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A-1) ENVELLIMENT SATISFACTORI

A-1.1 Introduccio

L’envelliment progressiu que podem observar en la societat actual, especialment
a causa de l'augment en I'esperanga de vida, té un impacte important tant en
I'ambit social com en el de la salut. S’estima que, en els propers 50 anys, la
proporcio de persones majors augmentara fins a duplicar la dimensié actual, i
fins i tot podra arribar a igualar o superar el nombre de persones joves en alguns
paisos. Les previsions indiquen que, entre 2015 i 2050, la proporcié de la
poblacié mundial amb més de 60 anys d’edat passara de 900 milions a 2.000
milions, la qual cosa representa un augment del 12 % al 22 %. L’Institut Nacional
d’Estadistica (www.ine.es) ens indica que les grafiques poblacionals d’Espanya
han passat de representar-se amb la piramide poblacional dels anys 80
(s’anomena piramide perqué hi havia més xiquets i joves que vells) a
representar-se amb una figura en forma de fletxa, en la qual la proporcié de gent
major de 65-70 anys és més important que la proporcié poblacional de xiquets
(sobretot a causa del fet que les persones nascudes als anys 60, els baby
boomers, tindran més de 70 anys el 2050, i la taxa de natalitat €s molt baixa).

Quant a I'esperanga de vida, fa anys que Espanya es troba entre els primers
llocs de la classificacié mundial dels paisos amb major esperanga de vida. L'ultim
informe mostrava que se situava en quarta posicio (82,9 anys de mitjana)
després del Japo, Suissa i Singapur. Malgrat aquestes bones expectatives, el
nostre pais encara no se situa en el top 5 de paisos els ciutadans dels quals
tenen una major esperancga de vida saludable. L’esperancga de vida saludable es
pot definir com la quantitat de temps que s'espera que una persona visca sense
cap mena de discapacitat ni limitacié de la seua activitat habitual. De fet, en
qualitat de vida, Espanya baixa alguns llocs.

Segons l'informe de I'Oficina Europea d'Estadistica (Eurostat) del 2016, Espanya
se situaria com el vuité pais de la Unié Europea (el nove si s’hi compta Noruega)
amb més anys de vida sana després de naixer (especialment si s’és dona). En
concret, les espanyoles viuen una mitjana de 66,5 anys de manera sana. D’altra
banda, en les estadistiques masculines ocupa el sisé lloc (vuité amb Noruega i
Islandia, fora de la UE): els homes viuen 65,9 anys de mitjana de manera sana.

Aquest envelliment de la poblacié comporta un increment de patologies
associades a I'edat, sobretot a partir del moment en qué s’acaba I'esperancga de
vida saludable (en general, a partir dels 65 anys) i fins arribar a la defuncié (20
anys almenys), les quals poden incidir greument en la qualitat de vida de les
persones afectades i de les seues families. Per aix0 cal establir estrategies




socials i sanitaries que permeten que les persones grans puguen desenvolupar
un envelliment saludable i satisfactori, i aixi fomentar la prevencié de la
dependéncia. L’envelliment saludable i satisfactori es defineix com el procés
d’optimitzar les oportunitats de salut fisica, mental i social que permeten a la gent
gran participar activament en la societat sense patir discriminaci¢ i gaudir d’'una
qualitat de vida bona i independent.

Pel que fa al tema de la nostra assignatura, el considerable increment de
persones afectades per la deméncia i per altres trastorns neurodegeneratius a
partir dels 65 anys requereix que subratllem la rellevancia de la prevencié i els
beneficis de la detecci6 i del diagnostic precog, per tal que es puguen iniciar, tan
aviat com siga possible, programes especifics d’intervencié. A més, és molt
important tenir molta informacioé sobre tots els processos i els canvis que ocorren
en el sistema nervids i que son propis de I'envelliment normal, per a poder
detectar amb rapidesa les simptomatologies que van més enlla del que es pot
esperar i, per tant, suggereixen la preséncia d’'una malaltia cognitiva.

A-1.2 Canvis neuroanatomics i neurofisiologics

Si observem els canvis cerebrals que ocorren en I'envelliment, es poden establir
certs parametres que influiran en I'evolucio del declivi cognitiu (encara que no
sén determinants per aquest declivi, tal com veurem).

S’observa una pérdua de pes i volum cerebral a causa d’un gruix cortical menor:
apareixen una atrofia cortical global i un increment de la grandaria de solcs i
cissures, aixi com una expansio (eixamplament) dels ventricles cerebrals.
L’escorca es redueix fins un 0,35 % per any en majors de 52 anys. Aquests
canvis no son lineals, sin6 que es van incrementant a mesura que envellim. Per
exemple, I'eixamplament ventricular es produeix a una ratio del 0,42 % en els
adults joves, pero a una ratio del 4,25 % a partir dels 70 anys. Hem de tenir en
compte que els estudis més recents assenyalen una alteracié en la connexid
entre neurones com a causa dels déficits trobats durant I'envelliment (que no es
deuria tant a una perdua total de neurones).

Les artéries cerebrals pateixen un augment del gruix de la paret, diposits de calci,
fosfolipids i colesterol, disminucié de la llum i augment de la rigidesa.

Si classifiquem les alteracions comentades en funcié del lloc cerebral on es
produeixen, queda meés afectat el |6bul frontal, seguit del parietal. L'occipital no
s'altera massa, i el temporal queda més o menys afectat segons les diferents
zones: per exemple, en condicions d’envelliment normal s’altera I'lhipocamp pero
es preserva prou I'escorga entorinica. Pel que fa al nivell subcortical, és important
destacar que hi ha una certa perdua neuronal selectiva en regions i estructures
subcorticals, com ara l'estriat, el nucli basal de Meynert, la nigra, el locus




coeruleus i els nuclis del rafe. D’altra banda, s’admet que algunes zones
importants per al funcionament cerebral poden formar noves neurones durant la
vida adulta (neurogenesi) per a contribuir al manteniment de la seua funcid, com
pot ser el cas de I'hipocamp. Aixi mateix, també s’admet que algunes neurones,
sobretot a les arees associatives, poden patir modificacions a causa del fenomen
de la plasticitat neural, pel qual es poden crear nous arbres dendritics o axons
nous per a establir noves connexions (aixo es detallara més endavant, al voltant
de la teoria de la compensacio).

Al'’hora d’observar els canvis neuroquimics que es produeixen amb I'envelliment,
trobem en general una produccié menor de neurotransmissors. Els sistemes de
neurotransmissio6 més afectats durant el procés d’envelliment sén els
acetilcolinérgics de projeccio cortical (acetilcolina, ACh), el sistema nigroestriatal
dopaminérgic (dopamina, DA) i els sistemes noradrenérgics de projeccio cortical
(noradrenalina, NA). La concentracié d’aquests neurotransmissors en algunes
zones especifiques del cervell descendeix a partir d’'una certa edat, la qual cosa
és consequencia de la mort de les neurones que els sintetitzen. Les disminucions
de ACh son responsables de les alteracions de memoria moderades que poden
aparéixer amb I'envelliment normal. La manca de DA és important per al
funcionament oOptim del lobul frontal: en I'envelliment apareix una certa
desconnexio del circuit frontoestriat, i sembla que la rad és precisament aquest
descens de DA. També en queda afectada la noradrenalina (NA) i 'acid gamma-
aminobutiric (GABA).

A més, una troballa de neuroimatgeria caracteristica de I'envelliment és la
leucoaraiosi, definida com “els canvis patologics que apareixen en la substancia
blanca (solen ser més grans en regions prefrontals) perd que no ocasionen
simptomes cognitius importants meés enlla dafectar la velocitat de
processament”. Alguns autors han suggerit que l'atrofia cerebral que s’observa
en I'envelliment es deu fonamentalment a processos patologics i difusos que
afecten la substancia blanca de manera primerenca.

Finalment, en referéncia a les troballes post mortem (d’anatomia patologica) de
tipus neurodegeneratiu, tenim les plaques senils (amb diposits d’amiloide R) i els
cabdells neurofibril-lars. Es molt important recordar que aquests canvis
neuropatologics son qualitativament iguals que els que mostren els malalts
d'Alzheimer, perd menors quantitativament (és a dir, que si que es presenten en
el cervell de la gent major, perd amb una menor quantitat en comparacié amb els
malalts d’Alzheimer). En el tema dedicat a I'Alzheimer s’explicara amb detall
I'etiologia d’aquests canvis.

Al comengament d’aquest punt s’ha comentat que amb I'envelliment, entre altres
processos patologics, es perden neurones. Els dos processos possibles de mort
neuronal son la necrosi i 'apoptosi. La necrosi ocorre per un dany extern a la
neurona (per exemple, per una acumulacié de plaques senils o de cabdells




neurofibril-lars) mentre que I'apoptosi s’entén com el suicidi cel-lular programat
de la neurona (mitjangant gens que s'activen i expressen proteines que indueixen
a la mort cel-lular després del final del cicle de mitosi, que sén 50 mitosis
aproximadament, i en acabar el trajecte del telomer). Tots dos processos sén
propis de I'envelliment normal, i la diferéncia amb I'envelliment patologic és, una
vegada meés, una questio de quantitat.

A-1.3 Teoria de la compensacioé funcional

A partir del coneixement general de la plasticitat neural del cervell, més que
demostrada actualment, surten les teories de la compensacio funcional, les quals
es basen en dades de neuroimatgeria pel que fa a canvis en el flux sanguini
funcional cerebral en la gent major i en les diferéncies que veiem quan el
comparem amb el de la gent més jove. Aquestes dades son les seguents:

En els adults joves hi ha una activacié prefrontal més lateralitzada enfront de
certes tasques de tipus executiu, mentre que per a les persones majors, i en les
mateixes circumstancies, aquesta activacio prefrontal esta menys lateralitzada, i
aixi doncs s’incrementa I'activacio prefrontal bilateral.

A més a més, en els adults joves, quan augmenta la carrega de la tasca cognitiva
a realitzar (és a dir, quan és més dificil) s'incrementen les regions corticals que
s’activen, mentre que en I'envelliment normal, a causa de la menor eficiéncia del
processament, les persones necessiten activar les mateixes regions cerebrals
que els joves, pero inclus a nivells inferiors de carrega (és a dir, amb tasques
més senzilles).

Aquestes dades suggeririen que la gent major mobilitza més arees, regions
cerebrals alternatives, per a compensar el declivi cognitiu, i ha d’activar-les per
a aconseguir realitzar una tasca. Una idea que es dedueix d’aixo és que el cervell
tracta de compensar les perdues funcionals mitjangant la posada en marxa
d’altres neurones, de manera que les neurones deixen d’'especialitzar-se (com a
minim se’n redueix I'especialitzacid) i es tornen més indiferenciades (teoria de la
desdiferenciacio en I'envelliment).

En aquest sentit, volem esmentar el concepte de reserva cognitiva, que ara
concentra molts dels estudis que es fan en I'ambit de les funcions cognitives en
I'envelliment. El concepte de reserva cognitiva fa referencia al fet que els factors
associats amb el deteriorament cerebral no prediuen completament el rendiment
cognitiu entre els individus, és a dir, que algunes persones obtenen nivells
significativament millors que els que s’esperen en relacid amb un determinat
nivell de dany cerebral observat, mentre que per a d’'altres és al contrari. Per tant,
no sempre coincideixen les alteracions observades en el cervell mitjangant la
neuroimatgeria amb el rendiment cognitiu demostrat per una persona concreta.




El concepte de reserva cognitiva postula que altres factors —genétics, educatius,
de personalitat, nutricionals, d’habits saludables i d’altres— poden mitigar el
deteriorament cognitiu esperat segons els canvis neuropatologics observats en
el cervell.

D’altra banda, la compensacio neuronal no sempre és eficient, o més aviat no ho
és durant tot el cicle vital. Per exemple, s’ha observat que les neurones de
'hipocamp augmenten l'arboritzacié entre els 50 i els 70 anys per tal de
compensar la pérdua de neurones d’aquest periode evolutiu i aconseguir que no
patim massa perdues cognitives. Ara bé, entre els 70 i els 90 anys aquesta
arboritzacié ja no és suficient per a dur a terme la compensacio, i per tant s’atura
(i, aixi, és en aquest periode quan comencem a notar els canvis cognitius propis
de I'envelliment normal).

A-1.4 Neuropsicologia de I'envelliment

Estudiarem aci els canvis de cognicio, emocié i comportament relacionats amb
els canvis cerebrals propis de I'envelliment que hem mencionat abans.

L’envelliment normal és el que experimenta la major part de la poblacio, i va
acompanyat de certs canvis neurals i cognitius que s’accepten dins de la
normalitat. D’altra banda, I'envelliment patologic és el que esta relacionat amb el
desenvolupament de malalties neurodegeneratives i amb un declivi cognitiu més
gran que el que s’espera en relacié amb I'edat de l'individu.

Quant a les generalitats, podem dir que bona part dels canvis considerats
normals en I'envelliment es relacionen amb la major alteracié cerebral de les
regions frontals, dels nuclis estriats i de la substancia blanca (mielina). Aquests
canvis son responsables de I'empitjorament del rendiment en fluidesa verbal,
planificacié i autoregulaci6, memoria operativa i prospectiva, tasques que
demanen inhibicio activa i, en general, de les funcions executives. Des d'una
perspectiva de psicologia general, s’observa que els ancians prefereixen
situacions rutinaries més que no situacions noves, tasques consecutives i no
tasques simultanies, i activitats habituals més que no canvis sobtats. Tot aix0 es
deu a la disminucio de la flexibilitat i a 'augment de la rigidesa cognitiva en
contrapartida.

