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La Demencia por Cuerpos de Lewy es uno de los trastornos cognitivos degenerativos mds
importantes no tanto por su frecuencia, pero si por las dificultades diagndsticas que genera. La
clinica presente en esta patologia y los ltimos estudios por imagen de los que disponemos nos
facilitan la compleja labor diagndstica que tantas implicaciones terapéuticas y prondosticas
tiene; por ello presentamos este caso clinico realizando un repaso en la discusion de las mani-
festaciones clinicas, el proceso diagndstico y el tratamiento de la enfermedad.
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Summary

Dementia with Lewy Bodies is one of the most important cognitive degenerative disorders
not only for its frequency but also for the diagnosis of the difficulties that it generates. The symp-
toms in this pathology and the advances in the last studies of image, facilitate us the complex
diagnosis work, that have so many therapeutic and prognostic implications; clinical characteris-
tics, the diagnostic process and the treatment of the disease are reviewed and discussed on this

case- report.
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INTRODUCCION

En los dltimos afios existe un mayor interés
por el estudio de la Demencia por Cuerpos de
Lewy, ya que es uno de los sindromes demencia-
les méds importantes y supone para los clinicos
una patologia dificil de diagnosticar. Exponemos
a continuacion un caso clinico donde se ponen de
manifiesto estas dificultades diagnésticas.

CASO CLINICO

Mujer de 44 afios de edad que es derivada al
Hospital de Dia desde su Centro de Salud Mental
(CSM) de referencia para lograr la estabilizacion
psicopatoldgica de su cuadro de base. No presenta
antecedentes familiares de interés.

La paciente acude al CSM desde el afio 2008
donde es derivada por su MAP, a peticion del ser-
vicio de Medicina Interna por presentar “sindrome
depresivo, poliartralgias y alucinaciones visua-
les”. Estaba siendo estudiada por esta especialidad
por presentar crisis de pérdida de conciencia recu-
rrentes con clinica similar a la epilepsia, para la que
descartan patologia orgdnica. Fumadora de aproxi-
madamente 20 cigarrillos al dia. No otros hébitos
téxicos.

Desde entonces, la paciente es seguida en la
consulta de Psiquiatria y de Psicologia Clinica.
Durante su evolucién, ha presentado sintomatolo-
gfa variada: depresiva, apatia importante, hipore-
xia, alteraciones mnésicas, alucinaciones visua-
les, auditivas y cenésticas, asi como crisis de des-
vanecimiento que comienzan en el afio 2010 y
que llegan a ser tan frecuentes que requieren in-
greso en la Unidad de Psiquiatria de Agudos en
agosto de 2011. A lo largo de todo este tiempo,
la paciente ha recibido diferentes diagndsticos
desde los diferentes servicios en los que ha sido
estudiada: depresién mayor, distimia, trastorno con-
versivo, trastorno histriénico de la personalidad y
trastornos cognitivos secundarios/asociados a pro-
blemas psiquidtricos. Ha sido tratada con multi-
ples formacos y con psicoterapia, sin que la fami-
lia y ella misma pudieran hallar una clara mejoria
de la sintomatologia.

Durante la primera entrevista que se realiza en
Hospital de Dia se objetiva que la paciente se en-
cuentra confusa, desorientada en tiempo, pero no
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en espacio ni en persona. La capacidad atencional
parece fluctuante, lo cual dificulta marcadamente
su colaboracién. Durante las sesiones siguientes
se pudo realizar una exploracién psicopatolégica
completa en la que se observa hipotimia, facies
inexpresiva e hipomimica, intensa apatia y abulia
notable. En algunos momentos se encuentra ner-
viosa y padece crisis de ansiedad que cursan con
hiperventilacién. Presenta alucinaciones auditivas,
cenestésicas, pero también alucinaciones visuales
complejas y claras, que son recurrentes y que re-
lata sin excesiva repercusion afectiva a pesar de
que, con frecuencia, interacciona con ellas. Secun-
dariamente a lo anterior, ha desarrollado una idea-
cién delirante de perjuicio. Son frecuentes tam-
bién las distorsiones perceptivas tales como el
sentido de presencia, pero no la pareidolia. En
cuanto al apetito, este se encuentra disminuido, y
en lo que respecta al suefio, se queja de pesadillas
y de hipersomnia diurna. El lenguaje es vago y
escaso.

