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CAPITULO 3.
LAS DEMENCIAS: HISTORIA, CONCEPTO, CLASIFICACION Y
DIFICULTADES DIAGNOSTICA

Andrea Slachevsky

Introduccion

Las demencias son un conjunto de enfermedades causantes de
disfuncidon cerebral, manifestada por una pérdida de habilidades
cognitivas asociadas a trastornos de la conducta, de severidad suficiente
como para interferir con las actividades de la vida diaria de acuerdo
a Slachevsky y Oyarzo (2008). Las demencias se caracterizan por dos
elementos fundamentales: por un lado, la persona experimenta un
deterioro de sus capacidades cognitivas y de su conducta y, por el otro,
el trastorno interfiere significativamente con su trabajo y sus actividades
habituales segin Knopman, Boeve, & Peterson (2003).

Las demencias se han transformado en uno de los principales problemas
de salud a nivel mundial. Su prevalencia se duplica a partir de los 65
anos. Afectan a entre 5% y 8% de los individuos entre 65 y 70 afios, de
15% a 20% de los mayores de 75 afios y de 25% a 50% de los mayores
de 85 afios (Kukull & Ganguli, 2000; Ritchie & Lovestone, 2002). En la
actualidad existirian unos 46 millones de personas con algin un tipo de
demencia, cifra que se duplicard cada 20 afios, alcanzando 131,5 millones
de enfermos en el aino 2050. En Chile se reporta una prevalencia de
demencia de 8,5% en mayores de 60 afios (9,1% en mujeres y 7,4% en
hombres) con un total de mas de 180 mil personas (1% de los chilenos)
afectadas por algun tipo de demencia, cifra que se incrementara a mas
de 600 mil personas (3% de los chilenos) en 2050 (Slachevsky, Arriagada,
Maturana y Rojas, 2012).

El estudio Carga Mundial de las Enfermedades 2010, publicado en
2013, mostré que, entre 1990 y 2010, la cantidad de afos perdidos por
discapacidad o muerte causados por las demencias se incrementé en
mas del 200% (Murray, Vos, Lozano, Naghavi, Flaxman et al., 2012) y
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las muertes atribuidas a demencias aumentd en un 526% (Lozano,
Naghavi, Foreman, Lim, Shibuya et al., 2012). Las demencias tienen
un alto impacto econdmico: el costo mundial estimado asociado a las
demencias es de 818 mil millones de ddlares anuales (Prince, Wimo,
Guerchet., Gemma-Claire, Yu-Tzu, & Prina, 2015). Si el costo de las
demencias equivaliera al PIB (producto interno bruto) de un pais, seria
la décimo octava economia mas grande del mundo, mas que los actuales
valores de mercado de compafiias como Apple (USS 742 mil millones)
o Google (USS 368 mil millones) (Prince et al., 2015). Ademas, las
demencias constituyen un factor de desigualdad: son mas prevalentes
en las personas con bajo nivel de escolaridad y su severidad y costo es
mayor en las personas de escasos recursos, beneficiarios del sistema
publico de salud (Prince, Wimo, Guerchet, Gemma-Claire, Yu-Tzu, &
Prina, 2015). Todos estos antecedentes son muy elocuentes a la hora
de evaluar el impacto social, médico y econémico de las demencias
y la importancia que debe asignarse a las demencias al momento de
elaborar las politicas publicas de salud.

No obstante, la investigacion cientifica de las demencias y la evaluacion
de su impacto se ven afectadas por dificultades diagndsticas y por la
ausencia de una definicién consensuada de demencia. Esta situacién
puede atribuirse a varios factores. Por una parte, el diagndstico de
los trastornos mentales es inherentemente complejo: es frecuente
encontrar dificultades para establecer el limite entre funcionamientos
o0 comportamientos normales y anormales (Ramsden, 2013). Mds aun,
el avance en la comprension de la etiopatogenia de las enfermedades
causantes de una demencia probablemente permitird en el futuro
diagnosticar algunas demencias en la etapa preclinica, es decir cuando
el dafio cerebral no ha causado un deterioro de las capacidades
cognitivas. No obstante, no existe certeza si un diagndstico en esas
etapas tenga un efecto benéfico para las personas con demencias
y el entorno (Dubois, Feldman, Jacova, Dekosky, Barberger-Gateau
et al., 2007, Fox, Lafortune, Boustani y Brayne, 2013). Por otra parte,
persiste aun una polisemia del término de demencia. Por ejemplo, el
ordenamiento juridico chileno aun emplea el vocablo “demencia” como
sinébnimo de locura o trastorno de la razéon (Arenas Massa y Slachevsky,
sometido). Por otra parte, las definiciones del envejecimiento normal o
patoldgico han ido evolucionando a través de la historia. La ausencia de
una definicidn consensual de las demencias entre diferentes disciplinas
puede constituir un obstaculo mayor en la investigacién transdisciplinaria
sobre las demencias porque cada disciplina puede hacer referencia a un
fendmeno muy diferente.
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En este capitulo haremos una resefia histérica del concepto de demencia,
revisaremos la clasificacion de las demencias, los criterios diagndsticos
actualmente en uso y las dificultades diagndsticas asociadas. Esperamos
gue estarevision contribuya a la apertura de un didlogo transdisciplinario
sobre las necesidades de unificar la definicién de las demencias.

