Pontificia Universidad

) JAVERIANA

Bogota

Diplomado en

Demencias para
profesionales
de la salud

7
A~

WA=
\agé\vll

)

Educacién Continua

Generamos experiencias educativas




Unidad 2. Enfermedades que pueden causar demencia,
descripcion y diagnoéstico

La demencia vascular se considera el segundo tipo mas comun de demencia. Se caracteriza por ser un trastorno
neurocognitivo que incluye sintomas conductuales, anomalias locomotoras, disartria y disfuncién auténoma.

La demencia vascular incluye diversos tipos de enfermedad cerebrovascular que explican su patogénesis,
dentro de los cuales se encuentran:

e La aterosclerosis: afecta el revestimiento intimo de las grandes arterias. Los principales factores son
el tabaquismo y la hiperlipidemia. La oclusién por trombosis o cardioembolia conduce a infartos tanto
en la sustancia blanca cortical como la subcortical. Las reducciones en 40-50 % del flujo sanguineo
cerebral se asocian con la supresion de la actividad cerebral y la disfuncion cognitiva, que son
reversibles al restablecer los niveles normales.

e La arteriolosclerosis: afecta la pared muscular lisa medial de pequenas arterias corticales y penetrantes.
El principal factor es la hipertension. Las placas aterosclerdticas afectan a pequerios vasos cerebrales, hay
deposicidn de sustancia hialina en la pared vascular (lipohialinosis), cambios fibréticos que generan rigidez
y distorsion microvascular (arteriolosclerosis), y pérdida de la integridad de la pared vascular (necrosis
fibrinoide). En la sustancia blanca se puede presentar isquemia, vacuolizacién, desmielinizacion, pérdida
axonal e infartos lacunares. Estos cambios pueden causar alteraciones en la funcidn ejecutiva reconocidas
como el sindrome de demencia vascular isquémica subcortical o enfermedad de vasos pequenios.

e La angiopatia amiloide cerebral (AAC): involucra la acumulacidn de amiloide-B que afecta
principalmente a las arterias principales y corticales, asi como a los capilares. Esta se produce en la
media y adventicia de los vasos cerebrales, lo que conduce a la degeneracion de las células
musculares lisas y pericitos. El genotipo APOE €4 es el principal factor de riesgo.

e La enfermedad microvascular:
implica una disfuncion en la
entrega de nutrientes en los
tejidos y la eliminacion de los
productos de desecho metabdlicos
que se produce en la unidad
neurovascular capilar. Se asocia
con diferentes grados de
inflamacidn, incluyendo la
presencia de linfocitos o
macrdfagos localizados en los
vasos sanguineos. La diabetes
mellitus tipo 2 es uno de los
factores de riesgo mas comunes.
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Las manifestaciones clinicas se basan directamente en el tipo de demencia y el area cerebral afectada por
la patologia vascular de base; asi mismo, hay variaciones entre pacientes debido a las comorbilidades
personales. Los principales tipos de demencia vascular que hay y sus manifestaciones clinicas

fundamentales son:

* La demencia vascular pos-ACV, en la que suele existir un antecedente de accidente cerebrovascular
que se relaciona temporalmente con el inicio de los sintomas. Segun los criterios VICCCS, los déficits
neuroldgicos deben presentarse desde el momento del evento hasta 6 meses después de este y no
recuperarse. Los sintomas varian dependiendo del area afectada, con predominio de la afeccidon en

lenguaje y memoria.

La lesion de vaso pequefio se caracteriza
por una progresion paulatina y una
sintomatologia variable, simulando en
cuestiones cronoldgicas una demencia
causada por la enfermedad de Alzheimer.

La demencia subcortical afecta las areas
mas profundas, se puede manifestar con
problemas de memoria, cambios de
personalidad, dificultad para concentrarse
y problemas de coordinacion.

Resonancia magnética cerebral de un paciente con diagndstico de trastorno neurocognoscitivo mayor debido a enfermedad
cerebrovascular de vaso pequefio (infartos lacunares en nucleo lenticular y tdlamo bilateral).

* La demencia multiinfarto/demencia aterosclerdtica se caracteriza por una progresion escalonada y con
clinica variable, desde alteraciones de memoria hasta déficits de funciones cognitivas.

* La demencia mixta se produce por una combinacidén de una demencia de base a la cual se afiade un
accidente cerebrovascular, por lo que el curso suele ser crénico con un posible empeoramiento del cuadro.
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El curso de la demencia vascular se caracteriza por su progresion escalonada y fluctuante, en la que hay
empeoramientos bruscos que coinciden con eventos cerebrovasculares, ya sea el primero o uno adicional. Es
muy importante indagar en la historia clinica y la entrevista a familiares para establecer la cronologia y los
cambios importantes para asi detectar los eventos vasculares.

