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1. Prélogo

La demencia es un sindrome clinico caracterizado por un deterioro adquirido que
afecta a mas de un dominio cognitivo, que representa un declinar respecto a un
nivel previo y que es lo bastante grave para afectar al funcionamiento personal y
social. Ademads, en la mayoria de los casos, se afiaden sintomas conductuales y psi-
cologicos. Dentro de los diferentes tipos, la enfermedad de Alzheimer es la forma
mas comun de demencia, constituyendo aproximadamente el 60-70% de los casos.

La edad es el principal factor de riesgo para el desarrollo de demencia. Por
tanto, dado el incremento de la esperanza de vida y el progresivo envejecimiento
de la poblacion, la demencia representa un enorme reto para los sistemas de salud.
Este hecho es relevante para la sociedad espafiola, ya que es una de las que mas
envejece en el mundo debido al incremento de la esperanza de vida que ha provo-
cado el espectacular avance social, econdmico y sanitario experimentado en los ul-
timos 50 afios.

El impacto de la demencia no solo es significativo en términos econémicos,
sino que también representa costes humanos considerables tanto para paises, como
para sociedades, familias e individuos. A eso hay que sumarle el prolongado tiempo
de duracion de la enfermedad.

La demencia es una causa importante de discapacidad y dependencia entre los
adultos mayores de todo el mundo, siendo la enfermedad cronica que provoca mayor
disminucién de la autonomia personal. Representa asi un claro exponente del con-
cepto de enfermedad socio-sanitaria, en el que estan incluidos no sélo el enfermo y
el entorno cuidador/familia, sino también las instituciones sanitarias y sociales.

Los pacientes con demencia son el prototipo de pacientes vulnerables, tanto
desde el punto de vista clinico como personal, familiar y social. Se hace necesario
por tanto una intervencion desde una perspectiva multidisciplinar, que incluya dis-
tintos ambitos de actuacién y con participacion activa y coordinada de todos los
profesionales implicados. Debe ser integrada y garantizar la continuidad asistencial
de manera que profesionales y recursos se adapten a las necesidades cambiantes
del paciente y los cuidadores en cada fase evolutiva de la enfermedad. Por ello, un
aspecto importante es conseguir homogeneizar, bajo el principio de equidad, la
atencion que requieren estos pacientes, basandose en la mejor evidencia cientifica
disponible, asi como la formacion, informacidn y participacion de los pacientes y
sus familias.

En la sociedad actual y en la de futuro inmediato, la demencia se sitia como
un problema de complejo abordaje que requiere de la colaboracion de instituciones,
el movimiento asociativo, las familias y la sociedad en su conjunto, para aliviar la
carga y mejorar la calidad de vida que supone la aparicion de esta enfermedad en
la persona asi como en el seno de la familia.
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Para la elaboracion de este documento se ha contado con los mismos actores
involucrados en la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas, para que, avan-
zando mas alla de la Estrategia global, se aborden los aspectos especificos de la
enfermedad de Alzheimer y otras demencias.

Somos conscientes de que estas enfermedades constituyen un problema de
gran magnitud, gravedad y complejidad bio-psico-politico-social, por lo que se
requieren actuaciones concretas, efectivas y eficientes desde el inicio en los dis-
tintos &mbitos del sistema sanitario y social mediante un modelo colaborativo ba-
sado en la coordinacion entre niveles asistenciales y recursos. Con este documento,
el Ministerio de Sanidad, pretende que el abordaje de estas enfermedades sea equi-
tativo y cohesionado en todo el Sistema Nacional de Salud, actuando como el
marco sobre el que las diferentes Comunidades Autonomas desarrollen sus for-
mulas organizativas.

Por ello, deseo manifestar nuestro agradecimiento a todos los que han par-
ticipado en la elaboracion de este documento por su dedicacion y esfuerzo, ya que
el resultado de su trabajo contribuird sin duda a mejorar la calidad de la atencion
a las personas afectadas de enfermedad de Alzheimer y otras demencias y a sus
familias.

Salvador Illa Roca
Ministro de Sanidad
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2. Introduccion

La Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas tiene por funcion establecer,
de forma consensuada, objetivos y recomendaciones viables y medibles que per-
mitan reorientar la organizacion de los servicios hacia la mejora de la salud de la
poblacién con este tipo de enfermedades. Esta iniciativa pretende que el Sistema
Nacional de Salud pase de estar centrado en la enfermedad a orientarse hacia las
personas, hacia la atencion de las necesidades de la poblacion en su conjunto y de
cada individuo en particular, de manera que la asistencia sanitaria resulte adecuada
y eficiente, se garantice la continuidad en los cuidados, se adapte a la evolucion de
la enfermedad en el paciente y favorezca su autonomia personal

El documento de Abordaje de la enfermedad de Alzheimer y otras demencias
pretende establecer criterios y rutas de abordaje para dar respuesta a las necesidades
concretas de estos pacientes y elevar asi la calidad y la seguridad asistencial, con
una mayor eficiencia por parte del sistema desde la gestion y la coordinacion de
los recursos a través de los procesos integrados de atencion. Se constituye como
un instrumento de enorme utilidad ya que integra a los distintos agentes implicados,
ofrece una alta calidad de sus propuestas al fundamentarse en la mejor evidencia
cientifica disponible, y se plantea como una herramienta dindmica que permite su
revision, actualizacion y mejora continua.

El documento, en absoluta concordancia con la Estrategia, muestra decisiones
a desarrollar para que se cumplan sus objetivos estableciendo los niveles de coor-
dinacion necesarios. El diagnostico oportuno, la intervencion temprana y la conti-
nuidad asistencial, asi como el apoyo a las personas cuidadoras y la coordinacién
sociosanitaria, son herramientas imprescindibles para alcanzar estas metas. Solo
desde la coordinacion entre diferentes especialidades y profesionales de los servi-
cios sanitarios y sociales que prestan atencion a estos pacientes, conseguiremos
mejorar su calidad de vida y garantizar la continuidad en los cuidados.

Se aborda la enfermedad en su conjunto, tratando los puntos relevantes en la
cadena de acontecimientos desde el primer momento de diagndstico precoz, el pro-
ceso de atencion clinica, los cuidados paliativos en la enfermedad avanzada, asi
como la consideracion de los derechos de la persona y la atencion de la familia,
convirtiendo al paciente en el centro de la atencion. Todavia queda mucho por hacer
para conseguir que los objetivos planteados sean una realidad, y estamos seguros
que el tiempo nos ensefiara nuevas decisiones que puedan introducirse para con-
tribuir a la mejora del documento, pero consideramos que es un paso relevante para
que lideres politicos, clinicos y gestores impulsen el cambio, contando con la par-
ticipacion activa y real de los pacientes y sus cuidadores.

ABORDAJE DEL ALZHEIMER Y OTRAS DEMENCIAS DENTRO DE LA ESTRATEGIA EN
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3. Metodologia

Este documento sobre el Abordaje del Alzheimer y otras Demencias se enmarca y
es una continuacion de la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas del SNS
aprobada en abril de 2016.

Para la elaboracion de la misma se cred una estructura formada por dos co-
mités, uno Técnico, formado por representantes de sociedades cientificas y asocia-
ciones de pacientes y familiares; y otro Institucional, formado por representantes
de las consejerias con competencias en sanidad y en servicios sociales de las Co-
munidades Autdénomas, y distintos departamentos del Ministerio de Sanidad. La
direccion del proyecto recay6 en la Subdireccion General de Calidad Asistencial
dependiente de la Direccion General de Salud Publica.

Desde el principio, y asi consta en el documento de la estrategia, se considerd
necesario que, tras la aprobacion, comenzara una segunda fase en la que las lineas,
objetivos y recomendaciones se concretaran de una forma mas operativa, en las
distintas patologias que se agrupaban bajo el epigrafe de “enfermedades neurode-
generativas”.

A tal fin, a mediados de 2016 se formaron seis grupos de trabajo, uno de los
cuales tuvo como mision sefialar aquellos aspectos particulares de la Enfermedad
de Alzheimer y otras demencias que no habian quedado recogidos en la estrategia
general. Con el resultado de este trabajo y las aportaciones de los demas miembros
de los comités obtuvimos el material con el que se ha confeccionado este docu-
mento.

No hemos querido repetir aqui de nuevo las mismas lineas, objetivos y reco-
mendaciones que ya se habian publicado, sino hacer énfasis en los aspectos cen-
trales con el objeto de facilitar el trabajo a las Comunidades Autéonomas en su
implantacion y a las sociedades y asociaciones en la concrecion de las metas a con-
seguir.

