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Demencia por Cuerpos de Lewy, un Reto Diagnostico.

Dementia With Lewy Bodies, A Diagnostic Challenge.

Giuliano Faggioni Sanchez,! Glenda Herbozo Alvarado,! Pablo Campoverde Guerrero,' Roberto Rodriguez, MD? Gabriela Acufa?

Resumen

La Demencia por cuerpos de Lewy es una enfermedad neurodegenerativa de etiologia desconocida, corresponde a la
segunda causa de demencia a partir de la sexta década de vida; su diagnodstico es un reto, debido a que ciertos de los signos y
sintomas que presenta son tipicos de la Enfermedad de Parkinson y la Enfermedad de Alzheimer. El siguiente reporte de caso es
de los primeros en documentar un paciente con Demencia por cuerpos de Lewy en el Ecuador. Se expone un caso con Demencia
por cuerpos de Lewy con el fin de plasmar la dificultad diagnostica que genera esta patologia y describir las caracteristicas
principales que la diferencian de otros sindromes demenciales, destacadas en los criterios recientemente actualizados por el
Consorcio de Demencia por Cuerpos de Lewy. Un meticuloso examen neurologico y valoracién neuropsicologica fueron ejes
en el estudio y pronodstico del paciente que presentamos. La Demencia por cuerpos de Lewy requiere un diagnéstico minucioso,
debido al desafio que origina su reconocimiento precoz; los criterios descritos aceleraron su reconocimiento gracias a la actua-
lizacion de las recomendaciones sobre el diagnostico clinico de Demencia por cuerpos de Lewy.
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Abstract

Dementia with Lewy bodies is a neurodegenerative disease of unknown etiology, it is the second cause of dementia of the
sixth decade of life; Its diagnosis is a challenge, because certain signs and symptoms that it presents are typical of Parkinson's
Disease and Alzheimer's Disease. The following case report is one of the few documented patients with Dementia with Lewy
bodies in Ecuador. We report this in order to state the diagnostic difficulty that this pathology generates and describe the main
characteristics that differentiate it from other dementia syndromes, highlighted in the recently updated criteria by the Consor-
tium of Dementia with Lewy bodies. A meticulous neurological examination and neuropsychological assessment were essential
in the study and prognosis of the patient. Dementia with Lewy bodies requires a thorough diagnosis, due to the challenge that
originates its early recognition; the criteria described accelerated their recognition due the update of the recommendations on
the clinical diagnosis of Dementia with Lewy bodies.

Keywords: Dementia with Lewy bodies, cognitive impairment, Parkinsonism, hyponatremia.

Rev. Ecuat. Neurol. Vol. 27, N° 3, 2018

Introduccion

La Demencia por cuerpos de Lewy (DCL) es una
enfermedad neurodegenerativa de etiologia desconoci-
da, corresponde a la segunda causa de demencia a partir
de la sexta década de vida, dificil de diagnosticar, por lo
que suele confundirse con otros sindromes demenciales
y trastornos psiquiatricos. Le compete el 30% de todas
las demencias a nivel mundial y su incidencia es mayor
en hombres que en mujeres en una proporcion de 4:1, al
igual que se observa en la Enfermedad de Parkinson (EP)

y en contraste con la Enfermedad de Alzheimer (EA).! Se
caracteriza clinicamente por presentar deterioro cogniti-
vo con rasgos de demencia frontal de caracter fluctuan-
te, vigente desde etapas tempranas, acompafiado de otros
sintomas como parkinsonismo y alucinaciones visuales?
Su diagndstico es clinico, pero debe ser confirmado
por anatomia patologica post mortem, al revelar la pre-
sencia de abundantes cuerpos de Lewy en las neuronas
de la corteza cerebral; especialmente en el 16bulo frontal,
lébulo temporal anterior, circunvolucion del cingulo e in-
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sula. Los cuerpos de Lewy son inclusiones neuronales re-
dondas, eosinofilicas e intracitoplasmaticas; compuestas
principalmente de alfa-sinucleina fosforilada*

Se expone a continuacioén un caso clinico en donde
se muestra la dificultad diagnostica que genera esta patolo-
gia, por compartir ciertos signos y sintomas presentes en la
EP y la EA; con objeto de plasmar las caracteristicas prin-
cipales que la diferencian de otros sindromes demenciales.

