Anexo 2. Informacion para pacientes

. Qué es la demencia?

La Organizacién Mundial de la Salud define la demencia como un “sindrome debido a una
enfermedad del cerebro, generalmente de naturaleza crénica o progresiva, e la que hay
déficits de multiples funciones corticales superiores, entre ellas la memoria, el pensamien-
to, la orientacidn, la comprension, el calculo, la capacidad de aprendizaje. ¢l lenguaje y el
juicio. La conciencia permanece clara. El déficit cognoscitivo se acompafia de deterioro
del control emocional, del comportamiento o de la motivacién”.

Estas pérdidas son mayores que en el envejecimiento normal y de entidad suficiente
como para afectar a las actividades cotidianas que la persona realizaba previamente.

Si los problemas cognitivos se inician a partir de los 65 afios se considera que la de-
mencia es de inicio tardio o senil. Si se inicia por debajo de los €5 afios se considera que la
demencia es de inicio precoz o presenil.

(Es frecuente la demencia?

Afecta al 5% de los mayores de 65 afios y aumenta con la edad, hasta afectar al 20% de
los mayores de 80 afios. La demencia maés frecuente es la enfermedad de Alzheimer, que
representa el 70% del total de demencias. Otras-demencias, que se presentan con una
frecuencia menor, son: la vascular, la demencia con cuerpos de Lewy, la degeneracion
frontotemporal y las demencias secundarias.

(Cuales son los sintomas‘de la demencia?

Los sintomas son principalmente cognitivos (memoria, lenguaje, habilidades para el cél-
culo y toma de decisiones, etc.), pero también pueden aparecer trastornos de conducta
(indiferencia, depresion, irritabilidad, agresividad, comportamiento inapropiado, delirios,
alucinaciones), alteracion funcicnal (repercusion en el trabajo, en la vida social y familiar,
pérdida de autonomia para la higiene y el vestido), trastornos del suefio, del apetito o in-
continencia urinaria.

. Cual es la eveiucion natural de la demencia?

Excepto en las demenicias debidas a una causa que se puede tratar, como es el caso de las
demencias secundarias, el curso de la enfermedad es inevitablemente progresivo. Con el
tiempo se pierde la independencia, los pacientes son incapaces de su autocuidado, de ves-
tirse, asearse, comer o ir al lavabo y también pueden aparecer alteraciones de la conducta.
La enfermedad evoluciona de forma que puede haber periodos de estabilidad y periodos
de deterioro rapido.
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(Cuales son los factores de riesgo de las demencias?

Algunos factores aumentan ligeramente el riesgo de sufrir demencia, entre éstos destaca
la edad, la depresidn, el tabaquismo, la exposicidn a pesticidas o un nivel de escolarizacion
bajo. Para los casos hereditarios se considera un riesgo el tener familiares de primer grado
afectados.

Por otro lado, el ejercicio fisico, la actividad intelectual y el consumo r&nderado de
alcohol podrian actuar como factores beneficiosos.

(Como se diagnostica la demencia?

El diagnoéstico lo ha de realizar un médico basidndose en los sintonmas que presenta el pa-
ciente y los que relata el informador. Es preciso contar con un informador fiable ya que,
por la naturaleza de la enfermedad, el paciente no podra informar bien y no sera conscien-
te de todos sus sintomas.

Algunas pruebas ayudan a descartar otras enfermedades que pueden simular una
demencia o a distinguir entre diferentes tipos de demencia.

(Cuales son las pruebas que deben realizarse
para diagnosticar una demencia?

Las pruebas que deben realizarse de forma sistem#tica para diagnosticar una demencia son:

e Anadlisis de sangre.

¢ Pruebas cognitivas: permiten establecer el grado de deterioro que presenta el pacien-
te, distinguir entre demencias, deterioro cognitivo ligero, depresion y normalidad.

* Pruebas radioldgicas (escaner o resonancia magnética craneales).

En casos complejos o de diagndstico incierto puede ser que se precisen otras pruebas
mads complejas, que se realizan habitualmente en centros especializados.

.Se hereda la demencia?

La mayor parte de los cascs de demencia no son hereditarios, si bien el hecho de tener an-
tecedentes en la famili@wpuede aumentar ligeramente el riesgo de padecerla en un futuro.
Sélo un muy pequefio porcentaje de los casos de demencia (uno o dos casos de cada mil)
estd causado por alteraciones en los genes. Esos casos si son hereditarios y se transmiten
de padres a hijos ¢on un 50% de probabilidad de que cada hijo la padezca.
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. Cuando se han de realizar estudios genéticos
en un paciente con demencia?

