Southern Caregiver Resource Center

Caring for those who care for others
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La Demencia Con Cuerpos De Lewy

Definicion

La demencia con cuerpos de Lewy (DCL) es
una enfermedad o sindrome degenerativo y
progresivo del cerebro. Comparte algunos
sintomas con otras varias enfermedades y a
veces se superpone con éstas sobre todo
con dos enfermedades comunes entre los
ancianos: el Alzheimer y el Parkinson.

Los pacientes con DCL presentan sintomas
conductuales y de la memoria propios de la
demencia, semejantes a los de la
enfermedad de Alzheimer y, en mayor o
menor grado, los sintomas del sistema
motor que se observan en el mal de
Parkinson. Sin embargo, los sintomas
mentales del paciente con DCL pueden
fluctuar con frecuencia, los sintomas
motores son mas benignos que en la
enfermedad de Parkinson, y los pacientes
con DCL suelen tener alucinaciones
visuales muy vividas.

Datos

El término correcto para referirse a varias de
las enfermedades o trastornos que
ocasionan demencia es "demencia con
cuerpos de Lewy". La demencia es el
deterioro gradual y progresivo de la
capacidad mental (cognitiva), que afecta a
la memoria, los procesos del pensamiento,
la conducta y la actividad fisica. Ademas de
estos sintomas mentales, los pacientes con
DCL presentan los sintomas fisicos de la
enfermedad de Parkinson, entre ellos un
leve temblor, rigidez muscular y problemas
para moverse. También se presentan
importantes alucinaciones visuales.

La DCL se denomina asi por unas
estructuras proteicas redondas vy lisas,
llamadas cuerpos de Lewy, que se observan
en las neuronas del cerebro afectado. Los
cuerpos de Lewy suelen observarse en los
nucleos de las neuronas cerebrales de
pacientes que padecen diversos trastornos.
En la DCL, los cuerpos de Lewy se
distribuyen por toda la capa exterior del
cerebro (la corteza cerebral) y en la zona
profunda del cerebro medio o del tronco
cerebral. Estas "estructuras proteicas
anormales" las describié por primera vez el
Dr. Frederich Heinrich Lewy en 1912, un
contemporaneo de Alois Alzheimer, que fue
quien definio la otra forma mas comun de la
demencia que lleva su nombre.

En vista de que los cuerpos de Lewy
también se suelen encontrar en el cerebro
de los pacientes de Alzheimer, Parkinson,
sindrome de Down y otras enfermedades,
en 1995 los investigadores acordaron
emplear el nombre "demencia con cuerpos
de Lewy" para describir al mismo tiempo
una enfermedad especifica (a veces
llamada "DCL pura") y toda una gama de
trastornos con patologia similar o
relacionada.

Se considera que la DCL, como proceso
patolégico definido, representa hasta un
20% de los siete millones de casos de
demencia existentes en Estados Unidos, y
hasta un tercio de las enfermedades
demenciales que presentan los ancianos de
este pais. Esto significa que la DCL es la
segunda forma mas comun de demencia,
después de la enfermedad de Alzheimer.
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Los médicos y demas expertos clinicos a
veces utilizan otros nombres para referirse a
la DCL o a otros sindromes provocados por
los cuerpos de Lewy, entre ellos la
"enfermedad difusa con cuerpos de Lewy",
la "enfermedad cortical con cuerpos de
Lewy", la "demencia de Lewy" o la "variante
con cuerpos de Lewy de la enfermedad de
Alzheimer". Aunque aun se mantiene la
polémica sobre la naturaleza de las
enfermedades relacionadas con los cuerpos
de Lewy, la mayor parte de los
profesionales clinicos se ajustan hoy en dia
a la terminologia y a los criterios
diagnosticos de la DCL elaborados en 1995
por una conferencia internacional.

Se desconocen las causas de la DCL y no
se han identificado factores especificos de
riesgo. Se han visto familias con multiples
casos de esta enfermedad, pero no parece
existir una marcada tendencia a la
transmision hereditaria. En el futuro, las
investigaciones genéticas podran revelar
mas informacion sobre las causas y los
factores de riesgo.

Sintomas

En general, los primeros sintomas de la
DCL son similares a los del Alzheimer o
demencia vascular y son de caracter
cognitivo (mental). También es posible que
algunos pacientes presenten en primer lugar
los sintomas neuromusculares de la
enfermedad de Parkinson. Hay un pequefno
grupo de pacientes en quienes la
enfermedad se inicia con sintomas
simultaneos de demencia y de
parkinsonismo.

Los principales sintomas son los
siguientes:

En la mayor parte de los pacientes de DCL,
problemas leves relacionados con la
memoria a corto plazo, como el olvido de
hechos muy recientes.

