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DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• Tercera causa más frecuente de demencia neurodegenerativa.

• En edad presenil, la segunda.

• Según síntomas dominantes: 

• Variante conductual.• Variante conductual.

• Formas caracterizadas por afectación del lenguaje:

• Afasia progresiva no fluente.

• APP variante semántica.  

• APP variante logopénica.



DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• Nuevas clasificaciones histopatológicas según proteínas de depósito 
(taupatías, proteinopatías TDP-43) explican el solapamiento a nivel 
clínico. 

• DFT se asocia:• DFT se asocia:

• A parkinsonismos atípicos (PSP o DCB).

• A esclerosis lateral amiotrófica (ELA).
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DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• VARIANTE CONDUCTUAL:
• Más frecuente (60-70%) 

• Suele debutar antes de los 65 años. 

• Aprox 10% clínica de ELA. 

• Muchos infradiagnosticados o etiquetados de patología psiquiátrica.• Muchos infradiagnosticados o etiquetados de patología psiquiátrica.

• Dependiendo de los circuitos frontobasales afectados al inicio, puede debutar 
en forma de tres síndromes frontales: 

• Orbital.

• Dorsolateral.

• Cingulado anterior. 

• La hiperoralidad y los cambios en los hábitos alimentarios son a menudo 
comunes.



DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• VARIANTE CONDUCTUAL:

Se han descrito cuatro subtipos hasta la actualidad en función del 
“proteotipo” según el agregado proteico:

- DLFT-TAU. - DLFT-TAU. 

- DLFT-TDP: Depósitos de proteína TDP-43. 

- DLFT-FET: Depósitos de proteína FUS, EWS y TAF. 

- DLFT-UPS: DLFT con inmunohistoquímica contra proteínas del sistema 
ubiquitina-proteasoma.



DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• VARIANTE CONDUCTUAL:

• Diagnóstico: 

• Análisis. 

• Neuropsicología. 

• LCR. • LCR. 

• Neuroimagen estructural/funcional. 

• Estudios genéticos. 
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DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• AFASIA PRIMARIA PROGRESIVA (APP): 

• Síndrome clínico caracterizado por deterioro progresivo del lenguaje.

• Prevalencia desconocida, se calcula 20-40 % de las DFT. 

• Tres variantes, cada una con un perfil clínico, topográfico y patológico 
característico:
Tres variantes, cada una con un perfil clínico, topográfico y patológico 
característico:

• Agramatical o no fluente. 

• Semántica. 

• Logopénica. 

• Tanto en la variante agramatical como en la variante logopénica, las 
alteraciones principales son de carácter fonológico, mientras que en la 
variante semántica predominan las alteraciones léxico-semánticas. 



DEMENCIA FRONTOTEMPORALDEMENCIA FRONTOTEMPORAL

• AFASIA PRIMARIA PROGRESIVA (APP): 

Neuroimagen estructural y funcional características. 

• Agramatical se localiza a nivel frontal izquierdo e ínsula, alrededor del área de 
Broca.Broca.

• En los casos en que predomina la apraxia del habla, las alteraciones se localizan 
especialmente a nivel del área premotora y área motora suplementaria. 

• Semántica a nivel temporal anterior de predominio izquierdo.

• Logopénica a nivel de la región temporoparietal izquierda.
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• AFASIA PRIMARIA PROGRESIVA (APP): 
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DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWYDEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY

• Segunda causa de demencia neurodegenerativa tras AD (más del 30% de 
los casos de demencia)

• Copatología DLB y AD es frecuente.

• Más del 80% DLB también patología AD en autopsias.Más del 80% DLB también patología AD en autopsias.

• Por contra, solo 30% aprox de PD demencia tienen copatología AD.

• Criterios de 2017, DLB síndrome de demencia con déficits cognitivos 
objetivos y alteración del funcionamiento. Cuatro síntomas cardinales: 

• Parkinsonismo.

• TCSREM.

• Alucinaciones visuales. 

• Fluctuaciones. 



DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWYDEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY

• Dos categorías de biomarcadores: 
• (1) Biomarcadores indicativos: Reducción en la captación de transportador de 

dopamina objetivado en SPECT o PET, reducción en la captación del 123I-MIBG o 
confirmación de TCSREM en polisomnografía con ausencia e atonía.

• (2) Biomarcadores de apoyo: Respeto de estructuras temporales lobares mediales en 
TC/RM.TC/RM.

• Enlentecimiento prominente a nivel posterior en EEG con fluctuaciones
periódicas.

• Prodrómico, tres subtipos propuestos. 
• Det cognitive leve debido a cuerpos de Lewy.

• Inicio de delirium. 

• Inicio psiquiátrico. 



DEMENCIA CON CUERPOS DE LEWYDEMENCIA CON CUERPOS DE LEWY

• Alucinaciones visuales así como fluctuaciones cognitivas pueden
suceder tanto en DLB como en la demencia asociada a Parkinson.

• El factor determinante para distinguirlos, es el tiempo hasta el debut 
de determinados síntomas: “regla del año”.de determinados síntomas: “regla del año”.

• Demencia asociada a enfermedad de Parkinson, si síntomas motores al 
menos un año antes del desarrollo de los cognitivos. 

• DLB si síntomas cognitivos concurrentes o preceden a los síntomas motores.

• Algunas teorías abogan porque ambas entidades son simplemente
dos espectros de una misma entidad, en lugar de ser dos condiciones
patológicas diferenciadas. 
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DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA 

ENF DE PARKINSONENF DE PARKINSON

• El deterioro cognitivo es uno de los síntomas no motores más
frecuentes en la enfermedad de Parkinson.

• La prevalencia general es de 24%-31%, pero la incidencia acumulada
de alrededor 50% a los 10 años. de alrededor 50% a los 10 años. 

• El riesgo acumulado de demencia en estos pacientes es del 75%-90%.

• Síntomas cognitivos en cualquier estadio.

• 20-30% cumplen criterios de deterioro cognitivo leve (MCI) al diagnóstico.

• Bradifrenia (lentitud de pensamiento) análogo cognitivo de bradicinesia y sin 
embargo no necesariamente representa deterioro cognitivo. 



DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA 

ENF DE PARKINSONENF DE PARKINSON

• Factores predictores de demencia: 

• Edad avanzada. 

• Sexo masculino. 

• Severidad de afectación motora y fenotipos rígido-acinéticos.Severidad de afectación motora y fenotipos rígido-acinéticos.

• Alucinaciones.

• TCSREM. 

• FRV.



DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA 

ENF DE PARKINSONENF DE PARKINSON

• Factores predictores de demencia: 

• Genética también juega un rol importante.

• SNCA, GBA, and APOE ε4.

• Mutaciones en GBA el FR genético más importante para el desarrollo de demencia, más
frecuente en la descendientes de judíos Ashkenazi.frecuente en la descendientes de judíos Ashkenazi.

• LRRK2 es la causa más frecuente de herencia monogénica de PD (5%-7% de los casos
familiares) asociado a menor riesgo de deterioro cognitivo que otras formas genéticas. 

• Haplotipo H1 de MAPT (asociado a DFT) también se ha visto implicado en el riesgo de 
demencia en PD.



DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA 

ENF DE PARKINSONENF DE PARKINSON

• Características: 

• Perfil heterogéneo. 

• Disfunción ejecutiva y visuoespacial presentes.

• Afectación atención y memoria variables. 

• Lenguaje clásicamente preservado, aunque sí puede afectarse en cierto grado• Lenguaje clásicamente preservado, aunque sí puede afectarse en cierto grado
la fluidez y comprensión verbal (léxica y semántica). 

• Puede predecir conversion de deterioro cognitive leve a demencia.   

• Diagnóstico: 

• Continúa basándose en criterios clínicos. 

• Interés creciente en biomarcadores que puedan incorporarse en el algoritmo 
diagnóstico (además de tener utilidad de cara a diagnósticos diferenciales).



DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA DET. COGNITIVO ASOCIADO A LA 

ENF DE PARKINSONENF DE PARKINSON

• Tratamiento: 

• Solo la rivastigmina aceptada por la FDA para el tratamiento de la demencia 
asociada a enf. de Parkinson. 



SD COGNITIVOS ASOCIADOS A SD COGNITIVOS ASOCIADOS A 

TRASTORNORNOS DEL MVTOTRASTORNORNOS DEL MVTO

• Todavía no existen criterios clínicos para una fase de deterioro cognitivo 
leve de la demencia con cuerpos de Lewy, aunque el deterioro cognitivo 
leve no amnésico con cualquier característica clínica básica debería hacer 
sospechar de una demencia prodrómica con cuerpos de Lewy.

• Todas las características clínicas principales de la demencia con cuerpos de 
Lewy también pueden observarse en la demencia de EP, aunque en general Lewy también pueden observarse en la demencia de EP, aunque en general 
con menor frecuencia. 

• El principal factor de diferenciación entre la demencia de EP y la demencia 
con cuerpos de Lewy es el momento de aparición de los síntomas: ¿qué fue 
primero, los síntomas motores o los cognitivos?

• La demencia de EP y la demencia con cuerpos de Lewy pueden estar en un 
espectro clínico y patológico más que en entidades de diagnóstico 
completamente separadas.
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SD COGNITIVOS ASOCIADOS A SD COGNITIVOS ASOCIADOS A 

TRASTORNORNOS DEL MVTOTRASTORNORNOS DEL MVTO

• Solapamiento de síntomas motores y cognitivos.

• Lo cual no debe llamar la atención porque movimiento y cognición están
íntimamente ligados a nivel neuroanatómico y patofisiológico con vías
involucradas que conectan corteza, ggbb y cerebelo.

• Heterogeneidad: Alteración de atención, memoria de trabajo, • Heterogeneidad: Alteración de atención, memoria de trabajo, 
alteraciones visuoespaciales y ejecutivas más que del lenguaje. 

• Incluso en trastornos “motores puros” como temblor esencial y 
distonía, previamente considerados motores de forma aislada, hay 
mayor reconocimiento de trastornos conductuales. 



SD COGNITIVOS ASOCIADOS A SD COGNITIVOS ASOCIADOS A 

TRASTORNORNOS DEL MVTOTRASTORNORNOS DEL MVTO

• Síntomas conductuales pueden afectar a la función diaria, la seguridad y el 
rendimiento en las pruebas cognitivas.

• Asimismo, existe un síndrome cognitivo afectivo cerebeloso demostrado 
por estudios de pacientes con lesiones cerebelosas, incluidos ACV así como 
enf neurodegenerativas. 

• El síndrome cognitivo afectivo cerebeloso incluye el deterioro de la • El síndrome cognitivo afectivo cerebeloso incluye el deterioro de la 
velocidad de procesamiento, la memoria de trabajo, la función ejecutiva, la 
función visoespacial, el lenguaje y la atención.

• Deterioro de calidad de vida. 

• Tratamientos farmacológicos escasos. 

• Un enfoque multidisciplinar con neurólogos, psiquiatras, psicólogos, 
trabajadores sociales y otras especialidades sanitarias es útil para los 
pacientes y sus familias.
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SD COGNITIVOS ASOCIADOS A SD COGNITIVOS ASOCIADOS A 

TRASTORNORNOS DEL MVTOTRASTORNORNOS DEL MVTO

• Manejo: 

• Farmacológico, no farmacológico, estrategias psicosociales.

• Identificar factores que contribuyan a posibles efectos secundarios. 

• Manejo de condiciones comórbidas: TCSREM, hipotensión ortostática, 
depresión.
Manejo de condiciones comórbidas: TCSREM, hipotensión ortostática, 
depresión.



ÍNDICEÍNDICE

1. Demencia frontotemporal. 

2. Demencia por cuerpos de Lewy.

3. Deterioro cognitivo asociado a la enfermedad de Parkinson. 

4. Síndromes cognitivos asociados a otros trastornos del movimiento.4. Síndromes cognitivos asociados a otros trastornos del movimiento.