Ademsis de lo anterior, son muy llamativos los
déficits que presenta en las funciones superiores.
Existen fluctuaciones importantes en los niveles
de alerta y de atencidn, a veces, incluso, en el mis-
mo dia. La memoria se halla seriamente compro-
metida. Para detectar la magnitud del problema, se
realizé una valoracion de la esfera cognitiva que
incluyé una prueba de screening (MMSE puntua-
cién total: 13 de 30) y una baterfa de exploracion
neuropsicolégica (Test Barcelona) en la que se
aprecia deterioro importante en la mayor parte de
las dreas que evalda (atencién, praxias, memoria,
concentracion, orientacion, lenguaje...), deterioro
que es més evidente en lo que respecta a la me-
moria reciente e inmediata, encontrandose mas
preservada la memoria a largo plazo. La interfe-
rencia que estos problemas producen en su fun-
cionamiento cotidiano (pierde cosas con frecuen-
cia, olvida donde guarda el dinero, la ropa, los in-
formes, las cartas... olvida que estd cocinando, el
propdsito de su salida, la lista de la compra, se
desorienta en la calle...) es tan acentuada, que ha
requerido que la paciente necesite apoyo y super-
vision para la mayor parte de las actividades que
realiza.

Como se ha mencionado anteriormente, exis-
ten también crisis recurrentes de pérdida de con-
ciencia, confusion postcritica, sialorrea y midria-
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sis para las que se pauta tratamiento con carbama-
cepina y 4cido valproico, observdndose una dis-
minucién importante de las mismas. Cuando de-
ambula, se observa una marcha inestable, sobre
una base de sustentacién amplia y con dificulta-
des para mantener el equilibrio. Presenta también
bradicinesia, alteraciones posturales, ligero temblor
en las manos, y en los dltimos meses, mioclonias.

En algunos momentos, pero cada vez con més
frecuencia, se estan observando otras alteraciones
conductuales que incluyen desinhibicién y agresi-
vidad verbales y también agresividad fisica hacia
las personas de su entorno més cercano. La fami-
lia se muestra muy preocupada ante este tipo de
manifestaciones y solicitan ayuda de manera repe-
tida.

Durante su ingreso en Hospital de Dia se rea-
liza estudio completo que incluyé:

— Hemograma y bioquimicas normales.
— Bésico de orina: sin hallazgos significativos.

— Hormonas tiroideas, vitamina B12 y d4cido
félico: dentro de 1a normalidad.

— Niveles plasméticos de carbamacepina y dcido
valproico: en rango terapéutico.

— TAC craneal: normal
— RMN: normal

— EEG con deprivacién de suefio y estimulacion
luminica: normal (posiblemente, debido a que cuan-

do se procede con la prueba la paciente llevaba 6-7
meses en tratamiento con antiepilépticos).

— SPECT: “disminucién de la captacion del radio-
trazador de caracter difuso, que afecta a hemisferio
cerebral izquierdo y que es més evidente en el 16-
bulo parietal, giro frontal inferior y medio y re-
gién temporal anterior. También se aprecia hipo-
captacion frontal medial y superior bilateral. Exis-
te una asimetrfa de captacién a nivel de ganglios
basales, aprecidndose una disminucién relativa de
la captacion en el ganglio basal derecho. No exis-
ten alteraciones de captacion en el hemisferio ce-
rebral derecho, ni en el tdlamo ni en el cerebelo”.

Con los datos anteriores, se realizo el diagnds-
tico de probable Demencia por Cuerpos de Lewy
y se derivé a la paciente a la Unidad de Neurolo-
gia para control y tratamiento de su patologia.

DISCUSION

La Demencia por Cuerpos de Lewy (DCL) es
un sindrome demencial caracterizado por la pre-
sencia de fluctuaciones cognitivas, alucinaciones
visuales y sindrome parkinsoniano, existiendo
ademds otras caracteristicas clinicas que apoyan y
algunas en contra de este diagndstico (Demey &
Allegri, 2008). Los criterios diagndsticos para
este cuadro clinico, conocidos como criterios de
McKeith, tienen una especificidad del 95 % y una
sensibilidad del 83 % (Blanc, 2013) (Tabla 1).