Breves episodios de confusion sin
causa aparente, junto con otros
trastornos conductuales o cognitivos.
Es posible que el enfermo se
desoriente con respecto a la hora o el
sitio en que se encuentra; que
presente problemas del habla para
encontrar palabras o mantener una
conversacion; que enfrente
dificultades de percepcion espacial
(para encontrar el camino correcto o
para resolver ciertos rompecabezas);
y problemas del pensamiento como
la falta de atencidn, la inflexibilidad
mental, la dificultad para llegar a
decisiones, la pérdida del buen juicio
y de la comprension de las cosas.

Fluctuacién en la manifestacién de
estos sintomas cognitivos de un
momento a otro, de hora en hora, de
dia en dia o de semana en semana.
Por ejemplo, el paciente puede
conversar normalmente en un dia
determinado y ser incapaz de hablar
al dia siguiente o incluso un momento
después. Si bien suelel’
considerarse que esa caracteristica
es un componente importante de la
DCL, también puede presentarse en
otras demencias, y a veces es muy
dificil determinar si realmente ocurren
las fluctuaciones en un paciente
especifico.

Alucinaciones visuales vividas y bien
definidas. En las primeras etapas de
la DCL es posible que el paciente
admita y describa las alucinaciones.
Hay otros tipos de alucinaciones de
menor frecuencia, pero que también
ocurren en ocasiones. Pueden ser
auditivas ("escuchar" sonidos),
olfativas ("oler" algo) o tactiles
("tocar" algo que objetivamente no
existe).



e Las alteraciones motrices del
parkinsonismo, que a veces se
denominan sintomas
"extrapiramidales". Con frecuencia
parece que estos sintomas se inician
espontaneamente. Entre ellos estan
la postura flexionada, la marcha
arrastrando los pies, una reduccién
en el vaivén de los brazos, rigidez de
las extremidades, propension a
caerse, bradicinesia (lentitud en los
movimientos) y temblores.

Los problemas del movimiento se presentan
en las fases avanzadas en un 70% de los
pacientes con DCL. Pero en un 30% de los
enfermos con DCL, y sobre todo en los mas
ancianos, los sintomas del Parkinson
ocurren al inicio, antes de los sintomas
demenciales. En estos individuos, el
deterioro cognitivo tiende a iniciarse con la
depresion o fallos leves de la memoria.

Pruebas y diagnéstico

La demencia con cuerpos de Lewy es dificil
de diagnosticar. No sélo se asemeja a otras
demencias, sino que se superpone con el
Alzheimer, el Parkinson y otras
enfermedades que pueden ser muy dificiles
de descartar o excluir. En vista de que no
existe una prueba especifica para
diagnosticar la DCL, en la practica se
utilizan diversas pruebas médicas,
neurolégicas y neuropsicologicas para
detectar esta enfermedad y su posible
superposicion con otros trastornos.

Aunque los cuerpos de Lewy se encuentran
en el cerebro de los pacientes de otras
enfermedades, y en vista de que las
pruebas pueden llevarse a cabo con
distintos enfoques, es conveniente entender
lo que ocurre en el cerebro del enfermo con
DCL. En el cerebro de los pacientes que
padecen la demencia con cuerpos de Lewy
se presentan tres cambios significativos o
caracteristicas patologicas:

e La corteza cerebral (capa exterior del
cerebro) se degenera o atrofia. Esto
puede afectar al razonamiento y al
pensamiento complejo, la
comprension, la personalidad, el
movimiento, el habla y el lenguaje,
los procesos sensoriales y la
percepcion visual del espacio.
También se presenta degeneracion
en la corteza limbica, situada en el
centro del cerebro, que desempefa
una funcién importante con respecto
a las emociones y la conducta. Los
cuerpos de Lewy se observan en
todos los sectores de estas zonas
corticales en proceso de
degeneracion.

e En el cerebro medio mueren
neuronas, especialmente en la
"sustancia negra" del tronco cerebral,
una zona que también se degenera
en la enfermedad de Parkinson.
Estas células participan en la
produccion de la dopamina, que es
un neurotransmisor. En las neuronas
que subsisten se observan cuerpos
de Lewy. El cerebro medio participa
en las funciones de la memoria y el
aprendizaje, la atencion y las
habilidades psicomotrices (del
movimiento muscular).

e En el cerebro de los pacientes con
DCL se observan unas lesiones
denominadas neuritas de Lewy que
afectan la funcién de las neuronas
sobre todo en el hipocampo, que es
una zona del cerebro indispensable
para fijar nuevos recuerdos.

Sin embargo, ninguno de estos sintomas de
la demencia con cuerpos de Lewy es
exclusivo de la DCL. Con el animo de
resolver este problema, en 1995 un grupo
internacional de investigadores y clinicos
elaboré un conjunto de criterios
diagnosticos, conocido como "normas de



consenso", que sirven para identificar de
manera fiable la DCL.