Por ello exponemos aqui aquellos elementos basicos para dar la respuesta sa-
nitaria y social que las personas que sufren esta patologia y sus familiares requieren
y los hemos agrupado en tres categorias:

+ Criterios de atencion: Pautas que deben recibir todos los afectados y las

personas que los cuidan.

+ Criterios estratégicos y de gestion: Acciones fundamentales que deben lle-
var a cabo las Comunidades Autébnomas para garantizar los criterios de
atencion.

« Criterios de soporte: Otras actuaciones imprescindibles para llevar a cabo
una correcta atencion.
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ENFERMEDADES NEURODEGENERATIVAS DEL SISTEMA NACIONAL DE SALUD 17



18

SANIDAD



4. Aspectos generales

4.1. Definicion de demencia

La demencia es un sindrome clinico caracterizado por un déficit adquirido en mas
de un dominio cognitivo, que representa una pérdida respecto al nivel previo y que
reduce de forma significativa la autonomia funcional (Criterios de la Sociedad Es-
pafiola de Neurologia (SEN), 2009)"®. La demencia cursa frecuentemente con
sintomas conductuales y psicoldgicos que producen importantes limitaciones en la
actividad y restricciones a la participacion.

Las demencias degenerativas son enfermedades caracterizadas por pérdida
neuronal y sinaptica y por el depdsito cerebral de agregados proteicos insolubles
intra y/o extracelulares. Cada tipo de depdsito proteico tiende a seguir un patrén
topografico que se correlaciona con las caracteristicas clinicas que definen a cada
tipo de demencia. La demencia puede ser la manifestacion clinica predominante,
como en la Enfermedad de Alzheimer, o formar parte del cuadro clinico sin ser la
manifestacion predominante, como en la enfermedad de Parkinson. La mayoria de
las demencias degenerativas son enfermedades que aparecen en edades avanzadas,
a partir de los 65 afos, y son de presentacion esporadica, si bien en casi todas ellas
existen formas hereditarias y formas de inicio precoz. Se inician de forma insidiosa,
para seguir un curso progresivo e irreversible.

Tabla . Definicion de demencia del Grupo de Estudio de Neurologia de la
Conducta y Demencias de la SEN

Alteracién adquirida y persistente en al menos dos de las siguientes esferas:
Memoria
Lenguaje
Funcién visoespacial
Funcion ejecutiva
Conducta (no explicable por déficit cognitivo)
Con una intensidad suficiente como para interferir con las actividades habituales del sujeto.
En ausencia de alteracion del nivel de conciencia.
Se aconseja:
e \Verificar la pérdida de capacidades cognitivas y funcionales mediante un informador fiable.
e Sustentar el diagndstico en una evaluacién neuropsicolégica formal, preferiblemente longitu-

dinal, realizada mediante test validados estandarizados para la edad y el nivel educativo
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4.2. Clasificacion

En la actualidad no se dispone de una metodologia especifica que permita abordar
la clasificacion de la demencia segln criterios de “medicina basada en la eviden-
cia”. El criterio de clasificacion mas extendido es el etiologico. Se pueden consi-
derar tres grandes categorias etioldgicas: demencias degenerativas primarias
(Enfermedad de Alzheimer, Demencia Frontotemporal, Demencias por Cuerpos de
Lewy, Demencia Asociada a la Enfermedad de Parkinson (PDD vy otras)), demen-
cias secundarias y demencias combinadas o mixtas (de etiologia multiple), que es
el modelo que propone la SEN (2009)®. Otras formas de clasificar las demencias
se basan en la presencia de otros sintomas neurolégicos, edad de inicio o distribu-
cion topografica. También se pueden clasificar seglin criterios no clinicos: neuro-
patoldgicos, moleculares, genéticos™.

Para el presente analisis de situacion se han seleccionado las siguientes de-
mencias:

* Enfermedad de Alzheimer (EA)

* Demencia por Cuerpos de Lewy (DLB)

* Demencia Frontotemporal (DFT)

* Demencia Vascular (DV)

4.3. Factores de riesgo de las demencias

Los principales factores de riesgo de demencia no modificables son: edad (principal fac-
tor de riesgo para EA, DV y DLB), sexo (la EA es algo mas frecuente en mujeres y la
DV en hombres), antecedentes familiares (10-30% mas riesgo de EA en familiares de
primer grado de afectados) y alelo de la apolipoproteina E (APOE) (presencia de APOE
4 supone mayor riesgo de EA segun estudios poblacionales y de casos y controles).

Los factores de riesgo vascular influyen sobre el riesgo de demencia. Esta
relacion es compleja y los resultados son dificiles de interpretar por su variabilidad
y multitud de factores de confusion. La hipertension en la edad media de la vida,
especialmente si no se trata, se ha asociado a mayor riesgo de desarrollar EA o de-
mencia en general. En edades avanzadas, en cambio, se ha observado asociacion
entre hipotension arterial y demencia. El colesterol total elevado en la edad media
de la vida se ha asociado a mayor riesgo de desarrollar EA o demencia en general,
pero no DV. La diabetes mellitus (DM) se ha asociado a mayor riesgo de demencia
en la mayoria de los estudios pero no en todos. La presencia del alelo APOE 4 au-
menta el riesgo de EA en pacientes con DM tipo 2. La hiperhomocisteinemia se ha
asociado a un mayor riesgo de EA y demencia en general. La anemia y alteraciones
de los niveles de la Hormona Estimulante del Tiroides (TSH) o de hormonas se-
xuales se han asociado a mayor riesgo de demencia.
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La depresion aumenta en dos veces el riesgo de EA. Ser fumador activo (no
el ser ex fumador) se asocia a un riesgo de casi el doble de padecer EA.

El consumo de acidos grasos omega-3 (pescado, dieta mediterranea) podria
reducir el riesgo de demencia, asi como la realizacion de actividad fisica e intelec-
tual se asocia a menor riesgo de EA o demencia en la mayoria de estudios longitu-
dinales, sin poder determinar qué tipo y qué cantidad de actividad es necesaria ni
el mecanismo por el que se produce esta asociacion.

El consumo de café se asocia a una reduccion ligera pero significativa del
riesgo de EA y la obesidad y el infrapeso se han asociado a mayor riesgo de de-
mencia.

El antecedente de traumatismo craneal grave se asocio a mayor riesgo de EA
en algunos estudios pero no en otros. Un nivel de escolarizacion bajo se asocia de
forma consistente a un mayor riesgo de EA. Las personas casadas o con mas rela-
ciones sociales mostraron que podrian tener una menor incidencia de demencia,
asimismo se ha observado mayor incidencia de demencia en pacientes con bajo
nivel socioeconémico.

Podria existir un mayor riesgo de EA de forma consistente en pacientes con
historia de exposicion laboral a pesticidas y un menor riesgo de demencia en sujetos
expuestos a consumo cronico de Antiinflamatorios No Esteroideos (AINE). Los
sujetos vacunados de difteria, tétanos, poliomielitis o gripe tuvieron menor riesgo
de demencia que los no vacunados en el Canadian Study of Health and Aging®.

La Terapia Hormonal Sustitutiva no ha demostrado un beneficio consistente
sobre el riesgo de demencia en mujeres posmenopausicas mayores de 65 afios, pero
datos de estudios observacionales sugieren que podria existir una ventana perime-
nopausica en que ésta tendria un papel protector!?,

4.4. Epidemiologia

Es complicado aportar datos exactos sobre la epidemiologia de la demencia. Es
probable que las cifras que se manejan actualmente infravaloren la cuantia del pro-
blema, ya que un porcentaje no desdefiable de casos quedan sin diagnosticar o no
figuran en las estadisticas oficiales (hay estudios que apuntan a que ya en 2004 se
estimaba una poblacion afectada de ente 400.000 y 600.000 enfermos)®. A nivel
internacional, algunos estudios estiman una prevalencia de demencia no detectada
de hasta un 61%¢V.

La incidencia global mundial de la demencia se estima alrededor de 7,5/1.000
personas-afio. La aparicion de nuevos casos se mantiene mas o menos estable hasta
los 65-70 afios (5/1.000 personas-afio) y a partir de entonces el crecimiento es ex-
ponencial (en torno a 15, 30, 50 y 70-75/1.000 personas-aiio hacia los 75, 80, 85y
90 afios, respectivamente). La incidencia anual de demencia en un estudio realizado
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en Espafa se estim6 entre 10-15 casos por 1.000 personas-afio en la poblacion
mayor de 65 afios®.

En la poblacion europea se estima una prevalencia de demencia entre el 5,9
y el 9,4% en mayores de 65 afios, segun datos del consorcio EURODEM y de es-
tudios posteriores”. La prevalencia se duplica aproximadamente cada 5 afios, por
ejemplo en EURODEM fue del 1% entre las personas de 60 a 65 afios, 13% en las
de 80 a 85 afios, y del 32% en las de 90 a 95 afios.