Tabla 1
Criterios diagndsticos de 1a DCL. (Adaptado de referencia Demey & Allegri, 2008)

hace evidente en la progresion del cuadro clinico.

mente manifiestos.

— Sindrome parkinsoniano primario.

1. Caracteristica central (esencial para el diagnéstico de DCL):

— Demencia: Definida como un deterioro cognitivo progresivo de magnitud suficiente como para interfe-
rir con el funcionamiento habitual laboral o social.

* El compromiso de las funciones mnésicas puede no ser muy marcado al inicio, pero generalmente se

*Los trastornos anivel atencional, ejecutivo y en las habilidades visuoespaciales pueden ser especial-

2. Caracteristicas principales (2 caracteristicas principales en combinacién con la caracteristica
central son suficientes para el diagnéstico de DCL probable, 1 para el diagnéstico de DCL posible):

— Fluctuaciones cognitivas con variaciones marcadas en los niveles de atencién y alerta.
— Alucinaciones visuales recurrentes, tipicamente con muchos detalles.
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3. Caracteristicas sugestivas (Si 1 o mas de ellas esta presente, junto a 1 o mas de las carac-
teristicas principales y en combinacion con la caracteristica central, se puede diagnosticar
de DCL probable. Si ninguna de las caracteristicas principales esta presente, con 1 o mas de
estas caracteristicas sugestivas en combinacion con la caracteristica central es suficiente
para diagnosticar DCL posible. No debe diagnosticarse DCL probable basandose unicamente
en las caracteristicas sugestivas):

— Trastorno del suefio ligado al R.E.M.

— Sensibilidad severa a los neurolépticos.

— Demostracion por SPECT o PET de baja captacion en ganglios basales del trasportador de dopamina.
4. Caracteristicas de apoyo al diagnéstico (generalmente presentes, pero que no han demos-
trado especificidad diagnoéstica):

— Caidas reiteradas y sincope.

— Episodios transitorios e inexplicables de pérdida de conciencia.

— Trastornos autondmicos severos. Ej. Hipotension ortostatica, incontinencia urinaria.

— Alucinaciones distintas a las visuales. Ej. Auditivas.

— Ideas delirantes.

— Depresion.

— Estructuras mediales temporales relativamente preservadas en estudios por imigenes estructurales
(TC/ RM).

— Bajo metabolismo generalizado en estudios de perfusién por SPECT/PET con actividad reducida a
nivel occipital.

— Baja captacion del marcador MIBG en miocardio.

— EEG con marcada actividad de ondas lentas, y con ondas agudas transitorias en l6bulos temporales.
5. El diagnéstico es menos probable si:

— Se evidencian signos neurol6gicos focales o imdgenes sugestivas de enfermedad cardiovascular.

— Se evidencia cualquier otra enfermedad fisica o cerebral que pueda causar total o parcialmente el cua-
dro clinico.

— El sindrome parkinsoniano aparece en los estadios tardios de un cuadro de demencia.
6. Secuencia temporal de los sintomas:

— Se debe diagnosticar DCL cuando la demencia se inicia previamente o al mismo tiempo que el sin-
drome parkinsoniano (si estd presente).

— El término Demencia en Enfermedad de Parkinson (DEP) debe utilizarse para describir la demencia
que ocurre en el contexto de una Enfermedad de Parkinson establecida.

— En la practica clinica, segun el caso, pueden utilizarse términos como Enfermedad por Cuerpos de
Lewy.

— En estudios de investigacion en los que resulte necesario distinguir entre DEP y DCL, se recomienda

utilizar la reglas que indica que el inicio de la demencia y el sindrome parkinsoniano deben darse
dentro del mismo afio para definir DCL.
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La presencia de fluctuaciones cognitivas es una
de las caracteristicas principales de este cuadro cli-
nico estando en relacion con los trastornos aten-
cionales, lo que conllevaria una disminucién en
las capacidades del paciente para realizar las bate-
rfas cognitivas, incluso dentro del mismo dia, co-
mo ocurre en nuestro caso clinico (Demey & Alle-
gri, 2008) (Lee et al, 2012).

