruebas de neuroimagen revelan, tipicamente, patologia

cerebrovascular.

. La agnosia, la apraxia y la afasia son relativamente infre-

cuentes en las primeras fases de la condicién.

Demencia
por cuerpos
de Lewy

w

(9,

. Se observan fluctuaciones significativas en la atencién y en

el estado de alerta de los pacientes.

. La edad de 1nicio suele situarse entre los 50 y los 85 afios.
. Su progresion suele ser algo més rapida que la asociada con

la enfermedad de Alzheimer.

. La memoria podria no estar afectada en las primeras fases

de la condici6n.

. Pueden manifestarse alucinaciones visuales vividas.

Suele observarse parkinsonismo, trastornos de la marcha vy,
en ocasiones, caidas.
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. Pueden existir sincopes o pérdidas de conciencia.
. A veces, se presentan trastornos del suefio REM de manera

temprana.

Demencia
frontotemporal

AW N~

. Su comienzo es 1nsidi10so.

. Su evolucién es gradual.

. Tiende a presentarse en pacientes menores de 65 afios.

. La memoria puede estar relativamente preservada en las

primeras fases de la condicidn.

. Los trastornos de conducta o de lenguaje suelen aparecer de

manera temprana.

. Pueden observarse sintomas de apatia, desinhibiciéon o dis-

funcién ejecutiva.

. Puede existir falta de higiene, rigidez mental, distractibili-

dad o perseveracion.

. Los pacientes pueden mostrar falta de conciencia de enfer-

medad desde las primeras fases de la condicion.

Pseudodemencia
depresiva

N =

W

. Su comienzo es, habitualmente, agudo.
. El curso es fluctuante, congruente con los cambios de hu-

mor del paciente.

. No existe una edad de inicio determinada: puede presentarse

en personas menores o mayores de 65 afios.

. Suele haber quejas de memoria y, aunque esta facultad pue-

de estar afectada, el rendimiento objetivo es mejor que el
percibido por el propio paciente.

. La afasia, la apraxia y la agnosia son poco frecuentes.
. Los pacientes apenas se esfuerzan cuando la tarea requiere

ciertas demandas. Suelen dar respuestas como “no sé” o “no
puedo hacerlo”.

Delirtum

bl

. Su comienzo es agudo, con fluctuaciones significativas

incluso durante un mismo dia.

. Existe una disminucién del nivel de conciencia.
. Pueden presentarse delirios, aunque éstos suelen ser pasaje-

ros y simples en contenido.

. El electroencefalograma es, habitualmente, anormal, con

una ralentizacidn de las ondas cerebrales.
Los pacientes se muestran inatentos y se distraen facilmente.

. Existen cambios bruscos o un aumento de la actividad psi-

comotora.

7. El habla del paciente suele ser incoherente.

Hidrocefalia
normotensiva

[am—

. Los sintomas pueden presentarse gradualmente.
. Es mas comtn a partir de los 60 afios, siendo infrecuente

por debajo de esa edad.
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3. Se observan trastornos de la marcha y del equilibrio de
manera temprana.
4. El paciente puede sufrir incontinencia urinaria.
. En ocasiones aparecen trastornos visuales, como visién bo-
rrosa o vision doble (diplopia).
6. Las pruebas de neuroimagen suelen mostrar una dilatacion
de los ventriculos cerebrales.

(9]

1.4. Epidemiologia

La epidemiologia es el estudio de la distribucién y la frecuencia con la que un
problema de salud se presenta en la sociedad. En este contexto, la incidencia
es el nimero de casos nuevos que aparecen en una poblacion y en un periodo
de tiempo determinado; por su lado, la prevalencia indica la proporcién o el
numero total de personas que padecen una patologia concreta en un periodo
dado de tiempo. Los datos epidemiologicos proceden de diversas fuentes,
entre las que se cuentan los registros hospitalarios y los estudios "de puerta en
puerta". La investigacién en este campo no esta exenta de dificultades y, en
ocasiones, la informacion puede estar sesgada como consecuencia de las
caracteristicas y los recursos sociosanitarios del lugar donde se realiza el
estudio. Por este motivo, no es extrafio encontrar datos epidemiolégicos que,
a veces, difieren entre si.

Dado que ya se comento la prevalencia asociada a los tipos de demencia
mas comunes, a continuacion tan solo se repasaran las cifras mas relevantes:

-Segun la organizacion Alzheimer's Disease International, en 2010 habia
cerca de 36 millones de pacientes con demencia en el mundo,
estimandose que este colectivo alcanzara los 66 millones en 2030 y los
115 millones en 2050.

-E1 5-7% de las personas mayores de 60 afios y, aproximadamente, el 40%
de la poblacion mayor de 85 afios padece demencia.

-La enfermedad de Alzheimer es la forma mas comun de demencia, dando
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cuenta del 60-80% de todos los casos. No obstante, hay que sefialar que
los estudios neuropatoldgicos desafian la nocién de subtipos discretos,
ya que las patologias mixtas parecen ser mucho mas comunes que las
"puras".

-El 58% de las personas con demencia viven en paises en vias de
desarrollo, proporcion que aumentara al 71% hacia el afio 2050.

-El coste mundial vinculado a la demencia ascendio a 820.000 millones de
euros en el afio 2010, siendo Europa occidental y Norteamérica los
responsables del 70% de dicho gasto.

1.5. Comorbilidad

Se entiende por comorbilidad la coexistencia de dos o mas trastornos
distintos en un mismo paciente. Aunque puede darse a cualquier edad, esta
circunstancia parece ser la regla - en lugar de la excepcion - a medida que se
envejece. Asi, menos de un tercio de los enfermos mayores de 55 afios tienen
una sola patologia, mientras que alrededor de dos tercios padecen, como
minimo, un trastorno concurrente. L.a vejez esta asociada con la aparicion de
ciertos desarreglos, tales como la hipertension, la diabetes, la osteoporosis o
los trastornos vasculares, pero no esta del todo claro qué papel juega la
demencia en la manifestacién de este tipo de dolencias. Mientras algunos
estudios afirman que la comorbilidad no difiere significativamente entre los
ancianos con y sin demencia (Schubert et al., 2006), otros trabajos proponen
que la demencia conlleva un incremento de la incidencia de patologias
concomitantes (Lyketsos et al., 2005).

En cualquier caso, lo que resulta indiscutible es que la concurrencia de
varias enfermedades supone un reto, en la medida en que los farmacos
empleados para tratar las diferentes dolencias pueden mostrar
incompatibilidades entre si y el riesgo de polifarmacia se vuelve evidente.
Ademas, el desarrollo de demencia puede verse acompafiado por la aparicion
de otra serie de circunstancias no menos importantes, tales como la pérdida
de peso, los trastornos del suefio, la incontinencia o el riesgo de caidas. Por

o4



ejemplo, el nimero de caidas se duplica en personas con demencia con
respecto a la poblacion normal. Asi, se estima que el 70-80% de los pacientes
sufre una caida, al menos, una vez al afno. Como consecuencia, la ocurrencia
de fracturas, en general -y de fracturas de cadera, en particular - se triplica en
este colectivo.

Dado que el impacto conjunto de los distintos trastornos puede
menoscabar la funcionalidad del individuo y aumentar su minusvalia, la
prevencion de la comorbilidad o, al menos, la reducciéon de sus
consecuencias, es el objetivo que se ha de perseguir. Por ejemplo, identificar
de manera temprana los factores de riesgo de cada paciente y promocionar los
habitos de vida saludables redundara, no cabe duda, en una disminucién de la
incidencia de diversos desajustes habituales en la tercera edad, tales como la
diabetes tipo 2 o la hipertension.
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Patron de olvido

Mnemosine, la madre de las musas, era la encarnacion divinizada de la
memoria para los antiguos griegos; asi se llamaba también uno de los rios del
Hades, cuyo antagonista era el rio Lete. Beber el agua de estos cauces
ocasionaba, bien la incapacidad de olvidar, en el caso de las aguas del rio
Mnemosine, o bien el olvido de cualquier recuerdo anterior, si se bebia del
cauce del Lete.

Si bien el primer patrén es infrecuente, no es del todo desconocido;
Alexander Luria, uno de los padres de la neuropsicologia, informé en su
Pequefio libro de una gran memoria: la mente de un mnemonista, sobre
Solomon Shereshevski. Solomon es quiza el mnemonista mas famoso de la
historia; su habilidad principal - a la par que condena perpetua - consistia en
recordar cantidades ingentes de material, incluso varios afios después de
haberlo aprendido. Asi, 17 afios después de que Luria le leyera las primeras
estrofas de la Divina Comedia de Dante, Solomon consigui6 repetir todas y
cada una de sus silabas, manteniendo la entonacion y acentos originales de
Luria. Tal alarde mnemotécnico es doblemente extraordinario, maxime si se
tiene en cuenta que Solomon no hablaba italiano. Asi, ateniéndonos a la
mitologia griega, Solomon parecia haber probado las aguas del rio
Mnemosine, sufriendo, de ese modo, la terrible maldicién de no olvidar
practicamente nada.

El otro lado del continuo es mucho mas conocido, por la frecuencia con la
que puede observarse de forma cotidiana. Si bien todos nosotros nos
quejamos de dificultades de memoria, nuestros problemas no son
comparables al devastador panorama observado en condiciones como la
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demencia tipo Alzheimer; siguiendo con la mitologia, bien pudiera afir marse
que estos pacientes han probado las aguas del rio Lete. Como dijimos,
muchos de nosotros referimos padecer problemas de memoria y sufrimos los
llamados "olvidos benignos". Igualmente, en la consulta del neur6logo, es
muy frecuente escuchar frases como que a uno "se le olvida todo" o que "no
recuerda absolutamente nada". Sin embargo, ¢es, realmente, posible que una
persona "olvide todo"? ;Puede alguien ser capaz de '"no recordar
absolutamente nada"? A la respuesta a estas preguntas se dedicaran los
siguientes apartados; para hacerlo se comentara el patron de olvido
comunmente observado en los pacientes con demencia tipo Alzheimer, si
bien, antes de hacerlo, se realizara una pequefia exposicion sobre los sistemas
de memoria.

2.1. Algunas nociones sobre los sistemas de memoria

A nivel popular, existe la creencia, por otra parte equivocada, de que la
memoria es una entidad unitaria y monolitica; es decir, suele pensarse que
existe un solo tipo de memoria y que esta clase de, por asi decirlo,
"supermemoria” nos permite efectuar las diferentes labores que, de manera
cotidiana, realizamos a diario. Los cientificos que se dedican al estudio de los
procesos cognitivos han dado, sin embargo, otra version de la realidad. Este
enfoque se ha fundamentado en la investigacion empirica de los procesos de
memoria realizada con humanos y con otro tipo de animales.

A finales de la década de los sesenta, Atkinson y Shiffrin (1968)
propusieron su hoy dia "clasico" modelo de memoria. Dicho modelo genero
un gran volumen de investigacion y no estuvo exento de criticas; sin
embargo, con independencia de las mismas, su propuesta puede ilustrar el
topico anteriormente mencionado: la existencia de diversos sistemas de
memoria. En su version original, el modelo de Atkinson y Shiffrin (1968)
postulaba la existencia de dos distintos almacenes o sistemas de memoria: la
memoria a corto plazo y la memoria a largo plazo; posteriormente, los
autores propusieron un tercer almacén - en realidad, el primero en la
secuencia lineal - que denominaron memoria sensorial. La figura 2.1 muestra
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una adaptacion de dicho modelo.

SISTEMAS DE MEMORIA

M. SENSORIAL M.C.P.
*Visual
M. OPERATIVA
* Olfativa
* Tactil
* Gustativa

Figura 2.1. Adaptacion del modelo de memoria humana de Atkinson y
Shiffrin (1968).

Segtn este modelo, la informacion de entrada pasa de los sentidos a la
memoria sensorial; este sistema de memoria retiene dicha informacién
durante un brevisimo intervalo de tiempo, tras la desaparicion del estimulo
original. Grosso modo, existiria un tipo de memoria sensorial asociada a cada
una de las modalidades sensoriales: visual, auditiva, olfativa, tactil o haptica
y gustativa, si bien, los almacenes ecoico (modalidad auditiva), iconico
(modalidad visual) y, en menor grado, el haptico han sido los mas estudiados.
Las caracteristicas fundamentales de la memoria sensorial son su gran
capacidad (practicamente ilimitada), su cortisima duracion, de entre unos
pocos milisegundos a algunos segundos, y el almacenar la informacién en
funcion de sus caracteristicas sensoriales o perceptuales.

El segundo paso en este modelo lo daria la memoria a corto plazo o MCP.
Asi, parte de la informacion almacenada - recordemos que de forma
brevisima - por los registros sensoriales seria transferida a la MCP. Este
almacén retendria la informacién durante breves segundos; también la
interpretaria y organizaria para otorgarle significado. Un ejemplo del
funcionamiento de este tipo de memoria se observa cuando se necesita
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recordar un nimero de teléfono que acaba de mirarse en la guia y se mantiene
en la mente hasta que se marca, tras lo cual, se olvida. La concepcion clasica
supone que el buen funcionamiento de la MCP es condicion indispensable
para que la informacion pueda ser trasvasada a la memoria a largo plazo
(MLP).

Hay autores que consideran que la MCP se encarga tanto de la retencion a
corto plazo de la informacion procedente de los registros sensoriales, como
de procesar, de forma activa, cualquier tipo de informacion. En consecuencia,
este sistema de memoria ha recibido diversos nombres; por ejemplo, Alan
Baddeley et al. acufiaron el término "memoria operativa" o "memoria de
trabajo". De acuerdo con este enfoque, este sistema de memoria permite
manipular el material que se ha de memorizar (o0 recuperar) realizando un
esfuerzo mental consciente; recuérdese el ejemplo de mantener un nimero de
teléfono hasta marcarlo.

Finalmente, la informacion procedente de la MCP puede ser transferida a
la memoria a largo plazo o MLP. Este sistema de memoria es el encargado de
almacenar de forma permanente la informacion que hemos aprendido durante
toda nuestra vida y suele asociarse con lo que, de forma popular, se considera
"la memoria". Las caracteristicas principales de este sistema de memoria son
su capacidad, practicamente ilimitada, asi como su duracion,
presuponiéndose que puede conservar la informacion de forma permanente,
es decir, de por vida, siempre que, por supuesto, no se padezcan patologias
que alteren la memoria.

Tradicionalmente, los psicélogos han considerado que la MLP puede
fraccionarse en dos grandes sistemas: la memoria explicita o declarativa y la
memoria implicita o procedimental; a su vez, tal y como veremos, ambos
sistemas también se subdividen. L.a memoria explicita o declarativa almacena
la informacion que puede declararse o verbalizarse; se trata de una memoria
de tipo consciente, que incluye todo aquel conocimiento que puede
expresarse con palabras. Un ejemplo de este tipo de memoria serian los
recuerdos que tengo del dia de mi primera comunion, saber cual es la capital
de Francia o para qué sirve un peine. En cuanto a la memoria implicita o
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procedimental, es un tipo de memoria no consciente y por lo tanto, dificil de
verbalizar. Este tipo de memoria esta relacionada con el conocimiento sobre
habilidades motoras, habitos, etcétera, que se manifiesta a través de la
conducta. Un ejemplo de este tipo de memoria serian las habilidades
automatizadas por la practica reiterada, como conducir, nadar o escribir a
maquina.

Como se comento, la memoria explicita o declarativa se fracciona en dos
tipos fundamentales: la memoria episddica y la memoria semantica. La
memoria episodica almacena la informacion sobre recuerdos concretos,
personales y autobiograficos asociados con el tiempo y el lugar en que
aprendimos tal informacion. Por ejemplo, recuerdos referentes al dia en que
hice mi primera comunion o lo que estaba haciendo el dia de los aten tados
del 11 de septiembre, asi como el propio recuerdo de dicha tragedia. Como
vemos, es una memoria personal y autobiografica, cuyos datos pueden
ubicarse de manera temporoespacial. La memoria semantica, al contrario,
almacena la informacion general sobre el lenguaje, los conceptos y el
conocimiento general sobre el mundo, no estando dichos contenidos
vinculados a un contexto temporoespacial; es decir, es muy dificil saber
dénde y cuando adquirimos dicha informacion. Ejemplos de este tipo de
informacion serian saber cual es el area del cuadrado, el nombre de la capital
de Francia, conocer el significado del término "libertad" o saber cuantas patas
tiene una arafna.

Como puede observarse por esta exposicion, la memoria no es una
estructura monolitica y unitaria; muy al contrario, existen diversas estructuras
o "tipos" de memoria, por lo que parece dificil que alguien pueda "perder"
por completo su memoria u "olvidar" todo lo que habia almacenado en ella.

Pero ;qué es lo que sucede en patologias tan graves como la enfermedad
de Alzheimer?, ;pueden los pacientes aquejados de este mal "perder toda(s)
su(s) memoria(s)", tal y como si hubiesen bebido de las aguas del rio Lete?
Los estudios neuropsicolégicos ofrecen una respuesta cientifica a dicha
cuestion.
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2.2. Deterioro de los sistemas de memoria en la enfermedad de Alzheimer

Respecto a los demas sistemas de memoria, existen mucho menos estudios
sobre la memoria sensorial en la enfermedad de Alzheimer; sin embargo, los
trabajos sobre este tOpico parecen mostrar que este sistema de memoria se
encuentra deteriorado en la demencia. Por ejemplo, Zhong-Lin Lu et al.
observaron que las personas en riesgo de padecer EA objetivaron una menor
duracion de su memoria iconica (inferior a los 50 milisegundos), respecto a
los controles sanos (sobre los 270 milisegundos); por lo que parece que este
tipo de memoria se ve afectado de forma muy temprana en la demencia.

En claro contraste con la memoria sensorial, hay innumerables estudios
sobre el deterioro de la MCP (o memoria de trabajo/operativa) en la
enfermedad de Alzheimer, existiendo un acuerdo generalizado en que tal
sistema de memoria se encuentra deteriorado desde etapas muy tempranas de
la patologia.

Las tareas que evaldan el estado de la memoria operativa en la EA han
verificado una severa afectacion de la misma, lo que queda demostrado al
analizar distintos tipos de evidencia. Por ejemplo, los pacientes con
Alzheimer suelen olvidar la informacién de forma anormalmente rapida, en
comparacion, por ejemplo, con otros trastornos como la enfermedad de
Huntington o el sindrome de Korsakoff. Otro rasgo tipico es la incapacidad
de transferir la informacién del sistema de memoria operativa al sistema de
memoria a largo plazo. Asimismo, se ha verificado una peor actuacién de los
pacientes en tareas de reconocimiento, junto con una incapacidad para
adquirir informacion adicional a lo largo de los ensayos. Todo esto lleva a
concluir que las personas con este tipo de demencia tienen problemas tanto
en la codificacion como en el almacenamiento de nueva informacion,
aspectos que, como se comentd, recaen sobre el sistema de memoria
operativa.

En cuanto a la memoria a largo plazo de tipo explicito o declarativo, el
deterioro de la memoria episédica es considerado uno de los primeros
sintomas del Alzheimer. Es muy comun que los pacientes empiecen a
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presentar olvidos en actividades cotidianas, como tomar una medicacion,
pagar facturas o dar recados. Este tipo de déficit también suele producirse en
el envejecimiento sano, pero el deterioro de la memoria en la enfermedad de
Alzheimer es cualitativa y cuantitativamente diferente del que suele
observarse en el envejecimiento saludable. Por ejemplo, aunque las personas
de edad avanzada pueden tener problemas de memoria, como ciertas
dificultades en la codificacién de la informacion episodica, suelen conservar
la capacidad de recuperar la informacion previamente aprendida. De igual
modo, tal y como se comentard, los ancianos sanos con déficits de memoria
suelen tener preservada la memoria semantica.

Es un hecho bien documentado que en la enfermedad de Alzheimer,
ademas del deterioro de la memoria episddica, se produce un déficit del
conocimiento semantico-conceptual. Esto puede servir para distinguir a estos
pacientes de otros amnésicos como, por ejemplo, los afectados por el
sindrome de Korsakoff, quienes padecen una amnesia de tipo circunscrito
ocasionada por deterioros en las estructuras diencefalicas, o quienes sufren la
enfermedad de Huntington, que suelen tener deterioros en el estriado o en los
ganglios basales. Asi, los pacientes de Korsakoff pueden tener dificultades
para aprender o para recordar material nuevo, pero su memoria para los
conceptos, significados de las palabras e informacion factual no suele verse
afectada (informacion semantica). De igual modo, los enfermos de
Huntington, cuando son comparados con enfermos de Alzheimer o con
pacientes de Korsakoff, muestran un beneficio en las pruebas de
reconocimiento. Esto significa que, a diferencia de los otros dos tipos de
pacientes, son capaces de almacenar la informacion, aunque sus dificultades
sobrevienen en la fase de recuperacion.

El deterioro de la informacion episodica en la enfermedad de Alzheimer
suele afectar tanto al material verbal como al no verbal. Los pacientes son
incapaces de aprender y recordar material novedoso, es decir, muestran
grandes dificultades en el almacenamiento o consolidacion de nueva
informacion (amnesia retrograda). Ademas, también sufren deterioros en su
capacidad de recuperar informacion del pasado (amnesia retrograda). Otro
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rasgo caracteristico es que suelen presentar un gradiente temporal, lo que se
conoce como "ley de Ribot"; es decir, poseen un recuerdo mucho mejor de
los hechos que sucedieron en un pasado lejano que de los que ocurrieron hace
poco tiempo. Esta caracteristica diferencia la DTA de otros tipos de demencia
como, por ejemplo, las de tipo subcortical.

Los rasgos principales del deterioro del sistema de memoria episodica en
la enfermedad de Alzheimer son:

1.Problemas en el almacenamiento de nueva informacién (consolidacién),
objetivandose dificultades en la transferencia de la informacion
novedosa al sistema de almacenamiento a largo plazo.

2.Mayor tasa de olvido del material aprendido, incluso al compararlos con
otro tipo de amnésicos.

3.Mayor nimero de intrusiones de la informacion previamente aprendida.
Esto ha llevado a sugerir que el nimero de intrusiones, junto con otros
sintomas, puede ser un marcador de los primeros estadios de la
enfermedad.

Algunos autores piensan que estas tres caracteristicas podrian servir para
la deteccion temprana de la enfermedad de Alzheimer, asi como para
diferenciarla de las demencias subcorticales. Parece existir evidencia de que
el sistema de memoria episddica podria estar deteriorandose en las personas
que mas tarde desarrollaran EA, de forma que estos sintomas se presentarian
algunos afios antes de que puedan diagnosticarse cambios cognitivos,
conductuales y sociales significativos.

En lo tocante al sistema de memoria procedimental o implicita, segun se
desprende de los estudios realizados, y a diferencia de los sistemas
comentados, este tipo de memoria no suele verse afectado hasta etapas muy
tardias de la enfermedad de Alzheimer. Como apoyo a la existencia de dos
diferentes tipos de memoria (implicita y explicita), se ha verificado la
existencia de una doble disociacion entre ambos sistemas en diferentes
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patologias. Se ha observado que los pacientes con Alzheimer suelen mostrar
deterioros en varias pruebas de reconocimiento explicito en las que los
pacientes con enfermedad de Huntington, que suelen tener deterioros en el
nucleo estriado, muestran una buena actuacion.

De forma opuesta, los enfermos de Huntington muestran deterioro en otras
habilidades que los pacientes de Alzheimer realizan con normalidad. Por
ejemplo, se ha hallado que los enfermos de Huntington - en comparacién con
los enfermos de Alzheimer, con los amnésicos clasicos y con los
participantes controles - suelen tener mas problemas en tareas de aprendizaje
de habilidades, como las de persecucion de un rotor. En esta tarea hay que
intentar mantener el contacto entre un puntero y un pequefio disco metalico
rotatorio. Este patron de resultados - deterioro en tareas de memoria explicita
y conservacién del aprendizaje de habilidades en los enfermos de Alzheimer,
junto al patrén opuesto en los enfermos de Huntington - sugiere que existen
dos diferentes tipos de memoria (implicita y explicita), indicando, al mismo
tiempo, que ambos sistemas se diferencian en cuanto a los sustratos
neuronales que les prestan apoyo.

Como resumen de esta exposicion, los estudios sobre el deterioro de la
memoria en la enfermedad de Alzheimer sugieren una disociacion funcional
entre dos tipos de memoria. Un primer tipo, representado por los sistemas
episodico, operativo y semantico, que forman parte de la memoria explicita o
declarativa ("saber qué"); el segundo se corresponde con la memoria
implicita o procedimental ("saber comao").

Como se ha podido observar, el Alzheimer, paradigma de enfermedad
neurodegenerativa, expone claramente esta disociacion. Mientras que los
sistemas de memoria explicita o declarativa suelen verse afectados incluso en
etapas muy tempranas de la enfermedad, los sistemas de memoria implicita o
no declarativa parecen conservarse hasta etapas avanzadas. L.os datos apoyan
que ambos tipos de memoria estan sustentados por distintos sustratos
neuroanatoémicos, los cuales parecen verse diferencialmente afectados segun
progresa la enfermedad. Dicha hipotesis se ve claramente apoyada por los
datos comentados: algunos pacientes con patologia subcortical, como los
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enfermos de Huntington, muestran un patréon de deterioro, muchas veces
opuesto, al de los pacientes con dafios difusos en el neocortex, como los
enfermos de Alzheimer.

Se ha dejado para el final el sistema de memoria semantica; el proximo
apartado se dedicara a hablar sobre el mismo y sobre un problema que parece
afectar a algunos pacientes que sufren déficits semanticos y que, hoy en dia,
se cuestiona si puede aparecer en los pacientes con Alzheimer: el deterioro de
categorias especificas.

2.3. Memoria semantica y déficit de categorias especificas

¢Cual es la capital de Francia? ;Qué significa la palabra "libertad"? ;Qué es y
para qué sirve un embudo? ;Cuantos afios tiene un siglo? La memoria
semantica es el "almacén" que guarda, celosamente, la respuesta a este tipo
de cuestiones. Como ya se comento, este sistema almacena el conocimiento
especifico sobre los conceptos, sus significados, sus asociaciones, asi como
las reglas que permiten la manipulacion de tales simbolos y conceptos.

En el afio 1972, Endel Tulving estableci6 la dicotomia "memoria
episodica/memoria semantica", desde entonces, ha ido incrementandose
progresivamente la evidencia sobre la existencia de tal division. Por ejemplo,
a mediados de la década de los setenta, la investigadora britanica Elizabeth
Warrington comunico el primer caso que describia un deterioro selectivo del
sistema de memoria semantica, junto a una aparente conservacion de la
memoria episddica; con posterioridad, muchos otros investigadores han
hallado este tipo de resultados.

Se sabe que los pacientes con sindrome amnésico clasico, asociado a
dafios en el hipocampo y estructuras diencefalicas, tienen graves problemas
en la memoria para los eventos (memoria episédica), aunque su conocimiento
semantico-conceptual permanece comparativamente intacto. A su vez,
existen entidades como la demencia semantica, que ocasiona degeneracion de
tipo focal y determina una atrofia circunscrita a los l6bulos temporales. Esta
entidad conlleva, como rasgo caracteristico, un severo deterioro de la

65



memoria semantica, conservandose, o viéndose menos afectada, la memoria
episodica.

A lo largo de las ultimas décadas, la literatura neuropsicoldgica ha
descrito numerosos estudios - tanto de caso como de grupo - de personas que
presentaban deterioro del conocimiento semantico. Este tipo de problemas se
ha observado en pacientes afectados por patologias como la encefalitis
herpética, la demencia semantica, los traumatismos craneoencefalicos o la
enfermedad de Alzheimer, por citar sélo algunas de las mas estudiadas. Es un
hecho extensamente documentado que el correcto funcionamiento del sistema
de memoria semantico es necesario para reconocer y denominar objetos, por
lo que su deterioro ocasiona un inmediato menoscabo de tales procesos.

Tal y como se comento, los pacientes con EA experimentan dificultades
para encontrar la palabra adecuada, lo que, finalmente, suele derivar en
anomia: el paciente es incapaz de encontrar el nombre de las cosas, incluso de
los objetos de uso cotidiano. Este tipo de dificultades se ha vinculado al
deterioro de la memoria semantica. La investigacion neuropsicologica ha
demostrado que los pacientes suelen cometer errores semanticamente
relacionados cuando denominan un item de forma incorrecta. Un ejemplo de
lo expuesto es observar su actuacion con una tarea de denominacion. En
dicha tarea se presenta un amplio ndmero de dibujos (o fotografias) de
objetos de la vida cotidiana al paciente; por ejemplo, fotos de animales,
vehiculos, verduras, etcétera. Podria ocurrir que estos pacientes denominasen,
de forma incorrecta, la fotografia o el dibujo de un "le6n" y dijesen "tigre" en
su lugar. De igual modo, pueden confundirse y decir "coche" en lugar de
"camion". Este tipo de equivocaciones, lejos de ser aleatorias, reflejan un
patréon de errores semanticamente relacionados; ello indica, de forma
fehaciente, que el problema que subyace a las dificultades anomicas es de
tipo semantico.

Un asunto que ha sido objeto de intenso debate por parte de los
neuropsicologos cognitivos es si las dificultades anémicas observadas en los
pacientes con Alzheimer implican el deterioro de "categorias especificas" o,
dicho de otro modo, ;es posible afirmar que el deterioro semantico en esta
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enfermedad afecta, de forma diferencial, a unas categorias semanticas con
relacion a otras? Antes de intentar responder a esta cuestion, parece
pertinente exponer qué se entiende por "deterioro categorial".

2.4. Memoria semantica. ; Deterioros dentro del "deterioro"?

En el afio 1942, Nielsen (1943) describié dos pacientes neurolégicos que
presentaban un curioso patron de deterioro. Uno de ellos, Flora D., tenia
dificultades para identificar seres vivos (como los animales) aunque no las
mostraba con los objetos inanimados o artefactos (como las herramientas). El
segundo, C. H. C., manifestaba el patron opuesto: problemas especificos para
identificar objetos inanimados, pero la preservacion de los animados. La
lesion de ambos pacientes afectd al 16bulo occipital, pero, mientras que Flora
D. tuvo dafios en la zona izquierda del mismo, C. H. C. present6 dafios en la
zona derecha. En consecuencia, Nielsen pens6 que el sistema de
procesamiento de los items de los dominios animado e inanimado tenia una
localizacion cerebral precisa, situandose en el l6bulo occipital; recientes
investigaciones han demostrado la inexactitud de tal propuesta.

Cuatro décadas después, Elizabeth Warrington et al. estudiaron a varios
pacientes con deterioro en la denominacion e identificacién de los seres
vivos, respecto a los seres no vivos o cosas fabricadas por el hombre, y
viceversa. Desde entonces, los estudios sobre deterioro categorial - nombre
que ha recibido tal fendmeno - han ido incrementandose de forma progresiva.
Asli, a dia de hoy, se han hallado mas de 100 estudios de caso - asi como con
amplias muestras de pacientes - que han presentado este problema. La posible
existencia de deterioros de categorias especificas no es algo trivial;
contrariamente, su importancia radica en su implicacion para el estudio de la
organizacion, funcionamiento y deterioro de la memoria semantica, asi como
para discernir su posible localizacién cerebral. Desde un punto de vista
aplicado, el hecho de que determinadas pruebas neuropsicoldgicas pudieran
objetivar la presencia de tal fenémeno podria servir como un marcador
incipiente de la presencia de deterioro semantico y, en su caso, alertar sobre
la existencia de patologia cerebral.
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Pese a que la existencia de deterioro semantico en los pacientes con
Alzheimer es un hecho bien establecido por la literatura neuropsicolégica, no
ocurre lo mismo cuando hablamos de deterioro de categorias especificas,
hallazgo que continda siendo debatido por los investigadores.
Historicamente, fueron Maria Caterina Silveri et al. los que, en el afio 1991,
realizaron el primer estudio que hallé deterioro categorial en un grupo de
personas con EA, objetivando problemas en la denominacion de items del
dominio de los seres vivos, respecto al de los artefactos.

Este trabajo fue replicado en 1996 por Tippett y sus colaboradores,
quienes no consiguieron verificar el deterioro observado por Silveri et al. La
explicacién proporcionada por Tippett et al. fue que los estimulos utilizados
por Silveri et al. no habian sido equiparados en variables con gran influencia
en el proceso de denominacién. Concretamente, los items originalmente
utilizados por Silveri y su grupo no estaban equiparados en variables como la
familiaridad, la complejidad visual y la frecuencia léxica de los items. Esto
contribuyo a que se objetivara, de forma errénea, un peor rendimiento con los
items de los seres vivos, que suelen ser menos frecuentes y familiares que los
items de los artefactos y tener una mayor complejidad visual. Es decir, los
items mas frecuentes, familiares y con una menor complejidad visual se
procesan y denominan mejor que los items que presentan las caracteristicas
opuestas.

Para ilustrar la importancia de lo expuesto, retomaremos el ejemplo de la
tarea de denominacion. Imaginese el lector una tarea de este tipo; la misma
esta compuesta por 60 items (fotografias o dibujos de elementos cotidianos).
Como interesa evaluar la actuacion del paciente en los dominios de seres
vivos y artefactos, la tarea consta de 6 categorias, 3 pertenecientes al dominio
de los seres vivos (digamos, animales, frutas y verduras) y otras 3
pertenecientes al de los artefactos (digamos, herramientas, vehiculos y
prendas de vestir). Cada una de estas categorias esta compuesta por 10
estimulos diferentes; es decir, hay 10 dibujos (o fotografias) de animales, 10
de frutas, 10 de herramientas, y asi sucesivamente.

Si la selecciéon de los estimulos de ambos dominios semanticos no esta
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equiparada en las variables mencionadas (familiaridad, la complejidad visual
y la frecuencia léxica, entre otras), el hecho de que un paciente denomine
peor los items de las categorias de los seres vivos podria estar determinado
por el peso de dichas variables. Es decir, si no se ha sido riguroso en la
seleccion del material experimental, es posible que los items pertenecientes al
dominio de los seres vivos sean menos frecuentes, menos familiares y tengan
una mayor complejidad visual que aquellos pertenecientes al dominio de los
artefactos. Esto ocasionara un sesgo en los resultados, los cuales reflejaran,
de forma errénea, deterioro de las categorias de los seres vivos, siendo este
resultado atribuible a la indebida seleccion de estimulos. Precisamente, el
estudio de Tippett et al. evidencio este tipo de problemas y cuestiond la
presencia de deterioro categorial en la enfermedad de Alzheimer.

La controversia sobre el hallazgo de deterioro categorial en los pacientes
con Alzheimer, ilustrada por los estudios de los equipos de Silveri y Tippett,
ha continuado a lo largo de los afios. Asi, hay estudios que han observado
deterioro del dominio de los seres vivos, otros que no han hallado tal
problema y, finalmente, un tercer grupo que ha hallado deterioro de ambos
dominios: seres vivos y artefactos. En Espafia, estudios metodolégicamente
bien controlados, como los realizados por el grupo de Moreno-Martinez, no
han conseguido observar tal tipo de problemas en personas con EA, al menos
no de forma tan general. Como ejemplo, un estudio publicado por Moreno-
Martinez, Tallén-Barranco y Frank-Garcia (2007) observo la ausencia de
deterioro categorial en un grupo de pacientes, cuando se realizaron analisis de
tipo grupal. Sin embargo, al analizar de forma individualizada la actuacion de
los participantes, los autores verificaron la presencia de este efecto en dos
pacientes y, de forma mas importante, en dos ancianos sanos. Esto les llevé a
concluir que el deterioro - o efecto - categorial es algo poco comun en este
tipo de pacientes, pudiendo hallarse también en los participantes sanos (en
este caso se hablaria de efecto y no de deterioro categorial), por lo que podria
ser un fenomeno que difiriera no tanto cualitativamente, como de forma
cuantitativa en ambas poblaciones.

Es decir, los llamados "efectos categoriales" observados en la enfermedad
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de Alzheimer parecen ser una exacerbacion del patrén de procesamiento
"normal"” llevado a cabo por los participantes cognitivamente intactos; asi,
dicho fenémeno, refleja diferencias cuantitativas - es decir, una actuacion
empobrecida, respecto al grupo de control - y no cualitativas, debidas a los
procesos degenerativos que afectan al sustrato neuronal responsable del
sistema de procesamiento cognitivo.

No obstante, debe indicarse que la polémica sobre la presencia de
deterioros categoriales en la enfermedad de Alzheimer, lejos de haber
quedado zanjada por la investigacion, continta siendo objeto de una viva
polémica por parte de los neuropsicologos cognitivos; en consecuencia, hoy
en dia continuan realizandose estudios que pretenden dilucidar este
controvertido asunto.

2.5. Conclusiones

A modo de recapitulacion, debe tenerse en cuenta que la memoria humana no
es algo unitario y monolitico, punto de vista compartido por la mayoria de las
personas a nivel popular. Contrariamente, la memoria esta compuesta por un
conjunto de (sub)sistemas que se diferencian tanto por el tipo de informacion
que "almacenan" como por el sustrato neuronal que les sirve de apoyo.

El patrén de olvido observado en el Alzheimer, paradigma de las
enfermedades neurodegenerativas, ilustra claramente lo anteriormente
afirmado: la existencia de varios sistemas de memoria, hasta cierto punto
independientes entre si, que pueden deteriorarse de manera autonoma. Por
ejemplo, mientras los subsistemas pertenecientes a la llamada memoria
explicita o declarativa - tales como la memoria de trabajo, la memoria
episodica y la memoria semantica - se ven afectados de forma muy temprana
durante la enfermedad, la memoria implicita o procedimental parece
preservarse hasta estadios avanzados de la condicion.

A fecha de hoy, contintia abierto el debate respecto a la existencia y el
significado de los llamados "deterioros categoriales” o "deterioros de
categorias especificas" en la enfermedad de Alzheimer. Mientras que algunos
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estudios prestan apoyo a la existencia de tal tipo de fendmenos, otros bien no
lo hacen o bien lo hacen con ciertas reservas. Tal y como sucede en otros
ambitos del saber, la acumulacion progresiva del conocimiento sera la que, en
ultima instancia, sea capaz de dar respuesta a las preguntas que hoy en dia
nos acucian.
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Etiologia

La busqueda de las causas que dan pie a una consecuencia constituye uno de
los pilares fundamentales de la naturaleza humana. Entrafia la necesidad por
saber qué se encuentra en el corazon de las cosas, en el nucleo de una marana
de eventos. Es, en pocas palabras, el impulso que guia a toda persona curiosa.

Los investigadores comprometidos con el estudio de las demencias
comparten una profunda preocupacion por entender los mecanismos de las
patologias que desembocan en un cuadro clinico demencial. ;Por qué se
pierde la memoria?, ;se trata de trastornos hereditarios?, ;cuales son los
factores de riesgo? En el empefio por dar respuesta a tales preguntas -y a
pesar de que el término "demencia" alude, esencialmente, a la sintomatologia
clinica presentada por el paciente-, la mayor parte de las clasificaciones
diagnésticas incluyen criterios neuropatoldgicos y factores etiologicos que
podrian hallarse en la raiz del deterioro.

Como se trato en el primer capitulo, cada tipo de demencia suele asociarse
a causas médicas particulares. En los ultimos 150 afios se han descrito
factores etiol6gicos discretos, como son los depdsitos de A3, los cuerpos de
Lewy, los cuerpos de Pick o la proteina Tau hiperfosforilada, entre otros. En
la actualidad suele adoptarse una vision multifactorial de la problematica. De
este modo, existe un acuerdo generalizado en considerar que la etiologia de la
demencia es en gran medida heterogénea, pudiendo contribuir varios agentes
a la disfuncion neuronal y al consecuente deterioro conductual, cognitivo y
funcional.
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En las décadas precedentes, la medicina y las neurociencias han logrado
identificar un gran nimero de factores que parecen estar intima mente
relacionados con el desarrollo de la demencia. Agentes ambientales,
genéticos o algo tan natural como envejecer se encuentran en el ndcleo de las
explicaciones actuales acerca de los procesos neurodegenerativos que ocurren
en el cerebro. El conocimiento minucioso de los mismos reviste una
importancia crucial, ya que constituye la base sobre la que desplegar futuras
estrategias preventivas y terapéuticas.

3.1. Factores de riesgo

Dentro de una materia tan amplia como la aqui tratada, los factores de riesgo
han de ser necesariamente diversos. Existen elementos de juicio para
considerar que, a pesar de no haber alcanzado el objetivo - que supondria la
prevencion de la demencia-, se estan dando pequefios pasos en la direccion
adecuada. No obstante, todo camino con luces es susceptible de proyectar
algunas sombras y, en un campo tan joven como heterogéneo, es
imprescindible no dejarse llevar por "cantos de sirena", analizando con
cautela y, especialmente, con el debido tiempo, las implicaciones que todo
avance cientifico conlleva.

En las paginas siguientes se trataran algunos de los factores que, en los
ultimos afios, han sido asociados al deterioro cognitivo y a la demencia.
Aunque tal repaso dista de ser exhaustivo, pretende servir como base a partir
de la cual el lector curioso pueda ampliar su busqueda.

3.1.1. Edad

Suele afirmarse que el envejecimiento es el principal factor de riesgo para
padecer un cuadro clinico demencial. Ello se debe a que la senectud se asocia
a distintos trastornos que pueden cursar con deterioro cognitivo. Por ejemplo,
se estima que la prevalencia de la enfermedad de Alzheimer se duplica cada 5
afios entre los 65 y los 85 afios de edad.

El nimero de afios que una persona puede llegar a vivir ha variado poco
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desde la antigiiedad. Se cree que algunos filosofos de la Grecia clasica
llegaron a ser nonagenarios y, como apunta Tom Kirkwood en la prestigiosa
revista The Lancet, un ciudadano de la Espafia del siglo xiii estaba exento de
su responsabilidad militar tnicamente tras haber cumpli do los 70. Esto
implica que, ademas de haber ancianos en aquella época que podian ser
llamados a filas a una edad en la que hoy en dia comienzan a recibir
descuentos en su abono de trasporte, algunos alcanzaban esos afios en un
estado de salud lo suficientemente bueno como para empufiar una espada con
destreza (Kirkwood, 2006). Sin embargo, aunque hubiese quien sobrepasase
esa edad, el nimero de personas que podia presumir de alcanzar los 80 no era
demasiado elevado.

Ahora bien, en lo referente a la proporcion de individuos que llegan a
mayores, la situacion ha cambiado radicalmente. Debido a los avances
médicos y al descenso de la natalidad, el siglo xx trajo consigo una profunda
reestructuracion demografica, haciendo que la proporcion de ancianos
aumentara del 5 al 11%. Asimismo, el nimero absoluto de personas mayores
ha crecido de manera significativa en las ultimas décadas y, segtiin la ONU,
en 2045 probablemente superara, por primera vez, al nimero de nifios. Este
nuevo escenario demografico conlleva consecuencias sociales y médicas
evidentes. Es por ello que el estudio de las dolencias asociadas a la tercera
edad resulta mas acuciarte que nunca.

El envejecimiento es un proceso complejo del que alin no se han resuelto
todos los enigmas, pese a ser patente el inexorable paso del tiempo. Pero la
vejez no es estrictamente una cuestion de edad, sino que depende de los
procesos biologicos y psicologicos que la persona experimenta. No todo el
mundo envejece de la misma manera y al mismo ritmo. Lo que es mas, el
grado de deterioro varia de un organo a otro dentro de un mismo individuo.

Para dar explicacion al envejecimiento biologico se han propuesto
diferentes teorias, entre las que destacan las teorias estocasticas y las no
estocasticas.

a)Segun las teorias estocasticas, el envejecimiento es el resultado de
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alteraciones que ocurren de forma aleatoria y que se acumulan a lo
largo de la vida. La hipétesis de los radicales libres constituye un
ejemplo de dichas teorias. Segun este enfoque, debido a la alteracion
de los mecanismos antioxidantes, se generan y acumulan radicales
libres (moléculas altamente inestables y reactivas) causantes de un
estrés oxidativo que dafia las estructuras celulares y ocasiona su
muerte.

b)Las teorias no estocasticas, por su lado, afirman que el envejecimiento
esta predeterminado y programado en los genes. En este sentido, por
ejemplo, se ha propuesto que el envejecimiento celu lar esta
condicionado por la pérdida progresiva del material situado en los
extremos de los cromosomas: los llamados telomeros.

Son numerosas las lineas de investigacion en ambos campos y la
evidencia cientifica actual sugiere que el envejecimiento se debe,
probablemente, a una combinacién de factores genéticos y ambientales.