El progresivo envejecimiento de la poblacion hace prever un incremento muy
importante de las demencias en todo el mundo. En Espana, se calcula que, en 2050,
uno de cada tres espafioles tendra mas de 65 afios. En 2004 las personas afectadas
por demencia eran de 431.000; si las previsiones de crecimiento son correctas, se
calcula que en 2030 la cifra alcanzaria casi los 600.000 enfermos, y en 2050, cerca
del millon.

La enfermedad de Alzheimer es la causa de demencia mas frecuente (entre
el 60 y el 80%); en segundo lugar aparece la demencia por patologia mixta, vascular
y Alzheimer, seguida de la demencia vascular (entre el 20 y el 30% del total), y ya
a mas distancia, la demencia por cuerpos de Lewy y la demencia asociada a la en-
fermedad de Parkinson, demencia frontotemporal y demencias secundarias. A pesar
de ser etiologias menos frecuentes, cabe destacar que la prevalencia acumulada de
demencia, en pacientes con enfermedad de Parkinson de mas de 10 afios de evolu-
cion, es del 75%; es decir, 3/4 de los enfermos de Parkinson desarrollaran demencia
a lo largo de su enfermedad. Respecto a la DFT, se estima que entre el 10% y el
15% de las demencias degenerativas primarias corresponden a la DFT y que su
prevalencia en menores de 65 afios se sitiia entre el 4 y el 15 por cada 100.000 ha-
bitantes segun estudios epidemioldgicos europeos y americanos®.

La EA afecta a ambos sexos y su frecuencia aumenta exponencialmente con
la edad. Segun los resultados de un reciente metaandlisis'?, la prevalencia a nivel
europeo en 2017 fue de un 6,88% en paises del sur (Espafia, Italia y Grecia), mientras
que en paises del norte fue del 4,31%. La prevalencia en hombres fue del 3,31%
frente al 7,13% en mujeres. Del mismo modo, la incidencia de EA en el sur de Eu-
ropa en las mujeres fue mas alta que en hombres, 13,25 por 1000 personas-aio frente
a 7,02 por 1000 personas-afio. A nivel nacional, algunos estudios de cohortes reali-
zados han mostrado tasas de incidencia de 10,8 por cada 1000 personas-afio (IC
95%=7,8-13,7) en personas de >75 afios en una poblacion de Gerona'?, mientras
que en regiones mas centrales la incidencia es de 7,4 por cada 1000 personas-afio
(IC 95%= 6,0-8,8) para poblacion entre 65 y 90 afios!'?). Respecto a la prevalencia,
los datos son variados dependiendo de la poblacion estudiada, los criterios diagnos-
ticos usados, las herramientas de cribado cognitivo empleadas, el entorno, etc. En
una revision de estudios centrados en el periodo 1990-2008, los autores encontraron
una prevalencia para mayores de 70 afios que oscila desde un 2,6% en regiones cen-
trales y noroeste de Zaragoza hasta un 7,7% en el Prat de Llobregat, y segun las es-
timaciones realizadas en esos momentos, 400000 personas tendrian EA(¥.
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La DV supone un 15,8% de todas las demencias. Un 5% de los mayores de
65 afos tiene deterioro cognitivo de cualquier grado achacable a causa vascular.
Aproximadamente un tercio de los pacientes que sufren un ictus presentan demen-
cia en los tres meses siguientes. La DV es mas frecuente en varones y a partir de
los 85 afios en mujeres. La prevalencia de DV en Europa es de 1,6% entre las per-
sonas mayores de 65 aflos y aumenta con la edad. En Espafia las cifras de preva-
lencia cambian de unos lugares a otros desde el 1-2% de Pamplona o Toledo, al
6% en Gerona. La incidencia de DV por encima de los 65 afios es de 3,4 casos por
1.000 personas-afio, aumenta con la edad y es mayor en varones.

Sobre DLB, los estudios epidemiologicos poblacionales son escasos. En una
revision de siete estudios publicados entre 2001 y 2003, la prevalencia oscilo entre
el 0y el 5%, y el porcentaje entre las demencias diagnosticadas, del 0 al 30,5%.
En un estudio espafiol posterior!”, la prevalencia en la poblacion de mas de 70
afios fue del 1% y el porcentaje sobre el total de demencias del 8,9%.

En cuanto a DFT, se estima que un 10% de los casos de demencia degenera-
tiva primaria corresponden a DFT y se la considera la segunda causa mas frecuente
de demencia en menores de 65 afios.

4.5. Curso de la enfermedad

4.5 .1. Clinica

Enfermedad de Alzheimer

La Enfermedad de Alzheimer (EA) es una entidad anatomoclinica de naturaleza
degenerativa y curso progresivo. Se caracteriza clinicamente por causar demencia
y morfopatologicamente por la presencia de ovillos neurofibrilares y placas seniles.
Sélo el 1-5% de los casos es familiar. Los genes mas frecuentemente asociados a
esta enfermedad son el de la proteina precursora del amiloide (APP), el de la pre-
senilina 1 (PSEN 1) y el de la presenilina 2 (PSEN 2). En la Enfermedad de Alz-
heimer de inicio senil, la presencia del alelo E4 en el gen de la apolipoproteina E
(APOE) es el factor de riesgo genético de mayor potencia conocido, pero su valor
predictivo es limitado.

En la forma de presentacion tipica de la EA aparece inicialmente un trastorno
de la memoria episodica. Existen formas de inicio atipico infrecuentes que se pre-
sentan con un sindrome frontal, un cuadro de afasia progresiva, apraxia progresiva
o un sindrome agnoésico visual por atrofia cortical posterior. Con la evolucion de
la enfermedad hay un aumento progresivo de la dependencia para la realizacion de
las actividades basicas de la vida diaria y se produce una pérdida de la capacidad
para tomar decisiones (autonomia). La mayoria de los enfermos presenta también,

ABORDAJE DEL ALZHEIMER Y OTRAS DEMENCIAS DENTRO DE LA ESTRATEGIA EN
ENFERMEDADES NEURODEGENERATIVAS DEL SISTEMA NACIONAL DE SALUD 23



en diverso grado, sintomas psicoldgicos y conductuales asociados, siendo los mas
frecuentes y precoces la apatia, la depresion, la ansiedad, la irritabilidad y las ideas
delirantes. Las alucinaciones normalmente son infrecuentes y tardias. Las falsas
identificaciones delirantes, la agitacion, el vagabundeo y la agresividad pueden
aparecer en fases avanzadas y causar graves problemas asistenciales. Otras altera-
ciones son los trastornos del suefio y del apetito. Todos estos sintomas no forman
parte de la definicion de la enfermedad, pero son frecuentes e importantes porque
contribuyen a incapacitar al enfermo, causan gran estrés al paciente y al cuidador,
suelen propiciar el internamiento del enfermo y se relacionan con una mortalidad
mayor.

Demencia por cuerpos de Lewy

La demencia por cuerpos de Lewy (DLB) es la segunda causa de demencia dege-
nerativa senil tras la EA. Representa el 10-15% de los casos en las series clinico-
patologicas procedentes de unidades especializadas.

La DLB se caracteriza por la presencia de cuerpos de Lewy y neuritas de
Lewy en la corteza cerebral y por la asociacion de deterioro cognitivo fluctuante
(con predominio del déficit de atencion y visuoespacial), parkinsonismo y sintomas
psicoticos.

El deterioro cognitivo es un hallazgo esencial para el diagndstico de DLB y
la forma de presentacion clinica mas frecuente. Suele manifestarse como episodios
recurrentes de confusion sobre un fondo de deterioro progresivo.

Las alteraciones en el nivel de alerta (somnolencia, desconexion del entorno,
mirada confusa o perdida) y el habla desorganizada son las caracteristicas de las
fluctuaciones de la DLB mas especificas respecto a la EA. El trastorno mnemonico
puede no ser muy evidente al inicio, con una menor alteracion de la memoria epi-
sodica que en la EA. Las alucinaciones visuales recurrentes son muy frecuentes y
suelen ser precoces y persistentes.

Otras manifestaciones psiquiatricas de la DLB, aunque menos especificas,
son: depresion, apatia, alucinaciones auditivas, ideas delirantes e identificaciones
erroneas; todas ellas mas frecuentes y precoces que en la EA 'y que en la Enferme-
dad de Parkinson. La importancia de la depresion ha sido reconocida recientemente
y considerada un criterio de apoyo.