De presencia obligatoria:

e Deterioro cognitivo progresivo
(disminucion de la capacidad
pensante) que interfiera con las
actividades normales de caracter
social o laboral. Los problemas de la
memoria no se presentan
necesariamente en el primer periodo,
pero si apareceran en la medida en
que avance la DCL. Se observaran
alteraciones de la atencion, el
lenguaje, la comprension vy el
razonamiento, la capacidad
aritmética, el pensamiento logico y la
percepcion de tiempo y espacio.

Presencia de dos de los siguientes
sintomas (con sélo uno de ellos también
puede valorarse la posibilidad de DCL):

e Fluctuacion de las funciones
cognitivas: variaciones en las
funciones mentales, especialmente
en la atencion y el nivel de alerta.

e Alucinaciones visuales: se presentan
y reiteran alucinaciones detalladas y
bien definidas.

e Parkinsonismo: se presentan
problemas motores y del movimiento.

El diagndstico de DCL es aun mas probable
si el paciente también presenta caidas
reiteradas, desmayos, breves periodos de
pérdida de la conciencia e ideas delirantes,
o si es sensible a los farmacos
neurolépticos que se administren para
reducir las alucinaciones y otros sintomas
psiquiatricos. Las alucinaciones auditivas,
olfativas o tactiles contribuyen al diagnéstico
de DCL.

Por ultimo, el momento en que aparezcan
los sintomas también es un indicador fiable:
si tanto los sintomas mentales como
motores se presentan dentro de un lapso de

un afo, es mas probable que la causa
radique en la DCL. En general, los signos
de demencia vascular o por accidente
cerebrovascular reducen la probabilidad de
que se trate de una DCL.

En estos momentos no hay mucha claridad
sobre el grado de exactitud del diagnostico
clinico de la DCL. Mientras que algunos
estudios indican que puede formularse el
diagndstico con un buen grado de fiabilidad,
otros muestran que es dificil diagnosticar
con exactitud la DCL. En todo caso, deben
realizarse otras pruebas para descartar
otras causas o trastornos, como la
enfermedad de Creutzfeldt Jakob o la
enfermedad vascular. Las imagenes
cerebrales (con técnicas de TAC o RM)
pueden detectar la atrofia del cerebro y
ayudarian a descartar un accidente
cerebrovascular, un exceso de liquido
cefalorraquideo (hidrocéfalo con presion
normal) o un hematoma subdural. Los
analisis de sangre y otras pruebas podrian
mostrar la deficiencia de vitamina B12,
problemas tiroideos, sifilis o el virus de
inmunodeficiencia humana (VIH). La
depresion también es una causa frecuente
de sintomas semejantes a la demencia.
Entre otras pruebas adicionales también
pueden practicarse el electroencefalograma
(EEG) o la puncidén raquidea. La exploracion
mediante técnicas de SPECT y PET
(tomografia por emision de positrones)
parece promisoria para detectar las
diferencias entre la DCL y la enfermedad de
Alzheimer.

El Alzheimer y el Parkinson:
diferencias y superposicion con la
DCL

La similitud entre la DCL y las
enfermedades de Alzheimer y Parkinson,
asi como el hecho de que los cuerpos de
Lewy también suelen encontrarse en el
cerebro de los pacientes con estas dos
ultimas enfermedades, exigen que los



profesionales médicos presten cuidadosa
atencion a los factores que individualizan la

DCL.

Los trastornos de la memoria y otros
problemas cognitivos se presentan
tanto en la DCL como en el
Alzheimer. Sin embargo, estos
trastornos fluctuan con frecuencia en
la DCL.

Los pacientes de DCL presentan un
mayor grado de depresion que los
enfermos de Alzheimer.

Los pacientes de las fases
avanzadas de la enfermedad de
Alzheimer, asi como los pacientes de
Parkinson que toman medicamentos
para mejorar la motricidad y el
temblor, también presentan
alucinaciones. En la DCL, las
alucinaciones se presentan en las
fases iniciales, ademas de ser
frecuentes, vividas y detalladas.

Los farmacos neurolépticos (a veces
denominados psicotropicos) que se
administran para reducir los llamados
sintomas psiquiatricos de la
demencia, como las alucinaciones, la
agitacion o la inquietud, inducen el
parkinsonismo en algunos pacientes
con DCL.

La esperanza de vida es ligeramente
menor entre los pacientes con DCL
que entre los de Alzheimer.