Reporte De Caso

Hombre de 58 afios, diestro, con antecedentes de hi-
pertension arterial esencial en tratamiento con losartan 50
mg ¢/12 h, fluctuaciones cognitivas, alucinaciones visua-
les, parkinsonismo y trastornos del suefio.

Segln la anamnesis, en el afio 2016 —antes del ingre-
so al servicio de Neurologia del Hospital Teodoro Mal-
donado Carbo—, el paciente presenté un cuadro clinico
inicial caracterizado por fluctuaciones cognitivas y alu-
cinaciones visuales, por lo cual acude a un médico que lo
diagnostica con sindrome depresivo y decide iniciarle tra-
tamiento con sertralina. Los familiares manifestaron que
los sintomas no mejoraron; seis meses antes del ingre-
so hospitalario la esposa refiere que el paciente presenta
multiples despertares nocturnos acompaiiados de movi-
mientos involuntarios y suefios vividos.

Al inicio de 2018, al cuadro se adiciona temblor en
reposo de predominio en hemicuerpo izquierdo y facies
inexpresiva. Asiste al Neur6logo, quien inicia tratamiento
con Levodopa-Carbidopa, el cual no mejoré los sintomas;
se volvieron mas frecuentes e incapacitantes por lo que se
decidi6 su ingreso hospitalario.

Durante el ingreso el paciente presenta un examen
fisico regional con parametros normales, a excepcion
de temblor en reposo de mayor intensidad en hemicuer-
po izquierdo. En la valoracion por el servicio de Neuro-
logia se evidencia rigidez —con signo de rueda dentada
de predominio en hemicuerpo izquierdo—, bradicinesia,
movimientos mioclonicos intermitentes y temblor en re-
poso de predominio en hemicuerpo izquierdo; la reso-
nancia magnética (RM) de ingreso muestra una marcada
atrofia cortical frontoparietal y dilatacion de los ventri-
culos laterales. (Figura 1 y 2)

En dias posteriores el paciente es valorado por Neu-
ropsicologia, realizandole las pruebas Neuropsi Atencion
y Memoria. En ella se observaron alteraciones severas en
la funcién ejecutiva, memoria de evocacion y atencion.
Se realiz6 un Electroencefalograma (EEG), resultando
dentro de los parametros normales. La evolucion de la en-
fermedad caracterizada por temblor, bradicinesia, rigidez
y deterioro cognitivo no era consistente con la Enferme-
dad de Parkinson, por lo cual se consideraron otros diag-
nésticos diferenciales. El paciente fue dado de alta con el
diagnostico de probable DCL y estuvo en tratamiento con
parches de rivastigmina.
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Imagen 1. Corte coronal de Resonancia Magnética en secuencia
FLAIR, se observa dilatacién de los ventriculos laterales sin desplaza-
miento de la linea media y atrofia cortical del I6bulo Parietal (flecha).

Imagen 2. Corte sagital de Resonancia Magnética en secuencia T1,
sin colapso de los ventriculos ni desplazamiento de la linea media.
Se aprecia atrofia cortical a nivel frontoparietal (flecha).



Tabla 1. Examenes de laboratorio de un paciente con DCL realiza-
dos en el Hospital Teodoro Maldonado

Parametros Valores

Leucocitos 6.79 mm?
Hemoglobina 14.7 g/dI
Hematocrito 41.2%
Volumen corpuscular medio 88.2fl

Concentracion corpuscular media de hemoglobina | 35.7 pg/célula

Plaquetas 316000 mm?
Recuento de glébulos rojos 4.67 células/mcL
Glucosa 90 mg/dl

Cloro 95 meq/l

Potasio 4.19 meq/l
Sodio 114 meq/l

Urea 19 mg/di
Amonio 38 p/dL

Tiempo de protrombina 10.9 seg

INR 0.92 seg

Semanas después, el paciente acude al hospital con
un cuadro clinico caracterizado por sudoracion profusa y
fiebre —38,6°—, se reciben examenes de laboratorio con hi-
ponatremia severa —atribuida a la sertralina— (Tabla 1), ra-
z6n por la cual el paciente es reingresado. En el ingreso se
regularon los niveles de sodio y se suspendi6 el farmaco.