Con respecto a las alucinaciones visuales, en
diversos estudios se ponen en relacién los déficit
previos visuoespaciales con la presencia de altera-
ciones sensoperceptivas, siendo la atencion visual
de estos pacientes el determinante principal cog-
nitivo para la génesis de este tipo de alucinacio-
nes (Cagnin et al, 2013) (Hamilton et al, 2012).
Otras de las alteraciones sensoperceptivas que pre-
sentan estos pacientes son las pareidolias. Aun-
que en el caso que presentamos no existian, si
son frecuentes en pacientes diagnosticados con
este sindrome demencial (Uchiyama et al, 2012).

En cuanto al sindrome extrapiramidal, lo pre-
sentan hasta un 80 % de los casos con DCL, com-
partiendo muchas caracteristicas con la enferme-
dad de Parkinson clésica e incluso en ocasiones
puede combinarse con mioclonias como en el ca-
so que exponemos (Demey & Allegri, 2008).

Otras caracteristicas de apoyo para el diagnds-
tico pueden ser la presencia de sincopes, pérdidas
de conciencia inexplicable y otros trastornos auto-
némicos severos que normalmente aparecen tardia-
mente, aunque en ocasiones pueden ser precoces,
dificultando el diagnéstico diferencial del cuadro,
como ocurrié con nuestra paciente. Aunque mu-
chos trabajos refieren que la DCL es considerada
en la actualidad la segunda causa més frecuente de
demencia (su prevalencia podria llegar al 30,5 %),
tras la Enfermedad de Alzheimer (Demey & Alle-
gri, 2008) (Vaamonde-Gamo et al, 2005), consi-
deramos que este sindrome podria estar supradiag-
nosticado, ya que muchos cuadros confusionales
pueden ser catalogados erroneamente como DCL.

Existe una gran complejidad en cuanto al co-
rrecto diagnostico del cuadro, ya que el diagnds-
tico tiene implicaciones terapéuticas y prondsti-
cas importantes. Por ello es fundamental realizar
un diagndstico diferencial apropiado como sugie-
ren diversos autores (Vaamonde-Gamo ef al, 2005)
(Sokol-Szawlowska & Polesczick, 2013). El diag-
ndstico diferencial de este cuadro clinico es muy
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complejo debido al solapamiento entre DCL y
Enfermedad de Alzheimer; existe una gran propor-
cion de pacientes que cumple criterios clinicos
tanto de una como de otra, pero fundamentalmen-
te las dificultades en el diagndstico aparecen en
los primeros estadios de la enfermedad (Blanc,
2013). Una ce las diferencias mds importantes, des-
de el punto de vista bioquimico, entre ambas enti-
dades es la alteracion de los niveles de dopamina,
existiendo una reduccién mayor en los niveles de
dopamina en los pacientes con DCL que en pa-
cientes con Enfermedad de Alzheimer en estudios
realizados post mortem (Vaamonde-Gamo et al,
2005). En un reciente estudio se compara el dafio,
el deterioro y las fluctuaciones cognitivas que se
producen en pacientes que presentan DCL compa-
rdndolos con pacientes diagnosticados de Enfer-
medad de Alzheimer mediante el estudio de 872
autopsias. En €l se concluye que el deterioro a ni-
vel cognitivo es més rdpido en la primera (Schnei-
der et al, 2012). Otra diferencia importante, que
apuntan diversos autores, es que en la DCL exis-
ten mas sintomas neuropsiquidtricos y mayor an-
gustia del cuidador en comparacién con la Enfer-
medad de Alzheimer (Bjoerke- Bertheussen ef al,
2012).

Podemos realizar el diagnostico diferencial de
esta entidad con otra demencia como es la fronto-
temporal; en un estudio actual, donde se ha utili-
zado el DAT- SPECT para comparar la disminu-
cién de neuronas dopaminérgicas en ambos tipos
de pacientes, se finalizé con que los tres cuartos de
la poblacién del estudio presentaban al menos un
signo extrapiramidal, el mds comtn era en ambos
la bradicinesia, siendo del 83 % en demencia fron-
totemporal y del 70 % en demencia por cuerpos
de Lewy (Morgan et al, 2012).