Historia del concepto de demencia

Para entender la evolucidn del concepto de demencia, es Util separar la
historia del término “demencia” de la historia del concepto de demencia
como enfermedad (Berrios, 2000). Durante siglos se usd esta palabra
con un sentido diferente del actual. En el siglo | A.C., el poeta romano
Lucrecio uso el término de demencia en su obra De rerum natura con el
sentido de “locura” o “delirio”. Cicerdn, contemporaneo de Lucrecio, lo
uso tanto como sinénimo de locura como para referirse a una pérdida
de memoria en la ancianidad debida a una enfermedad (Berrios, 1996,
2005; Ciceron, n.d.; Lucrecius, n.d.). Su uso en las lenguas europeas
remonta al siglo XIV: en 1381 en Francia, como sinénimo locura o
extravagancia (Rey, 1995), y en 1644 en inglés, segln el Oxford English
Dictionary. Por otro lado, la semiologia de los trastornos cognitivos se
empieza a precisar a partir del siglo XVII: se reconoce que los trastornos
cognitivos se explican por un disfuncionamiento del sistema nervioso
central, pero también se diferencian los trastornos congénitos de los
trastornos cognitivos adquiridos y los trastornos cognitivos de otras
enfermedades mentales. Hasta finales del siglo XVII, términos tales
como amentia, imbecilidad, estupidez, simplicidad, idiotez, morosis y
senilidad eran usados para referirse a cuadros de deterioro intelectual
y del comportamiento causantes de incompetencia psicosocial del
individuo. El término de demencia, en cambio, se usaba exclusivamente
como sinénimo de locura (Berrios, 1996,2005)%.

Durante el siglo XVIII coexisten dos usos de término de demencia. En
1726, en el Diccionario Fisico de Blancard, publicado en Inglaterra, la
demencia es usada como un equivalente de “anoe” o extincidn de la
imaginaciény el juicio. En 1791, el Diccionario Espafiol de Sobrino define
el término de demencia como locura, extravagancia, extravio, alienacién
del espiritu. Sin embargo, a partir de 1700, el término de demencia se
usa, primero en Francia y posteriormente en otros paises de Europa,

4 Para una revision del término de demencia usado como locura ir a Berrios (1996;
2005).
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para designar estados de disfuncién cognitiva con una connotacion
médica.

En la Encyclopédie, ou Dictionnaire Raisonné des Sciences, des Arts et
des Métiers, de Diderot y d’Alembert, publicada en 1765, la demencia
es definida como una “enfermedad que puede ser considerada como
la paralisis del espiritu, que consiste en la abolicién de la facultad de
razonar. Se diferencia del delirio, que consiste en un funcionamiento
aberrante de la memoria y entendimiento [..]. También debe
diferenciarse de la mania, que es una especie de delirio con audacia.
Los signos de la demencia son faciles de reconocer: los que padecen
de una demencia son de una tal tontera que no comprenden nada de
lo que se les dice, no se acuerdan de nada, no tienen ningun juicio [...].
Permanecen sin moverse [...]. La fisiologia ensefia que el entendimiento
se realiza mediante el cambio de los estimulos que recibe la superficie
o sustancia de las fibras del cerebro. La viveza de los estados del alma
refleja la viveza de las impresiones sobre esas fibras [...]. La demencia se
debe a una abolicién de la disposicion de esas fibras a reaccionar a los
cambios de los estimulos. Esta abolicion puede deberse a: una falla de
las fibras que no pueden responder a los cambios. Sea por un defecto de
conformacién de estas fibras, o al efecto de alguna enfermedad o el de
la vejez que alteran las fibras [...]; 0 a un pequefio volumen de la cabeza
y aun mas por escasa cantidad de cerebro; por un golpe en la cabeza que
causa una alteracién del cerebro; el efecto de una enfermedad incurable
como la epilepsia [...]; por el efecto de algun veneno [...]. La demencia
es muy dificil de curar porque supone, cualquiera sea su causa, un gran
defecto en las fibras nerviosas [...]. Es incurable si se debe a un defecto
de conformacion o la vejez. [...] Casi siempre es cronica” (p. 422).

