Demencia con cuerpos de Lewy: diagnostico y tratamiento

D. Kaufer

DEMENTIAWITH LEWY BODIES: DIAGNOSIS AND TREATMENT

Summary. Dementiawith Lewy bodies (DLB) hasrecently been recognized as a clinicopathological entity. It iscurrently thought
that DLB may make up 15-25% of all the types of dementia, which meansthat it is the second commonest type of dementia after
Alzheimer’s disease (AD). From the neuropathological point of view, the patients have Lewy bodies in the brain stem and
cerebral cortex, especially in the frontal and temporal lobes and in the basal nucleus of Meynert. The neurotransmissors most
involved are acetylcholine and dopamine. A series of clinical and pathological criteria have been established for the identifi-
cation of this new condition (Consensus Guidelines for the clinical and pathological diagnosis of dementia with Lewy bodies).
Fromtheclinical point of view, these criteria determine the probability of the diagnosis: probable (when the main characteristics
of DLB are present) and possible when thereis a possihility that the disorder may be present. DLB is considered to be definitely
present when thisis confirmed by pathology studies. The main characteristics of DLB are the presence of visual hallucinations,
fluctuations in the sensorium and extrapyramidal signs (two of those systems should be present when making a diagnosis of
probable DLB). Other symptoms which may also be seen in DLB are syncope, incontinence of urine, delirious ideas, frequent
falls and abnormal response to treatment with neuroleptic drugs. The commonest differential diagnoses are AD, Parkinson's
disease with dementia, front-temporal dementia, progressive supranuclear paralysis, cortico basal degeneration and hydro-
cephaluswith normal pressure. The main problemin clinical diagnosis of this disorder isthat the same signs and symptoms may
be seen aswith AD (in most cases both conditions are present) and some patientswith AD and Lewy bodiesin the cerebral cortex
do not devel op the syndrome during the course of their illness. The study of DLB isfascinating and the relationship between AD

and DLB is till not clear [REV NEUROL 1998; 27 (Supl 1): S63-7].
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INTRODUCCION

L asdosenfermedadesneurodegenerativasmasfrecuentesenadul-
tos son la enfermedad de Alzheimer (EA) y la enfermedad de
Parkinson (EP) [1]. ClinicamentelaEA secaracterizapor laafec-
tacion progresivadelamemoriay deotrasfunciones cognosciti-
vas, mientrasquelaafectacién fundamental enlaEP esmotoray
esté definidaanatomopatol 6gicamente por la presenciade cuer-
posdeL ewy enlasustancianegray otraséreastroncoencefdlicas.
A lo largo de las dos Ultimas décadas se ha profundizado en el
reconoci miento deunademenciadegenerativacaracterizadapor
lapresenciadecuerposdeL ewy anivel cortical, asi comoenéreas
subcorticales. Parareferirseaellasehan utilizado diversostérmi-
noscomo enfermedad por cuerposdeL ewy difusos, enfermedad
por cuerposdel ewy cortical esdifusos, demenciapor cuerposde
Lewy, demenciasenil tipo cuerposde Lewy y variante con cuer-
pos de lewy de la enfermedad de Alzheimer, en un intento de
describir el sindrome clinicopatol gico de demenciaasociadaa
cuerposde L ewy corticalesy subcorticales. Estaentidad hetero-
géneatanto clinicacomo anatomopatol dgica, alaquenosreferi-
remosdeahoraen adel antecomo demenciacon cuerposdel ewy
(DCL), representaentreun 15y un 25% delasdemencias, lo que
laconvierteen lasegundaformamésfrecuente de demenciatras
laEA. Enestarevision noscentraremosen losrasgosclinicosde
laDCL, conespecial atenciénensuspeculiaridadescon respecto
al diagnostico diferencia y el tratamiento [2-6].

CARACTERISTICASCLINICAS
Loscriteriosparael diagnésticoclinicodelaDCL tal y comohan
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sido definidospor un panel deexpertosinternacional (Consorcio
sobrelaDCL) [5] esta conformado jerarquicamente por rasgos
centrales, nuclearesy sugestivos, apartir deloscualesseconclu-
yen las formas probablesy posiblesde DCL (Tablal). El factor
determinante en este esquemaes el nimero de rasgos nucleares
presentes. uno solo yanoscolocaen lacategoriadeposibley dos
0 mas presentes nossitlian enlacategoriade DCL probable. Los
diagnosticos de EA y DCL no son mutuamente excluyentes,
muchosdelospacientesquecumplencriteriosparaDCL probable
0 posible también pueden cumplir loscriterios de EA.