VELOCITAT DE PROCESSAMENT PSICOMOTRIU

Apareix un endarreriment cognitiu (bradifrénia per leucoaraiosi) i un
parkinsonisme lleuger (per disminucié de la DA). Alguns autors inclus han
proposat que la major part de canvis cognitius associats a I'edat es deuen en
realitat a I'endarreriment, que afectaria de dues formes generals: a) hi ha
processos limitats en el temps que no poden executar-se de forma eficient
(limitacio temporal de fer qualsevol cosa en un interval de temps concret), i també




b) el fet que resultats de processos anteriors es perden en el temps, la qual cosa
perjudica el rendiment posterior (aixo es refereix a la memoria operativa, tal com
veurem de seguida).

CANVIS EN FUNCIONS EXECUTIVES

Quant als canvis relacionats amb el I0bul frontal i prefrontal, és a dir, les funcions
executives, no hi ha un declivi unitari de tots els components executius, pero si
que podem dir que apareixen dificultats per a iniciar de forma autdonoma
estrategies de solucio de problemes, de manera que s’alteren I'atencié selectiva,
la dividida i la inhibicié. En canvi, I'atencié sostinguda o vigilancia no es veu
afectada amb I'edat (perqué és un procés d’atencié simple). Aprofundint un poc
en I'aspecte de la manca d’inhibicid, s’ha proposat la “teoria del déficit inhibitori”
en l'envelliment. Aquesta teoria postula que amb I'edat disminueix la capacitat
d’inhibir informaci¢ irrellevant, i amb aixd augmenten la vulnerabilitat respecte a
la interferéncia, la distractibilitat, la dificultat per a passar rapidament d'una tasca
a altra, i també la dependeéncia d'estereotips heuristics i d’esquemes no flexibles.
El darrer aspecte frontal que es deteriora de manera notable en I'envelliment és
la memoria de treball, també anomenada memdria operativa, que es fa patent
quan hem de mantenir una informacio en el cap i alhora treballar-hi; per exemple:
si ens demanen que repetim una série de digits, perd6 comencgant pel final i cap
enrere, haurem de mantenir en la memoria els digits i alhora treballar-hi canviant-
los d’ordre, i aixd ho podem fer gracies a la memoria operativa. A diferéncia de
la resta de memories que es localitzen a la zona del Idbul temporal i de
I'hipocamp, la memoria de treball o operativa és una funcio del I6bul frontal.

CANVIS EN MEMORIA

Quant als canvis en la memoria, apareix un deteriorament de quasi tots els
aspectes memoristics. La memoria episodica (records de la propia biografia)
decreix més que la semantica (records de coneixement general del mon), i els
aspectes que requereixen mes esfor¢ declinen més (records complexos del tipus
‘qué vaig fer exactament diumenge passat, i a quines hores del dia”). La
codificacio i 'aprenentatge de nova informacié es veuen afectats; en canvi, el
reconeixement no s’altera tant. La familiaritat (sensacié de reconeixement en
abséncia de detalls contextuals) s’observa preservada si la comparem amb el
record lliure, i aixd és perque la memoria de contextos es veu més alterada en
'envelliment que la de contingut. Finalment, la memoria prospectiva (que es
refereix al fet de “recordar-se de recordar-se”) quant al moment temporal o quant
a esdeveniments, si que es deteriora, perqué manquen pistes internes i
processos autoiniciats.

CANVIS EN FUNCIONS VISUOPERCEPTIVES | VISUOESPACIALS

Apareixen dificultats també en aquestes funcions, incloses tasques de rotacio
mental i de construccié o copia de figures complexes. Hem de tenir en compte




que latencidé, la memoria i lorientacid visuoespacials poden aparéixer
lleugerament alterades, i aix0 també passa perqué el funcionament executiu és
pitjor. En els estudis epidemiologics s’ha observat que, en el tests d'intel-ligencia
WAIS-III, el QI (quocient intel-lectual) no verbal (que implica la manipulacio
tridimensional dels objectes) disminueix més que el Ql verbal amb I'envelliment.

A-1.5 El llenguatge en I’envelliment

En general, el llenguatge és la funcié menys afectada en I'envelliment, i fins i tot
en algunes persones majors, pel que fa a la xarxa conceptual del léxic, pot
millorar amb els anys.

De totes maneres, la funci6 linguistica general pot alterar-se durant I'envelliment
perque esta influida per la resta d’alteracions que hem comentat abans. Per
exemple, la velocitat de processament endarrerida afectara la comprensié
d’'informacio presentada rapidament. L’alteracié de les funcions executives i de
la memoria de treball (operativa) afecta la comprensié de frases complexes i
I'autoregulacio de la produccid. El deteriorament inhibitori afecta la comprensié
del llenguatge si hi ha soroll de fons, i també la pragmatica del discurs, i aixi es
produeix la verbositat, la tendencia a eixir-se’n del tema i la incapacitat de
suprimir algunes paraules incorrectes.

La hipotesi més acceptada per a I'explicacio de les alteracions linguistiques
propies de I'envelliment és la de Juncos (1998), que es basa en dues idees clau:

- Les alteracions del llenguatge en la vellesa normal no interfereixen en els
moduls (d’acord amb la distincié entre sistemes modulars i centrals feta per
Fodor el 1980) i, per tant, a diferéncia del que ocorre en les afasies, les
alteracions linguistiques observades no son selectives de domini (no afecten el
llenguatge com a sistema modular fonologic, sintactic i lexicosemantic).

- Les alteracions durant la vellesa interfereixen en el sistema d’atencio i de
control, especialment en els processos d’atencid i d'inhibicié que impliquen la
seleccio, planificacio i supervisié del discurs. Es a dir, dificulten especialment els
aspectes del llenguatge en els quals la capacitat de memoria de treball
(operativa) és més necessaria: accés al léxic, comprensié i produccio d'oracions
complexes i comprensio i produccio del discurs.

Dit d'una altra manera, els possibles problemes de llenguatge es derivarien de
problemes en la memoria de treball (operativa) i en les funcions executives, i no
d'una deterioracio propia del llenguatge.




L’ENVELLIMENT | EL LEXIC

El vocabulari passiu augmenta o roman estable: les persones majors reconeixen
i comprenen tantes paraules com els joves 0 més, en funcio, és clar, del nivell
cultural.

En I'envelliment hi ha dificultats importants en I'accés al 1éxic: hi ha problemes
per a trobar la paraula adequada per a anomenar o definir objectes,
s’incrementen els episodis de “ho tinc a la punta de la llengua” (PDL), fenomen
que té a veure no amb la disgregacié o absencia de la paraula corresponent, sin6
meés aviat amb la dificultat de seleccié de l'adequada. El fenomen de PDL
representa un intent de recuperacio i produccio léxica, i esta en correlacio amb
activacions funcionals al I0bul insular esquerre.

El coneixement conceptual no sembla que es deteriore amb l'edat, siné que més
aviat s'incrementa en les persones majors.

Per tant, les dificultats léxiques que poden patir les persones majors responen
meés a un problema d'execucié que a un de competencia. El coneixement es
manté tant des del punt de vista conceptual com des del semantic i des del
fonologic. El que s'observa és una dificultat per a accedir a aquest coneixement,
que es manifesta en:

- Incapacitat per a trobar noms (especialment noms propis o poc frequents).
- Augment del temps de reaccié.

- Us de parafrasis o circumloquis com a estratégia compensatoria.
L’ENVELLIMENT | LA SINTAXI

En els estudis realitzats sobre les capacitats sintactiques de les persones majors
s'han descrit dificultats en la comprensio, repeticid i Us espontani d'oracions
complexes.

Altres autors han proporcionat una explicacié dels problemes en la comprensid i
produccio d'estructures sintactiques complexes en les persones majors, que
relaciona aquestes dificultats (una vegada més) amb alteracions en la memoria
operativa. S’ha de tenir en compte que el processament sintactic implica,
almenys, la participacié d'un processador especific regit per les lleis de la
gramatica i de la memoria operativa. Suposadament, la dificultat té I'origen en
les limitacions de les persones majors per a operar simultaniament amb diferents
tipus d'informacié o amb material complex, o si més no en la limitacid de la
memoria verbal a curt termini.

L’ENVELLIMENT | EL DISCURS NARRATIU

Quant al discurs narratiu, apareixen dificultats per a comprendre i produir
adequadament diferents tipus de discurs: comprensié de textos, conversa




espontania, descripcions, relats autobiografics, comprensio i narracio d'histories,
i comprensié de paragrafs en prosa.

Aquesta alteracioé es manifesta en:
-> Efecte negatiu de I'edat sobre el record d'informacio en el discurs.

-> Dificultat per a comprendre la informacié estructurada de forma complexa en
els textos orals o escrits que es presenten, o a partir de materials visuals.

- Dificultat per a elaborar histories coherentment estructurades i amb gran
contingut informatiu.

El primer aspecte podria explicar-se per les alteracions de la memoria
associades a l'edat. El segon i el tercer es relacionen amb I'organitzacié de
I'estructura del discurs.

En definitiva, i en resum: les deficiéncies linguistiques observades en les
persones majors, pel que sembla, es produeixen per una alteracié en la capacitat
d’atencié o en la memodria operativa, i no per dificultats de raonament o
agramatisme, que no han sigut descobertes de forma generalitzada en les
persones majors sense alteracions neurologiques.

A-1.6 Avaluacio del llenguatge i de la comunicacié en I’envelliment

Ha de realitzar-se des de la perspectiva d'entendre alguns dels canvis associats
a l'envelliment normal en les habilitats generals de comunicacio. Cal tenir en
compte que el record rapid de paraules crea problemes, pero d’altra banda els
ancians demostren competéncies semantiques bones si la velocitat de resposta
no és necessaria per a fer la tasca. A més, pel que fa a la pragmatica del
llenguatge, hem de recordar que els parlants majors mostren una reduccid
significativa en [l'organitzacié estructural. Les narracions ofereixen menys
claredat i rellevancia respecte de la situacié durant la conversa, de manera que
es mostra menys informacié. Finalment, €s important per al clinic reconéixer que
I'execucid en la comunicacio i I'efectivitat es condicionen molt pel context en el
qual ocorre la comunicacio i pel nivell de familiaritat de l'interlocutor en la
comunicacio.

RECOMANACIONS

Per a fer I'avaluaci6 de persones majors més valida i significativa:

- Donar instruccions diverses vegades, i en un nivell de so adequat.
- Deixar temps per a una conversa informal durant I'avaluacio.

- Recordar-li al pacient continuament quin és el proposit de cada tasca.




- Controlar com a terapeuta el seu comportament no verbal, que pot causar-li
estres o pressio a causa del temps.

- Actuar amb empatia, aplicant una escolta activa quan la persona major li
revele informacio personal.

A-1.7 Habits recomanables. Els superavis

El concepte de reserva cognitiva postula que hi ha factors (genétics, educatius,
de personalitat, nutricionals...) que poden mitigar el deteriorament cognitiu
esperat, i per tant son importants per a la prevencié. Farem ara un repas dels
factors en qué podem intervenir (per exemple, la genética no en seria un) i que
podem transformar en habits recomanables per a gaudir d’'un envelliment
satisfactori.

TENIR UNA VIDA INTEL-LECTUAL ACTIVA

S’ha observat que el nivell educatiu té un efecte protector contra el deteriorament
en les funcions cognitives en la gent gran. Hi ha proves del fet que I'educacié i
altres indexs de quocient intel-lectual (Ql) es relacionen amb I'activitat cerebral
en les persones grans. Aquests resultats suggereixen que l'escorga frontal
processa de manera meés efectiva en aquelles persones grans que tenen un nivell
educatiu superior. Els mecanismes compensatoris de ['activitat cerebral
s’observen actius, en major mesura, en persones amb un nivell educatiu més
elevat. En qualsevol cas, és important continuar amb I'entrenament cognitiu
durant tota la vida, mitjangant exercicis mentals concrets de cadascuna de les
arees cognitives, i realitzar activitats que suposen un repte cognitiu.

FER UNA ACTIVITAT FiSICA REGULAR

Amb I'exercici practicat de manera continuada i amb intensitat moderada,
especialment l'aerdbic, s’ha demostrat que les taxes de mortalitat per
cardiopaties, hipertensié, accident cerebrovascular (ACV) i diabetis tipus Il
descendeixen. Funciona millor el sistema cardiorespiratori i muscular si es té una
massa corporal i una salut ossia millors. El perfil de biomarcadors és meés
favorable per a la prevencié de malalties cardiovasculars i de diabetis tipus Il
Finalment, tenim menys risc de caigudes i, quant al tema que ens interessa, unes
funcions cognitives més ben preservades. L’exercici intens ajuda en la
neurogénesi mitjangant I'afavoriment de 'arboritzacio i la connexio de les noves
neurones a l'hipocamp (almenys en rosegadors). En humans majors s’ha
observat que I'hipocamp i el I0bul frontal de les persones majors que fan exercici
regular no presenten tanta atrofia com els de les persones majors sedentaries.




CUIDAR LA NUTRICIO

Quant a la nutrici6, la gent major té necessitats nutricionals especifiques:
necessiten menys calories, perd més nutrients per a promoure i protegir la seua
salut i contribuir a la seua independeéencia, autoeficacia i qualitat de vida. La
nutricié inadequada els pot conduir a efectes adversos i complicacions
sinérgiques. L'excés de pes és frequent entre els homes vells. A més, en les
dones la prevalencga és superior entre les de classes més desfavorides. L'objectiu
és promoure habits d’alimentacio saludables entre la gent gran, posant émfasi
en el baix consum de greixos saturats i I'alt consum d’aliments rics en fibra,
verdures i fruita. Fins i tot una restriccid caldrica de tant en tant podria ser
beneficiosa, tant per al manteniment de les funcions cognitives com per a allargar
inclus I'esperanga de vida (vegeu estudis que relacionen la restriccio calorica
amb la longevitat, un tema interessant pero que se n’ix un poc de I'assignatura).

| A MES...