Si bien no diferencia entre una demencia congénita y un trastorno
adquirido, el articulo de la Enciclopedia es interesante por varios motivos:
da a las demencias una connotacion claramente médica, sefiala que la
demencia puede deberse a multiples causas —es decir, aparece la visidén
sindromatica de las demencias actualmente vigente—, diferencia las
demencias de cuadros psiquiatricos y de trastornos agudos, menciona
que en ocasiones pueden ser reversibles y, finalmente, explica las
demencias por una disfuncion del sistema nervioso. Hacia fines del siglo
XVIII, los trastornos cognitivos ya habian sido claramente identificados,
existia una excelente descripcién semiolégica de los principales
sintomas y signos de estos trastornos y se identificd la existencia de un
deterioro asociado a la edad, que se atribuia a una rigidez de las fibras
nerviosas, aunque no se diferenciaban ain como entidades auténomas
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los trastornos cognitivos congénitos de los adquiridos. Es asi que, en
1771, Boissier de Sauvages, citado en Berrios (2005) menciona en su
Nosographie Méthodique 12 tipos de imbecilidad, entre las cuales
destaca la imbecilidad del anciano (“I'imbécilité du vieillard”), también
denominada estado pueril, idiocia o locura senil. Seglin Boissier, este
cuadro se explica porque “por la rigidez de sus fibras nerviosas, los
ancianos son menos sensibles a los estimulos externos”. En cambio, usa
el término “demencia” para referirse a diversos cuadros que abarcaban
tanto a la imbecilidad como a la idiocia, la debilidad mental y la locura.
En su Nosographie publicada en 1798, Philippe Pinel usé los términos
de amentia y morosis para referirse a los trastornos cognitivos, los que
explica como una falla en la asociacién de ideas que se manifiesta en
un trastorno de la actividad, comportamiento extravagante, emociones
superficiales, pérdida de memoria, dificultades en la percepcién de
objetos, oscurecimiento del juicio, actividad sin propdsito, existencia
automatica y olvidos de palabras o signos para expresar las ideas.
Menciona ademds la “demencia senil” como una forma de trastorno
cognitivo adquirido en las personas de edad. Sin embargo, Pinel, no
clasific6 como entidades independientes los trastornos cognitivos
adquiridos y congénitos.

Es interesante notar que, desde esa época, la demencia tenia una
connotacion legal, segun la cual una persona con demencia no es
imputable. En el Cédigo Napoledn (1808) se sefiala que “No existe crimen
cuando el acusado estd en estado de demencia durante el crimen”
(Codigo Napoledn, 1808, p. 88) [para una revisidon ver Berrios (1996,
2005)]. Es sdlo en el siglo XIX que el término “demencia” y el concepto
de demencia confluyen, al comenzar a usarse la palabra demencia en el
sentido que tiene en la literatura médica actual.

Durante el siglo XIX, el término de demencia empieza a ser usado para
referirse principalmente a cuadros de trastornos cognitivos adquiridos.
En la segunda mitad del siglo XIX, su uso se restringe casi exclusivamente
a trastornos irreversibles que afectan predominantemente a los
ancianos. Se mantuvo una visién sindromatica de las demencias,
incluyendo entre otras a las demencias vesanicas, es decir, estados
terminales de diferentes enfermedades mentales (Berrios, 2005). Jean-
Etienne Dominique Esquirol (1805) define las demencias como un
estado de pérdida de la capacidad de razonar y diferencia las demencias
agudas de las crdnicas vy las seniles. Las demencias agudas equivalen a
un estado confusional, mientras que las seniles son el resultado de la
edad y consisten en una pérdida de la capacidad de entendimiento. Las
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demencias crénicas son irreversibles y causadas por multiples causas,
tales como manias, estados de melancolia, accidentes vasculares o
epilepsia.