Desde un punto de vista neuroanatomico, el envejecimiento normal
conlleva un adelgazamiento generalizado del grosor cortical y una reduccion
del volumen cerebral, siendo ésta mas acusada en el cortex prefrontal y el
l6bulo temporal medial, incluyendo el hipocampo. Diversas funciones
cognitivas experimentan un declive en los ancianos, quienes rinden mejor en
tareas familiares y peor en situaciones novedosas. Aunque el conocimiento
acerca del mundo aumenta con la edad, la eficiencia con la que las personas
mayores procesan la informacion se ve menoscabada. De este modo,
disminuyen ciertas aptitudes relacionadas con la inteligencia fluida, como la
velocidad de procesamiento, la memoria operativa, la funcién ejecutiva o la
capacidad visuoespacial, entre otras. Sin embargo, las capacidades ligadas a
la inteligencia cristalizada, tales como la riqueza de vocabulario, permanecen
relativamente estables. Estas capacidades verbales cristalizadas, que se ven
menos afectadas por la edad, pueden servir para estimar el nivel de
funcionamiento premoérbido de un paciente (si éste no padece una afasia
significativa, naturalmente).
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El rendimiento de los ancianos y los adultos jovenes es similar en tareas
de memoria que no requieren excesivos recursos de procesamiento como, por
ejemplo, actividades sencillas de reconocimiento o de memoria implicita, asi
como tareas que valoran el conocimiento general adquirido. Sin embargo, los
ancianos rinden peor en tareas que implican mayores demandas de
procesamiento como, por ejemplo, las que requieren el funcionamiento activo
de la memoria operativa.

Diversos estudios indican que los efectos de la edad son patentes antes de
alcanzar el medio siglo de vida. En concreto, se estima que el declive podria
comenzar alrededor de los 20 o 30 afios y continuar acumulandose a lo largo
del ciclo vital (Salthouse, 2009). A pesar de este sutil "debilitamiento
cognitivo", una persona adulta es perfectamente capaz de desenvolverse y
adaptarse al mundo que le rodea debido a que la capacidad cognitiva no es el
unico factor que interviene en el desarrollo de su dia a dia. Existen otras
aptitudes que pueden influir en el desempefio de las tareas cotidianas - como
la perseverancia, el animo de superacién o la motivacién - y que podrian no
estar relacionadas con la edad o, al menos, no deteriorarse de igual manera
que otras facultades mentales. Ademas, en la sociedad actual, pocas
situaciones requieren que las personas desplieguen su maximo potencial
intelectual, ya que el entorno esta modificado para minimizar las demandas
fisicas y cognitivas.

De forma similar, el cerebro es capaz de poner en juego estrategias que
compensen posibles deficiencias funcionales o estructurales. Asi, las
personas ancianas tienden a realizar las tareas cognitivas de modo distinto a
como lo hacen los individuos jovenes, incluso cuando el nivel de ejecucion es
similar en ambos grupos. Por ejemplo, durante la realizacion de una
determinada actividad cognitiva, el cerebro de los ancianos, respecto al de los
jovenes, podria "activar" un mayor numero de areas cerebrales. En ocasiones,
se reclutan areas de ambos hemisferios para realizar tareas exclusivamente
unilaterales. Al parecer, la lateralizacion de las funciones cerebrales, uno de
los rasgos mas caracteristicos de la organizacion funcional del sistema
nervioso, tiende a disminuir con la edad.
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Un hallazgo ciertamente intrigante lo constituye el hecho de que el
cerebro de algunos ancianos sanos acumule Aj3 que, como se vio en el
capitulo 1, es uno de los correlatos histopatoldgicos de la enfermedad de
Alzheimer. Estudios recientes indican que alrededor del 30% de los ancianos
cognitivamente intactos presentan acumulaciones de Aj3 equiparables a las
de los pacientes con Alzheimer (Oh et al.,, 2012). Tanto es asi que las
diferencias en la presencia de A;j3 entre personas con demencia y sin ella
disminuyen a medida que la edad avanza. En esta linea, y segtun publico en
The New England Journal of Medicine el equipo de los doctores George
Savva y Stephen Wharton, las placas seniles y los ovillos neurofibrilares
estan fuertemente asociados con la presencia de demencia en individuos de
alrededor de 75 afios; sin embargo, esta asociacion disminuye en ancianos de
alrededor de 95 afios (Savva et al., 2009).

Este hallazgo plantea la cuestion de por qué algunos ancianos, con
patologia compatible con la enfermedad de Alzheimer, envejecen
saludablemente y pone a debate la manera concreta en que la patologia
amiloide acttia sobre los cambios cognitivos y funcionales de los pacientes.
Se ha sugerido que los correlatos histopatolégicos del Alzheimer determinan
el cuadro demencial de manera mas significativa en los ancianos "jovenes",
existiendo factores adicionales que determinan la expresion clinica de la
demencia en los ancianos "mayores".

En cualquier caso, la edad es s6lo uno de los factores de riesgo
relacionados con el deterioro cognitivo y neuronal. Seguidamente, se
consideraran otros, como el género, la presion arterial o diversos trastornos
endocrinos.

3.1.2. Género

El papel del género en la demencia es objeto de un intenso debate: mientras
algunos estudios no encuentran diferencias significativas en la proporcion
con la que hombres y mujeres desarrollan la enfermedad de Alzheimer, otros
informan de una mayor incidencia de ésta en las mujeres. Una de las
hipotesis que se ha barajado para explicar la posible influencia del género
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aboga por la mayor esperanza de vida de las mujeres, lo que provocaria un
impacto diferencial de los problemas de salud asociados a la vejez en este
colectivo. Esta hipotesis se vio apoyada por los estudios EURODEM, que
informaron de una influencia del género en el desarrollo de Alzheimer tan
solo después de los 85 afios de edad (Andersen et al., 1999). De acuerdo con
estos estudios, a los 90 afios la incidencia de esta enfermedad es del 81,7 y
del 24 por 1.000 personas/afio en mujeres y en hombres, respectivamente. Sin
embargo, otras fuentes, como la Alzheimer's Society del Reino Unido,
sostienen que las mujeres, independientemente de su edad, tienen un riesgo
ligeramente superior de desarrollar esta dolencia.

Las razones que subyacen al posible papel del género en el Alzheimer no
estan claras. Dado que los estrégenos muestran efectos antioxidantes,
mejoran el riego sanguineo y tienen propiedades troficas sobre el tejido
neuronal - es decir, contribuyen a la maduracién y regeneracion de las
neuronas-, se ha planteado que estas hormonas podrian ejercer un papel
protector en las mujeres hasta la llegada de la menopausia. Tras ella, la
insuficiencia de estrogenos tendria un efecto negativo, habiéndose observado
en algunas mujeres posmenopausicas trastornos de la atencion y de la
memoria. No obstante, aunque algunos estudios han comunicado una mejora
de la funcion cognitiva tras administrar estrogenos, no todas las
investigaciones sobre la terapia hormonal sustitutiva apoyan esta conclusion.
Diversos trabajos han propuesto que la efectividad de dicha terapia depende
del momento de implantacion. Segun Brinton (2004), sélo sera efectiva si se
recibe antes de que comience la neurodegeneracion, dejando de serlo cuando
la demencia ya esta instaurada. Por su lado, Shao et al. (2012) informaron de
que soOlo las mujeres que comenzaron la terapia hormonal sustitutiva antes de
que pasaran cinco afios tras la menopausia mostraron un menor riesgo de
sufrir Alzheimer.

No obstante, algunos trabajos recientes han comunicado un mayor riesgo
de desarrollar esta enfermedad en mujeres que reciben un tratamiento
combinado de estrogeno y progesterona (Nelson et al.,, 2012). En
consecuencia, parece arriesgado recomendar la terapia hormonal sustitutiva
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para reducir el riesgo de padecer Alzheimer.

En lo relativo a la demencia vascular, es importante destacar que, a fecha
de hoy, tampoco existen resultados concluyentes acerca del papel del género.
Un primer grupo de estudios defiende la falta de relacion entre el género y el
riesgo de padecer demencia vascular, un segundo grupo afirma que este
sindrome es mas frecuente en los hombres y, finalmente, un tercer grupo
sostiene que es mas comun en las mujeres mayores de 85 afios.

El debate acerca del papel del género en la demencia continua en la
actualidad y, si bien no deberia soslayarse la influencia de este factor, resulta
oportuno considerar la influencia de otros posibles elementos de riesgo.

3.1.3. Presion arterial

Numerosos estudios han hallado que la hipertension aumenta
significativamente el riesgo de padecer demencia vascular. Sin embargo, los
problemas de hipertensién no son una "parcela exclusiva" de este subtipo de
demencia. Como se vio, ademas de las lesiones caracteristicas del Alzheimer
- las placas seniles y los ovillos neurofibrilares-, la angiopatia amiloide,
presente también en algunos pacientes con esta enfermedad, puede agravarse
por la concurrencia de hipertension. Por este motivo, el control de la presion
sanguinea no solamente conlleva claros beneficios cardiovasculares, sino
que, ademas, puede tener cierto efecto preventivo en la progresién de algunos
tipos de demencia neurodegenerativa.

La hipertension establecida en la edad adulta parece tener una mayor
relacion con la demencia que la adquirida en la tercera edad. Existe evidencia
que indica que la presioén sanguinea puede, incluso, disminuir en los afios
previos al diagnostico de demencia en los ancianos. Los motivos por los que
la hipertension podria aumentar el riesgo de demencia, especialmente la de
tipo vascular, incluyen los problemas de vasorreactividad, el aumento del
riesgo de ictus, el deterioro de la barrera hematoencefalica, la presencia de
estrés oxidativo, asi como la oclusion y degeneracion de los capilares
cerebrales.
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La hipotension también se ha asociado a un mayor riesgo de padecer
Alzheimer; en general, los trastornos que provocan hipoperfusiéon cerebral
contribuyen a la neurodegeneracion y a la disfuncion cognitiva. Asi, la
hipoperfusién provocaria insuficiencia cerebrovascular de tipo ciclico y
progresivo, afectando a las neuronas, las sinapsis y la neurotransmision.

3.1.4. Diabetes tipo 2

La diabetes tipo 2, o diabetes adquirida del adulto, ocasiona resistencia a la
insulina y una deficiencia relativa de la misma. Tipicamente, suele
presentarse en personas adultas y constituye el 90% de todos los casos de
diabetes. La prevalencia de este trastorno ha experimentado un aumento
significativo en los ultimos afios y, actualmente, afecta a mas del 20% de la
poblacion anciana. Tal circunstancia es preocupante en la medida en que la
hiperglucemia puede contribuir al deterioro de diversos sistemas organicos
especialmente "fragiles" durante la senectud, tales como el sistema renal.

Debido al envejecimiento poblacional, un creciente numero de personas
esta siendo afectado por la diabetes o la demencia y muchos ancianos
padecen ambas condiciones al mismo tiempo. La diabetes tipo 2 es un
trastorno metabolico complejo asociado a diversos factores de riesgo de
demencia, como son la hipertension y la enfermedad vascular aterosclerética.
La hiperglucemia puede acelerar el desarrollo de patologias como el
Alzheimer, aunque se asocia de manera mas significativa con la demencia
vascular. Se sabe que la interaccion entre la edad avanzada y la diabetes
puede aumentar el riesgo de padecer demencia vascular, siendo un factor de
riesgo fundamental el nimero de afios que se haya sido diabético. Respecto a
las personas sanas, quienes padecen diabetes tipo 2 tienen un riesgo 1,5 veces
mayor de padecer Alzheimer y 2,5 veces mayor de desarrollar demencia
vascular (Exalto et al., 2012).

Diversos estudios sugieren que los pacientes con diabetes tipo 2, ademas
de ser mas propensos a padecer lesiones vasculares, pueden manifestar
diversos grados de atrofia cerebral. Asi, Brundel et al. (2010) observaron que
la atrofia de las estructuras del l6bulo temporal medial, incluyendo el
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hipocampo y la amigdala, era ligeramente mayor en los pacientes con este
problema. La hiperglucemia, ademas, esta asociada con cambios en la
autorregulacion de la energia cerebral y podria incidir sobre la
vascularizacion arterial y capilar.

Aun no se ha dilucidado el papel de los tratamientos para la diabetes sobre
el desarrollo de la demencia. Algunos estudios comunican que medicamentos
como la metformina reducen el riesgo de padecer demencia, mientras que
otros no encuentran esta relacion e, incluso, informan de que este farmaco
incrementa la biogénesis de péptidos amiloides - propios de la enfermedad de
Alzheimer - en el tejido neuronal. Por tanto, la administracion de metformina,
o de metformina combinada con otros medicamentos, podria reducir el riesgo
de padecer demencia tan solo en algunos casos y no deberia establecerse, de
manera rutinaria, a modo de tratamiento preventivo para la demencia. Lo que
si parece claro es que la hiperglucemia es un factor de riesgo para desarrollar
un sindrome demencial, independientemente de que esté siendo tratada, o no,
con antidiabéticos.

En definitiva, la diabetes tipo 2 aumenta la probabilidad de padecer
diversas alteraciones mnésicas y varios estudios neuropsicologicos informan
de un ligero declive cognitivo en algunos pacientes con este trastorno. Dicho
deterioro, que podria agravarse de forma paulatina, no tendria por qué
desembocar, necesariamente, en un cuadro clinico demencial. Por su lado, los
episodios de hipoglucemia pueden, también, provocar problemas de memoria
y de conducta, independientemente de que estas anomalias desemboquen en
demencia.

3.1.5. Otros trastornos endocrinos

Segun se ha puesto de relieve, el hipotiroidismo no tratado puede causar
sintomas analogos a los de la demencia. Generalmente, el tratamiento del
desarreglo hormonal resuelve los sintomas de deterioro cognitivo aunque, en
determinados casos, una vez instalado el cuadro clinico, no siempre puede
revertirse.
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Por su lado, el hipertiroidismo también ha sido propuesto como factor de
riesgo para padecer demencia. Se ha comunicado que las personas con
niveles elevados de hormona tiroxina presentan una mayor cantidad de
ovillos neurofibrilares y placas seniles en el cértex cerebral. Sin embargo,
algunos autores explican estos hallazgos apuntando que los altos niveles de
tiroxina podrian deberse a la neurodegeneracion y a los cambios estructurales
propios de la demencia. Desde este enfoque, el hipertiroidismo seria una
consecuencia de la enfermedad demencial y no una de sus causas. De
cualquier manera, resulta interesante sefialar que algunas fuentes, como el
Rotterdam Scan Study, informan de menores volumenes del hipocampo y de
la amigdala en individuos con hipertiroidismo, pese a que éstos no padezcan
un sindrome demencial.

En lo que se refiere a las hormonas sexuales, se ha atribuido cierto papel
neuroprotector a los estrogenos y a los andrégenos, estando ligada su
deficiencia a un mayor riesgo de sufrir trastornos neurodegenerativos. En
funcién de esto, la pérdida de testosterona y de estradiol asociada a la edad
seria un factor de riesgo vinculado a la enfermedad de Alzheimer y a su
patogénesis. No obstante, a dia de hoy, la evidencia al respecto es discutible
y, como se vio, la restitucion de los niveles de estrogenos mediante terapia
hormonal sustitutiva no ofrece resultados concluyentes.

3.1.6. Tabaco y alcohol

Tal y como se indica en los paquetes de tabaco, fumar perjudica gravemente a
la salud y aumenta el riesgo de padecer problemas cardiovasculares. Los
estudios asocian el tabaquismo con la presencia de atrofia cerebral, dafio a la
barrera hematoencefalica, disminucion de la perfusion cerebral y aumento del
riesgo de sufrir episodios isquémicos, incluyendo lesiones en la sustancia
blanca.

Existen estudios de revision y metaanalisis que comunican que los
fumadores presentan un mayor riesgo de desarrollar enfermedad de
Alzheimer y demencia vascular; ademas, este colectivo suele obtener
puntuaciones inferiores en el test Mini-Mental (este test sera tratado en el
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capitulo 5). Hay que indicar que sélo unos pocos trabajos no han hallado
vinculos sdlidos entre el habito de fumar y el deterioro cognitivo o la
demencia. Por ejemplo, Takahashi et al. (2011) no encontraron una relacion
significativa entre el tabaquismo y la demencia vascular, aunque los
fumadores de este estudio mostraron una ligera - pero mayor - tendencia a
padecerla. Segin Takahashi et al.,, la propia mortalidad del grupo de
fumadores podria haber sesgado los resultados. Con caracter general,
abandonar el tabaquismo, siquiera por un breve periodo de tiempo, puede
reducir el riesgo de sufrir deterioro cognitivo en las personas mayores, asi
como reportar grandes beneficios para su salud.

Curiosamente, algunos estudios afirman que la administracion de nicotina,
desligada del resto de componentes nocivos del tabaco, se asocia con un
mejor rendimiento en tareas atencionales y de memoria. Esto podria deberse a
que la nicotina sensibiliza los receptores nicotinicos de la acetilcolina y
aumenta los niveles de algunos neurotransmisores, como la dopamina. Se ha
informado de que los parches de nicotina muestran cierto po tencial para
mejorar la funcion cognitiva en algunos pacientes con deterioro cognitivo
ligero amnésico (Newhouse et al., 2012). Sin embargo, no debe deducirse
precipitadamente que este tipo de parches seria eficaz en el tratamiento de la
demencia. Como se indico al inicio de este capitulo, las implicaciones de
todo avance cientifico han de analizarse con tiempo y cautela.

En otro orden de cosas, el consumo prudente de alcohol se ha relacionado
con el descenso en la mortalidad debida a problemas cardiovasculares. Sin
embargo, ingerirlo de forma excesiva deriva en un mayor riesgo de
desarrollar una patologia cardiovascular. Un consumo comedido de alcohol
podria ser beneficioso, al asociarse con un aumento de los niveles de
colesterol HDL (high density lipoprotein), una mejora de la funcion
endotelial y una potenciacion de los factores fibrinoliticos. Ademas, son
sobradamente conocidas las propiedades antioxidantes del vino. Por todo
ello, algunos autores sugieren que el consumo moderado de alcohol puede
reducir el riesgo de desarrollar demencia vascular. No en vano, el consumo
prudente se ha asociado a la disminucion de las lesiones en la sustancia
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blanca y a la mejora de la funcién cognitiva, aunque no todos los estudios
comparten estas conclusiones. Otra cuestién controvertida estriba en
concertar qué consumo se considera "moderado” o "prudente”, ya que estos
conceptos varian entre los diferentes estudios, estando influidos, ademas, por
la nacionalidad de las investigaciones. Queda también por dilucidar el papel
de los diferentes tipos de alcohol, o la cuestion de si algunas bebidas
alcoholicas son mas beneficiosas que otras.

En conclusién, el consumo prudente de alcohol parece disminuir el riesgo
de padecer deterioro cognitivo y demencia, en especial, la de etiologia
vascular. No obstante, resulta complicado precisar si estos hallazgos se deben
so6lo al consumo de alcohol o, alternativamente, a la coocurrencia de factores
adicionales como, por ejemplo, el hecho de que las personas que acostumbran
a tomar vino en las comidas suelan, a su vez, seguir una dieta mediterranea,
la cual también ha mostrado ser beneficiosa frente a algunos trastornos de
tipo neurodegenerativo.

3.1.7. Perfil neuropsiquiatrico

Alrededor del 25% de los ancianos sin deterioro cognitivo muestran
diferentes sintomas neuropsiquiatricos, como la depresién, la ansiedad o la
apatia, mientras que casi el 50% de quienes presentan un deterioro cognitivo
ligero y alrededor del 75% de los pacientes con demencia padecen este tipo
de sintomas. Este hallazgo ha hecho aumentar el interés por el estudio de las
relaciones existentes entre el desarrollo de demencia y el perfil
neuropsiquiatrico de los ancianos, planteandose su potencial como predictor
del declive cognitivo y funcional. En este sentido, la presencia de sintomas
neuropsiquiatricos esta asociada con un mayor deterioro de la capacidad
funcional de los pacientes, pudiendo incrementar el riesgo de conversion de
deterioro cognitivo ligero a demencia (Beaudreau el al., 2013).

La presencia de este tipo de sintomas también parece relacionarse con la
aparicion de distintos déficits cognitivos. De esta forma, ciertas
manifestaciones psicoticas, como los delirios, ocurren con mayor frecuencia
en personas con un cuadro clinico demencial. Asimismo, los trastornos
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afectivos y la apatia son mas frecuentes en los pacientes con deterioro
cognitivo ligero o demencia que en los ancianos sanos, habiéndose apuntado
que los primeros sintomas que aparecen en la transicion entre la cognicion
normal y el deterioro cognitivo ligero son los de tipo animico.

Una cuestion que reviste especial interés consiste en dilucidar la relacion
entre la depresion y la demencia. En ocasiones, los pacientes deprimidos
pueden presentar déficits cognitivos similares a los de la demencia.
Inversamente, la sintomatologia depresiva podria ser, en algunos casos, un
indicador temprano de la presencia de patologia cerebral. Por tanto, no
siempre es facil diferenciar entre estos dos trastornos, especialmente si se
considera que ambos tienen una alta prevalencia en la poblacion anciana.

No es infrecuente que las personas con demencia hayan padecido algun
episodio depresivo durante su vida. De este modo, mas de un 20% de los
pacientes con demencia vascular tienen asociada una historia de depresion.
Asimismo, los ictus en la sustancia blanca profunda frontal y en los ganglios
basales se han relacionado con la presencia de cuadros depresivos. Por lo
demas, existe un mayor riesgo de desarrollar demencia cuando los episodios
depresivos se acompafian de sintomas psicoticos.

Existen factores psicosociales tempranos - como la pérdida de los padres o
las adversidades socioecondmicas - que estan asociadas con un mayor riesgo
de padecer depresion y demencia. Es interesante sefialar que las personas
deprimidas podrian ser mas propensas a realizar conductas perjudiciales,
como fumar y vivir de una manera poco saludable, lo que, a su vez,
aumentaria el riesgo de padecer un cuadro clinico de deterioro cognitivo.

3.2. Marcadores genéticos

La demencia resulta del funcionamiento anomalo del cerebro. Tal y como los
familiares comienzan a intuir de manera temprana, hay algo que va mal en la
salud del paciente. Sin embargo, a pesar del avance en el conocimiento de las
patologias que ocasionan el sindrome demencial, a veces resulta complicado
desentrafiar la secuencia de pasos en que éstas se desarrollan. En otras
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palabras, no siempre es facil entender el orden en que las cosas van mal. Con
la esperanza de arrojar algo de luz sobre los mecanismos que intervienen en
el origen de la demencia, es preciso averiguar el papel que desempefia la
genética en la instauracion de este sindrome.

De manera simplificada, podemos decir que las células de nuestro cuerpo
llevan a cabo su actividad de acuerdo con las instrucciones codificadas en el
acido desoxirribonucleico (ADN). En el nucleo de las células, el ADN
conforma los genes y los genes conforman los cromosomas. El ser humano
hereda de sus progenitores 46 cromosomas dispuestos en pares: 23
cromosomas correspondientes al padre y 23 a la madre. Los pares de
cromosomas del 1 al 22 son los denominados pares autosomicos y el par 23
es el llamado par sexual: las mujeres heredan dos cromosomas X y los
hombres un cromosoma X y uno Y.Incluso un cambio minusculo en el ADN
puede causar la mutacion de un gen y ocasionar la produccion de proteinas
anormales.

Las mutaciones genéticas son las responsables de los tipos heredables de
Alzheimer de inicio temprano. Por su lado, el papel del componente genético
es menos determinante en la enfermedad de Alzheimer esporadica o tardia,
pero no es en absoluto desdefiable. Si bien ambos subtipos son similares
desde un punto de vista histopatologico, la genética subyacente parece
diferenciarlos. La enfermedad de Alzheimer de inicio temprano puede
presentarse entre los 20 y los 65 afios y supone menos del 5% de todos los
casos. El Alzheimer temprano familiar se transmite tipicamente de manera
autosomica dominante, por lo que todo aquel que herede la mutacion del gen
desarrollara el trastorno. La enfermedad de Alzheimer esporadica, por su
lado, supone mas del 95% de todos los casos y suele iniciarse a partir de los
65 afios de edad; se cree que en este subtipo intervienen factores genéticos y
ambientales.

Como se vio en el capitulo 1, algunas dolencias relacionadas con la
demencia vascular, tales como el CADASIL o la angiopatia amiloide, pueden
estar ocasionadas por mutaciones genéticas. A continuacion, se comentaran
brevemente algunos componentes genéticos de otras formas de demencia,
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como son la demencia tipo Alzheimer y la demencia frontotemporal.

3.2.1. Proteina precursora de amiloide (APP)

En 1991 se publicé el hallazgo del primer gen identificado y vinculado a la
enfermedad de Alzheimer familiar de inicio temprano: el gen de la proteina
precursora de amiloide (APP). Este gen se sitia en el cromosoma 21 y su
transmision es autosomica dominante. La APP es wuna proteina
transmembrana que se halla en diferentes tipos de células, entre las que se
cuentan las neuronas. Esta proteina puede ser procesada, o cortada
proteoliticamente, mediante las secretasas alfa (a), beta (j3) y gamma (y). El
corte proteolitico de la APP por parte de la a-secretasa, seguido de un corte
subsiguiente por parte de la y-secretasa, da lugar a péptidos solubles con
propiedades tréficas. Por su lado, la degradacién de la APP a través de las
secretasas (3 y y esta asociada a la generacion de A3 que, en pequefias
cantidades, parece desempefiar una funcion fisiolégica, contribuyendo al
funcionamiento normal del cerebro. Sin embargo, cuando se produce de
manera excesiva, existe el riesgo de que se acumule para formar las placas
seniles propias de la EA (ver figura 3.1).
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Figura 3.1. Degradacion de la APP (Adaptado de Citron, M., 2004).

En pacientes portadores de la mutacion del gen de la APP, la actividad de
la a-secretasa - que previene la formacion excesiva de A(3 - esta disminuida,
produciéndose de forma adicional, y concurrente, la actividad anémala y
toxica de las secretasas 0y y.

3.2.2. Presenilina-1 (PSEN 1) y Presenilina-2 (PSEN2)

Las mutaciones en el gen de la PSENI son la causa genética mas frecuente de
la enfermedad de Alzheimer familiar de inicio temprano, estimandose
responsables de alrededor del 70% de los casos diagnosticados. De hecho,
como sabemos gracias al reciente trabajo de Miiller et al. (2013), fue una
mutacion en la PSEN1 la que provoco la enfermedad de Auguste Deter, la
paciente estudiada por Alois Alzheimer. Este gen esta situado en el
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cromosoma 14 y su transmision es autosomica dominante. L.os pacientes
portadores de mutaciones en la PSENI suelen presentar las primeras
manifestaciones de la enfermedad entre los 35 y los 60 afios de edad,
experimentando un deterioro relativamente rapido y progresivo. En
ocasiones, estos pacientes pueden manifestar sintomas neurolégicos como
mioclonias o paraparesia espastica. La PSENI es un componente esencial de
la y-secretasa y las mutaciones del gen que la codifica estan asociadas a la
produccion excesiva de péptidos toxicos de Aj3.

Por su lado, el gen que codifica la PSEN2 esta localizado en el
cromosoma 1. Esta proteina tiene una estructura similar a la de la PSEN1 vy,
al igual que ésta, forma parte esencial de la y-secretasa. Aunque las
propiedades proteoliticas de la PSEN2 no son idénticas a las de la PSENT1, la
mutacion en el gen que la codifica también puede ocasionar una produccion
excesiva de A;3.

Las funciones realizadas por las PSENI y PSEN2 son numerosas y a dia
de hoy se continda investigando su papel exacto. Ademas de su participacion
en la funcion de la y-secretasa, se ha sugerido que las presenilinas aumentan
el estrés oxidativo e intervienen en la regulacion del calcio. En cualquier
caso, existe consenso en afirmar que las mutaciones en las PSENI y PSEN2
son las responsables genéticas de la mayoria de los casos familiares de
Alzheimer de inicio temprano que, como se vio, constituyen hasta un 5% de
todos los casos de EA.

En lo que respecta a la enfermedad de Alzheimer de inicio tardio, o
esporadica, suele aceptarse que esta influida por factores genéticos y am
bientales. A pesar de que se han propuesto diversos genes que podrian
aumentar la susceptibilidad de desarrollar este subtipo de EA, el factor de
riesgo genético mas estudiado es el vinculado a la proteina denominada
apolipoproteina-E. A ella se le dedica el siguiente apartado.

3.2.3. Apolipoproteina-E (ApoE)
La ApoE es una proteina vinculada al metabolismo lipidico y esta codificada
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en el cromosoma 19. Se localiza en varios 6rganos del cuerpo, hallandose una
mayor concentracion en el higado, seguido del cerebro. En este ultimo, se
ubica tanto en las neuronas como en las células de la glia. La ApoE presenta
tres isoformas que difieren entre si unicamente en uno o dos aminoacidos.
Estas minudsculas diferencias provocan enormes disparidades fisiologicas,
alterando profundamente la estructura y la funciéon de la ApoE. Las isoformas
estan codificadas en tres alelos denominados E2, E3 y E4, de los cuales el E3
es el mas comun. Todas las personas heredan un alelo de cada uno de los
padres siendo el E3/E3 el genotipo mas frecuente, pues se estima que esta
presente en alrededor del 60% de la poblacion. Se piensa que los alelos E2 y
E3 podrian tener cierto papel "protector”, al estar vinculados a una menor
incidencia de Alzheimer. Contrariamente, el ApoE4 esta asociado a un mayor
riesgo de padecer esta enfermedad, con una edad de inicio mas temprana y,
habitualmente, un peor curso de desarrollo.

Los datos sugieren que el efecto principal de la ApoE se da en el
metabolismo del A;j3. La ApoE modula no solamente la limpieza de A;3 sino
también su acumulacion. La relacion entre la ApoE y la proteina Tau ain no
ha sido dilucidada por completo y los resultados son menos claros que los
encontrados entre la ApoE y la acumulacion de la placa de amiloide. Aunque
algunos estudios sugieren una asociacion entre la densidad de los ovillos
neurofibrilares y la presencia del alelo ApoE4, otros no han encontrado una
relacion tan evidente.

Se estima que alrededor del 50% de los casos de Alzheimer de inicio
tardio poseen al menos un alelo ApoE4. El hecho de tener una copia del
mismo (heterocigotico) duplica o triplica el riesgo de padecer el trastorno. Sin
embargo, tener ambas copias del alelo E4 (homocigotico) aumenta el riesgo
de 5 a 15 veces, dependiendo de la edad. De este modo, algunos estudios
indican que, a partir de los 80 afios de edad, cerca del 90% de los
homocigotos APOE4 habran desarrollado EA. Este dato no es baladi si se
compara con el 50% de heterocigotos y el 20% de personas sin ningtn alelo
E4. El hecho de que incluso la presencia conjunta de ambos alelos E4 no
desemboque, necesariamente, en la enfermedad de Alzheimer, hace suponer
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que hay factores adicionales implicados en su desarrollo.

Mientras que la mayoria de los estudios coinciden en el papel del alelo E4
en cuanto a riesgo y edad de inicio de la enfermedad de Alzheimer, no existe
acuerdo en cuanto a que diferentes alelos de ApoE influyan en la velocidad
del declive cognitivo, una vez que la demencia se ha establecido. Algunos
estudios sugieren que el alelo E4 podria provocar una aceleracién en el
declive cognitivo en las fases clinicas iniciales, mientras que su papel podria
disminuir en las fases avanzadas.

3.2.4. Proteina Tau asociada a microtubulos (MAPT)

La MAPT juega un papel fundamental en el mantenimiento de la integridad
de la neurona. Las mutaciones en el gen que la codifica pueden afectar a la
funcién de la proteina Tau, reduciendo su capacidad para unirse a los
microtubulos, los cuales intervienen en el mantenimiento de la forma de la
neurona y en el transporte intracelular de sustancias y organulos. En 1998 se
comunicé que mutaciones del gen MAPT, situado en el cromosoma 17,
pueden causar una forma de demencia frontotemporal familiar con
parkinsonismo asociado. Posteriormente, también se ha informado de tipos
hereditarios de este subtipo de demencia en ausencia de parkinsonismo.

Una patologia frecuentemente vinculada a mutaciones en el gen MAPT es
la variante conductual de la demencia frontotemporal, pudiendo cursar con
dificultades progresivas del habla, parkinsonismo tardio, paralisis
supranuclear progresiva y degeneracion corticobasal. La edad de inicio de la
demencia asociada a mutaciones en este gen varia incluso dentro de una
misma familia, comprendiendo un amplio rango que va de los 22 a los 75
afnos de edad. La resonancia magnética del cerebro de estos pacientes revela
una pérdida de sustancia gris, particularmente significativa en los l6bulos
temporales anterior y medial. Ademads, la neuropatologia muestra,
tipicamente, depositos de proteina Tau hiperfosforilada.

3.2.5. Progranulina
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La proteina progranulina fue descubierta de forma independiente por varios
grupos de investigadores y se le ha atribuido un papel en la regulaciéon de
multiples procesos como, por ejemplo, la embriogénesis, la progresion del
ciclo celular, el factor de crecimiento, la carcinogénesis y la inflamacion. En
2006 se descubrié que las mutaciones en el gen que codifica la progranulina
(GRN), situado en el cromosoma 17, pueden ocasionar demencia
frontotemporal. Este hallazgo provocé un resurgimiento del interés por esta
proteina y por la funcién que desempefia en el sistema nervioso central. Se
sabe que las mutaciones de GRN estan asociadas a una reduccion
significativa de la progranulina circulante. Sin embargo, aunque se conocen
algunas de las funciones de esta proteina, la comprension de su papel en el
sistema nervioso central aun plantea interrogantes.

Se ha comunicado que las mutaciones en GRIN son responsables del 23%
de los casos de DFT familiar y representan alrededor del 5% de todos los
casos de DFT. Las mutaciones en GRN se manifiestan mas frecuentemente
en su variante conductual, con un diagnoéstico clinico alternativo, pero menos
frecuente, que incluye la enfermedad de Alzheimer, la enfermedad de
Parkinson, la esclerosis lateral amiotréofica (ELA), la paralisis supranuclear
progresiva y la degeneracion corticobasal.

Las pruebas de imagen cerebral suelen mostrar una atrofia cerebral
asimétrica, a la que se aflade, ademas, atrofia frontotemporal e hipoperfusion
regional frontotemporal, comprometiendo, igualmente, al 16bulo parietal.

3.2.6. C9orf72

El cerco experimental al gen del cromosoma 9 comenzd en 2006, cuando se
comunico la existencia de familias en las que algunos de sus miembros
desarrollaban ELA pura, DFT pura o ELA con DFT comorbida. Estos
hallazgos proporcionaron evidencia del vinculo genético entre la ELA y la
DFT, las cuales, ya se sabia, compartian caracteristicas neuropatologicas,
teniendo, ademas, un solapamiento clinico significativo. En el afio 2011 se
comunicé que el defecto genético en estas familias era una alteracién no
detectable mediante los métodos genéticos tradicionales. En concreto, los
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pacientes con ELA, DFT, o con ambas condiciones, portaban de 700 a 1.600
repeticiones del hexanucledtido cuya secuencia en el gen CO9orf72 es
GGGGCC, comparado con lo que ocurre con los individuos sanos, que portan
menos de 24 repeticiones. Este gen esta localizado en el cromosoma 9 y
alrededor del 39% de todos los pacientes con ELA familiar portan
repeticiones patologicas de dicho hexanucledtido. La frecuencia de la
mutacion en pacientes con DFT es ligeramente inferior: el 6% de los
pacientes con DFT esporadica y alrededor del 25% de los pacientes con DFT
familiar (Majounie et al., 2012).

Diversos hallazgos sugieren que las mutaciones en C9orf72 podrian ser la
causa mas comun de DFT y ELA familiares. La probabilidad de que los
pacientes con ELA y una mutacion de C9orf72 tengan un familiar con otro
trastorno neurodegenerativo, mas comunmente DFT, es significativamente
mayor que en la poblacién general. Este hallazgo fortalece la hip6tesis de que
algunos subtipos de ELA se asocian, etiolégicamente, con la presencia de
trastornos cognitivos y de conducta, asi como con la DFT.

Los resultados del estudio de Englund et al. (2012) muestran que las
mutaciones en C9orf72 pueden provocar la variante conductual de la DFT.
No obstante, Ferrari et al. (2012) plantean que la repeticion del
hexanucle6tido GGGGCC podria no ser la causa de la condicion, sino tan
solo un factor de riesgo que aumente la probabilidad de padecer la
enfermedad, pues también se han encontrado mutaciones del gen en personas
sanas. En cualquier caso, estos autores encontraron que los portadores de la
expansién en el gen CY9orf72 tenian mayor probabilidad de presentar
sintomas psiquiatricos y problemas de memoria, aunque no desarrollasen la
sintomatologia propia de la demencia frontotemporal.

La clave podria estar en que la penetrancia genética - es decir, la
proporcion de portadores del gen mutado que manifiestan sintomas de la
enfermedad - aumenta con la edad. De este modo, ningin portador del gen
mutado menor de 35 afios expresa sintomatologia; alrededor de un 10% de
los portadores menores de 45 afios desarrollan el trastorno; aproximadamente
el 50% lo hace alrededor de los 58 afios; y casi el 100% de los mayores de 80
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afios (Majounie et al.,, 2012). Debido a esta penetrancia genética
"incompleta", algunos autores sefialan que los estudios genéticos para hallar
mutaciones en C9orf72 deberian tomarse con cautela y la recomendacion, en
todo caso, pasa por ofrecer pruebas de tipo genético, fundamentalmente, a
quienes presenten una historia familiar de ELA y DFT.

Es necesario sefialar que la lista de marcadores genéticos que se ha
revisado en los apartados anteriores no es exhaustiva. Los avances en el
conocimiento de las bases genéticas de los diferentes trastornos
neurodegenerativos son prometedores; no obstante, debido a todo lo que aun
se desconoce, parece sensato ser prudentes a la hora de recomendar la
realizacion de pruebas genéticas. No en vano, la evidencia apunta a que el
ambiente también juega un papel importante en el desarrollo de algunos tipos
de demencia. De ello se hablara a continuacion.

3.3. Factores ambientales

Existen diferentes lineas de investigacion sobre el papel de los agentes
ambientales en el desarrollo de una demencia y, aunque tipicamente no se
muestran tan determinantes como ciertas mutaciones geneéticas, no parece
sensato ignorar su posible influencia. Es evidente que una comprension
completa de los determinantes de la demencia requiere el estudio de ambos
tipos de influencias: genéticas y ambientales. En los parrafos siguientes se
examinaran algunas de estas ultimas.

3.3.1. Infancia

Se ha propuesto que algunos acontecimientos que ocurren durante la infancia
podrian influir en la aparicion ulterior de déficits cognitivos, si bien conviene
aclarar que su papel no condiciona, de manera necesaria, el desarrollo de un
sindrome demencial. Por el momento, los estudios han detectado ciertos
patrones, pero debe recordarse que existen multiples circunstancias que
pueden participar en el desarrollo de una demencia. En ausencia de
predisposicion genética, se ha sugerido que la edad parental avanzada es un
factor de riesgo para padecer la enfermedad de Alzheimer. Asimismo, el
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fallecimiento temprano de los progenitores, en nifios menores de 5 afios,
parece aumentar el riesgo de sufrir demencia tardia. Estos hallazgos sugieren
que los padres ejercen una influencia positiva en el desarrollo cognitivo y
emocional de los hijos. Es probable que cuando la infancia se ve perturbada
por la muerte prematura de algin progenitor, el desarrollo del nifio se vea
comprometido, aumentando su predisposicion para sufrir algin tipo de
trastorno mental en la edad adulta. En este sentido, el sufrimiento infantil se
correlaciona con un desarrollo mental mas problematico. Inversamente, una
educacién infantil mas rica y emocionalmente mas fértil se asocia con un
desarrollo mas favorable.

La hipotesis de la reserva cognitiva (de la que se volvera a hablar en el
apartado 3.3.3) propone que un ambiente educativo y estimulante durante la
infancia mejora el establecimiento de las redes neuronales, favoreciendo,
ademas, la eficiencia y la flexibilidad cognitiva. Estos factores serian
importantes en caso de padecer, posteriormente, alguna patologia cerebral.

3.3.2. Dieta y nutricion

En el capitulo 1 se sefial6 que determinadas carencias vitaminicas pueden
provocar la aparicion de deterioro cognitivo. Un claro ejemplo es el sindrome
de Korsakoff, causado principalmente por déficits de vitamina B1 en
personas con alcoholismo severo. Sin embargo, la existencia de problemas
derivados de déficits vitaminicos no debe invitar a pensar que es necesario
atiborrarse de suplementos vitaminicos para prevenir la demencia, ya que un
exceso de determinadas vitaminas es perjudicial para la salud. En general, es
suficiente con mantener una dieta variada y equilibrada, que controle la
ingesta de grasas saturadas, sal y azucares procesados, incluyendo, ademas,
frutas, verduras y alimentos como el pescado azul, ricos en acidos grasos
omega-3.

Asimismo, y debido a que el estrés oxidativo participa en los procesos de
envejecimiento y demencia, se ha sugerido que los alimentos con propiedades
antioxidantes proporcionan proteccion frente al deterioro neuronal y
cognitivo. En este sentido, se ha propuesto que la dieta mediterranea es
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beneficiosa y saludable. Esta pauta alimentaria se caracteriza por un consumo
abundante de productos vegetales, como frutas, hortalizas, pan, cereales,
patatas, legumbres y frutos secos, asi como por el empleo de aceite de oliva.
Por su parte, el posible efecto protector del vino se deberia a la accion
antioxidante de los flavonoides, también presentes en el té, las frutas y las
verduras. Con frecuencia, la dieta mediterranea se ha vinculado al adecuado
mantenimiento de la salud y a un aumento de la calidad de vida. Diversos
estudios defienden que la mediterranea es una dieta apropiada para la
prevencion de problemas cardiovasculares y otros trastornos cronicos, como
algunos tipos de cancer. La posible asociacion entre dicha dieta y diversos
trastornos neurodegenerativos continua estudiandose en la actualidad.

3.3.3. Nivel educativo y socioecond6mico

Un mayor nivel educativo parece vincularse con una menor incidencia de
demencia. En este sentido, en los ultimos afios ha aparecido el constructo
"reserva cognitiva", cuya fundamentacion se basa en el nivel cultural del
individuo, asi como en el tipo de ocupacion que desempeiid durante su vida.
La reserva cognitiva esta relacionada con la capacidad anatomica y funcional
del cerebro para evitar, o compensar, el desarrollo de déficits cognitivos. En
2010, Rentz et al., tras estudiar a un grupo de ancianos sanos, informaron de
un importante hallazgo: observaron que no existia una relacion significativa
entre los depositos cerebrales de Aj3 y el rendimiento cognitivo de los
ancianos con una elevada reserva cognitiva. Sin embargo, esta pauta diferia
en los ancianos con baja reserva cognitiva: en este subgrupo, los individuos
con mayores depo6sitos de Aj3 mostraron un peor rendimiento cognitivo.

Robertson (2013) sugiere que los factores clave de la reserva cognitiva,
como son el nivel educativo, el cociente intelectual y el desarrollo mental y
social, fomentan una regulacion al alza del sistema noradrenérgico, el cual se
ve afectado negativamente en la senectud. Segun este autor, la noradrenalina
desempefia un papel fundamental en el aprendizaje, ya que promueve la
neuromodulacion y la potenciacion a largo plazo. Ademas, la reserva
cognitiva parece estar asociada con un aumento de la densidad de las
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sinapsis. Como resultado, un cerebro conectado de forma mas profusa se
reorganizaria mejor, compensando, de este modo, la patologia asociada a la
enfermedad de Alzheimer.

No obstante, un dilema que inquieta a no pocos investigadores consiste en
averiguar por qué la incidencia de la demencia no es mas alta en paises en
vias de desarrollo respecto a paises industrializados, con un nivel cultural
mas elevado. Una de las explicaciones barajadas es que el mayor indice de
mortalidad de los paises menos desarrollados podria ocasionar estimaciones a
la baja de las personas ancianas que padecen demencia. Sin embargo, esta
cuestion continua dilucidandose a dia de hoy.