D’altra banda, també hi ha altres variables, com ara els trets de personalitat o
I'estat d’anim, que tenen una influeéncia en 'activitat cerebral en persones grans
(vegeu el tema seguent, sobre 'Alzheimer i “I'estudi de les monges”, i vegeu
també, tot seguit, el tema dels superavis).

ELS SUPERAVIS

S’anomenen superavis les persones majors entre 80 i 100 anys sense cap
degeneracio cognitiva apreciable i amb algunes funcions cognitives dins dels
valors normatius de la gent de 50-65 anys. Aquestes persones no mostren atrofia
cerebral, i moltes presenten una escorga de la circumvolucié del cingol anterior
gruix major més gruixuda en comparacié amb persones sanes joves. Se n’han
estudiat els habits, perd no s’ha obtingut cap patré de comportament (per
exemple, alguns fumaven i d’altres portaven una vida sana), de manera que se
n’esta investigant sobretot la genética. Quant a diferéncies cerebrals, s’ha trobat
que tenen més neurones Von Economo al cervell, situades al cingol. Estudis
recents lliguen les neurones Von Economo amb el sentit del jo, I'empatia i la
capacitat per a organitzar i supervisar altres parts del cervell. Aquestes neurones
dirigeixen els nostres pensaments i ens ajuden a concentrar-nos. Les zones on
es troben son parts del cervell que processen el dolor i la fam, i es relacionen
amb la generacié d'emocions socials com ara la vergonya, la confianga, I'amor,
el ressentiment. Es per aixd que s’ha proposat que la vida social de la persona,
i la seua actitud davant la vida, sébn més importants del que sembla pel que fa a
tenir un envelliment saludable.




A-2) DETERIORAMENT COGNITIU LLEU (a partir d’ara, ens referirem a
aquest constructe com a DCL)

A-2.1 Definici6 i epidemiologia

El DCL és una sindrome definida com a “declivi cognitiu més gran que el que
s’espera per a l'edat i per al nivell educacional, perd que no interfereix
notablement en les activitats de la vida diaria”. El DCL és diferent de la demeéncia;
en la deméncia, els déficits cognitius estan més estesos i son més severs, i tenen
un efecte clar en les activitats de la vida diaria.

El DCL ha estat descrit ampliament i majoritariament com un estat clinic que té
lloc entre la salut cognitiva i la demencia. Encara que puga fer-se visible un
deteriorament important de les funcions cognitives, bé d’'un domini (per exemple
de la memoria en el DCL de tipus amnésic) o bé de molts (llenguatge, atencio,
etc.), el DCL no suposa una interferéncia significativa en les activitats de la vida
diaria per si mateix. Actualment, el DCL es considera una manifestacio
patologica, perd no necessariament un estat previ a la deméncia. Tampoc és un
simple problema de memoria associat a 'edat. No hi ha consens respecte a quin
és el grau d’interferéncia en les activitats de la vida diaria, perd si que esta
acceptat el fet que no és prou important com per a complir amb els criteris DSM-
5 de trastorn cognitiu greu (deméncia).

CRITERIS DIAGNOSTICS PROPOSATS EN EL MANUAL DIAGNOSTIC | ESTADISTIC DELS
TRASTORNS MENTALS, 5A EDICIO (DSM-5), PER A UN TRASTORN COGNITIU MENOR
(LLEU):

A. Mostres d'un declivi cognitiu modest, des d'un nivell previ de major
acompliment de tasques, en un dels dominis cognitius referits o en més d'un, que
es manifesta en:

1. Preocupacio de l'individu, d'un tercer informat o del facultatiu respecte d'un
declivi modest en les funcions cognitives.

2. Declivi en I'acompliment neuropsicologic de tasques, que implica que en els
tests del rang s’assoleixen entre una i dues desviacions estandard per davall del
que s’espera en l'avaluacié neuropsicologica reglada, o, davant una avaluacié
clinica equivalent,

B. Els deficits cognitius son insuficients per a interferir amb la independéncia (p.
ex., activitats instrumentals de la vida diaria, tasques complexes com ara el
maneig de la medicacié o de diners), de manera que pot caldre més esforg,
utilitzar estratégies compensatories o fer una acomodacié per a mantenir la
independéncia.

C. Els déficits cognitius no ocorren exclusivament en el context d'un delirium.




D. Els déficits cognitius no sén atribuibles de manera primaria a la presencia
d'altres trastorns mentals (p. ex., trastorn depressiu major, esquizofrénia).

EPIDEMIOLOGIA

Quant a dades epidemioldgiques, els canvis progressius en la definicio i en els
criteris diagnostics del DCL, aixi com la variabilitat en els instruments
neuropsicologics de deteccid utilitzats, han condicionat grans discrepancies en
els resultats dels estudis epidemiologics realitzats en els ultims anys, de manera
que tant la prevalenga com les taxes d'incidéncia de tots aquests estudis sén
dificilment comparables entre si. Pel que fa a aix0, la prevalenga global del DCL
s'ha situat entre el 3 % i el 53 %, amb una tendéncia a 'augment progressiu a
partir dels 65 anys i a 'estancament a partir dels 85 anys. Tenint en compte I'edat
i el tipus de DCL, la prevalencga s’estima en un maxim del 20 % en persones
majors de 70 anys, i és més elevada per al DCL de tipus amnésic (després es
veuran els tipus de DCL) que per al tipus no amnesic. Quant a la incidéncia anual
del DCL, és superior a la de la deméncia (fins al 10-15 % DCL i fins a I'1-2 %
demencia). D’altra banda, s’estima que, dels pacients amb DCL, fins al 40 %
acabaran desenvolupant deméncia, majorment tipus Alzheimer, i d’altra banda,
fins al 25 % dels pacients amb DCL es recuperaran, i la simptomatologia tornara
a la normalitat; per tant, el DCL pot ser reversible (molts en el primer any des del
comengament dels simptomes).

Entre els principals factors que incideixen en un menor rendiment de la memaoria
en persones majors es troben els seguents:

- Tenir una edat avangada, superior a 80 anys.

-> Nivell educatiu baix.

-> Malalties cardiovasculars i endocrines (hipertensio, diabetis, etc.).
- Psicopatologia (depressio, psicosi d'aparicio tardana, etc.).

- Consum excessiu de farmacs, alcohol i drogues.

- Deéficit sensorials (visio, oida).

-> Situacio de dependéncia dels altres per a curar-se.

A-2.2 Historia

El concepte de DCL té els seus origens en la descripcid conductual dels
processos d’envelliment patologic i de les diferéncies en relacio amb
I'envelliment normal o associat a I'edat que van desenvolupar temps enrere
autors classics com ara Prichard, Kral o Crook. Aquests autors van caracteritzar




el procés de deterioracié normal i el patologic, tot suposant que havia d’haver-hi
un estat intermedi entre la vellesa saludable i la deméncia senil.

Com a primer antecedent del concepte de DCL, i al voltant de la idea de
deterioracio associada a I'edat, sorgeix la proposta de Kral (1962) sobre oblits
benignes i oblits malignes en la vellesa:

- Oblit benigne de la vellesa: correspon a I'envelliment no patologic. Dificultats
per a recordar fets quotidians (on s'han deixat les claus...). Els oblits benignes
associats a l'edat afecten la capacitat per a recordar informacié de poca
importancia.

- Oblit maligne de la vellesa: associat a la deméncia. Afecta tant fets importants
com irrellevants. A més, apareix anosognosia (el pacient no s’adona de l'oblit).
Els oblits malignes afecten continguts de la memaria que poden arribar a produir
desorientacio i confabulacio.

Fins a aquest moment havia quedat clar que calia diferenciar entre el
deteriorament normal associat a I'edat i el deteriorament patologic que es
presentava com el preludi de processos clarament problematics.

Es per aixo que, el 1980, la tercera edicié del Manual diagnostic i estadistic dels
trastorns mentals (DSM-III, American Psychiatric Association, 1980) comenca a
descriure la sindrome anomenada demencia degenerativa primaria, associada a
la malaltia d’Alzheimer. Definia un constructe amb un inici insidiés i de curs
progressiu, en el qual la deterioracio de la memoria podia ser I'inic déficit cognitiu
evident en un primer moment, encara que més tard es desenvoluparia demeéncia
i els deficits serien de multiples dominis.

L’any 1982 es van desenvolupar dues eines diagnostiques que van marcar un
abans i un després a I'hora d’identificar I'estat de deterioracid progressiva
associat a un procés demencial: la Clinical Dementia Rating (CDR) de Hughes,
Berg, Danzinger, Coben i Martin (1982) i la Global Deterioration Scale (GDS) de
Reisberg, Ferris, de Leon i Crook (1982). Ambdues escales van ser dissenyades
per a avaluar la deterioracid cognitiva i detectar una fase intermédia entre la
normalitat i els processos demencials (el que avui seria el DCL). Aquest suposat
estat previ al clinic s’identifica amb el nom de mild cognitive impairment (MCI sén
les sigles del DCL en anglés). Segons la GDS, el DCL (MCI) correspondria a
I'estadi en grau 3. La idea de fons d’aquests autors considerava el DCL com un
estat intermedi que necessariament reflectia un pas previ del desenvolupament
d’'un procés demencial, perd tal com veurem més endavant el DCL, a la manera
com I'entenem actualment, no té per qué antecedir un procés patologic.

L’any 1986, Crook proposa el constructe anomenat alteracio de la memoria
associada a l'edat (AAMI, per les sigles en anglés d’age associated memory
impairment) segons els seguents criteris:




- Edat superior a 50 anys.

- Queixes subjectives de memoria que afecten la vida quotidiana, com ara
recordar noms, numeros de telefon, codis... o dificultats per a recordar coses que
han de fer-se o comprar, o bé oblidar on s’han deixat els objectes.

- En proves de memoria, rendiment per davall d'una desviacio tipica (1 SD) de
la mitjana de l'edat del subjecte, almenys en un dels tests neuropsicologics
estandard.

- Funcions intel-lectuals generals normals, obtingudes mitjangant una puntuacio
tipica (PT) igual o superior a 9 en el subtest vocabulary del WAIS.

- Abséncia de deméncia d'acord amb una puntuacio de 27 en el MMSE.

Els criteris de I'alteraci6 de la memoria associada a I'edat no suposaven etiologia
ni pronostic. A més, van ser criticats perqué es classificaven algunes persones
sanes com a malaltes, perque 1 SD és poca diferéncia amb la mitjana per a
diferenciar bé els grups.

En els darrers 15 anys s'han vist diverses definicions i reformulacions del DCL a
partir del que es coneixia ja: totes coincidien que el DCL és un deteriorament
clarament significatiu de la memoria i/o d’altres capacitats cognitives, perd sense
deterioracio de les capacitats funcionals.

Aixi i tot, al voltant del concepte de DCL hi ha prou problematica. D’'una banda,
els pacients amb DCL presenten diferéncies quant a l'etiologia: per a una part
d’ells, el DCL sera secundari respecte a altres patologies (i, per tant, en aplicar
el tractament a I'altra patologia, el DCL s’alleugerira); altres pacients tenen DCL
senzillament relacionat amb I'edat (i per tant sera més estable en el temps); i,
finalment, per a d’altres el DCL es deura a un procés demencial subjacent
('evoluci6 aci sera la pitjor, doncs). Hem de destacar que amb una sola visita no
podrem establir I'etiologia del pacient amb completa seguretat, caldra fer-ne
visites longitudinals. D’altra banda, el diagnostic de DCL en una poblacio
concreta pot variar si fem servir diferents criteris operatius de diagnostic (no ens
eixira la mateixa classificacio si apliquem el llindar d’1 SD per davall de la mitjana
que si apliquem el de 2 SD). Finalment, una altra circumstancia que dificulta el
diagnostic correcte del pacient és I'evolucié variable del DCL.

L’any 1999, el grup de Petersen proposa un constructe corresponent a la
descripcio simptomatica de persones amb probabilitat elevada de desenvolupar
la malaltia d’Alzheimer. Els criteris originals de Petersen et alii foren els seguents:

- Preséncia de queixes de memoria, corroborades per un informant.
- Alteracié de la memoria segons I'edat i el nivell educatiu.

- Funcio cognitiva general (Ql) preservada.




- Sense demeéncia.

En el Congrés Internacional de DCL del 2003, el constructe DCL es va ampliar
en observar-se que no tots els afectats per alteracié de la memoria progressen
fins a la malaltia d’Alzheimer. Es proposaren dos subtipus: el DCL amnésic, que
inclou alteracio en la memoria, i el DCL no amneésic, amb alteracié d’altres
dominis cognitius. Finalment, I'any 2007 Petersen modifica els seus criteris
lleugerament, va ampliar els dominis cognitius més enlla de la memoria, i aquests
son els que seguim avui:

-> Queixes sobre la memoria o bé sobre altres dominis cognitius.

-> Alteracio cognitiva (la memoria o un altre domini) segons 'edat i I'educacio.
- Funcio cognitiva general (Ql) preservada.

- Sense demencia.

El lector haura d’adonar-se que el fet d’incloure el criteri de “sense demeéncia” fa
referéncia sobretot al fet que el pacient es comporta de manera autbnoma en les
activitats de la vida diaria (AVD).

PERO, LLAVORS, ;HI HA DIFERENCIES ENTRE L'’ANOMENADA “PERDUA DE MEMORIA A
CAUSA DE L’EDAT” | EL DCL?