Rasgo central

Unrequerimientoesencial paralaDCL eslapresenciadedemen-
Cia, un deterioro adquirido y persistente de memoriay de otros
dominioscognoscitivosqueinterfiereenlafuncién social olabo-
ral. Comparado con laEA, |os pacientes con DCL presentan en
genera unamayor af ectacion delastareas atencional es, g ecuti-
vasy visuoespaciales. LanaturalezadelademenciaenlaDCL es
variable, puede corresponderse tanto aun tipo de demenciacor-
tical o subcortical, 0 aunacombinacién deambos (Tablall). La
EA esel prototipo dedemenciacortical, en el quelashabilidades
intel ectual esinstrumentales como lamemoria, €l lenguajey las
funcionesvisuoespacial essonlasmésafectadas. Por el contrario,
la demencia subcortical se caracteriza por una afectacion mas
focal delos procesos cognoscitivos, y lamés caracteristicaesla
observadaenlaEP[1]. Aunguelagran mayoriadelos pacientes
con EPmuestran al gunosrasgostipicosdedemenciasubcortical,
s6loun 30-40% del oscasos presentan déficit desuficienteinten-
sidad como paraser diagnosticadoscomo dementes. L ascaracte-
risticascardinal esdelademenciasubcortical incluyenlabradip-
siquia, alteracionesdelamemoria, dificultadesatencionalesy de
concentracion y alteraciones en la capacidad ejecutiva (p. €.,
alteracionesen €l juicio, en laplanificacién o la secuenciacion)
[1]. Como ocurre con otros cuadros que producen demenciasub-
cortical, lapresenciademovimientosanormalesy deal teraciones
neuropsi quidtricas son frecuentesenlaDCL.
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Tabla I. Consortium on DLB Consensus Diagnostic Criteria.

Tabla Il. Perfiles clinicos.

Criterio central

Demencia con
cuerpos de Lewy

Enfermedad
de Alzheimer

Enfermedad
de Parkinson

Demencia
Sintoma inicial  Signos Demencia Demencia, signos
Criterios nucleares ® extrapiramidales extrapiramidales
0 psicosis
Fluctuaciones cognitivas
Modo Insidioso Insidioso Insidioso o brusco
Alucinaciones visuales recurrentes de instauracion
Manifestaciones motoras parkinsonianas Progresion Gradual Gradual Fluctuante, rapida
Manifestaciones sugestivas Supervivencia 8 afios 8 afios 6 afios
media
Caidas repetidas
Psicosis:
Sincope
% afectados  20-30% 30-70% 60-80%

Pérdidas transitorias de conciencia

Tipo Habitualmente Ideas delirantes, Alucinaciones,
Sensibilidad a neurolépticos inducidas alucinaciones  visuales
por farmacos
Ideas delirantes sistematizadas
Demencia:
Alucinaciones no visuales
% afectados  30-40% 100% 100%
La DCL es menos probable en presencia de -
Tipo ‘Subcortical’ ‘Cortical’ ‘Cortical’ y/o
Infartos cerebrales ‘subcortical’
Otra enfermedad o alteraciéon que pueda explicar el cuadro clinico Signos extrapiramidales:
2Dos tercios son necesarios para establecer la ‘DCL probable’; con cualquiera de % afectados  100% 20 a 50% 80 a 100%
ellos basta para la ‘DCL posible’ (Adaptado de McKeith et al, [5]). —
Tipo Temblor de Rigidez Como en la EP

Caracteristicasnucleares
Atencionfluctuante

Lasfluctuacionesen laatencién o el nivel de concienciase con-
siderancomounadelascaracteristicasfundamentalesdelaDCL,
aungue esun aspecto dificil dereconocer. Lasfluctuacionescli-
nicasenlaDCL pueden cursar dediferentesformas, desdeperio-
dos de confusion entremezclados con periodos de lucidez, ala
presencia de descensos importantes en €l nivel de concienciay
periodos prolongados de somnolenciadiurna. El curso temporal

es también variable por lo que estos cambios pueden ser casi

instantdneoso bien pueden durar hastasemanas. Lasvariaciones
diurnasenlaconductaconocidascomo sindromecrepuscular no
son especificas parala DCL. Debido aquelasfluctuaciones del

sensorio en la DCL pueden parecerse a cuadros de delirio, la
anamnesisy laexploraciéndebenir dirigidasadescartar factores
medi camentosos o toxicoscon potencial paradesencadenar cua-
drosconfusional esagudos.