Para el diagndstico por imagen se estén utili-
zando estudios por imdgenes estructurales, donde
se ha visto que estos pacientes presentarian atro-
fia en regiones corticales temporales, parietales y
occipitales, asi como signos de atrofia putaminal
bilateral (Demey & Allegri, 2008). Mediante
estudios por imdgenes funcionales se han descrito
signos de hipoperfusiéon (SPECT) e hipometabo-
lismo (PET) también en regiones corticales tem-
porales, parietales laterales, cingulares posteriores y
occipitales (Demey & Allegri, 2008). A la pacien-
te, (que presentamos en esta nota clinica), tam-




bién se le realiz6 una RMN que fue normal y un
SPECT en el que destaca una hipocaptacion
difusa en el hemisferio izquierdo, més acentuada a
nivel parietal, frontal, temporal y en ganglios ba-
sales. Otra técnica que se estd utilizando en los
dltimos tiempos es el DAT- SCAN, que consiste
en radioligandos que marcan la proteina transpor-
tadora de dopamina a nivel presindptico mediante
SPECT cerebral; en la DCL habria una alteracion
del DAT- SCAN que reflejaria la pérdida de neuro-
nas dopaminérgicas en esta patologia, frente a la
normalidad o minima alteracién encontrada en la
Enfermedad de Alzheimer. Esta técnica ayudaria a
realizar un correcto diagndstico diferencial como
antes apuntabamos.

En lo que respecta al uso de electroencefalo-
grama (EEG), en la demencia por Cuerpos de
Lewy se pueden evidenciar signos inespecificos
de lentificacion difusa (Demey & Allegri, 2008),
aunque en nuestra paciente no existen tales sig-
nos.

Con respecto al tratamiento de los pacientes con
esta patologia, se deben tener en cuenta varios as-
pectos, fundamentalmente las dificultades moto-
ras, los sintomas cognitivos y conductuales y las
alteraciones del suefio, asi como el asesoramiento
de familiares y/o cuidadores. En cuanto al trata-
miento farmacoldgico, en algunos estudios se ha
observado que con los anticolinesterasicos, al ha-
ber un defecto colinérgico cortical (Vaamonde-
Gamo et al, 2005), existe una mejoria en las ca-
pacidades atencionales, la velocidad de procesa-
miento y las fluctuaciones cognitivas (Demey &
Allegri, 2008). De los farmacos disponibles, la
rivastigmina es la que cuenta con mayor respaldo,
aunque en los ultimos afios se estdn comenzando
a realizar més ensayos clinicos con galantamina y
donepezilo (Demey & Allegri, 2008). No seria
recomendable el uso de memantina, ya que algu-
nos autores han descrito el empeoramiento a ni-
vel cognitivo, motor y conductual de estos pacien-
tes (Demey & Allegri, 2008). En cuanto a las alu-
cinaciones presentes en estos pacientes se tratan
si provocan una importante repercusion afectiva,
ya que incluso los neurolépticos atipicos pueden
provocar un grave empeoramiento (Vaamonde-
Gamo et al, 2005). De ser necesaria la utilizacion
de antipsicéticos se debe recurrir a los atipicos e
iniciarlos a dosis bajas (ej. clozapina, quetiapina),
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aunque todavia existe una escasa evidencia cienti-
fica que avale su uso (Demey & Allegri, 2008).
Con respecto al sindrome parkinsoniano, tene-
mos que considerar que responde muy poco a
levodopa (incluso a dosis bajas) y que tiene efectos
indeseados como los sintomas psicéticos o las
alucinaciones. En todo caso se recomienda la uti-
lizacién de levodopa y evitar los agonistas dopa-
minérgicos (Vaamonde-Gamo et al, 2005). Con
respecto a los trastornos del suefio, se recomienda
el uso de clonazepam, melatonina o quetiapina an-
tes de acostarse; los inhibidores de la colineste-
resa podrian mejorar los trastornos de suefio (De-
mey & Allegri, 2008).
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