Discusion

La Demencia por cuerpos de Lewy es una enferme-
dad neurodegenerativa, dificil de diagnosticar, con una
etiologia debatible. Se puede tomar en cuenta en pacien-
tes que presenten demencia como manifestacion principal
y ciertos criterios divididos en caracteristicas clinicas cen-
trales y caracteristicas clinicas de apoyo. Este diagnostico
fue considerado para el paciente debido a que presentd de-
terioro cognitivo y luego desarrollé un sindrome parkin-
soniano. La demencia es una caracteristica esencial en la
DCL, siendo los déficits en pruebas de atencion y funcion
ejecutiva las primeras alteraciones en ocurrir sin afectar
de manera contundente la memoria a corto plazo, como
se evidenci6 con el paciente previamente descrito, a dife-
rencia de la EA donde la pérdida de memoria es su déficit
cognitivo mas destacado dentro de sus primeras etapas?>*

El diagnostico se realiza basandose en los criterios
para el diagnostico clinico de probable o posible Demen-
cia por Cuerpos de Lewy. Estos criterios se basan en ca-
racteristicas clinicas que pueden ser centrales como las
fluctuaciones cognitivas, alucinaciones visuales, trastor-
nos del suefio REM y parkinsonismo; o de apoyo como
sensibilidad a los antipsicoticos, caidas repetidas, sinco-
pe, disfuncion autondmica, hipersomnia, hiposmia, apatia,
ansiedad y depresion; y biomarcadores que son indica-
tivos como la reduccion de la captacion del transporta-
dor de dopamina (DAT) en ganglios basales demostrada
por Tomografia computarizada de emision monofotdnica

(SPECT) o Tomografia por emision de positrones (PET),
grabaciones polisomnograficas de suefio REM sin ato-
nia y reducciéon de la captacion de yodo-metayodoben-
cilguanidina (MIBG) en la gammagrafia de miocardio; o
de apoyo como la preservacion de las estructuras del 16-
bulo temporal medial en tomografia axial computariza-
da (TAC) o en RM, hipometabolismo occipital en PET
con fluorodesoxiglucosa (FDG), actividad prominente en
el EEG de onda lenta con fluctuaciones periodicas en el
rango pre-alfa / theta; junto con la necesaria presencia de
demencia. Se diagnostica probable DCL si se presenta
deterioro cognitivo con rasgos de demencia frontal jun-
to con dos o mas caracteristicas clinicas centrales con o
sin biomarcadores indicativos, o junto a solo una caracte-
ristica clinica central, pero con uno o mas biomarcadores
indicativos® El paciente entrd en este grupo por presentar
deterioro cognitivo y mas de dos caracteristicas centrales.
Se diagnostica como posible DCL si se presenta deterioro
cognitivo junto con una caracteristica clinica central, pero
sin presencia de biomarcador indicativo, o junto con uno
0 mas biomarcadores indicativos, pero sin presencia de
caracteristicas clinicas centrales?®

Las alteraciones de la atencion, funcién ejecutiva y
procesamiento visual diferencian la DCL de la EA y del
envejecimiento normal, y se evaluan mediante pruebas
neuropsicologicas; para la atencion, se utilizan pruebas
de velocidad de procesamiento y atencion dividida, por
ejemplo, la prueba de Stroop, tareas de seguimiento y flui-
dez fonémica. Las alteraciones espaciales y perceptuales
se pueden evaluar mediante tareas de copia de figura, por
ejemplo, pentagonos que se cruzan?® Para distinguir la EA
de la DCL también se puede recurrir a las pruebas neurop-
sicoldgicas Trail Making Part A, Boston naming test, Rey
Auditory Verbal Learning Test (RAVLT) y copia de figura
Rey-Osterrieth. Puntajes bajos en RAVLT test y Boston
naming test disminuyen la probabilidad de que sea DCL?

La bateria neuropsicologica Neuropsi Atencion y
Memoria se utiliza para valorar orientacion; funcion eje-
cutiva; atencion y concentracion, memoria de trabajo,
memoria verbal y memoria visual inmediata en comuni-
dades de habla hispana. Posee perfiles de calificacion para
evaluar una poblacion con nula, baja o alta escolaridad’
El paciente realizo estudios superiores, por lo cual entr6
en la poblacion de alta escolaridad.