En cualquier caso, parece claro que el bajo nivel socioeconémico es un
factor de riesgo asociado a un peor pronostico de diversas enfermedades,
entre las que se cuentan las patologias cerebrales. El problema de estudiar
esta serie de factores de riesgo radica en la dificultad para deslindar la
influencia del bajo nivel socioeconémico de sus posibles consecuencias. Es
decir, es muy probable que una persona con bajo nivel socioeconémico tenga
un acceso mas limitado a diferentes tipos de recursos, que sufra problemas
nutricionales y que esté expuesta a posibles agentes toxicos; circunstancias,
todas ellas, que podrian aumentar la probabilidad de desarrollar un cuadro
demencial.

En definitiva, conviene ser prudentes, ya que la reserva cognitiva no es un
factor capaz de evitar la demencia por si solo. No obstante, es posible que
pueda dotar al individuo de estrategias para enfrentarse al deterioro neuronal
de una forma mucho mas eficaz.

3.3.4. Estimulacién ambiental

Entre los diferentes tipos de estimulaciéon que pueden derivarse de la
interaccion del individuo con su ambiente se cuentan la estimulaciéon
cognitiva y la estimulacion fisica.

La estimulacion cognitiva ha demostrado ser beneficiosa para aumentar la
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reserva cognitiva y, una vez que la demencia se ha establecido, puede
ralentizar la progresion de sus sintomas. En la actualidad, este tipo de terapias
son ampliamente utilizadas en centros de dia y en residencias, por lo que se
les dedicara un apartado en el capitulo 7.

La estimulacién fisica, igualmente, tiene multiples beneficios, entre los
que se cuenta la mejora cardiovascular y una reduccion del riesgo de padecer
determinados trastornos, como los ictus y la diabetes. Ademas, el ejercicio
fisico contribuye a conservar la fuerza del individuo y a mantener en buen
estado los musculos y las articulaciones. Dichos aspectos, junto con la mejora
del equilibrio y el descenso del riesgo de sufrir caidas, ayudan a mantener la
funcionalidad de la persona, salvaguardando su independencia por un periodo
mas prolongado de tiempo. Por tltimo, la actividad fisica puede mejorar la
cognicion y el suefio, sin contar con que ofrece oportunidades de interaccion
social y disminuye la sensacion de aislamiento.

3.3.5. Estrés

Con la publicacién en 1914 de su trabajo "The emergency function of the
adrenal medulla in pain and the major emotions", el fisi6logo norteamericano
Walter Cannon sent6 las bases de su famosa teoria sobre la "respuesta de
lucha o huida". Dicha teoria propone que las situaciones amenazantes
suscitan la activacion del sistema nervioso simpatico y la secreciéon de cateco
laminas - como la adrenalina-, preparando al cuerpo para luchar o escapar. El
estudio de los efectos que desencadenan ciertas situaciones emocionales, o
nocivas, fue ampliado por Hans Selye (1936) mediante el llamado "sindrome
general de adaptacion". Segun Selye, la respuesta de estrés del organismo
puede provocar la hipertrofia de las glandulas adrenales, la ulceracion de la
mucosa gastrica y la atrofia del timo, el bazo y los nddulos linfaticos.

Al trabajo de estos pioneros en el estudio del estrés le siguieron décadas
de investigacion, que han servido para describir los distintos componentes
involucrados en esta reaccion fisioldgica. Segin la evidencia actual, la
respuesta de estrés se relaciona fundamentalmente con la actividad conjunta
del hipotadlamo, la hipoéfisis y las glandulas adrenales; a este conjunto de
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organos se le denomina eje Hipotalamo-Hipofisario-Adrenal (HHA). Se ha
descubierto que la respuesta de estrés puede ser suscitada por diferentes
agentes, utilizandose el término "estresor" para identificar todo aquel evento
que active el eje HHA, independientemente de la magnitud de la respuesta y
de los componentes especificos que son estimulados. A pesar de que la
connotacion popular de la palabra "estrés" suele girar en tomo a la presion
mental, la angustia o la ansiedad que la persona soporta, los estresores no son
s0lo de naturaleza psicosocial; también los hay de tipo fisico o biolégico,
como el calor, el frio o la falta de alimento.

Como se observa en la figura 3.2, la actividad del eje HHA en respuesta al
estrés esta gobernada por la secrecion del factor liberador de corticotropina
(CRF) por parte del hipotalamo que, a su vez, estimula la secrecion de
hormona adrenocorticotrépica (ACTH) por parte de la hipéfisis anterior o
adenohipébfisis, lo que, finalmente, conduce a la secrecion de glucocorticoides
(GC) -un grupo de hormonas esteroides - por parte de la corteza adrenal. Una
vez liberados en el torrente sanguineo, los GC interactian con sus receptores
en multiples lugares, incluyendo el mismo eje HHA (donde son responsables
de la retroalimentacion inhibitoria sobre la secrecion de CRF y ACTH), la
corteza prefrontal y el hipocampo (estructura que también interviene en el
feedback negativo sobre la secrecién de CRF y ACTH).

Los GC, ademas de jugar un papel en diversas enfermedades, son unos
moduladores potentes de la funciéon neuronal y, como tales, participan en una
gran variedad de funciones neurobiologicas. Asimismo, es necesario advertir
que los GC pueden ser neurotoxicos en concentraciones elevadas, por lo que
el organismo dispone de medios para reducir su secrecion descontrolada.
Como se indico, las concentraciones circulantes de GC - principalmente:
cortisol en humanos y corticosterona en otros animales - son reguladas,
fundamentalmente, a través del propio eje HHA y el hipocampo.
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Figura 3.2. Vista simplificada de la actividad del eje HHA.

El papel de los GC en el aprendizaje y en los procesos de memoria esta
bien documentado, tanto en humanos como en otros animales. De este modo,
una elevacion transitoria de los corticosteroides circulantes ha probado ser
beneficiosa para la consolidacién de la memoria en una tarea de aprendizaje.
Sin embargo, la elevacion cronica de concentraciones de GC puede ejercer
una influencia negativa en el aprendizaje y en la evocacion de memorias.

La magnitud de la respuesta del eje HHA al estrés varia en funcion de la
liberacion de CRF, lo que, ya se indicé, activa el sistema hipofisiarioadrenal.
Existen diversas influencias modulatorias como, por ejemplo, Ila
retroalimentacion negativa ocasionada por los propios GC, que inhibe la
sintesis y liberacion de CRF, mitigando, de este modo, la respuesta del eje
HHA. La alta densidad de receptores para los GC en el hipocampo explica el
importante papel de esta estructura en la retroalimentacion negativa del eje
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HHA. Segun la hipotesis de la "cascada de los glucocorticoides", propuesta
por Sapolsky et al. (1986), una concentracion elevada de GC ocasionaria una
pérdida neuronal hipocampal, provocando, a su vez, una disminucion
estratégica de receptores para los GC. La pérdida de estos receptores
hipocampales ocasionaria la elevacion de los niveles de GC - ya que median
en la retroalimentacién negativa del eje HHA-, lo que desencadenaria la
muerte adicional de mas células hipocampales y, asi, sucesivamente.

En los seres humanos, el envejecimiento suele acompafiarse de un
aumento de los niveles basales de GC, asi como de una menor sensibilidad
del sistema de retroalimentacion del eje HHA. En consecuencia, esta
ineficacia del feedback inhibitorio podria provocar el mantenimiento - o, en
su caso, el aumento - de un nivel basal elevado de GC.

Los estudios sobre envejecimiento han documentado diversas alteraciones
estructurales del hipocampo, observandose, por ejemplo, un menor numero
de neuronas, un descenso del nimero de conexiones sinapticas y la presencia
de ovillos neurofibrilares. Por lo demas, es bien sabido que el hipocampo es
una de las primeras estructuras en ser afectadas por la enfermedad de
Alzheimer, por lo que su medicion volumétrica mediante resonancia
magnética puede ser Util como marcador para el diagnostico temprano de esta
condicion. En esta linea, diversos estudios con resonancia magnética cerebral
en personas ancianas han observado una reduccion del volumen hipocampal,
junto a niveles elevados de cortisol. Por consiguiente, ain sin afirmar que los
GC derivados de la respuesta de estrés causan directamente el sindrome
demencial, es innegable que su efecto sobre el hipocampo podria favorecer la
presencia de un mayor deterioro neuronal y cognitivo.

Una pregunta fundamental en la investigacion del envejecimiento es por
qué algunos individuos mantienen un funcionamiento cerebral "6ptimo",
mientras que otros muestran un deterioro en su funcion cognitiva. La
evidencia procedente de diversos estudios indica que la elevacién cronica del
nivel de GC circulante, a una edad avanzada, podria predecir el deterioro
cognitivo. Sin embargo, otros estudios proponen que la alteracion de los
mecanismos reguladores y de retroalimentacion del eje HHA podria ser un
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indicador mas fiable del deterioro cognitivo que la cantidad circulante de GC
en sl misma.

En cualquier caso, no conviene extraer conclusiones precipitadas, ya que
la demencia suele presentar una etiologia multifactorial de extraordinaria
complejidad. Lo que si parece claro es que el estrés continuado y cronico
puede ser nocivo para algunas estructuras encefalicas y, por ende, puede
afectar a la funcion cognitiva del individuo. No es de extrafiar, por tanto, el
deterioro de algunas personas ancianas que sufren diversos avatares
"estresantes", tales como perder a su pareja, ser institucionalizadas o verse
sometidas a una amenaza constante, al sentir que su independencia se
desvanece progresivamente por el menoscabo de su capacidad intelectual.
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Evaluacion (I)

Suele decirse que el miedo es libre. Es ademas caprichoso. A menudo se
presenta sin haberlo llamado y, como una visita inoportuna, aparece y
desaparece segun le place. Se puede sentir temor ante lo desconocido, ante lo
inexplicable o ante un futuro por escribir. Pero lo cotidiano, si no se
comprende adecuadamente, también puede provocar inquietud. En ocasiones,
la relativa omnipresencia de ciertos trastornos, como son el estrés, la
depresion o el Alzheimer, puede despertar una reaccion de alarma, no
siempre proporcionada, frente a la aparicion del primer sintoma "inusual".
Sin embargo, sentirse triste de manera pasajera no es sinonimo de padecer
una depresion mayor, al igual que sufrir un lapsus de memoria no implica,
necesariamente, haber contraido una enfermedad neurodegenerativa que
conduzca, sin remedio, a la demencia.

La evaluacion es el proceso mediante el cual se determina el alcance y la
razon por la que un paciente presenta una sintomatologia clinica concreta. En
otras palabras, se pretende averiguar qué le pasa al paciente y en qué medida
le afecta. Resolver estas cuestiones no siempre resulta sencillo y, a veces, se
precisan diversos examenes meédicos y neuropsicolégicos para realizar un
buen diagnéstico. La pericia del facultativo o profesional de la salud juega un
papel fundamental en todo el proceso diagndstico que, con frecuencia,
recuerda a la labor detectivesca. Tal vez no sea casualidad que el creador del
famoso Sherlock Holmes, el escocés Arthur Conan Doyle, compaginase su
carrera literaria con la médica, profesion que eligio también para el doctor
Watson, compafiero infatigable del célebre detective de ficcion.
Probablemente, los lazos que unen a médicos y a psicélogos con la labor
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investigadora sean estrechos y, sin lugar a dudas, una evaluacion exhaustiva
del paciente bien exige una notable atencion al detalle.

De forma general, la valoracion de personas con deterioro cognitivo
comienza en la consulta del médico de atencion primaria, quien, en su caso,
las derivara al especialista correspondiente. El proceso consta de una serie de
pasos, tales como la recopilacién de la historia clinica, la exploracion fisica y
neurolégica, la evaluacién neuropsicolégica, la valoracion psiquiatrica y la
realizacion de pruebas de laboratorio y de neuroimagen, por citar sélo los
examenes mas comunes. El orden en que se solicitan las pruebas, o los
especialistas a los que se acuda, dependeran de cada caso particular. Es
importante sefialar que, si bien el diagnostico temprano es uno de los
objetivos que se pretende lograr, no conviene apresurar el proceso, dado que
podria desembocar en una valoraciéon incorrecta o insuficientemente
informada.

Como norma habitual, los pacientes son evaluados de manera ambulatoria,
es decir, mientras llevan a cabo su vida de forma independiente o conviven
con sus familiares o cuidadores. La hospitalizacién de personas con déficits
cognitivos puede tener efectos transitorios perjudiciales, ya que existe la
posibilidad de que se desorienten en ambientes desconocidos. Por este
motivo, la evaluacion en contextos hospitalarios suele limitarse a
emergencias médicas o a casos en los que se requieran procedimientos
quirurgicos como, por ejemplo, en el supuesto de que la persona presente una
hidrocefalia normotensiva.

Al diagnostico se llega tras haber excluido patologias "tratables" capaces
de provocar el cuadro clinico demencial. Se han de tener en cuenta, ademas,
las particularidades de cada paciente, estudiando como se desenvuelve en su
dia a dia, conociendo su contexto social e interpersonal y considerando tanto
sus necesidades como las de sus cuidadores. En ultima instancia, la
evaluacion no necesariamente concluye tras haber pautado un tratamiento
especifico, dado que un estudio continuo de la progresion del trastorno puede
desvelar la pertinencia de realizar intervenciones adicionales o alternativas.
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En conclusion, la seleccion del tratamiento mas oportuno debe derivarse
de una evaluacion pormenorizada. El conocimiento detallado de la dolencia y
de como afecta al paciente y a su entorno es el punto de partida del que
surgiran las diversas estrategias de intervencion. Porque, si bien el miedo es
libre, proporcionar informacién acerca de la enfermedad contribuira a
explicar lo que es desconocido y extrafio, haciéndolo mas asequible y menos
temible. Del mismo modo, el apoyo, la guia y el asesora miento profesional
contribuiran a fomentar el papel activo del paciente -y de su familia - en el
proceso de tratamiento, facilitando los recursos necesarios para decidir,
dentro de una serie de posibilidades, qué es lo que se quiere escribir en ese
futuro que atn esta por llegar.

4.1. Historia clinica

Es dificil determinar con exactitud cuando se inicia el proceso diagnostico. A
un nivel muy basico, podria pensarse que comienza tan pronto como el
profesional de la salud posa sus ojos sobre el paciente por vez primera. O
quizas incluso antes, cuando el familiar o el propio paciente detectan alguna
anomalia en su funcionamiento cognitivo. Sin embargo, desde un punto de
vista formal, el proceso diagnéstico comienza con la recopilacion de la
historia clinica de la persona que presenta el problema.

La historia clinica es un documento que incluye, ademas de los datos
personales del paciente - como su nombre, edad, sexo o estado civil-, el relato
cronologico del trastorno que ha motivado la consulta; es decir, se trata de
recopilar toda aquella informacién acerca del inicio, la duracién y la
severidad de los sintomas. Asimismo, la historia clinica debe contener los
antecedentes médicos, incluyendo, en su caso, la medicacion prescrita al
paciente, ademas de aquellos productos que consuma por su cuenta como, por
ejemplo, suplementos vitaminicos o productos de herbolario.

En algunas ocasiones, la propia naturaleza de la demencia hace que la
entrevista clinica del paciente (también llamada anamnesis) no permita
obtener toda la informacion relevante para el proceso diagnostico, dejando
lagunas importantes acerca del comienzo y la evolucion del trastorno. Por
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este motivo, es habitual realizar entrevistas a terceras personas (generalmente
a los familiares) o proceder a la revision de los registros médicos del
paciente.

Una historia clinica incompleta puede ocasionar ciertos problemas como,
por ejemplo, dificultar el establecimiento de un diagnéstico correcto de
manera temprana, o ralentizar todo el proceso, mientras se buscan medios
alternativos para informarse del estado de salud del paciente (derivandolo,
por ejemplo, a especialistas que puedan facilitar los detalles necesarios).

La informaciéon acerca del comienzo de los sintomas puede revelar la
presencia de determinados patrones de deterioro. Segun se vio, las de
mencias pueden tener un inicio insidioso, como ocurre en la demencia tipo
Alzheimer, o agudo, como consecuencia de ciertos tipos de ictus. Diferentes
trastornos neurolégicos pueden provocar tanto cambios leves, que afecten de
una manera sutil al funcionamiento diario del individuo, como cambios
repentinos, que supongan problemas obvios y disruptivos. Por esta razon, el
facultativo debe pedir al paciente o, en su caso, al familiar o cuidador, que
describan cualquier dificultad que afecte a la memoria, al pensamiento, a la
conducta o al estado de animo, solicitando detalles de su evolucion a lo largo
del tiempo.

En el supuesto de que sélo se obtengan respuestas vagas y poco concretas,
deben formularse preguntas mas especificas sobre episodios de olvidos,
pérdida de objetos, dificultades para llevar a cabo tareas de la vida diaria,
desorientacion, trastornos del lenguaje o problemas para reconocer personas
o cosas. Los sintomas neurologicos pueden, asimismo, ser especialmente
informativos. Por ejemplo, es particularmente significativa la presencia de
episodios de incontinencia, debilidad de una o varias extremidades, mareos o
habla incoherente, ya que tales factores podrian apuntar a eventos isquémicos
transitorios o a otro tipo de accidentes cerebrovasculares que demanden una
evaluacion mas detallada y exhaustiva.

La forma de inicio de los sintomas proporciona pistas muy valiosas para
determinar el diagndstico. Asi, un inicio brusco (de minutos u horas) podria
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ser consecuencia de un delirium, patologias toxicas o metabdlicas,
infecciones, efectos secundarios de medicamentos o patologias vasculares,
traumaticas o psiquiatricas. Un inicio subagudo (de dias a semanas) sugiere
infecciones, procesos neoplasicos o patologias toxicas o metabdlicas. Por
ultimo, un declive progresivo gradual (de meses a afios) es mas tipico de los
trastornos neurodegenerativos.

Desafortunadamente, en ocasiones es dificil precisar con exactitud cuando
comenzaron los trastornos. A veces, sélo se identifica el deterioro funcional
tras la muerte de quien estaba compensando los déficits de la persona
enferma, generalmente, el conyuge. De esta manera, un deterioro funcional
cronico, que en realidad lleva establecido cierto tiempo, podria ser percibido
erroneamente como un declive pronunciado y repentino tras la muerte del
consorte del paciente. Asimismo, la familia podria no advertir cambios
significativos hasta que su ser querido es hospitalizado por una enfermedad o
una intervencion quirurgica. Como se apuntd, la combinacion de una
enfermedad - o una operacion - junto a un ambiente desconocido, suele
contribuir a empeorar la funcién cognitiva del paciente, pudiendo llegar a
precipitar un delirium o, incluso, a desenmascarar una demencia preexistente.
En consecuencia, es importante reevaluar a la persona una vez que ha
recibido el alta hospitalaria.

Es posible observar una mejora sintomatica en problemas como los
traumatismos, los episodios vasculares agudos o diversas patologias toxicas.
Las fluctuaciones de la funcion cognitiva y del estado de alerta, por su lado,
suelen ocurrir con mayor frecuencia en trastornos como la demencia por
cuerpos de Lewy. No obstante, la funcion cognitiva fluctia hasta cierto punto
en la mayoria de las demencias, dependiendo de factores como la
complejidad del entorno, la sobrecarga emocional, la salud fisica general y el
momento del dia. Por ejemplo, es habitual observar el "sindrome vespertino"
o "sindrome del ocaso", es decir, el empeoramiento de los sintomas por la
tarde y durante la noche.

Cada paciente o informador deberia ser entrevistado cuidadosamente para
sacar a la luz cualquier sintoma o queja que pueda revelar la presencia de
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deterioro cognitivo. También se debe indagar acerca de los patrones de
suefio, sobre el apetito y, en su caso, sobre el posible estrés psicolégico
padecido por el individuo. El impacto de ciertos eventos vitales (como el
cambio de domicilio, la jubilacién o la muerte de un familiar) puede llegar a
menoscabar la funcion cognitiva del paciente de forma significativa.

Las personas con demencia pueden responder de manera
desproporcionada o inapropiada tanto a estresores mayores COmo a eventos
menores que, con frecuencia, pueden pasar desapercibidos, tales como una
discusion con un familiar, una situacion social incobmoda o un episodio de
incontinencia. De tal forma, aunque padezcan déficits de memoria, algunos
pacientes pueden obsesionarse por un evento o por una persona en particular.

Ha de determinarse qué eventos médicos o psiquiatricos preceden al inicio
de los sintomas. Existen diversos factores, como una historia de depresion
mayor, ictus, traumatismo craneoencefalico o el uso de ciertos medicamentos,
que inciden en la funcién cognitiva. Como se vio en el capitulo 1, algunos
ictus y traumatismos craneoencefalicos incluso pueden, por si mismos, causar
demencia o constituir un factor de riesgo para algunos de sus tipos, tales
como la demencia tipo Alzheimer o la demencia vascular. La depresion
mayor, por su parte, a veces provoca cambios cognitivos significativos,
aunque en gran medida reversibles, que desembocan en lo que se denomina
pseudodemencia depresiva. Otros sintomas psiquiatricos relevantes son la
agitacion, la ansiedad, la apatia, los delirios y los cambios de personalidad.

El uso de medicamentos con accion anticolinérgica puede deteriorar el
estado cognitivo y precipitar la aparicion de confusién, delirios o sintomas
depresivos. Estos farmacos dificultan la correcta actividad del
neurotransmisor acetilcolina el cual, ademas de estar implicado en otras
funciones, desempefia un papel fundamental en la formaciéon de memorias.
Los efectos anticolinérgicos pueden ser particularmente evidentes cuando el
paciente toma una dosis excesiva de un solo farmaco, o cuando consume
conjuntamente varios farmacos de este tipo, al potenciarse sus efectos. El
cuadro 4.1 muestra algunos farmacos con propiedades anticolinérgicas,
comunmente prescritos en las consultas médicas.
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Cuadro 4.1. Farmacos con propiedades anticolinérgicas

Antidepresivos Paroxetina; Escitalopram; Citalopram; Fluoxetina
Antipsicéticos Clozapina; Olanzapina; Quetiapina
Medicamentos del tracto Atropina; Diciclomina; Ranitidina

intestinal

Medicamentos para la Tolterodina; Oxibutinina; Solifenacina
Incontinencia urinaria

Antihistaminicos Difenhidramina

Antidiabéticos En menor medida, y limitado a casos de sobredo-

sificacion, el antidiabético Metformina también
puede tener accion anticolinérgica.

La historia clinica puede proporcionar una vision aproximada del
funcionamiento premorbido cognitivo, social y ocupacional del paciente; ello
permitira comparar su funcionamiento pasado con el actual y sacar a la luz
los principales déficits adquiridos. Por ejemplo, el deterioro de la capacidad
matematica - necesaria para realizar compras o para llevar la contabilidad de
la casa - sera mas revelador para un antiguo contable que para alguien que
tuvo un empleo poco cualificado. De modo similar, la apatia asociada con la
demencia sera mas reveladora para una persona que siempre fue activa que
para alguien que siempre se comport6 con indolencia.

La historia familiar también puede ayudar a determinar el diagnostico. Por
ejemplo, una historia familiar de trastornos cerebrovasculares aumenta la
probabilidad de ocurrencia de demencia asociada a etiologia vascular.
Asimismo, los antecedentes psiquiatricos familiares pueden delimitar la
vulnerabilidad del paciente a sufrir problemas como la depresién, la ansiedad
o la mania.

A menudo, entre los primeros sintomas de una demencia se cuentan la
pérdida de iniciativa y la disminucion del interés en actividades que
previamente resultaban placenteras. De forma similar, la suspicacia y la
irritabilidad, asi como la depresiéon o la apatia, pueden aparecer de manera
temprana. Si existen alucinaciones auditivas, éstas suelen vivenciarse en
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forma de personas familiares charlando aunque, puntualmente, también
pueden percibirse voces amenazantes o acusadoras que hablan a través de la
radio o de la television. Los trastornos del suefio REM podrian indicar el
inicio de sinocleunopatias como la enfermedad de Parkinson o la demencia
por cuerpos de Lewy y, por su parte, los individuos con deterioro en la
funcion de los l6bulos frontales suelen mostrar trastornos de la conducta y
desinhibicion.

Durante la recopilacion de la historia clinica es util averiguar si existe
riesgo de malnutricion, falta de higiene o problemas con la administracion de
las medicinas. También es necesario saber si el paciente realiza ejercicio
fisico o si recibe algin tipo de terapia de estimulacion. Del mismo modo,
conviene preguntar si conduce o utiliza maquinaria, ya que, en determinados
casos, podria ser recomendable que abandonase este tipo de actividades.

Es interesante consultar si los cuartos de bafo, las escaleras, la cocina y
demas estancias y enseres de la casa dan cuenta de las limitaciones fisicas y
sensoriales del paciente. En el contexto del hogar, se ha de constatar quién
vive y cuida de él. El papel del cuidador es fundamental durante la evaluacion
y, sin duda, lo seguira siendo durante el tratamiento. Es evidente que si el
cuidador padece algun tipo de minusvalia, la persona con demencia se vera
incapacitada en grado sumo.

Finalmente, no conviene olvidar que algunos pacientes con deterioro
cognitivo se encuentran en situacién de riesgo de sufrir maltrato fisico o
psicologico, asi como explotacion social o financiera. Por este motivo, debe
prestarse especial atencion a las seflales que alerten sobre la posible
existencia de un caso de este tipo.

En definitiva, la recopilacion minuciosa de la historia clinica sienta las
bases sobre las que se desarrollara el resto de pruebas y examenes médicos.
Por este motivo, no debe subestimarse su papel dentro del proceso de
evaluacion, ya que ofrece una primera "imagen" de la salud y de las
necesidades tanto del paciente como de las personas que cuidan de él.
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4.2. Examen fisico

Como norma general, tras recopilar la historia clinica, el médico suele
explorar al paciente en busca de signos andmalos o patologicos. A este
proceso se le denomina "examen fisico" y es ttil en la medida en que, ademas
de ofrecer una idea global del estado de salud del paciente, permite detectar
factores de riesgo especificos que podrian incidir en la evolucién del
sindrome demencial. Dicho examen suele comprender la valoracion de:

1.Los signos vitales (el pulso, la tension arterial y la temperatura).
2.La altura y el peso.

3.La funcién pulmonar y cardiaca.

4.La cabeza y el cuello.

5.El abdomen.

6.La piel.

7.Las extremidades y las articulaciones.

El examen fisico cobra un sentido especial en la evaluacion de las
personas ancianas ya que, huelga decirlo, la condicion fisica del ser humano
cambia segun se envejece.

Con el paso del tiempo, los musculos que permiten la respiracion pierden
fuerza y se vuelven mas rigidos; los pulmones pierden elasticidad y
disminuye el nimero de alvéolos pulmonares, aumentando su tamafio. La
piel, en las personas de edad avanzada, es menos efectiva en su papel de
"barrera protectora" contra los golpes, las abrasiones y otras agresiones
ambientales. Ademas, la piel de los ancianos muestra una menor capacidad
para retener el agua, se seca debido al descenso de secrecion endocrina,
pierde elastina, disminuye su capacidad de regulacion térmica y aumenta su
fragilidad vascular. También se reduce la funcién de las glandulas sebaceas,
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asi como el numero y el tamafio de las glandulas sudoriparas. Asimismo, se
pierde pelo, aunque aumenta el vello facial en las mujeres. En lo que atafie a
las encias y la cavidad bucal, suele empeorar su estado general, siendo
habitual la pérdida de piezas dentales.

Cuando se envejece, las valvulas mitral y adrtica del corazon se vuelven
mas rigidas y los vasos sanguineos pierden elasticidad, lo que provoca que la
oxigenacion periférica sea menos efectiva. El esofago sufre una ligera
dilatacion y disminuye su motilidad. La sensacion de hambre suele ser
menor. Desciende la secrecién de acido clorhidrico y se deteriora la
capacidad del organismo para absorber los nutrientes de los alimentos,
debido, entre otros motivos, a la reduccion del riego sanguineo intestinal y al
descenso en el numero de enzimas digestivas. También se incrementa el
riesgo de padecer hernia de hiato y diverticulitis.

Tanto el riego sanguineo como el nimero de células y enzimas del higado
disminuyen, aumentando, a su vez, el riesgo de sufrir toxicidad
medicamentosa. Esta circunstancia reviste un especial interés en los ancianos,
no sélo a la hora de determinar la dosis de los medicamentos pautados sino,
también, porque es habitual que las personas que forman este colectivo tomen
mas de un tipo de medicacion para tratar sus diferentes dolencias.

En la tercera edad se debilitan los musculos de la vejiga urinaria y se
reduce su capacidad, aumentando el riesgo de sufrir incontinencia y
dificultando el vaciado completo de este 6rgano. Asimismo, desciende tanto
la reserva pancreatica como la tolerancia a la glucosa. En lo relativo al
sistema musculoesquelético, los musculos se atrofian, se regeneran mas
despacio, aumenta el riesgo de contracturas y la fuerza disminuye. Los
tendones se encogen y se endurecen y se reduce el rango de movimientos de
las articulaciones.

Por todos estos motivos, el examen fisico de una persona anciana es
crucial dentro del proceso diagnostico. Asi, la exploracién de la funcion
cardiaca puede detectar un latido irregular del corazén - o arritmia - que,
tipicamente, se asocia con un aumento del riesgo de padecer un accidente
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cerebrovascular. En muchos casos, esta afeccion debe tratarse mediante la
administracion de anticoagulantes, betabloqueantes o la implantacion de un
marcapasos, entre otros remedios.

Con la ayuda de un fonendoscopio, el profesional de la salud puede
detectar la presencia de un angostamiento, o estenosis, de las arterias
cardtidas (situadas a ambos lados del cuello), que se manifiesta como un
"silbido", un "zumbido" o un "rumor" provocado por la turbulencia en el flujo
sanguineo a traveés de la arteria angostada. A su vez, el examen de la piel y de
las extremidades puede indicar signos de vasculitis. El examen abdominal,
por su parte, puede revelar un aumento patologico del tamafio del higado, o
hepatomegalia, que puede estar originado por trastornos como la cirrosis, la
hepatitis o procesos neoplasicos y que, en ocasiones, cursa con deterioro
cognitivo.

La exploraciéon de los ojos y los oidos puede revelar la existencia de
déficits sensoriales que estén impidiendo una adecuada comunicacién del
paciente con su entorno. Este tipo de déficits provoca el aislamiento de la
persona, transmitiendo la impresion de que el deterioro cognitivo es ma yor
de lo que en realidad es. Por esta razén, conviene verificar la existencia de
cataratas u otras patologias oculares, ademas de valorar la integridad del
timpano y comprobar si existen tapones de cera en los oidos.

En lo que se refiere a la exploracion del cuello, es interesante sefialar que
en esta zona, ademas de las arterias carétidas, se encuentra localizado un gran
numero de ganglios linfaticos. Por ello, deben examinarse simultaneamente
ambos lados de la cabeza y del cuello para detectar posibles asimetrias. Los
ganglios linfaticos resultan mas facilmente palpables cuando estan infiltrados
por un tumor o cuando estan combatiendo infecciones, siendo habitualmente
dolorosos en esta situacién. Si la infecciéon no se resuelve correctamente,
podria formarse en el ganglio una acumulacién de pus, o absceso, que se
siente al tacto como una uva o nodulo inflamado y que, en ocasiones, puede
comunicarse al exterior de forma espontanea y drenar su contenido purulento.

Otro tipo de infecciones, relativamente comunes en la tercera edad, son las
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del tracto urinario. A este respecto, es necesario tener presente que los
ancianos con demencia podrian no ser capaces de expresar adecuadamente las
sensaciones de ardor, de urgencia o de dolor abdominal que tipicamente se
asocian con esta clase de infecciones. A veces, el tnico sintoma que se
observa es un cambio agudo en el estado cognitivo del paciente, aumentando
su desorientacion y su agitacion.

Tampoco es inusual que algunas personas mayores acumulen liquido en
los tejidos del cuerpo, por lo que debe valorarse la presencia de edema en la
cara, en el cuello y, particularmente, en las extremidades inferiores, ya que la
acumulacién de liquido suele ser mas frecuente en piernas, tobillos y pies.
Algunas causas de edema son: el consumo elevado de sal, la insuficiencia
cardiaca, los trastornos renales, el consumo de determinadas medicinas, asi
como permanecer mucho tiempo sentado o de pie. Para disminuir el edema
puede ser recomendable mantener las piernas elevadas al sentarse, limitar el
consumo de sal o tomar diuréticos.

Los niveles reducidos de oxigeno en sangre pueden manifestarse a través
de una coloracién azulada de la piel, o cianosis, que también puede
observarse en las ufias y en las membranas mucosas (como los labios o las
encias). El examen de la piel puede, asimismo, revelar la presencia de
hematomas, que se forman con facilidad en los ancianos, especialmente en
aquellos tratados con medicacion anticoagulante. Sin embargo, puntualmente,
los hematomas podrian ser consecuencia de un maltrato fisico que, a pesar de
ser un hecho infrecuente, no debe descartarse cuando se hallan indicios de su
posible existencia.

Esta lista de cambios, circunstancias y patologias asociadas a la edad, si
bien dista de ser exhaustiva, no pretende transmitir la imagen de un escenario
sombrio, en el que el anciano es tan sélo un actor condenado al fracaso, fragil
y sin guion, del que poco se puede esperar. Mas bien al contrario: el
conocimiento minucioso de las enfermedades habituales en la senectud
contribuye al diagnostico temprano, ademas de a la deteccion de los
principales factores de riesgo de cada paciente. Y, como puede suponerse,
detectar una patologia a tiempo conlleva la posibilidad de combatirla. Mas
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aun, el papel activo del anciano -y de su familia - durante el proceso de
envejecimiento lo dotard de herramientas, en forma de estilos de vida
saludables, que seran el guion que se ha de seguir para la prevencion de
trastornos y el logro de una mejor calidad de vida.

4.3. Exploracion neurologica

La exploracion neurolégica, al igual que el examen fisico, persigue identificar
los factores que podrian estar causando, o exacerbando, el deterioro
cognitivo. Sin embargo, mientras el examen fisico se centra en la evaluacién
de los principales organos corporales, durante la exploracion neurologica se
estudia el funcionamiento del sistema nervioso a través de las respuestas
sensoriales y motoras del paciente. Este tipo de exploracion es indolora y se
lleva a cabo en la consulta del facultativo correspondiente, quien puede hacer
uso de diversos instrumentos, tales como un oftalmoscopio o un martillo de
reflejos.

A pesar de que existe un amplio numero de tests neurologicos,
generalmente se seleccionan las pruebas mas relevantes para cada paciente.
El cuadro 4.2 recoge, de manera esquematica, las areas habitualmente
evaluadas durante una exploracion neurologica basica.

Aunque el examen de los pares craneales puede incluir la evaluacion del
olfato, la relacion entre los déficits olfativos y la demencia no esta del todo
clara. A pesar de que existe un amplio consenso en afirmar que la pérdida del
olfato, o anosmia, suele ocurrir en personas con Alzheimer o con Parkinson,
este déficit también puede observarse en los ancianos sanos, por lo que su
presencia no suele ser un factor determinante en el diagnostico de un
sindrome demencial. En algunos casos, no obstante, la anosmia de inicio
brusco puede indicar la presencia de una lesion cerebral sobrevenida.

Cuadro 4.2. Exploracion neurolégica basica
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Sistema

Areas a explorar

Nervios craneales

El sentido del olfato (I)*, la agudeza y el campo
visual (II), los movimientos oculares (III, IV, VI)
y pupilares (II, I1I), la funcién sensitiva de la cara
y la masticacién (V), la fuerza y el movimiento
de los musculos faciales (VII) y de los musculos
esternocleidomastoideo y trapecio (XI), el oido
(VIID), el gusto (VII, IX), el movimiento y los
reflejos faringeos (IX), el velo palatino y la posi-
ci6n de la tivula (X) y los movimientos de la len-
gua (XII).

Sistema muscular

La fuerza, el tono, la atrofia y la rigidez de los
musculos del cuerpo.

Reflejos

Los reflejos del biceps, el triceps, la rodilla y el
tobillo.

Sistema sensorial

El tacto, la propiocepcidn, la sensibilidad a la
temperatura y la sensibilidad vibratoria.

Sistema cerebelar

Se valora s1 existe ataxia, dismetria, temblor
mtencional o disartria.

Marcha

Se evalua s1 hay marcha normal, parkinsoniana,
ataxica, nestable o espdstica.

Movimientos anormales

Se comprueba si existen discinesias, distonias,
temblor, bradicinesia, corea o mioclonias.

Signos de liberacion frontal

Se valora s1 existe perseveracidn o una reapari-
cién de algunos reflejos infantiles como el de
prensidn, el glabelar, el palmomentoniano, el
hociqueo o el chupeteo.

* Entre paréntesis se indica el numero del par craneal asociado a la funcidon.

El analisis de la agudeza visual y auditiva reviste una importancia crucial
ya que, como se sefialé anteriormente, la privacion sensorial que padecen
algunos ancianos influye enormemente en la evaluacion de su estado
cognitivo. Las anormalidades pupilares pueden estar causadas por diferentes
razones, como por ejemplo una cirugia de cataratas, los efec tos de ciertos
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medicamentos o los accidentes cerebrovasculares. La pupila que presenta el
signo de Argyll-Robertson es pequefia, irregular y, aunque reacciona a la
acomodacion para enfocar objetos a diferentes distancias, no reacciona a la
luz. La causa principal de la pupila de Argyll-Robertson es la neurosifilis,
motivo por el que se la llegdé a conocer como "pupila de prostituta"; sin
embargo, también puede ser causada por trastornos como la diabetes. El
examen de la retina puede revelar un dafio debido a hipertension o a diabetes
padecidas durante un largo periodo de tiempo. La paralisis de la mirada se
observa en patologias como la paralisis supranuclear progresiva y la
degeneracion corticobasal. Este trastorno suele seguir un curso temporal
caracteristico, afectando, en primer lugar, al movimiento de la mirada hacia
abajo (infraversion), posteriormente a la de arriba (supraversion) vy,
finalmente, a la mirada en horizontal.

La asimetria de los musculos faciales inferiores puede ocurrir tras una
lesion de motoneurona superior, producida por un ictus o un tumor. La
debilidad de los musculos regulados por otros nervios craneales - por
ejemplo, la lengua, el esternoeleidomastoideo y el trapecio - 0 una expresion
facial alterada, también pueden indicar la presencia de un ictus.

En cuanto al sistema motor, se evalian la masa muscular, el tono y la
fuerza, asi como cualquier tipo de apraxia o movimientos involuntarios
anormales, tales como el temblor, la discinesia o el corea. En este sentido,
mientras los movimientos coreiformes se asocian a las enfermedades de
Wilson y de Huntington, el aumento de la resistencia al movimiento pasivo, o
rigidez, puede indicar un sindrome parkinsoniano, especialmente cuando la
rigidez se presenta de manera temprana y va acompafiada de temblor. En
fases avanzadas de la demencia, la rigidez es extraordinariamente comun.

La rigidez, la bradicinesia, el temblor en reposo y la inestabilidad postural
se cuentan entre los signos cardinales de la enfermedad de Parkinson
idiopatica. La presencia de dos o tres de estos sintomas sugiere
parkinsonismo secundario, tal como el provocado por la medicacion o por
sindromes como la demencia por cuerpos de Lewy. Otras caracteristicas
parkinsonianas son: la restriccion de los movimientos extraoculares, la
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hipofonia, la disartria, la disfagia, la micrografia, la marcha con el cuerpo
inclinado hacia delante, la rotacion en bloque y el braceo reducido al caminar.

La rigidez muscular puede ocasionar una disminucion de la expresividad
facial - conocida como "cara de mascara"-, marcha arrastrando los pies o
rigidez de rueda dentada. Para evaluar la rigidez de rueda dentada, se coloca
una mano sobre el biceps del paciente mientras se agarra su mano y se mueve
su antebrazo arriba y abajo. Alternativamente, puede tomarse la muiieca,
flexionandola y extendiéndola sucesivamente (ver figura 4.1). Este problema
se manifiesta a través de una resistencia a dichos movimientos que aparece y
desaparece, como ocurre en los engranajes de una rueda dentada. Este tipo de
rigidez, asociada a parkinsonismo, se diferencia de la espasticidad observada
en otros sindromes no parkinsonianos, en los que se da una hipertonia
permanente, sin una sucesion de "saltos" musculares en respuesta a la
movilizacion pasiva.

Figura 4.1. Rigidez de rueda dentada (Fuente: R.Alarcén).

La apraxia de la marcha y la incontinencia urinaria tempranas estan

118



asociadas con hidrocefalia normotensiva, mientras que la apraxia unilateral
de las extremidades podria ser consecuencia de una degeneracion
corticobasal o una demencia frontotemporal. La combinacion de disartria y
paralisis de la mirada también puede observarse en la degeneracion
corticobasal, ademas de en la paralisis supranuclear progresiva. Igualmente,
las anormalidades lateralizadas de la fuerza, el tono, los reflejos o la
sensibilidad, podrian tener un origen vascular.

Las mioclonias - sacudidas repentinas e involuntarias de un musculo o un
grupo de musculos - pueden ser inducidas durante el examen de los reflejos
(mioclonias reflejas) o por un sobresalto subito del paciente (reflejo de
sobresalto). Las mioclonias, asociadas a una demencia rapidamente
progresiva, son indicadoras de la enfermedad de CreutzfeldJakob. No
obstante, también pueden presentarse en el curso de otras demencias, tales
como la DTA y la DCLw avanzadas (Weiner y Lipton, 2012).

La presencia del signo de Babinski (reflejo plantar extensor) sugiere una
patologia de motoneurona superior. Algunos signos de liberacion frontal -
también llamados reflejos primitivos-, como el palmomentoniano, el de
prension o el chupeteo, apuntan hacia una posible demencia frontotemporal.
No obstante, estos signos pueden detectarse incluso en algunos ancianos
sanos, por lo que podrian ser relativamente inespecificos, salvo cuando
aparecen en pacientes menores de 65 afios o en el contexto de otras
anormalidades frontales.

Aunque la percepcion de la vibracién en las extremidades inferiores suele
estar afectada en los ancianos, la propiocepcion raras veces lo esta. Las
neuropatias sensoriales, que se caracterizan por parestesias y una pérdida de
la sensibilidad vibratoria, pueden ocurrir en individuos con hipotiroidismo,
diabetes, alcoholismo, sifilis o déficit de vitamina B12. En la tabes dorsal,
provocada por neurosifilis, la sensibilidad vibratoria y la propioceptiva estan
habitualmente afectadas, debido a la degeneracion de los cordones posteriores
de la médula espinal.

Recapitulando, existe un considerable nimero de condiciones médicas que
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desembocan en un cuadro clinico demencial, ya sea agudo y reversible o, por
el contrario, cronico y degenerativo. En este contexto, la exploracion
neurolégica aporta informacion de una extraordinaria importancia para el
diagnéstico diferencial, dado que permite identificar caracteristicas propias
de los distintos tipos de demencia, como son la manifestacion de signos de
parkinsonismo (que sugiere una posible DCLw o demencia asociada a EP),
signos de liberacion frontal (que sugiere una posible DFT), o "marcha
magnética" (que sugiere una posible hidrocefalia normotensiva o EP), por
citar solo algunos ejemplos (ver cuadro 4.3).

Cuadro 4.3. Signos neurolégicos y posible tipo de demencia (adaptado de
Agronin, M., 2004)
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Signo neurologico Posible tipo de demencia

Sintomas extrapiramidales Demencia por cuerpos de Lewy; demencias sub-
corticales.
Trastornos de la marcha Hidrocefalia normotensiva; demencia vascular;

enfermedad de Parkinson; demencia subcortical;
demencia por cuerpos de Lewy; demencia indu-
cida por alcohol; sifilis terciaria.

Hemiparesias Demencia vascular debida a ictus de arterias de
gran calibre.

Signos de liberacion frontal ~ Demencia frontotemporal; otras demencias en
fases avanzadas.

Mioclonias Enfermedad de Creutzfeldt-Jakob; encefalopatia
urémica; demencias en fases avanzadas.

Neuropatia periférica Deficiencia de vitamina B12; hipotiroidismo;
demencia inducida por alcohol; encefalopatia
urémica; intoxicacion por metales pesados.

Paralisis de la mirada Paralisis supranuclear progresiva; degeneracion
corticobasal.

Paralisis pseudobulbar Paralisis supranuclear progresiva; demencia
vascular.

Signos focales Traumatismo craneoencefalico; demencia vascu-

lar; esclerosis multiple.