Alucinacionesvisuales

L os sintomas psi céti cos son frecuentemente un rasgo destacado
enlaDCL; las aucinaciones visuales, experimentadas con una
gransensacionderealidad, sonlasmascaracteristicas. Lasaluci-
nacionesvisual eshienformadasy recurrentesenlaDCL normal-
menteincluyenanimal es, nifioso gente pequefia, aungquetambién
puedenincluir objetosinanimadoso percepcionesabstractas. Los
factores que determinan lanecesidad de tratamiento incluyen el
gradode’realidad’ delasalucinaciones, |omolestasqueresultan
parael pacientey si el pacienteintentaactuar sobreellas. Aunque
lossintomas psi coticosestan presentesen alrededor delamitadde
lospacientescon EA enagin momentoalolargodel cursodela
enfermedad, |a presencia de ideas delirantes, especialmente de
tipo paranoide, son méscomunesenlaEA quelasalucinaciones.
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reposo, rigidez
de miembros,

y bradicinesia
(habitualmente

pero habitual-
mente menos

bradicinesia, leve); mas grave, puede
inestabilidad frecuente incluir temblor
postural, marcha en estadios de accion
festinante tardios y rigidez axial

Sgnosmotoresparkinsonianos

Ladisfuncionextrapiramidal esel sinequanondelaEPeincluye
tipicamente la presencia de rigidez de miembros, bradicinesia
(Ientitud demovimientosy dificultadesparainiciarlos), temblor
dereposoeinestabilidad postural. EnlaDCL, lasmanifestaciones
motoras parkinsonianas estén presentes en alrededor de un 80%
delosindividuos, aunque en general son menosgravesqueenla
EP. Larigidezy labradicinesiasonlasmanifestacionesparkinso-
nianas més frecuentes de la DCL ; la expresion facia reducida
(faciesdejugador de pdker), el temblor deintencidn o accion, la
posturaencorvaday lamarchaapequefios pasostambién pueden
estar presentescomo enlaEP. Sehasugerido quelaaparicionde
demenciadespués de un afio o mésdel iniciodelaclinicaextra
piramidal deberiaclasificarsecomo* EP condemencia . Por otra
parte, la presencia de sintomas neuropsi quiétricos prominentes
queaparecendeformaprecozenel cursodelaenfermedad esmés
probablequeseasocienalaDCL. L ossignosextrapiramidalesen
paci entes con EP responden adecuadamente alaL-dopay aotros
agentes antiparkinsonianos, mientrasque €l efecto deestastera-
piassobrelafunciénmotoraenlaDCL esmésvariable. Seestima
queentreel 20y el 50% delospacientescon EA desarrollaranuno
0 més signos extrapiramidales a lo largo de la evolucion de la
enfermedad, principalmenteen lasfasesmastardias. Sin embar-
go, lapresencia de signos extrapiramidales en laEA no reflegja
necesariamente |a presenciade cuerpos de Lewy, que se han re-
lacionado mas con la presencia de ovillos neurofibrilares en la
sustancianegra. Enlos pacientes con EA y manifestaciones par-
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Tabla 1lI. Diagnéstico diferencial.

ACTUALIZACION EN DEMENCIAS

Tabla IV. Hallazgos histopatoldgicos.