En la autopsia, el cerebro de los
pacientes con DCL muestra placas
seniles, que son propias de la
enfermedad de Alzheimer. Otra
caracteristica del Alzheimer, los
ovillos neurofibrilares, no se
presentan o aparecen con menor
frecuencia en los pacientes con DCL,
y se concentran en la neocorteza.
También pueden observarse otras
caracteristicas del Alzheimer: la

pérdida de neuronas en ciertas
zonas, las transformaciones
espongiformes y la desconexion
sinaptica, las anomalias
neuroquimicas y el déficit de
neurotransmisores. Sin embargo, el
cerebro de los pacientes con DCL
muestra menos deterioro que el de
los pacientes de Alzheimer.

En la DCL, los problemas del
movimiento son espontaneos; los
sintomas aparecen subitamente.

El temblor es menos pronunciado en
la DCL que en el Parkinson.
También, los pacientes con DCL
responden menos a farmacos como
la levodopa, que se utilizan en el
tratamiento de la enfermedad de
Parkinson. La pérdida de neuronas
en la sustancia negra no es tan grave
en la DCL.

Tanto los pacientes con DCL como
con Parkinson pueden presentar
desmayos ocasionales y amplias
alteraciones de la presion arterial.

Algunos enfermos de Parkinson
presentan demencia en las fases
avanzadas. Por lo general, la
demencia es el sintoma inicial en la
DCL.

Los pacientes con Parkinson pierden
el neurotransmisor denominado
dopamina; los pacientes con
Alzheimer pierden el neurotransmisor
denominado acetilcolina. Los
pacientes con DCL pierden ambos.

En la DCL, tanto los sintomas
semejantes al Alzheimer como los
similares al Parkinson se presentan
dentro de un lapso de un ano.

A pesar de estas diferencias, el diagndstico
de demencia con cuerpos de Lewy no
excluye el diagnostico positivo del



Alzheimer, el Parkinson u otras
enfermedades comunes en la ancianidad.

Duracién y tratamiento

Los pacientes con DCL tienen una
esperanza de vida de entre 5y 7 afos
desde el momento de aparicion; el avance
de la enfermedad es implacable y conduce
a la demencia grave y a la inmovilidad. La
DCL no muestra una sucesion de etapas,
como es propio de algunas otras
demencias. Algunos pacientes muestran un
curso muy rapido de la enfermedad. La
muerte suele producirse por neumonia u
otras enfermedades. No existe una cura o
un tratamiento especificos para detener el
curso de la enfermedad.

Debe procederse con mucha cautela en el
tratamiento de los posibles enfermos con
DCL, lo que subraya la necesidad de un
diagndstico exacto. Debe vigilarse muy
estrechamente el equilibrio entre los
distintos medicamentos, porque algunos
pacientes (aunque no todos) presentan
reacciones adversas. Los farmacos
antipsicoticos neurolépticos
(tranquilizantes), como el haloperidol o la
tioridazina, que suelen administrarse a los
pacientes con Alzheimer para reducir la
agitacion o las alucinaciones, pueden
producir reacciones adversas extremas en
muchos pacientes con DCL y pueden
provocar sintomas motores. El paciente que
recibe estos medicamentos puede quedar
catatonico, perder funciones cognitivas o
presentar mayor rigidez muscular,
consecuencias peligrosas para la vida. De
igual modo, la levodopa y otros farmacos
empleados para el tratamiento de los
sintomas motores del Parkinson pueden
incrementar las alucinaciones en los
pacientes con DCL y agravar otros
sintomas. La levodopa no suele ser muy util
para el tratamiento de los sintomas motores
en los pacientes con DCL.

No obstante, algunos tratamientos
farmacolégicos parecen ser promisorios.
Los inhibidores de la colinesterasa, como la
tacrina, podrian servir como tratamiento
alternativo y han mostrado eficacia contra
las alucinaciones. Algunos farmacos
antipsicoticos mas recientes (seroquel,
sertindola) podrian resultar seguros.

Los pacientes con DCL pueden permanecer
en el hogar, con frecuentes reevaluaciones
meédicas y una adecuada vigilancia y
supervision. Los cuidadores deben estar
siempre atentos al paciente, por su
tendencia a caerse o perder la conciencia.
La demencia impide que los pacientes
aprendan nuevos habitos que podrian
ayudarles a superar los problemas motores.
Es posible que en algunos dias necesiten
mas ayuda que en otros, y pueden sentirse
mas tranquilos si el cuidador les desvia la
atencion cuando presenten alucinaciones.
Los cuidadores pueden solicitar ayuda a los
centros de recursos para cuidadores
(Caregiver Resource Centers) existentes en
California, y acudir a un centro de
diagndstico bien acreditado para proceder al
diagnostico inicial y el seguimiento. En otros
estados del pais, las agencias locales y
estatales sanitarias y especializadas en la
tercera edad podran ser muy utiles.
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