Es importante reiterar que diversos farmacos pueden afectar
significativamente a la funcién neurologica. Uno de los hallazgos mas
relevantes, especialmente en pacientes que toman medicacién antipsicética,
es la presencia de diversos sintomas extrapiramidales, entre los que destacan:
el parkinsonismo, la distonia, la acatisia y la discinesia tardia. El
parkinsonismo puede manifestarse en forma de rigidez muscular,
movimientos lentos (bradicinesia) o temblor en reposo. La distonia consiste
en la aparicion de calambres y contracciones musculares involuntarias y, a
menudo, dolorosas. La acatisia consiste en una inquietud motora que lleva al
paciente a mover incesantemente las piernas y/o los brazos, asi como a cam
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biar de postura de manera constante. La discinesia tardia se acompafia de
movimientos involuntarios (generalmente coreiformes), que afectan con
frecuencia a la boca y a la lengua, observandose masticacion repetitiva,
movimientos de chupeteo y de succién, muecas faciales o movimientos
ritmicos de la lengua. Es un trastorno que puede ocurrir espontaneamente en
la senectud o como efecto secundario de algunas medicaciones antipsicoticas.
Tiende a ser mas comun en mujeres ancianas y puede darse en mas del 30%
de los pacientes tratados con antipsicéticos convencionales, como el
haloperidol. Sin embargo, este tipo de complicaciones ha disminuido con la
llegada de los llamados "antipsicoticos atipicos", reduciéndose su presencia a
un 10%, aproximadamente, de los pacientes tratados con esta nueva
generacion de farmacos (Chouinard y Chouinard, 2008).

4.4. Pruebas de laboratorio

Las pruebas de laboratorio consisten en la obtencion y posterior analisis de
muestras - habitualmente de orina y de sangre-, con el fin de descartar ciertas
patologias, tales como el hipotiroidismo o el déficit de vitamina B12, que
podrian estar causando los déficits cognitivos del paciente.

Como norma general, las pruebas de laboratorio incluyen el estudio del
hemograma y de la bioquimica de la sangre, que revelara si existe anemia,
diabetes o problemas con las funciones tiroidea, renal o hepatica. También es
recomendable analizar el perfil lipidico, dado que la hipercolesterolemia es
un factor de riesgo independiente y tratable de la enfermedad
cerebrovascular. La prueba serologica para la sifilis s6lo se recomienda
cuando existe alguna sospecha, derivada de la valoracion de la historia clinica
del paciente, de que éste podria padecer una demencia por neurosifilis. En
algunos casos, podria ser util valorar los niveles en sangre de ciertas
medicaciones capaces de producir sintomas de confusion y desorientacion,
como los digitalicos (empleados para tratar algunas alteraciones cardiacas),
los anticonvulsivantes (utilizados para tratar los trastornos convulsivos de la
epilepsia y de otras patologias) o el litio (empleado en el trastorno bipolar).

En determinadas ocasiones, las pruebas de laboratorio podrian incluir el
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examen toxicolégico, el de metales pesados (como el plomo, el mercurio, el
cobre o el arsénico), el de VIH o el de niveles de cortisol. Estos analisis
serian recomendables si la instauracion de la demencia ha sido repentina, si
ocurre en una persona joven -y, por lo demas, sana - o si esta asociada a
determinados modos de vida. Por ejemplo, es ttil realizar un analisis de orina
si existen indicios de un consumo abusivo de drogas. Asimismo, las personas
que trabajan, o hayan trabajado, en la industria minera o quimica podrian
haber estado expuestas a ciertos metales pesados con el potencial de
deteriorar gravemente su salud y su estado cognitivo. Paralelamente, la
presencia del VIH deberia ser valorada en el diagndstico diferencial dado que
la demencia puede ser un sintoma temprano de esta condicion.

Las pruebas de laboratorio también contribuyen a descartar infecciones
como factor subyacente al cuadro clinico demencial. Asi, un analisis de orina
puede ser util para detectar una posible infecciéon del tracto urinario que,
como se vio, puede provocar desorientacion, agitacion y confusion en
algunos pacientes. Otras causas de deterioro cognitivo, tanto agudo como
cronico, son alteraciones renales o hepaticas, electrolitos anormales y estados
hipocalcémicos o hipercalcémicos. La glucosa se analiza para valorar la
presencia de diabetes, que es un factor de riesgo para la demencia vascular y
la enfermedad de Alzheimer (ver capitulo 3). Asimismo, deberian descartarse
ciertas causas de deterioro cognitivo menos comunes, como por ejemplo los
desajustes en el nivel de acido félico.

En la actualidad, la utilizacion rutinaria de la puncion lumbar no esta
extendida para la evaluacion de la demencia. Sin embargo, este
procedimiento podria estar indicado en pacientes con serologia positiva de
sifilis y de VIH, en algunos casos de demencia rapidamente progresiva o
cuando se tienen sospechas de una infeccién del sistema nervioso central,
meningitis, encefalitis o esclerosis multiple.

Los marcadores genéticos tampoco son utilizados actualmente, de manera
rutinaria, como instrumentos de diagnostico o para evaluar a personas
asintomaticas preocupadas sobre el futuro desarrollo de una enfermedad
demencial. En este sentido, la presencia de la ApoE4, si bien esta asociada a
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un mayor riesgo de padecer Alzheimer de inicio tardio, no suele utilizarse
como marcador diagnéstico o para predecir el inicio de la enfermedad (ver
capitulo 3). Sin embargo, el analisis genético podria ser recomendable para
personas asintomaticas en determinados casos de trastornos hereditarios
demenciales - como el Alzheimer de inicio temprano familiar o la
enfermedad de Huntington-, en los que el test genético puede confirmar la
presencia del gen mutado o detectar la enfermedad en su fase presintomatica.
Por su lado, pese a que se han identificado varios genes asociados a formas
hereditarias de demencia frontotemporal, las pruebas genéticas en este campo
se emplean fundamentalmente en centros de investigacion.

4.5. Evaluacién psiquiatrica

La evaluacion psiquiatrica del paciente contribuye a valorar algunos de los
sintomas que aparecen durante la demencia, como son la ansiedad o los
delirios pero, en particular, resulta sumamente util para identificar la
presencia de trastornos que podrian provocar déficits cognitivos o
funcionales. Entre las patologias psiquiatricas que, en ocasiones, pueden
confundirse - o solaparse - con la demencia se cuentan:

-Trastornos del animo. Un elevado nimero de pacientes con depresion
muestran problemas de memoria, atencionales y funcionales. Por tal
motivo, este desorden debe considerarse como posible origen del
cuadro clinico demencial, especialmente en aquellas personas con una
historia de trastornos del animo. Algunas de las pruebas empleadas
para valorar la existencia de depresion son: el Inventario de Depresion
de Beck (Beck et al.,, 1996), la Escala de Depresion Geriatrica
(Yesavage et al.,, 1983) y la Escala de Cornell (Alexopoulos et al.,
1988). Aunque el tratamiento farmacoldgico con antidepresivos puede
revertir los sintomas animicos y mejorar la funcion cognitiva, en
ocasiones, la mejoria es tan solo parcial o temporal y los déficits
cognitivos no desaparecen completamente. Por su parte, pese a que la
fase maniaca del trastorno bipolar no siempre ocasiona deterioro
cognitivo, a veces, la conducta de estos pacientes se asemeja a la de
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aquellos con demencia frontotemporal, al comportarse de forma
impulsiva, desinhibida y presentar alteraciones del juicio.

Esquizofrenia.A pesar de que esta patologia puede provocar un
menoscabo de la capacidad intelectual, los sintomas psicoticos que la
acompanan suelen ser distintos de los que aparecen en las demencias
neurodegenerativas. Asi, a diferencia de lo que ocurre en la
esquizofrenia, las personas con demencia raramente desarrollan ideas
delirantes con un contenido elaborado y extravagante. Por el contrario,
estos pacientes suelen acusar a sus allegados de robarles, querer
apropiarse de sus bienes o intentar hacerles dafio; no obstante, cuando
se les pregunta, no suelen ser capaces de justificar su delirio de manera
pormenorizada. Paralelamente, las alucinaciones que se manifiestan en
la demencia por cuerpos de Lewy, en la enfermedad de Parkinson o en
la enfermedad de Alzheimer suelen ser visuales, mientras que en la
esquizofrenia, comunmente, son audi tivasy de caracter intimidatorio o
acusador. Por lo demas, la esquizofrenia surge en la tercera edad sdlo
de forma excepcional. Generalmente, se manifiesta por primera vez en
la adolescencia o juventud y se padece de por vida. El curso temporal
que siguen los sintomas psicaticos en la esquizofrenia difiere del de la
demencia; asl, las alucinaciones y los delirios suelen ser prominentes
en la juventud y durante la edad adulta pero, frecuentemente, se
mitigan a edades avanzadas.

Sindromede Diogenes. Es un trastorno que afecta a algunos ancianos que,
por lo general, viven solos. Se caracteriza por un total abandono
personal y social. Quienes lo padecen descuidan su higiene y tienden a
acumular grandes cantidades de basura, objetos o materiales
inservibles. Se recluyen en su hogar, que suele estar desorganizado,
sucio y, en ocasiones, lleno de animales que el individuo describe
como mascotas, pese a que no cuide de ellos apropiadamente. Estos
individuos suelen ser hurafios, desconfiados, hostiles, paranoicos -
piensan que son los demas los que tienen el problema - y no tienen
conciencia de su trastorno. No establecen vinculos con otras personas,
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aunque si con objetos o animales. Estan aislados de manera voluntaria
y rechazan ser ayudados o cambiar de estilo de vida. Parece probable
que estos individuos sufran déficits significativos de los sistemas
frontales del cerebro, teniendo deteriorada la toma de decisiones.
Algunas causas que pueden provocar este desorden son: el trastorno
obsesivo compulsivo, las drogodependencias, la depresion o, en
algunos casos, la demencia.

-Simulacion. Algunas personas pueden fingir tener déficits cognitivos con
el proposito de evitar ciertas responsabilidades, percibir una retribucion
economica o, sencillamente, para recibir atencion y cuidados. La
evaluacion del estado mental del individuo que simula sufrir deterioro
cognitivo suele revelar inconsistencias llamativas, pudiendo rendir
mejor en tareas complejas que en otras mas sencillas. Por ejemplo, al
pedirle que repita una lista de siete nimeros (un simple test atencional),
el individuo podria repetir tan solo dos o tres digitos, mientras que no
tendria dificultad para seguir -y recordar - indicaciones complejas que
lo guien a la salida del hospital.

-Sindrome de Ganser. Es un trastorno mental poco frecuente. Se
caracteriza por una pseudodemencia disociativa en la que el individuo
da respuestas absurdas o aproximadas, pese a haber entendido
correctamente las preguntas que se le formulan. Por ejemplo, cuando
sele pide que sume 2 + 2, podria responder 5; también podria coger el
tenedor al revés o confundir arriba y abajo. El sindrome de Ganser
difiere de la simulacion en que el mecanismo parece ser inconsciente.
Este trastorno, a menudo, esta acompafiado de alucinaciones auditivas
y visuales, amnesia y desorientacion. Los tests neuropsicolégicos
reflejan un rendimiento inconsistente y los sintomas se desarrollan con
rapidez, habitualmente en respuesta a estrés ambiental severo. Por lo
general, su duracioén es breve y remite de forma abrupta.
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Evaluacion (ll)

Con este capitulo se concluye la parte dedicada a la evaluacion del sindrome
demencial. A los procesos diagnosticos tratados anteriormente se suman dos
procedimientos que, como se vera, ofrecen informacion de excepcional
relevancia. Se trata de la evaluacion neuropsicologica y las técnicas de
neuroimagen.

5.1. Evaluacion neuropsicologica

La evaluacion neuropsicoldgica es un componente esencial de las pruebas
que conducen al diagndstico de una persona con demencia. Ademas de
describir el nivel de deterioro cognitivo, este examen proporciona
informacion cuantitativa y cualitativa acerca de las aptitudes y capacidades
que el paciente aun conserva, en funcién de las cuales se desarrollara el
programa de intervencion. Asimismo, posibilita la comparacion de patrones
cognitivos y conductuales entre los diferentes trastornos, contribuyendo, de
este modo, al diagnostico diferencial. Por ultimo, valora los cambios que se
presentan a lo largo del tiempo, identificando la velocidad y el grado de
evolucion del cuadro clinico. Todo ello ayudara a la implantacion de un plan
de tratamiento personalizado, asi como a la recomendacion de las
adaptaciones ambientales que se consideren necesarias. Algunos de los
aspectos que pueden valorarse durante la evaluacion neuropsicoldgica son la
apariencia, el comportamiento, el estado de ani mo, el lenguaje, las funciones
ejecutivas y la memoria, asi como los procesos y el contenido del
pensamiento.
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La apariencia del paciente, su expresion facial y su actitud hacia el
profesional de la salud proporcionan pistas que contribuyen a determinar el
diagnostico. De esta forma, alguien que acude a consulta desalifiado podria
sentirse deprimido o apatico y requerir una asistencia particular con el
vestido, el aseo o el bafio. Su expresién facial puede, asimismo, reflejar
sentimientos subyacentes de ansiedad, depresion o angustia. Similarmente, la
inquietud motora podria indicar agitacion, acatisia o desorientacion. Algunos
individuos se muestran alarmados, confusos o impacientes en respuesta a una
cita médica; otros, empujados por un miedo subyacente o una paranoia,
podrian rechazar cooperar con la evaluacion, respondiendo a ella con
hostilidad.

Es importante examinar la comprension y la expresion verbal del paciente,
valorando el tono, la articulacion y el volumen del habla. Al tratarse,
habitualmente, de personas ancianas, es fundamental asegurarse de que
pueden escuchar adecuadamente las preguntas que se les formulan. Con
caracter general, los trastornos del lenguaje mas comunes en la demencia son
la anomia y la afasia. Esta tltima no debe confundirse con la disartria o la
aprosodia. Como se vio en el capitulo 1, la afasia es el deterioro de la
capacidad para producir o comprender el lenguaje, a pesar de conservarse la
funcion de los musculos que permiten el habla. La disartria, por su lado,
supone un trastorno en la articulacion de las palabras, pudiendo estar
provocada por lesiones en el sistema nervioso central, los nervios periféricos
o la musculatura bucofonatoria. Finalmente, la aprosodia ocasiona una
alteracion en la expresion e interpretacion de la entonacién y el ritmo del
discurso, estando originada, normalmente, por lesiones en el hemisferio
cerebral no dominante. Los des6rdenes del habla también pueden derivarse
de algunas condiciones psiquiatricas. Por ejemplo, el habla acelerada y
estentorea se observa en algunos estados maniacos o desinhibidos. En
contraste, una depresion mayor puede provocar que algunos pacientes hablen
de forma apenas audible.

Las enfermedades que cursan con demencia pueden afectar tanto al
sistema limbico - que esta relacionado con la respuesta emocional - como a

128



los 16bulos frontales - que controlan la adecuacién de las expresiones
afectivas-. Durante la evaluacion del estado emocional, algunos pacientes con
demencia contestan de manera repetitiva. De tal modo, si alguien responde
afirmativamente cuando se le pregunta si esta triste, no siempre debe
concluirse que esta realmente deprimido, ya que podria dar la misma
respuesta al preguntarle si es feliz. Cuando se sospecha de la existencia de un
determinado patrén de respuesta, es importante variar el enfoque de las
preguntas para valorar si el paciente es capaz, o no, de cambiar la pauta de
sus contestaciones.

Algunas personas con trastornos de memoria, que no recuerdan aquello
sobre lo que se les pregunta, pueden fabular, inventandose la respuesta. A
veces, estos pacientes podrian "sobrecompensar" sus déficits mnésicos,
facilitando una cantidad ingente de informacion irrelevante o circunstancial.
Si existe deterioro de los 16bulos frontales, pueden presentarse pensamientos
repetitivos acerca de una persona o un acontecimiento que, en algunos casos,
derivan en un trastorno obsesivo. A medida que el pensamiento abstracto se
deteriora, las asociaciones entre las ideas podrian volverse menos logicas.
Finalmente, los procesos de pensamiento pueden empobrecerse hasta tal
punto que se experimente una dificultad extrema para relacionar las palabras
con los objetos o con las ideas. Estas alteraciones pueden provocar una
ralentizacion notable de la respuesta o, en los casos mas graves, resultar en
una afasia global. No obstante, incluso los pacientes con una afasia severa
pueden expresar algunos de sus sentimientos o deseos a través del lenguaje
no verbal.

La evaluacion del contenido del pensamiento puede revelar diversos
trastornos, tales como los delirios, las alucinaciones o la ideacién suicida.
Entre los delirios mas comunes se encuentran las creencias paranoides sobre
una infidelidad conyugal, el temor a ser envenenados a través de la
medicacion o de la comida, asi como el convencimiento de que los
cuidadores quieren robarles o infligirles dafio. Las alucinaciones, por su
parte, son percepciones sensoriales que no se corresponden con ningun
estimulo fisico externo. Estas pueden ser auditivas, visuales y, con menor

129



frecuencia, tactiles u olfatorias.

El grado de conciencia que tiene el paciente de su enfermedad suele
condicionar su adhesion al tratamiento. De tal modo, si el individuo es
consciente de sus déficits de memoria, probablemente seguira el programa de
intervencion que mas pueda beneficiarle. Por el contrario, si no tiene
conciencia de su enfermedad, y estd convencido de que no le ocurre nada
andémalo, podria resistirse a los esfuerzos de sus cuidadores por ayudarle. El
grado de conciencia de enfermedad se valora, a menudo, a través de
preguntas como: % tiene usted mas problemas de memoria que la mayoria de
la gente?" o ";encuentra usted alguna dificultad para pensar?" La conciencia
de los déficits depende de la capacidad del paciente para reconocer cambios
en su estado cognitivo y para recordar la evolucion de su propio deterioro.
Segun progresa la demencia, estas capacidades se pierden paulatinamente, de
modo que, si bien puede tenerse conciencia del déficit en las primeras etapas
del sindrome, ésta suele desaparecer en fases moderadas o severas.

5.1.1. Tests de cribado

El estado cognitivo y funcional global de la persona enferma puede evaluarse
a través de los denominados tests breves de cribado. Estos incluyen diferentes
tipos de tareas o items cuyas puntuaciones se suman, para alcanzar una
medida aproximada del grado de deterioro general. Los tests de cribado son
utilizados comunmente en ambientes clinicos y de investigacion y su tiempo
de administracion no suele superar los 10-15 minutos. Entre las pruebas mas
utilizadas destacan:

a)Mini-Mental State Examination (MMSE). Elaborado por Folstein et al.
en 1975, es, hasta la fecha, el test cognitivo mas empleado en el
mundo. Resulta util para estimar la severidad y la evolucion de la
demencia, asi como la respuesta del paciente al tratamiento. Este test
evalua diversos dominios cognitivos, tales como la orientacion
(temporal y espacial), la memoria (inmediata y diferida), la atencion, el
calculo, el lenguaje 'y las praxias visuoconstructivas.
Desafortunadamente, algunos de sus items estan influenciados por el
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nivel educativo y pueden no ser aplicables a personas analfabetas.
Ademas, el Mini-Mental apenas muestra sensibilidad para detectar las
fases iniciales del sindrome demencial. Existe una adaptacion espafiola
con una puntuacién maxima de 35 puntos (Lobo et al.,, 1979) y otra
cuya puntuacion maxima es de 30 puntos (Lobo et al., 1999).

b)Memory Impairment Screen (MIS). Elaborado por Buschke et al. en
1999; es un test breve que evalua el recuerdo libre y el facilitado. En
esta prueba se muestra al paciente una lamina con cuatro palabras
pertenecientes a distintas categorias semanticas, distribuidas en
cuadrantes. Tras leer las palabras en voz alta, se le solicita que
identifique cada una de ellas en respuesta a una clave semantica (por
ejemplo, si esta escrita la palabra "perro"”, se le pedira que denomine el
animal). Tras haber denominado las cuatro palabras, se retira la lamina
y se realiza una tarea no semantica durante 2-3 minutos, transcurridos
los cuales se pide al paciente que recuerde las cuatro palabras del
principio. Si el paciente no es capaz de acordarse de todas ellas, se
facilitara el recuerdo mediante la categoria a la que pertenecen las
palabras que no recuerde (por ejemplo, se le dira que una de las
palabras es un animal). Existe una version con dibujos para poblacion
analfabeta, ademas de una adaptacion espafiola del test original,
publicada por Bohm et al. (2005).

c)Test de los 7 minutos. La version original inglesa es de Solomon y
Pendlebury (1998) y la espafiola de Del Ser y Munioz (2003). Este test
constituye una recopilacion de cuatro tests independientes, a saber: 1)
el test de orientacion temporal de Benton, 2) el test de memoria de
Buschke (MIS), 3) una tarea de fluidez verbal categorial de animales y
4) el test del reloj. A pesar de su nombre, el tiempo de administracion
de esta prueba suele superar los 10 minutos.

d)Test del reloj. La version original en inglés fue publicada por Goodglass
y Kaplan (1972) y la version espafiola por Cacho et al. (1996). Este test
tiene diversas variantes: en una de ellas se pide al paciente que dibuje
en una hoja en blanco un reloj que incluya los nimeros y cuyas agujas
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marquen una hora determinada (las 11:10 en la version espafiola); en
otra variante, se presenta el papel con el circulo ya dibujado. El test del
reloj evalua dominios cognitivos como la atencién, la habilidad
visuoespacial, las praxias visuoconstructivas y las funciones ejecutivas.
Su brevedad y su utilidad clinica son dos de sus grandes ventajas; sin
embargo, esta prueba apenas valora la capacidad mnésicay el
aprendizaje a corto plazo.

e)Cuestionario de Pfeiffer. Publicado por Eric Pfeiffer en 1975, este
cuestionario esta validado para poblacion espafiola por Martinez de la
Iglesia et al. (2001). Constituye una prueba sensible, breve - alrededor
de 3 minutos - y de facil administracion. Consta de 10 items que
evaltan orientacién (temporal y espacial), informacién sobre hechos
cotidianos, memoria (reciente y remota), atencion y calculo.

f)Escala para las actividades instrumentales de la vida diaria. Elaborada
por Lawton y Brody (1969), es una escala de referencia que se utiliza
ampliamente para evaluar el estado funcional del paciente. En ella se
valoran la capacidad del individuo para usar el teléfono, hacer la
compra, cocinar, realizar las tareas del hogar, la var la ropa, utilizar los
medios de transporte, tomar la medicacién y manejar el dinero.

g)indice de Barthel para las actividades basicas de la vida diaria.
Publicado originalmente en 1965 por Mahoney y Barthel, este indice
evalia la independencia funcional del paciente en areas como: el
control de esfinteres, el aseo personal, comer, vestirse, sentarse,
levantarse de la silla, caminar o subir y bajar un tramo de escaleras.

Es necesario sefialar que los tests de cribado tienen ciertas limitaciones -
especialmente si se utilizan aisladamente-, debido a su brevedad y a su escasa
sensibilidad para detectar el deterioro cognitivo leve. Tal y como su nombre
indica, son dtiles para el cribado de la demencia, pero no son suficientes para
establecer el diagnostico. Las puntuaciones situadas dentro del rango normal
en este tipo de tests no necesariamente descartan una enfermedad demencial
o un deterioro cognitivo, detectable por otros medios mas sensibles. Al igual
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que sucede con otras herramientas que valoran el funcionamiento mental,
estas tareas pueden estar influidas por factores como la edad o el nivel
educativo. Sus resultados, por tanto, deben interpretarse en funcion de las
caracteristicas sociodemograficas del paciente.

5.1.2. Dominios cognitivos especificos

A pesar de la enorme utilidad de los tests de cribado, suele ser aconsejable
explorar con detalle los diferentes dominios cognitivos, con el fin de obtener
una informacion pormenorizada de los déficits especificos del paciente, asi
como de las capacidades que ain conserva. Seguidamente, se ofrece una
sucinta recopilacion de las areas evaluadas con mayor frecuencia, animando
al lector interesado a que continue ampliando su conocimiento a través de
manuales que estudian en profundidad esta interesante materia.

A) Nivel intelectual

Estimar el nivel intelectual contribuye a determinar hasta qué punto existe
un deterioro de la funcién cognitiva. Asimismo, es ttil en la inter pretacion
de otras pruebas neuropsicologicas (por ejemplo, sirve para comprobar si los
resultados de los tests de memoria concuerdan con la inteligencia del
paciente). La Wechsler Adult Intelligence Scale, cuya ultima revisién data de
2008 (WAIS-IV; Wechsler, 2008), es, posiblemente, el instrumento mas
utilizado para valorar las aptitudes intelectuales de las personas adultas. Esta
escala examina capacidades verbales, no verbales y visuoconstructivas. Las
puntuaciones obtenidas en los diferentes subtests proporcionan un indice
valioso de los puntos fuertes -y débilesdel intelecto del paciente; ademas,
contribuyen a revelar el patron de deterioro. Asi, la capacidad para definir
palabras y la riqueza de vocabulario, con frecuencia, permanecen
relativamente estables hasta fases moderadas del sindrome demencial,
mientras que la habilidad para reproducir patrones tridimensionales,
construidos con cubos, suele verse menoscabada de manera temprana.

B) Atencion
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La atencion es la piedra angular sobre la que se apoya el resto de los
procesos cognitivos como, por ejemplo, el lenguaje o la memoria. La
realizacion de cualquier tarea neuropsicoldgica requiere de la presencia de, al
menos, un nivel minimo de atencion y de alerta, sin el cual no podrian
seguirse las ordenes o concentrarse en los estimulos. Con el avance de la
demencia suele perderse la capacidad para:

*Mantener el foco atencional durante periodos prolongados de tiempo
(atencion sostenida).

*Discriminar la informaciéon relevante de la irrelevante (atencion
selectiva).

*Cambiar el foco atencional de un estimulo a otro (atencién alternante).
Atender a varios estimulos de manera simultanea (atencion dividida).

La amplitud atencional puede evaluarse a través del subtest de digitos
directos de la Escala de Wechsler (WAIS-IV), en el que no es necesaria la
manipulacién mental de la informacion. Esta prueba consiste en siete pares de
secuencias de niumeros que el examinador lee en voz alta al ritmo de uno por
segundo. Las secuencias oscilan de tres a nueve nimeros y suele considerarse
que existe deterioro cuando no se consigue repetir mas de cuatro cifras en
orden. Por su lado, la atencion sostenida puede valorarse mediante tareas,
como el Continuous Performance Test (CPT), en las que ha de detectarse un
estimulo (target o diana) que aparece de forma ocasional entre otros
estimulos "distractores". El test de palabras y colores de Stroop pone en juego
la atencion selectiva, mientras que el Trail Making Test (TMT) evalta el
rastreo visual y la atencién alternante. El TMT consta de dos partes (A y B)
que son muy sensibles al declive cognitivo progresivo asociado con la
demencia; sin embargo, se trata de una herramienta muy influenciada por el
nivel educativo del paciente.

Dado que los procesos atencionales mantienen cierta j erarquia - que va de
los niveles inferiores, involucrados en el estado de alerta, a los de indole
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superior, implicados en funciones de caracter ejecutivo - es habitual observar
que el patrén de deterioro varia en funcién de la progresion de la demencia.
De este modo, aunque las personas con deterioro cognitivo ligero pueden
mostrar escasa dificultad para mantener su foco atencional, podrian
experimentar problemas en tareas que requieran un uso activo de su atencion
alternante. Por su parte, los pacientes en fases avanzadas del sindrome
demencial suelen mostrar dificultades incluso con las demandas atencionales
mas basicas. Por este motivo, si se detectan déficits en un nivel inferior de la
jerarquia atencional (por ejemplo, empleando el subtest de digitos directos de
la Escala de Wechsler), la presencia de trastornos en los niveles mas elevados
esta practicamente garantizada.

La mayoria de las actividades de la vida diaria dependen de procesos
atencionales. Esto hace que, por ejemplo, los pacientes con deterioro de la
atencion selectiva se distraigan facilmente cuando se les presentan estimulos
irrelevantes o, por el contrario, que sean incapaces de "desenganchar" su
atencion cuando la han focalizado en un estimulo concreto. Algunos de los
llamados problemas de memoria son, en realidad, trastornos atencionales de
modo que, si una persona no atiende adecuadamente a la informacion que se
le presenta, ésta nunca llegara a registrarse en su memoria.

C) Memoria

De manera simplificada, podria afirmarse que el correcto funcionamiento
de la memoria depende del desarrollo secuencial de los siguientes procesos:

1.El registro.
2.El almacenamiento.
3.La recuperacién de la informacion.

Gracias al recuerdo de los sucesos autobiograficos (almacenados en la
memoria episédica), las habilidades motoras (fijadas en la memoria
procedimental) y la informacion conceptual acerca del mundo (grabada en la
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memoria semantica), las personas somos capaces de interactuar con el
entorno que nos rodea. Lo que no es menos importante, la memoria
contribuye a crear nuestro sentido de identidad individual. La trascendencia
de esta facultad se pone de manifiesto, de forma dramatica, en la demencia,
ya que los pacientes que la sufren van perdiendo, progresivamente, la
capacidad para crear nuevos recuerdos y para recuperar la informacion que
acumularon a lo largo de su vida.

Los procesos cognitivos implicados en el recuerdo libre y en el
reconocimiento difieren entre si. En aras de una mayor claridad, puede
realizarse una analogia con los centros de ensefianza, en los que el recuerdo
libre es valorado a través de examenes con preguntas abiertas, mientras que el
reconocimiento es evaluado mediante examenes con preguntas de eleccion
multiple (los conocidos como "examenes tipo test"). La diferenciacion entre
ambos procesos puede ser tremendamente util para distinguir, por ejemplo, la
demencia de la depresion. Asi, las personas con Alzheimer, tipicamente,
muestran dificultades tanto con el recuerdo libre como con el reconocimiento,
mientras que las personas deprimidas presentan problemas, habitualmente,
tan solo con el recuerdo libre.

La evaluacion de la memoria puede hacerse a través del:

*Recuerdo y reconocimiento de listas de palabras, como las incluidas en la
Escala de Memoria de Wechsler (WMS-IV; Wechsler, 2009) o en el
Test de Aprendizaje Verbal Espafia-Complutense (TAVEC; Benedet y
Alejandre, 1998).

*Recuerdo de los detalles de una o varias historias, como las que aparecen
en el subtest de Memoria Légica de la WMS-IV o en el subtest de
Memoria Verbal del Test de Barcelona (PefiaCasanova, 1990).

*Recuerdo de informacién de tipo semantico como, por ejemplo, cual es la
capital de Espafia o cuantas patas tiene una arafa.

*Evocacion de informacion autobiografica como, por ejemplo, qué comio
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ayer o cuantos pisos subio para llegar a la consulta del médico.

*Recuerdo visual, evaluado mediante la copia de una figura y su posterior
reproduccion, sin la ayuda del modelo. Pueden emplearse figuras como
las del subtest de Reproduccion Visual de la WMS-IV o, si la
capacidad del paciente lo permite, la figura compleja de Rey-
Osterrieth.

Ademas de con tests estandarizados, la memoria puede valorarse mediante
la conversacion informal con el paciente, mientras éste habla acerca de su
historia laboral o familiar. Asi, aunque el examinador no sepa si la
informacion es cierta, las inconsistencias, la vaguedad en los detalles o las
divagaciones podrian sugerir la presencia de trastornos en la memoria remota
o en la recuperacion de la informacion.

D) Funcion ejecutiva

Numerosos estudios comunican que la demencia puede afectar de manera
temprana a diversas funciones ejecutivas del paciente, tales como la
planificacion, el razonamiento abstracto, la autorregulacion de la conducta, el
autocontrol, la metacognicion y la resolucion de problemas. Esta serie de
procesos cognitivos esta asociada, principalmente, con la integridad de los
l6bulos frontales, vinculandose su deterioro a un comportamiento rigido y
perserverante, a dificultades en el establecimiento de nuevos repertorios
conductuales y a limitaciones en la productividad y la creatividad, entre otras
alteraciones.

Las funciones ejecutivas pueden evaluarse mediante herramientas
neuropsicologicas como el Test de Clasificacién de Cartas de Wisconsin, la
Torre de Hanoi o el test de palabras y colores de Stroop. En el caso de que no
se disponga de dichas pruebas, podrian realizarse tareas go-no go, tareas de
fluidez verbal fonolégica o, por ejemplo, pedir al paciente que interprete los
refranes que se le enuncian, ya que las personas con dafio en los l6bulos
frontales suelen interpretarlos literalmente (asi, el refran "en el pais de los
ciegos, el tuerto es el rey" podria llevar al paciente a pensar que existe una
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nacion de invidentes gobernada por un monarca tuerto). Un test que se ha
mostrado eficaz para discernir entre ancianos con y sin de mencia es la
prueba de "los tres pasos" de Luria, donde se solicita al individuo que realice
una secuencia de tres movimientos con la mano: canto, pufio y palma (ver
figura 5.1). Los ancianos sanos suelen llevar a cabo dicha secuencia
correctamente, mientras que las personas con demencia muestran problemas
en su ejecucion, o no consiguen realizarla. Este test, que esta libre de
influencias culturales o educativas, es particularmente util para valorar a
quienes presenten trastornos de la expresion verbal (Weiner et al., 2011).
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Figura 5.1. Secuencia de movimientos del test de Luria.

Dado que algunas funciones ejecutivas no pueden valorarse mediante tests
estandarizados, podria ser aconsejable reunir informacion acerca de como se
desenvuelve el paciente en su vida cotidiana, examinando su capacidad para
la resolucion de problemas, su ajuste y juicio social y las relaciones que
establece con sus allegados. Cuando no sea posible la observacion directa del
paciente en su entorno habitual, la entrevista con los familiares o los
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cuidadores contribuira a recabar este tipo de informacién.

E) Lenguaje

El lenguaje es una de las facultades que define al ser humano. Por lo
general, se utiliza de manera automatica y sin apenas esfuerzo. Sin em bargo,
hablar requiere de la puesta en marcha de un elevado numero de procesos
cognitivos. Asi, se han de articular vocales y consonantes, combinandolas en
el orden correcto. Ademas, antes de pronunciar una palabra, primero debe
localizarse dentro del gran almacén de vocablos previamente aprendidos
(lexicén). La seleccion de los términos gramaticales que dan forma a una
frase, como son los articulos, las preposiciones o los adverbios, s6lo afiade
complejidad a una tarea que, a primera vista, parece sencilla. Quizas por este
motivo no es infrecuente observar trastornos del lenguaje en las primeras
etapas de muchos tipos de demencia.

Los déficits de lenguaje expresivo pueden adoptar diferentes formas,
afectando, por ejemplo, a la gramatica, a la sintaxis, a la articulacién o a la
busqueda de palabras. En ocasiones, el paciente es capaz de describir el uso
de un objeto, pero no recuerda su nombre; dicha anomia puede evaluarse, por
ejemplo, a través del Test de Denominacién de Boston. En otros casos,
podrian observarse parafasias, es decir, la sustitucion no intencional de
silabas, sonidos o vocablos; tal seria el caso de un paciente que sustituyese
"lebro" por "libro" (parafasia fonémica) o "silla" por "mesa" (parafasia
semantica). La pérdida gramatical y sintactica puede manifestarse mediante la
incapacidad de unir mas de dos o tres palabras en una frase. Similarmente, el
paciente puede ser capaz de producir habla espontanea y normal, pero ser
incapaz de repetir palabras o frases pronunciadas por otras personas.

En el campo del envejecimiento y las enfermedades neurodegenerativas
asociadas a la edad, las tareas de fluidez verbal semantica y fluidez verbal
fonoldgica se emplean con frecuencia para el diagnostico de pacientes con
deterioro cognitivo leve o demencia tipo Alzheimer, llegando, en ocasiones, a
obtener una mayor validez discriminante que otras herramientas clasicas,
como el Mini-Mental. En estas tareas se solicita al individuo que produzca el
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mayor numero de palabras en funcién de un determinado criterio de
evocacién - fonolégico o semantico - en un tiempo dado (generalmente, un
minuto). Cuando el criterio de evocaciéon es fonolégico, se suelen solicitar
palabras que empiecen por F, A o S.Por su lado, cuando el criterio de
evocacion es semantico, se suelen utilizar categorias como animales, nombres
propios o enseres de la casa.

Tradicionalmente, se ha asociado el rendimiento en la prueba de
evocacion fonoldgica con la integridad de los 16bulos frontales, mientras que
la tarea de evocacion semantica se relaciona también con los lobulos
temporales y otras areas posteriores. No obstante, parece que las tareas de
fluidez verbal no son exclusivamente sensibles a las lesiones focales, sino
también al dafio difuso propio de la demencia tipo Alzheimer.

La utilidad diagndstica de los tests de fluidez verbal, sumado a su
facilidad de aplicacion, los han convertido en uno de los instrumentos mas
empleados en la practica clinica y forman parte de diversos protocolos
destinados a la deteccion de la demencia (como, por ejemplo, el Test de los 7
minutos). No obstante, es necesario sefialar que estas tareas podrian estar
influidas por variables sociodemograficas como la edad, el sexo y el nivel
educativo.

F) Capacidades visuoespaciales

Los procesos visuoespaciales suelen estar asociados, preferentemente, al
funcionamiento del hemisferio cerebral derecho. Las capacidades
visuoconstructivas pueden valorarse mediante la copia de diversas figuras
estandarizadas como, por ejemplo, las que aparecen en el Test de Barcelona
(un circulo, un cuadrado, un triangulo, una cruz, un cubo y una casita) o la
figura compleja de Rey-Osterrieth. Como norma general, los errores en la
copia de los dibujos aumentan a medida que el sindrome demencial avanza.
A menudo, los dibujos realizados por pacientes con Alzheimer son
"sobresimplificados" y con errores en la composicion y en la perspectiva.
Asimismo, suelen adolecer de falta de planificacion en su disefio y en su
presentacion, lo que podria ser consecuencia de déficits visuoespaciales o
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disfuncion ejecutiva. Ademas de los mecanismos meramente cognitivos, los
déficits visuales y motores que padezca el paciente podrian dificultar la
elaboracion de los dibujos. Paralelamente, puede valorarse la facultad
visuoespacial a través de pruebas manipulativas, como las del subtest del
Disefio con Cubos del WAIS-IV, en las que se pide al paciente que ensamble
cubos tridimensionales para formar un patron que refleje el modelo mostrado
por el examinador.

G) Praxias

Como se vio en el capitulo 1, la apraxia es la incapacidad para ejecutar
movimientos con un proposito determinado, aun teniendo la capacidad fisica
y el deseo de realizarlos. De este modo, el paciente podria tener dificultades
para programar y secuenciar movimientos, tanto en respuesta a una orden
verbal como por imitacion. Muchos pacientes presentan, de manera
temprana, una dificultad para planificar correctamente el orden y el modo en
el que han de ponerse la ropa (apraxia del vestido) y, a medida que el
sindrome demencial progresa, las dificultades se extienden a diferentes areas.
Las praxias pueden evaluarse a través de tareas sencillas, como tamborilear
los dedos (que sera indicativa de la velocidad y destreza manual); también
puede solicitarse al paciente que realice gestos que hagan referencia a
actividades cotidianas (como, por ejemplo, lavarse los dientes o peinarse) o
pedirle que imite los gestos que el examinador le proponga.

5.2. Técnicas de neuroimagen

La evaluacion consiste en la buisqueda -y el hallazgo - de las razones por las
que un paciente presenta una sintomatologia determinada. Segun se ha visto
anteriormente, diversos procedimientos, tales como el examen fisico, la
evaluacion neuropsicologica o las pruebas de laboratorio, contribuyen a
resolver algunos de los interrogantes que se derivan del proceso diagnostico.
Sin embargo, a menudo es aconsejable recabar informacion adicional
mediante la utilizacion de técnicas de neuroimagen. Las técnicas de
neuroimagen estructural, como la tomografia axial computarizada (TAC) o la
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resonancia magneética (RM), dan cuenta de la morfologia y la estructura
anatomica del cerebro. Por su lado, las técnicas de neuroimagen funcional,
como la tomografia por emision de positrones (PET), la tomografia
computarizada por emisién de foton unico (SPECT) o la resonancia
magnética funcional (RMf) ofrecen informacion acerca de los procesos
fisiologicos que suceden en el cerebro, permitiendo observar qué areas
cerebrales se encuentran mas o menos activas en un determinado momento.

Con caracter general, la evaluacion de un posible sindrome demencial se
divide en dos fases. En la primera se valoran los sintomas del paciente y se
determina si éstos suponen, o no, un deterioro cognitivo significativo. En este
punto, las técnicas de neuroimagen no aportan nada al proceso diagnostico.
No obstante, si se concluye que el paciente presenta déficits cognitivos
significativos, la segunda fase intentara averiguar sus causas. Es en este
momento cuando las técnicas de neuroimagen pueden jugar un papel
esencial, ya que se han identificado determinados patrones estructu rales y
funcionales del cerebro humano que se asocian con algunos tipos de
demencia. Naturalmente, la imagen del cerebro, por si sola, no es suficiente
para dictaminar un diagnéstico de demencia, dado que éste debe hacerse en
funcion de la sintomatologia clinica presentada por el paciente. Sin embargo,
las técnicas de neuroimagen son tremendamente utiles para revelar ciertas
patologias cerebrales o, en su caso, para documentar la ausencia de las
mismas. Dichas técnicas se utilizan, principalmente, con los siguientes
propositos:

1.Para excluir, o para confirmar, una lesién ocupante de espacio (como
por ejemplo un tumor, un absceso, una hidrocefalia normotensiva o un
hematoma subdural) como causa del deterioro cognitivo.

2.Para mejorar la precision del diagnéstico diferencial. En concreto, son
particularmente informativos los signos de patologia vascular o atrofia
en diferentes estructuras cerebrales. Ademas, el patron de perfusion
regional puede ayudar a diferenciar entre, por ejemplo, la demencia
frontotemporal y la demencia tipo Alzheimer.
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3.Para supervisar la progresion de la dolencia. De este modo, la repeticion
periodica de las pruebas de neuroimagen puede documentar la
evolucion de los diferentes trastornos cerebrales, observando, por
ejemplo, el grado de atrofia cerebral, el dafio vascular o el tamafio de
los ventriculos cerebrales.

4.Para propositos de investigacion. La neuroimagen estructural se emplea
para estudiar qué regiones cerebrales se ven afectadas de manera
temprana por la enfermedad. Por su parte, la neuroimagen funcional se
utiliza para averiguar como cambia la fisiologia del cerebro en las
primeras fases - e incluso en fases previas - del sindrome demencial.
Ademas, el avance de la medicina esta facilitando la aparicion de
nuevas herramientas diagnosticas. Por ejemplo, en los ultimos afos se
esta estudiando, a través de imagenes de PET, el compuesto B de
Pittsburgh, un marcador especifico que detecta in vivo las
acumulaciones de beta-amiloide en el cerebro del paciente.

Es imprescindible hacer un uso prudente de las técnicas de neuroimagen,
evitando el malgasto innecesario de recursos y, en todo caso, asegurando la
interpretacion cabal de los resultados que estas pruebas ofrecen. Como norma
general, los procedimientos de neuroimagen se reservan sélo para dar
respuesta a aquellos interrogantes que no pueden ser confirmados por otros
medios, como por ejemplo: ¢hay una lesion cerebral?, ;se detecta atrofia?,
ise observa un agrandamiento de los ventriculos cerebrales?, ;existen signos
de enfermedad cerebrovascular? La respuesta a esta serie de preguntas
contribuira, sin lugar a dudas, a mejorar el proceso diagnostico. No obstante,
es necesario insistir en que este tipo de técnicas, si bien pueden facilitar
informacion de una utilidad extraordinaria, no siempre son determinantes en
el diagnostico de una persona con demencia.

Dado que una notable variedad de patologias puede provocar déficits
cognitivos, el profesional de la salud debe abordar cada uno de los casos de
manera especifica. Por ejemplo, la neuroimagen es particularmente ttil en
casos dificiles y atipicos, ya que podria ser la inica manera de desentrafiar, de
manera concluyente, qué clase de trastorno esta detrds del sindrome
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demencial. Ademas, dependiendo de la historia clinica y de la sintomatologia
presentada por el paciente, no todos los interrogantes planteados
anteriormente revisten la misma importancia. Atendiendo a cada caso
concreto, se debe seleccionar la técnica de neuroimagen mas adecuada y
estimar su prioridad. Habitualmente, un solo estudio radiol6gico puede
resolver varios interrogantes simultaneamente. Sin embargo, cuando la
informacion proporcionada por una sola técnica es insuficiente, podrian ser
necesarios procedimientos adicionales.