Los signos extrapiramidales estan presentes en el 25-50% de los casos de
DLB en el momento del diagnoéstico y, en la mayoria, persisten a lo largo de toda
la evolucion en diferente intensidad. Sin embargo, aunque son un rasgo diagnostico
central, estan ausentes en el 25% de los casos de DLB probable confirmados pato-
légicamente, por lo que su presencia no es imprescindible para el diagnostico. El
parkinsonismo se presenta como un sindrome rigido acinético con predominio de
los sintomas axiales, como inestabilidad postural y alteracion de la marcha. Es
menos frecuente el temblor en reposo. La combinacion de deterioro cognitivo y
sindrome motor causa una afectacion considerablemente mayor de las actividades
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diarias de la que seria predecible so6lo por el grado de demencia, por lo que en ge-
neral, la incapacidad derivada es mayor que la producida en la EA.

La disfuncion autondmica es frecuente en la DLB y en ocasiones es la mani-
festacion inicial de la enfermedad. Lo mas frecuente es la incontinencia urinaria
(97%) y el estrefiimiento (83%), mientras que el sincope afecta al 28%19).

Demencia Frontotemporal

La demencia frontotemporal (DFT) es una enfermedad neurodegenerativa carac-
terizada por un cambio progresivo en la personalidad y el comportamiento y/o por
una alteracion temprana y progresiva del lenguaje, con relativa preservacion de la
memoria y las capacidades visuoespaciales en los estadios iniciales.

Conforme la enfermedad avanza, se observa apraxia bucofacial, disartria,
dificultades cada vez mas marcadas en la escritura y la lectura, y otros déficits
cognitivos, como la alteracion de la memoria de fijacion y de funciones ejecu-
tivas.

La exploracion neurologica en fases iniciales de la DFT suele ser normal; sin
embargo, con la evolucion de la enfermedad aparecen generalmente reflejos de
desinhibicién cortical y, en ocasiones, signos parkinsonianos y de enfermedad de
la motoneurona. Los sintomas parkinsonianos mas comunes son la rigidez y la bra-
dicinesia. Los signos sugestivos de enfermedad de la motoneurona aparecen prin-
cipalmente en la esfera bulbar, si bien se debe explorar la totalidad del cuerpo en
busca de fasciculaciones, debilidad y atrofia muscular.

Demencia vascular

Bajo la denominacion de demencia vascular (DV) se incluye un grupo de entidades
clinicopatologicas en las que un dafio cerebral vascular isquémico o hemorragico
produce un deterioro de diversas funciones cognitivas que, acompanado o no de
trastornos psicologicos y conductuales, interfiere con la capacidad sociolaboral del
individuo. El concepto de DV es amplio y heterogéneo e incluye diferentes tipos
de enfermedades que, aun compartiendo la naturaleza vascular, responden a causas
distintas y mecanismos etiopatogénicos diversos, y tienen manifestaciones clinicas
y correlatos radiologicos dispares. Es por ello que suele hablarse mas bien de de-
mencias vasculares.

La mayor parte de los factores de riesgo vascular tradicionales se asocian sig-
nificativamente a DV. Si la comparacion se establece entre pacientes con ictus con
y sin demencia, los resultados son poco orientativos. Los estados de hipercoagula-
bilidad se asocian a la DV subcortical. La acumulacion en el cerebro de productos
de glicacion puede contribuir al desarrollo de DV.

El término demencia mixta se aplica a la combinacion de EA y enfermedad
vascular. Algunos autores incluyen la combinacion de cualquier tipo de patologia
(amiloidopatia, sinucleinopatia, taupatia, enfermedad vascular). La combinacion
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de distintas alteraciones es el hallazgo anatomopatolégico mas frecuente en los es-
tudios poblacionales sobre la demencia.

4.5.2. Diagnéstico

El diagnostico de demencia es clinico, basado en un deterioro cognitivo de inicio
insidioso y curso progresivo no explicable por otras causas. Es importante seguir
unos criterios comunes y actuales basados en las guias de practica clinica e incor-
porar todos los avances que se van produciendo en cuanto a la mejora del diagnds-
tico de la enfermedad. El diagnostico de certeza se basa en la aplicacion de
determinados criterios diagndsticos y en su caso, la demostracion de las lesiones
morfo-patologicas caracteristicas de la enfermedad.

En la actualidad se ha generalizado el uso del término Deterioro Cognitivo
Leve (DCL) para definir aquella alteracion en el rendimiento intelectual con res-
pecto al nivel que la persona tenia previamente, con una alteracion objetiva de un
area cognitiva, que no repercute en su funcionamiento normal. La existencia de un
DCL implica un riesgo elevado de desarrollar demencia.

Los datos de la entrevista clinica se deben recoger tanto del paciente como
del familiar acompafante o cuidador, con objeto de confirmar que se trata de una
pérdida cognitiva con respecto al estado previo y recopilar datos que el paciente
no puede facilitar por si mismo. En la entrevista clinica debe explorarse el estado
emocional y conductual, el soporte familiar y la sobrecarga del cuidador.

Es necesaria una exploracion breve general y neurologica convencional, con
objeto de ayudar a diferenciar el tipo de demencia y detectar una posible comorbi-
lidad. Se debe realizar un examen neuropsicoldgico que explore las funciones ce-
rebrales de cuya alteracion se deduce el diagnostico de demencia. Los test breves
son las opciones mas recomendables en un primer nivel, pudiendo afiadir otros test
en caso de resultado negativo y sospecha persistente de deterioro cognitivo. Sin
embargo, la mayoria de estos test breves no son ttiles para detectar DCL debido a
su baja sensibilidad. En estos casos, y en un segundo nivel asistencial, es conve-
niente una evaluacion sistematica de las distintas areas cognitivas con una explo-
racion neuropsicoldgica formal©?.

Se recomienda un analisis de sangre (hemograma, bioquimica elemental, per-
fil tiroideo, vitamina B12 y acido félico, serologia) en todos los enfermos. Ademas
estd indicada una exploracion de neuroimagen morfologica, generalmente una To-
mografia Axial Computarizada (TAC) para descartar otras enfermedades y detectar
una posible comorbilidad. Se considerara realizar Resonancia Magnética Nuclear
(RMN) cuando se necesite valorar dafio vascular o se requiera estudiar con mas
precision la distribucion y valoracion de las atrofias. La neuroimagen funcional,
Tomografia computarizada de emisiéon monofotonica (SPECT) o la tomografia por
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emision de positrones (PET) con FDG o con trazadores de amiloide, sera util para
casos concretos.

Con respecto a la EA, los criterios diagnosticos clinicos mas utilizados habi-
tualmente para el diagndstico son: DSM IV, DSM V, CIE 10, NIA-AA 2011 y
NINCDS-ADRDA. En el campo de la investigacion se estan estudiando determi-
nados biomarcadores para detectar los signos tempranos de los cambios mas ini-
ciales en el cerebro que puedan ayudar a predecir el riesgo de desarrollar la
enfermedad o para determinar su presencia o ausencia, si bien por el momento no
hay conclusiones claras y se necesitan mas investigaciones para incorporar cual-
quier biomarcador como diagndstico de EA en la practica clinica diaria. El analisis
del liquido cefalorraquideo (LCR) no esta indicado para el diagnostico habitual de
EA 'y se realiza solo cuando se debe descartar otra enfermedad o para investigacion.
La determinacion de las cifras de la isoforma fosforilada de la tau y de la tau total,
asi como del péptido ab42 puede aumentar la especificidad del diagnostico de EA
en casos concretos. El estudio genético para demostrar la mutacion patogénica de
la APOE se hace en pacientes con historia de transmision autosémica dominante
de la enfermedad, de inicio presenil, con familiares de primer grado afectos, siem-
pre y cuando se disponga del consentimiento informado y de un departamento ade-
cuado para el consejo genético. No existe indicacion de hacer cribado poblacional.

En cuanto a la DLB, se recomienda realizar el diagnéstico clinico utilizando
los criterios de consenso de McKeith 201717 basados en los de 1996 ya validados
y mejorados a partir de la opinidn de expertos. Es muy importante realizar una am-
plia evaluacion neuropsicologica que permita detectar el patron caracteristico de
esta demencia, con predominio del trastorno visuoespacial, atencional y ejecutivo,
a diferencia de la EA. Es recomendable realizar una RMN para evaluar lesiones
vasculares y otras asociadas. Se pueden realizar otras pruebas complementarias
para apoyar el diagnostico como el PET-FDG para evaluar la presencia de hipo-
metabolismo occipital para el diagndstico diferencial entre DLB y EA. La SPECT
cardiaca con MIBG también es 1til para el diagnostico diferencial entre EA 'y DLB,
asi como el uso de la polisomnografia para confirmar la presencia de trastorno de
conducta del suefio REM!9).