Esquirol (1838), quien propicié una aproximacion meramente descriptiva
de las demencias, sin discutir su etiopatogenia (oficializé la distincién
entre demencia y retardo mental: “El demente es como la persona que
ha sido privada de su propiedad después de haber podido disfrutar de
ella, es una persona rica que se ha empobrecido, el idiota siempre hasido
pobre y miserable” (Esquirol, 1838, p. 77). El y sus discipulos enfatizaron
la heterogeneidad clinica de estos cuadros. De hecho, Calmeil (1835),
alumno de Esquirol, menciona las dificultades que existen para “describir
las demencias, su variabilidad y matices [...] Es dificil elegir un sintoma
distintivo”. Si bien Esquirol (1838) menciond las demencias seniles,
fue Calmeil (1835) quien las describié de manera mas acuciosa: en las
demencias seniles “existe un compromiso constante de los drganos
sensoriales, los pacientes de edad pueden estar sordos, y mostrar un
trastorno del gusto, olfato, y tacto. Los estimulos externos son menos
claros para ellos, tienen poca memoria de los eventos recientes, viven
en el pasado, y repiten el mismo cuento; sus afectos gradualmente
se desvanecen” (Calmeil, 1835, p. 74)- Guislain, citado en Guiraud
(1956), por su parte, propuso que existian dos clases de demencia: i)
las demencias que afectan a las personas de edad (demencia senil de
Cullen) y ii) las demencias de las personas mas jévenes.

Quizas uno de los hitos de mayor relevancia en la historia de las
demencias se debe a Antoine Bayle, quien en 1822 presentd un
trabajo clinico-patoldgico en el que mostraba que los sintomas fisicos y
mentales de la pardlisis general progresiva se debian a una aracnoiditis
crénica, es decir, a una patologia cerebral. Bayle propuso el concepto de
aracnoiditis crénica, propiciando una visién orgdnica de las demencias,
es decir, una enfermedad atribuible a lesiones en el sistema nervioso
central (Bayle, 1826).

Durante el siglo XIX, ademas de identificar las demencias seniles y
atribuirle un substrato neuropatoldgico, es decir, la presencia de
lesiones en el sistema nervioso central, se proponen taxonomias de las
enfermedades mentales. Morel (1860), por ejemplo, propuso diferenciar
los trastornos mentales en seis categorias: hereditarias, toxicas,
asociadas con las neurosis, idiopaticas, simpaticas, y las demencias.
En la misma obra Morel sugiere que las demencias son enfermedades
neurodegenerativas en las que existe una pérdida progresiva del cerebro.
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Para Morel, la disminucidn del peso del cerebro es un hecho constante
en las demencias que esta también presente en el envejecimiento y es
una expresion de decadencia de la especie humana.

En la segunda mitad del siglo XIX, gracias a la elaboracién del concepto
de demencia y las descripciones clinicas de autores franceses, ingleses
y alemanes, las demencias son definitivamente consideradas como un
sindrome. En 1906, Marie definié las demencias como un sindrome que
puedesercausadopordiferentesenfermedades, cadaunaconunfenotipo
clinico caracteristico y una neuropatologia especifica. Desde finales del
siglo XIX y durante el siglo XX ha existido un importante esfuerzo por
describir las distintas enfermedades causantes de demencia. La primera
distincidn se realiza entre las demencias primarias y las secundarias. En
las demencias secundarias se incluyen las demencias vesanicas (estados
de deterioro que pueden ser consecuencia de cualquier tipo de locura
severa). El estudio neuropatoldgico con microscopia éptica de cerebros
de pacientes con demencia asentd la hipdtesis de que las demencias
primarias eran causadas por degeneracion del parénquima cerebral
o por lesiones vasculares (arterioesclerosis). Hacia 1900 ya se habian
individualizado lademenciasenil, la arterioesclerética (reblandecimiento
cerebral por isquemia crénica), las demencias infecciosas (la paralisis
general), la demencia traumatica y algunas de las subcorticales (por
ejemplo, la enfermedad de Huntington) (Berrios, 2005). En 1907, Alois
Alzheimer describid el caso de Aguste D., paciente que presentd una
demencia a los 51 afios, y describié las lesiones neuropatolégicas de
su cerebro (placas seniles y ovillos neurofibrilares). En tres articulos
publicados entre 1892 y 1904, Pick describidé los sintomas de las
demencias frontotemporales (DFT).