Los métodos estructurales y funcionales facilitan informacion especifica y
complementaria. La seleccion de uno u otro tipo de estudio depende,
generalmente, de los sintomas del paciente y de su historia clinica. De forma
habitual, la neuroimagen estructural - obtenida a través de una TAC o una
RM - puede ser util como parte de la evaluacion inicial de pacientes con
sospecha de un trastorno demencial. Pese a que los sintomas neurol6gicos
focales podrian apuntar a la existencia de una lesién estructural, la TAC y la
RM podrian estar justificadas incluso cuando no se observan este tipo de
sintomas, debido a la alta prevalencia de anormalidades estructurales en los
pacientes con déficits cognitivos. Por su lado, la PET y la SPECT (que, como
se vio, ofrecen informacion acerca de los procesos fisiologicos del cerebro)
pueden resultar de gran utilidad en algunos casos en los que el diagnostico
sea incierto, o en los que se quiera valorar aspectos determinados de la
bioquimica cerebral. En la practica clinica, el uso de la RMf no esta
extendido en la evaluacion de personas con demencia, dado que, a dia de hoy,
tiene una utilidad clinica incierta en estos pacientes.

Habitualmente, la localizacion, el nimero y el tamafio de las lesiones
cerebrales deberian ser consistentes con los sintomas presentados por el
paciente. No obstante, en ocasiones es complicado determinar, de manera
concluyente, la forma en que los hallazgos radiologicos se relacionan con la
sintomatologia. El andlisis de la evolucién de las lesiones puede ayudar a
valorar su relevancia Asi, si el curso de los sintomas clinicos y los hallazgos
de neuroimagen coinciden, podria deducirse que las anormalidades de un
escaner concreto son clinicamente significativas.
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La utilizacion de los estudios de neuroimagen en el proceso diagnostico
no esta exenta de dilemas. Aunque cualquier tipo de prueba diagnostica
conlleva una serie de problemas asociados, éstos parecen aumentar cuando se
trata de pruebas radiologicas. Algunos errores potenciales vinculados al
empleo de estas técnicas podrian derivarse tanto de una "sobreutilizacién"
como de una utilizacion deficiente del recurso. Una dependencia exagerada
de estos procedimientos no es recomendable y, como norma general, no
deben hacerse diagnosticos de demencia basandose, unicamente, en estudios
radiologicos. Asimismo, hay que ser precavidos con las equivocaciones al
interpretar las imagenes cerebrales, ademas de tener en cuenta algunos
errores técnicos potenciales como, por ejemplo, la presencia de "artefactos"
(errores en los datos causados por el propio instrumento de medicion).

5.2.1. Neuroimagen del Alzheimer

La mayor parte de los estudios de neuroimagen de pacientes con la
enfermedad de Alzheimer revelan una atrofia cerebral generalizada, una
dilatacion de los surcos corticales, un aumento del tamafno de los ventriculos
cerebrales y una atrofia de la corteza entorrinal y del hipocampo (ver figura
5.2). Diversas investigaciones han comunicado también una pérdida de
volumen en estructuras como el talamo, el putamen y la amigdala. Existe
evidencia que indica que la pérdida de volumen hipocampal comienza en las
primeras etapas de la enfermedad de Alzheimer, por lo que su analisis
volumétrico podria servir como un predictor temprano del trastorno.
Asimismo, la atrofia del hipocampo, crucial para la consolidacion de la
memoria, se correlaciona con un peor rendimiento en diversos tests
neuropsicologicos, pudiéndose concluir que las alteraciones en su volumen
determinan la severidad de algunos de los sintomas observados. Esto es
consistente con los estudios histopatologicos que muestran una acumulacion
de ovillos neurofibrilares en dicha estructura.
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Figura 5.2. RM de un cerebro sano (izquierda) y de un cerebro con la
enfermedad de Alzheimer (derecha) (Fuente: O'Brien, 2007).

La TAC y la RM suelen ser las técnicas mas empleadas para valorar la
presencia de anomalias compatibles con el Alzheimer, dado que posibilitan la
medicion volumétrica de las estructuras afectadas por la enfermedad. Por lo
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demas, la imagen que ofrecen estas pruebas es util en la medida en que
permite excluir causas potencialmente reversibles de demencia (como la
hidrocefalia normotensiva, los tumores cerebrales y los hematomas
subdurales), ademas de ayudar a descartar otras causas de demencia cronica
(como la enfermedad cerebrovascular). Algunos estudios con RM comunican
que la atrofia de la corteza entorrinal puede apreciarse incluso meses o afios
antes del inicio del cuadro clinico demencial. Pese a que la pérdida de
volumen del hipocampo y de la corteza entorrinal es también caracteristica de
la demencia frontotemporal, la atrofia en este caso no parece ser tan marcada
como la observada en la enfermedad de Alzheimer.

De cualquier modo, la interpretacion de la neuroimagen cerebral siempre
requiere de una gran dosis de cautela, ya que, por un lado, la atrofia cerebral
también puede estar presente en ancianos sanos y, por otro, algunos pacientes
con Alzheimer podrian no mostrar una atrofia cerebral significativa, al menos
en las primeras etapas de la condicion.

En lo que se refiere a la fisiologia cerebral de las personas con Alzheimer,
es habitual observar, a través de imagenes de PET, un hipometabolismo de la
glucosa en las areas temporal y parietal, cuyo grado suele estar
correlacionado con la severidad de la demencia. Ademas, a medida que
avanza la enfermedad, la alteracion de las areas frontales podria volverse mas
evidente. El hipometabolismo de la glucosa esta probablemente causado por
la pérdida neuronal y por una reduccion de la actividad sinaptica, pudiendo
tener cierto valor predictor del deterioro cognitivo en personas asintomaticas.
En este sentido, algunas investigaciones sefialan que los portadores de los
alelos de la ApoE4, con un riesgo mayor de padecer Alzheimer, parecen
exhibir un patron de hipometabolismo de la glucosa similar al de los
pacientes con una demencia ya instaurada.

En linea con la neuroimagen de PET, el estudio del riego sanguineo
cerebral a través de SPECT revela una hipoperfusién en la corteza temporal y
parietal. Numerosos estudios han asociado la severidad de la hipofuncion
temporoparietal con la gravedad de la demencia, siendo mas pronunciada la
reduccion del riego sanguineo en estructuras como el hipocampo.
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5.2.2. Neuroimagen de la demencia vascular

Los trastornos cerebrovasculares no son infrecuentes durante la senectud;
algunos estudios indican que, aproximadamente, el 30% de los ancianos
presenta infartos lacunares o corticales silentes (es decir, sin manifestaciones
clinicas evidentes). La TAC y la RM son ampliamente utilizadas para la
deteccién de patologias cerebrovasculares y el reto clinico consiste en
precisar la significacion de las lesiones encontradas. Asi, la relevancia clinica
suele determinarse poniendo en relacion los sintomas y la localizacion del
dafio neuronal; por ejemplo, un paciente con trastornos del lenguaje sufrira,
presumiblemente, lesiones que involucren el hemisferio cerebral izquierdo
(ver figura 5.3).

Los principales trastornos asociados a la demencia vascular son los ictus
de las arterias de gran calibre, la enfermedad de pequefio vaso y las
microhemorragias. El diagndstico de demencia vascular suele requerir que los
sintomas cognitivos estén asociados temporalmente al evento isquémico, de
modo que el deterioro cognitivo se manifieste en los tres meses siguientes al
ictus. No obstante, esta relacion temporal no siempre se observa claramente
en patologias como la enfermedad de pequefio vaso o en algunos ictus que
afectan a los ganglios basales (que pueden provocar signos extrapiramidales
sutiles).

149



.- &

- __‘,'
R\t R { X d
1 ¥ g*:"ht.h",s\:ﬁ'& ;

Figura 5.3. Infarto en el opérculo frontal izquierdo. (Fuente: Dronkers, Pinker
y Damasio, 2000).

Por lo demas, los infartos lacunares en la sustancia blanca no son
especificos de la demencia vascular y pueden ocurrir tanto en ancianos sanos
como en personas con otros tipos de demencia. Las pruebas de neuroimagen
y los estudios de autopsia han encontrado que un elevado numero de
pacientes padecen mas de un tipo de demencia de forma simultanea,
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pudiendo coexistir el dafio vascular con las lesiones provocadas por otras
demencias neurodegenerativas primarias.

La PET y la SPECT son menos empleadas en el diagnostico de la
demencia vascular. No obstante, las imagenes ofrecidas por este tipo de
técnicas suelen indicar un patrén multifocal asimétrico, en el que se observan
areas de perfusion irregulares.

5.2.3. Neuroimagen de la demencia por cuerpos de Lewy

Dado que, en ciertos casos, no resulta sencillo distinguir entre la demencia
tipo Alzheimer y la demencia por cuerpos de Lewy en funcion de su
presentacion clinica, las técnicas radiolégicas pueden contribuir al
diagnéstico diferencial de estas dos patologias. Asi, respecto al Alzheimer, la
DCLw parece estar asociada a una mayor atrofia del mesencéfalo (que
provocaria los sintomas parkinsonianos), asi como a una menor atrofia del
hipocampo y de los Idbulos temporales (que explicaria la relativa
conservacion de la memoria en las primeras fases de la condicion).

En lo que respecta a la neuroimagen funcional, el cerebro de los pacientes
con DCLw suele mostrar una reduccion de la perfusiéon y del metabolismo de
los 16bulos occipitales. De acuerdo a diversos autores, este hipometabolismo
occipital podria estar asociado a las alucinaciones visuales propias de la
DCLw. Ademas, este subtipo de demencia suele relacionarse con la
disminucion de la actividad del transportador de la dopamina en los ganglios
basales.

5.2.4. Neuroimagen de la demencia frontotemporal

Con caracter general, las técnicas de neuroimagen estructural revelan una
atrofia significativa de los l6bulos frontales, el hipocampo y la amigdala. A
medida que el sindrome progresa, la atrofia se extiende mas alla de los
16bulos frontales, pudiendo afectar a areas posteriores, tales como la insula
posterior y los lébulos temporales y parietal anterior. En cualquier caso,
existe cierta heterogeneidad entre los pacientes, variando los hallazgos en
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funcién del subtipo de demencia frontotemporal. Asi, en la variante
conductual suele observarse atrofia bilateral de los lobulos frontales,
pudiendo afectar también a los lobulos temporales. Por su parte, en la
demencia semantica suele existir atrofia, especialmente pronunciada, de la
porcion anterior del lébulo frontal y es a menudo asimétrica, afectando
predominantemente al hemisferio izquierdo. De forma similar, la atrofia
observada en la afasia progresiva no fluente suele afectar, principalmente, al
hemisferio izquierdo, encontrandose el deterioro de estructuras como el
l16bulo frontal inferior, la insula y el cortex premotor.

En ocasiones, puede ser dificil distinguir la EA de la demencia
frontotemporal en funcion de la neuroimagen estructural, ya que algunos
pacientes con Alzheimer presentan una variante de la enfermedad
caracterizada por atrofia significativa de los lobulos frontales. En este
supuesto, deberian utilizarse técnicas de neuroimagen funcional para realizar
un diagnostico diferencial. Los estudios con PET y SPECT han revelado que,
frente a las personas con Alzheimer, los pacientes con demencia
frontotemporal suelen exhibir un trastorno mas marcado de la absorcién de la
glucosa o la perfusion cerebral de las porciones frontales del cerebro.
Similarmente, las tres principales presentaciones clinicas de la demencia
frontotemporal se han relacionado con determinados patrones metabolicos.
Asi, se ha comunicado hipometabolismo ligado a diferentes regiones
cerebrales: frontal en la variante conductual; temporal en la demencia
semantica; y pronunciado en el area perisilviana izquierda en la afasia
progresiva no fluente.
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Guia para
el cuidador (I)

"Del acto de cuidar brota el coraje". Esta frase, atribuida al filésofo chino
Lao-Tsé, alude a la entereza y al esfuerzo que se requieren para cuidar de
alguien que lo necesita. Pero atender a una persona enferma, si bien puede
enseflamos a ser mas fuertes, no necesariamente nos hace sentir con energia
de manera constante. Por el contrario, es natural encontrarse abatidos y
extenuados a veces. Estar pendientes de que un paciente con demencia tome
su medicacion, esté bien alimentado y aseado, reciba la justa medida de
suefio - ni poco ni mucho-, se sienta feliz y estimulado, realice ejercicio
fisico, no se pierda, no se haga dafio, no sufra, y un largo etcétera, puede
hacemos sentir que el dia, como sefnala el best seller de Mace y Rabins, dura
36 horas.

Con toda su debilidad, su crueldad y su furia, el ser humano encierra
dentro de si la necesidad instintiva de asistir y proteger a otras personas. "El
amor es mi decision de convertir tu problema en mi problema", escribio
Robert Schuller y, a buen seguro, en el acto de cuidar residen el amor, la
entrega y el sacrificio. En un centro de dia o en una residencia, donde
conviven trabajadores y pacientes con demencia, no es inusual vivir
situaciones tensas y estresantes pero, del mismo modo, tampoco es extrafio
presenciar como un paciente se preocupa por el bienestar de otro paciente,
como le asiste con su silla 0 como le reconforta a través de una suave caricia.
Aunque dos pacientes no sean los mejores amigos, si uno de ellos tiene una
caida, el otro probablemente intentara levantarlo. Algunas per sopas con un
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deterioro moderado o severo se aferran a mufiecas a las que abrazan, acunan
o besan. Expresan de esta forma su carifio, su necesidad por apegarse al
entorno. El acto de cuidar es un impulso que nace de dentro y que ha probado
ser tremendamente resistente al olvido. Cuidan los familiares, cuidan los
profesionales y cuidan los pacientes. En cierto modo, todos somos
cuidadores.

6.1. El familiar y el profesional

Es facil imaginar por qué la demencia no afecta sélo a la persona que recibe
el diagnostico. A medida que se deteriora la capacidad del paciente para
llevar a cabo las actividades de la vida diaria, es necesario que otra persona
las realice por él. Alguien ha de hacerse cargo de la ropa que viste, de
cocinar, de las compras para la casa, de pagar las facturas y de supervisar las
cuentas del hogar, entre otros muchos quehaceres.

La demencia lleva aparejados costes tanto econémicos como emocionales
y, si bien es posible determinar de forma relativamente ajustada el dinero
invertido en el cuidado del paciente, la huella afectiva provocada por la
enfermedad es, en ocasiones, extremadamente dificil de cuantificar. Debe
tenerse en cuenta que por cada paciente con demencia hay uno o mas
allegados que lo cuidan, cuyas vidas cambian de una manera sustancial. Esta
circunstancia, a su vez, puede repercutir en las vidas de las personas que
rodean a estos ultimos, y asi sucesivamente. Esta red de relaciones, cuyos
limites son definibles tan s6lo vagamente, abarca, de una manera mas directa,
a los familiares y a los profesionales que tratan a la persona con demencia.

6.1.1. El cuidador familiar

Alrededor del 70-80% de los pacientes con demencia vive con sus familiares
y, a pesar de que en un mismo hogar pueden convivir varios miembros de la
familia, es generalmente una sola persona quien cubre la mayor parte de las
necesidades del paciente. A esta persona se la conoce con el nombre de
cuidador principal y, aunque no es lo mas frecuente, en algunas ocasiones la
responsabilidad del cuidado se comparte entre los dife rentes parientes de una
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forma equitativa, no existiendo en este caso un solo cuidador principal, sino
varios.

Tradicionalmente, y aun en la actualidad, el cuidador principal es mujer,
usualmente, la hija, la esposa o la nuera del paciente. No obstante, este perfil
ha ido cambiando en los ultimos afios y una mayor proporcién de hombres se
esta incorporando, progresivamente, al cuidado de la persona con demencia,
ya sea como cuidadores principales o como ayudantes.

Podria decirse que el cuidador familiar es la columna a partir de la cual se
vertebra el plan terapéutico que recibe el paciente. Habitualmente, es el
primero en detectar cambios en la salud de la persona enferma y se ocupa de
cubrir sus necesidades en areas basicas como la nutricion, la higiene, la
medicacion o la supervision de las citas médicas.

La relacién y los vinculos emocionales entre el cuidador familiar y el
paciente suelen redefinirse como consecuencia de la aparicion de un
sindrome demencial. Hijos, hijas, maridos o esposas pasan a ejercer un papel
protector y de vigilancia sobre el bienestar de la persona enferma quien, a su
vez, se vuelve progresivamente mas dependiente.

De este modo, aunque los vinculos que se establecen pueden tornarse
variables o dificiles, son casi siempre profundos. En buena medida, reflejan
lo que John Bowlby describié como apego y que no es sino "el impulso de
los seres humanos a establecer lazos afectivos so6lidos con otras personas”
(Bowlby, 1979). Segun este autor, dicho impulso estaria implicado en la
aparicion de diferentes formas de estrés y trastornos emocionales, como la
ansiedad o la depresion, que surgen como consecuencia de la separacion o la
pérdida de la figura de apego, la cual esta representada normalmente por una
persona percibida como mas fuerte, mas afectuosa o mas sabia.

El papel fundamental de la figura de apego es proporcionar seguridad y
proteccién y, pese a que la teoria de Bowlby fue concebida inicialmente para
poblacién infantil, las conductas de apego contintian presentes en la edad
adulta. La necesidad de buscar cercania y contacto con la figura de apego
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reaparece frente a condiciones de amenaza o de enfermedad y, durante la
senectud, este tipo de conductas pueden dirigirse hacia miembros de una
misma generacion o de una generacion mas joven. Esto explicaria por qué, en
ocasiones, algunos pacientes con demencia confunden a su esposa o a su hija
con su madre, que es la figura de apego por excelencia durante la nifiez.

El psicologo holandés Bére Miesen estudio, en la década de 1990, un
fenémeno al que denominé fijacion parental y que consiste en la creencia por
parte de la persona con demencia de que uno o los dos padres estan todavia
vivos, aunque en realidad hayan fallecido hace tiempo. Este fendbmeno es
observado con cierta frecuencia en la practica clinica y muchos pacientes
hablan de sus padres como si aun estuviesen vivos, preguntan por su salud,
piden que se les llame o desean ir a la casa materna. En ocasiones, este tipo
de conductas puede ser dificil de controlar por parte de los familiares, que
pueden angustiarse si no las resuelven adecuadamente. Segun Miesen, los
pacientes con mayor grado de deterioro muestran una acentuacion de la
fijacion parental; de esta forma, la demencia mermaria los sentimientos de
proteccion y activaria las conductas de apego, que pueden ir dirigidas hacia
personas ya fallecidas o hacia personas u objetos del entorno mas préximo al
paciente.

Siguiendo esta hipotesis, resulta aconsejable ofrecer al paciente un
ambiente acogedor, cercano y protector, destinado a disminuir su sensacion
de desamparo. De forma similar, diversos centros de dia y residencias han
introducido, con cierto éxito, el uso de mufiecas para mejorar la
comunicacion entre los trabajadores y los pacientes con mayor nivel de
deterioro, con objeto de proporcionar a estos ultimos sentimientos de
proposito y cubrir sus necesidades de apego. L.as mufiecas pueden adoptar
varios roles y algunos pacientes se refieren a ellas como "bebé", "marido"” o
"esposa". Segun diferentes autores, las mufiecas pueden fomentar, en algunos
casos, emociones positivas, llegando a reducir la aparicién de conductas
dificiles, como la agitacién o la agresividad.

Este enfoque terapéutico, que supera la mera aproximacion farmacolégica,
refleja el interés que, en los ultimos afios, se esta suscitando por los estudios
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que enfatizan las peculiaridades distintivas de la persona que padece
demencia. De este modo, existe una conciencia creciente de que cada
paciente posee una enorme riqueza de experiencias vitales y caracteristicas
individuales que pueden influir en su respuesta a la enfermedad. La
investigacion, desde este punto de vista, se centra en examinar los vinculos
entre los aspectos premorbidos de la personalidad y la expresion emocional y
conductual durante el curso de la dolencia.

Se ha propuesto que, en la demencia, puede existir una continuacion o una
exacerbacion de los rasgos de personalidad caracteristicos del paciente. Asi,
la persona tranquila y afable atin puede encontrarse entre la aparente marafia
de conductas que muestra el individuo enfermo y, por su lado, la persona que
siempre ha sido nerviosa tendera a mostrarse todavia mas angustiada una vez
que el trastorno se haya establecido. No obstante, este principio no siempre se
corresponde estrictamente con la realidad y, en ocasiones, los familiares
comunican que su ser querido ha cambiado drasticamente de personalidad. A
veces, estos cambios en la forma de ser se traducen en faltas de respeto por
parte de los pacientes, que se muestran despreciativos y suspicaces con su
familia. Dicho comportamiento podria deberse a sentimientos de inseguridad
y de angustia, asi como al desarrollo de delirios que, como se vio en el
capitulo 1, son comunes, especialmente, en etapas moderadas del sindrome.

Esta serie de trastornos de conducta puede provocar que el trabajo que
realizan los familiares resulte extenuante fisica y emocionalmente. Tanto es
asi, que la practica totalidad de los estudios acerca de la sobrecarga del
cuidador comunican que los parientes de personas con demencia muestran
habitualmente altos niveles de ansiedad y de depresion. Sin embargo, resulta
interesante sefialar que no todos los cuidadores experimentan los mismos
efectos negativos. Por el contrario, hay quienes son capaces de sobrellevar las
labores del cuidado sin experimentar un detrimento psicosocial significativo.

Con la finalidad de desarrollar intervenciones eficaces es importante
identificar y entender los factores que "protegen" a algunos cuidadores de las
consecuencias negativas que, frecuentemente, se asocian con la atencion a
una persona con demencia. De esta manera, algunas de las circunstancias que
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parecen incidir en el desarrollo de ansiedad y sintomas depresivos son:

-El grado de déficit cognitivo, funcional y conductual del paciente. De
modo que, a mayor nivel de deterioro, mayor es la probabilidad de que
aparezcan sintomas negativos en el cuidador. Los déficits
degenerativos asociados a la demencia pueden, ademas, ocasionar
problemas secundarios, como conflictos familiares y reduccién de la
vida social y laboral.

-El género. Algunos estudios comunican una mayor incidencia de
depresion en las mujeres que cuidan de un paciente con demencia. No
obstante, estos resultados no han sido confirmados de manera
concluyente.

-La relacion del paciente con el cuidador. Se ha apuntado que existe un
riesgo ligeramente mayor de padecer estrés y depresion en los
conyuges de personas con demencia.

-La calidad de la relacion y el periodo de tiempo durante el que se
extiende el cuidado. De este modo, las familias desestructuradas tienen
un mayor riesgo de desarrollar sentimientos negativos a causa de la
situacion de cuidado. Por su lado, cuanto mas tiempo se prolonga la
atencion a la persona enferma, mayor probabilidad existe de que
aparezcan sintomas depresivos y ansiedad.

Laautoeficacia. Es la evaluacién que hace el propio cuidador de su
capacidad para desarrollar con éxito su tarea. En otras palabras, es la
seguridad con la que alguien acomete una accion. Hay que tener en
cuenta que es posible tener una alta percepcion de autoeficacia en un
dominio pero no en otro. La autoeficacia difiere de la autoestima en
que ésta es mas estable en el tiempo y abarca diferentes dominios. La
relacion entre la autoeficacia percibida y los sintomas depresivos
parece ser inversamente proporcional, de manera que, a mayor
autoeficacia, menor riesgo de depresion.
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Lasestrategias de afrontamiento empleadas por el cuidador. Que han sido
divididas en: a) estrategias centradas en la emocién; b) estrategias
centradas en el problema y c) estrategias disfuncionales. El estudio de
revision y metaanalisis, publicado por Ryan Li et al. en 2012, mostro
que las estrategias de afrontamiento basadas en la aceptacion y en la
busqueda de apoyo emocional se correlacionan con niveles menores de
ansiedad y de depresion en los cuidadores. Sin embargo, en contraste
con investigaciones anteriores, este estudio mostro que las estrategias
de afrontamiento centradas en el problema no siempre se asocian con
una mejor salud mental del cuidador. Este fenémeno podria deberse a
la inevitabilidad de la demencia como enfermedad progresiva e
incurable, ya que tal circunstancia conlleva que la capacidad para
solventar los problemas derivados de la enfermedad se vea disminuida
con el transcurso del tiempo. Debe tenerse en cuenta que las estrategias
de afrontamiento disfuncionales, como el resto de conductas de
afrontamiento, son susceptibles de ser realizadas en algiin momento
por todos los cuidadores. No obstante, cuanto mas se emplea un estilo
disfuncional y menos uno basado en la aceptacién y en el apoyo,
mayor es la probabilidad de sufrir ansiedad y depresion. Esto sugiere
que aquellas intervenciones psicologicas dirigidas a auxiliar, informar
y asistir al cuidador familiar, asi como a ayudarle a modificar sus
estilos de afrontamiento, han de considerarse estrategias terapéuticas
perfectamente razonables y apropiadas.

Algunas de las reacciones del cuidador en respuesta al sentimiento de
carga podrian conllevar hostilidad hacia el paciente (tanto directa como no
expresada), enfado o resentimiento por la acumulacion de las obligaciones,
ademas de preocupacion por la prevision de los costes asociados a la
enfermedad, incluyendo las consecuencias en cuanto a su repercusion en la
vida social, la restriccion de las actividades cotidianas y la amenaza a la
seguridad financiera. Estas respuestas negativas pueden tener efectos nocivos
en el proceso de cuidado y en las relaciones interpersonales lo que, a su vez,
puede afectar al bienestar del paciente. Tal estado de cosas podria provocar el
establecimiento de un "circulo vicioso" del que puede ser dificil -y es muy
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aconsejable - salir.

La depresion suele venir asociada a sentimientos de privacion de libertad
y derrota, que llevan a considerar que no puede escaparse de la situacion que
ha tocado vivir. Otro sentimiento ligado a la depresion es el de vergiienza,
que lleva a las personas a sentirse inadecuadas, con defectos e inferiores.

A todo lo anterior debe afiadirse el coste puramente econémico que
supone el cuidado de una persona con demencia, y que puede calcularse
tomando en consideracion lo siguiente:

a)La asistencia sanitaria directa. Que incluye, entre otros, el precio de la
medicacién, los honorarios de los facultativos implicados (como por
ejemplo el neurélogo o el fisioterapeuta), el centro de dia o la
residencia, los pafiales, los cojines antiescaras y cualquier otro tipo de
accesorios necesarios.

b)La asistencia no sanitaria directa. Que se calcula en funcién de las horas
por semana que se dedican al cuidado y supervision del paciente en el
entorno del hogar, ya sea por parte de cuidadores profesionales o por
parte de cuidadores familiares. Ejemplos de este tipo de asistencia
incluirian labores instrumentales como vestir al paciente, acompafiarlo
a dar un paseo o preparar la comida.

c)Los costes indirectos. Como, por ejemplo, aquellos derivados de
incumplir las obligaciones laborales por tener que cuidar de la persona
enferma.

Segun el estudio ECO, publicado por el equipo de Alicia Coduras en
2010, en Espaiia, los costes mas elevados asociados a la demencia se derivan
del cuidado y supervision del paciente por parte de personal no retribuido
(generalmente, cuidadores familiares). Dicha cantidad se estima
multiplicando las horas dedicadas al cuidado por lo que cobraria la persona
que lo realiza y, segtn dicho estudio, ascenderia a unos 745 euros al mes. De
forma general, se considera que alrededor del 88% del coste total medio
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mensual es soportado por la familia, siendo los costes "no sanitarios" los que
constituyen el componente mas importante en el manejo del sindrome. En
cualquier caso, el monto total que se dedica a los pacientes se estima en unos
1.425 euros mensuales, incluyendo servicios sanitarios y no sanitarios. Resta
afladir que los gastos suelen aumentar de manera desmesurada en las tltimas
fases de la condicién.

Para finalizar, hay que indicar que, en la actualidad, existe una tendencia a
sustituir el cuidado no retribuido por el cuidado profesional remunerado. Del
mismo modo, el hecho de que el paciente asista a un centro de dia, o ingrese
en una residencia, parece estar convirtiéndose en una practica habitual. Esto
se debe, probablemente, a una mayor concienciacion en tomo a los beneficios
de las terapias no farmacolédgicas en el tratamiento de la demencia, asi como
a que las obligaciones laborales de los familiares les impiden ocuparse de la
persona enferma durante el tiempo necesario que, tal y como se comento,
podria comprender practicamente las 24 horas del dia.

6.1.2. El cuidador profesional

El cuidador profesional es aquel que se ha formado para asistir y ayudar a
otras personas. En este sentido, puede considerarse como cuidador
profesional tanto al médico, como al auxiliar de enfermeria, el psicdlogo, el
fisioterapeuta o el terapeuta ocupacional, entre otros. El cuidador profesional
vela por el bienestar del paciente y el de su familia mas cercana.
Habitualmente entiende las necesidades de una persona con demencia y
responde a las mismas; su proposito es mejorar la calidad de vida del paciente
y el de las personas que le rodean.

El cuidador profesional ha de responsabilizarse de sus actos y, en
consecuencia, debe respetar un codigo ético, independientemente de quién
sea la persona o la empresa para la que trabaje. De acuerdo con estos
principios, todo cuidador profesional debe evitar las conductas y actitudes
que desemboquen en mala practica, por la que, en ultimo término, puede
llegar a ser demandado a través de los cauces legales correspondientes. Es
necesario poner de relieve, no obstante, que el desempefio honesto de la
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profesion ha de ir acompafiado de un reconocimiento de la nada despreciable
presion laboral -y emocional - a la que estos trabajadores se ven sometidos
con frecuencia. Al igual que el cuidador familiar, el cuidador profesional ha
de recibir apoyo y los periodos de descanso per tinentes. Ademas, debe
facilitarsele una formacion continua que le haga reciclarse profesionalmente,
ayudandole a poseer unos conocimientos actualizados. Todo esto, sin duda,
redundard en un mejor tratamiento de la persona con demencia, lo que, a fin
de cuentas, es el objetivo perseguido por todos.

Es un hecho comunmente aceptado que la demencia no tiene cura. No
obstante, existen diferentes terapias que persiguen atenuar, 0 minimizar,
algunos de sus sintomas. Como se vera, la intervencion terapéutica consiste
en el tratamiento paliativo, o sintomatico, del deterioro cognitivo o de los
trastornos de personalidad y afectivos asociados a la enfermedad. Las
siguientes paginas se dedicaran a la exposicion de los principales tipos de
terapias, tanto farmacoldgicas como no farmacologicas, enfocadas al
tratamiento de estos problemas.

6.2. Tratamientos farmacolégicos

Actualmente no se conoce ninguna medicacion que cure o detenga el avance
de las formas mas comunes de demencia. Asimismo, hasta el momento no se
ha demostrado concluyentemente que existan formas definitivas de prevenir
este sindrome, pese a que se han propuesto recomendaciones para reducir su
riesgo. Por ejemplo, suele ser aconsejable la normalizacion de los niveles de
azucar en sangre, ademas de controlar la presion arterial y los niveles de
colesterol y de triglicéridos. No obstante, el tratamiento farmacolégico, una
vez instaurado el trastorno demencial, sera tan so6lo paliativo y de tipo
sintomatico.

Tras el diagnostico de demencia, el facultativo puede prescribir diversos
medicamentos que buscan minimizar el impacto de la enfermedad sobre los
déficits cognitivos y los cambios conductuales del paciente. Como se vio en
el capitulo 4, siempre ha de tenerse presente la historia clinica de cada
individuo y prestar la debida atencion a cualquier medicamento - o remedio
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del tipo que fuere - que esté siendo administrado de manera concurrente. Del
mismo modo, debe considerarse la presencia de otras patologias comorbidas,
como Uulceras pépticas, enfermedad pulmonar obstructiva o arritmias, que
podrian verse afectadas negativamente por los farmacos que se estudiaran a
continuacion, y que son los utilizados con mayor frecuencia en el tratamiento
de las personas con demencia.

6.2.1. Anticolinesterasicos

Los llamados farmacos anticolinesterasicos han sido, hasta la fecha, los
potenciadores cognitivos que se han empleado con mayor éxito en la
demencia tipo Alzheimer. Asimismo, se han mostrado eficaces en la
demencia por cuerpos de Lewy y en la demencia asociada a Parkinson para
tratar la agitacion, la apatia y los sintomas psicoticos. Aunque pueden
prescribirse para tratar la demencia mixta, no existe consenso en que sea
recomendable utilizarlos para la demencia vascular "pura". Estos
medicamentos actian inhibiendo la funcion de la acetilcolinesterasa (AChE),
que es una enzima que hidroliza, o divide, el neurotransmisor acetilcolina en
acido acético y colina, facilitando de este modo su recaptacion y
almacenamiento en las vesiculas presinapticas. En condiciones normales, la
AChE es necesaria para mantener el equilibrio saludable de los niveles de
acetilcolina. Sin embargo, dado que el cerebro de un paciente con demencia
tipo Alzheimer presenta concentraciones anormalmente bajas de dicho
neurotransmisor, la inhibicion de la AChE ocasiona una mayor disponibilidad
de acetilcolina en las sinapsis que mitiga, hasta cierto punto, los déficits
cognitivos asociados a este sindrome.

Diversos estudios han informado de los efectos beneficiosos de este grupo
de farmacos sobre los sintomas neuropsiquiatricos de la demencia, como los
delirios, la agitacion y las alucinaciones. El cuadro 6.1 muestra los
principales farmacos anticolinesterasicos.

En esencia, apenas existen diferencias significativas en cuanto a la
eficacia de los distintos anticolinesterasicos. No obstante, no deben pasarse
por alto las peculiaridades de cada uno de ellos, tales como el numero de
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tomas diarias recomendadas o sus posibles efectos secundarios.

Cuadro 6.1. Principales anticolinesterasicos

Farmaco Nombre comercial

Tacrina Comercializado con el nombre Cogrex, esta en desuso en
la actualidad.

Donezepilo Conocido como Aricept, ha sido histéricamente el prescrito
con mayor frecuencia.

Rivastigmina Comercializado con los nombres de Exelon o Prometax, su
uso estd ampliamente extendido.

Galantamina Conocido como Reminyl.

Los pacientes que no toleran bien, o que no reaccionan de la manera
esperada a un tipo de anticolinesterasico, pueden beneficiarse del cambio a
otro farmaco de la misma clase. En general, debe valorarse la administracion
de un anticolinesterasico alternativo si la familia, el paciente o el médico
estiman que el primero es ineficaz, si los beneficios de la medicacién estan
disminuyendo o si el paciente esta sufriendo efectos secundarios que no
consigue sobrellevar. No obstante, hay que tener presente que los resultados
con el nuevo medicamento podrian ser mejores, similares o peores. Si la
enfermedad progresa hasta el punto de que el agravamiento de los sintomas
anula cualquier efecto beneficioso del farmaco, deberia adoptarse una
decision consensuada entre la familia (o el cuidador) y el médico para valorar
el coste y el beneficio de la terapia y, en su caso, descontinuarse.

El objetivo del tratamiento es alcanzar la dosis maxima recomendada del
medicamento mejor tolerado. Tras alcanzar dicha dosis, es importante no
abandonar el tratamiento sin consultarlo con el médico, ya que si el farmaco
deja de administrarse durante mas de un mes, el paciente podria experimentar
un empeoramiento brusco de los sintomas. Ello podria ocasionar la
imposibilidad de recuperar el nivel de funcionamiento previo del paciente,
aunque se reinstaurase el tratamiento.
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La duracion del tratamiento es, habitualmente, una decisién delicada, ya
que con frecuencia no es sencillo distinguir entre la pérdida del efecto del
farmaco y la mera progresion de la enfermedad. Si se toma la decision de
suspender la toma de un anticolinesterasico, en ocasiones, es recomendable
hacerlo de manera progresiva, dado que la interrupcion brusca puede ir
acompafada por un agravamiento subito de los sintomas cognitivos y
conductuales.

El empleo de anticolinesterasicos suele estar limitado a pacientes con un
nivel de GDS (Global Dementia Scale, de Reisberg) igual o inferior a 5/6, o
con una puntuacion de Mini-Mental igual o superior a 10. No obstante, en
ocasiones puede mantenerse el tratamiento mientras el paciente muestre
algin tipo de beneficio, incluyendo el manejo de los sintomas
neuropsiquiatricos. De este modo, mas alla de los resultados de las pruebas
psicométricas, no deben soslayarse algunos aspectos de la conducta del
paciente que podrian mejorar con estos farmacos y que facilitarian el cuidado
a los familiares, para los cuales los trastornos conductuales pueden ser mas
dificiles de manejar que los déficits de memoria.

Pese a que la aparicion de los farmacos anticolinesterdsicos supuso un
avance significativo en el tratamiento de la demencia, es necesario insistir en
que estos medicamentos sélo pueden ralentizar en cierto modo la evo lucion
natural de la enfermedad, y que en ningun caso la curan. No obstante, como
se ha visto, un beneficio adicional de este tipo de farmacos es la disminucion
de los sintomas neuropsiquiatricos, lo que se traduce en una mejor calidad de
vida para el paciente y para sus cuidadores.

Aunque es infrecuente que se produzca una interacciéon entre los efectos
de los anticolinesterasicos y otro tipo de farmacos, su empleo debe vigilarse
en pacientes que padezcan bloqueo auriculoventricular, bradicardia sinusal,
Ulcera péptica, asma o enfermedad pulmonar obstructiva crénica. A
continuacion, se hablara, en mayor detalle, de los principales farmacos
anticolinesterasicos:

A) Tacrina
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La tacrina, comercializada con el nombre de Cognex, fue propuesta en
1986 como tratamiento potencial para la enfermedad de Alzheimer y, en
1993, fue el primer farmaco inhibidor de la AChE que la FDA (Food and
Drug Administration) estadounidense aprobd para su uso en pacientes con
este tipo de dolencia. No obstante, debido fundamentalmente a su
hepatotoxicidad, su empleo disminuyd drasticamente y apenas se utiliza en la
actualidad. Este farmaco suele ser citado en los libros y en los articulos de
revistas cientificas debido a su importancia historica.

B) Donepezilo

El hidrocloruro de donepezilo es un derivado de la piperidina que actta
como inhibidor reversible de la AChE. Su biodisponibilidad - que no se ve
afectada por la ingesta conjunta de alimentos - es practicamente del 100%
tras su administracion oral. Alcanza la maxima concentracion en sangre entre
las 3 y las 4 horas posteriores a su administracion y su grado de union a
proteinas plasmaticas es del 95%, aproximadamente. Su vida media de
eliminacion es prolongada, estimandose en unas 70 horas, por lo que una sola
dosis diaria resulta suficiente.

Su uso fue autorizado en 1996 por la FDA y se comercializo, en
presentaciones de 5 mg y 10 mg, con el nombre de Aricept por parte de las
empresas farmacéuticas Eisai y Pfizer. Desde el vencimiento de la patente en
noviembre de 2010 - en Estados Unidos-, y en febrero y abril de 2012 - en la
mayoria de los paises europeos-, diversos laboratorios han lanzado al
mercado el medicamento genérico, en las dosis mencionadas.

El tratamiento suele iniciarse con 5 mg/dia durante al menos un mes,
transcurrido el cual, y si el paciente no muestra intolerancia, se aumenta la
dosis a 10 mg/dia. Las concentraciones en sangre del farmaco aumentan
linealmente con la dosis recibida y, hasta la fecha, existen muy pocos ensayos
clinicos que valoren su eficacia en dosis superiores a 10 mg/dia.

Algunos de los efectos secundarios del donepezilo consisten en nauseas,
diarrea, calambres musculares, vomitos e insomnio. Sin embargo, en la
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practica clinica diaria son pocos los pacientes que presentan una intolerancia
tan severa que fuerce a interrumpir el tratamiento. Aunque se ha observado
una mayor eficacia del donepezilo con dosis de 10 mg/dia, respecto a 5
mg/dia, es habitual que los efectos secundarios del farmaco aumenten al
incrementar la dosis.

En julio de 2010, meses antes de que la patente expirara en Estados
Unidos, Eisai-Pfizer comercializaron en dicho pais, en medio de una gran
controversia, Aricept 23 mg. Esta dosis fue evaluada por un equipo liderado
por Martin Farlow en pacientes con demencia tipo Alzheimer moderada y
severa. Dicho grupo de pacientes habia estado tomando previamente una
dosis estable de 10 mg durante, al menos, 3 meses. En este estudio doble
ciego, de 24 semanas de duracion, se encontro que el grupo que recibio 23
mg de donepezilo mejoro su rendimiento cognitivo, en comparaciéon con el
grupo que continué tomando 10 mg, si bien no se produjeron mejoras en su
nivel de funcionamiento global. Los autores verificaron también el aumento
de algunos efectos secundarios, como las nauseas, los vomitos o la diarrea,
especialmente durante el primer mes tras el aumento de la dosis.

En este estado de cosas, el nuevo medicamento obtuvo los derechos de
patente durante 3 afios mas, circunstancia que levanté suspicacias en parte de
la comunidad cientifica ya que, curiosamente, la eleccion de la dosis de 23
mg no podia conseguirse con la medicacion genérica que, a la sazon, tan so6lo
tenia autorizacion para comercializar las presentaciones de 5 mg y 10 mg. En
la actualidad, con la patente para comercializar donepezilo 23 mg vencida en
julio de 2013 - al menos en los Estados Unidos-, el debate histdrico y la
controversia generada tal vez sirvan para reflexionar sobre el punto en el que
se entremezclan, por un lado, la investigacion rigurosa acerca de los efectos
de un farmaco y, por otro lado, unos hipotéticos intereses comerciales.

C) Rivastigmina

La rivastigmina, al igual que el donepezilo, actia como un inhibidor
reversible de la AChE pero, a diferencia de aquél, inhibe ademas la funcion
de otra enzima que también participa en la hidrélisis y degradacion de la
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acetilcolina: la butirilcolinesterasa. El farmaco se absorbe rapidamente tras su
administracion oral y su biodisponibilidad es del 36%, aproximadamente. La
vida media de eliminacién es inferior a la del donepezilo, estimandose en
alrededor de las 2 horas, y su grado de union a proteinas plasmaticas no
supera el 40%.

La rivastigmina aparecié por primera vez en capsulas de 1,5; 3; 4,5y 6
mg. Habitualmente se comienza con la dosis mas baja (1,5 mg) dos veces al
dia, ingiriéndose usualmente junto con algtin alimento. Si el paciente tolera
bien la medicacion, puede incrementarse la dosis cada dos semanas de forma
progresiva, hasta alcanzar los 12 mg diarios en dos tomas de 6 mg cada una.
En cualquier caso, incluso con estas precauciones, pueden aparecer efectos
secundarios como nauseas, vOmitos y diarrea. Por esta razon, se ha
desarrollado un parche transdermal que provoca menos efectos secundarios
que las capsulas. Las dosis del parche transdermal son de 4,6 y 9,5 mg cada
24 horas. Este modo de presentacion tiene pocos efectos secundarios
gastrointestinales y la irritacion cutanea es relativamente infrecuente. Es
posible pasar de las capsulas de 1,5 o 3 mg al parche de 4,6 mg directamente.
Asimismo, es habitual que los pacientes que reciban una dosis de 4,5 a 6 mg
por via oral puedan comenzar a utilizar el parche de 9,5 mg sin necesidad de
recibir dosis intermedias. En la practica clinica actual, el parche de
rivastigmina ha reemplazado en gran medida a las capsulas.

Los nombres comerciales de la rivastigmina son: Exelon, de la empresa
Novartis, y Prometax, de la farmacéutica Esteve. La patente de las capsulas
ha expirado en la mayoria de los paises y en la actualidad puede encontrarse
el medicamento genérico en su formato de administracion oral. Por su lado,
la patente de los parches, en las dosis sefialadas, ha expirado ya en los
Estados Unidos y lo esta haciendo, de forma escalonada, en el resto del
mundo. En este contexto, Novartis recibio la aprobacion para el parche de
Exelon 13,3 mg en septiembre de 2012.