Los resultados de la bateria Neuropsi Atencion y
Memoria en el paciente se evaluaron basandose en la edad
y los puntajes de corte establecidos. El examinado mostro
una alteracion severa en la memoria de evocacion, fun-
cion ejecutiva y atencion. El paciente presentdé muchas
omisiones al realizar la prueba de deteccion de digitos en
progresion, puntud 6/9; por lo que se evidencid una al-
teracion severa de la atencion. Presento dificultad para
recordar palabras previamente mencionadas; en la prue-
ba de memoria verbal espontdnea adquirié un puntaje de
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4/12, el examinado no pudo mencionar ninguna de las pa- desarrolld una hiponatremia severa de 114 mEq/L, atri-

labras que se le pidié que recuerde; al realizar la prue- buible al uso prolongado de un ISRS —sertralina—, sin pre-
ba de reconocimiento el paciente puntu6 4/12 ya que no sencia de otras posibles interacciones farmacologicas o
pudo reconocer ninguna de las palabras que se le habian patoldgicas. (Tabla 1)
mencionado anteriormente; al pedirle que realice la figu- En conclusion la DCL requiere un diagnostico mi-
ra de Rey Osterreith previamente copiada de forma exito- nucioso; consecuencia del desafio que origina su reco-
sa, no la pudo realizar, puntud 6/36; esto indicod una gran nocimiento precoz al confundirse con la EP y la EA. En
afeccion de la memoria de evocacion. Al realizar la prue- el caso reportado la presencia de rigidez, bradicinesia y
ba de fluidez verbal semantica el paciente present6 preser- temblor en reposo dirigieron el diagnostico hacia un par-
vaciones suficientes para indicar una alteracion de la fun- kinsonismo; sin embargo, la falla al tratamiento conven-
cion ejecutiva, puntud 8/36. cional con levodopa en conjunto de otros sintomas como

La excitacion alterada y el habla desorganizada son deterioro cognitivo, fluctuaciones cognitivas, alucinacio-
manifestaciones especificas de las fluctuaciones cogniti- nes visuales y trastornos del suefio apuntaban directamen-
vas en la DCL que distinguen confiablemente esta demen- te al diagndstico de DCL. La clinica contribuye al des-
cia de la EA y del envejecimiento normal, estas caracte- carte de la EP y las alteraciones de la atencion, funcion
risticas se mantuvieron marcadas en el paciente expuesto. ejecutiva y procesamiento visual de la EA; por lo cual un
Las alucinaciones visuales son frecuentes en la DCL y son meticuloso examen neuroldgico y valoracion neuropsico-
indicadores clinicos para el diagnostico, suelen ser bien logica fueron ejes en el estudio y prondstico del paciente.
estructuradas y en ocasiones se mantiene el conocimiento
de su falta de realidad*" Referencias

En la DCL frecuentemente se presentan caracteristi- 1. Weisman D, McKeith I. Dementia with Lewy Bodies.
cas parkinsonianas que no son secundarias a medicamentos Semin Neurol 2007; 27(1): 42-7.
o apoplejias. El parkinsonismo de la DCL no cumple los 2. Alicia Quir6s Lopez CBR. Demencia por Cuerpos
criterios diagnosticos de Movement Disorder Society para de Lewy: un sindrome clinico dificil de identificar.
la Enfermedad de Parkinson y no llega a presentar conjun- C Med Psicosom. 16 de diciembre de 2013;17.
tamente bradicinesia, temblor en reposo y rigidez, por lo 3. Duda, Giasson, Mabon M, Y. Lee, Trojanowski.

Novel Antibodies to Synuclein Show. Annal of neu-
rology. 2002 agosto; 52(2): p. 205-10.

4. Ferman TJ, Smith GE, Boeve BF, Graff-Radford
NR, Lucas JA, Knopman DS, et al. Neuropsycholo-
gical differentiation of dementia with Lewy bodies
from normal aging and Alzheimer’s disease. Clin
Neuropsychol. diciembre de 2006;20(4):623-36.

5. Ferman TJ, Smith GE, Boeve BF, Ivnik RJ, Petersen
RC, Knopman D, et al. DLB fluctuations: spe-
cific features that reliably differentiate DLB from
AD and normal aging. Neurology. 27 de enero de

que se requiere reporte de una sola caracteristica cardinal
para ser considerado? La inclusioén de trastornos de com-
portamiento del suefio REM (TCSR) como caracteristica
clinica central, mejora la precision diagnostica de la DCL;
si existe alguna duda acerca de si una alteracion del suefio
se debe a TCSR, se debe solicitar una Polisomnografia’
Entre los biomarcadores indicativos tenemos la re-
duccioén de la captacion de DAT en ganglios basales de-
mostrada por SPECT o PET que diferencia la EA de la
DCL, la reduccion de la captacion de yodo-MIBG en la

gammagrafia de miocardio que cuantifica la reduccion de 2004;62(2):181-7.