Si recordem el que s’ha dit més amunt, en la pérdua de memoria a causa de
'edat el pacient és una persona major de 50 anys amb perdua gradual de
memoria i queixes subjectives d’oblits, que obté uns resultats en les proves
neuropsicologiques d’almenys 1 desviacio estandard (1 SD) per sota de la
mitjana de la poblacio de referéncia, amb abséncia de deteriorament global. Per
contra, segons una definicié formal, en el DCL el problema es defineix com a
preséncia de queixes subjectives (confirmades per part d’'un informant) sobre
problemes cognitius o de memoria, amb certs antecedents de deteriorament
cognitiu i funcional durant I'any anterior, perd amb abséncia de repercussions
funcionals en AVD (encara que poden referir pocs problemes lleus) i amb
mostres d’errades en l'examen reglat cognitiu (és a dir, en l'exploracid
neuropsicologica). EI DCL actual, doncs, elimina el criteri d’1 SD (de fet, segons
alguns autors s’ampliaa 1,5 SD o 2 SD) i afegeix altres dominis cognitius a banda
de la memodria. En la practica, i sobretot si el pacient es queixa sols de la
memoria, es fa molt dificil establir una diferéncia clara entre els oblits senils
benignes i el DCL, i cal fer I'estudi i el seguiment longitudinal del curs evolutiu del
pacient en questio.




A-2.3 Simptomatologia sospitosa

Per tant, ja que el DCL és dificil de diagnosticar, hem de tenir en compte alguns
simptomes suspectes, que es poden observar sobretot amb la convivéncia, i que
ens poden indicar que la persona que els mostra pot necessitar una exploracié
reglada per a aclarir el diagnostic (criteri: 2 o més alteracions):

- Deterioracio de I'orientacio (s’ha perdut alguna vegada?).

- Dificultat en I'adquisicié d'informacié nova (sembla que no aprenga les
coses?).

- Deterioracio de la memoria recent (oblida coses que va fer ahir?).
-> Problemes amb el raonament logic amb els altres.

- Calcul (diners...).

-> Dificultat per a realitzar tasques complexes (com ara viatjar).

- Llenguatge (en frases complexes, comprensid, gramatica...).

-> Incapacitat per a la programacio (planificacio de tasques).

—> Altres funcions intel-lectuals.

Sera important, a més, comprovar que els simptomes persisteixen durant 6
mesos

A-2.4 DCL i comportament

A banda dels simptomes sospitosos que hem vist més amunt, en els darrers anys
hem sabut que el DCL esta molt relacionat amb els canvis de comportament,
com ara l'ansietat, la depressio, la irritabilitat i I'apatia. Si trobem aquest tipus de
senyals psicologics juntament amb alteracions del comportament (vegeu en
l'apartat sobre la deméncia tipus Alzheimer el punt titulat “Alteracions
conductuals” per a saber a quines manifestacions ens referim) hi haura una alta
probabilitat de progressidé cap a la demencia. D’altra banda, se sap que els
simptomes depressius tots sols poden contribuir al DCL o precipitar-lo. Es per tot
aixo que alguns autors han suggerit que les futures formulacions de la definicid
del DCL haurien d’incloure d’alguna manera la simptomatologia no cognitiva.

A-2.5 Tipus i evolucié del DCL

Els tipus de DCL son:




DCL AMNESIC, DE DOMINI UNIC: només afecta la memoria, en comparacié amb
persones de la mateixa edat i del mateix nivell educatiu.

DCL AMNESIC DE MULTIPLES DOMINIS: pérdua en més d'un domini cognitiu
(funcions executives, visuoespacial o llenguatge), inclosa la memoria.

DCL NO AMNESIC DE DOMINI UNIC: pérdua en un domini cognitiu que no siga la
memoria.

DCL NO AMNESIC DE MULTIPLES DOMINIS: pérdua en més d’un domini cognitiu, tret
de la memoria.

ALGORITME DE DECISIO DIAGNOSTICA
1) Té el meu pacient pérdues de memoria? Sols aix0? - DCL amneésic.

2) Té el meu pacient pérdues de memoria i pérdues d’altres dominis cognitius?
- DCL amnesic de multiples dominis.

3) Té el meu pacient un domini cognitiu alterat i no és la memoria? - DCL no
amnésic.

4) Té el meu pacient més d’'un domini cognitiu alterat, perd cap de tots no és la
memoria? - DCL no amnesic de multiples dominis.

EVOLUCIO DEL DCL

Abans comentavem que, per a una part dels pacients, el DCL té un origen
patologic, es deu a una malaltia. Quan es referim a una malaltia del sistema
nervids central (SNC), i segons subtipus de DCL, podem observar que:

- EI DCL amneésic de domini unic pot causar-lo o bé la malaltia d’Alzheimer, si
I'etiologia és degenerativa, o bé una depressio, si I'etiologia és psiquiatrica (en
aquest segon cas podria ser reversible en tractar-li la depressio al pacient).

- ElI DCL no amnesic de domini unic el pot causar una demencia amb cossos
de Lewy, o una demeéncia frontotemporal si I'etiologia €s degenerativa (en aquest
segon cas sera APP quan el domini afectat és el llenguatge).

- EI DCL de multiples dominis amnésic el pot causar una demencia d’Alzheimer
si l'etiologia és degenerativa, una deméncia vascular o una depressio si
I'etiologia és psiquiatrica (en els dos darrers casos hi haura una probabilitat de
reversibilitat del DCL).

- EI DCL de multiples dominis no amnésic el pot causar una deméncia amb
cossos de Lewy si I'etiologia és degenerativa, o una demencia vascular.




A banda d’aix0, per a un altra part dels pacients les etiologies patologiques no
pertanyen a una malaltia del SNC; per exemple, una infeccié d’orina important
por manifestar-se com a DCL en poblacié major.

A més, respecte de I'evolucié dels pacients amb DCL, és important de recordar
que pot ser reversible: fins al 25-30 % dels pacients DCL ens apareixen com a
normals després d'un temps d’haver-se’ls diagnosticat el DCL (generalment en
la segona visita, al cap de sis mesos o inclus un any), encara que alguns estudis
recents indiquen que la proporcié és inferior. En tot cas, la reversié a cognicid
normal en un seguiment a curt termini no exclou la possible progressio posterior.
Per tant, cal allargar els periodes de seguiment i programar més d’una visita (i
meés de dues) al pacient diagnosticat amb DCL. Les formes reversibles de DCL
sobretot podrien estar relacionades amb una depressido i amb els efectes
col-laterals dels medicaments (alguns antidepressius tenen un efecte
anticolinérgic important, i aixo afecta la memoria). Altres factors importants sén
'educacio, els factors de risc vascular, el bagatge genétic, els canvis
hormonals...

D’altra banda, la proporcié general de progressio cap a la deméncia entre els
pacients diagnosticats de DCL és aproximadament d’'un 10 % a I'any (Petersen,
el 2001, informa que fins al 80 % de pacients amb DCL amnésic desenvolupen
malaltia d’Alzheimer abans de 6 anys). Entre els factors que prediuen una
progressio més rapida (és a dir, pitjor) tenim el grau de deteriorament cognitiu en
el moment de la linia base (és clar que aquells pacients que ja es presenten pitjor
cognitivament a la primera visita son els que tenen més probabilitats d’avancgar
cap a la malaltia) i els portadors de I'al-lel ApoE4 (aquest aspecte genétic
s’explicara millor en el tema sobre les deméncies). També s’ha observat que, en
pacients amb DCL amnésic, hi ha 2 factors neuroanatomics que augmenten el
risc de progressio cap a la deméncia: d’'una banda, les mesures de I'hipocamp
per sota del percentil 25 per a la seua edat i sexe, i de I'altra, un eixamplament
ventricular major; i aixo s'utilitza com a biomarcador, tal com veurem més
endavant.

Quant als predictors conductuals d’elevada probabilitat pel que fa al progrés cap
a la demeéncia des del DCL, és important la preséncia de senyals psicologics i de
comportament, aixi com l'observacié de dificultats subtils en la realitzacié
d’activitats complexes de la vida diaria, com ara els hobbies amb una certa
complexitat de realitzacio, portar els comptes etc., que sén prou comuns 2 anys
abans del diagnostic (un altra cosa seria si observem una dificultat notable en
alguna habilitat basica, com ara utilitzar el teléfon, diners, transport..., que
assenyalen el comengcament de la deméncia). Finalment, la preséncia
d’anosognosia (és a dir, la ignorancia del problema, el fet de no ser-ne conscient)
sempre és un mal senyal. En definitiva, considerat tot aix0, resulta imprescindible
fer una bona anamnesi i preguntar als informants (cuidadors, familia...) perqué
ens comenten com veuen ells el pacient. EI TIN (test de I'informant) és una eina




basica que I'hem de fer servir per a obtenir tota la informaci6 possible sobre el
nostre pacient.

Si ho analitzem per subtipus, el DCL amnésic té més probabilitat de progressar
fins a la demencia, i els subtipus no amnésics tenen menys probabilitat de
progressar fins a la deméncia. De totes les deméncies en qué es progressa, la
malaltia d’Alzheimer és la més comuna, excepte en els subtipus no amnesics,
que evolucionaran més sovint fins a una demencia que no siga aquesta (ho hem
vist al principi de I'apartat, amb detall).

En resum, és important considerar que entre 'estat cognitiu normal, el DCL i la
demencia hi ha una evolucié continua i no sén ens separats en compartiments
aillats.

A.2.6 Importancia del llenguatge per al DCL

Tal com s’ha comentat abans, hi ha un subtipus de DCL que afecta un altre
domini cognitiu que no és la memoria. Es el DCL no amnésic de domini Unic.
Quan aquest domini unic alterat és el llenguatge, i per tant el pacient presenta
errades en lI'execucié de la bateria de tests linguistics, és important esbrinar
quina probabilitat tenim que el nostre pacient evolucione cap a I'afasia
progressiva primaria (APP). El logopeda, doncs, pot ajudar amb la seua
exploracio del pacient aportant dades essencials que ajuden amb el diagnostic.

Els estudis poblacionals han trobat que mesures anormals de fluidesa verbal
(especialment la semantica), denominacié i memoria de paraules sén bones
predictores de I'evolucié del DCL cap a la demeéncia (de tipus APP).

Els estudis experimentals que comparen DCL amb altres grups també proposen
les tasques de fluidesa verbal (tant semantica com fonologica) i de denominacio,
i @ més afegeixen (encara que amb menys importancia) altres dimensions com
ara la comprensié d'oracions i de textos, o la produccié narrativa quant a
contingut semantic i estructuracio sintactica.

A-2.7 GDS (global deterioration scale)

Habitualment, en la clinica general (atenci6 primaria, especialista...) es fan servir
dos sistemes per a graduar I'evolucié d’'un pacient des de la normalitat fins la
malaltia d’Alzheimer. El sistema més general contempla tres grans fases en
I'evolucié de la deméncia: lleu, moderada i greu. L'altre sistema és comunament
utilitzat en I'entorn professional. Es va estructurar més detalladament i es va
plasmar en l'escala global deterioration scale (GDS), desenvolupada per
Reisberg, Ferris, De Leon i Crook el 1982, tal com ja es va comentar en I'apartat




sobre la historia del DCL. Aquesta escala preveu l'evolucio de la cognicio i la
funcié quotidiana, des de la normalitat de qualsevol adult fins a les ultimes
consequencies de la malaltia d'Alzheimer, en set etapes. Atés que la progressio
de la demeéncia té un curs continu i lentament progressiu, els limits de cadascuna
d'aquestes etapes no estan clarament definits, perd permeten una graduacié
clarament orientativa per al seguiment.

Detallarem a continuacio6 I'escala GDS:

GDS 1.- Normalitat, abséncia d’alteracié cognitiva: defineix la normalitat cognitiva
de qualsevol adult que ha adquirit adequadament totes les funcions cognitives
esperables.

GDS 2.- Disminucio cognitiva molt lleu: totes les persones que, en principi a
causa de l'edat, presenten subtils queixes sobre la memoria (que podriem
classificar com a propies de l'envelliment) i que, o bé no son percebudes ni per
I'entorn familiar ni pel metge, o bé en qualsevol cas no es consideren rellevants
i no son significatives de cap patologia. No apareixen alteracions objectives de
la memoria en 'examen neuropsicologic, i tampoc no hi ha problemes objectius
al treball o en situacions socials. A banda, la persona té ple coneixement i
valoracio de la simptomatologia.

GDS 3.- DC lleu (DCL o MCI). - Es en el grau GDS 3, etiquetat com a
deteriorament cognitiu lleu, quan es manifesten les primeres dificultats clares. Es
important estar atent als senyals d'alerta que poden anar apareixent. Pot ser que
el malalt es desoriente o es trobe perdut en entorns no familiars, que perda
objectes, que apareguen dificultats per a organitzar-se o que li coste sovint
evocar paraules comunes 0 noms de persones, i que les persones properes
detecten problemes en aquesta evocacio de paraules i noms. Els companys
poden detectar un rendiment laboral pobre, i I'entorn detecta errades en
'evocacié de paraules i noms. També pot resultar-li més complicada la gestid
d'assumptes financers. També pot tenir problemes per a retenir el que ha llegit o
recordar persones que ha conegut recentment. Aquests déficits, no sempre clars,
s’han d’objectivar en un examen cognitiu exhaustiu per part d'un neuropsicoleg,
i en I'exploracio clinica pot fer-se evident almenys un problema de concentracio.
La simptomatologia inclou també ansietat moderada, pero a vegades el pacient
nega els problemes o en mostra desconeixement (aquest darrer aspecte es
coneix com anosognosia, i actualment sabem que és un mal senyal que més
aviat indicaria progressié cap a la demeéncia) .

Aquesta fase de deteriorament cognitiu lleu representa un punt intermedi entre
la normalitat cognitiva i els primers simptomes inequivocs de deméncia. Es un
moment clau per a estudiar-ne les possibles causes i indagar si es deu a alguna
raé que, amb I'atencio i el tractament adequats, puga ser reversible. Per aixo és
molt important sol-licitar atencié medica davant els senyals d'alerta.