Ahora bien, aunque las manifestaciones varian drasticamente segun el subtipo y la zona y conexiones
afectadas por la alteracion vascular, es importante recordar los dominios frecuentemente afectados:

* Funciones ejecutivas: dificultades en resolucidn de problemas y toma de decisiones, dificultades en
la atencién como la mantencion y focalizacidon de ésta, afectando la realizacion de tareas complejas,
la planificacidn y el razonamiento.

* Memoria: mientras que en la enfermedad de Alzheimer se suele afectar la memoria episddica
anterdgrada, en la demencia vascular predomina el déficit de memoria de trabajo y de recuperacion
de recuerdos, por lo cual se suele mantener la memoria de reconocimiento en mayor medida que
en Alzheimer.

« Lenguaje: afectacidn tanto de la expresion como la compresion del lenguaje. Hay varios tipos de
afasias que se pueden presentar segun el area afectada por el evento cerebrovascular (afasias
motoras, transcorticales motoras, sensitivas, de conduccion o global cuando el dafno es en un area
muy amplia).

* Orientacién y funcidn visoespacial: pueden experimentar dificultades para comprender y
representar el espacio visual, lo que puede dificultar las tareas que requieren la comprension de la
orientacidn espacial. Este déficit se ve atado a las alteraciones visuales que pueden ocurrir, pudiendo
causar dificultad para reconocer objetos o personas debido a los cambios en visidn y percepcion.

Otros aspectos importantes son los cambios neuropsiquiatricos, conductuales, motores y funcionales:

» Neuropsiquiatricos: labilidad emocional con apatia (relacionado a isquemia subcortical) y depresién
mas frecuentemente; irritabilidad, alteracién en el patrén del suefio y alucinaciones, agitacion y
euforia (mas comun en demencia vascular multiinfarto).

* Conductuales: puede presentarse agresividad tanto fisica como verbal.

* Motores: amplio rango de manifestaciones, debilidad o plejia, disartria, disfagia, incontinencia o
urgencia miccional, alteracion de la coordinacidn, equilibrio y marcha, por lo cual el riesgo de caida
aumenta significativamente. Es importante conocer la apraxia, también conocida como
“parkinsonismo”, que causa marcha lenta y arrastrada con zancadas cortas y miedo a la caida que
puede simular una enfermedad de Parkinson.

* Funcionales: es evidente que los déficits en todos los campos mencionados con anterioridad afectan
la funcionalidad del paciente, y es mayor o menor medida segun la extension de los dafos causados.
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Es importante hacer un abordaje integral, donde la historia clinica y el examen fisico seran claves para
orientar el diagndstico de deterioro cognitivo y, sobre todo, asociarlo a etiologias vasculares. En la historia
clinica se debe indagar sobre factores de riesgo cardiovascular (hipertension arterial, diabetes,
dislipidemias, tabaquismo, sedentarismo y consumo de alcohol), el manejo farmacoldgico y su adherencia;
ademas, documentar si han presentado eventos isquémicos previos (IAM, ACV, entre otros) y si tienen
diagndstico de fibrilacion auricular, pues es una de las principales fuentes de ataques cerebrovasculares
embdlicos e infartos cerebrales multitopograficos.

Los antecedentes familiares como cuadros de multiples ACV son de suma importancia porque pueden
indicar una etiologia genética como el CADASIL.

Posteriormente, en la enfermedad actual se debe enfatizar en el tiempo de evolucién del deterioro, y cual
fue el primer sintoma que se presento, correlacionando los sintomas adicionales de acuerdo con la
temporalidad y cémo impactan en la funcionalidad del paciente. En caso de haber tenido un ACV previo, se
necesita documentar hace cuanto tiempo fue, si se llevd o no a terapias de reperfusion, y si tuvo plan de
neurorrehabilitacion después del evento.

El examen fisico se debe realizar de manera completa con énfasis en sistema cardiovascular y vascular
periférico (auscultacion y toma de pulsos). Con un fondo de ojo se pueden identificar manifestaciones
crénicas de comorbilidades como retinopatia que puede ser de etiologia tanto hipertensiva como diabética. El
examen neuroldgico se realiza de forma sistematica y completa, buscando defectos campimétricos, paresias o
plejias, espasticidad y alteraciones corticales como afasia, negligencia espacial y entre otros que se pueden
relacionar con territorios vasculares que puedan hacer pensar en demencia y compromiso pos-ACV.

El examen neuroldgico siempre debe acompanarse de pruebas
cognitivas adicionales como el MOCA para poder caracterizar
mejor la alteracion en funciones ejecutivas, velocidad de
procesamiento y memoria de trabajo, para posteriormente
complementar con baterias de pruebas neuropsicoldgicas.

En la mayoria de las presentaciones clinicas, se evidenciara
disrupcion de las redes neuronales, sobre todo a nivel
frontal. Un ejemplo son las alteraciones en la marcha
que pueden tener los pacientes que resultan de
alteraciones en las redes sobre todo a nivel
frontal-subcortical. El examen mental cobra también
importancia para identificar sintomas como

ansiedad, apatia y entre otros que se dan por
disrupcion de las redes fronto-limbicas.