inervacion simpdtica posganglionar del corazon, y las gra- 6. McKeith IG, Boeve BF, Dickson DW, Halliday G,

baciones polisomnograficas de suefio REM sin atonia de Taylor J-P, Weintraub D, et al. Diagnosis and mana-

una persona con demencia®' Los biomarcadores de apoyo gement of dementia with Lewy bodies: Fourth con-

son frecuentes en la DCL pero carecen de especificidad$ sensus report of the DLB Consortium. Neurology. 4
Respecto al tratamiento, los sintomas cognitivos de julio de 2017;89(1):88.

pueden mejorar gracias al uso de Inhibidores de colines- 7. Ostrosky-Solis F, Gomez-Pérez ME, Matute E, Ros-

terasa, en contraparte con el uso de levodopa que en estos selli M, Ardila A, Pineda D. NEUROPSI ATTEN-

pacientes puede aumentar las alucinaciones visuales y de- TION AND MEMORY: A Neuropsychological Test

lirios; como sucedid con el paciente reportado® El uso de Battery in Spanish with Norms by Age and Educa-

antipsicoticos conlleva a riesgo de mortalidad en pacien- tional Level. Appl Neuropsychol. 17 de agosto de

tes con DCL, la quetiapina a dosis bajas es mas seguro 2007;14(3):156-70.

que otros antipsicoticos y se suele utilizar.® 8. Yoshita M, Arai H, Arai H, Arai T, Asada T, Fujis-
Los Inhibidores selectivos de la recaptacion de sero- hiro H, et al. Diagnostic Accuracy of 123I-Meta-

Iodobenzylguanidine Myocardial Scintigraphy in
Dementia with Lewy Bodies: A Multicenter Study.
PLoS ONE [Internet]. 20 de marzo de 2015 [citado
15 de julio de 2018];10(3).

tonina (ISRS) se usan frecuentemente en la DCL.>!* Cer-
ca de un 32% de casos podrian desarrollar hiponatremia
severa, el mecanismo por el cual ocurre no esta bien de-
finido.!* En el caso reportado se encontr6 que el paciente

72 Revista Ecuatoriana de Neurologia / Vol. 27, No 3, 2018



10.

11.

12.

Ferman TJ, Boeve BF, Smith GE, Lin S-C, Silber
MH, Pedraza O, et al. Inclusion of RBD improves
the diagnostic classification of dementia with Lewy
bodies. Neurology. 30 de agosto de 2011;77(9):875-82.
Postuma RB, Berg D, Stern M, Poewe W, Olanow
CW, Oertel W, et al. MDS clinical diagnostic cri-
teria for Parkinson’s disease. Mov Disord Off ] Mov
Disord Soc. octubre de 2015;30(12):1591-601.

Visual Hallucinations in Eye Disease and Lewy Body
Disease- ScienceDirect[Internet]. [citado 15 dejuliode

2018]. Disponible en: https:/www.sciencedirect.com/
science/article/pii/S1064748115002687?via%3Dihub.

Van Dyk K, Towns S, Tatarina O, Yeung P, Dorrejo J,
Zahodne LB, et al. Assessing Fluctuating Cognition

in Dementia Diagnosis: Interrater Reliability of the

Clinician Assessment of Fluctuation. Am J Alzhei-
mers Dis Other Demen. marzo de 2016;31(2):137-43.

13.

14.

Liu BA, Mittmann N, Knowles SR, Shear NH.
Hyponatremia and the syndrome of inappropriate
secretion of antidiuretic hormone associated with
the use of selective serotonin reuptake inhibitors:
a review of spontaneous reports. CMAJ Can Med
Assoc J. 1 de septiembre de 1996;155(5):519-27.

Jacob S, Spinier SA. Hyponatremia Associated with
Selective Serotonin-Reuptake Inhibitors in Older
Adults, Hyponatremia Associated with Selective
Serotonin-Reuptake Inhibitors in Older Adults. Ann
Pharmacother. 1 de septiembre de 2006;40(9):1618-22.

Vol. 27, No 3, 2018 / Revista Ecuatoriana de Neurologia 73



	Demencia por Cuerpos de Lewy, un Reto Diagnóstico