Ante la sospecha de DFT se debe poner especial énfasis en la exploracion de
signos parkinsonianos y de enfermedad de motoneurona. La exploracion neurop-
sicoldgica nos puede ser muy util en el diagnostico diferencial con la EA, espe-
cialmente en las fases iniciales. La RMN puede aportar mas informacion que la
TAC sobre la atrofia focal caracteristica de estas enfermedades y las pruebas de
neuroimagen funcional permiten reconocer alteraciones mas precozmente. La elec-
tromiografia puede ser util para confirmar una sospecha clinica de enfermedad de
la motoneurona asociada a la DFT, aunque no debe llevarse a cabo sistematica-
mente!'®. Alrededor de un 20-40% de los pacientes con DFT tiene antecedentes fa-
miliares de dicha enfermedad, lo que sugiere que en la etiologia de la DFT existe
un componente genético importante y puede ser aconsejable un estudio genético
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enmarcado en un programa de consejo genético. En los tltimos afios se han iden-
tificado varios genes causantes de DFT: MAPT (microtubule-associatedprotein tau)
y GRN (progranulina) en el cromosoma 17, CHMP2B (chargedmultivesicularbody-
protein 2B) en el cromosoma 3, mutacion del gen TARDBP en el cromosoma 1y
VCP (valosin-containingprotein) en el cromosoma 9 y la repeticion del hexanucle-
otido no codificante GGGGCC en el gen C9ORF72. Esta tltima es la mutacion
mas frecuente en la DFT (demencia frontotemporal) familiar (11%)"°.

Los criterios del National Institute of Neurological Disorders and Stroke-As-
sociation Internationale pour la Recherche et I’Ensignement en Neurosciences
(NINDS-AIREN)®Y establecen que para diagnosticar DV probable debe haber de-
mencia y evidencia de enfermedad vascular cerebral (signos focales y enfermedad
vascular cerebral “relevante” en neuroimagen) y debe poderse establecer relacion
entre ambas, bien porque la demencia se inicia en los tres meses siguientes a un ictus
registrado, bien porque el deterioro es brusco o de curso fluctuante o escalonado. Los
criterios establecidos por los Alzheimer’s Disease Diagnostic and Therapeutic Centres
(ADDTC) del estado de California se distinguen de los NINDS-AIREN® en que
solo exigen la relacion temporal ictus-demencia si la historia de accidentes vasculares
se reduce a un solo episodio. Cuando no se dispone de neuroimagen, la escala de is-
quemia de Hachinski® permite predecir la ausencia de un componente vascular ce-
rebral en pacientes con demencia cuando la puntuacion es menor o igual a 4 con un
alto grado de sensibilidad y especificidad, mientras que las puntuaciones superiores
a 7 identifican a los pacientes con DV pura. Los pacientes que combinan EA y en-
fermedad vascular pueden tener cualquier puntuacion. La exploracion neurorradio-
logica es un imperativo para el diagndstico de DV. No hay datos que permitan
establecer una correlacion directa causa-efecto entre el deterioro cognitivo y la en-
fermedad vascular cerebral sobre la sola base de la localizacion o el volumen de las
lesiones isquémicas. No se ha acumulado evidencia suficiente para concretar un um-
bral de carga vascular o para especificar una localizacion necesaria de las lesiones
corticales o subcorticales que definen la DV en neuroimagen. El diagnostico de DV
ha de basarse en la correlacion entre el grado de carga vascular y los datos clinicos y
neuropsicolégicos. Hay multiples escalas que cuantifican la carga lesional. Las hi-
perintesidades de la sustancia blanca que han de tenerse en cuenta como de origen
vascular isquémico o como causantes de deterioro cognitivo o motor son las peri-
ventriculares extensas y las subcorticales parcheadas-confluentes o difusas.

4.5.3. Tratamiento

El tratamiento sintomatico de los trastornos cognitivos y el manejo adecuado de
los sintomas neuropsiquiatricos son estrategias ampliamente recomendadas por su
impacto positivo en pacientes y cuidadores.
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En el abordaje de la patologia concomitante (prevencion cardiovascular, dia-
betes, osteoporosis...), se deben utilizar aquellos fArmacos que mejoren la morbi-
mortalidad y contribuyan al bienestar del paciente, valorando la retirada de aquellos
tratamientos innecesarios o con escasa evidencia a favor de su uso.

Las personas con demencia avanzada en la tltima fase de la vida tienen un
prolongado curso de discapacidad severa, ademds de presencia de comorbilidad
multiple con sintomas graves. En esta situacion se debe facilitar que los pacientes
tengan acceso a los cuidados paliativos con el objetivo de aliviar el sufrimiento fi-
sico y psicolodgico, proporcionar confort y bienestar, dando atencion profesional
tanto a la persona con demencia como a sus cuidadores/familiares. Se recomienda
la revision de tratamientos farmacoldgicos valorando la retirada progresiva y con-
trolada de los farmacos especificos de la demencia cuando el balance beneficio-
riesgo deja de ser favorable para el paciente. Esta atencion se enmarca en la
Estrategia en Cuidados Paliativos del SNS.

Tratamiento farmacoldgico

Actualmente no existe un tratamiento especifico para modificar el curso de la en-
fermedad. El tratamiento tiene por objeto mejorar los aspectos cognitivos y fun-
cionales de la enfermedad, aunque posiblemente también modifique ciertos
sintomas conductuales.

En la EA se cuenta con los denominados farmacos especificos, los inhibidores
de la acetilcolinesterasa (donepecilo, rivastigmina y galantamina) y la memantina,
cuyo uso se establece seglin la gravedad de la demencia. Aunque estos medica-
mentos se utilizan ampliamente porque existen numerosos ensayos, revisiones y
metaanalisis que apoyan su utilizacion, actualmente existen controversias sobre si
los beneficios que pueden aportar dichos tratamientos son pequeflos y transito-
riOS(ZS)(33)(34)(35)(36).

En el caso de la DLB, el tratamiento farmacoldgico puede exigir polimedi-
cacion y debe explicarse que determinados fArmacos pueden mejorar unos sintomas
pero empeorar otros. E1 50% de estos pacientes que reciben antipsicoticos clasicos
o atipicos, incluso a dosis bajas, pueden presentar una reaccion de hipersensibilidad
de gravedad variable, caracterizada por un deterioro del nivel de conciencia, decli-
nar cognitivo y exacerbacion del parkinsonismo; y en las formas graves puede apa-
recer incluso un sindrome neuroléptico maligno. Es recomendable el uso de
inhibidores de la acetilcolinesterasa, preferentemente rivastigmina, para el trata-
miento de los sintomas cognitivos y neuropsiquiatricos. También se recomienda el
uso de levodopa en monoterapia a la dosis mas baja eficaz para el tratamiento del
sindrome parkinsoniano.

Con respecto a la DFT, el uso de inhibidores selectivos de la recaptacion de
serotonina (ISRS) podria ayudar a reducir la sintomatologia conductual. El uso de
neurolépticos es controvertido, por su limitada eficacia y la posible sensibilidad a
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los efectos extrapiramidales. El uso de inhibidores de la acetilcolinesterasa para el
tratamiento de la sintomatologia cognitiva conductual de estos pacientes no esta
justificado®®?,

El tratamiento farmacoldgico de la DV fundamentalmente se centra en el con-
trol de factores de riesgo cardiovasculares. El tratamiento de la hipertension arterial
es util en aquellos pacientes con factores de riesgo y/o enfermedad vascular, donde
se asociaria a una disminucion del riesgo de DV y del asociado a infarto cerebral
(demencia postictus). Aunque los inhibidores de la acetilcolinestarasa y la meman-
tina producen una discreta mejora en la funcion cognitiva de los pacientes con DV,
estos fArmacos no han demostrado un beneficio claro en la impresion clinica global,
ademas de los efectos adversos y el coste econémico que suponen. Se debe indivi-
dualizar su uso, pues se puede lograr un efecto beneficioso en aquellos pacientes
con EA y enfermedad vascular asociada®?.

Tratamiento no farmacoldgico

Se entiende por terapia no farmacoldgica cualquier intervencion no quimica, teo-
ricamente sustentada, focalizada y replicable, realizada sobre el paciente o el cui-
dador y potencialmente capaz de obtener un beneficio relevante. En relacion a las
demencias, estas terapias estan orientadas a estimular el rendimiento cognitivo, po-
tenciar la independencia y la autonomia de los pacientes con demencia asi como
incrementar su calidad de vida.