Cuadros degenerativos Cuadros no degenerativos

Enfermedad de Alzheimer Delirio

Enfermedad de Parkinson Enfermedad vascular cerebral

Parélisis supranuclear progresiva Crisis convulsivas

Demencia frontotemporal Sincope

Degeneracion corticobasal Toxicidad medicamentosa

Hidrocefalia normotensiva Psicosis tardias

Enfermedad Demencia con Enfermedad
de Parkinson cuerpos de Lewy de Alzheimer
Placas de amiloide + 0 - +++ +++
Ovillos neurofibrilares 0-+ 0-+ +++
Cuerpos de Lewy +++ + — +++ 0-+
troncoencefélicos
Cuerpos de Lewy + ++ — +++ 0

corticales

0= ninguno; += pocos; ++= moderado; +++= nUMerosos.

kinsonianas, |apresenciao ausenciadeotrasmanifestacionessu-
gestivasde DCL puede ayudar aclarificar €l diagndstico.

Caracteristicassugestivas

Otrasmanifestacionesclini casestan presentesen algunospacien-
tescon DCL deformavariabley seclasifican comomanifestacio-
nes‘sugestivas . Incluyenlaspérdidasde concienciano explica-
das, epi sodiossincopal es, alteracionesenlamarchacontendencia
a caer, la sensibilidad a neurolépticos y la presencia de ideas
delirantesy alucinacionesno visuales.

Diagnésticodiferencial

EAYEP. Noexisteningintest parael diagnosticoinvivodelaDCL,
tal y como ocurre paralaEA y laEP. Como en muchas ocasiones
existen multiples manifestaciones que se sobreponen conlaEA y
laEP, unacomparacion detalladadeestasentidades puedefacilitar
el diagnostico diferencial (Tablalll). LaDCL sedistinguebasica-
mentedelaEA y laEP sobrelabase delasformasde presentacion
variables, lascual esincluyenlapresenciadeimportantesalteracio-
Nes neuropsi quiétricas, y por un curso clinico mésrapido.

Otrasenfermedadesdegenerativas

Mas alld de su relacion con la EA y la EP, la DCL comparte
manifestaciones clinicas con otras formas de demencia menos
frecuentes(Tablal V). Lapardlisissupranuclear progresiva(PSP)
sedistingue por lasdificultadesen €l lenguajey enladeglucion,
larigidez axial y lainestabilidad, asi como lalimitacion de los
movimientosocul ares, especialmenteenlamiradahaciaabgjo.La
faltaderespuestadelospacientescon PSPaL-dopau otrosagen-
tes antiparkinsonianos es tipica 'y puede tener un cierto valor,
aunque muy limitado, en el diagnéstico diferencial.

Lademenciafrontotemporal (DFT) incluyelaenfermedadde
Picky otroscuadrosdegenerativosconatrofiacortical queafectan
principalmentealaregionfrontal y temporal anterior. EnlaDFT,
laedad deinicio es habitualmente masjoven queenlaDCL ola
EA, y existen antecedentesfamiliaresen alrededor de un 60% de
loscasos. Loscambiosdepersonalidad, tal escomodesinhibicién
0 apatia, asi como las alteraciones del lenguaje o del habla son
habitualmente més evidentes que | os defectos de memoriao los
sintomaspsicaticos, y €l célculoy lashabilidadesvisuoespaciaes
estanrel ativamenteconservadas.

L adegeneracién corticobasal (DCB) esun sindromedegene-
rativo infrecuente con caracteristi cas patol 6gi cas que se solapan
conlaPSPy |laDFT. A diferenciadel predominio frontal dela
atrofiaen laDFT, en la DCB la atrofia afecta principalmente
regionesposterioresdeformaas métrica, habitual mentecon pre-
dominio sobreel hemisferio nodominante. Lapresenciadeapra-
xia de miembros unilateral, alteraciones sensitivas y sacudidas
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miocl 6ni cas acompafiadas de manifestacionestipicas dela PSP
puede ayudar adistinguir laDCB delaDFT.

Lahidrocefaianormotensivapuede presentar manifestacio-
nesclinicas sugestivasde DCL y esimportante recordarlapor la
potencial reversibilidad delaclinica.