GDS 4. - Deméncia lleu: la fase GDS 4 és la que s'associa a un nivell de
deteriorament cognitiu moderat i determina el diagnostic de deméncia. Es
caracteristic que en aquesta fase augmenten les dificultats per a dur a terme les
tasques més complexes a causa, entre altres coses, de problemes organitzatius
i de concentracio. Aixi, pot ser que la persona afectada tinga dificultats per a
planificar un viatge, o per a organitzar una celebracio familiar, aixi com per a
gestionar I'economia personal. Es caracteristic d'aquesta etapa el fet de
confondre’s amb el maneig dels diners en efectiu, fer-se embolics amb el canvi
o l'equivaléncia entre monedes i bitllets, per exemple. El pacient mostra un
coneixement disminuit d’esdeveniments actuals i recents, i certs problemes en
el record de la seua historia personal. La sostraccio seriada es fa impossible per
problemes de concentracié. En aquesta etapa, la negacio sera el mecanisme de
defensa predominant, i també hi trobarem una disminucié de l'afecte i un
abandonament en les situacions més exigents. No obstant aixd, no tindra
problemes d'orientacié importants, tant en el temps com en llocs coneguts, i
reconeixera perfectament les persones que sol tenir a prop, és a dir, que formen
part del seu entorn habitual.

A partir d’aci el diagnostic ja no és un problema (ja és clar), i ja comengara la
fase moderada de la deméncia (el cas més comu és per malaltia d'Alzheimer,
perd no sols), que es correspon amb les etapes GDS 5 i GDS 6. En aquestes
etapes, el malalt d'Alzheimer presentara ja un deteriorament evident, que pot
anar de moderat a greu, segons els simptomes que es van presentant.

GDS 5. Deméncia moderada: en la fase GDS 5, la persona afectada ja comencga
a necessitar assisténcia per a realitzar tasques quotidianes, com ara per a triar
adequadament la roba que ha de posar-se, o per a preparar el menjar. Tampoc
€s capag de recordar dades simples i habituals, com ara el seu numero de telefon
o la seua adreca. Les dificultats d'orientacio ja son evidents, tant en el temps (el
dia, I'nora), com fins i tot per a saber en tot moment el lloc on es troba. En general,
coneix els noms dels seus cercles més propers i identifica correctament les
persones familiars. Encara no necessita massa ajuda per a fer la toaleta o per a
menjar.

GDS 6.- Deméncia greu: en la fase GDS 6 el deteriorament cognitiu s'agreuja i,
amb aix0, s’agreuja l'alteracio funcional en les activitats quotidianes. La persona,
normalment, ja no pot vestir-se correctament sense ajuda o sense rebre
instruccions molt clares. Amb la progressié d'aquesta fase, necessitara ajuda per
a mantenir la higiene personal, dutxar-se i usar el vater. Es en aquesta fase quan
apareixen problemes de control d'esfinters, primer urinaris i despreés intestinals.
Presenta signes greus de desorientacid, tant en el temps com en el lloc, i
apareixen seriosos problemes d'orientacié respecte a la seua propia persona i
biografia. En aquest punt és habitual que puga oblidar el nom de persones
properes, encara que sol distingir els familiars dels desconeguts. En aquesta fase
també son manifestos els canvis en la personalitat i en la conducta, que poden




materialitzar-se en obsessions, agitacio, ansietat, episodis d'agressivitat, fins i tot
deliris o al-lucinacions. Les alteracions conductuals sén molt variables i no tenen
per que ser acusades en tots els casos.

GDS 7.- Demencia molt greu: la fase final, GDS 7, es caracteritza per un
deteriorament cognitiu i funcional molt greu. La persona va perdent de manera
progressiva la capacitat de parlar i comunicar-se. No hi ha llenguatge, sols
grunyits i verbalitzacions disruptives. A mesura que aquesta fase avancga, el
malalt va necessitant ajuda per a fer totes les activitats quotidianes: menjar,
caminar o mantenir-se dret; perd la locomocié basica i s’apropa cada vegada
meés a la posicio fetal.

A-2.8 Neuroimatgeria i marcadors

S’ha treballat molt sobre els factors predictius per a diagnosticar correctament
els pacients, i també per a destriar els que son DCL a causa de la malaltia
d’Alzheimer, i per tant sofriran la malaltia amb seguretat. Els criteris més actuals
per al diagnostic son:

DCL A CAUSA DE LA MALALTIA ALZHEIMER (SEGONS ELS NIA-AA, NATIONAL
INSTITUTES OF HEALTH AND THE ALZHEIMER’S ASSOCIATION, 2011)

- Primerament cal descartar altres causes de deteriorament cognitiu que
expliquen la simptomatologia del pacient amb DCL (vascular, causes meédiques,
infeccioses, traumatismes...).

- Segon, és important aportar mostres d’empitjorament cognitiu progressiu (per
tant, cal fer diverses visites al clinic neuropsicoleg per tal d’obtenir un perfil
cognitiu longitudinal del pacient).

- Tercer, en els darrers anys s’ha fet molta investigacié per a afegir el resultat
de certs biomarcadors de malaltia en el diagnostic. Els biomarcadors sén
indicadors bioldgics que poden mesurar-se, i se’'n pot relacionar la preséncia i la
intensitat amb el desenvolupament d'una malaltia. Abans que un biomarcador
puga aplicar-se en la practica clinica habitual, ha de ser validat. Per a fer aixo,
calen multiples i llargs estudis amb grans grups de persones per a establir, de
manera fiable, si la presencia del biomarcador indica I'existencia d'una malaltia.
En el cas que ens interessa, son importants d’'una banda els marcadors
d’amiloidosi, i de l'altra, els de neurodegeneracio. Si ambdods son positius, la
probabilitat de patir un DCL a causa d’'un Alzheimer amb mal prondstic és alta.
En cas que només un marcador siga positiu, siga d’amiloidosi o siga de
neurodegeneracio, la probabilitat és mitjana.




BIOMARCADORS D’AMILOIDOSI

Per tal d’obtenir una aproximacio a la quantitat d’acumulaciéo d’amiloide 3 al
cervell, es poden utilitzar com a biomarcadors els nivells de proteines amiloide
i tau en el liquid cefalorraquidi (LCR), que s'analitzen a partir del liquid extret
mitjangant una puncié lumbar. També es pot determinar (i €és més exacte)
'acumulacié d'aquestes proteines en el cervell mitjangant una prova de
neuroimatgeria especial: la tomografia per emissio de positrons (PET/TEP) amb
us de la molécula B 11C-Pittsburgh (11C-PIB). De tota manera, és important
recordar que s’ha detectat amiloide en autdopsies de persones clinicament
normals, i que a hores d’ara no tenim una quantificacid exacta (barem) que
classifique els subjectes en sans, DCL o Alzheimer amb seguretat al 100 %.

BIOMARCADORS DE NEURODEGENERACIO

Els estudis d'imatge estructural del cervell i de les regions cerebrals a través de
tecnologies de ressonancia magneéetica (RM) es poden utilitzar com a
biomarcadors, que s’avaluaran com a positius si apareix atrofia cortical amb
eixamplament ventricular, especialment per a [l'Alzheimer si és atrofia de
I'hipocamp. Els estudis d’'imatge funcional a través de la tomografia per emissio
de positrons (PET) amb un tragcador de glucosa també es consideren
biomarcadors. El patré d’hipometabolisme en les regions parietal i/o temporal es
considera positiu (és a dir, signe d’Alzheimer probable, i per tant, de pitjor
pronostic).

Altres factors afegits que empitjoren la prediccio son l'al-lel ApoE4, el génere
femeni i una execucio neuropsicologica pitjor en la visita inicial, tenint en compte
que els resultats alterats en memoria episodica i en fluidesa semantica tenen
encara pitjor pronostic.

A-2.9 Reserva cognitiva

La reserva cognitiva és un constructe neuropsicologic que es refereix a la
tolerancia cognitiva o psiquica enfront dels canvis cerebrals fisiologics
relacionats amb I'edat o amb alguna patologia. Des del punt de vista practic, en
la reserva cognitiva relacionada amb el DCL i amb I’Alzheimer, el subjecte si que
presenta biomarcadors de patologia, perd sense presentar simptomes clinics.

A més, podem diferenciar la reserva cerebral i la reserva cognitiva, que son
conceptes diferents encara que relacionats. La reserva cerebral es refereix a les
capacitats de reserves de l'estructura mateixa del telencéfal. Representen
diferencies individuals en el cervell mateix que permeten a alguns individus
compensar millor la patologia que a alguns altres. S’ha proposat que és de
caracter quantitatiu, i per tant es podria mesurar. S'ha suggerit que
caracteristiques com ara la grandaria del cervell mateix (volum intracranial), un




nombre major de neurones mielinitzades, major quantitat de sinapsis i neurones
piramidals més grans es consideren com a factor protector contra la decadéncia
cognitiva de l'edat i de les seues patologies relacionades. D'igual manera, les
experiencies viscudes poden influir en la neuroanatomia del nostre cervell i
contribuir a la neurogénesi adulta, fer el nostre cervell més resistent a I'apoptosi
i regular la plasticitat neuronal. D'altra banda, la reserva cognitiva es refereix a
una millora funcional i s'ha associat amb una amplia varietat de factors
intel-lectuals, socials i fisics que es presenten en la vida diaria d'un individu al
llarg del seu cicle vital. Aquest concepte es relaciona amb la manera com els
individus manegen la informacié del seu mitja i la processen per a la realitzacid
d'una tasca. Les investigacions apunten al fet que factors com ara el nivell
d'educacio, la realitzacié de certes activitats recreatives estimulants, I'esforg
intel-lectual i el bilinglisme estan fortament lligats a la reserva cognitiva. Hi ha
dues vies de reserva cognitiva: una via de prevencio, producte de les diferéncies
individuals en el processament cognitiu i dels factors ambientals comentats, que
influeix en les xarxes neuronals existents, perqué les fa més eficients, capaces
o flexibles, més resistents a ser interrompudes o danyades per la preséncia d'una
malaltia; i una altra via que resulta d’'un mecanisme de compensacio, en que
xarxes neuronals alternes podrien esmenar el mal patologic en reemplacar les
xarxes neurals afectades.

A-3) DEMENCIES: ASPECTES GENERALS
A-3.1 Definiciéo de demeéncia

Una definicié general de deméncia seria “una alteracié cognitiva adquirida que
afecta diferents dominis cognitius en abséncia d’alteracié del nivell de
consciencia o de delirium en el moment del diagnostic”. No obstant aix0, aquesta
definicié és molt vaga (o massa simplista) i s’haura de matisar, tal com ho podem
veure en el DSM-5.

Segons 'OMS (2012), I'any 2010, 35,6 milions de persones vivien amb deméncia
arreu del mon, i el 2030 es prediu que aquest nombre es doblara, i passara al
triple el 2050. El nombre total de casos nous de demencia cada any al mén és
de 7,7 milions, és a dir, un cas nou cada 4 segons.

A-3.2 Tipus de demeéncia

Les deméncies es poden classificar segons diferents criteris. Es important
recordar que els tres sistemes de classificacié no sén necessariament excloents:
meés aviat son complementaris.




—->Des d’un punt de vista etiopatogenic (d’etiologia general, és a dir, atenent a la
causa), es classifiquen aixi:

A) deméncies primaries: sén el 85 %, i tenen un origen desconegut o poc clar; a
meés a mes, no tenen curacid i sols podem alleugerar-ne els simptomes o bé
endarrerir un poc 'evolucié de la malaltia.

B) deméncies secundaries, que sén dorigen conegut, encara que sols
representen el 15 % de totes les deméncies, i que es considera que tenen una
certa possibilitat de curacié (amb tractament, o bé mitjangant la prevencio).

—>Des d’un criteri evolutiu i terapéutic, es classifiquen aixi:

A) Poden ser degeneratives (la major part), i per tant amb una evolucié estable i
certament dolenta (és a dir, a pitjor sense aturar-se), o bé

B) Poden ser no degeneratives, la qual cosa implica que sovint els simptomes
apareixen de sobte, i que la malaltia es pot estabilitzar (o inclus ser reversible
segons les circumstancies).

- Finalment, es poden classificar segons un criteri clinic i anatomic, atenent a
les parts del cervell que s’alteren fisiopatoldogicament de manera preferent; aixi,
podem tenir:

A) Demeéncies corticals: problema a I'escorga.

B) Demeéncies subcorticals: problema a les arees fora de I'escorga (estriat, talem,
substancia blanca subcortical, nuclis del tronc i cerebel).

C) Deméncies globals o mixtes: alteraciéo en ambdues parts.




ALGUNES DE LES PRINCIPALS DEMENCIES SEGONS ELS CRITERIS COMENTATS

PRIMARIES SECUNDARIES

DEGENERATIV | NO DEGENERATIVES | NO

ES DEGENERATIVES DEGENERATIVES
CORTICALS Malaltia Demeéncies Demeéncies

d’Alzheimer infeccioses vasculars

(meningoencefalitis) | (multiinfart)

Demeéncies

frontotemporals

(Pick, APP)

Demeéncia amb
cossos de Lewy

(també
subcortical)
Demeéncies
SUBCORTICALS | Malaltia de | Esclerosi multiple Demencia vasculars
Huntington metabodlica (Wilson) | (Binswanger,
CADASIL)
Paralisi
supranuclear Processos
progressiva intracranials
(PSP) (hidrocefalia,
neoplasies)
Deméncia de
Parkinson Demeéncies
infeccioses

(neurosida)

Demeéncia
metabolica
(encefalopatia
hepatica)

MIXTES Demeéncia Demeéncies
corticobasal vasculars amb
multiples infarts
ELA amb cerebrals

demeéncia
Demeéncia toxica —
metabolica
(Korsakoff)

Demeéncia
pugilistica

Demeéncia virica
(encefalitis
herpética)

Es important comentar que, quant a la prevalenca, la major part dels malalts amb
demencia ho son a causa de la malaltia d’Alzheimer (fins al 80 % segons alguns
estudis), i és per aix0 que hi ha una tendencia entre la poblacié general a
identificar la demencia amb I'Alzheimer, quan aquest només és un tipus de
demencia.