Sélo se han de realizar estudios genéticos en casos de Alzheimer de inicio precez (< 65
anos) con familiares de primer grado también afectos; en casos de degeneracidn lobular
frontotemporal con familiares de primer grado afectos o en casos de enfermedades pridni-
cas, siempre que el afecto o sus familiares asi lo deseen. En esos casos se recomienda que
el paciente y su familia sean derivados a centros especializados en consejo-genético.

. Qué tratamientos existen para las demencias?

Algunas demencias secundarias tienen tratamiento especifico segtin sea su causa (cirugia
para hidrocefalia o tumores, correccion de alteraciones endocrinas y metabdlicas, etc.).

Pero la gran mayoria de demencias son degenerativas y. aciualmente no hay ningtin
tratamiento que pueda frenar su progresion natural; no obsiante, se dispone de algunos
farmacos que han demostrado ser eficaces en la enfermedad de Alzheimer (donepezilo,
galantamina, rivastigmina, memantina) y, algunos de ellos también en otras enfermedades
degenerativas.

En ocasiones pueden ser necesarios otros tratamientos farmacoldgicos para tratar
trastornos de conducta (insomnio, delirios, alucinaciones, agresividad, etc.).

Los tratamientos no farmacoldgicos, especiaimente los programas de intervenciéon
cognitiva, también pueden proporcionar beneficio en algunos aspectos, si bien la magnitud
de dicho efecto es moderada.

Otros tratamientos como tratamientcs hormonales, antiinflamatorios, piracetam,
propentofilina, nimodipina, selegilina, hidergina, idebenona, citicolina, ginkgo biloba, vi-
taminas E o B, suplementos de cobre, ginseng, lecitina, dcidos grasos omega-3, yok o el
uso de medicinas tradicionales o hierbas medicinales, vitaminas, acupuntura, yokukansan
no han demostrado un efecto beneficioso en los estudios disponibles.

(Qué papel ocupa et cuidador en la atencion
a las personas con demencia?

La demencia es una enfeuimedad que tiene un gran impacto en el entorno préximo del
paciente, por lo que la figura del cuidador tiene una extraordinaria importancia.

El cuidado de un paciente con demencia requiere una gran dedicacién, y en ocasiones
puede implicar tener‘que dejar el trabajo, disponer de menor libertad personal, necesidad
de recursos econdiicos, etc. para aquel que realiza este trabajo. Todos estos aspectos pue-
den producir ansiedad, depresion, estrés y alteraciones de salud del cuidador y deben ser
considerados por el equipo sanitario.

En la actualidad existen recursos sociales que se gestionan a través de los profesiona-
les de trabajg social, o bien recursos comunitarios, principalmente asociaciones de familia-
res, que pueden facilitar ayudas para la asistencia al paciente en el domicilio o para plani-
ficar y valorar el uso de servicios externos (cuidador externo, centro de dia, residencia, ley
de dependencia, etc.).
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La atencion a las personas con demencia ;puede
tener implicaciones €ticas y/o legales para su familia
o cuidador?

Ante un caso de demencia en la familia es necesario plantearse algunos aspectos éticos y
legales. La redaccion de las voluntades anticipadas o testamento vital, cuands la persona
todavia conserva sus capacidades, deben ser cuestiones para tener en cuenta. También
aspectos como la valoracion de la capacidad para conducir vehiculos o tener armas nece-
sitan de un replanteamiento. En otras ocasiones es necesario iniciar ufi proceso legal de
incapacitacion, o bien tomar decisiones financieras, etc., para lo que es conveniente recibir
asesoramiento juridico.

(Como podemos contribuir a la investigacion
en la demencia?

Dado que no se conocen las causas de la mayor parte de ios distintos tipos de demencia,
la investigacion es imprescindible para avanzar en la conprension de estas enfermedades
y en el desarrollo de futuros tratamientos. Para poderllevarla a cabo es necesaria la co-
laboracién del mayor nimero de pacientes posible, que pueden contribuir de multiples
formas. Entre ellas:

e Participando en los estudios de nuevos fdrmacos (ensayos clinicos).

e Participando en estudios de investigacién no farmacolégicos. Por ejemplo, a través de
una simple extraccidon de sangre es pésible obtener una muestra de ADN que puede
servir para numerosos estudios.