5. Demencia vascular. 

6. Hidrocefalia crónica del adulto. 

7. Conclusiones.



DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR

• Un grupo heterogéneo de entidades que ocasionan deterioro 
cognitivo debido a patología cerebrovascular. Su forma más grave, la 
demencia vascular (DV), es la segunda causa de demencia después de 
la enfermedad de Alzheimer. 

• Múltiples causas (isquémicas, hemorrágicas, vaso grande, vaso 
pequeño) que ocasiona todavía debate en cuanto a su clasificación.

• Menor afectación de la memoria episódica y un predominio de la 
disfunción ejecutiva y de la disminución de velocidad de 
procesamiento.



DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR
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DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR





DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR

• FR: HTA, diabetes, hiperlipidemia, fibrilación auricular, otras cardiopatías, 
tabaquismo, obesidad, factores genéticos.

• DV se asocia a cambios cerebrovasculares que incluyen infartos corticales, 
infartos lacunares y LSB que, en general, pueden ser fácilmente 
identificables por imagen. identificables por imagen. 

• Pruebas de  neuroimagen ayudan a identificar extensión, localización y 
posible etiología. 

• La neuroimagen estructural mediante RM o TC debe realizarse en todos los 
pacientes con sospecha de demencia en general, para excluir otras 
patologías y facilitar el diagnóstico diferencial.

• PET: descartar neurodegenerativas. 



DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR
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DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR

• No tratamiento estandarizado.

• Prevención primaria y secundaria mediante la prevención del ictus y 
la modificación de los factores de riesgo vascular.

• Podrían ser de utilidad: • Podrían ser de utilidad: 

• IACE/Antagonistas receptor NMDA. 

• Antidepresivos. 



DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR

• Tto preventivo: 
• AntiHTA. 

• Su empleo (en especial los antagonistas del calcio y los bloqueantes del sistema renina-
angiotensina) se asociaría a una disminución del riesgo del DV y del asociado al infarto 
cerebral (demencia postinfarto).

• Estatinas.• Estatinas.
• Si bien su utilización se asocia a un menor riesgo de desarrollar deterioro cognitivo o 

demencia, en el momento actual no existe suficiente evidencia como para recomendar el 
empleo de estatinas en el tratamiento preventivo de la DV.

• Ningún ensayo clínico aleatorizado ha mostrado que prevengan el desarrollo de 
demencia en aquellos individuos con factores de riesgo cardiovascular.

• Antiagregantes.
• No hay datos suficientes que demuestren que el empleo de ácido acetilsalicílico (AAS) 

tenga un efecto protector sobre la cognición o el DV.



DEMENCIA VASCULARDEMENCIA VASCULAR
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HIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTOHIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTO

• Relativamente frecuente: prevalencia 0,2% (70-79a) y 5,9% (≥ 80a). 

• Tríada: alteración de la marcha, deterioro cognitivo y pérdida del 
control del esfínter urinario. 

• No patognomónicos. • No patognomónicos. 

• Síntomas asociados a dilatación sistema ventricular.

• Presión dentro de límites normales. 

• DD: Parkinsonismos. 
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HIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTOHIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTO

• Perfil de deterioro cognitivo de tipo frontosubcortical:
• Con alteración de atención, velocidad de procesamiento y resto de funciones 

ejecutivas, así como dificultades en el recuerdo demorado. 

• También síntomas conductuales, sobre todo apatía. 

• No suele ser habitual encontrar alteraciones de ámbito cortical, tales como afasia, 
apraxia o agnosia, lo que la diferencia de la enfermedad de Alzheimer.

• No suele ser habitual encontrar alteraciones de ámbito cortical, tales como afasia, 
apraxia o agnosia, lo que la diferencia de la enfermedad de Alzheimer.

• Pruebas complementarias: neuroimagen. 
• RM. 

• Estudios dinámicos LCR, siendo el más utilizado la medición del “vacío de señal” a través del 
acueducto de Silvio.

• TC.