El concepto actual de demencia se construyd a finales del siglo XIX y
a principios del siglo XX bajo un paradigma cognitivo: las demencias
consistirian sélo en trastornos irreversibles de las funciones intelectuales
(Berrios, 1996). Este paradigma inhibié el estudio de los trastornos
no cognitivos de las demencias y el estudio de la interfase entre
demencias y enfermedades psiquidtricas. En las dos ultimas décadas,
se ha avanzado en la comprensién de los trastornos no cognitivos de
las demencias, como en el caso de las demencias frontotemporales,
que se presentan principalmente con trastornos de la conducta, y en
comprender mejor las enfermedades que se situan en el limite entre la
neurologia y la psiquiatria. Ciertamente, este cambio de visidon ayudara
a una comprension mas integral de las demencias con sus diferentes
facetas clinicas.
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Finalmente, cabe mencionar que aun prevalecen multiples mitos sobre
las demencias. Se sigue hablando de demencia senil, término que esta
totalmente obsoleto y carece de toda base cientifica. En efecto, hasta
la década de los sesentas se diferenciaba erroneamente la demencia
senil de la presenil, distinguiendo arbitrariamente las enfermedades de
las personas mayores o menores de sesenta afios. Si bien las demencias
son significativamente mas frecuentes en personas de edad avanzada,
éstas no son una consecuencia inevitable del envejecimiento y afectan
también a personas mas jovenes. No existe una “demencia senil” ni una
“demencia presenil”, sino demencias especificas, independientes de
la edad del enfermo, tales como demencia tipo Alzheimer, vascular o
frontotemporal (A. Slachevsky, 2015a). A continuacién revisaremos la
clasificacién de las demencias y sus criterios diagndsticos.

Definicion del concepto de demencia y criterios de demencia

Se han propuesto distintas definiciones de las demencias. En la mayoria
se retienen los siguientes elementos: i) las demencias son un sindrome
adquirido y crénico, por lo tanto se diferencian del retardo mental y del
sindrome confusional; ii) las demencias son generalmente irreversibles y
son causadas por lesiones estructurales en el cerebro; iii) se caracterizan
por un deterioro de las capacidades cognitivas y/o un trastorno del
comportamiento, y en ocasiones por trastornos del movimiento; iv) los
trastornos presentados por los pacientes interfieren con sus habilidades
sociales, y actividades de la vida diaria y les impiden llevar una vida
independiente (Trimble, 1996).

Con el objetivo de clasificar las enfermedades, sistematizar los estudios
y facilitar la comunicacidn, se utilizan criterios diagndsticos para definir
los sintomas que indicarian la presencia de un cuadro demencial. Dentro
de los mas utilizados estdn los criterios DSM-IV (American Psychiatric
Association [APA], 1994) y CIE-10, que son parte de la clasificacion
internacional de enfermedades publicada por la OMS (WHO/OMS, 1992)
(American Psychiatric Association, 1998; World Health Organization,
2007). Estos criterios presentan diversas limitaciones. Los criterios
DSM-IV se basan en la demencia tipo Alzheimer y no son aplicables al
conjunto de las demencias.

En el DSM-IV, el trastorno de memoria es un elemento cardinal para el
diagnéstico, lo que no se ajusta al patron de presentacién de demencias
sin un trastorno predominante de la memoria, como las demencias
frontotemporales (American Psychiatric Association, 1998) (ver tabla 2).
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En los criterios CIE-10 se presenta una mayor tipificacion de los cuadros
demenciales, pero persiste el énfasis en la esfera cognitiva como sintoma
clave para el diagnéstico, lo que no se ajusta al patrén de presentacién
de todas las demencias (World Health Organization, 2007). Por lo
tanto, los criterios del DSM-IV y del CIE-10 no son aplicables a todas
demencias. Mas aun, los estudios epidemioldgicos sugieren que existe
una baja concordancia entre estos criterios: un porcentaje de pacientes
que cumplen los criterios de demencia segun el CIE-10 no cumplen los
del DSM-IV vy viceversa (Erkinjuntti, Ostbye, Steenhuis, & Hachinski,
1997). Considerando las limitaciones de ambos criterios, la Alzheimer
Association propuso en 2011 nuevos criterios para las demencias.