¢ Donando el cerebro: permite que, en caso de fallecimiento, se confirme el diagndstico
y se disponga de una muestra bicidgica de gran valor para la investigacion.

. Qué es la enferme<iad de Alzheimer?

Es una enfermedad neurodegenerativa y el tipo de demencia mas frecuente, especial-
mente, aunque no exclusivamente, en poblacion anciana. El proceso suele empezar con
pérdida de memoria e inicapacidad para retener informacién nueva. El paciente repite
las mismas cosas y no_reconoce sus fallos. Después se afectan otras facultades (lenguaje,
razonamiento, orientacion, etc.). De forma paralela, el enfermo va perdiendo autonomia;
asi, en una primera eapa, la persona necesita supervision para actividades complejas. Con
la progresion de larenfermedad, precisard ayuda directa para las actividades més bésicas
de la vida diaria:

Ademds, {a mayoria de los enfermos puede presentar sintomas neuropsiquidtricos,
como indiferencia, pérdida del control de las emociones, depresion o cambios en el apeti-
to. Al progresar la enfermedad pueden aparecer alucinaciones, ideas delirantes, agitacion
y movimientos sin objetivo, como la deambulacién erritica.
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(Cual es la causa de la enfermedad de Alzheimer?

La causa de la enfermedad de Alzheimer no es conocida en la actualidad, no obstante, se
sabe que en el cerebro de los pacientes con Alzheimer se observan depdsitos anorniaies de
proteinas (beta-amiloide y tau hiperfosforilada) que alteran el funcionamiento ricuronal,
lo que conduce a la muerte de las neuronas afectadas. Las lesiones se concentian inicial-
mente en regiones cerebrales esenciales para la memoria y se van extendiendo de forma
progresiva por la corteza cerebral afectando a dreas que controlan otras fuzciones.

Existen casos, poco frecuentes, en los que la enfermedad es hereditaria y puede afec-
tar a pacientes menores de 60 afios, en los que se han encontrado mugaciones genéticas
que causan la enfermedad.

. Qué es la demencia vascular?

Es un tipo de demencia producida por falta de riego sanguines-en zonas importantes para
el funcionamiento cognitivo normal. La demencia vascular es !a segunda demencia maés fre-
cuente después de la enfermedad de Alzheimer y representa el 12% de las demencias. Es ha-
bitual que coexistan ambos tipos de demencia, que interaccionen entre ellas y con frecuencia
no se puede distinguir en qué grado contribuye cada uns-a la clinica del paciente.

(Hay diferentes tipos de demeysicia vascular?

La demencia vascular puede ser de varios tipos;entre los que se encuentran:

¢ Demencia multiinfarto: debida a infartcs repetidos de las arterias grandes de la zona
de la corteza cerebral. Es una demeritia de inicio brusco y de progresion escalonada.

¢ Demencia por infarto unico estrai<gico, es decir, que produce una lesiéon unica pero
en una zona del cerebro importasite en la cognicion.

¢ Demencia vascular subcortical-o de pequefios vasos: acumulaciéon de infartos o le-
siones vasculares de la sustaricia blanca profunda del cerebro por enfermedad de los
vasos pequefios. Habitualmente su causa es la arterioesclerosis. La demencia que se
produce en este caso es progresiva y suele haber lentitud, alteracion de la marcha e
incontinencia.

¢ Demencia mixta: es l2,combinacién de varios tipos de demencia. La mas habitual es
la combinacion de eifermedad de Alzheimer y enfermedad vascular.

¢ Demencia por lesicnes hemorrégicas.

. Cual es la evolucion natural de la demencia vascular?

En general, bien sea de forma escalonada o continua, la evolucion es parecida al resto de
demencias, es decir, una tendencia al deterioro progresivo.

No obsiante, debido a su variabilidad, la evolucion de la demencia vascular es poco
previsible.-Con frecuencia se observa cierta estabilidad durante periodos mas o menos
largos, aunque un nuevo evento vascular puede provocar un descenso repentino de la
funciéu cognitiva.
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(Como se diagnostica la demencia vascular?

Los criterios diagnoésticos se basan en la presencia de demencia, de antecedentes de ictus,
de signos neurolégicos focales y de lesiones vasculares en la neuroimagen. Asitismo,
debe existir una correlacion entre el grado de afectacion vascular y los datos clinicos y
neuropsicolégicos.

(Qué tratamiento existe para la demencia vascular?