La autorizacion del parche de Exelon 13,3 mg / 24 horas se basé en los
resultados del estudio OPTIMA doble ciego de 48 semanas. Dicho estudio
evalu6 una muestra de pacientes con Alzheimer leve y moderado que
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empleaban parches con una dosis de 9,5 mg/dia. Dentro de esta muestra, los
pacientes a los que se tratd con el parche de 13,3 mg experimentaron una
mejora estadisticamente significativa en el rendimiento general, evaluado con
el ADCS-IADL (Alzheimer's Disease Cooperative Studylnstrumental
Activities of Daily Living Scale). La mejora en el rendimiento cognitivo,
medida con el ADAS-Cog (Alzheimer's Disease Assessment Scale-cognitive
subscale), fue estadisticamente significativa a las 24 semanas, pero no a las
48 (Black et al., 2012). Durante las 48 semanas de estudio no se comunicaron
eventos adversos inesperados que condujeran a una interrupcion del
tratamiento. De forma similar, el perfil de seguridad fue consistente con las
dosis ya aprobadas de Exelon (4,6 y 9,5 mg).

Para concluir, resta afiadir que diversos estudios ofrecen evidencia de que
determinados trastornos neuropsquiatricos, tales como las alucinaciones y los
delirios, mejoran tras la administracion de rivastigmina. Ademas, este
farmaco también ha mostrado ser eficaz en el tratamiento de personas con
demencia asociada a la enfermedad de Parkinson, incluso teniendo en cuenta
que se ha informado de un aumento del temblor en algunos pacientes que
toman este farmaco.

D) Galantamina

La galantamina es un alcaloide que, inicialmente, se obtenia de los bulbos
de la planta conocida como "galanto", o "campanilla de invierno", y que, en
la actualidad, puede obtenerse a partir de otro tipo de plantas, como algunas
de la familia de las Lycoris, o mediante sintesis quimica. La galantamina es
un inhibidor competitivo y reversible de la AChE. Se absorbe rapidamente y
tiene una biodisponibilidad de alrededor del 90%, alcanzando Ila
concentracion maxima en sangre aproximadamente 1 hora después de su
administracion. Su vida media de eliminacién es de unas 7 horas y tiene una
farmacocinética lineal a dosis desde 8 a 32 mg al dia. Su grado de unién a
proteinas plasmaticas es de aproximadamente el 18% y, aunque su accion
como inhibidor de la AChE es relativamente débil, posee al mismo tiempo
una accion de modulacion de los receptores nicotinicos de la acetilcolina.
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Dicha regulacion se denomina modulacién alostérica positiva y sensibiliza al
receptor nicotinico en su union con la acetilcolina, amplificando su respuesta.
En si misma, la galantamina no activa de manera directa al receptor
nicotinico, sino que potencia sus respuestas a la acetilcolina.

La galantamina esta disponible en capsulas de 8 y 12 mg que se
administran dos veces al dia, preferentemente con la ingesta de alimentos,
para reducir los efectos secundarios gastrointestinales. También han sido
estudiadas capsulas de liberacion prolongada de 8, 16 y 24 mg/dia, con las
que se obtiene una eficacia similar a su administraciéon dos veces al dia. Los
efectos adversos de la galantamina de liberacion prolongada son similares a
los de la medicacion tradicional, de liberacion inmediata. En cualquier caso,
la dosis maxima recomendada es de 24 mg. En la practica clinica, la
galantamina de liberacion prolongada esta reemplazando a la de liberacion
inmediata.

La galantamina es el anticolinesterasico de mas reciente introduccion.
Como el resto de farmacos de este grupo, también parece tener cierto efecto
beneficioso en los sintomas neuropsiquiatricos y, aunque se han comunicado
reacciones adversas en forma de vomitos, nauseas e insomnio, la tolerancia es
razonablemente buena. Su nombre comercial es Reminyl y ha sido
introducido por las empresas Shire, Janssen Pharmaceutica y Janssen-Cilag.

6.2.2. Memantina

L.a memantina es un antagonista no competitivo de los receptores NMDA (N-
metil-D-aspartato), que actia bloqueando la accion de las concentraciones
patolégicamente elevadas de glutamato. De esta forma, regula la transmision
sinaptica y previene la entrada masiva de iones de calcio dentro de la
neurona, evento que, en ultimo término, conduce a la muerte celular por
excitotoxicidad. La memantina es bien absorbida tras su ingestion oral y,
aunque tiene una vida media de eliminacion prolongada - de 70 horas o
superior - suele ser administrada dos veces al dia, ya que los ensayos clinicos
han demostrado que ese es el programa de administracion mas eficaz.
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La memantina se ha comercializado con los nombres de Ebixa, de la
empresa Lundbeck, o Axura, de la farmacéutica Merz. Gran parte de los
pacientes tratados con memantina muestran un mayor retraso en el deterioro
cognitivo y funcional, lo que redunda en una menor dependencia. En la
practica clinica, la memantina suele utilizarse en pacientes con demencia tipo
Alzheimer moderada y severa, aunque también ha mostrado eficacia en
pacientes con demencia por cuerpos de Lewy y en personas con demencia
asociada a Parkinson. La dosis comienza con 5 mg al dia y au menta
progresivamente hasta los 20 mg diarios (un comprimido de 10 mg por la
mafiana y otro por la noche). A pesar de que durante la fase de aumento de la
dosis pueden aparecer, de forma transitoria, problemas de confusion o
sedacién, en general, la memantina suele ocasionar un menor nimero de
efectos secundarios que los anticolinesterasicos.

Dado que los anticolinesterasicos y la memantina tienen diferentes
mecanismos de accion, pareceria l6gico pensar que la combinacion de ambas
terapias deberia reportar beneficios aditivos. En el estudio de Pierre Tariot et
al., publicado en 2004 en The Journal of the American Medical Association,
los pacientes que tomaban donepezilo mas memantina mejoraron su
rendimiento cognitivo, su funcionalidad en las actividades de la vida diaria y
sus trastornos conductuales. En la misma linea, se han obtenido resultados
similares con memantina mas otro anticolinesterasico, diferente al
donepezilo. Esta combinacion de farmacos (memantina + anticolinesterasico)
se ha convertido, en algunos casos, en el tratamiento de eleccion para tratar a
pacientes con Alzheimer moderado y severo. Sin embargo, conviene ser
cautos, ya que existen estudios que ponen en duda el beneficio de la terapia
combinada. Por ejemplo, en el articulo de Robert Howard et al., publicado en
marzo de 2012 en The New England Journal of Medicine, se encontré que la
terapia conjunta de memantina mas donepezilo no reportaba mayores
beneficios que la administracion unica de memantina. Por su lado, el estudio
de revision de Farrimond, Roberts y McShane, publicado en British Medical
Journal Open en junio de 2012, sefiala que los resultados varian de acuerdo a
los estudios revisados. De este modo, no existe evidencia concluyente que
apoye el uso de la terapia combinada como estrategia para mejorar la
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funcionalidad de los pacientes. Por tanto, dada la controversia existente,
sumada al hecho de que ningin organismo oficial en Espafia se ha
pronunciado al respecto, es el facultativo quien debe decidir si el paciente
podria beneficiarse, o no, de la terapia combinada.

6.2.3. Farmacos serotoninérgicos

La pérdida neuronal producida por la enfermedad de Alzheimer ocurre, en
gran medida, en el tronco cerebral, concretamente en el nicleo dorsal del
rafe, lugar de la inervacion serotoninérgica del cerebro. Como resultado, se
estima que la serotonina disponible se reduce en un 30-40%. Pese a que la
relacion entre el sistema serotoninérgico y la cognicion en la DTA no esta
clara, diver sos autores sugieren que el uso conjunto de anticolinesterasicos y
farmacos que aumentan la disponibilidad de serotonina cerebral se asocia con
una mejora en las actividades de la vida diaria y en el rendimiento global de
los pacientes con deterioro cognitivo. Esto podria deberse a la reduccion de
los niveles de apatia de los pacientes, lo que, a su vez, se asociaria a una
mejora de su estado de animo y al aumento del nimero de actividades que
llevan a cabo.

El sistema serotoninérgico esta asociado con el funcionamiento de los
16bulos frontales, por lo que los farmacos que ejercen su accién sobre este
sistema también han sido utilizados positivamente en pacientes con demencia
frontotemporal, cuyos primeros sintomas no suelen ser amnésicos sino
conductuales, como la impulsividad, la irritabilidad y los cambios bruscos de
humor. Lo que la experiencia clinica sugiere es que la mejora de la funcion
serotoninérgica puede favorecer el rendimiento funcional del paciente, asi
como reducir sus sintomas de depresion y ansiedad. En este sentido, mas
adelante se dedica un apartado al uso de este tipo de farmacos en los
trastornos neuropsiquiatricos.

6.2.4. Antioxidantes

La vitamina E tiene propiedades antioxidantes y actiia sobre algunos agentes
toxicos que podrian contribuir al dafio observado en el Alzheimer. El uso de
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esta vitamina para tratar los sintomas de esta enfermedad se popularizé a
partir del estudio de Mary Sano et al., que aparecio en 1997 y que sugeria que
dosis altas de vitamina E podrian tener un efecto beneficioso en la cognicion
de los pacientes con demencia. No obstante, con posterioridad a este trabajo,
se encontr0 que dosis elevadas de vitamina E podrian incrementar
ligeramente el riesgo de fallecimiento, especialmente en aquellos pacientes
con trastornos coronarios. Ademas, el exceso de vitamina E puede interactuar
negativamente con otro tipo de medicacion, incluyendo las prescritas para
reducir el nivel de colesterol o con los anticoagulantes.

En 2005, el grupo liderado por Ronald Petersen comunicé que los
suplementos de vitamina E no producian beneficios significativos ni siquiera
en pacientes con deterioro cognitivo ligero o en las primeras fases de la
enfermedad de Alzheimer. Tanto este estudio, como el de Mary Sano, fueron
publicados en la prestigiosa revista The New England Journal of Medicine, la
revista médica con el mas alto factor de impacto (y mayor reputacion) dentro
de las publicaciones de medicina clinica. Probablemen te, debido a la
relevancia del medio en que ambos estudios fueron publicados, a partir de
1997 se produjo un aumento en la prescripcion de vitamina E; tendencia que
disminuy6 bruscamente a partir de 2005. En la actualidad, se desaconseja la
ingesta de dosis elevadas de vitamina E para tratar el Alzheimer, excepto bajo
supervision facultativa.

La vitamina C también ha sido propuesta como un factor de proteccion
contra el dafio oxidativo ocasionado por la EA y frente al declive cognitivo
asociado a la senectud. Sin embargo, el apoyo de la literatura cientifica
vuelve a ser equivoco. De manera general, se recomienda ingerir una dosis
adecuada de vitamina C a través de una dieta normal y saludable, pero no esta
claro que el hecho de tomar suplementos vitaminicos tenga efectos
significativos sobre la prevencién o mejoria de los sintomas vinculados a la
demencia.

En definitiva, una dieta sana y equilibrada podria reportar mayores
beneficios que tomar dosis vitaminicas elevadas que, por si solas, no han
demostrado concluyentemente tener un efecto protector contra el sindrome
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demencial. De esta forma, siguiendo el estudio de Petersen et al., el verdadero
predictor de la progresion de los pacientes con deterioro cognitivo ligero a
pacientes con demencia no fue el empleo de suplementos vitaminicos, sino la
presencia del alelo ApoE4 (ver capitulo 3 para una explicacion de la ApoE4).
Adicionalmente, en dicha investigacion se verifico que el donepezilo
conseguia retrasar la conversion a demencia durante los primeros 12 meses
de uso, aunque no se observaron diferencias significativas a los 24 meses
(Petersen et al., 2005).

6.2.5. Ginkgo Biloba

Los ingredientes que parecen explicar los efectos beneficiosos del Ginkgo
Biloba son los flavonoides, que se extraen de las hojas de esta planta y que
tienen propiedades antioxidantes y antiinflamatorias. Segun diversos
estudios, los flavonoides parecen favorecer la circulacion sanguinea cerebral,
ayudan a que las neuronas reciban mas oxigeno, mejoran la comunicacion
entre las mismas y previenen la formacion de coagulos de sangre. Algunas
personas que toman Ginkgo Biloba refieren un menor nivel de confusion,
mejoras en la memoria y en la capacidad de concentracion, asi como un
estado de animo mas positivo. Suele afirmarse que este producto tiene pocos
efectos adversos, sin embargo, debido a que puede reducir la viscosidad de la
sangre y hacerla mas fluida, ha de utilizarse con precaucién, especial mente
en pacientes tratados con anticoagulantes. Como ya ocurriera con las
vitaminas C y E, debe recalcarse que no existe evidencia concluyente que
lleve a recomendar, de manera definitiva, el uso del Ginkgo Biloba para
prevenir o para tratar la demencia.

6.2.6. Medicamentos psicoactivos

Hasta un 90% de los pacientes con demencia desarrollan problemas de
conducta y neuropsiquiatricos durante el curso de su enfermedad. Estos
trastornos son signos tipicos del sindrome demencial y un buen manejo de los
mismos depende de una valoracion cuidadosa de sus caracteristicas y de su
gravedad. Como ya se ha visto en capitulos anteriores, existe multitud de
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ejemplos de este tipo de trastornos, como son la depresion, la mania, la
ansiedad, la psicosis, los delirios, la agresividad o la agitacion.

Los medicamentos empleados en este tipo de trastornos estan destinados a
mejorar los sintomas conductuales y neuropsiquiatricos, pero no inciden de
manera significativa en la progresion de la enfermedad. En cualquier caso, su
empleo esta extendido en la practica clinica debido a que contribuyen a
mejorar la calidad de vida del paciente y de sus cuidadores.

Siempre es importante emplear la medicacion que haya recibido una
mayor evidencia empirica, que cuente con una eficacia superior y que,
ademas, sea la mas segura y mejor tolerada por el paciente. Como norma
general, al comienzo del tratamiento suelen pautarse dosis bajas del farmaco
y, progresivamente, éstas suelen incrementarse, valorando la evolucion de los
sintomas durante todo el proceso. Como se vio anteriormente, el uso de
anticolinesterasicos o0 memantina ha mostrado tener efectos beneficiosos
sobre los trastornos conductuales y afectivos de los pacientes. Por este
motivo, generalmente, resulta recomendable no comenzar un tratamiento con
farmacos psicoactivos antes de haber alcanzado las dosis maximas de
aquéllos (anticolinesterasicos o memantina), y tras haber evaluado
cuidadosamente los sintomas neuropsiquiatricos.

A) Antidepresivos

En caso de presentarse signos de depresion, decaimiento o tristeza, la
estrategia serotoninérgica que ha mostrado mayor eficacia ha sido la utili
zacion de los inhibidores selectivos de la recaptacion de serotonina (ISRS). El
cuadro 6.2 recoge algunos de los farmacos de este grupo.

Cuadro 6.2. Farmacos ISRS

Fluoxetina (Prozac) Escitalopram (Cipralex)
Sertralina (Zoloft) Fluvoxamina (Luvox)
Venlafaxina (Effexor) Paroxetina (Paxil)
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La fluoxetina ha probado ser eficaz para tratar el decaimiento y la
inhibicién, mientras que el escitalopram, la fluvoxamina y la paroxetina han
manifestado ciertas propiedades ansioliticas adicionales. La venlafaxina, por
su parte, suele reservarse para los casos de depresion severa. Los ISRS son la
clase de antidepresivos mas frecuentemente prescrita en la senectud, debido a
los escasos efectos secundarios que suelen acarrear; otra ventaja es su
administracion: una dosis diaria de una sola vez al dia, generalmente por la
manana, debido a sus efectos estimulantes suaves. Los efectos secundarios
transitorios que podrian presentarse con los farmacos de este tipo incluyen el
insomnio, la pérdida del apetito, asi como la ocurrencia de diarrea o
disfunciones sexuales.

Un farmaco prescrito con cierta frecuencia en pacientes con demencia es
la trazodona (Deprax), un antidepresivo de segunda generacion del grupo de
los antagonistas de los receptores 5-HT?2 e inhibidores de la recaptacion de
serotonina. La trazodona ha mostrado ser ttil en pacientes con agitacion o
problemas para conciliar el suefio ya que, ademas de aumentar la cantidad de
serotonina en el cerebro, tiene efectos ansioliticos e hipnéticos.

B) Ansioliticos

Para el tratamiento a corto plazo de los sintomas de ansiedad o la
agitacion pueden emplearse diversos farmacos del grupo de las
benzodiacepinas. Sin embargo, es necesario sefialar que las benzodiacepinas
tienen una serie de efectos secundarios que han de considerarse. Por ejemplo,
pueden producir ataxia, caidas, confusién, sedacién, amnesia anterégrada y
deterioro cognitivo. Ademas, su empleo durante largos periodos de tiempo no
es recomendable, ya que pueden ocasionar problemas de dependencia y de
tolerancia.

Por estas razones, el uso de benzodiacepinas suele restringirse a casos de
agitacion temporal por eventos limitados en el tiempo, o bien pueden
utilizarse puntualmente si se consideran estrictamente necesarias, reservando
su uso crénico para aquellos pacientes que no respondan a otro tipo de
agentes farmacolégicos. El empleo de benzodiacepinas debe restringirse a las
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dosis minimas efectivas, dado que sus efectos secundarios estan directamente
relacionados con la dosis suministrada. Aquellos pacientes que hayan seguido
un tratamiento prolongado con benzodiacepinas no deben interrumpir su
empleo de forma subita, sino progresivamente, debido a los riesgos de
dependencia y tolerancia mencionados. Las benzodiacepinas - como, por
ejemplo, el diazepam, el alprazolam o el lorazepam - deben ser utilizados
preferiblemente en dosis bajas y alternando periodos de descanso.

Las benzodiacepinas de accion prolongada han de ser empleadas también
con precaucion, ya que su efecto es significativamente mayor en la poblacion
anciana. De forma general, cuando se administran benzodiacepinas o
hipndticos para combatir los trastornos del suefio, es importante valorar
cuidadosamente tanto el tipo de farmaco que se administra como su
dosificacion. Por ejemplo, el zolpidem (Stilnox) es muy efectivo para tratar el
insomnio, pero su vida media de eliminaciéon es relativamente corta -
alrededor de 2,5 horas - por lo que podria no ser eficaz para evitar, una vez
disipados sus efectos, los despertares frecuentes que muestran algunos
ancianos con demencia. En el otro extremo, hay que intentar evitar, en la
medida de lo posible, que los efectos de los farmacos de accion prolongada
continien a la mafana siguiente, provocando que el rendimiento y las
capacidades del paciente se vean mermadas por estar adormilado, lo que
puede contribuir a que el ciclo suefio-vigilia se interrumpa, entrando de este
modo en un "circulo vicioso". Otros farmacos ttiles para tratar el insomnio
que pueden utilizarse en lugar de las benzodiazepinas o los hipnoticos son,
por ejemplo, el antidepresivo trazodona (Deprax), que ya se mencion0 mas
arriba, o el neuroléptico quetiapina (Seroquel), a dosis bajas.

C) Neurolépticos

Los neurolépticos - o antipsicéticos - son utilizados habitualmente para
tratar la agitacion, los delirios, las psicosis y las alucinaciones. Son farma cos
muy eficaces, pero han de ser cuidadosamente pautados y controlados por
especialistas. Pueden dividirse en neurolépticos clasicos, o convencionales, y
neurolépticos atipicos, o modernos. Ambas clases se han mostrado eficaces y
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pueden ser prescritas por el facultativo correspondiente. El empleo de
neurolépticos atipicos, de mas reciente introduccion, reduce el riesgo de
provocar sintomas extrapiramidales. En el cuadro 6.3 se muestran algunos de
los neurolépticos mas utilizados.

Cuadro 6.3. Neurolépticos

Neurolépticos clasicos Neurolépticos atipicos
Haloperidol Clozapina (Leponex)

Tioridazina (Meleril) Risperidona (Risperdal)
Levomepromazina (Sinogan) Quetiapina (Seroquel)
Clorpromazina (Largactil) Ziprasidona (Zeldox)

Dentro de los neurolépticos atipicos:

a)La clozapina ha de utilizarse con precaucion y realizando analisis de
sangre periodicos, ya que puede provocar agranulocitosis (problema
mucho mas comuin en los ancianos que en los pacientes jovenes).
Asimismo, la clozapina ha sido asociada con un incremento del riesgo
de padecer diabetes.

b)La risperidona, por su lado, tiene efectos beneficiosos sobre los
sintomas psicoticos y contra la agresividad (tanto fisica como verbal).
Como efecto secundario podria destacarse la sedacion y se recomienda
una utilizacion prudente en personas con riesgo de padecer episodios
isquémicos cerebrales.

c)La quetiapina se utiliza cominmente en pacientes con demencia debido
a su relativa falta de efectos extrapiramidales y a su buena eficacia para
tratar la psicosis y la agitacion.

Como norma general, los neurolépticos son extraordinariamente utiles
para tratar los trastornos de conducta; sin embargo, pueden provocar efectos
secundarios como somnolencia, caidas, sincope, o parkinsonismo. Algunos
estudios han vinculado el uso de neurolépticos con la ocurrencia de
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accidentes cerebrovasculares. Asimismo, estos farmacos pueden producir,
ocasionalmente, temblor y rigidez muscular y, en casos puntuales, ocasionan
efectos paradojicos, es decir, incrementan la agitacion de los pacientes, en
lugar de disminuirla. Cuando se observa la presencia de alguno de estos
efectos adversos es recomendable consultar con el facultativo, quien deberia
valorar un cambio de medicacion.

Los neurolépticos suelen administrarse durante periodos de tiempo mas
prolongados que las benzodiacepinas y existe la posibilidad de retirarlos,
progresivamente, una vez desaparezcan los sintomas que aconsejaron su
empleo.

Es importante destacar que la olanzapina (Zyprexa), un neuroléptico
atipico que reduce la agitacion, la agresividad, las alucinaciones y los
delirios, ha sido desaconsejada por la Agencia Espafiola de Medicamentos y
Productos Sanitarios para el tratamiento de personas con demencia. Una nota
informativa emitida por esta agencia en 2004 sefialaba que "la olanzapina no
esta autorizada para el tratamiento de psicosis o trastornos de conducta
asociados a demencia y, por lo tanto, no debe utilizarse en este grupo de
pacientes", dado que este farmaco podria incrementar el riesgo de sufrir ACV
en algunas personas.

En cuanto a la risperidona, el mismo organismo advierte de que su empleo
en pacientes con demencia puede incrementar el riesgo de ocurrencia de
episodios isquémicos cerebrales y, si bien no desautoriza su uso, aconseja
restringir las condiciones de empleo y recomienda su utilizacion prudente en
pacientes con riesgo de padecer este tipo de patologias.

El hecho de que las personas ancianas, usualmente, padezcan mas de un
trastorno médico, exige que los facultativos que tratan a estos pacientes
conozcan exhaustivamente la relacion de farmacos que se les ha pautado, ya
que es muy frecuente que el anciano con demencia tome diversas
medicaciones para combatir las diferentes patologias que padece. Es
necesario evitar problemas de incompatibilidad entre farmacos, asi como
reducir el riesgo de polifarmacia, simplificando, en lo posible, la medicacion
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administrada y valorando cuidadosamente qué farmacos son indispensables y
cuales no.
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Guia para
el cuidador (ll)

El presente capitulo, complementario del anterior, se ha reservado para hablar
de las terapias no farmacologicas en el tratamiento de la demencia, asi como
de diversos recursos sociales y aspectos legales que resulta conveniente
considerar cuando un sindrome de estas caracteristicas aparece.

7.1. Terapias no farmacologicas

Bajo la etiqueta "terapias no farmacologicas" se agrupan aquellas
intervenciones que, a través de técnicas primarias no quimicas, reportan un
beneficio significativo y mejoran la calidad de vida de la persona que las
recibe. Este tipo de tratamientos es, a buen seguro, tan antiguo como lo es la
propia medicina. De acuerdo con Hipdcrates (siglo v a. C.), "si diéramos a las
personas la cantidad justa de alimento y ejercicio, ni poco ni mucho,
encontrariamos el camino mas directo hacia la salud". En la actualidad, existe
un gran cuerpo de evidencia cientifica que avala el uso de esta clase de
estrategias. Continuando con el ejemplo del ejercicio fisico, piénsese en el
impacto beneficioso que éste ha demostrado tener sobre diversos trastornos
cronicos como la hipertension, la diabetes o las enfermedades
cardiovasculares.

El rango de aplicacion de las terapias no farmacologicas abarca una gran
variedad de patologias (como la depresion, el cancer o el Alzheimer) y para
implementarlas puede hacerse uso de un nutrido conjunto de métodos, entre
los que se cuentan técnicas cognitivas, fisicas, emocionales, psicosociales o
ambientales.

En lo que se refiere al tratamiento no farmacoldgico de la demencia, el
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tipo de terapias que han de utilizarse viene determinado por la naturaleza de
los sintomas del paciente, la evolucién de su enfermedad, su grado de
dependencia, sus peculiaridades personales y sus preferencias individuales.
Por este motivo, la eleccion del programa terapéutico ha de hacerse tomando
en consideracion los deseos de la persona afectada y ha de basarse en una
minuciosa evaluacion neuropsicologica y funcional. Entre los objetivos que
se persiguen destacan:

*Mantener las capacidades intelectuales que aun se conservan.
*Ralentizar el deterioro cognitivo.

*Mejorar el estado afectivo, estimulando el sentido de identidad y la
autoestima.

Fortalecer las relaciones sociales.

*Mantener el rendimiento funcional, fisico y motor.

*Incrementar la autonomia personal en las actividades de la vida diaria.
*Controlar y mejorar los trastornos de conducta.

*Prevenir el aislamiento e integrar al paciente como un ciudadano mas que
participe en la sociedad de la que atin forma parte.

*Proteger el bienestar y la calidad de vida de la persona enferma y de sus
cuidadores.

Es necesario insistir en que, a la hora de plantearse objetivos, siempre se
ha de considerar el estado cognitivo, conductual y funcional del paciente. De
esta manera, tiene mas sentido realizar una terapia de corte cognitivo en las
fases iniciales del sindrome demencial y no asi en las fases mas avanzadas,
en las que las terapias han de ir dirigidas, por un lado, a dominios menos
demandantes intelectualmente - de tipo mas sensorial o psicomotriz - y, por
otro lado, a mantener la dignidad y la calidad de vida del individuo.
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Los objetivos enumerados previamente tratan de alcanzarse a través de
métodos y técnicas tales como la estimulacion cognitiva, la reminiscencia, la
musicoterapia, la fisioterapia, la arteterapia, la terapia ocupacional o la
terapia con animales, entre otras. Pero el tratamiento no farmaco l6gico ha de
dar cabida, igualmente, a los cuidadores. De esta forma, es beneficioso para
el familiar recibir apoyo psicologico, informacion y orientacién sobre el
sindrome demencial, ademdas de asesoramiento en relacion con los recursos
sociales disponibles y cuidados de respiro. El cuidador profesional, por su
lado, puede beneficiarse, por ejemplo, de recibir formacién acerca de las
diversas terapias existentes, asi como cursos sobre la prevencion del estrés y
el burnout en el trabajo.

Al igual que sucede con las estrategias terapéuticas que emplean agentes
quimicos, las terapias no farmacolégicas estan en continua revision y
evolucion, por lo que resulta interesante conocer su adecuacion para los
diferentes tipos de trastorno y elegir, de esta forma, el procedimiento mas
eficaz.

Siguiendo a Mufiiz y Olazaran (2009), el principio activo - aquello que
hace funcionar a los tratamientos no farmacolégicos - varia de terapia en
terapia. Asi, en las terapias de corte psicosocial, el principio activo seria "el
conjunto de interacciones humanas entre el terapeuta, el entorno y la persona
con demencia o su cuidador”. En este caso, el principio activo seria el propio
terapeuta: qué hace y cémo lo hace. Existen caracteristicas del terapeuta,
como la empatia, el entusiasmo, la formacién o la calma, que pueden
provocar respuestas especificas y que serian la razon por la cual terapeutas
distintos podrian obtener resultados diferentes con un mismo paciente,
aunque realicen intervenciones idénticas.

En las terapias cognitivas y de reminiscencia, los principios activos serian,
respectivamente, los ejercicios de estimulacion cognitiva y aquellos
elementos que contribuyesen a activar la memoria como, por ejemplo,
fotografias u objetos antiguos que fueran de uso habitual durante la infancia y
Juventud de la persona enferma.
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En las terapias fisicas, el principio activo seria la propia actividad motora,
que tiene beneficios tanto fisicos (en términos de mantenimiento muscular o
regulacion de la tension arterial) como psicolégicos (en términos de mejora
del estado de animo, relajacién o ayuda a la regulacion del suefio).

En un programa de respiro para el cuidador, el principio activo seria el
recurso especifico empleado (por ejemplo, la asistencia a una residencia o a
un centro de dia) y los procesos administrativo-logisticos que cumplimenta el
cuidador.

Las intervenciones que incluyen varias terapias pretenden sumar y
potenciar los efectos de diferentes principios activos, de modo que
"identificar aquellos principios activos que mas contribuyen al resultado
permitiria individualizar las intervenciones y rentabilizar esfuerzos" (Mufiz y
Olazaran, 2009).

Como se indic6 en el capitulo 4, es aconsejable mantener un seguimiento
de la evolucion de la enfermedad, que permita variar la estrategia terapéutica
adecuandola a las necesidades emergentes. Las intervenciones han de estar
sustentadas teéricamente, por lo que, idealmente, han de estar implementadas
o supervisadas por el profesional correspondiente como, por ejemplo, el
psicologo, el terapeuta ocupacional o el fisioterapeuta. Asimismo, es
fundamental incluir al cuidador familiar en el programa de intervencion,
informandole de la clase de tratamientos que el paciente va a recibir e
instruyéndole, en lo posible, en la manera de aplicar algunas de las técnicas
que puedan serle utiles en el hogar.

En el cuidado de una persona con demencia es de especial interés tratar de
identificar los desencadenantes y las consecuencias de las conductas o
sentimientos anomalos. Por ejemplo, si el paciente se agita o se angustia
frente al bullicio o el ruido, sera sensato promover un ambiente tranquilo y
hablarle con sosiego. Asimismo, si muestra aversion o temor a la oscuridad,
sera adecuado mantener las habitaciones bien iluminadas a lo largo del dia y
una luz tenue o indirecta durante la noche, al menos hasta que concilie el
suefio.
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La deteccién de los factores ambientales que pueden provocar reacciones
negativas no siempre es una tarea facil. Implica una observacion y un analisis
muy cuidadosos de la situacion en la que se producen los cambios en el
humor o en la conducta. El conocimiento de las caracteristicas e historia
particular del paciente es en este caso fundamental, ya que puede dar pistas
de sus "filias y sus fobias", es decir, de las situaciones que le resultan
agradables o, por el contrario, las que le hacen sentirse ansioso.

El manejo de los trastornos conductuales o emocionales puede abordarse,
por ejemplo, mediante el empleo de técnicas psicolégicas, ocupacionales o de
fisioterapia, asi como adaptando el entorno. Ha de considerarse, en cualquier
caso, el tipo y el grado de severidad del trastorno, por si fuese necesario el
empleo concomitante de tratamiento farmacolégico.

Si bien el disefio del plan de cuidados ha de individualizarse y adaptarse a
cada persona y situacion particular, suelen hacerse recomendaciones
generales para aquellas conductas que se encuentran de manera frecuente en
el dia a dia. De este modo, ante la presencia de sintomas de ansiedad e
intranquilidad, cuya causa no puede determinarse, puede ser util acompafiar
al paciente a dar un pequefio paseo, para después sentarse con €l en el
contexto de una atmosfera apacible y, si le agrada el contacto fisico, cogerle
suavemente de la mano y hablarle de manera sosegada o escuchar un tipo de
musica que le guste y le relaje. Alternativamente, se pueden llevar a cabo
tareas amenas que le resulten sencillas o, en los casos en los que el paciente
aun conserve un buen nivel cognitivo y de comprension, existe la opcion de
practicar ejercicios simples de relajacion.

En ocasiones, un paciente puede mostrarse agitado porque tenga ganas de
ir al cuarto de bafio y no sepa como expresarlo. Si el episodio de agitacion
constituye un hecho anormal y persiste ain después de haberlo llevado al
bafio e intentado relajarlo, podria existir la posibilidad de que sienta algun
dolor, tenga fiebre o presente algtin proceso infeccioso. En estos casos, puede
ser util ponerle un termometro, intentar averiguar si le duele algo
(preguntandole o tocandole en diferentes partes del cuerpo y observando su
expresion facial) o consultar con un profesional que pueda valorar la
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existencia de algun problema de salud.

En cualquier caso, es frecuente que las personas con demencia muestren
una mayor agitacion por las tardes, cuando comienza a caer el sol ("sindrome
vespertino"). Cuando cae la tarde y disminuye la luz, algunos pacientes
pueden tener la sensacion de que "deben marcharse a su casa", aunque ya se
encuentren en ella - sea la suya o la de alguno de sus cuidadores-. En estos
casos (especialmente en invierno, periodo en el que anochece antes), puede
compensarse la oscuridad de la habitacién mediante iluminacion artificial.
También podria ser interesante, en aquellos casos en los que el paciente no
reconozca su entorno - o la casa de sus parientes - hacerle la casa mas
familiar, por ejemplo, introduciendo algunos objetos antiguos que conserve
de su propio hogar o recuerdos del de sus padres.

La somnolencia diurna y la agitacion nocturna ocurren de manera
habitual. Estos problemas rompen el ciclo natural de suefo-vigilia,
ocasionando trastornos al paciente y, en especial, a sus familiares. Si existe
insomnio, es necesario asegurar una correcta higiene del suefio, es decir,
conviene evitar las siestas durante el dia o, en caso de que deban hacerse, es
aconsejable que no sean demasiado prolongadas. Se recomienda mantener un
horario fijo, tanto para acostarse como para levantarse. Del mismo modo, es
muy recomendable que el paciente esté fisicamente activo durante el dia, pero
que no realice ejercicio fisico justo antes de acostarse. Se le ha de llevar al
bafio antes de ir a la cama y no deberia comer o beber gran cantidad de
liquidos al menos dos horas antes de ir dormir, ya que hacerlo podria
provocar la necesidad de levantarse durante la noche para ir al cuarto de
bafio. Es asimismo recomendable mantener el dormitorio a una temperatura
agradable, evitando temperaturas extremas de frio o calor. Si el paciente se
levanta sobresaltado con la intencion de marcharse y no sabe expresar dénde,
cabe la posibilidad de que piense que tiene que ir a trabajar, por lo que se le
ha de recordar que es la hora de dormir y que no ha de preocuparse, ya que
no tiene que ir al trabajo o realizar ninguna actividad en ese momento.

Una conducta que se observa con frecuencia es la repeticion de preguntas
o0 el relato de la misma historia. Esto se debe a que, como se explico en el
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capitulo 2, la fijacibn de memorias suele estar afectada y el paciente,
sencillamente, no recuerda haber preguntado o relatado una historia, pese a
haberlo hecho pocos minutos antes. En este caso, puede ser ttil contestar con
respuestas cortas y significativas. Por ejemplo, si pregunta insistentemente
por la hora que es, en lugar de decir "son las dos, son las cinco, etcétera",
puede ser mas adecuado decir "es la hora de comer”, "es la hora de dar un
paseo", "es la hora de ver la television", etcétera. Alternativamente, se puede
intentar cambiar su foco atencional, hablandole de otro tema o invitandole a
realizar una actividad que tenga finalidad y sea de su agrado (alguna tarea
manual, pasear, jugar o escuchar musica), sin necesidad de que la realice
correctamente, con el fin de distraerle de la pregunta o preocupacién que
haya quedado fijada temporalmente en su mente. Otra opcidn consiste en
escribirle en un papel la respuesta a las preguntas mas comunes. No
conviene, en ninguin caso, reprocharle -y menos atn, hacerlo de malas
maneras - el hecho de estar repitiendo las cosas una y otra vez. Por el
contrario, el cuidador ha de saber mantener la calma y la paciencia, asi como
comprender que escuchara la misma historia, o pregunta, mas de una de vez,
ya que éste es uno de los sintomas mas pertinaces de la demencia.

Los sintomas de desanimo y apatia son, asimismo, muy comunes en el
sindrome demencial. Pueden deberse a que el paciente encuentra que su
entorno es incomprensible, alejado de sus intereses personales o que supera
sus capacidades, lo que le impulsa a no interactuar con él por temor a no
saber qué hacer o desconocer como hacerlo. En estos casos se recomienda la
realizacion de actividades sencillas y agradables, ejercicio fisico o juegos que
promuevan el contacto social. Si esto no funciona, es necesario valorar si
existe una depresion establecida, la cual, en su caso, deberia ser tratada con la
medicacion correspondiente.

Para prevenir la desorientacién, es recomendable el establecimiento de
rutinas y el respeto de los horarios. Conviene tener a la vista algin calendario
y relojes de pared. En algunos casos, pueden utilizarse carteles para sefializar
las habitaciones o los objetos mas importantes del hogar. A me nudo, los
cambios de domicilio o de la ubicacion de los objetos personales pueden
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desorientar a la persona con demencia, por lo que han de minimizarse en la
medida de lo posible.

Cuando el paciente camina de manera constante ("vagabundeo"), es
necesario comprender su impulso y asegurarse de que el lugar por donde
deambula permanece libre de obstaculos con los que pueda tropezar o
golpearse. La libertad para caminar disminuye la angustia y en diversos
centros de dia e instituciones existen salas, o deambulatorios, que han sido
creadas ex profeso para satisfacer esta necesidad. Ademas, en determinados
casos, pasear con el paciente de manera regular puede, paradojicamente,
reducir este tipo de trastorno. Dado que las personas con este trastorno
pueden salir de casa y perderse, es conveniente cerciorarse de que portan
algin medio a través del cual puedan ser identificadas como, por ejemplo,
una pulsera con un nombre y un teléfono de contacto.

Si existen alucinaciones que causan desasosiego al paciente, es importante
no discutir con él, espetandole que esta perdiendo la cabeza o que esta loco,
ya que €l percibe esta serie de alucinaciones como eventos reales y podria
sentirse angustiado por ellas. En estos casos puede resultar mas util mantener
la tranquilidad y hablarle de una manera calmada diciéndole "yo no puedo
verlo" o "yo no puedo oirlo", evitando hacerle sentir que lo que nos esta
diciendo es falso, ya que esto podria hacerle creer que lo estamos tomando
por mentiroso y desencadenar una reaccion negativa o, incluso, agresiva.
También puede ser adecuado cambiar el foco de su atencion a otro evento o a
otra tarea que le resulte agradable, ayudandole asi a olvidar la alucinacion
instalada en su mente. Si las alucinaciones son persistentes, un facultativo
debe valorar la necesidad de iniciar un tratamiento con neurolépticos, tal y
como se comento en el capitulo anterior.

Una aproximacion similar se adoptaria en el supuesto de que el paciente
sufra delirios que le lleven a creer que se le quiere hacer dafio o que esta
siendo robado o engafiado. Hay que destacar, de nuevo, que esta serie de
ideas son absolutamente reales para el individuo y no sera adecuado
confrontarle y enfadarse con él por esta razon. En ocasiones, algunas
personas con demencia se sienten amenazadas por la gente que aparece en
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television o por las imagenes que refleja un espejo. Si este es el caso, podria
ser necesario retirar los espejos o mantener la television apagada cuando el
paciente esté presente.

En los casos en los que existe fijacién parental y el paciente se muestra
ansioso porque quiere marcharse a ver a sus padres, algunos familiares
comunican que orientarles a la realidad - esto es, decirles que sus padres han
muerto - funciona razonablemente bien. Sin embargo, en otros casos, decirles
la verdad puede resultar contraproducente y provocar aun mas agitacion.
Algunos estudios informan de que, en determinadas circunstancias, puede
resultar mas provechoso empatizar con el paciente y validar sus sentimientos
(la validacion se estudiara mas adelante en este capitulo).

Aunque esta serie de consejos y recomendaciones se asocian, de forma
general, con una disminucion de la ansiedad y un mayor bienestar, podria ser
necesario poner en practica diversas técnicas hasta encontrar la que mejor se
adapte a cada caso particular, teniendo siempre presente que los trastornos de
conducta son muy comunes en la demencia. Por esta razon, el cuidador no ha
de sentir que esta haciendo algo mal si no consigue mitigar dichos sintomas
negativos. El objetivo de las recomendaciones indicadas consiste en reducir,
hasta cierto punto, las conductas anomalas, puesto que eliminarlas por
completo es una tarea extremadamente dificil.

En definitiva, esta serie de consejos basicos puede redundar en una mejora
de los comportamientos problematicos. La intervencién en el hogar, sumada
al tratamiento farmacologico, ademas de las intervenciones que suelen
realizarse en centros de dia y residencias, componen, a grandes rasgos, el
paquete terapéutico para el tratamiento de este tipo de pacientes. A
continuacion, se comentaran los programas de intervencion no farmacoldgica
mas extendidos.

7.1.1. Estimulacion cognitiva

La estimulacion cognitiva consiste en la aplicacion de un grupo de terapias y
técnicas que persiguen, entre otras metas, mantener (en lo posible) las
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capacidades mentales y ralentizar el deterioro cognitivo. Algunas areas que
pueden tratarse en este ambito son la memoria, el calculo, el lenguaje, las
gnosias y las praxias. Este tipo de intervencion ha de realizarse teniendo en
cuenta que los pacientes tienen problemas para mantener la atencion por
periodos prolongados de tiempo, lo que puede provocar que se agoten si se
insiste en la realizacion de una misma actividad durante demasiado rato. Por
este motivo, es util variar las estrategias de intervencion, proponiendo las
tareas de un modo estimulante y asequible a las aptitudes individuales.

Es necesario determinar el grado de deterioro de cada persona, asi como
las capacidades que todavia conserva, ya que sobre estas ultimas se
propondran estrategias de compensacion de la funcion perdida. L.a manera de
combatir la degeneracion neuronal se deriva de los modelos de recuperacion
del dafio cerebral. Basandose en observaciones clinicas, Kurt Goldstein
introdujo durante la primera mitad del siglo xx la distincion entre:

*Terapias de restauraciéon de la funcion: dirigidas a que el paciente
recupere sus capacidades originales.

*Terapias compensatorias: encaminadas al desarrollo de estrategias
sustitutivas que ayuden a superar las funciones perdidas o deterioradas.

En la actualidad, la estimulacion cognitiva y la rehabilitacion
neuropsicologica se guian por aproximaciones practicas. En lo referente a los
procesos que causan demencia, suele optarse por una aproximacion
compensatoria a la terapia rehabilitadora, pues la pérdida neuronal y
funcional que ocurre en estos trastornos hace muy dificil, si no imposible, la
restauracion completa de las capacidades premorbidas. En cualquier caso, la
estimulacion cognitiva ha probado ser beneficiosa, por si sola, y también
como complemento a la terapia farmacolégica. De esta forma, numerosos
estudios confirman que los pacientes que reciben estimulacion cognitiva y
farmacos anticolinesterasicos aumentan temporalmente sus puntuaciones en
el test Mini-Mental.

La estimulacién cognitiva se fundamenta en la evidencia experimental que
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indica que los individuos con demencia conservan cierta capacidad de
aprendizaje. Por ejemplo, las personas con Alzheimer pueden modificar su
conducta en respuesta a contingencias ambientales, siendo capaces de
aprender o reaprender conocimientos y rutinas procedimentales; del mismo
modo, hasta cierto punto, pueden aprender y retener nueva informaciéon de
tipo verbal. Tal evidencia de "plasticidad cognitiva" hace pensar que los
pacientes tienen el potencial, si bien reducido, de beneficiarse de ciertas
intervenciones para mejorar sus funciones mnésicas.

Sin embargo, a pesar de que se ha demostrado cierta capacidad de
aprendizaje, no es razonable esperar que los pacientes aprendan bajo las
mismas condiciones que un individuo "sano", ya que el apoyo adicional y las
adaptaciones del ambiente de aprendizaje son cruciales para este colectivo.
Cuando se proporciona el apoyo adecuado, las personas con Alzheimer
muestran mejoras en el funcionamiento de su memoria episddica, tanto en los
procesos de codificaciéon como en los de evocacion. Sin embargo, el apoyo
necesario para producir una mejora significativa aumenta proporcionalmente
con el nivel de deterioro. Por lo demas, debe recordarse que las mejoras
puntuales en algunas tareas cognitivas no siempre se asocian con una mejora
de la funcionalidad en situaciones de la vida cotidiana.

En la practica diaria, la estimulacion cognitiva se vale de principios
generales y de recursos especificos. Existen dos principios que se muestran
especialmente utiles:

*Hablar en positivo.
*Aprendizaje sin errores.