El diagndstico de demencia se establece en una persona con un
declive de las capacidades cognitivas en al menos dos dominios y/o un
trastorno de la conducta, de severidad suficiente como para interferir
con el funcionamiento social y ocupacional. A diferencia de los criterios
anteriores, el deterioro de la memoria no es un dominio esencial para
el diagndstico y los trastornos psiquiatricos (por ejemplo, depresion)
pueden constituir un dominio (McKhann, 2011). En los criterios
DSM-V, el término de demencia fue reemplazado por el de trastorno
neurocognitivo mayor o menor. El deterioro de la memoria ya no es un
elemento cardinal para el diagndstico, reconociéndose la existencia de
demencias cuyas manifestaciones iniciales pueden ser trastornos en
otros dominios cognitivos o en la conducta (Siberski, 2012).

El diagndstico se establece en dos etapas: primero se diagnostica la
presencia de un trastorno neurocognitivo, luego se clasifica como menor
o mayor. En el trastorno neurocognitivo menor, los déficits cognitivos
no interfieren con la realizacién de actividades complejas de la vida
diaria, como el pago de facturas o la gestién de los medicamentos, o
los pacientes pueden usar estrategias compensatorias, evitando un
desmedro de la funcionalidad. En el trastorno neurocognitivo mayor, los
déficits cognitivos conllevan a una pérdida de la independencia, es decir,
las personas requieren de la asistencia de terceros para desarrollar las
actividades de la vida diaria. A mayor severidad del trastorno cognitivo,
la pérdida de autonomia afecta actividades de menor complejidad y
aumenta el requerimiento de apoyo (Siberski, 2012).

Existen ademds criterios especificos de los diferentes tipos de

demencias (EA, DFT, demencia por cuerpo de Lewy, demencia asociada
a enfermedad de Parkinson, demencia vascular) (Behrens, 2007).
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Tipos de demencias

Uno de los mayores avances en el estudio de las demencias ha sido la
identificacion de diferentes tipos clinicos de demencia, producidos por
distintos procesos patoldgicos. Las demencias no son una enfermedad,
sino un sindrome: diferentes enfermedades pueden causar una
demencia (Trimble, 1996).

Las demencias se clasifican segun diferentes tipos de criterios que
orientan la identificacion de la enfermedad causante de la demencia. Las
principales causas de demencia son las demencias neurodegenerativas,
las demencias vasculares y las demencias mixtas, en las que se conjugan
lesiones vasculares y neurodegenerativas. La demencia de tipo Alzheimer
es la demencia neurodegenerativa mas frecuente y corresponde a entre
60% Yy 70% de todas las demencias. Otras demencias neurodegenerativas
son lasdemencias frontotemporales, lademencia asociada a enfermedad
de Parkinsony laenfermedad por Cuerpo de Lewy (Ritchie and Lovestone,
2002). Las demencias neurodegenerativas se asocian a proteinopatias,
es decir, la acumulacion anormal de proteinas (ver tabla 1 y figura 1).
Es importante destacar que no siempre existe una correspondencia
entre el fenotipo clinico, las manifestaciones clinicas predominantes y
la etiopatogenia de las demencias neurodegenerativas. Por ejemplo,
Knibb y colaboradores describieron que 30% de los pacientes con
ciertos tipos de demencia, denominadas afasia primaria progresiva no
fluente y demencia semantica, presentan lesiones neuropatoldgicas
caracteristicas de la enfermedad de Alzheimer (EA) (Knibb, Xuereb,
Patterson, & Hodges, 2006).

Se han descrito también numerosos pacientes en quienes se detectan
lesiones neuropatoldgicas tipicas de la EA (acumulacion de proteina
amiloidea) y que sin embargo presentan en vida cuadros atipicos,
sin sindrome amnésico (Alladi et al.,, 2007; Galton, Patterson,
Xuereb, & Hodges, 2000). En estos sindromes, llamados sindromes
de superposicién, la clinica estda determinada por la distribucién
topografica de las lesiones y no por las caracteristicas histopatoldgicas
de las lesiones (Mathuranath, Xuereb, Bak, & Hodges, 2000). Por ultimo,
existen pacientes que presentan caracteristicas clinicas de diferentes
tipos de demencias neurodegenerativas (Boeve, 2007). En suma, el
fenotipo clinico no permite predecir con certeza la etiopatogenia de las
demencias, es decir, qué proteinopatia es causante de la enfermedad
neurodegenerativa. Lo anterior sugiere que existen multiples elementos
gue median entre el metabolismo anormal de una determinada proteina
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y su acumulacién en un sistema neuroanatémico especifico. La ausencia
de correspondencia exacta entre manifestaciones clinicas y enfermedad
de base es un obstaculo significativo para el desarrollo de eventuales
terapias farmacoldgicas efectivas.