• A expensas de los ventrículos laterales, más concretamente de las astas 
frontales, y del tercer ventrículo.
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HIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTOHIDROCEFALIA CRÓNICA DEL ADULTO

• PL evacuadora (40-50 ml) de LCR. 

• Medición presión intracraneal: descartar causas secundarias de hidrocefalia. 

• Evaluar con posterioridad la marcha y la cognición mediante test sensibles. 

• Cuestionado el valor predictivo del test, sobre todo cuando es negativo.  
negativo no permite excluirla, ni predecir el resultado de la cirugía. 
Cuestionado el valor predictivo del test, sobre todo cuando es negativo.  
negativo no permite excluirla, ni predecir el resultado de la cirugía. 

• Derivación ventrículo-peritoneal o PL de repetición. 

• Acetazolamida.
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CONCLUSIONESCONCLUSIONES

• DFT: 

• Entidades de difícil diagnóstico. 

• Se recomienda amplio estudio neuropsicológico para diferenciar las tres 
formas clínicas de la APP, así como neuroimagen estructural y funcional para 
una mayor precisión diagnóstica. una mayor precisión diagnóstica. 
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• DFT: 

• Entidades de difícil diagnóstico. 

• Se recomienda amplio estudio neuropsicológico para diferenciar las tres 
formas clínicas de la APP, así como neuroimagen estructural y funcional para 
una mayor precisión diagnóstica. una mayor precisión diagnóstica. 

• Demencia con cuerpos de Lewy: 

• La copatología con la EA es muy común en la demencia con cuerpos de Lewy 
y puede atenuar la expresión de las características clínicas principales.

• Las manifestaciones centrales de la demencia con cuerpos de Lewy incluyen 
parkinsonismo, alucinaciones visuales, trastorno de conducta del sueño REM 
y fluctuaciones cognitivas.



CONCLUSIONESCONCLUSIONES

• Demencia asociada a enfermedad de Parkinson: 

• El deterioro cognitive es una manifiestación común con un riesgo a lo largo de 
la evolución que puede llegar al 90%. 

• La disfunción ejecutiva, atencional y visuoespacial es más común en la EP en 
comparación con los déficits amnésicos observados en la enfermedad de comparación con los déficits amnésicos observados en la enfermedad de 
Alzheimer.
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• Demencia asociada a enfermedad de Parkinson: 

• El deterioro cognitive es una manifiestación común con un riesgo a lo largo de 
la evolución que puede llegar al 90%. 

• La disfunción ejecutiva, atencional y visuoespacial es más común en la EP en 
comparación con los déficits amnésicos observados en la enfermedad de comparación con los déficits amnésicos observados en la enfermedad de 
Alzheimer.

• Deterioro cognitivo asociado a trastornos del movimiento: 

• Trastornos del movimiento como distonía y temblor esencial está cada vez 
más reconocido que puedan asociar trastornos cognitivos. 

• Importante abordaje multidisciplinar dada la escasez de recursos 
farmacológicos.



CONCLUSIONESCONCLUSIONES

• Demencia vascular: 

• Presentación variable, dependiendo de la localización de las lesiones. 

• En general: predominio de trastorno disejecutivo, inestabilidad de la marcha y 
depresión. 

• Neuroimagen de cara a identificación de la lesión estructural. • Neuroimagen de cara a identificación de la lesión estructural. 



CONCLUSIONESCONCLUSIONES

• Demencia vascular: 

• Presentación variable, dependiendo de la localización de las lesiones. 

• En general: predominio de trastorno disejecutivo, inestabilidad de la marcha y 
depresión. 

• Neuroimagen de cara a identificación de la lesión estructural. • Neuroimagen de cara a identificación de la lesión estructural. 

• Hidrocefalia crónica del adulto: 

• Existe un gran solapamiento sindrómico por lo que la anamnesis es 
fundamental y las pruebas de imagen cobran un especial protagonismo.

• Entidad tratable en sí misma: DVP.  

• Respuesta negativa a PL no predice ausencia de respuesta a la cirugía. 
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