D’altra banda, i pel que fa a I'etiologia fisiopatologica, la investigacié s’ha esforgat
per trobar quines son les alteracions al teixit neural responsables de la
simptomatologia en les diverses deméncies. S’ha proposat que Il'alteracié del
metabolisme d’algunes molécules (amb diposit o sense) és un mecanisme clau
de produccio de malalties neurodegeneratives que cursen amb deméncia,
segons la seguent taula:

DIPOSIT MALALTIA FORMA HISTOLOGICA
Amiloide Alzheimer Plaques senils
Alzheimer, degeneracio Cabdells neurofibril-lars
frontotemporal, .
Tau g . Cossos de Pick
degeneracié cortical basal,
altres
altres

Parkinson, demeéncia per
cossos de Lewy
Degeneracio
frontotemporal

Malaltia de Creutzfeldt-
Jakob (vaques boges)
Potser sols envelliment

Alfa-sinucleina Cossos de Lewy

Ubiquitina Inclusions neuronals

Proteina prionica Espongiosi

Lipofuscina

A-3.3 Criteris DSM-5

CRITERIS DIAGNOSTICS GENERALS PER A UN TRASTORN NEUROCOGNITIU MAJOR

A) Declivi cognitiu significatiu comparat amb el nivell previ de rendiment en un
domini cognitiu o en més d’un (llenguatge, atencié complexa, funcié executiva,
aprenentatge i memoria, habilitat perceptiva i motriu, o cognicio social), que es
basa en:

1. Preocupacio del pacient mateix, d’'un informant conegut o del clinic, perque hi
ha hagut un declivi significatiu en una funcié cognitiva, i

2. Un deteriorament substancial del rendiment cognitiu, preferentment
documentat per un test neuropsicologic estandarditzat o, en abséncia d’aixo, per
alguna altra avaluacio clinica quantitativa.

B) Els problemes cognitius interfereixen en l'autonomia de lindividu en les
activitats quotidianes de la vida diaria (AVD).

C) Els problemes cognitius no ocorren exclusivament en el context d’'una
sindrome confusional o delirium.

D) Els problemes cognitius no s’expliquen millor per cap altre trastorn mental.




A partir de la complementacié d’aquests criteris, el DSM-5 ens porta a altres
apartats on haurem d’especificar si el problema es deu a una série de possibles
etiologies (per exemple, la malaltia d’Alzheimer, Parkinson...).

A-3.4 Simptomes psicologics i conductuals

En la deméncia no sols apareixen simptomes cognitius, també n’apareixen de
tipus psicologic i de la conducta. Els més habituals son:

SIMPTOMA CONDUCTUAL DESCRIPCIO
Alteracio del pensament Identificacions falses, deliris, fabulacions
Al-lucinacions i/o il-lusions Percepcié6 falsa o distorsionada

Conducta fisica o verbal que causa dany

Agressivitat als altres

Tristesa, anhedonia, plor, sensacio de ser

Depressio una carrega...
. Temor excessiu i sentiment de pérdua de
Ansietat
control
L Humor anormalment elevat o bé
Euforia . .
inapropiat
. Falta d’interés, motivacio, sentiments o
Apatia .
preocupacions
Desinhibicio Abseéncia de tacte social
Irritabilitat Mal humor i/o canvis d’humor sobtats
Hiperactivitat motriu Deambulaci6

Sorolls i expressions molestes que no

Vocalitzacions repetides
P escauen

Hipersdomnia, insomni, inversié-

Alteracions del son i de la gana ot .
fragmentacio del son, pica...

A-3.5 Proves diagnostiques i avaluacio del pacient amb demeéncia

Per a avaluar el pacient amb deméncia, les dades més importants son les de la
historia clinica. Caldra fer una extensa entrevista, 'anamnesi, tan rigorosa i
detallada com siga possible, i durant la qual es pregunte al pacient i al familiar o
cuidador per tots els simptomes rellevants, amb la idea de situar el pacient en un
dels nivells de la GDS. Aixd normalment ho fa el neurdleg, encara que a vegades
el metge d’atencio primerenca també pot valorar-ho. Després es passa ja a una
exploracio fisica i neurologica general (neurdleg) que inclou I'avaluacié per a
destriar pacients amb suficient alteracié cognitiva, normalment amb un test breu
com ara el Mini-Mental de Folstein (MMSE) o I'adaptaci6 de Lobo (MEC).
Aquesta avaluacidé cognitiva superficial la pot fer també el metge de capgalera




als serveis d’atencié primerenca. Una volta ja filiat el pacient, i tot i que té un
neurodleg assignat, aquest pot demanar unes proves cognitives més extenses i
detallades, que seran I'avaluacio que fa el professional de la neuropsicologia i el
logopeda si el cas comporta alteracions importants en el llenguatge. El neuroleg,
a més a més, demanara proves paracliniques com ara una rutina sistemica de
sang i orina per a descartar altres patologies, i també una rutina de
neuroimatgeria i neurofisiologia (RM o TC, PET, punci6 lumbar amb LCR, EEG)
per a valorar biomarcadors de demeéncia i/o descartar altres patologies.
Finalment, i segons la sospita que tinga, el neurdleg també pot demanar proves
addicionals, per a avaluar el nivell d’hormones tiroidals, acid folic i B12,
determinacions de farmacs i/o toxics, proves psicologiques i/o avaluacid
psiquiatrica, inclus una biopsia cerebral si cal. L'avaluacio, per tant, és
necessariament complexa i multinivell, amb intervencié de diferents
professionals de la salut.

El clinic haura d’avaluar necessariament aquestes funcions:

FUNCIO COGNITIVA

TIPUS DE PROVES

Nivell de consciéncia

Escala de coma de Glasgow.

Atencio Tasques d’alerta, cancel-lacio, test de digits...
Percepcio Identificacié d’objectes, sons, linies...
Llenguatge Espontani, comprensid, denominacié, escriptura...
Calcul Operacions i problemes aritmeétics.

L De treball, adquisicio, evocacio, reconeixement verbal i
Memoria .

visual...

Praxies De manipulacié, constructives, d’'imitacié...

Orientacio a la realitat

Preguntes d’orientacio sobre temps, espais i persones.

Funcions executives

Classificacio de cartes, interferéncies, alternances...

Consciéncia de la
malaltia

Entrevista per a valorar 'anosognosia.

A-4) DEMENCIES: DIAGNOSTIC DIFERENCIAL

El terme demencia és imprecis, ja que son quadres patologics que cursen amb
una enorme variabilitat de simptomes cognitius i també afectius i conductuals. A
meés, son prou inespecifics i presenten evolucions molt diferents i pronodstics
diferents; per tant, es fa necessari el diagnostic diferencial.

La demencia s’ha de diferenciar de les sindromes cerebrals difuses, com ara la
sindrome confusional aguda o delirium, i s’haura de diferenciar també dels
trastorns psiquiatrics (de vegades anomenats pseudodemencies), com ara la
depressio, I'esquizofrénia, etc. Aquestes dues diferenciacions les aclarirem a
continuacio. A més a més, és important diferenciar la demeéncia de les sindromes




cerebrals focals, com ara I'amnésia, I'afasia progressiva primaria, la sindrome
parietal, la frontal... (una part d’aquestes diferenciacions les veurem en els temes
seguents). |, finalment, ja hem vist en els temes anteriors la importancia de fer el
diagnostic diferencial de la deméncia amb la pérdua de memoria benigna de la
senescéncia i amb el DCL.

A-4.1 Demeéncia i delirium

El delirium, també anomenat sindrome confusional aguda (acronim SCA), és el
terme més acceptat per la Classificacié internacional de malalties (CIE-10) de
1992 per a definir els trastorns organics de les funcions mentals superiors que
de manera aguda, transitoria i global produeixen [l'alteracio del nivell de
consciéncia. Aquesta alteracio en I'estat mental es caracteritza perqué és aguda
i reversible. El delirium no s’ha de confondre amb el deliri (Que és un trastorn del
pensament habitualment associat amb la psicosi). El delirium és consequéncia
d'una alteracié cerebral primaria o secundaria en una malaltia sistémica
(malalties metabodliques, infeccioses, com per exemple la infeccié d'orina),
neurologiques, intoxicacio (per alcohol per exemple) o abstinéncia d'agents
toxics o farmacs (benzodiacepines). Sempre hi ha una relacié temporal proxima
entre la malaltia i el delirium. Cursa amb inici sobtat (dies o hores) i és de curs
fluctuant amb empitjorament vesperti. El tret important en el delirium és que té
una millora rapida quan se n'identifica i se n’elimina el factor causal. La duracié
és inferior a 6 mesos, encara que habitualment dura menys d'un mes.

El diagnostic diferencial entre la deméncia i el delirium cal fer-lo tenint en compte
les seguents caracteristiques:

Delirium Demeéncia

Comengament Agut Progressiu

Evolucié Fluctuant, pitjor de nit No fluctuant

Duracio Hores-setmanes Mesos-anys

Vigilia-son Alterat Generalment normal

Percepcid Al-lucinacions i idees delirants IGeneralment absents a
'inici

Atencié Molt alterada Acceptablement
conservada

Alerta Augmentada o disminuida Normal

Llenguatge Incoherent Poc fluid




A-4.2 Deméncia d’Alzheimer i pseudodemeéncia depressiva

La pseudodemeéncia depressiva no és en realitat una demeéncia, sind que es
tracta d'una simptomatologia associada a un trastorn psiquiatric preexistent,
normalment una depressio, que s'inicia amb alteracions de l'estat d'anim i que
s’acompanya d’alguns simptomes cognitius, com ara trastorns de la memoria
(immediata i remota), manca d'atencid i concentracio, confusio, desorientacio
espaciotemporal o alteracions del judici. També es produeixen alteracions del
comportament, pérdua d'habilitats socials i inactivitat. Quan la pseudodeméncia
depressiva es produeix en persones majors de 60 anys, la similitud dels
simptomes comporta el risc de confondre-la amb una demeéncia real i no
diagnosticar-la correctament. L'abséncia d'anomalies cerebrals significatives en
els estudis de diagnostic per imatge pot oferir un element diferencial important.
Una altra de les diferéncies fonamentals amb la demeéncia és que la
pseudodemeéncia depressiva s'inicia de manera aguda i té una progressié rapida.
La pseudodeméncia depressiva €s, en la majoria dels casos, un problema
reversible i per tant curable, ja que els pacients responen al tractament amb
antidepressius i, normalment, quan se’ls en va la depressio, la simptomatologia
cognitiva també desapareix. Encara que cal assenyalar que alguns pacients si
que acaben desenvolupant una demeéncia real, malgrat el tractament.

Les diferencies més importants entre ambdds constructes s’exposen a
continuacio:

Demeéncia d’Alzheimer Pseudodemeéncia depressiva

Inici imprecis Inici en un periode de temps concret
Evoluci6 llarga Evoluci6 breu

Progressio lenta Progressio rapida

Abséncia d’antecedents similars Antecedents depressius

Queixes sobre la funcié cognitiva vagues | Queixes frequents i precises sobre la funcio
i escasses cognitiva

Indiferent al fracas, tendéncia a | Angoixa davant el fracas, tendéncia a
minimitzar-lo i sense cercar ajuda magnificar-lo i cerca d’ajuda

Alteraci6 afectiva fluctuant Afectivitat depressiva continua i estable
Respostes aproximades i erronies Respostes del tipus “No ho sé”

Estabilitat en la progressio del deficit | Déficit cognitiu variable amb el temps
cognitiu
Major alteracié de la memoria recent Alteracié semblant de la memoria remota i
la memoria recent

Conserva l'atencio i la concentracié (en | Atencid i concentracié absents o fluctuants
fase lleu)
Inversié del ritme son-vigilia Despertament precog
EEG endarrerit i possibles ritmes delta i | EEG normal

theta




A-4.3 Pot ajudar el llenguatge a fer el diagnostic diferencial entre deméncia,
DCL i envelliment normal?

La investigacié treballa en tots els dominis cognitius per tal d’ajudar a fer el
diagnostic diferencial i establir el punt on se situa el pacient en el continu que va
des de la normalitat, passant per la pérdua de memoria benigna i deguda a I'edat,
fins al DCL i finalment fins a la deméncia. Per al logopeda és especialment
important conéixer les diferencies quant al llenguatge en cadascun d’aquests
nivells cognitius.