Dificultades diagndsticas de las demencias

Si bien la prevalencia de las demencias y el conocimiento sobre las
mismas se ha incrementado de manera significativa, el porcentaje de
casos no diagnosticados llegaria a 40% en paises desarrollados, como
Inglaterra, y a un 80% en paises en via de desarrollo (Kotagal et al.,
2015) (Nakamura, Opaleye, Tani, & Ferri, 2015; Pathak & Montgomery,
2015). La probabilidad de diagndstico se asocia a factores intrinsecos
a los pacientes. El sub-diagndstico es mayor en pacientes con menor
severidad de las demencias, con mayor edad, con sexo masculino, sin
red de apoyo o que viven solos y de menor nivel educacional (Pentzek
et al., 2009; Savva & Arthur, 2015). Un importante factor explicativo es
la imagen social de la vejez. Aln prevalece el mito de la vejez como
una etapa de la vida caracterizada por una pérdida significativa de las
capacidades cognitivas. Existe una “normalizacién” de las demencias
que limita la consulta médica (Lee, Lee, & Diwan, 2010; A. Slachevsky,
2015b). Se ha reportado un bajo conocimiento de los profesionales de
salud sobre las demencias (Olavarria, Mardones, Delgado, & Slachevsky,
2015, en prensa), lo que incide en la alta tasa de sub-diagndstico de
demencia (Nakamura et al., 2015; Pathak & Montgomery, 2015). Otras
barreras al diagndstico son el estigma asociado a las demencias, la
resistencia a anunciar el diagndstico, el nihilismo terapéutico (Koch,
Iliffe, & project, 2010) y la ausencia de servicios de salud preparados
para la atencion de personas con demencia (A neurology revival in Latin
America, 2015).

Pero probablemente las principales dificultades diagndsticas son
inherentes al concepto mismo de demencia. Por un lado, no existe
una claridad absoluta de los limites del envejecimiento cognitivo
normal y patoldgico. Por otra parte, el diagndstico de demencia es una
combinacion del enfoque categorial y dimensional: se establece ante la
presencia de ciertos sintomas que satisfacen ciertos criterios, pero para
cada sintoma se debe determinar si existe un trastorno significativo (por
ejemplo, establecer si existe un trastorno significativo de la memoria y
de las actividades de la vida diaria). Para Georges Canguilhem (1986),
“el limite entre lo normal y lo patoldgico es impreciso para un conjunto
de individuos considerados simultdneamente, pero es perfectamente
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preciso para un solo y mismo individuo considerado sucesivamente”
(p. 119). ¢Cuando aceptamos, entonces, que el individuo ha traspasado
ese limite? Para Canguilhem, un individuo esta enfermo cuando ya no
puede responder a las exigencias del medio normal, es decir, el medio
en que se desenvuelve sin problemas anteriormente. En consecuencia,
deberiamos diagnosticar una demencia cuando los sintomas del
paciente interfirieran de manera significativa con el desempefio en las
actividades de la vida diaria (A. Slachevsky, 2014). La dificultad surge
al definir un trastorno significativo de la funcionalidad. Esta definicién
dependera tanto de factores bioldgicos como sociales.