Cuadrosnodegenerativos

Entrelos cuadros no degenerativos que pueden semejar laDCL,
el delirioy laenfermedad vascular cerebral sonlosdosprincipales
quesedeben descartar. El EEG en situacionesdedeliriofrecuen-
temente demuestra un patrén generalizado de enlentecimiento
moderadoagravedel ritmodebase. EnlaDCL, unenlentecimien-
to generalizado menos grave puede acompariarse de anomalias
transitoriasen lasregionesfrontal y temporal. Lademenciavas-
cular puedeincluir manifestacionesclinicasqueseasemejanala
DCL, sobretodo cuandol ospacientesmanifiestan ataquesisgué-
micostransitorios (Al T) quesimulan lapresenciade fluctuacio-
nes clinicas. La presencia de signos neurol égicos focales o de
sintomas durante tal es epi sodios sugiere una etiologia vascular.
Unacuidadosaanamnesi scon respecto alapresenciadefactores
deriesgocardiovascul ar, laadecuadainvestigacidn del ossucesos
sospechososdeconstituir cuadrosdeAl T oictusestablecidosy la
précticadeunaTC o RM paradescartar lapresenciadelesiones
isquémicasforman partefundamental del protocol o diagndstico.

Lascrisisconvulsivas, lossincopesy lasreaccionestoxicasa
fé&rmacos también pueden modificar de forma brusca el cuadro
clinico de forma similar alo que ocurre en laDCL. Las crisis
convulsivas enlos ancianos pueden aparecer secundariamentea
unalesionfocal (por jemplo por traumatismosoictus) o pueden
presentarse en €l seno de ateraciones metabdlicas graves. Las
crisisdel 16bulotemporal también pueden producir aurasal ucina-
torias, enlasqueseincluyentipicamenteol oresrepul sivos. Dado
queel sincopepuedeocurrir formando partedel cuadroclinicode
laDCL, esimportante estudiar otrasetiol ogias posibles, particu-
larmente arritmias cardiacas. L aexposicién aagentes antipsi co-
ticospuedeinducir movimientosanormal estipoparkinsonianoen
losancianos. Un pacientecon EA y signosextrapiramidal esindu-
cidospor neurol épti cospuede comportarsecomo un pacientecon
DCL . Aunquelosefectos secundarios extrapiramidal es por neu-
rol épticos pueden tardar varios meses en desaparecer en los pa-
cientes afiosos con demencia, su persistencia mas alla de unas
semanas deberiahacernos sospechar unaDCL.

Hallazgosanatomopatol 6gicos

La EP se caracteriza por la presencia de abundantes cuerpos de
Lewy y pérdidaneuronal enlasustancianegramesenceféicay el
locus coeruleus, con un escaso nimero de cuerposdeLewy y de
placasdeamiloideenregionescorticales[1] (TablalV).LaEA se
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asocia ala presencia de abundantes placas de amiloide y ovillos
neurofibrilaresenlasregioneslimbicasmedialesenel [6bulotem-
poral (esdecir, €l hipocampoy laamigdala) y laséreasdeasociacion
neocortical es, presentando sdlodeformaocasional aglincuerpode
Lewy en&reascorticaesotroncoencefélicas[1]. LaDCL seasocia
daconstantemente alapresenciade cuerposde Lewy enel tronco
de encéfalo, aunque la densidad relativa puede ser inferior ala
observadaen laEP. El dato anatomopatol 6gico fundamental esla
presenciade cuerposdeLewy corticales, con tendenciaaconcen-
trarseen lasregiones neocorticales (frontal y temporal) y en éreas
paralimbicas(insulay circunvoluciénangul ar anterior). Ademésde
loscuerposde Lewy corticalesy subcorticales, lasplacas de ami-
loideestan presentesconfrecuenciaaunqueengradovariableenla
DCL, mientras que los ovillos neurofibrilares estan tipicamente
ausentes o presentes en unaproporcién minima[5].