Existen los criterios NINDS-AIREN para
determinar una probable demencia de origen
vascular que son: deterioro cognitivo de
dos o mas dominios, neuroimagen con
hallazgos de lesiones cerebrovasculares
y que exista una evidencia de
temporalidad entre el evento vascular
y el deterioro cognitivo.
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La evaluacion cognitiva es fundamental junto con la clinica para encuadrar el deterioro cognitivo en los 4
fenotipos que son:

* La demencia pos-ACV cursa con alteraciones en memoria, lenguaje o ambas. También pueden tener
cambios cognitivos y comportamentales dependiendo del territorio vascular. Se instauran de manera
subita con el ACV agudo, persisten hasta 6 meses después y no mejoran con rehabilitacidn.

 La demencia por isquemia subcortical es de curso insidioso de alteraciones en funcidn ejecutiva,
procesamiento de la informacidn, planeacion ideomotora y alteraciones en la atencién. Por lo anterior,
las alteraciones podrian ser mas evidentes en un MOCA que en un MMSE ya que el primero cuenta
con un poco mas de funciones ejecutivas.

* La demencia por multiinfarto se acompafna de compromiso predominantemente cortical por ser
generalmente ACV de segmentos distales. Examen fisico con defectos campimétricos con
preservacion macular o afasia, negligencia espacial o apraxias.

« El curso de la angiopatia amiloide es lento y progresivo, se acompana de unos episodios transitorios
de focalizacidén neuroldgica que son los llamados “Amyloid Spells” que corresponden luego a los
microinfartos o a las hemorragias cerebrales por lo general lobares vistas en neuroimagenes.

El estudio principal para realizar en esta patologia son las neuroimdagenes. La imagen de eleccion es la
resonancia magnética simple, en las patologias vasculares se puede determinar tanto el proceso isquémico
como la temporalidad de este; también se pueden ver desde extensas zonas de restriccién a la difusion
hasta infartos lacunares o multitopografico. La forma mas crénica de un ACV se vera representada como
una zona de encefalomalacia que sera un espacio hipointenso en la resonancia que se corresponde con el
territorio vascular comprometido.

Otros hallazgos comunes son hiperintensidades en sustancia blanca debido a procesos isquémicos
subcorticales que se graduan con la escala de Fazekas. Se debe tener en cuenta pacientes con factores de
riesgo cardiovascular asociados. Por lo general, un Fazekas grado 2-3 se acompana de alteraciones
cognitivas significativas por las multiples alteraciones en sustancia blanca que por su compromiso han
empezado a confluir en estos grados de la enfermedad.

RM cerebral de un paciente con diagndstico de enfermedad cerebrovascular debido a enfermedad cerebrovascular de vaso
pequefio, con infartos lacunares talamicos y del nucleo lenticular.
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Es importante también tener en cuenta que, por lo general, en las demencias vasculares puras no hay
alteraciones atrdficas a nivel de hipocampo por lo que es una de las primeras cosas a ver en la resonancia;
se ven muy bien en un corte coronal los patrones de atrofia o asimetria que puede haber en el hipocampo
que indicaria que probablemente haya otra etiologia subyacente del deterioro cognitivo como por ejemplo
enfermedad de Alzheimer o que fuera un componente mixto.

Adicionalmente, en resonancia se utilizan unas secuencias especiales como las secuencias de
susceptibilidad (SWI) que son muy buenas para ver depdsitos de hemosiderina y siderosis cortical, por lo
que es una muy buena ventana para ver los microhemorragias que hacen parte de los criterios de Boston
para la angiopatia amiloide cerebral (AAC) que serian de predominio lobar o en la unién cortico-subcortical,
en cambio, en caso de que fueran microhemorragias de origen hipertensivo se encontrarian mas a nivel
ganglio basal o de tallo.

En las secuencias de difusion (DWI/ADC) es importante mirar la correspondencia del DWI/ADC y
restriccidn a la difusidn para ver si corresponde a procesos isquémicos o que incluso se esté presentando
algun ataque cerebrovascular agudo sobre todo en pacientes con alto riesgo embdlico y cardiovascular.
Estas secuencias tienen un patron dindmico y van cambiando de acuerdo con la temporalidad de los
eventos isquémicos.

En casos especiales donde haya sospecha por antecedentes, clinica y neuroimagen de una enfermedad
genética subyacente como el CADASIL/CARASIL es necesario realizar estudios genéticos para confirmar;
en caso de CADASIL, se buscarian mutaciones en el gen NOTCH3, mientras que en CARASIL se asociaria a
mutaciones en el HRTAL.

Para concluir, es importante no olvidar que a los pacientes se les debe hacer un panel de estudios completo
que contemple busqueda de factores de riesgo cardiovasculares para brindar un abordaje integral en el
deterioro cognitivo de posible origen vascular, por lo que herramientas como electrocardiograma, perfil
lipidico, glicemia y HbAlc que no deben ser pasadas por alto en la consulta.
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