Hablar en positivo implica comunicarse con el paciente empleando,
preferentemente, frases afirmativas en lugar de negativas. De este modo, es
preferible decirle "siéntate" en lugar de "no te levantes". Por su lado, el
aprendizaje sin errores consiste en prevenir las equivocaciones durante los
procesos de aprendizaje. Por ejemplo, si no estamos seguros de que un
paciente haya aprendido nuestro nombre, es mejor decirselo cuantas veces
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sean necesarias, en lugar de preguntarle y propiciar la posibilidad de que
pueda equivocarse. Se piensa que si una persona con déficit cognitivo comete
un error, es mas probable que recuerde ese error en el futuro, en lugar de la
respuesta correcta.

En lo que se refiere al uso de recursos especificos, la estimulacion
cognitiva tiene a su disposicion un gran numero de técnicas. De este modo,
pueden emplearse puzles, encajables, tangrams, laminas de ejercicios,
laminas de caligrafia, hojas de calculo o crucigramas, entre otros. También
pueden realizarse tareas de estimulacion cognitiva oral, que ponen en juego
diferentes dominios intelectuales como la memoria, la atencion y el lenguaje.

La reminiscencia es un método para estimular la memoria de
acontecimientos remotos y, durante el desarrollo de este tipo de terapias, se
revisan eventos del pasado. Esta actividad suele resultar muy positiva y
gratificarte. Incluso si la persona con demencia no puede participar
verbalmente, puede experimentar bienestar simplemente por estar inmersa en
un proceso en el que se rememoran sus recuerdos. Evocar tiempos pasados
puede proporcionar una sensacion de paz y de feliz afioranza. No obstante, en
ocasiones se destapan recuerdos tristes. En este caso, es importante ser
sensible a las reacciones de la persona y, si se angustia, conviene utilizar
otras terapias que ayuden a reducir su ansiedad.

En cuanto a la estimulacion del lenguaje, la logopedia es una disciplina
tremendamente util, no solo para tratar los aspectos cognitivos de la
comunicacion, sino también para mejorar ciertas capacidades motoras como
son el tono de voz, la articulacion o la deglucion.

7.1.2. Orientacion a la realidad

La orientacion a la realidad es un conjunto de técnicas y principios
encaminados a que el paciente mantenga, durante el mayor tiempo posible, el
conocimiento sobre si mismo y sobre el medio que le rodea. Adaptando la
célebre tesis del genial Ortega y Gasset, podria decirse que esta terapia
persigue conservar la esencia del "yo soy yo y mi circunstancia". De tal
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modo, en la piel de un paciente con demencia, el aforismo orteguiano quizas
pudiera interpretarse como: "yo soy esta persona, que ahora vive, en este
entorno, que no consigo recordar". Por tanto, fundamentalmente, la
orientacion a la realidad pretende ayudar al individuo reubicandolo en el
marco de su ambiente, de su contexto o, en suma, de su circunstancia
particular. Para ello, estas técnicas suelen enfocarse hacia:

a)La orientacion temporal. Que esta dirigida a conocer el dia, el mes, el
aflo y otros aspectos relacionados como, por ejemplo, la estacion del
afio, los periodos vacacionales o los dias festivos. Para conseguir estos
objetivos, puede ser ttil el empleo de relojes y calendarios, asi como
centrar la atencion sobre las ropas que se visten, para deducir si hace
frio y estamos en invierno o si hace calor y estamos en verano.
También puede ser beneficioso leer la prensa y compartir el
conocimiento sobre la actualidad.

b)La orientacion espacial. Que esta dirigida a ofrecer informacion del
lugar donde el paciente se encuentra, tanto del sitio donde pasa el dia,
como de la ciudad, comunidad autonoma o pais en el que vive. A un
nivel mas complejo, pueden utilizarse mapas o la lectura del periédico
para ofrecer una orientacion mas global de lo que sucede en el mundo.
A un nivel mas basico e inmediato pueden colocarse en el entorno
carteles, flechas, sefiales luminosas o c6 digos de colores, para facilitar
la separacion de diferentes habitaciones o estancias.

c)La orientacion personal. Dirigida a mantener el conocimiento acerca de
las personas que rodean al paciente, asi como la informacion sobre si
mismo, sobre como es o sobre aspectos relevantes de su vida, con el
objeto de ayudarle a conservar su propia identidad. Establecer una
rutina para el recuerdo de los nombres de las personas que lo rodean
puede ser util, asi como hablar de algunas caracteristicas que destacan
en cada una de ellas. También pueden emplearse fotografias y charlas
acerca de sus aficiones personales.

El hecho de facilitar informacion sobre el mundo que rodea al paciente, o
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sobre si mismo, puede ayudarle a familiarizarse con su entorno, evitando que
le resulte desconocido e incomprensible y ofreciéndole, de este modo, una
mayor sensacion de control; ello redundara en el aumento de su seguridad y
autoestima. La orientacion a la realidad tiene un largo recorrido dentro de las
terapias no farmacologicas dirigidas a personas con demencia, por lo que es
ampliamente utilizada. No obstante, ha de sefialarse que muestra una mayor
eficacia en pacientes con un deterioro leve, siendo dificilmente aplicable en
fases moderadas o severas de la condicion.

7.1.3. Validacién

La terapia de validacion fue desarrollada por Naomi Feil entre 1963 y 1980
para el tratamiento de ancianos con déficits cognitivos. Esta terapia defiende
que, en lugar de traer a la persona a la realidad actual, el terapeuta y los
cuidadores deberian "entrar" en la realidad del paciente. Esta estrategia
fomenta la empatia, favoreciendo una sensacion de seguridad y un ambiente
de confianza que contribuye a disminuir los niveles de ansiedad.

La terapia de validacion se basa en que es probable que un individuo con
demencia se retrotraiga al pasado, debido a que sus déficits de memoria a
corto plazo ocasionan que la interpretacion del momento presente esté
menoscabada. Este "regreso al pasado" podria producirse para, por ejemplo,
solucionar conflictos afectivos no resueltos, revivir experiencias remotas o
refugiarse de un presente sobre el que no se tiene control.

Una razon que explica el buen funcionamiento de esta terapia es que no se
confronta al paciente, es decir, nunca se le humilla, se le grita o se le dice que
"no". Sin embargo, una de las criticas mas frecuentes a la terapia de
validacion consiste en afirmar que se promueve el engafio - lo que puede
pesar en la conciencia de los cuidadores-. No obstante, una forma alternativa
de enfocar este asunto seria considerar que la terapia evita confrontar la
realidad del paciente, sin necesidad de mentirle. De este modo, si una persona
con demencia se muestra agitada porque quiere marcharse a ver a su madre
(ya fallecida), no es necesario que se le diga que ésta ha muerto, ni siquiera es

necesario decirle que sigue viva. Por el contrario, una buena manera de
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empatizar con el paciente, sin mentirle, podria ser decirle con afecto: "te veo
un poco intranquilo... y no me extrafia que quieras ver a tu madre. A las
madres se las quiere muchisimo y nos han dado todo en esta vida. Yo
también quiero mucho a mi madre. Te comprendo, tranquilizate. Cuéntame
qué recuerdos tienes de ella". A partir de aqui, el cuidador podria animar al
paciente a que rememore eventos de su pasado y el mismo cuidador podria
hacer lo propio con el suyo. Se trata de ir reconduciendo el recuerdo de una
manera empatica y positiva. A través de esta terapia pueden conseguirse
distintos resultados, desde que el propio paciente llegue a recordar, por si
mismo, que su madre ha fallecido, a cambiar su foco atencional hacia otro
tema diferente, una vez que se ha tranquilizado por haberse sentido
comprendido y escuchado.

7.1.4. Fisioterapia

La fisioterapia es la rama de las ciencias de la salud dedicada a valorar,
diagnosticar, tratar o prevenir diversas patologias a través de métodos o
agentes fisicos como, por ejemplo, los masajes, la gimnasia, los
estiramientos, los ejercicios de fortalecimiento o la cinesiterapia pasiva. En lo
que se refiere al cuidado de ancianos con demencia, este grupo de
intervenciones persigue, entre otros objetivos:

*Mejorar o mantener la movilidad, la marcha, la estabilidad postural, la
fuerza, la coordinacion y el equilibrio.

*Reducir la rigidez y el dolor muscular.

*Mejorar la salud cardiovascular y pulmonar, asi como contribuir a la
normalizacion de los niveles de aztcar en sangre.

Mejorar el suefio.
*Mejorar el estado de animo y reducir el estrés.

*Ofrecer al paciente un medio para pasarlo bien y, si los ejercicios se
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realizan en grupo, una oportunidad para socializarse.

Las actividades que suelen proponerse varian de acuerdo a la evolucion
del sindrome demencial. En las fases mdas leves puede trabajarse,
preferentemente, la marcha a diferentes ritmos y en diferentes direcciones
(con o sin obstaculos en el entorno). En esta etapa también puede fomentarse
el mantenimiento de la fuerza y de los reflejos, asi como la movilidad general
del cuerpo a través de diferentes tablas de ejercicios, gimnasia o juegos.

En fases en las que el deterioro es moderado han de simplificarse las
actividades, tratando de mantener, el mayor tiempo posible, las capacidades
que la persona todavia conserva. Es interesante también trabajar el esquema
corporal y el reconocimiento del propio cuerpo.

Por ultimo, en fases severas, en las que resulta complicado obtener la
colaboracion del paciente - debido a la presencia de trastornos de conducta o
problemas con la comunicacion verbal - podria ser necesario centrarse en
técnicas de movilizacion activa-asistida o movilizacién pasiva y masajes, asi
como fomentar los cambios posturales, dirigidos a evitar la aparicion de
ulceras por presion, o escaras, debidas a la inmovilidad caracteristica de estas
fases.

7.1.5. Terapia ocupacional

Desde que nace, el ser humano interactia con su entorno, se adapta a él o lo
modifica, va a la escuela, va al trabajo, lee, pinta, construye edificios o
maquinas, mira la television, se retine con sus amigos para comer, Se
divierte... en definitiva: el ser humano ocupa la mayor parte de su tiempo
haciendo cosas. La RAE define el término ocupacién como "trabajo, empleo
y oficio", pero también lo define como "actividad y entretenimiento"”, entre
otras acepciones. En este sentido, una ocupacion no es solo aquello que las
personas hacen para organizar sus vidas o recibir un sueldo a final de mes,
sino también el grupo de actividades rutinarias de la vida diaria o aquellas
que se realizan porque son deseadas o bien valoradas.
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Tras la jubilacion, o cuando ha de abandonarse el trabajo de forma
prematura, existe el riesgo de que la vida de un individuo pierda parte de su
estructura y aumente el tiempo dedicado a tareas improductivas. Lo que es
mas, la pérdida subita de responsabilidades puede motivar sentimientos de
angustia y desanimo causados por una carencia de objetivos y de metas.
Tanto es asi, que algunas personas, despojadas de la actividad que les ha
aportado sentido durante afios, pueden incluso sufrir un trastorno depresivo
que afecte negativamente a su estado cognitivo. Por esta razon, es
recomendable el establecimiento de labores y rutinas que llenen la vida de
significado, propésito e ilusion.

Bajo estas premisas, la terapia ocupacional promueve el desarrollo, la
recuperacion o el mantenimiento de las habilidades que permiten al individuo
llevar a cabo diferentes actividades de ocio, laborales o de la vida diaria. En
el tratamiento de personas con demencia, la terapia ocupacional se sirve de
actividades con proposito y de la adaptacién del entorno para que el paciente
conserve, durante el mayor tiempo posible, un maximo de autonomia
funcional e integracion en su ambiente. Esta autonomia redunda en un mayor
control del paciente sobre su medio y sobre su propio cuerpo, lo que en
ultimo término se traduce en una mejor calidad de vida y en un aumento de la
autoestima. De este modo, la terapia ocupacional se consagra tanto a los
aspectos cognitivos como a los aspectos fisicos y emocionales de la persona
con demencia.

La terapia ocupacional no persigue, necesariamente, la reinstauracion de
las capacidades perdidas, sino la optimizaciéon de la funcionalidad. No
pretende cambiar al paciente, sino modificar la manera en que realiza la tarea.
En ultimo término, este tipo de terapias intentan disminuir el nivel de
minusvalia mediante actividades que potencien las facultades que ain no han
desaparecido completamente o, si esto ya no es posible, a través del
desarrollo de otras habilidades que cumplan una funcién similar.

Los terapeutas ocupacionales pueden valerse de diferentes tareas de la
vida cotidiana, ademas de utilizar trabajos manuales y plasticos, como por
ejemplo la costura, el macramé, la carpinteria o el barro. Es fundamental que
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las actividades se ajusten estrechamente a las habilidades que el individuo
aun conserva, dado que, si las tareas le resultan excesivamente complicadas,
puede sentirse angustiado o frustrado y, si las tareas son demasiado sencillas,
puede llegar a aburrirse o perder la motivacion. Asimismo, los terapeutas
ocupacionales pueden recomendar el uso de adaptaciones ambientales y de
ayudas técnicas con el fin de promover la independencia funcional. Por
ejemplo, hacer uso de mangos especiales para los cubiertos (para favorecer
una alimentacion independiente) o sustituir los botones por velero (para
facilitar el vestido).

A través de sus ocupaciones, el ser humano se divierte, se relaciona, se
perfecciona o llega a convertirse en lo que siempre ha querido ser. De forma
paralela, ser capaz de realizar las actividades de la vida diaria permite al
paciente mantener su autonomia en areas como, por ejemplo, el cuidado
personal, el manejo del dinero, la alimentacion o el vestido. Parece claro que
el éxito en el desempefio de las diferentes ocupaciones puede reportar tanto
satisfaccion personal como beneficios funcionales y, por tanto, tiene la
capacidad de mejorar el estado de salud general. El rendimiento ocupacional
es posible cuando existe un ajuste adecuado entre el entorno, la persona y las
actividades en las que ésta se quiera involucrar.

7.1.6. La musica y el arte

Las actividades musicales son un excelente medio para comunicarse. A
menudo, cuando otras capacidades cognitivas se han visto menoscabadas, el
paciente puede disfrutar aun de canciones y melodias que le resulten
familiares o agradables. Asimismo, ciertas piezas musicales, asociadas a su
historia personal, tienen un potencial tremendo para desencadenar recuerdos
y sensaciones gratificantes. Ademas, la musica puede ayudar a estimular el
sentido del ritmo y la psicomotricidad, entre otras capacidades.

Una de las grandes ventajas de la musica es que puede emplearse en,
practicamente, todas las fases del sindrome demencial y resulta muy util en
los talleres de reminiscencia. Se ha observado como algunos pacientes con
una interaccién limitada con su entorno "vuelven a la vida" y participan en
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las actividades cuando suena cierto tipo de musica. En este sentido, conocer
los gustos musicales de cada persona es siempre una ventaja inestimable.

La musica puede ayudar en la comunicacion de quienes padecen
trastornos del lenguaje, fomentando sus habilidades sociales y disminuyendo
sus trastornos de conducta. Ademas, tiene un notable efecto en el estado
mental de la persona, otorgandole un mayor grado de bienestar y facilitando
su relajacion.

Por su lado, el arte es utilizado por un gran numero de terapeutas con el
objeto de estimular la capacidad cognitiva, psicomotriz y, especialmente,
afectiva del individuo. Al igual que la musica, el arte puede convertirse en un
excelente vehiculo para la comunicacion y la expresion de los sentimientos.
Pintar, dibujar, modelar o escribir son ejemplos de actividades relajantes que
pueden ayudar a potenciar la imaginacién y la creatividad. Alternativamente,
cuando el nivel de deterioro no permite una participacion activa, la simple
contemplacion de obras de arte puede contribuir a estimular la atencion y
mejorar el estado de bienestar. Este tipo de actividades persiguen acercar el
arte al paciente, adaptdndolo para que entre a formar parte de su mundo
interior, construyendo caminos que unan el arte con las vivencias particulares
de cada persona.

Con este proposito en mente, diversos museos han desarrollado programas
para acercar el patrimonio artistico a los pacientes con demencia. A esta
novedosa propuesta se dedicara el siguiente apartado.

7.1.7. Museos, emocion y memoria

La creencia de que un museo es un escaparate elitista de exposiciones es una
idea anclada en el pasado. Sin duda, el interés de los colegios y las escuelas
por este tipo de instituciones viene de lejos, y es habitual encontrar grupos de
chavales siguiendo disciplinadamente a sus profesores a través de las salas de
un centro de arte. Sin embargo, el esfuerzo por minimizar las barreras fisicas
y cognitivas, acortando de este modo las distancias entre la obra de arte y el
publico con necesidades especiales, es un fenémeno relativamente reciente
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que se esta instaurando con fuerza en diferentes paises. El afan de los museos
por acercar el patrimonio artistico a aquellos sectores de la poblacion que,
tradicionalmente, no han tenido facil acceso al mismo, se ha consolidado en
experiencias que buscan la integracion terapéutica de personas con diversidad
funcional, como pueden ser aquellas que padecen autismo o dafio cerebral
adquirido.

En este contexto, durante las ultimas décadas han comenzado a difundirse
a nivel mundial distintos programas dirigidos a las personas afectadas de
demencia. Existe un amplio consenso entre especialistas de diferentes
disciplinas en que el arte es una actividad que estimula la imaginacion, la
atencion y la expresion emocional, entre otras facultades. En funcion de estas
premisas, artistas y educadores desarrollan proyectos educativos y
terapéuticos que contribuyen a impulsar las capacidades cognitivas y
afectivas del paciente, a la vez que previenen su aislamiento y lo integran en
la sociedad de la que atn forma parte.

Suele decirse que "no hay mal que por bien no venga" y, en este caso, la
fantastica (y feliz) proliferacion de programas educativos impide (desafortu
nadamente) citar todos ellos en los parrafos siguientes. No obstante, a modo
de ejemplo, se mencionaran algunos de estos programas, para ilustrar su
aportacion al tratamiento de las personas con demencia:

ARTZ(Artists for Alzheimer's) fue puesto en marcha en 2001 en Estados
Unidos de la mano de John Zeisel y Sean Caulfield. Su objetivo es
enriquecer la vida cultural de las personas con Alzheimer,
facultandolas para expresarse a si mismas y minimizando el estigma
que a menudo acompafia al diagnoéstico de esta enfermedad. A lo largo
de su historia, ARTZ ha establecido colaboraciones con diversos
museos de los Estados Unidos, asi como con galerias foraneas, como el
Louvre de Paris o la Galeria Nacional de Australia. Entre las
actividades que proponen, se cuentan las visitas guiadas o la
imparticion de clases en las que se ensefia a los participantes técnicas
de pintura, animandoles a que se expresen a través del arte. Ademas de
pintores, el tipo de artistas que colaboran con ARTZ incluye comicos
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que representan monologos, musicos que ofrecen conciertos o actores
que interpretan obras de teatro o leen poesia.

LaGaleria Nacional de Londres, dentro de su proyecto de participacion
ciudadana, también ha planteado una serie de actividades, agrupadas
bajo el nombre de "Envejecer creativamente". Este programa intenta
fomentar la respuesta de los pacientes a los cuadros y a las pinturas a
través de la creacion de sus propias obras de arte. Si bien el programa
de la Galeria Nacional de Londres ha estado mas limitado en el tiempo
y no ha tenido la misma difusion que el propuesto por ARTZ, ha sido
elogiado por la organizacion britanica Alzheimer's Society como una
experiencia creativa que, como tal, puede aumentar el bienestar y la
autoestima.

-E1 Museo de Arte Moderno de Nueva York (MoMA), a través de su
programa "Meet Me at MoOMA", organiza visitas para personas con
demencia y sus cuidadores. Entre otros aspectos, este museo pone un
especial interés en la manera en la que se debe interactuar con los
participantes, aconsejando a los educadores ser afectuosos y utilizar
adecuadamente su lenguaje corporal. Ademas, se recomienda hablar
despacio y claramente, asi como tratar de conectar con los participantes
preguntandoles, por ejemplo, acerca de sus familias, o compartiendo
experiencias personales. En cualquier caso, el objetivo final es
contemplar, debatir o crear arte, que se convierteen un medio para la
expresion individual. El programa "Meet me at MoMA" se integra en
un proyecto mayor: "The MoMA Alzheimer's Project", que constituye
la expansion nacional e internacional del programa. El "MoMA
Alzheimer's Project" amplia el alcance de sus propuestas a través de
recursos que otros museos e instituciones pueden utilizar para ayudar a
pacientes y cuidadores. A través de cursos, conferencias e informacion
online, el MoMA comparte su experiencia a lo largo de EE. UU. y
fuera de este pais.

ElMuseo de Bellas Artes de Murcia (MuBAM) mantiene un proyecto muy
activo que organiza regularmente programas culturales y sociales para
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personas con demencia y sus familiares. Ademas de hacer uso de las
instalaciones del museo, ofreciendo visitas guiadas en funcién de
diversos temas artisticos, se proponen salidas al Conjunto Monumental
de San Juan de Dios de Murcia. Entre las técnicas empleadas para la
estimulacion de los pacientes, pueden destacarse estrategias de tipo
cognitivo, emocional o terapias de reminiscencia. Sirva como ejemplo
una de sus propuestas, en la que se anima a los participantes a crear su
propia "Maleta del Recuerdo", introduciendo en ella objetos que
representan momentos pasados de su vida personal, familiar y social.

ElMuseo Thyssen-Bornemisza, a través de su programa EducaThyssen,
plantea una serie de propuestas educativas de caracter divulgativo y de
mediacion entre el publico con necesidades especiales y el propio
centro de arte. Ademas, este museo, en colaboracion con la compafiia
Nintendo, esta valorando el potencial de los simuladores electronicos y
las consolas como instrumentos para potenciar la capacidad cognitiva y
psicomotriz de las personas con deterioro cognitivo grave, como el
provocado por la enfermedad de Alzheimer.

-E1 Museo Nacional del Prado divide su programa, denominado El Prado
para Todos, en dos partes interrelacionadas entre si. En una primera
visita, los educadores del museo se acercan a los centros especializados
en el tratamiento de personas con demencia y alli llevan a cabo
actividades que, si bien pretenden ser entretenidas, también aspiran a
ser estimulantes cognitiva y emocionalmente. A tal fin, en los tltimos
afos se ha hecho uso de varios recursos, tales como presentaciones de
los cuadros, puzles, tareas de memoria, laminas de ejercicios o
dinamicas de reminiscencia, en las que se dialoga a través de lenguajes
verbales y gestuales. Por ejemplo, en su actividad con marcos se anima
a los participantes a ser los protagonistas a través de la expresion
enmarcada de diferentes emociones (sorpresa, alegria, dafio, etcétera).
En estos encuentros, se comparten pensamientos y sensaciones y se
invita a los participantes a que se expresen tal y como son. Una
segunda actividad, llevada a cabo en el propio museo, contribuye a
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refrescar los conocimientos adquiridos en la primera parte de la
experiencia. E1 museo es, ademas, el lugar donde poder sentirse parte
de una sociedad plural y diversa, disfrutando de un bien comun y
descubriendo sensaciones nuevas u olvidadas. A veces, el hecho de
mirar hacia el pasado contribuye a que las personas se vean y se
comprendan en el presente. Con base en estas premisas, se intenta crear
experiencias con sentido y significado para los participantes, las cuales,
en ultimo término, pretenden traducirse en una serie de ideas o
propuestas para que los centros las incorporen, si lo desean, en sus
dinamicas terapéuticas. A través del programa El Prado para Todos se
busca una relacion equilibrada entre el conocimiento de la obra
artistica, el entretenimiento y la estimulacion social y cognitiva, que
acerque el arte al participante de una forma cercana y activa porque,
finalmente, la obra se debe a quien la observa. El contenido artistico y
cultural del museo es el instrumento y el principal motivador para
despertar en las personas con demencia el interés por el conocimiento y
por el arte, haciendo de las obras recursos utiles que contribuyan a
fomentar la integracién de este colectivo en la comunidad.

7.1.8. Apoyo y orientacién al familiar

Como ya se vio, la demencia no so6lo aflige a la persona enferma; por el
contrario, como apunta la profesora Ana Martinez Gil, este sindrome "afecta
al cerebro de los pacientes y al corazon de las familias" (Martinez Gil, 2009).
Cuidar de una persona con demencia suele asociarse con un incremento del
riesgo de padecer trastornos fisicos y psicologicos, como cansancio,
insomnio, depresion o ansiedad. Por este motivo, el plan terapéutico nunca
deberia olvidar la atencion al cuidador del paciente, al que se ha de ofrecer
ayuda, aliento y asesoramiento profesional. En este sentido, algunos de los
consejos que suelen ofrecerse a los cuidadores para atender adecuadamente a
sus seres queridos son:

*Establecer rutinas.
Simplificar las tareas cuando sea necesario.
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*Fomentar la independencia del paciente y ayudar a mantener su dignidad.
Evitar, en la medida de lo posible, los enfados.
*Conservar la calma.

*Alentar el sentido del humor, ya que, a veces, los familiares se sienten
culpables por reirse cuando se presentan situaciones comicas o0
respuestas "ocurrentes" de su ser querido. Sin embargo, siempre y
cuando no se perjudique o se humille al paciente, es saludable
compartir una carcajada con él.

Utilizar ayudas para paliar las dificultades mnésicas, como notas, letreros
o calendarios.

*Comunicarse apropiadamente, utilizando frases cortas, un tono de voz
sosegado y valiéndose del lenguaje corporal.

*Aprender a cuidarse a uno mismo.

De todos ellos, tal vez el consejo mas importante sea este tltimo, ya que si
el familiar se encuentra abandonado y agotado, probablemente, no se sentira
con animo para poner en practica las demas recomendaciones. Al igual que se
instruye al pasajero de un avion a, en caso de emergencia, ponerse la mascara
de oxigeno antes de ajustarsela a otra persona, el cuidado de un paciente con
demencia no sera adecuado si el cuidador no tiene la suficiente energia para
desempefiar su funcion; por ello, es necesario que se sienta apoyado y que
disfrute de los periodos de descanso - o respiro - oportunos.

Aunque, en ocasiones, la familia puede ser una fuente de conflicto, es
importante que el cuidador principal tenga la oportunidad de delegar algunas
tareas en otros familiares. Asimismo, compartir los problemas y las
preocupaciones derivadas de atender al paciente puede ayudar al cuidador
principal a entender que los sentimientos que experimenta son una respuesta
natural a la situacion por la que esta atravesando. Resulta fundamental que el
cuidador conozca sus limites y que no se culpe a si mismo, o al paciente, de
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las dificultades cotidianas; debe tener claro que la causa es la enfermedad. En
definitiva, resulta esencial recordar al cuidador que él también es importante,
por lo que ha de reservar tiempo para cultivar las aficiones que mas le gusten,
ver a sus amigos, pasarlo bien y "desconectar".

A pesar de que, a menudo, es dificil pedir ayuda, no pocas veces los
amigos o los vecinos desean aportar su pequefio "granito de arena", pero no
saben como hacerlo. Por este motivo, compartir con ellos sentimientos,
experiencias y estrategias de cuidado puede brindarles la oportunidad para
animarse a "echar una mano". Ademas, siempre resulta util contar con un
plan de emergencia que contemple la colaboracion de un tercero. Ello
contribuird a que otras personas se sientan utiles auxiliando en este dificil
proceso y, asimismo, proporcionara cierto alivio al cuidador principal.

Los grupos de autoayuda y los grupos psicoeducativos son otra valiosa
fuente de apoyo. Estos grupos, orientados generalmente por un psicélogo,
permiten poner en contacto a distintos cuidadores, dandoles la oportunidad
para hablar sobre sus problemas, compartir soluciones y prestarse asistencia
mutua. En Espafia, las AFA (Asociaciones de Familiares de personas con
Alzheimer) han mostrado ser un importante punto de apoyo -y encuentro -
para familiares y pacientes con demencia. Dado que este tipo de
organizaciones no esta presente en todas las localidades, puede ser interesante
contemplar la posibilidad de establecer una, si el lugar de residencia habitual
no contara con este recurso.

Usualmente, las necesidades basicas mas demandadas por los cuidadores
son:

Informacion sobre el trastorno y sobre los recursos disponibles.
*Asistencia profesional con el diagnostico y el cuidado de la dolencia.
*Apoyo emocional.

Descansos regulares.
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Asistenciainstitucional para la persona enferma, tales como centros de dia
o residencias especializadas.

Durante el proceso de orientacién al familiar ha de ofrecerse informacion
sobre el sindrome demencial, asi como sobre los tratamientos para
combatirlo. En este sentido, conviene subrayar que la carencia de
informacion puede ser tan perjudicial como un exceso de la misma. Asi, en
determinadas ocasiones, algunas personas se documentan de manera des
controlada a través de diferentes fuentes (libros, revistas o Internet), y esta
practica no siempre ofrece una impresién acertada de la realidad. Por
ejemplo, existe el riesgo de que los familiares consulten portales de Internet,
carentes de cualquier apoyo cientifico, que proporcionan informacién
inexacta (o cuando menos equivoca) sobre "curas", "vacunas" o "remedios
milagrosos". En otras ocasiones, por el contrario, los familiares podrian
acudir a la consulta abatidos, porque el cariz de la informacién recabada es de
tipo catastréfico. Por este motivo, la informacion facilitada por el profesional
ha de ser veraz y estar basada en conocimientos tedricos y practicos. También
es recomendable informar de manera pautada, sin llegar a sobrecargar o
agobiar al cuidador.

El apoyo psicolégico es esencial para facilitar la expresiéon emocional de
los cuidadores. Asimismo, es util trabajar sobre los distintos estilos de
afrontamiento que los familiares ponen en marcha ante la enfermedad,
ademas de ensefiarles a organizar su tiempo y las tareas que deben realizar.
Como ya se sefialo, el familiar del paciente ha de aprender a cuidarse a si
mismo, para lo cual tiene que saber discriminar qué tareas puede -y debe -
compartir con otros, sean éstos personas allegadas o entidades publicas o
privadas. Por ello, es conveniente implicar a las personas del entorno mas
inmediato desde el principio de la enfermedad, animandolas, por ejemplo, a
que asistan a las reuniones con el terapeuta. Es del todo desaconsejable
pensar que "se puede con todo" y acometer las labores del cuidado en
solitario. Por el contrario, es recomendable buscar la ayuda de los diversos
profesionales implicados en esta problematica, como los médicos, los
psicologos o los terapeutas.
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Es importante que los cuidadores mantengan un concepto positivo de si
mismos, ya que, a menudo, ponen en duda su capacidad para ocuparse del
paciente. A veces, los cuidadores consideran que no hacen lo suficiente o se
sienten culpables y egoistas por reclamar tiempo y espacio para ellos mismos.
Sin embargo, es importante hacerles comprender que han de prevenir el
aislamiento que puede derivarse de atender a una persona con demencia y
que, de ninguna manera, deben descuidar su propia salud.

La informacion, la orientacion y el apoyo al familiar han de ofrecerse de
manera continuada, teniendo presente que la demencia es un sindrome
crénico y progresivo, en el que la sintomatologia tiende a empeorar con el
paso del tiempo.

7.2. Recursos sociales y aspectos legales

El hecho de que un miembro de la familia desarrolle un cuadro clinico
demencial conlleva, invariablemente, la aparicion de necesidades terapéuticas
y legales que resulta indispensable cubrir. En respuesta a los cambios en la
estructura familiar acontecidos durante las ultimas décadas, unido al aumento
en la cantidad de personas afectadas por demencia, han surgido,
progresivamente, un conjunto de servicios dirigidos a asistir al paciente y a
sus familiares dentro de la comunidad en la que viven, permitiéndoles
continuar, en la medida de lo posible, con sus obligaciones laborales y
actividades cotidianas. Dado que los cambios de entorno pueden desorientar a
la persona enferma, y en aras de proporcionarle una mayor independencia,
suele ser aconsejable que el paciente permanezca en su ambiente familiar
tanto tiempo como sea posible, o mientras mantenga unos niveles de
autonomia razonables. Ademas, el permanecer "cerca de casa" suele ser un
deseo tanto de la familia como del propio paciente.

En la valoracién de cada caso individual, se deben tener en cuenta las
necesidades del paciente y de sus allegados, asi como los recursos
disponibles. Tan pronto como se recibe un diagnostico de demencia, se debe
acudir al asistente o trabajador social que corresponda, quien informara al
paciente, al familiar, o a ambos, de los recursos sociales que la comunidad
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puede ofrecerles. La concesion de los diferentes servicios o prestaciones
economicas esta regulada por la Ley de Promocion de la Autonomia Personal
y Atencion a las personas en situacion de dependencia, aprobada por el
Parlamento el 14 de diciembre de 2006, publicada en el BOE el 15 de
diciembre de ese mismo afio y en vigor desde el 1 de enero de 2007. En
funcion de esta ley, los servicios se conceden de acuerdo al grado de
dependencia del paciente y, entre las opciones mas solicitadas, se encuentran
la ayuda econOmica, la asistencia domiciliaria o la admision del paciente en
un centro de dia o una residencia. Esta ley garantiza la gratuidad plena solo
para quienes demuestren que carecen de los ingresos suficientes, debiendo el
resto de solicitantes costear una parte del servicio prestado.

La persona que padece demencia experimenta un deterioro cognitivo que
afecta a su capacidad para realizar determinadas actividades, asi como a la
comprension y alcance de sus actos. Esto puede acarrear una serie de
problemas legales que deben preverse para proteger adecuadamente al
paciente cuando éste ya no pueda ocuparse de sus asuntos. Dado el caracter
progresivo de la enfermedad, es recomendable que, desde sus etapas iniciales,
el paciente tome las oportunas medidas legales sobre aquellas cuestiones que
afecten a su futuro, ya que, a medida que la enfermedad avance, le resultara
mas dificil tomar este tipo de decisiones. L.os asuntos que suelen requerir esta
clase de planificacién conciernen, principalmente, a la esfera personal y a los
bienes e intereses patrimoniales.

La capacidad juridica es la aptitud que todo individuo tiene de ser titular
de derechos y sujeto de obligaciones. Por su lado, la capacidad de obrar es la
posibilidad real del individuo para ejercitar sus derechos y cumplir con sus
obligaciones. La capacidad juridica es inherente a la persona y no se pierde
nunca; sin embargo, la capacidad de obrar es graduable y se puede disfrutar
en mayor o menor medida. De este modo, una persona podria ser titular de un
derecho pero ser incapaz de ejercitarlo por si misma. Por consiguiente, la
capacidad de obrar puede perderse en determinadas circunstancias como, por
ejemplo, durante el curso de un sindrome demencial. De acuerdo con lo
establecido en el articulo 200 del Cdédigo Civil espafol: "son causas de
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incapacitacion las enfermedades o deficiencias persistentes de caracter fisico
o psiquico que impidan a la persona gobernarse por si misma". La presencia
de intervalos ltcidos, algo no del todo inusual en la demencia, no invalidara
la incapacitacion si la persona muestra un estado general de ausencia de
autogobierno.

Nadie puede ser declarado incapaz si no es por sentencia judicial, la cual
determinara, en su caso, la extension y los limites de la incapacidad, el
régimen de tutela aplicable y la persona encargada de la misma. Segun el
articulo 757 de la Ley de Enjuiciamiento Civil, "la declaracion de
incapacidad puede promoverla el presunto incapaz, el conyuge o quien se
encuentre en una situacién de hecho asimilable, los descendientes, los
ascendientes, o los hermanos del presunto incapaz". De no solicitarse, 0 si no
existiesen los mencionados parientes, sera el Ministerio Fiscal el que
promueva la incapacitacion.

La incapacitacion se decreta siempre en interés de la persona afectada,
asegurando su cuidado y atencion personal y preservando sus intereses
patrimoniales. El articulo 215 del Cédigo Civil establece que la guarda y
proteccion de la persona y/o sus bienes, se realizara, en los casos que
proceda, mediante:

1.La tutela.
2.La curatela.
3.El defensor judicial.

En los casos en los que se tenga conocimiento de que alguien debe ser
sometido a tutela y en tanto no recaiga resolucion judicial que ponga fin al
procedimiento, el articulo 299 bis del Codigo Civil establece que sera el
Ministerio Fiscal el que asuma la representacion y la defensa del interesado.
"En tal caso", indica el articulo, "cuando ademas del cuidado de la persona
hubiera de procederse al de los bienes, el juez podra designar un
administrador de los mismos".
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Un aspecto legal de gran interés lo constituye la redaccion del testamento,
dado que éste es un acto personalisimo que no admite representacion al
realizarlo. Por este motivo, es recomendable que las personas ancianas
otorguen testamento mientras conserven sus facultades mentales. Una
persona declarada incapaz no puede, en principio, otorgar testamento, salvo
que dos médicos certifiquen ante notario que, en el momento de otorgarlo, se
encuentra en el uso de sus plenas facultades mentales.

Para finalizar, cabe destacar que, en 2009, se present6 en Espafia el
Documento Sitges, elaborado por un equipo multidisciplinar de expertos que
reunio a neurdlogos, abogados, psicélogos, psiquiatras, jueces y fiscales. Este
documento intenta poner de relieve la importancia del diagnodstico de
demencia y defiende la autonomia de quienes la padecen. El Documento
Sitges reflexiona sobre el hecho de que, en la actualidad, al igual que sucedia
hace cien afios, las personas en tramite de incapacitacion reciben, mas de un
90% de las veces, una sentencia de incapacidad plena. En contraste, dicho
escrito apuesta por evitar la incapacitacion total, siendo uno de sus objetivos
concienciar a la sociedad acerca de la capacidad de las personas que padecen
demencia, abogando, al mismo tiempo, por la incapacitacion parcial,
progresiva y adaptada a la situacion personal de cada individuo.
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Guia sobre
el paciente

Este capitulo constituye el desenlace del libro en la medida en que, para
comprender mejor al paciente, es util conocer, siquiera de una manera
elemental, los sintomas asociados a la demencia, las causas que pueden
provocarla, la forma en que se evaltia y las terapias disponibles para
combatirla. Sin embargo, este capitulo no representa, en modo alguno, un
punto y final. Mas bien, supone el comienzo de un importante camino, no
sO0lo porque en estas paginas apenas puede recogerse una pequefia fraccién
del amplio numero de investigaciones dedicado a este trastorno, sino porque
la vivencia (individual y subjetiva) del sindrome por parte de cada persona
supera, inevitablemente, al conjunto de los conocimientos -cientificos
publicados hasta la fecha. En este caso, como en tantos otros, el todo es
mayor que la suma de sus partes. Asi, en el tratamiento de la demencia es
absolutamente relevante entender qué son los ovillos neurofibrilares, pero
también lo es saber si al paciente le gusta el futbol o si disfruta dando un
paseo por el parque.

En el camino que se recorre tras la aparicién de la enfermedad pueden
darse cita la preocupacion, el miedo, la angustia, el amor, el carifio, el espiritu
de entrega y un sinfin de sentimientos, muchas veces contrapuestos. En este
sendero, los compafieros de viaje son el médico, el psicologo, los
gerocultores, los terapeutas, el trabajador social, los amigos, los familiares vy,
en medio de todos ellos, el paciente, al que se ha de tener en cuenta durante
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todas las etapas del proceso. Asi, en los periodos en los que aun se pueda
comunicar verbalmente, sera él mismo quien exprese con palabras sus
deseos, sus desconsuelos y sus sentimientos. Sin embargo, cuando existan
trastornos severos del lenguaje, el didlogo se establecera, necesariamente, de
forma no verbal, debiéndose interpretar sus gestos, los movimientos de su
cuerpo y la entonacion de sus vocalizaciones. En cualquiera de los casos, es
fundamental intentar que la persona con demencia participe lo mas
activamente posible en la eleccion y en el desarrollo de las terapias orientadas
a su tratamiento. Asimismo, es esencial estar preparados para responder a las
preguntas que pueda plantear a sus allegados o al profesional de la salud;
cuestiones como: ¢qué es lo que me pasa?, ;qué me ocurrira en el futuro?,
ipuedo hacer algo para mejorar mi estado de salud? En los apartados
siguientes se tratara la manera en que se abordan este tipo de interrogantes.

8.1. La comunicacion de la noticia

La comunicacion del diagnostico de demencia no es una tarea sencilla, ya que
implica transmitir informacioén, con consecuencias emocionales intensas,
acerca de un trastorno asociado a costes personales, familiares y sociales. En
este sentido, a menudo supone un dilema para el profesional de la salud, que
se ve en la tesitura de comunicar el hallazgo de un sindrome para el cual,
actualmente, no existe una cura o un remedio que detenga su progresion.
Ademas, dado que el diagnostico es fundamentalmente clinico en la practica
totalidad de los casos - a excepcién de los trastornos hereditarios en los que
un examen genético puede detectar la mutacion que ocasiona la enfermedad-,
la certeza con la que puede asegurarse la existencia de una patologia
demencial, especialmente en los casos de deterioro leve, no es del todo
absoluta. Estas son algunas de las razones por las que no hay un acuerdo
generalizado sobre si debe informarse, o no, al paciente y, en caso afirmativo,
en cuanto a como debe hacerse.

La comunicacion del diagnostico de demencia, igual que el de otras
patologias graves, puede provocar una respuesta de duelo en la persona que
descubre que esta perdiendo la salud. Por este motivo, resulta conveniente
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valorar la necesidad de ofrecer apoyo psicolégico y emocional, con el fin de
ayudar a superar dicho duelo y afrontar la enfermedad de la manera mas
constructiva posible.

En las décadas precedentes se han intentado consensuar acciones
especificas ante el hallazgo de un sindrome demencial. En 1995, la revista de
la Sociedad Geriatrica Americana publico diversas recomendaciones éticas y
clinicas (las directrices Fairhill), elaboradas a partir de reuniones con
pacientes con Alzheimer leve y sus cuidadores. Entre los acuerdos a los que
se llegaron destacan:

*LLa comunicacion de la noticia deberia hacerse, de forma conjunta, al
paciente y a un familiar que pueda ofrecerle apoyo emocional.

*El paciente tiene pleno derecho - moral y legal - a ser informado acerca
de su salud, siempre que lo desee. Esta recomendacion se dirige a las
familias contrarias a que la persona enferma conozca el diagnostico.

*Aquellos pacientes afectados de forma leve pueden beneficiarse, de
manera particular, de conocer el diagnostico, en la medida en que les
permite planificar y disfrutar del tiempo venidero, mientras sus
capacidades cognitivas y funcionales apenas estan deterioradas.

*A veces, los déficits derivados de la enfermedad pueden hacer
cuestionable la comunicacion de la noticia; por ejemplo, en el caso de
pacientes cuyo nivel de deterioro les impida comprender la
informacion que se les esta transmitiendo.

*Tras la comunicacion del diagnostico se deberia reservar algo de tiempo
para responder las preguntas de la familia y del paciente, asi como para
ofrecer las recomendaciones oportunas.

*Debe permitirse que los pacientes ejerzan sus capacidades preservadas y
que, en caso necesario, tomen las decisiones pertinentes sobre su
futuro. Negarles la oportunidad de elecciéon pone en peligro su
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independencia y su dignidad.

*La comunicacion del diagnostico puede facilitar que la persona enferma y
sus familiares participen en grupos de apoyo y consejo psicologico,
aliviando, de este modo, sus sentimientos de enfado, culpa, miedo y
depresion.

*Con el objetivo de anticiparse a la pérdida de las capacidades del paciente
y ampliar su futura autonomia, podria ser conveniente tomar una serie
de medidas; por ejemplo, elaborar una lista de voluntades, realizar un
testamento vital o designar un representante legal.

En 2007, la Federacion Europea de Sociedades Neuroldgicas (EFNS, por
sus siglas en inglés) notifico que la mayoria de los paises europeos eximen de
la obligacion de revelar el diagnostico si ello pone en peligro la salud - fisica
o psicologica - del paciente. Sin embargo, este organismo enfatizé que
transmitirlo puede aliviar la ansiedad ante la incertidumbre, ademas de
incrementar la autonomia de la persona enferma y darle la oportunidad de
planificar su futuro.

De acuerdo con la EFNS, la noticia debe comunicarse con tacto,
informando acerca de la posible evolucion de la dolencia y facilitando una
lista de contactos utiles a los que acudir (por ejemplo, asociaciones que se
dediquen a tratar, aconsejar y apoyar a pacientes y familiares, tales como las
AFA en Espafia).