Posibilidadesterapéuticas

Neuroproteccion

L asposibilidadesterapéuticasactual esenlasenfermedadesdege-
nerativas cerebral es se encuadran en dos categorias principal es,
neuroprotectoras y sintométicas. En relacion con la primera de
ellas, e inhibidor de la monoaminoxidasa, selegilina, utilizado
junto con 400 ui de afatocoferol (vitaminaE), demostré en un
ensayo multicéntrico queretardabalaprogresion funcional dela
EP. Posteriormente, sinembargo, | osefectosneuroprotectoresde
selegilinahan sido cuestionados por su posibl e efecto sintométi-
co. Més recientemente, un ensayo multicéntrico controlado con
placebosugierequetantolasa egilinacomoe afatocoferol pueden
enlentecer el deterioro cognitivoenlaEA. Esinteresanteresefiar
que el grupo tratado sélo con afa-tocoferol mostré un mayor
enlentecimiento para alcanzar uno de los objetivos del estudio,
seguido por e grupo que recibid selegilina. Se obtuvo un grado
todaviamenor deenlentecimiento en el grupo querecibi 6 ambos
fé&rmacos, en oposicidnalasprediccionesinicia esqueesperaban
unamayor proteccion por el uso combinado deambosanti oxidan-
tesquepor suuso enmonoterapia. El efecto neuroprotector poten-

cia delasdegilinay el afatocoferol no han sido analizados
formalmente en laDCL, pero parece razonable inferir que debe
ser similar basado en loshallazgosen laEPyY EA.
Sntomético
EnlaEP, laclavedd tratamiento sintomético incluyeaagentesque
mejoranlafunciéndopaminérgica. El usodeestosagentesparatratar
lossintomasmotoresenlaDCL debeser cuidadoso puesto que pue-
denprovocar oexacerbar cuadrosdepsicosis, agitaciony confusion.
Hastalafechalostratamientos que han obtenido mejoresre-
sultadosen el tratamiento del ossintomascognitivosenlaEA han
sidoloshbloqueantes centralesdelaactividad delaacetil colines-
terasa, laenzimaquedegradal aacetil colinasinptica[ 6]. Aunque
larespuestadelos pacientes con EA alaterapiacon inhibidores
delaacetil colinesterasaesgeneralmentemodestay variable, seha
sugerido que los pacientes con DCL deberian responder mejor a
este tratamiento. Las manifestaciones cardinal es neuropsi quiétri-
casy cognitivasdelaDCL —psicosisy déficit atencional es/ejecu-
tivos—estan entrelossintomasclinicosenlaEA paralosqueseha
recogido una respuesta més favorable con laterapia colinérgica.
Fisiopatol 6gi camenteesposibleexplicar estamayor respuestapor
laexistenciadeunmayor déficit colinérgicoen pacientescon DCL
comparadoconlaEA, conlamenor presenciadeovillosneurofibri-
laresy por tanto con un mayor nimero de neuronassupervivientes
enrelacion conlaEA. Aunque esto no implicaque todos los pa-
cientesqueresponden adecuadamente son pacientescon DCL,, 0
quetodoslospacientescon DCL responderan adecuadamenteala
terapiacolinérgica, tanto losdatosclinicoscomo losfisiopatol 6-
gicosapuntan aestegrupo de pacientescomo candidatosabene-
ficiarseparticularmentedel usodeinhibidoresdelacolinesterasa.
El potencial delosfarmacosprocolinérgicosparamejorar |0s
sintomaspsi coti cosmerece unaespeci al atencion, puesto quetra-
tar las alucinaciones en pacientes con DCL puede ser realmente
complejo. El uso de neurol épticos en estos pacientes debe ser
cautel 0so, aungue existen evidencias de que los agentes antipsi-
cGticos atipi cos pueden representar un menor riesgo.
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DEMENCIA CON CUERPOSDE LEWY:
DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

Resumen. El reconocimiento de la demencia por cuerpos de Lewy
(DCL) como entidad clinicopatol dgica es un hecho reciente. Actual-
mente se cree quela frecuenciadela DCL puedellegar aun 15-25%
de todas las demencias, o que la posiciona como la segunda causa
mas comun de demencia después de la enfermedad de Alzheimer
(EA). Desde € punto de vista neuropatol égico estos pacientes pre-
sentan cuerpos de Lewy en el tronco cerebral y en la corteza, espe-
cialmenteenloslébulosfrontalesy temporalesasi como en €l nicleo
basal de Meynert. Los neurotransmisores mas afectados son la ace-
tilcolina y la dopamina. Con €l objecto de identificar esta nueva
enfermedad se han establecido una serie de criterios clinicos y pato-
16gicos (Consensus Guidelines for the clinical and pathological diag-
nosis of dementiawith Lewy bodies). Desde € punto de vista clinico
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DEM IAEN'CIA COM CORPOSDE LEWY:
DIAGNOSTICO E TRATAMENTO