Per a estudiar el llenguatge en el DCL s’han explorat els mecanismes d'accés al
leéxic com a predictors de progressio cap a la demencia mitjangant tasques de
fluidesa verbal (generacio de llistes de paraules segons una clau fonolodgica o
semantica) i de denominacié per confrontacid visual (Bosfon Test). En les
tasques de fluidesa verbal, la semantica sembla que s'altera més en el DCL i en
'Alzheimer que en l'envelliment normal. La comissié d'errors en aquestes
tasques, tant de perseveracié com d'inclusio, €s major en el DCL i en '’Alzheimer.
A més, les perseveracions son més nombroses i de naturalesa diferent en el DCL
i en I'Alzheimer (per ex. falda/bufanda en avis normals, versus gat/gat en
Alzheimer). Quant a la denominacio, en I'’Alzheimer els pacients no es beneficien
de les claus fonoldgiques, mentre que els avis normals si. Els resultats en el DCL
son contradictoris

A-4.4 Demeéncia cortical i subcortical

Es important tenir una visiéo global i general de les diferéncies entre les
deméncies corticals i subcorticals per tal d’orientar-nos cap a un bon diagnostic:

FUNCIONS SUBCORTICAL CORTICAL
Absencia d’afasia (pot haver-
Llenguatge hi comprensid i anomia Afasia primerenca
alterades)
Memoria Alteracié del record AIterac‘lo del record i
reconeixement
Capacitats visuoespacials Alterades Alterades
Calcul Preservat Alterat des de l'inici

Desproporcionadament

Capacitats frontals alterades Alterades
Velocitat processos cognitius | Disminuida Normal
Personalitat Apatica Indiferent
Anim Deprimit Eutimic
Postura Encorbada Recta
Coordinacio Alterada Normal
Moviments anormals Corea, tremolor, tics, distonia | Abséncia

Velocitat motora Disminuida Normal




A-4.5 Demeéncia d’Alzheimer i demeéncia frontotemporal

També és important tenir una visio global de les diferéncies entre I'Alzheimer i

les deméncies focals:

D. ALZHEIMER

D. FRONTOTEMPORAL

SIMPTOMES CLINICS

Habilitats socials
Sindrome Kiliiver-Bucy
Defecte de memoria
Funcions executives

Alteracions de la personalitat | Aillament
Deteriorament tarda
Aparicio6 tardana
Aparicié primerenca
A l'inici normals

Desinhibicié o apatia
Deteriorament primerenc
Aparicié primerenca
Aparicio6 tardana
Alterades des de l'inici

per emissié de fotd Unic

positrons

Trastorn de la parla i | Afasialéxica Llenguatge estereotipat,
llenguatge mutisme terminal

AnoOmia Primerenca Semantica

Trastorns visuoespacials Primerencs Tardans

Acalculia Discreta a l'inici
NEUROIMATGE

TCiRM Atrofia generalitzada Atrofia generalitzada perd amb

predomini focal i temporal

Tomografia computeritzada | Hipofuncionament temporal i | Hipofuncionament frontal i
parietal posterior
Tomografia per emissido de | Hipometabolisme parietal

temporal anterior
Hipometabolisme frontal

A-4.6 Deméncia d’Alzheimer i deméncia vascular

També entre I'Alzheimer i la deméncia vascular:

DEMENCIA D’ALZHEIMER

DEMENCIA VASCULAR

Abseéncia de malaltia focal
Abseéncia de convulsions
Abséncia de malalties vasculars

Desorganitzacio de la personalitat
Manca d’introspeccio

Afecte aplanat

Predomini en dones

Factors genétics

Inici i curs progressiu

Queixes somatiques rares

Preséncia de malaltia focal

Preséncia de convulsions
Arterioesclerosi, diabetis, hipertensio,
infarts...

Conservacio de la personalitat
Introspeccié conservada

Simptomes depressius i labilitat afectiva

Sense relacié geneética
Inici i curs bruscs
Freqlents queixes somatiques




A-4.7 Deméncia d’Alzheimer, demeéncia vascular i deméncies degudes a
I’alcohol

També entre I'Alzheimer i les demeéncies degudes al alcohol:

Demeéncia Demeéncia Demeéncia Sindrome W-
alcoholica d’Alzheimer vascular K
Comengament
del Gradual Gradual Agut Agut
deteriorament
- : Segons .
EYO.IL.JC'O dels |\/|I||0I’{:1'0 ., Progressiu episodis Mlllorg'o .,
eficits estabilitzacio ; estabilitzacio
d’ACV
Neuropatia Si No Possible Si
periférica
Ataxia Si No Possible Si
Andmia No Si Possible No
Déficits . Predomini de
s Globals Globals Variables trastorns de
cognitius s
memoria
s L Millora amb . . Millora amb
Pronostic abstinencia Negatiu Variable abstinencia
A-4.8 Demeéncia d’Alzheimer i Parkinson
També entre I’Alzheimer i el Parkinson:
FUNCIONS
NEUROPSICOLOGIQUES | AFZHEIMER PARKINSON
Atencio Lleu Moderada
Funcions executives Moderada Moderada/greu
Psicomotricitat Lleu Greu
LLENGUATGE
Denominacié Lleu Lleu
Fluéncia semantica Moderada Moderada
Fluéncia fonética Lleu Moderada/greu
MEMORIA
Record lliure Greu Lleu/moderada
Reconeixement Greu Lleu
Retencio Greu Lleu/moderada
FUNCIONS
VISOESPACIALS
Praxies constructives Lleu Moderada/greu
Visuopercepcid Lleu Lleu/moderada




BLOC B: CLiNICA DE LES PRINCIPALS DEMENCIES

B-1) MALALTIA D’ALZHEIMER
B-1.1 Perspectiva general de la malaltia d’Alzheimer

La malaltia d’Alzheimer és una demeéncia degenerativa primaria cortical. Es
caracteritza per la pérdua progressiva de la memoria i daltres funcions
cognitives, juntament amb canvis conductuals, de personalitat, en la capacitat de
judici, i amb alteracié de les activitats quotidianes. Tal com ja hem dit més amunt,
és la causa més frequent de deméncia en les persones de més de 65 anys. La
prevalenca a partir dels 65 anys varia prou entre els estudis, i es troba entre el
15 % i el 38 %; a més, la malaltia predomina en el génere femeni en la majoria
dels estudis.

Sovint, la malaltia es confon amb la deméncia senil (concepte antic) o amb
I'arterioesclerosi cerebral (concepte que fa referencia a un altra cosa). Fins i tot
el terme Alzheimer s’utilitza inadequadament quan una persona comenga a
perdre la memoria o a comportar-se de manera inapropiada.

Pel que fa als professionals, considerem que I'Alzheimer es caracteritza pels
seguents trets rellevants:

Trets clinics: és el que li passa al pacient, centrant-se en 3 aspectes: alteracions
cognitives (de la memoria i d’altres capacitats mentals), alteracions funcionals
(pérdua progressiva de la independéncia en les activitats de la vida diaria), i
alteracions psicologiques i de comportament o conducta (ansietat, deliris,
caminar sense direccid, agressio...).

Trets neuropatologics: el que s’observa al cervell del pacient quan es mor.

El fet que els dos tipus de trets anteriors es presenten de manera variable: la
variabilitat fa referéncia a les notables diferéncies entre els pacients en diversos
aspectes: I'edat d’inici, la velocitat d’evolucio, el tipus d’'alteracions de les
capacitats mentals i conductuals, i fins i tot els descobriments en I'estudi del
cervell amb el microscopi.

B-1.2. Criteris diagnostics DSM-5

En els temes anteriors hem vist els criteris DSM-5 per al trastorn neurocognitiu
lleu i major. Es important recordar primer les diferéncies entre diagnostics:

- Ambdds presenten preocupacio del pacient i/o dels altres al voltant de la
cognicio del pacient, pero mentre que en el trastorn cognitiu lleu els problemes




cognitius sén lleus (i les queixes tampoc sén molt acusades), en el trastorn
cognitiu major aquestes queixes son més greus i van acompanyades d’un declivi
important en les funcions cognitives.

- De fet, en els tests neuropsicologics, en el trastorn neurocognitiu lleu la
persona obté puntuacions entre una i dues SD (desviacions tipiques, SD) per
davall del que s’espera per al seu grup de referéncia (en educacio i en edat),
mentre que la persona amb trastorn cognitiu major pot arribar a obtenir
puntuacions amb dues o més SD per davall del que s’espera.

- Finalment, el tema que sera molt important per a diferenciar entre ambdds
trastorns és el de 'autonomia per a fer les activitats de la vida diaria (AVD), que
en el trastorn lleu apareix preservada, mentre que en el trastorn major apareix
alterada.

Una vegada diagnosticat el trastorn, caldra especificar si es deu a la malaltia
d’Alzheimer:

CRITERIS DIAGNOSTICS DSM-5 PER AL TRASTORN NEUROCOGNITIU MAJOR O LLEU
DEGUT A LA MALALTIA D’ALZHEIMER

A. Es compleixen els criteris propis d’un trastorn neurocognitiu major o lleu.

B. Presenta un inici insidids i una progressio gradual del trastorn en un domini
cognitiu o en més d’un (en el trastorn neurocognitiu major s’han d’alterar almenys
dos dominis).

C. Es compleixen criteris de la malaltia d’Alzheimer probable o possible,
d’aquesta manera:

Quan s’ha confirmat ja el trastorn neurocognitiu lleu i/o major:

Es diagnostica la malaltia d’Alzheimer probable si apareix tot el seguent, i en cas
contrari, cal diagnosticar la possible malaltia d’Alzheimer:

1. Mutacié genetica causant de la malaltia d’Alzheimer en els antecedents
familiars o en proves genetiques.

2. Apareixen els tres aspectes seguents:
a. Declivi de la memoria i de I'aprenentatge, i d’'un altre domini cognitiu.

b. Declivi progressiu, gradual i constant de la capacitat cognitiva sense
periodes estables prolongats.

c. Sense proves d’etiologia mixta (una altra alteracio amb probabilitats de
contribuir al declivi cognitiu).




D. L’alteracié no s’explica millor per una malaltia de tipus cerebrovascular, per
una altra malaltia neurodegenerativa ni pels efectes d’'una substancia o d’algun
altre trastorn mental, neurologic o sistémic.

B-1.3. Neuropatologia de la malaltia d’Alzheimer
B-1.3-1. Anatomia macroscopica

Pel que fa a I'anatomia macroscopica (€s a dir, grans canvis cerebrals que son
observables a simple vista), apareix atrofia cerebral progressiva, moderada i
difusa, generalment simétrica. En atrofiar-se el teixit, es fa més petit (a causa de
la pérdua de neurones, tal com veurem després), i per aixd podem observar un
eixamplament dels solcs cerebrals i de la cissura de Silvio, i també un
eixamplament ventricular, especialment al voltant de la banya temporal dels
ventricles del cervell. De fet, aquesta atrofia comenga i predomina en regions
temporals i de la base de l'encéfal, i més tard afecta tot el neocortex,
preferentment temporoparietal i frontal.

Quant a la neuroimatgeria estructural, tant en la ressonancia magnética (RM)
com en la tomografia computada (TC) es pot apreciar aquesta atrofia. En termes
de neuroimatgeria funcional, [l'atrofia es presenta juntament amb
hipometabolisme (en el PET) o hipoperfusié (en el SPECT) parietal posterior
bilateral.

B-1.3-2. Anatomia microscopica

Amb anatomia microscopica ens referim a les troballes de microscopi que
defineixen la malaltia, com ara les anormalitats neurals. En I'Alzheimer podem
observar, d’'una banda, les plaques senils amb diposit de proteina amiloide 3, i
d’altra banda, els cabdells neurofibril-lars.

PLAQUES SENILS: So6n estructures extracel-lulars que es troben amb molta
frequencia a la substancia grisa de I'encéfal dels pacients amb malaltia
d’Alzheimer (tal com ja s’ha comentat més amunt, les plaques no sén exclusives
del Alzheimer, perqué es poden trobar també en el DCL i en I'envelliment normal,
perd en aquestes darrers situacions en molta menys quantitat). S’acumulen
especialment a I'hipocamp i al neocortex. Les plaques s’anomenen també
plaques amiloides o neuritiques. Son estructures denses i insolubles, associades
amb la degeneracio de les estructures neuronals, i també de la microglia i els
astrocits. Les plaques consten d’un nucli central de proteina amiloide 3 envoltat
per axons i dendrites anormals.

Quin és el procés de formacio de la placa senil o amiloide 37 La placa amiloide
R es forma a partir de restes de proteina APP. La proteina APP (en anglés amiloid
precursor protein, o també PPA en valencia: proteina precursora d’amiloide) és




una proteina essencial per al funcionament neural, que cal degradar, és a dir,
tallar en peces petites, per a eliminar-la quan ja no és necessaria. Aquest tall pot
fer-se per tres llocs diferents, i cada lloc s'anomena amb una lletra grega: B
(beta), a (alfa), i y (gamma). La degradacio es realitza amb unes molécules
anomenades proteases. Si les proteases tallen la APP pels llocs beta i gamma,
es forma un fragment gran, anomenat amiloide, molt dificil d’eliminar.
L’acumulacié d’aquestes porcions amiloides provoca a la fi la creacid i
acumulacio de les plaques amiloides i, segons la major part de les hipotesis
actuals, la mort neural i I'Alzheimer. En canvi si la proteasa talla la proteina APP
pel lloc alfa, es forma un fragment anomenat p3 que no és perjudicial per a les
neurones. Les investigacions actuals han proposat que I'activitat intel-lectual
intensa afavoreix el tall alfa, la qual cosa explicaria el fet que la incidencia de
I'Alzheimer correlacione negativament amb I'activitat intel-lectual. Una vegada
s’ha format el péptid amiloide 3, comenca la formacié de la placa, i aixi
s’impedeix la regulacié del calci de la neurona, i es facilita que les cél-lules
immunitaries (microglia) s’hi afegisquen i que augmente la inflamacio.