Aungque los infartos no son reversibles, hay que tratar los factores de ri¢sgo vascular (dia-
betes, hipertension, colesterol alto, etc.) para reducir el riesgo de nuevas lesiones. Pueden
usarse algunos farmacos utilizados en el tratamiento de la enfermedad de Alzheimer, aun-
que el beneficio clinico sea pequefio.

. Qué es la degeneracion lobular frontotemporal
o demencia frontotemporal?

La degeneracion lobular frontotemporal es una enfermedad neurodegenerativa rara, pero
en pacientes de menos de 65 afios es la segunda catsa de demencia degenerativa. En el
cerebro se observa atrofia de los 16bulos frontales y/o temporales y de estructuras subcor-
ticales, con depdsitos de proteinas anormales.

Existen diversas variantes clinicas y neurcratoldgicas, pero la variante frontal es la
maés frecuente y constituye mds de la mitad de 1os casos. En los casos de variante frontal
0 demencia frontotemporal inicialmente predominan los cambios conductuales. En otros
casos, denominados demencia semdntica v-afasia progresiva no fluente, inicialmente pre-
dominan los trastornos en la capacidad de expresarse y/o de comprender. Las alteraciones
de la memoria, si bien pueden aparecer; no son tan importantes en fases iniciales como en
la enfermedad de Alzheimer.

¢(Cuales son los sintomas de la degeneracion lobular
frontotemporal?

Las manifestaciones preccces son alteraciones del comportamiento (desinhibicion, vulne-
raciéon de normas sociales, abandono de cuidado personal, falta de empatia, etc.) y/o del
lenguaje (pérdida del significado de las palabras o dificultades para expresarse y/o articular
palabras) y menor afectacion de la memoria. En fases avanzadas se afectan todas las fun-
ciones cognitivas v'en algunos pacientes aparecen complicaciones motoras, bien con sinto-
mas parecidos 2 la enfermedad de Parkinson (parkinsonismo) o con sintomas parecidos a
la esclerosis lateral amiotrodfica (enfermedad de motoneurona asociada). Los sintomas que
presenta el paciente y las pruebas complementarias diferencian la degeneracion lobular
frontotemperal de la enfermedad de Alzheimer en la mayor parte de los casos, aunque en
otros la evolucion clinica de ambas puede ser muy similar y hay casos en los que sélo en el
estudiopost mértem puede establecerse un diagndstico de seguridad.
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. Cual es la evolucion natural de la degeneracion
lobular frontotemporal?

Como el resto de enfermedades neurodegenerativas, la evolucion de esta demengia tiene
caracter progresivo, de forma similar a la enfermedad de Alzheimer y el deterioto cogniti-
vo empeora para acabar siendo global. No obstante, se debe sefialar que la enfermedad es
muy heterogénea y su curso clinico es muy variable en los distintos pacientes:.

. Como se diagnostica la demencia frontotemporal?

El diagnéstico se realiza con base en los criterios clinicos, por la presericia de determinados
sintomas, con el apoyo de las pruebas radioldgicas y descartando oti0s procesos. Si existen
antecedentes familiares de la misma enfermedad, puede tratarse de un caso genético. En esos
casos es posible realizar un estudio genético si el paciente y/o la famiilia estan interesados.

. Qué tratamiento existe para la degeneracion lobular
frontotemporal?

Como en el resto de las enfermedades neurodegenerativas no existen tratamientos curativos.
Los farmacos usados en el tratamiento de la enferm<cad de Alzheimer no ofrecen beneficios
en la degeneracién lobular frontotemporal y en c¢asiones producen efectos secundarios.

(Qué es la demencia con citerpos de Lewy?

Es una enfermedad neurodegenerativa aue produce unas lesiones tipicas (cuerpos y neu-
ritas de Lewy) en diferentes regiones dei sistema nervioso.

(Cuales son los sintcmas de la demencia con cuerpos
de Lewy?

Ademas de la demencia, se producen otros sintomas caracteristicos:

¢ Sintomas motores similares a los de la enfermedad de Parkinson: temblor, rigidez,
lentitud, cara inexoresiva, marcha a pequefios pasos con bloqueos, aceleraciones y
postura encorvaada o desequilibrio.

¢ Fluctuaciones:éel nivel de conciencia, en los que el paciente estd mas somnoliento o
poco reactivo, durante horas o dias, o bien estd atento y con la mente més clara.