Resumo. O reconhecimento dademénciapor corposdeLewy (DCL)
como entidade clinico-patol égica é um facto recente. Actualmente
pensa-se que a frequéncia da DCL pode chegar a 15-25% de todas
as deméncias, o0 que a torna a segunda causa mais frequente de
deméncia depois da doenca de Alzheimer (DA). Desde o ponto de
vista neuropatol 6gico estes doentes apresentam cor pos de Lewy no
tronco cerebral e no cortex, especialmente nos Iébulos frontais e
temporais assim como no niicleo basal de Meynert. Os neurotrans-
missores mais afectados sdo a acetilcolina e a dopamina. Com o
objectivo de identificar esta nova doenca estabeleceram-se uma
série de critérios clinicos e patol égicos (Consensus Guidelines for
the clinical and pathological diagnosis of dementia with Lewy
bodies). Desde o ponto de vista clinico estes critérios determinam
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estos criterios determinan €l grado de certeza diagnéstica graduando
el diagnéstico en probable (cuando estan presente las caracteristicas
centrales de la DCL) y posible cuando existe una posibilidad de que
dicho sindrome esté presente. La DCL es definitiva cuando se confir-
ma patol gicamente. Las caracteristicas centrales de la DCL son la
presencia de alucinaciones visuales, fluctuaciones del sensorioy sig-
nos extrapiramidal es (serequieren dosde estos sintomaspara €l diag-
nostico de DCL probable). Otros sintomas que también pueden pre-
sentarseenlaDCL sonlapresenciadesincope, incontinenciaurinaria,
ideas delirantes, caidas frecuentes y una respuesta anormal al trata-
miento con neurolépticos. Los diagndsticos diferenciales mas comu-
nes son la EA, la enfermedad de Parkinson con demencia, demencia
frontotemporal, pardlisis supranuclear progresiva, degeneracion
corticobasal e hidrocefalia con presion normal. El mayor problemaen
el diagnostico clinico de esta enfermedad es que puede presentar los
mismos signos y sintomas de la EA (en la mayoria de los casos estas
dos entidades coexisten) y algunos pacientes con EA y cuerpos de
Lewy en la corteza cerebral no desarrollan e sindrome durante €l
curso de la enfermedad. El estudio de la DCL es apasionante y
todavia no se ha esclarecido cual eslarelacién que existe entre EA
y DCL [REV NEUROL 1998; 27 (Supl 1): S63-7].

Palabras clave. Demencia. Demencia con cuerpos de Lewy. Tra-
tamiento.
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ACTUALIZACION EN DEMENCIAS

o grau de certeza diagndstica classificando o diagndstico em pro-
vavel (quando estejampresentesascaracteristicascentraisdaDCL)
e possivel quando existe uma possibilidade de que esse sindrome
esteja presente. A DCL é definitiva quando se confirma patol ogi-
camente. As caracteristicas centrais da DCL sdo a presenca de
alucinagGes visuais, flutuagoes do sensorio e sinais extrapirami-
dais (requerem-se dois destes sintomas para o diagndstico de DCL
provavel). Outros sintomas que também se podem apresentar na
DCL séo a presenca de sincope, incontinéncia urinaria, ideias
delirantes, quedas frequentes e uma resposta anormal ao trata-
mento com neurolépticos. Os diagndsticos diferenciais mais co-
muns sdo a DA, a doenga de Parkinson com deméncia, deméncia
frontotemporal, paralisia supranuclear progressiva, degeneres-
céncia cortico-basal e hidrocefalia com pressdo normal. O maior
problema no diagnéstico clinico desta doenga € que pode apresen-
tar os mesmos sinais e sintomas da DA (na maioria dos casos estas
duas entidades coexistem) e alguns doentes com DA e corpos de
Lewy no cértex cerebral ndo desenvolvem o sindrome durante o
curso da doenca. O estudo da DCL é apaixonante e ainda néo se
esclareceu qual éarelacdo que existe entre DA e DCL [REV NEU-
ROL 1998; 27 (Supl 1): S63-7].

Palavras chave. Deméncia. Deméncia com corpos de Lewy. Tra-
tamento.
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