De manera general, el diagndstico debe transmitirse de una forma sensible
e individualizada, permitiendo a la persona con demencia y a sus allegados
jugar un rol activo durante el proceso; ello contribuira a mejorar su calidad de
vida y a fomentar su independencia y bienestar. En Espafia, el codigo
deontologico de los diferentes Colegios Profesionales regula cual ha de ser el
trato con el paciente y el modo en que se ha de comunicar la informacién. Por
ejemplo, el articulo 25 del cédigo deontolégico del Colegio Oficial de
Psicologos promueve, especificamente, el desarrollo y la autonomia del
paciente, ademdas de sefialar que el psicélogo ofrecera una informacién
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adecuada sobre "los problemas que esta abordando, los objetivos que se
propone y el método utilizado". Por su lado, el articulo 9 del Cddigo de
Deontologia Médica fomenta el respeto por las convicciones de la persona
enferma e indica que se ha de respetar su intimidad. Asimismo, el articulo 15
reza:

El médico informard al paciente de forma comprensible, con
veracidad, ponderacion y prudencia. Cuando la informacién incluya
datos de gravedad o mal pronéstico, se esforzara en transmitirla con
delicadeza de manera que no perjudique al paciente. La informacién
debe transmitirse directamente al paciente, a las personas por él
designadas o a su representante legal. El médico respetara el derecho
del paciente a no ser informado, dejando constancia de ello en la
historia clinica.

En su revision de trabajos sobre la comunicacion del diagnostico, Werner
et al. (2013) observaron que, como norma general, los familiares quieren
saber si su ser querido padece un sindrome demencial, a pesar del impacto
que esto les pueda ocasionar. De hecho, la mayoria de los fami liares
reconoce que, tras la conmocion inicial, se sienten aliviados y sus miedos se
disipan en cierto modo; ademas, a partir de ese momento, comienzan a
realizar planes para el futuro y, en muchos casos, su relacion con el paciente
mejora. La informacion mas demandada por los familiares suele versar sobre
los tratamientos y servicios disponibles para combatir el trastorno, sobre el
manejo de los sintomas conductuales y psiquiatricos y, finalmente, sobre
temas financieros y legales.

No obstante, es necesario sefialar que existen pocos estudios acerca de los
dilemas que surgen durante la comunicacion de la noticia, como por ejemplo,
qué se dice y qué se hace durante la reunion, quién esta presente y cuales son
las vias a través de las cuales se facilita la informacion. Aparentemente,
existe cierta heterogeneidad en lo relativo a los topicos tratados por los
diferentes profesionales de la salud, asi como en cuanto a la empatia con la
que éstos se manifiestan. Normalmente, la investigacion acerca de este
proceso no ofrece detalles respecto a las expectativas y necesidades de los
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propios pacientes, ni sobre como éstos se enfrentan al diagnoéstico; por el
contrario, la mayoria de los estudios estan basados en la perspectiva de los
facultativos y de los familiares.

En este sentido, resulta interesante el estudio publicado por el equipo de
Conor P.Maguire, en el que se encontr6 que el 83% de los familiares
entrevistados deseaba que su ser querido no conociese el diagnostico,
argumentando que hacerlo podria suscitarle sentimientos de tristeza y de
angustia. Curiosamente, el 71% de los familiares si querria saber si fueran
ellos mismos los que estan desarrollando la dolencia, defendiendo que tenian
derecho a conocer el diagnostico. Esta falta de consistencia en la actitud de
los familiares podria reflejar un deseo de proteger a su ser querido de la
realidad o, quiza, un miedo a enfrentarse a las reacciones de duelo que éste
podria experimentar tras conocer la noticia (Maguire et al., 1996).

Los familiares esgrimen, con mayor frecuencia que los pacientes, su
preocupacion acerca de las reacciones psicologicas adversas. Sin embargo,
pese a que una noticia de este tipo puede provocar sentimientos negativos e
inquietud, la persona enferma rara vez experimenta reacciones emocionales
que no sean superables o tratables. Ademas, independientemente de conocer
o no el diagnodstico, muchos pacientes son conscientes de su deterioro
cognitivo, en especial durante las fases iniciales del sindrome demencial.

El grado en que la persona "se da cuenta" de que sufre un trastorno
condiciona su reaccion tras conocer la noticia. Asi, aunque parece existir
cierta proteccion psicolégica en quienes no son conscientes de sufrir una
enfermedad y niegan tener un problema, su nivel de adhesién al tratamiento
sera, probablemente, peor. Por su parte, si bien existe la posibilidad de que el
individuo consciente de sus déficits reaccione con angustia tras la
comunicacion del diagnostico, ocultarselo puede conllevar consecuencias
igualmente negativas. Por ejemplo, un individuo consciente de su deterioro
podria no entender por qué esta perdiendo sus facultades mentales, llegando a
desconfiar de los facultativos que no le explican la causa de sus sintomas. El
hecho de que alguien piense que "le ocultan" la verdad puede ocasionarle
recelo, ansiedad y confusién, lo que complicara que acepte su medicacién o
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se implique en otro tipo de terapias. En consecuencia, es imprescindible
considerar tanto las reacciones psicologicas adversas a corto plazo, como las
consecuencias positivas a largo plazo, derivadas de proporcionar informacion
acerca del problema.

Recibir un diagndstico de demencia suele relacionarse con la aparicion de
ansiedad a corto plazo, mas que con la instauracion de una depresion. Se ha
sugerido que aquellas personas que experimentan depresion - presuntamente
asociada al conocimiento de su enfermedad-, podrian padecer ya una
depresion previa de forma encubierta, que empeoraria significativamente tras
conocer el diagnéstico. En cualquier caso, ademas de respuestas emocionales
negativas, como la angustia o el duelo, también se dan otras que resultan
tremendamente positivas y utiles, tales como el afrontamiento activo en
respuesta al diagnostico. Es aconsejable, por lo tanto, sopesar la historia de
depresiéon y las estrategias de afrontamiento del paciente antes de
comunicarle la noticia.

Todas estas consideraciones pueden dificultar la decision de comunicar la
noticia. Aunque las guias éticas favorables a informar del problema se basan
en el "principio de autonomia", los argumentos esgrimidos en contra
proceden del "principio de no maleficencia", es decir, la obligacion de evitar
perjudicar al paciente. Esta postura se ve reforzada, en ocasiones, por el
hecho de que algunas personas con un deterioro cognitivo severo podrian no
comprender las implicaciones de la informacion que se les transmite. No
obstante, la valoracion del nivel de conciencia de la enfermedad no siempre
es sencilla; razon por la cual algunos autores sostienen que se ha de respetar
siempre el derecho moral y legal a recibir un diagnostico. Asi, tal y como
sefiala el psiquiatra Marek Marzanski: "la verdad podria no ser entendida ni
recordada por el paciente, y podria ser dificil para el médico, pero ninguna de
estas circunstancias exonera de la obligacion de ser honesto y sincero".

En ocasiones, el miedo a que el paciente se sienta abatido impulsa a
disfrazar la verdad, evitando, por ejemplo, dar el nombre de la enfermedad o
informar acerca de su desarrollo. Esto puede llevar a comunicarle que sélo
tiene "algunos problemas de memoria" o "ciertas dificultades para recordar
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cosas". Pese a que este proceder no es del todo infrecuente en la practica,
muchos pacientes desean conocer el diagnostico, independientemente de su
gravedad. La consideracion de diversos factores, tal y como la capacidad
cognitiva, el nivel de conciencia de la enfermedad, los recursos psicolégicos
y sociales y los deseos del propio paciente suelen ser elementos
determinantes a la hora de decidir si se ha de informar claramente del
diagnostico o si éste deberia edulcorarse de algun modo.

Quizas todas estas tribulaciones desaparezcan algtn dia. En un mundo en
continua evolucioén, la forma de enfrentarse a las enfermedades varia con el
paso del tiempo. Por ejemplo, aunque en la década de los sesenta el 90% de
los médicos preferia no comunicar el diagnostico de cancer, hacia finales de
los setenta el 97% de los facultativos era favorable a hacerlo. Este cambio en
la manera de proceder coincidié con los avances en el manejo y en el
tratamiento de dicha enfermedad (Maguire et al., 1996). De forma similar, el
desarrollo de criterios diagnosticos para los principales tipos de demencia, la
aparicion de diversos tratamientos sintomaticos y los avances en el
diagnostico temprano del sindrome han motivado, en las ultimas décadas, una
evolucion en el proceder de los facultativos. El uso de conceptos, un tanto
ambiguos, como el de "demencia senil”, ha sido abandonado en favor de la
utilizacién de términos mucho mas precisos como, por ejemplo, "enfermedad
de Alzheimer", "demencia frontotemporal" o "enfermedad por cuerpos de
Lewy". Ademas, la aparicion de los criterios diagnésticos para los diferentes
subtipos de demencia se ha visto acompafiada por la llegada de tratamientos y
recomendaciones especificas para cada uno de ellos.

A pesar de que hoy en dia sigue siendo habitual comunicar el diagndstico
a la familia con mayor frecuencia que a la persona enferma, es previsible que,
de producirse avances definitivos en el tratamiento, control y prevencion de
la demencia, se daria un cambio radical en este enfoque, disipandose, quiza
plenamente, el estigma asociado a este sindrome.

Posiblemente, el dilema de la comunicacién del diagnéstico evolucione - o
esté ya evolucionando - desde la disyuntiva: "ghay que decirlo?" a las
cuestiones: ";como hay que decirlo?" y "scuando ha de hacerse?". En este
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sentido, es recomendable dedicar un tiempo suficiente a todo el proceso,
considerando la posibilidad de dedicar diferentes sesiones para afrontar los
interrogantes que hayan quedado sin resolver en sesiones previas o aquellos
que puedan surgir en el futuro. Asimismo, es aconsejable realizar un
seguimiento del problema, ademas de proporcionar informacion acerca de los
servicios disponibles en la comunidad y los tratamientos existentes para
combatir los sintomas del trastorno. Por tanto, si las circunstancias lo
precisan, la comunicacion de la noticia habria de hacerse en mas de una
sesion, facilitando la informacion de manera progresiva. De igual modo,
proporcionar documentos informativos puede mejorar el entendimiento de la
dolencia y favorecer su asimilacion.

En definitiva, la comunicacién de la noticia debe realizarse atendiendo a
las circunstancias individuales de cada caso y, si es necesario, ha de hacerse
de manera progresiva, ofreciendo una fase formativa acerca del sindrome
demencial. En ultimo término, el diagndstico constituye el punto de partida
del que surge la intervencion terapéutica. El proceso supone la apertura de un
dialogo entre el paciente, sus familiares y los diferentes profesionales de la
salud. Es aconsejable que dicho proceso incluya topicos como el de la
evolucion de la enfermedad, los planes de futuro, las opciones de tratamiento
o el modo de contactar con los diferentes grupos de apoyo, entre otros temas
de interés.

8.2. Expectativas sobre el desarrollo de la condicion

Imaginese una maceta vacia. A lo largo del tiempo, esa maceta se va llenando
con tierra, poco a poco, hasta que un dia se colma hasta mas alla de los
bordes. A partir de ese momento, cualquier cantidad de arena que trate de
afladirse, por pequefia que sea, rebosara sin remedio fuera de la maceta. Si se
nos permite la analogia, y aceptando que es tan s6lo una simplificacion de la
realidad, podria decirse que algo semejante ocurre con las formas mas
comunes de demencia, como la demencia tipo Alzheimer. De este modo, la
maceta representaria la capacidad cognitiva del individuo y la tierra serian
sus memorias. La arena que se derrama - debido a que el recipiente ya no
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tiene mas capacidad - simboliza la nueva informacién que ya no puede
asimilarse.

Es habitual que el paciente con demencia no recuerde lo que ocurrio hace
cinco minutos (arena que rebosa), pero aun se acuerde de lo que vivio en su
juventud (tierra que se asent0 primero y se ha vuelto mas compacta y mas
solida con el paso del tiempo). Siguiendo con la analogia, podria decirse que
en la demencia, ademas, la maceta va disminuyendo progresivamente de
tamano. Asi, no s6lo la informacién nueva, sino las ultimas memorias
adquiridas - que auin no han llegado a asentarse - se pierden poco a poco. L.os
nombres de las personas a las que apenas se ha conocido, los ultimos eventos
vitales o, incluso, el ultimo hogar en el que se vivid, podrian desvanecerse
para dar paso a la reaparicion de las memorias asentadas a una edad mas
temprana como, por ejemplo, el nombre y el recuerdo de los padres, lo que
ocurrié durante la juventud o la evocacion de la casa materna como el hogar
al que todavia se pertenece.

Al inicio del sindrome demencial, es muy dificil pronosticar con precision
cual sera su progresion exacta. La rapidez con la que avanza la demencia
depende de la patologia que la esta causando y de las areas cerebrales
afectadas. Ademas, la evolucion del cuadro clinico varia de una persona a
otra y suele estar determinada por una multiplicidad de factores, entre los que
se cuentan la existencia de otras enfermedades concurrentes. En ocasiones,
existe una estabilizacion de los sintomas cognitivos y, en otros momentos, se
produce un empeoramiento repentino. No obstante, se han comunicado
ciertas generalidades como, por ejemplo, que la demencia tipo Alzheimer
suele afectar a la memoria de manera temprana y que la demencia
frontotemporal acostumbra a manifestarse, en sus inicios, junto con trastornos
de la conducta o del lenguaje. Insistiendo en el hecho de que el sindrome
demencial progresa de manera Unica en cada paciente, y subrayando que los
sintomas no siempre se presentan en el mismo orden, a continuacion se
ofreceran algunas regularidades observadas en la evolucion de los principales
tipos de demencia.
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8.2.1. Demencia tipo Alzheimer

A pesar de que la esperanza de vida suele estimarse en tomo a los 8-10 afios
desde el momento en que los sintomas fueron observados por primera vez,
existe una enorme variabilidad en el tiempo que viven los pacientes afectados
por este sindrome. En algunos casos, el periodo de vida es inferior a los 8
aflos y, en otras ocasiones, supera con holgura la década. Una de las causas
de esta variabilidad seria, por ejemplo, la edad a la que se desarrolla el
trastorno; de este modo, la esperanza de vida de una persona con DTA de 90
afios de edad sera probablemente menor que la de alguien mas joven.

En lo que se refiere a la manifestacion clinica de la enfermedad, su inicio
es insidioso y el deterioro que se observa suele ser gradual. El cuadro 8.1
muestra un compendio de los sintomas mas frecuentes en las diferentes
etapas.

Cuadro 8.1. Sintomas mas frecuentes de la DTA
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Etapa

Conductas o problemas asociados

Fase leve

Equivocaciones en tareas familiares que el paciente ha
realizado la mayor parte de su vida sin problemas, como
cocinar o conducir.

Repeticidn ocasional de frases o temas de conversacion.
Olvido de acontecimientos recientes o futuros (como, por
ejemplo, citas médicas).

Problemas de lenguaje, como anomia, atascarse en mitad
de una frase o perder el hilo de la conversacion.

Encontrar complicado orientarse en lugares nuevos.
Ciertas dificultades recordando lugares familiares o la
fecha que es.

Empobrecimiento del juicio, del pensamiento abstracto o
dificultad para la toma de decisiones.

Dificultad para el manejo de dinero.

Pérdida de interés en otras personas o actividades.

Animo decaido, sentimientos de ansiedad o aislamiento.
Cambios repentinos de humor sin causa aparente.
Frustracién o enfado.

Posible presencia de delirio.

Fase moderada

Olvido generalizado de los acontecimientos recientes.
Desorientacion espacial frecuente, incluso en lugares fa-
miliares.

Desorientacién temporal.

Olvido de nombres y caras, llegando a confundir a miem-
bros de la familia.

Deterioro progresivo de la expresiéon y comprension del
lenguaje.

Deambulacién a horas inapropiadas o vistiendo ropas
inadecuadas.

222



Etapa Conductas o problemas asociados

— Dificultad para llevar a cabo diversas tareas de la vida
diaria, como el aseo o el vestido.

— Inquietud.

— Agitacién.

— Trastornos del sueifio.

— Posibles delirios o alucinaciones.

Fase grave — Dificultad generalizada para reconocer a otras personas
(aunque pueden darse “momentos de lucidez”).
— Problemas graves de lenguaje.
— Dificultades en la deglucion.
— Apraxia.
— Agnosia.
— Incontinencia.
— Dependencia para las actividades de la vida diaria.
— Trastornos de la movilidad.
— Agresividad.
— Trastornos del suefio.

8.2.2. Demencia vascular

La sintomatologia y la rapidez con la que progresa esta dolencia depende del
numero, localizacién y gravedad de los accidentes cerebrovasculares que la
provocan. Si la demencia vascular esta ocasionada por una sucesion de ictus
que afectan a zonas reducidas del cerebro, la pérdida de las capacidades
cognitivas y funcionales podria ser lenta y gradual. Si, por el contrario, el
ictus esta provocado por la oclusion de una arteria de gran calibre, el
menoscabo funcional o cognitivo podria ocurrir de manera repentina.

En la demencia vascular, el patron de deterioro es habitualmente
escalonado, lo que le diferencia del deterioro gradual caracteristico de la
demencia tipo Alzheimer. Los sintomas asociados a la demencia vascular
podrian aparecer o empeorar subitamente debido a la ocurrencia de un ictus,
para, seguidamente, permanecer estables durante cierto tiempo. Asi, pueden
transcurrir varios meses 0 afios hasta la ocurrencia del ictus siguiente, que
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dara lugar al consecuente empeoramiento sintomatico. Es necesario insistir en
que el patron de deterioro escalonado podria, en oca siones, no ser facilmente
observable cuando el dafio esta provocado por una serie de ictus menores.

Algunos pacientes se muestran plenamente conscientes de su deterioro
hasta etapas moderadas de la condicion, lo que, a veces, motiva la aparicion
de sintomas de tristeza y angustia en las primeras fases del trastorno. Por lo
demas, algunos sintomas de la demencia vascular pueden asimilarse a los de
otros subtipos de demencia, pudiendo aparecer problemas de lenguaje o de
memoria semejantes a los que experimenta una persona con Alzheimer.
Dicho esto, es necesario sefialar que la demencia vascular puede cursar con
determinados sintomas de manera temprana, tales como los trastornos de la
marcha o la incontinencia urinaria que, en otros subtipos, solo aparecen en
fases mas avanzadas. También podrian observarse signos focales, como
hemiparesia, déficit sensorial o disartria.

En resumen, es complicado predecir con exactitud cual sera la evolucion
del cuadro clinico. No obstante, a pesar de que la pérdida neuronal provocada
por los ictus es irrecuperable, se estima que existe cierta capacidad para
ralentizar la progresién del deterioro a través de la reduccion de los factores
de riesgo cardiovasculares. En este sentido, suele ser recomendable controlar
la tensién arterial por medio de ejercicio, dieta o medicacién, asi como tratar
otros trastornos como la hipercolesterolemia o la diabetes. También es
aconsejable no fumar y no abusar del alcohol.

8.2.3. Demencia por cuerpos de Lewy

En las primeras fases de la demencia por cuerpos de Lewy, el estado de alerta
y la capacidad atencional pueden fluctuar de manera marcada, incluso dentro
del curso de un mismo dia. Asi, momentos de "funcionamiento normal"
pueden dar paso a estados confesionales, que podrian afectar a la
conversacion o las actividades que se estén desarrollando en ese momento.
Estas alteraciones podrian manifestarse durante varias horas para, después,
desaparecer y retomar al estado normal. Para algunos familiares, es como si
su ser querido "desconectara" temporalmente de lo que esta haciendo.
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Ademas, podrian producirse caidas, desvanecimientos, trastornos motores o
de la personalidad. También podria observarse paranoia, delirios o
alucinaciones, las cuales suelen ser vividas y, fundamentalmente, de tipo
visual. Un sintoma que puede aparecer de manera temprana, incluso afios
antes del comienzo de la demencia, es el trastorno del sueio REM, durante el
cual la persona se mueve, hace gestos, habla o grita violentamente.

Hay que subrayar que los problemas de memoria no siempre aparecen en
las primeras etapas de la demencia por cuerpos de Lewy, o, si lo hacen,
suelen ser leves. Con el progreso de la dolencia, los trastornos de memoria se
vuelven mas evidentes y la mayoria de los pacientes desarrollan sintomas
similares a los de la enfermedad de Parkinson, entre los que se cuentan la
lentitud de movimientos, la rigidez y el temblor.

A menudo, los sintomas se presentan en varias combinaciones y con
diferentes niveles de gravedad, siendo tnico cada caso clinico. La evolucion
de los sintomas difiere de persona en persona y puede estar afectada por la
salud general del paciente o la existencia de otras enfermedades concurrentes.

8.2.4. Demencia frontotemporal

Como se vio en el capitulo 1, los tres subtipos principales de la demencia
frontotemporal son: la variante conductual, la demencia semantica y la afasia
progresiva no fluente. Dado que cada uno de ellos tiene caracteristicas
particulares, seguidamente se hara referencia a los mismos por separado:

A) Variante conductual

-Fase leve. Suelen observarse alteraciones significativas en el
comportamiento del paciente, como desinhibicion, apatia, trastornos
emocionales o alimentarios. Asimismo, aparecen dificultades en la
planificacion de acciones. Debido al deterioro en la capacidad de
juicio, pueden darse problemas financieros, derivados de que el
paciente regale su dinero o lo despilfarre en cosas innecesarias. El
paciente puede aislarse, mostrandose apatico y poco interesado en su
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familia y amigos. Asimismo, podria comportarse de forma inapropiada
con personas desconocidas, actuar impulsivamente y no atender a
normas sociales o juridicas.

-Fase moderada. A lo largo del curso de la dolencia, los sintomas se
agravan y provocan una mayor dependencia. También pueden
observarse conductas compulsivas, como la acumulacién de objetos,
lalimpieza constante, la recolocacién frecuente de muebles o los
movimientos estereotipados. En algunos casos, la persona deambula
incesantemente. También podria darse una compulsion alimentaria que
puede acarrear diferentes problemas de salud. En esta fase empeoran
los sintomas cognitivos, como los trastornos de memoria, la rigidez
mental y los problemas atencionales y de planificacion.

-Fase severa. Los sintomas conductuales contindan progresando. Se
acentian la apatia, la desinhibicion y la falta de empatia. Ademas,
llegado este punto, se dan trastornos graves del lenguaje y de la
memoria.

B) Demencia semantica

-Fase leve. Suele debutar con anomia, aunque la prosodia esta
generalmente conservada. Los trastornos de memoria suelen ser leves y
el recuerdo de los acontecimientos diarios esta relativamente
preservado.

-Fase moderada. En esta etapa pueden dar comienzo los trastornos de
conducta y el paciente podria mostrar problemas marcados para seguir
una conversacién. Existen dificultades para recordar los nombres o las
caras de las personas allegadas (prosopagnosia). Sin embargo, el
paciente podria conservar la capacidad para reconocer numeros,
colores o formas.

-Fase severa. El deterioro del lenguaje se deteriora en grado sumo,
haciendo muy dificil la comunicacion. Los trastornos de
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comportamiento se agravan y suele observarse desinhibicion, apatia,
conducta compulsiva y trastornos alimentarios.

C) Afasia progresiva no fluente

-Fase leve. Comienza con dificultades en la expresién del lenguaje,
aunque habitualmente el paciente sabe lo que quiere decir y entiende el
discurso de otras personas. El habla lenta y los problemas en la
pronunciacién de las palabras son sintomas tempranos. Por ejemplo, si
un paciente encuentra dificil decir una palabra en con cretoy se le pide
que la repita varias veces, es probable que la pronuncie de un modo
distinto cada vez.

-Fase moderada. La produccion del habla empeora. El paciente podria
utilizar frases cortas, omitiendo las preposiciones o los articulos.
Curiosamente, la lectura y la escritura podrian verse menos afectadas
que el lenguaje oral, por lo que, en algunos casos, puede utilizarse este
medio para comunicarse con el paciente. El conocimiento de los
nameros, los colores y las formas podria estar relativamente
preservado, al igual que el reconocimiento de las caras y las
emociones.

-Fase severa. El paciente tiende al mutismo y puede mostrar trastornos de
conducta. Algunos pacientes con afasia progresiva no fluente
desarrollan trastornos motores parecidos a los de la enfermedad de
Parkinson como, por ejemplo, la rigidez.

8.3. Estilos de vida saludables

Casi todos, alguna vez, hemos hecho nuestra la célebre cita latina "mens sana
in corpore sano", para indicar que sentirse bien fisicamente ayuda a
encontrarse bien mentalmente. No so6lo el paso del tiempo ha grabado este
adagio en el saber popular, sino que la investigacion cientifica ha confirmado
que diversos trastornos "fisicos", como los cardiovasculares, los endocrinos o
los alimentarios, afectan negativamente al funcionamiento "mental" y a la
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integridad del tejido neuronal. Invariablemente, la salud del cerebro esta
ligada a la del resto del cuerpo. A pesar de que, a dia de hoy, no existe ningin
método para prevenir - de manera absoluta - la aparicion de las formas mas
comunes de demencia, se han propuesto diferentes recomendaciones para
mitigar su gravedad o retrasar la edad en la que se manifiestan. De este modo,
una dieta saludable, el ejercicio fisico y la estimulacion social y cognitiva han
probado tener efectos beneficiosos sobre la funcién intelectual.

8.3.1. Alimentacién

Tal y como se indicoO en el capitulo 3, los alimentos con propiedades
antioxidantes pueden desempefiar un papel protector frente al deterioro
neuronal y cognitivo, dado que el estrés oxidativo participa en los procesos
de envejecimiento y demencia. Ademas, de forma genérica, suele ser
recomendable limitar la ingesta de grasas saturadas, sal y azucares
procesados, en favor de productos vegetales y alimentos ricos en acidos
grasos omega-3. Mantener una dieta equilibrada contribuye a evitar el
sobrepeso, el cual puede entorpecer la movilidad del paciente e incrementar
el riesgo de padecer diabetes y trastornos cardiovasculares. Algunos habitos
alimentarios saludables son:

*Disfrutar de una dieta variada.
«Comer cinco porciones de hortalizas o frutas al dia.

*Consumir alimentos ricos en hierro, como las legumbres, los vegetales
verdes o los cereales integrales.

*No saltarse comidas.
Cocer, hervir o cocinar a la plancha, en lugar de freir.
Comer pescado dos veces por semana.

*Consumir alimentos ricos en fibra, como el pan integral, la pasta y los
frutos secos.
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*Tomar productos ricos en calcio.

La observacion de esta serie de medidas y la incorporacion a la dieta de
los nutrientes esenciales contribuyen a la promocion de la buena salud. Sin
embargo, es necesario tener presente que los ancianos, habitualmente,
necesitan ingerir menos calorias que las personas jovenes, puesto que su
metabolismo es mas lento y tienden al sedentarismo. Por este motivo, se debe
favorecer la variedad, evitando la copiosidad de las comidas. Como
aconsejaba el profesor Grande Covian: "hay que comer de todo, pero en plato
de postre". Asimismo, es importante beber de manera regular una cantidad
suficiente de liquidos - como el agua o el zumo-, ya que las personas con
demencia podrian olvidarse de hacerlo si no se les recuerda. Tal circunstancia
provoca en este colectivo un mayor riesgo de deshidratacion lo que, a su vez,
puede ocasionar un empeoramiento de su funcionamiento cognitivo o,
incluso, favorecer la aparicion de una infeccion urinaria.

8.3.2. Ejercicio fisico

Existe evidencia que apunta a un efecto beneficioso del ejercicio fisico
aerobico sobre el riesgo de padecer demencia. Segin Ahlskog et al. (2011),
las personas que realizan ejercicio durante la edad adulta reducen
significativamente la aparicion posterior de deterioro cognitivo. Ademas,
estudios con ancianos sanos han revelado que la actividad fisica se asocia con
mayores volumenes hipocampales, una mejor memoria espacial y una menor
pérdida del volumen cortical. Pero, lo que tal vez es mas relevante, los
pacientes con demencia "fisicamente activos" suelen obtener mejores
puntuaciones en tests cognitivos que los pacientes sedentarios.

El ejercicio aerébico puede facilitar la neuroplasticidad, mejorando, de
este modo, la comunicacion entre las neuronas. Asimismo, favorece la
liberacion de factores neurotroficos cerebrales, lo que promueve la formacion
de células nerviosas y conexiones entre las ya existentes. Ademas de un
efecto neuroprotector, el ejercicio fisico podria atenuar el declive cognitivo al
reducir el riesgo de padecer patologias cerebrovasculares, como la
enfermedad de pequefio vaso. Ademas, favorece la reduccién del impacto de

229



trastornos como la diabetes, la hipertension, la hiperlipidemia y la obesidad,
lo que es relevante no s6lo por la incidencia de estos factores sobre la
demencia vascular, sino también sobre otros tipos de demencias
neurodegenerativas. Paralelamente, diversos estudios han comunicado que el
ejercicio aumenta la actividad de una peptidasa llamada neprilisina, que
interviene en la degradacion de A;3 - la proteina que se acumula para formar
las placas seniles caracteristicas de la enfermedad de Alzheimer - y, en este
sentido, podria contribuir a disminuir su proliferacion patolégica. Por lo
demas, estudios que emplean RMf han comunicado que el ejercicio aerébico
mejora la activacion cortical y aumenta la perfusion sanguinea en el
hipocampo. En suma, se piensa que todos estos procesos contribuyen a que el
cerebro combata, de forma mucho mas eficaz, los cambios patoldgicos
ocurridos durante la demencia.

El ejercicio fisico conlleva beneficios adicionales que no necesariamente
tienen un caracter cognitivo o vascular, pero que son especialmente
relevantes para la poblacion anciana. Por ejemplo, reduce el riesgo de
osteoporosis, fracturas y sarcopenia asociada a la edad. Del mismo modo,
parece existir un efecto positivo sobre los sintomas de depresion y ansiedad.
Finalmente, los ancianos sanos y los pacientes con demencia que realizan
actividades fisicas suelen tener una menor tasa de mortalidad con respecto a
aquellos que no las realizan.

El ejercicio debe adaptarse a la funcionalidad y a las caracteristicas
meédicas de cada paciente. La incapacidad para caminar no deberia evitar el
desarrollo de algunas actividades que pueden hacerse sentados, como lanzar
un balon o ejercitar las piernas con unos pedales. Sin embargo, algunas tareas
fisicas pueden estar desaconsejadas para personas que padezcan una
enfermedad cardiopulmonar severa o un fallo organico grave.

En conclusion, el ejercicio es aconsejable por diferentes motivos: primero,
porque parece tener un impacto beneficioso sobre los factores de riesgo
cerebrovasculares. En segundo lugar, porque puede reducir la pérdida de
sinapsis asociada a la edad y la progresion de diversos procesos
neurodegenerativos. Por ultimo, porque mejora tanto la salud general como
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determinados sintomas afectivos.

8.3.3. Actividad mental

En lo que atafie al "ejercicio mental", existe una asociacion entre la
estimulacion cognitiva y un menor riesgo de padecer demencia.
Inversamente, se ha observado que el bajo nivel educativo aumenta la
probabilidad de padecer un sindrome demencial. Entre otras razones, esto
podria deberse a que, tal y como se apunt6 en el capitulo 3, los individuos
con un menor nivel educativo adoptan, con mayor frecuencia, modos de vida
poco saludables que pueden, en ultimo término, incidir en la aparicion de
algunos tipos de demencia, como los de etiologia vascular.

Segun el articulo de Sarah Deweerdt, publicado en 2011 en la revista
Nature, los programas que ensefian estrategias mnemotécnicas favorecen un
aumento de la activacion cerebral durante los tests de memoria; esto parece
indicar que las areas "intactas" del cerebro compensan los déficits funcionales
de las areas danadas. A pesar de que las intervenciones encaminadas al
"entrenamiento cerebral” no pretenden aumentar el cociente intelectual de los
participantes, se sabe que pueden contrarrestar, hasta cierto punto, su declive
cognitivo.

El "ejercicio mental" no s6lo mejora - o contribuye a mantener - la
funcion cognitiva; ademas, promueve el bienestar y la calidad de vida. Hay
que tener en cuenta, no obstante, que el éxito de un programa de estimulacion
depende de que sea administrado en el momento oportuno, en un ambiente
adecuado y de que sea capaz de despertar el interés del paciente.

La importancia de la actividad mental estd fuera de toda duda. Tanto es
asi, que el Informe Mundial sobre el Alzheimer de 2011 (Prince et al., 2011)
sefial6 que las intervenciones cognitivas "deberian ofrecerse de manera
rutinaria”. Segun dicho informe, esta clase de estrategias son efec tivas con
independencia de la administracion de farmacos anticolinesterasicos,
sumandose sus efectos beneficiosos a los de la medicacién.
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En cualquier caso, es aconsejable evitar que el paciente se avergiience de
su pérdida de memoria o de no ser capaz de hacer las cosas tan bien como
antes, ya que esto podria ocasionar bloqueos y el abandono de la tarea. Un
buen programa de estimulacion debe potenciar las capacidades que aun se
conservan, en lugar de centrarse en las que ya se perdieron. Es interesante
que el paciente contintde realizando las actividades que mas le gustan,
intentando adaptarlas a su nivel cognitivo. Por lo demas, no es tan importante
lo bien que las haga, sino que disfrute con ellas. También es recomendable no
sobrecargar al paciente con tareas, ya que esto puede provocarle frustracion,
angustia o estreés.

8.4. Mas alla de la enfermedad

A pesar de su desorientacion y de su falta de memoria, a pesar, incluso, de
que pueda sufrir delirios o alucinaciones, una persona con demencia conserva
la capacidad para experimentar sentimientos de dicha, serenidad y alegria,
por fugaces que éstos puedan parecer.

En ocasiones, la agitacion, la angustia y la apatia del paciente eclipsan el
potencial para establecer vinculos positivos con él. Algunos cuidadores
sufren, por asi decirlo, una "ceguera selectiva" que les impide reparar en los
buenos momentos y les hace concentrarse inicamente en los malos. Este no
es un fenémeno infrecuente y puede afectar tanto a los familiares como a los
cuidadores profesionales. Asi, quizas haya quien se pregunte: ;es que acaso
hay buenos momentos? El hecho de que el caracter progresivo de la
enfermedad se imponga a los esfuerzos por detenerla puede desembocar en
un sentimiento de "indefension aprendida" o, dicho de otro modo, en una
sensacion de impotencia provocada por la incapacidad de resolver todos los
problemas que acarrea la dolencia. Pero es necesario aprender a convivir con
los obstaculos, especialmente con aquellos que no se pueden sortear.

No dejarse vencer por los sentimientos negativos ocasionados por la
demencia supone un desafio agotador y, como es comprensible, no resulta
sencillo conservar el optimismo y la energia frente a una condicion que no
conoce el descanso. Probablemente, el reto mas arduo consista en aceptar sin
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reservas la enfermedad y en ser capaz de mirar mas alla de sus limites. Dar
este paso representa un punto de inflexion decisivo porque, como apunta el
poeta Antonio Daganzo, "doliente soy sin que pueda evitarlo; porque la vida
esta enferma de mas vida". Considerar al paciente como un todo, reparando
en aquello que lo convierte en un individuo tnico y singular, puede hacemos
comprender que, mas alla de su deterioro cognitivo y de sus trastornos
conductuales, se encuentra una persona que aun conserva la capacidad - vy,
probablemente, el deseo - de sentirse alegre y tranquila. No hay que ignorar
el hecho de que el paciente tiene demencia, es cierto, pero, utilizando la
anterior imagen poética, también se debe recordar que estamos ante un
enfermo incurable de vida. A medida que el deterioro cognitivo y funcional
continda su curso, los esfuerzos han de dirigirse, primordialmente, a proteger
la dignidad de la persona y a fomentar su bienestar.

En este mundo, eminentemente social, una de las fuentes principales de
felicidad - o infelicidad - nace de la interaccion con otras personas. Por ello,
un buen indicador de la calidad de vida del paciente lo constituye la relacion
que se establece entre él y su entorno. Es importante mostrar cercania,
aprecio e interés por el paciente y por aquellos que cuidan de €l ya que, por lo
comun, las personas (con o sin demencia) anhelan sentirse comprendidas y
ser tratadas con respeto. Por tales motivos, es imprescindible:

Involucrar al paciente en su cuidado.
*Considerar sus necesidades culturales.
Utilizar un lenguaje apropiado para cada persona.

*Valorar las peculiaridades de cada individuo (religiosas, sociales, fisicas,
psicoldgicas, etcétera).

*Apoyar a los familiares y allegados.
Ofrecer servicios de asesoramiento y consejo profesional.

*Considerar la salud emocional del paciente, el familiar y el trabajador.
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Facilitar el acceso a informacion especializada.

Existen actitudes y conductas que pueden incidir negativamente en el
bienestar del paciente, entre las que se cuentan: ignorarlo, intimidarlo,
confrontarlo, mofarse de él, infantilizarlo o imponerle tareas que no desea
realizar. En su lugar, seria conveniente poner en practica diversas
interacciones sociales beneficiosas, tales como:

*Reconocer al individuo como una persona unica, llamandolo por su
nombre.

*Consultarle sobre sus preferencias y sus necesidades.

*Fomentar expresiones de espontaneidad.

*Cubrir la necesidad de compaiiia.

*Promover las actividades que el paciente considere agradables.
*Validar sus sentimientos y ofrecerle oportunidades para compartirlos.
*No enfatizar los errores que cometa.

*Colaborar con él en la realizacion de las diferentes tareas.

El modo en que se trata a una persona enferma ha evolucionado a lo largo
del tiempo. Gradualmente, se ha ido abandonando la idea del paciente como
un namero y, hoy en dia, se recomienda su trato como un individuo unico,
cuyas necesidades y caracteristicas particulares deben ser tomadas en
consideracion. Quizas todavia quede un buen trecho por recorrer, pero es
innegable que existe una creciente sensibilizacion social hacia los sectores de
la poblacion mas desfavorecidos o con necesidades especiales. La
investigacion acerca del envejecimiento ha impulsado el conocimiento acerca
de los trastornos asociados a la tercera edad y, en buena medida, se estan
desterrando las actitudes negativas hacia este colectivo. A buen seguro,
cualquiera que escuche decir a alguien que los relatos de un anciano con
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demencia son las "opiniones de un payaso" se sentira escandalizado, y no sin
razon.

Diversos estudios indican que, cuando se respetan y valoran las pequenas
idiosincrasias, disminuyen los niveles de angustia y aumenta el bienestar
psicolégico. Asimismo, se produce una reduccion de la agresividad (verbal y
fisica) y un mantenimiento de la autoestima. La presencia de deterioro
cognitivo no implica que el paciente haya dejado de sentirse una persona con
deseos y derechos. Asi, como manifestd sagazmente uno de los pacientes
estudiados por el equipo de investigacion de Caroline Mozley, "no saber
dénde estoy no significa que no sepa lo que me gusta" (Mozley et al., 1999).

La vejez conlleva cambios que, habitualmente, se consideran negativos vy,
aunque es posible que muchos lo sean, la realidad puede ser contemplada
desde mas de un punto de vista. Jorge Luis Borges dejo plasmada una manera
- quizas poco convencional - de ver la senectud; a la edad de 70 afios publico
el poema "elogio de la sombra", del que se extraen algunas lineas a
continuacion. El escritor argentino habla de la vejez como oportunidad, pese
al olvido. De un encuentro, o un hallazgo, consigo mismo:

La vejez (tal es el nombre que los otros le dan) puede ser el tiempo
de nuestra dicha. (...) Esta penumbra es lenta y no duele; fluye por un
manso declive y se parece a la eternidad. Mis amigos no tienen cara,
las mujeres son lo que fueron hace ya tantos afios, las esquinas
pueden ser otras, no hay letras en las paginas de los libros. Todo esto
deberia atemorizarme, pero es una dulzura, un regreso. (...) El
compartido amor, las palabras, Emerson y la nieve y tantas cosas.
Ahora puedo olvidarlas. Llego a mi centro, a mi algebra y mi clave, a
mi espejo. Pronto sabré quién soy (Jorge Luis Borges, 1969).

8.5. ¢ Vivir recordando el pasado significa no tener presente o futuro?

"Pronto sabré quién soy", afirma Borges en su poema. Y no es una
afirmaciéon que haya de tomarse a la ligera, porque, he aqui la eterna
pregunta: jquiénes somos? Probablemente, esta cuestion tendra matices
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diferentes si se le plantea a un fil6sofo, un tedlogo, un bidlogo o un
psicélogo. Sin embargo, tal vez todos ellos coincidan en sostener que la
identidad personal de un individuo viene dada, en buena medida, por sus
vivencias, por sus experiencias y por lo que sucedio en su pasado. Asi, la
persona existe dentro de un contexto en el que se desarrolla como tal. Lo que
hizo, donde viajo, de qué trabajo, a quién conocié y de quién se enamoro,
definen lo que alguien es en el momento actual.

Habitualmente, los pacientes con demencia reviven el pasado y "se
instalan" en él. Para ellos, esto supone una manera de conservar la propia
identidad, por lo que evocar memorias remotas puede convertirse en un
mecanismo para dar sentido al presente. Algunas conductas podrian estar
influidas por este "regreso al pasado"; de este modo, el impulso por
marcharse a casa o a trabajar puede traducirse en deambulacion constante,
inquietud o angustia. Muchos pacientes interpretan los momentos del dia - 0 a
otras personas - a través de los recuerdos que todavia conservan, pero esto no
significa que estén condenados a vivir anclados en un momento temporal
distante.

Revivir el pasado puede integrarse en las terapias de la vida diaria. Asi, la
memoria se puede estimular a través del recuerdo de refranes, canciones o
eventos historicos. A menudo, los pacientes se sienten identificados con un
asunto determinado, que consideran relevante en el contexto de sus vidas y
que convierten en un tema principal de conversacion. Este tema varia de
persona en persona, de acuerdo a sus intereses o a su historia laboral. El
hecho de haber sido cirujano, funcionario de ayuntamiento, higienista dental
o ama de casa, tendra un impacto diferencial en el tipo de dialogo que la
persona disfrute entablando. Sea cual sea, siempre existe alguna caracteristica
que define al individuo. Por ejemplo, si creci6 en el campo, tal vez sepa
cuando las fresas estan de temporada o la época del afio en que maduran las
cerezas. Siempre hay un topico favorito, un tema de conversacioén ideal.

Ocasionalmente, los trastornos del lenguaje pueden impedir establecer un
dialogo fluido. Sin embargo, no es tan importante que la conversacion tenga
limites como que sea gratificarte. Comprender quién es el paciente en el
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presente y quién fue en el pasado, asi como conocer los eventos que dieron
forma a su vida, permite a los cuidadores darse cuenta de que "el caracter de
la persona no esta perdido, sino velado" (Edvardsson et al., 2008, p. 362). Por
estos motivos, vivir recordando el pasado no implica carecer de presente o
futuro. Muy al contrario, el presente y el futuro del paciente dependen de su
pasado. Es lo que les otorga sentido.

Siguiendo la analogia empleada anteriormente, segun la cual una maceta
representaria la capacidad cognitiva del paciente y la tierra sus memorias,
resulta intuitivo deducir que, al igual que las raices de una planta buscan la
profundidad (ya que se marchitaria si permaneciera en la superficie), una
terapia basada en la informacion actual o en los eventos mas recientes podria
estar condenada al fracaso. Inversamente, una terapia que ahonde en los
recuerdos mas asentados del individuo, en su nucleo, en su corazon y en su
personalidad, tiene mas probabilidades de desarrollarse con éxito.

[luminar el abismo es complicado; enfrentarse a la enfermedad también lo
es. No obstante, asi como los pequefios puntos de luz en el cielo nocturno
son, en realidad, inmensas estrellas, los momentos de alegria del paciente son
el faro que da luz al camino... El capitulo comenzd diciendo que este libro es
tan sélo el inicio de un importante recorrido. En cierto modo, todos los libros
dedicados a este sindrome lo son. Son la raiz a partir de la cual crecer, los
cimientos sobre los que construir, la platafor ma desde la que partir. Desde
ese lugar, desde la plataforma, se intentara alcanzar el destino que supone
conseguir la dignidad y el bienestar del paciente y de su familia, viajando a
través de un sinfin de diferentes momentos. Se conoceran instantes de
sufrimiento y de dolor, pero también de risa y de carifio. La manera en que
nos enfrentemos a la demencia construye la persona que seremos, Nnosotros
mismos, en el futuro. A menudo, esta experiencia representa una dedicacién
que solo puede calificarse como devocion hacia la persona que se tiene
delante, hacia lo que no se comprende pero se quiere entender. En el cuidado
de un paciente con demencia el pasado, el presente y el futuro se entrelazan
para dar lugar a una experiencia atemporal, con tintes eternos, porque, COmo
escribio Michel Houellebecq, "toda gran pasion desemboca en lo infinito".
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