El nimero y tipo de terapias no farmacoldgicas es muy diverso, con una gran
variedad de posibles intervenciones y programas, bien trabajando de forma indivi-
dualizada o en terapia grupal. De todas ellas, la estimulacion cognitiva es la que
ha recibido mayor apoyo empirico. Existen trabajos y revisiones®? que sustentan
que la estimulacidon cognitiva aporta beneficios y ayuda a mantener algunas fun-
ciones cognitivas a la vez que mejora aspectos conductuales relacionados sobre
todo con los trastornos del animo. Recientemente la Red Espafiola de Agencias de
Evaluacion de Tecnologias Sanitarias ha realizado un Analisis de Efectividad y
Coste-Efectividad del Entrenamiento Cognitivo como conjunto de intervenciones
disefiadas especificamente para abordar los déficits en diferentes areas de la cog-
nicion en adultos con diagnoéstico de demencia.

4.6. Situacion de las demencias en Espafia

4.6.1. Morbilidad en demencias

La demencia aumenta notablemente la carga de comorbilidad de las personas afec-
tadas, con una media de hasta 2,4 enfermedades cronicas mas en estos pacientes,
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destacando la prevalencia de factores de riesgo vascular (hipertension arterial en
el 20,7% de los pacientes, diabetes mellitus en el 7,1%?) y los problemas deriva-
dos, tanto a nivel cerebral como cardiaco y periférico.

Mencion especial merecen los procesos directamente atribuibles al deterioro
cognitivo y funcional, como el riesgo de caidas —un 17,7% de los pacientes sufre al-
guna fractura—, la susceptibilidad a infecciones —un 14% ha padecido neumonia—, o
las consecuencias de la pérdida de movilidad y una eventual postracion, en estadios
mas avanzados.

Los sintomas depresivos constituyen el proceso psicopatologico mas fre-
cuente en estadios leves y moderados de la enfermedad, abarcando desde reaccio-
nes adaptativas a episodios de depresion mayor.

Un capitulo importante en cuestiones de morbilidad viene dado por los efec-
tos secundarios de la medicacion a la que estan expuestos estos pacientes, con una
media de mas de 5 farmacos por persona.

Cabe destacar, finalmente, el riesgo aumentado de ingreso hospitalario que
tienen los pacientes con enfermedad de Alzheimer (hasta 3,6 veces), habitualmente
debido a complicaciones infecciosas en fases avanzadas de la enfermedad. Te-
niendo en cuenta que el manejo clinico de estas personas es mas dificultoso (labo-
riosa anamnesis, mala tolerancia a procedimientos diagnosticos, riesgo de
iatrogenia por polifarmacia), las estancias hospitalarias resultan mas largas, com-
plejas y costosas. La presencia de deterioro cognitivo durante una hospitalizacion
es, ademas, un predictor fiable de deterioro funcional pasado dicho ingreso. La tasa
de hospitalizacion por Enfermedad de Alzheimer (categoria G30 segun la codifi-
cacion CIE10) ajustada por edad por cada 100000 habitantes para ambos sexos fue
7 en el ano 2018, alcanzando el maximo en el grupo de edad de 85-89 afos con
una tasa de 86,40%%. La estancia media hospitalaria en personas con el diagnostico
principal de Alzheimer (categoria G30 de CIE10) fue de 30,47 dias en el afio
201829, con las implicaciones que estos datos tienen en gestion sanitaria®”.

4.6.2. Mortalidad en demencias

La demencia es uno de los principales predictores de mortalidad, situandose al nivel
de otros mas frecuentemente citados como el cancer o las enfermedades vasculares.

Se estima que la enfermedad de Alzheimer es responsable de un 4,9% de
muertes en mayores de 65 afios, riesgo que aumenta considerablemente con la edad,
alcanzando un 30% en varones mayores de 85 afios, y un 50% en mujeres de la
misma edad. El riesgo relativo de mortalidad comparado con controles, teniendo
en cuenta todos los grupos de edad, es de 1,9 para la enfermedad de Alzheimer y
de 2,27 para otras demencias, riesgo en todo caso estimado a la baja, dada la escasa
declaracion de demencia en los certificados de defuncion.
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La duracién media probable de la enfermedad de Alzheimer es de 3,1 a 5,9
afios, si bien en algunos casos puede ser superior a los 15-20 afios, siendo menor
cuanto mas precoz sea su comienzo, peor sea la situacion cognitiva y funcional
(especialmente si concurren disfuncion frontal, sintomas extrapiramidales, altera-
ciones de la marcha y riesgo de caidas), o exista comorbilidad sistémica.

Segun los resultados de mortalidad en el afio 2018 publicados por el INE@?
el grupo de tumores aparece como la primera causa de muerte (tasa de 230,86 fa-
llecidos por cada 100.000 habitantes), muy seguida de la de las enfermedades del
sistema circulatorio (230,49) y de las enfermedades del sistema respiratorio
(101,81). Las enfermedades del sistema nervioso, que incluyen al Alzheimer y otras
demencias, fueron la cuarta causa de muerte (50,15).

4.6.3. Situacion de la atencion de las demencias

De entre los 400.000 y los 600.000 casos de demencia que se calcula que existen
en Espafia, una gran parte se encuentran sin diagnosticar.

Existen pocos estudios en nuestro pais que valoren dicha problematica. Un
estudio poblacional realizado en Leganés (un municipio del sur de Madrid) observo
que el 70% de las personas con demencia no estaba diagnosticado por los servicios
sanitarios. La proporcion de demencias no diagnosticadas esta intimamente rela-
cionada con la su gravedad de la misma, de forma que las mas graves estan diag-
nosticadas en un porcentaje mayor (64%) que las mas leves (5%). Estas cifras que
podrian ser vistas en principio como alarmantes o sobredimensionadas, no difieren
sensiblemente con otros estudios realizados fuera de nuestro pais.

En la revision sistematica publicada por Linda Lang®? se refleja la variacion
de la tasa de demencia no detectada en los 23 estudios incluidos en el articulo, asi
se encontr6 de un total de 30 332 casos de demencia no detectados en 43 446 per-
sonas con demencia. El analisis del modelo de efectos aleatorios dio una tasa de
prevalencia de demencia no detectada del 61,7% (IC del 95%: 55,0% a 68,0%).

Es importante el diagnostico en la fase de enfermedad leve. Existe una cierta
controversia sobre la necesidad de diagnosticar de forma precoz las demencias, ya
que por el momento no existe un tratamiento curativo o modificador de la enfer-
medad. Sin embargo, parecen existir ciertos beneficios del este diagnodstico opor-
tuno en fase de DCL, como son: iniciar tratamientos no farmacologicos, programar
la intervencion psicosocial mas adecuada, promover recomendaciones sobre la con-
duccion de vehiculos, facilitar la toma de decisiones en la familia sobre aspectos
sociosanitarios relacionados con el enfermo o reducir costes sanitarios asociados
al uso de servicios a domicilio y especializados. A estos motivos, habria que anadir
la importancia de tener un sistema de salud preparado para el momento en que se
descubran tratamientos modificadores de la enfermedad, sin contar con aquellos
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casos de demencias tratables que podrian quedar sin diagnéstico cuando el trata-
miento es mas eficaz”.

La atencion al paciente con demencia es compleja, multidisciplinar y requiere
en gran medida el apoyo de tres pilares fundamentales: la familia, los servicios sa-
nitarios y los servicios sociales.

La demencia genera una serie de necesidades que precisan una red de recursos
sociales y sanitarios con profesionales expertos que puedan dar respuesta a estas
necesidades, y garantizar la continuidad asistencial, estableciendo un abordaje in-
tegral, multidisciplinar y coordinado de cada caso.

Dentro de la atencidn sanitaria, el SNS reconoce 2 niveles asistenciales: la
atencion primaria (AP) y la atencion especializada (AE). La funcion de los equipos
de AP es fundamental a lo largo de todo el proceso de la demencia. Debido a su
proximidad y contacto con los pacientes y familias, tienen la oportunidad de de-
tectar precozmente los casos de deterioro cognitivo. El equipo de AP debe realizar
la orientacion diagndstica de la demencia. El diagnostico y el subtipo se confirma-
ran en AE. Todos los profesionales implicados en el equipo de APy en AE realiza-
ran un seguimiento compartido del paciente en toda su evolucion clinica. Si se
mantiene una buena comunicacion, fluida y bidireccional entre los equipos de AP
y sus referentes en AE se asegura la coordinacion entre niveles y la continuidad
asistencial. Entre los profesionales que intervienen hay que tener en cuenta el rol
fundamental que juegan el gestor de casos y el del profesional de referencia.

Desde el punto de vista social, el objetivo es el acompanamiento a la persona
afectada y a su red (familia, cuidadores), asi como el mantenimiento de su calidad
de vida. Al mismo tiempo se da seguimiento a la competencia, la independencia y
la inclusion social valorando las areas relacionadas con el autocuidado, la vida en
el hogar y en la comunidad, asi como las interacciones sociales.