En suma, las demencias han emergido como una de las enfermedades
con mayor impacto en el bienestar de nuestras sociedades. No obstante,
unagran parte delas personas con demencias no hansido diagnosticadas,
entre otras razones, porque no son percibidas como enfermos por el
entorno. Mejorar el estudio de impacto de las demencias y la atencién
de las personas con demencia requiere una definicién consensuada
entre las ciencias médicas y sociales. Las ciencias médicas, al redefenir
el envejecimiento y los trastornos demenciantes, transforman los
criterios sociales del envejecimiento normal y patologico (Davis,
2004). No obstante, persiste una brecha entre el concepto médico de
envejecimiento normal y anormal y las creencias de diferentes grupos
sociales sobre el envejecimiento. Una mejor comprension de los
criterios sociales de normalidad y anormalidad en el envejecimiento,
del significado social de las demencias en general y de los diferentes
tipos de demencias y cémo factores culturales modifican los criterios
de normalidad y el constructo de las demencias son esenciales para
entender esa brecha y mejorar el acceso de las personas con demencias
a atenciones socio-sanitarias mas oportunas.
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Tabla n21: Clasificacion de las demencias segun diferentes criterios

e El eje de esta clasificacion son las principales
caracteristicas clinica de las demencias.

e Predominan los trastornos cognitivos (memoria,
lenguaje o visopercepcion).

e Predominan los trastornos de la conducta.

e Conjuncion de trastornos cognitivos y motores.

Sintomatologia clinica

e El eje de esta clasificacion es la principal estructura
anatémica involucrada:

e Demencias corticales

e Demencias subcorticales

Topografia de las lesiones

e Demencias vasculares, por lesiones cerebrovasculares
en el cerebro.

e Demencias neurodegenerativas, por muerte
acelerada de poblaciones neuronales, asociados a

Clasificacién segun la acumulo anormal de proteinas.

etiopatogenia e Demencias mixtas: asociacién de lesiones vasculares
y neurodegenerativas. Demencias mixtas: y dafio de
tipo neurodegenerativo.

e Demencias por otras causas (infecciosas, hidrocefalia,
metabdlicas, etc.).

e Temporalidad de presentacién de las demencias. Es
decir la forma de inicio y velocidad de progresién de
los sintomas. Las demencias se dividen en agudas,
subagudas o croénicas.

Perfil evolutivo

Figura 1: Clasificacion de las demencias seguin topografia de las lesiones

Enfermedad de
Alzheimer

DEMENCIAS CORTICALES

DFTv APPN
DS

Atrofias focales

Demencia frontotemporal
Degeneracion lobar frontotemporal

Atrofia
Posterior

Demencia por
cuerpo de Lewy

Demencias cortico-
subcorticales

I

Degeneracion de cortico-basal |

Demencias
subcorticales

Demencia asociada a la
enfermedad de Parkinson

Paralisis
supranuclear
progresiva

Enfermedad de
Huntington

Leyenda: Clasificaciéon hibrida de las demencias neurodegenerativas considerando la
topografia lesional, el sindrome clinico o la enfermedad propiamente tal.
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Tabla n22: Comparacion de los principales criterios diagndsticos de las demencias

Dominio

DSM-IV-
TR

ICD-10

NIA-AA

DSM-5

Cognicion

+

Atencion

Memoria episddica

Trastorno de memoria

Memoria corta plazo

Memoria largo plazo

Lenguaje

" Afasia

Capacidades visoconstructivas

" Apraxia

Capacidades visoespaciales

" Agnosia

Funciones ejecutivas

Pensamiento abstracto

Juicio

Resolucién de problemas

Otras capacidades cognitivas

Lectura

(*)

Calculo

(*)

Trastornos neuropsiquiatricos

Personalidad

(*)

Comportamiento

*)

Control emocional

(*)

Funcionalidades en actividades de

la vida diaria

Actividades de la vida diaria

Trabajo

(*)

(*)

Motivacion

(*)

*)

Comportamiento social y
relaciones sociales

Otros elementos

Confusion o trastorno

por sindrome demencial

psiquiatrico mayor no explicado

Trastorno generalizado
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Deteriorio progresivo (*) + +

Declive de nivel previo de

funcionamiento previo a la + + + +
enfermedad

Duracion sintomas mayor a 6

meses !

Sin trastorno de la conciencia +

Cauda neuroldgica supuesta + + + +

Abbreviations: [¥Mainly based on and modified from [21]. The remaining information
was obtained from [16, 15], [18] and [25].

DSM-IV-TR = Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders 4th Edition [14] ICD-
10 = International Statistical Classification of Diseases and Related Health Problems 10th
Edition [15]

NIA-AA = National Institute on Aging - Alzheimer’s Association guidelines [18]

DSM-5 = Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders 5th Edition [25]

ADL = Activities of daily living.

+ impairment in the domain is always required for diagnosis; * one or more of these
indicators is required; and (*) optionally, strengthens the diagnosis.]
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