¢ Alucinacignes visuales, con vision de personas o animales, que aparecen de forma
espontdanea y no sélo a consecuencia de la medicacion.

e Otros sintomas: funcionamiento anormal del sistema nervioso auténomo, lo que
puede producir hipotension al levantarse, incontinencia urinaria o disfuncion eréctil,
suetios agitados o intolerancia a los fArmacos usados para tratar la agitacion, la agre-
sividad y las alucinaciones e ideas delirantes.
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(Es frecuente la demencia con cuerpos de Lewy?

La demencia con cuerpos de Lewy es menos frecuente que la enfermedad de Alzheimer,
pero es la tercera mas frecuente después de ésta y de la demencia vascular. Repiesenta
aproximadamente el 8% del total de las demencias.

., Qué es la demencia asociada a la enfermedadc
de Parkinson?

Es la demencia que aparece en pacientes que ya tenian previamente una enfermedad de
Parkinson. En las personas afectadas por la enfermedad es habitual ‘encontrar pequefios
déficits cognitivos, principalmente lentitud mental, problemas de n*eémoria y falta de aten-
cién, pero algunos pacientes acaban desarrollando un deterioro cognitivo importante, lle-
gando a desarrollar una demencia.

Las lesiones cerebrales que se producen son parecidas a las de la demencia con cuer-
pos de Lewy.

(Es frecuente la enfermedad de Parkinson
con demencia?

La demencia asociada a la enfermedad de Parkinson es muy frecuente en los pacientes
afectos de esta enfermedad y llega a afectar hasta al 80% de ellos al cabo de 8 afios de
enfermedad.

(. Cual es su evolucion natural?

Como todas las enfermedades neurodegenerativas, la evolucion es progresiva. Los sinto-
mas motores y cognitivos empeoran;con el paso del tiempo, asi como el grado de depen-
dencia del paciente. Ademas, la riecesidad de aumento del nimero de farmacos y su dosis
suele ocasionar més efectos seciandarios.

. Cudl es la causa de la demencia con cuerpos de Lewy
y la demencia asociada a la enfermedad de Parkinson?

Como en la mayoriade enfermedades degenerativas, no se conoce la causa. Una minoria
de los casos de eniermedad de Parkinson se han asociado a mutaciones genéticas y se
han hallado familias en que algunos miembros tienen enfermedad de Parkinson y otros
presentan demencia con cuerpos de Lewy, por lo que la genética podria tener un papel
importante, si-bien en la mayoria de los casos no presentan antecedentes en la familia ni
alteraciones genéticas.
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(Como se diagnostica la demencia con cuerpos
de Lewy?

El diagnéstico es clinico, y se basa en la presencia de demencia, alucinaciones y parkinso-
nismo (lentitud de movimientos, rigidez muscular, inestabilidad, etc.), descartando otras
enfermedades que puedan justificar los sintomas. Como en toda demencia. las pruebas
habituales son un anélisis de sangre y una prueba de neuroimagen (escaner e resonancia)
para descartar otras enfermedades. En caso de duda entre enfermedad-@¢c Alzheimer o
demencia con cuerpos de Lewy, sobre todo cuando no hay un claro parkinsonismo, es ne-
cesario realizar pruebas de neuroimagen més complejas.

Como se diagnostica la enfermedad de Parkinson
con demencia?

La enfermedad de Parkinson con demencia se diagnostica cuando un paciente tiene ya una
enfermedad de Parkinson diagnosticada mediante los criterios apropiados y presenta un de-
terioro cognitivo de suficiente magnitud para ser considerado demencia. Hay que descartar
que este deterioro no sea debido a otras enfermedades: El deterioro cognitivo puede ser
dificil de valorar cuando el paciente estd muy afectado por los sintomas parkinsonianos.

. Qué tratamiento existe para’la demencia con
cuerpos de Lewy y la enferiiedad de Parkinson
con demencia?

Al igual que en la enfermedad de Alzneimer, se trata de demencias degenerativas y ac-
tualmente no hay ningtin tratamiento que pueda frenar su progresion natural. Algunos de
los farmacos usados en la enfermedad de Alzheimer, también pueden mejorar ligeramente
los sintomas cognitivos, psiquiatricos (como las alucinaciones) y funcionales en algunos
pacientes.

El tratamiento de los sinfoOmas parkinsonianos presenta una limitaciéon importante
en el uso de los farmacos, vaque los antiparkinsonianos pueden producir o empeorar los
sintomas psicéticos como‘delirios y alucinaciones, mientras que los otros medicamentos
usados para tratar estossintomas pueden empeorar los sintomas parkinsonianos.
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