Es recomendable la existencia de recursos especificos para la atencion de
personas con demencia y que la red de asistencia sociosanitaria disponga de recur-
sos adecuados a cada fase de la enfermedad. Para optimizar el tratamiento integral
de la demencia es recomendable que existan criterios de derivacion, admision y
alta para cada recurso asistencial.

En Espaiia, dependiendo del IMSERSO, existe el Centro de Referencia Es-
tatal de Atencion a Personas con Enfermedad de Alzheimer y otras Demencias,
ubicado en Salamanca. Se configura como un centro sociosanitario especializado
y avanzado en investigacion, analisis, conocimiento, evaluacion y formacion sobre
el Alzheimer y otras demencias y en atencion e intervencion con las personas afec-
tadas y sus familias.

Desde el inicio y durante todo el proceso, a través del Plan Individualizado
de Atencion y mediante la figura del gestor de casos, deben coordinarse todos los
recursos, facilitando asi el seguimiento, la aplicacion y continuidad de la atencién
sanitaria de las personas con demencia y sus familiares; prestando en todo momento
una atencion multidisciplinar experta y personalizada.
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En la atencion a las demencias, como en las demas Enfermedades Neurode-
generativas, las asociaciones de pacientes dan soporte al abordaje integral de las
personas afectadas, complementando el tratamiento con terapias no farmacologicas
como la estimulacion cognitiva, la fisioterapia, la logopedia, la terapia ocupacional
y el apoyo psicologico. Las asociaciones son fundamentales a la hora de informar
a los pacientes y a sus familiares. En este sentido desarrollan cursos de formacion,
charlas y talleres dirigidos tanto a cuidadores como a afectados.

Otro recurso del que disponen los pacientes con demencia y sus familiares
es la Red de Escuelas de Salud para la Ciudadania, cuyo objetivo es promover,
compartir y desarrollar instrumentos que faciliten el empoderamiento de la ciuda-
dania mediante la mejora de la capacitacion en salud y la autogestion de la enfer-
medad.

Por otro lado, en el ambito de la investigacion y dependiendo del Instituto de
Salud Carlos III se cuenta con la Fundacion Centro Investigacion Enfermedades
Neurologicas (CIEN) y el Centro de Investigacion Biomédica en Red Enfermeda-
des Neurodegenerativas (CIBERNED).

4.7. Demencia, dependencia y autonomia personal

La demencia es la enfermedad cronica que provoca mayor disminucion de la Au-
tonomia Personal, por encima de otras como el ictus, la enfermedad de Parkinson
o las enfermedades cardiovasculares. Dado que el diagndstico conlleva necesaria-
mente una pérdida de la capacidad funcional del individuo, pronto comienza éste
a depender de los cuidados de otra persona, habitualmente un pariente cercano
(85% de los casos), lo que extiende el ambito de afectacion de la demencia.

Representa asi un claro exponente del concepto de enfermedad que requiere
atencion sociosanitaria, en la que estan incluidos no sélo el enfermo y el entorno
cuidador/familia, sino también las instituciones sanitarias y sociales, publicas o
privadas, implicadas en el proceso de atencion a la persona con demencia®”.

Segtin la prevision del Libro Blanco de la Dependencia, elaborado por el IM-
SERSO®, frente a los 163.334 del afio 2005, en 2020 habra en Espafia un total de
246.412 mayores de 65 afios en situacion de gran dependencia. La mayor parte de
ellos lo esta por un diagndstico de demencia, que da cuenta de un 88,67% del total
de personas en esta situacion. La discapacidad y la resultante dependencia consti-
tuyen asi un elemento fundamental en el correcto disefio de estrategias de atencion
integral a la demencia, dentro del marco actual de la reciente Ley de Dependencia
y de nuestra convergencia socio-econdmica con el resto de Europa. El crecimiento
y desarrollo del estado de bienestar debe articularse en todo caso sin perder de vista
la riqueza de relaciones sociales que nos caracteriza como pais mediterraneo, y que
ha sido la base de la atencion a la demencia hasta la fecha.
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Las personas con demencia pierden progresivamente la autonomia y su ca-
pacidad de tomar decisiones. El proceso de planificacion anticipada de decisiones
deberia ser un elemento fundamental en la atencion de los pacientes con demencia
de manera que, inicidndolo precozmente garantizando asi al maximo su integridad
cognitiva, se establezca un plan conjunto que, en el caso de que el paciente pierda
su capacidad de decidir, permita tomar decisiones sanitarias coherentes con sus de-
seos. Este documento de voluntades anticipadas o instrucciones previas debera ser
registrado en la historia clinica y actualizarse periddicamente.
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5. Abordaje de la enfermedad de
Alzheimer y otras demencias

El abordaje de la enfermedad de Alzheimer y otras demencias se llevara a cabo en
el marco de las Lineas estratégicas de la Estrategia en Enfermedades Neurodege-
nerativas, sus Objetivos generales y especificos e Indicadores.

5.1. Criterios de atencion

5.1.1. Diagnéstico Precoz

 Las personas con sospecha de Demencia, derivadas desde atencion prima-
ria, seran atendidas en primera consulta por el neurélogo para el diagnds-
tico en un plazo no superior a 2 meses

* Se recomienda un cribado activo por parte del médico de AP ante la de-
teccion de quejas de pérdida de memoria, declive cognitivo o funcional
de la persona.

* En los pacientes con DCL, se debe hacer un seguimiento periddico para
detectar un declinar cognitivo o un empeoramiento en los rendimientos de
las pruebas cognitivas.

5.1.2. Proceso de Atencion

» Las personas con EA y otras demencias dispondran, desde el inicio, de un
Plan Individualizado de Atencidon, que incluya:

Diagnostico, valoraciones y terapéutica médica.

Valoraciones y cuidados de enfermeria.

Valoraciones e intervenciones neuropsicologicas y de terapia de conducta.
Valoracion del riesgo social y elaboracion de un itinerario social ade-
cuado con la tramitacion de las prestaciones y recursos que requiera.
Plan individual de rehabilitacion, incluyendo estimulacion fisica, cog-
nitiva y entrenamiento en AVD.

Identificacion de profesionales de referencia.

Identificacion de la persona cuidadora principal.

Plan de Instrucciones previas.
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En el Plan de atencion individualizada se realizara un especial seguimiento

de:

— Prevencion, deteccion y manejo de sintomas cognitivos y conductua-
les.

— Prevencioén de caidas y lesiones.

— Prevencion de la desnutricion y deteccion precoz de la disfagia.

— Manejo de los problemas derivados de la incontinencia urinaria y fecal.

— Ulceras por presion.

— Trastornos del suefio.

Las personas con EA y otras demencias recibiran una completa valoracion

de la situacion de dependencia de cara a la asignacion y derivacion a los

distintos recursos sociales, con reevaluaciones periodicas en funcion de la

evolucion de la enfermedad.

5.1.3. Cuidados Paliativos

* Identificacion temprana de personas con Alzheimer y otras Demencias en

fase avanzada o al final de la vida.

* Los pacientes en esta situacion recibiran atencién de cuidados paliativos

en su zona basica y area de salud, a nivel domiciliario y/o hospitalario y
con los equipos de soporte especificos que precisen de acuerdo con sus
necesidades y en el momento apropiado, adaptado a las distintas situacio-
nes y delimitaciones territoriales. Esta atencion se enmarca dentro de la
Estrategia de Cuidados Paliativos®V.

5.1.4. Derechos y Autonomia del paciente
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+ Las personas con Alzheimer y otras Demencias recibirdn la informacién

y asesoramiento adecuados para que puedan ejercer sus derechos segiin
contempla la Ley 41/2002, de 14 de noviembre, basica reguladora de la
autonomia del paciente y de derechos y obligaciones en materia de infor-
macion y documentacion clinica y los objetivos contenidos en la Linea
Estratégica 5 de la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas.

Se informara a las personas con Alzheimer y otras demencias de los as-
pectos legales y juridicos sobre pensiones, solicitudes de discapacidad, in-
capacitacion legal, etc.

Se dara especial énfasis a la realizacion de las Instrucciones Previas y a
otras decisiones legales y juridicas. Debera registrarse en la historia clinica
la existencia de tal documento en el caso de que lo hubiera.
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Todas las personas enfermas o sanas que participen en los ensayos clinicos
sobre Alzheimer estaran amparadas por la legislacion vigente y en parti-
cular por el Real Decreto 1090/2015 por el que se regulan los ensayos cli-
nicos con medicamentos, los comités de ética de la investigacion con
medicamentos y el registro espafiol de estudios clinicos.

5.1.5. Atencion a la familia

5.2

5.2.1

Realizar, desde el inicio, una valoracion integral de la familia del paciente,
acorde con los objetivos especificados en la linea estratégica 3 (Apoyo a
las personas cuidadoras) de la Estrategia en Enfermedades Neurodegene-
rativas.

Implantar protocolos de autorizacién permanente de acompafiamiento del
paciente con demencia por su cuidador/familiar con el fin de mejorar la
accesibilidad de estos pacientes y de sus cuidadores/familiares a los ser-
vicios sanitarios.

Criterios estratégicos y de gestion

Estimulacion de la Reserva Cognitiva

Las Comunidades Auténomas incluiran en sus programas de promocion
de la salud, acciones para fomentar en la poblacion general un estilo de
vida que potencie la reserva cognitiva en aspectos como formacion, acti-
vidades de ocio activas, lectura, alimentacion y ejercicio fisico

Se incluiran programas de estimulacion cognitiva de prevencion primaria,
secundaria y terciaria del Alzheimer y otras Demencias a aquellas personas
que cumplan los criterios contemplados en el Anexo 1 de la Estrategia en
Enfermedades Neurodegenerativas del SNS.

5.2.2. Planes Integrales

Las Comunidades Auténomas elaboraran planes integrales de Enfermeda-
des Neurodegenerativas que incluya la atencion sanitaria y social a las per-
sonas con Alzheimer y otras Demencias para la implantacion de los
objetivos contenidos en la estrategia.
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5.2.3. Procesos Integrados de Atencion/Vias Clinicas

» Las Comunidades Autonomas implantaran procesos integrados de atencion
y/o vias clinicas, basados en la evidencia, para la coordinacion efectiva y
agil de los recursos disponibles en atencion primaria, especializada, recur-
sos sociales y de dependencia, y los servicios de rehabilitacion en todos
sus aspectos. Se impulsara el papel del gestor de casos como figura coor-
dinadora de todo el Proceso asegurando la continuidad asistencial.

 Se incluira la normalizacion y simplificacion de los tramites y la facilita-
cion de los visados para la obtencion de los procedimientos, preparados y
ayudas diversas precisas entre Atencion Primaria, Farmacia y Neurologia.

5.2.4. Mapa de Recursos

» Las Comunidades Auténomas disefiaran un mapa de recursos sanitarios y
sociales de atencion al Alzheimer y otras Demencias en todos los niveles
sanitarios (atencion primaria y especializada) asi como sociales, inclu-
yendo su cartera de servicios.

» Ese mapa de recursos estara accesible y disponible en la pagina web de
los servicios de salud y sociales de la Comunidad Autébnoma y en folletos
y otros dispositivos.

5.2.5. Participacion

+ Las Comunidades Autonomas desarrollara los objetivos contenidos en la
Linea Estratégica 6 de la Estratega en Enfermedades Neurodegenerativas,
especialmente en el fomento y participacion de las asociaciones de fami-
liares y pacientes de Alzheimer y otras Demencias.

+ Realizar intervenciones, conjuntamente con los medios de comunicacion,
para disminuir el estigma asociado a esta enfermedad.

5.2.6. Seguridad de pacientes

+ Las Comunidades Autonomas estableceran acuerdos formales para el se-
guimiento de los pacientes ingresados en ambitos residenciales concerta-
dos y/o privados.
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+ Para evitar pérdidas y facilitar la seguridad de los pacientes, se estableceran
estrategias de colaboracion y acuerdos con ayuntamientos, bomberos, po-
licia nacional, autonémica y local, proteccion civil, etc.

* Promover iniciativas sobre la eliminacién de la contencién mecénica y
quimica en los pacientes con Alzheimer y otras Demencias. Valorar este
tipo de medidas so6lo si no existen otras alternativas, de manera que se
mantenga Unicamente por periodos breves de tiempo con el fin de prevenir
situaciones que supongan un alto riesgo para el propio paciente. Debe ha-
cerse un seguimiento que asegure una observacion adecuada y se interrum-
piran lo antes posible.

5.3. Criterios de procesos de soporte

5.3.1. Capacitacion de Profesionales

* Los profesionales de Atencién Primaria y otras especialidades recibiran
sensibilizacidon y formacion en el abordaje de estas patologias, dentro
del Plan de Sensibilizacién y Formacion en Enfermedades Neurodege-
nerativas.

5.3.2. Fomento de la investigacion

* La Administracion General del Estado y las Comunidades Auténomas fo-
mentaran la creacion de redes de investigacion sobre el Alzheimer y otras
demencias con el objetivo de compartir el conocimiento disponible y fa-
vorecer la investigacion epidemioldgica, etioldgica, clinica, traslacional,
sociosanitaria, de servicios, asi como los ensayos clinicos.

5.3.3. Sistemas de informacion

» Potenciar el uso de las tecnologias de informacion y comunicacion (TIC)
para el desarrollo de una historia clinica compartida entre los distintos ni-
veles asistenciales sanitarios y sociales.
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6. Evaluacion

Para la evaluacion del Abordaje a la Enfermedad de Alzheimer y otras demencias
se utilizaran una serie de indicadores y criterios de evaluacion consensuados con
las Comunidades Auténomas que se incluiran en un proximo informe de Evalua-
cion de la Estrategia en Enfermedades Neurodegenerativas del SNS previsto para
el aflo 2021.
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7. Abreviaturas

ADAS
ADDTC
AE

AINE

AP
APOE
APP

ASS

AVC

AVD
BDCAP
CAN
CC.AA.
CMBD
CHMP2B
CADASIL

CIEN
DCL
DDD
DFT
DLB
DLFT
DM
DSM
DV
EA
EAP
EDAD

ELA
ENSE
FDG

GRN
IMSERSO
INE

ISRS

LCR

Escala de evaluacion cognitiva

Alzheimer’s Disease Diagnostic and Therapeutic Centres
Atencion Especializada

Antiinflamatorios No Esteroideos

Atencion Primaria

Apolipoproteina E

Proteina precursora del amiloide

Atencion Sociosanitaria

Accidente cerebrovascular

Actividades de la Vida Diaria

Base de Datos Clinicos de Atencion Primaria

Centros de Atencion Nocturna

Comunidades Autonomas

Conjunto Minimo Bésico de Datos
chargedmultivesicularbodyprotein 2 B

Cerebral Autosomal Dominant Arteriopathy with Subcortical
Infarcts and Leukoencephalopathy

Fundacion Centro Investigacion Enfermedades Neuroldgicas
Demencia de cuerpos de Lewy

Dosis diaria definida

Demencia Frontotemporal

Demencias por cuerpos de Lewy

Degeneracion Lobular Frontotemporal

Diabetes Mellitus

Diagnostic and statistical manual of Mental Health
Demencia Vascular

Enfermedad de Alzheimer

Equipos de Atencion Primaria

Encuesta de Discapacidad, Autonomia personal y situaciones
de Dependencia

Esclerosis Lateral Amiotrofica

Encuesta Nacional de Salud de Espafia
Fluorodesoxiglucosa

Progranulina

Instituto de Mayores y Servicios Sociales

Instituto Nacional de Estadistica

Recaptacion de la Serotonina

Liquido Cefalorraquideo
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MAPT

MCI

MIBG

MMSE

MPTP

MS

NIA-AA

NICE
NINCDS-ADRDA

NINDS-AIREN

NPI
OMS
PDD
PEG
PET
PGRN
PSEN 1
PSEN 2
RM
SEN
RC
RMN
SAD
SAAD

SISAAD

SNS
SPECT
PET
TAC
TSH
VC
vVCP
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Microtubule-associatedprotein tau

Deterioro cognitivo leve

Metaiodobenzylguanidine

Mini-mental state examination

Neurotoxina

Ministerio de Sanidad

National Institute on Aging-Alzheimer Association

National Institute for Health and Care Excellence

National Institute of Neurologic, Communicative Disorders
and Stroke-Alzheimer's Disease and Related Disorders Asso-
ciation

National Institute of Neurological Disorders and Stroke-As-
sociation Internationale pour la Recherche et I’Ensignement
en Neurosciences

Inventario Neuropsiquiatrico

Organizacién Mundial de la Salud

Demencia asociada a la enfermedad de Parkinson
Polietilenglicol

Tomografia por emision de positrones

Progranulina

Presenilina 1

Presenilina 2

Resonancia Magnética

Sociedad Espafiola de Neurologia

Reserva Cognitiva

Resonancia Magnética Nuclear

Servicio atencion a domicilio.

Sistema de Autonomia Personal y Atencion a las situaciones
de Dependencia

Sistema de Informacion del Sistema para la Autonomia y
Atencion a la Dependencia

Sistema Nacional de Salud

Tomografia computarizada de emision monofotonica
Tomografia por emision de positrones

Tomografia Axial Computerizada

Hormona Estimulante del Tiroides

Via Clinica

Valosin-containingprotein
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