Les plaques senils poden trobar-se al cervell en tres formes diferents: primer
tenim la placa difusa, amb aparenca poc demarcada, sense neurites
degenerades ni zona central d’amiloide condensada; és la placa primerenca, un
estadi previ a la placa densa. Després es forma la placa madura, amb diposits
extracel-lulars d’amiloide 3 no fibril-lar o escassament fibril-lar, la qual cosa la fa
insoluble (és el subtipus més frequent de placa), i representa el canvi morfologic
meés primerenc en la sequéncia patologica de la malaltia d’Alzheimer. Finalment
tenim la placa madura neuritica, present en fases més avangades, amb una regio
central d’amiloide rodejada per astrocits reactius, microglia i neurites distrofiques
que corresponen a dendrites i axons degenerats. Actualment se’n pot valorar
quantitativament la carrega al cervell mitjangant biomarcadors com ara el 11C-
PIB i el 18F-FDG PET/TAC. Aquesta valoracié donaria resposta a la pregunta:
“‘quantes plaques té el meu pacient al cervell?”, encara que, malauradament, no
hi ha un barem numeéric exacte, i per tant es poden trobar falsos positius (cervell
amb gran carrega d’amiloide 3 pero sense clinica de demencia) i falsos negatius
(cervell amb escassa carrega d’amiloide 3 perd amb clinica de deméncia).

CABDELLS NEUROFIBRIL-LARS: [laltre gran agregat patognomic de
I'Alzheimer. Sén cossos d‘inclusio intracel-lular (es troben, per tant, dins de la
neurona) formats per filaments helicoides aparellats que tenen una forma
caracteristica de doble helix. Els filaments estan compostos per proteina tau
hiperfosforilada (la proteina tau forma part dels microtubuls neurals, el seu
citoesquelet, de manera normal, perd resulta nociva quan pateix un canvi
patologic com ara la fosforilacié excessiva). Podem dir, en general, que els
cabdells neurofibril-lars sén, alhora, el resultat i la resta de microtubuls danyats.

Quin és el mecanisme per a la formacio del cabdell neurofibril-lar? El microtubul
neural esta format per tubulina, a la qual s’'uneix la proteina tau. En el transcurs




de la malaltia d’Alzheimer s’altera la quantitat i el tipus de proteina tau produida,
i amb aixd se’'n modifica la uni6 a la tubulina. Quan s’altera la funcié de la tau,
aquesta es diposita a l'interior de la cel-lula, i doncs, es formen cabdells de
proteina tau. La proteina tau hiperfosforilada altera I'activitat d'unes sequéncies
de I'ADN cel-lular anomenades ftransposons, la qual cosa provoca una
inestabilitat genodmica en les neurones i, en ultim terme, el microtubul es
desintegra i apareix la degeneracio i la mort neuronal, amb el col-lapse de la
comunicacié entre les neurones.

D’altra banda, aquests canvis patologics tenen wuna evolucido cerebral
caracteristica quant al lloc cerebral preferit on apareixen primer, que s’ha
concretat en uns estadis o fases caracteristiques que veurem a continuacié. Se
sap que el comencant normalment és a la base del cervell, al voltant d’'una
estructura anomenada nucli basal de Meynert (NBM), que és fonamental per a
la produccié d’acetilcolina (la qual cosa explica molts aspectes de la clinica de
'Alzheimer, tal com veurem més endavant en parlar de neurotransmissors).
Després, la malaltia d’Alzheimer progressa segons uns estadis definits per
'expansid a un nombre creixent de zones del cervell d’aquests dos tipus
d’agregats. Els estadis de progressio de la malaltia d’Alzheimer segons Braak i
Braak (1996) corresponen als seus estadis d’acumulacioé d’agregats patologics,
comencgant pel NBM. La patologia comenga a la regi6 transentorinica, des d’on
s’estén cap a I'hipocamp i 'amigdala. Finalment arriba al neocortex i s’hi estén.

ELS ESTADIS DE BRAAK

- L’estadi | i el Il de Braak i Braak (1996) s’anomenen fase transentorinica, i aci
la descripcio de les lesions (plaques senils i cabdells neurofibril-lars) ens indica
que en l'estadi | son encara molt lleugeres o quasi inexistents, mentre que en
'estadi Il comencen a instal-lar-se a les capes superficials de l'escorca
entorinica. En aquesta fase, I'hipocamp apareix poc o gens afectat i el neocortex
és normal. En l'aspecte clinic, fer-ne un diagnostic encara és impossible, pero
podem observar queixes i/o problemes quant a la memoria episoddica, I'atencio,
I'abstracci6 verbal etc.

- Els estadis Ill i IV s'Tanomenen conjuntament estadi o fase limbica, i aqui ja
apareixen clarament els cabdells i les plaques senils a la regié entorinica i
transentorinica. L’alteracié de I'hipocamp és moderada, i comencga la destruccio
dels circuits limbics. Encara trobem escasses lesions al neocortex. En I'aspecte
clinic, tot aixd correspon a la malaltia d’Alzheimer dubtosa o lleu, amb una
moderada alteracié demostrada de la memoria episoddica especialment, i amb
una alteracio de les capacitats verbals, d’atencio i executives.

- Els estadis V i VI s’anomenen conjuntament estadi o fase neocortical, i hi
apareixen ja les plaques senils i els cabdells arreu de 'hipocamp i en una part
extensa del neocortex (escorga parietal temporal associativa i frontal anterior,
especialment). El diagnostic ja és clar, i el pacient presenta alteracio greu de la




memoria i de totes les funcions corticals (llenguatge, praxies, gnosis i funcions
executives). A la fi de I'estadi VI es produeix 'alliberament del reflexos i els canvis
finals en la postura.

Els agregats d’amiloide i de cabdells poden seguir dinamiques diferents
d’aparicié a les diferents regions del cervell. Al neocortex, per exemple, els
diposits d’amiloide sembla que precedeixen I'aparicié dels diposits de tau. Des
de linici del procés neurodegeneratiu fins que se’n detecten els primers
simptomes clinics poden passar 20 o 30 anys. La fase clinica més primerenca,
amb deteriorament cognitiu lleu (DCL), comencga quan els diposits de tau ja s’han
estés de I'escorga entorinica cap I'hipocamp, i el neocortex ja presenta diposits
d’amiloide.

B-1.3-3. Aspectes genétics en la malaltia d’Alzheimer

Les investigacions realitzades han demostrat que hi ha una relacio entre la
malaltia d’Alzheimer i els cromosomes 1, 14, 19 21.

Els cromosomes 1, 14 i 21 s’han relacionat amb el que es coneix com a
“‘Alzheimer familiar”, que si que es deu a mutacions. De fet, s’han relacionat amb
la malaltia d’Alzheimer d’inici precog (una forma molt poc comuna de la malaltia,
que comenga abans dels 65 anys). En concret, al cromosoma 21 es localitza el
gen PPA, que és el gen que codifica la proteina PPA (proteina precursora
d’amiloide, tal com vam veure més amunt) per a sintetitzar-la. En alguns casos,
I'al-lel apareix mutat, amb una versié molt tdxica que sintetitza molta quantitat
d’'una PPA “defectuosa” que té més tendencia a convertir-se en amiloide f3.
Aquesta versio mutada de l'al-lel PPA és la responsable de l'aparicié de la
malaltia d’Alzheimer en persones que ja tenen la sindrome de Down. Altres al-lels
mutats que tenen una consequéncia toxica relacionada amb I'amiloide 3 sén el
PS1 (c 14) i el PS2 (c 1), i s€'ls relaciona amb I'’Alzheimer familiar preco¢ en
persones normals, sense la sindrome de Down.

Per contra, el gen que codifica I'apolipoproteina E (gen ApoE), situat al
cromosoma 19, s’ha relacionat amb la malaltia d’Alzheimer de comengament
tarda, i aquesta forma és la més comuna de la malaltia. Quina relacio hi ha entre
I'Alzheimer tarda, el gen ApoE i la seva proteina? L’apolipotroteina E, ApoE, és
una substancia de transport del colesterol que intervé de manera essencial en el
manteniment i la reparaci6 de les membranes cel-lulars (incloses les neuronals).
El gen ApoE pot presentar-se al seu lloc en el genoma en forma de diferents
al-lels: ApoE2, ApoE3, i ApoE4. Cadascun de nosaltres hi té dos al-lels (un del
pare i I'altre de la mare), i poden presentar-se en diverses combinacions (per
exemple ApoE2-ApoE3, 2-2, 3-4, 4-4 etc.). La possessio de I'al-lel ApoE4 (i si és
per part dambdds progenitors, 4-4, pitjor) s’ha relacionat amb un risc triple per al
desenvolupament de la malaltia. Aixi i tot, I'al-lel ApoE4 és un factor de risc o de




susceptibilitat, no un gen causant. Altres factors ambientals o altres doléncies
poden influir-hi en gran mesura.

El mecanisme exacte pel qual ApoE4 resulta més toxic no es coneix fil per randa.
ApoE s’uneix a amiloide B, i en la formacié d’aquest complex sembla intervenir
'oxigen. L’ApoE4 oxidat s’'uneix a péptids d’amiloide 3 amb més facilitat que els
altres. Aquesta unio afavoreix la formaciéo de lamines R toxiques i fibril-les
d’amiloide in vitro. Per tant, ’ApoE4 no incrementaria directament la produccié
d’amiloide, perd si que augmentaria i afavoriria el diposit excessiu de la
substancia en no ser prou capac¢ d’eliminar-lo. D’altra banda, en condicions
normals ApoE es pot fixar a la proteina tau per tal d'impedir-ne la degeneracio,
perod aixd sembla que ho fan millor les formes ApoE2 i 3, mentre que 'ApoE4 no
seria capag d’'impedir la modificacio patologica de la proteina tau.

B-1.3-4. Hipotesi fisiologiques d’etiologia patologica

Una vegada repassades les principals troballes patologiques al cervell en la
malaltia d’Alzheimer, s’observa que en la genesi d’aquestes troballes concorren
molts factors, de manera que és una patologia multifactorial i es mostra com una
mena de trencaclosques per als investigadors, que tracten d’unir les peces en
algunes hipotesis causals coherents.

HIPOTESI DE LA CASCADA AMILOIDE EN L’ALZHEIMER

Encara que no ho sabem amb seguretat, la hipotesi que els diposits d’amiloide
de les plaques senils son fonamentals en la génesi de la demeéncia d’Alzheimer
és la més antiga, i una de les més acceptades actualment. L'efecte toxic de
'acumulacié d’amiloide al teixit neuronal dispararia la disfuncié neuronal i la mort
cel-lular al cervell. En la hipotesi amiloide, tal com hem vist, influeix tant 'aspecte
de la formacié anormal i excessiva d’amiloide 3, amb mutacions de I'ADN que
codifica la proteina precursora d'amiloide (PPA) en I'Alzheimer familiar, com
I'aspecte de I'eliminacié d’amiloide, que no funcionaria adequadament i deixaria
excessos de la substancia sense “netejar” del cervell; de fet tal com ja sabem
s’han trobat anomalies en la proteina que s'uneix a l'amiloide i l'elimina:
apolipoproteina E (en concret, els problemes apareixen si hem heretat la forma
ApoE4).

HIPOTESI INFECCIOSA DE L’ALZHEIMER

La hipotesi d'un origen infeccids de la malaltia d'Alzheimer no és nova. Hi ha
abundant literatura que vincula diversos agents infecciosos, com ara el virus de
I'nerpes i algunes espiroquetes (un tipus de bacteris), i la possible relacid
d’aquests amb I'Alzheimer. En els darrers anys, també s’ha demostrat que
diferents arees cerebrals en pacients amb Alzheimer estan infectades per fongs.
A més, el paper de les infeccions en I'etiologia de I'Alzheimer s’estudia amb altres
hipotesis recents que atribueixen al péptid amiloide 3 un paper antimicrobia.
Segons aquesta hipotesi, el paper fisiologic del péptid amiloide 3 en condicions




normals seria el de protegir enfront d'infeccions. Si es manté aixd, es pot
interpretar que I'augment d’amiloide 3 al cervell podria ser secundari respecte a
I'entrada d'agents infecciosos en el sistema nervios central. Aixd també explicaria
per qué apareix en cervells de persones majors sanes, i també per qué no
correlaciona amb total exactitud amb la clinica que presenta el pacient.

HIPOTESI COLINERGICA EN L’ALZHEIMER

Abans hem comentat que les plaques senils tenen tendéncia a dipositar-se
primer al nucli basal de Meynert (NBM). Aquest nucli és important perqué des
dels seus cossos neurals ixen axons que projecten acetilcolina (ACh) cap a molts
llocs de I'encéfal: hipocamp, amigdala, escorga frontal, parietal i occipital. Totes
aquestes zones soOn essencials per a la formacié de la memoria. De fet, s’ha
trobat que les concentracions de ACh i el seu enzim sintetitzador (colina-
acetiltransferasa) es veuen notablement disminuides en el cas de I'Alzheimer. A
mes, i tal com veurem en l'Ultim tema, si es potencia o es restableix la funcid
colinérgica pot reduir-se prou la gravetat de la deterioracio cognitiva.

B-1.4. Fases cliniques en la malaltia d’Alzheimer

Les fases descrites a continuacio representen una orientacio per als familiars i
els professionals que tracten aquests pacients. Indiquen tant el moment en qué
es pot trobar el pacient com alld que amb molta probabilitat passara a
continuacio. Pero la durada de les fases no és regular ni homogenia, de manera
que un pacient que s’ha mantingut estable dins d’'una fase pot avancar fins a la
segiient en poc temps. Es important recordar que no tots els pacients segueixen
la mateixa evoluciod, els pacients son heterogenis pel que fa a les alteracions
cognitives i conductuals. Aixd implica que no tots els pacients hauran de passar
necessariament per totes les fases exactament igual, i que el pas d’una fase a
I'altra no sera tampoc un fet clarament definit i apreciable en un moment concret.

FASE O ESTADI CLINIC 1

Apareixen els primers simptomes de trastorn de memoria, i també les primeres
dificultats per a trobar paraules i per a realitzar tasques complexes (com per
exemple cuinar). El pacient tindra problemes per a expressar les seues idees i
mostrara canvis bruscos de l'estat d’anim. Pot comencar la desorientacio
espacial o temporal. Sembla un xiquet d’entre 8 i 12 anys, i encara pot realitzar
correctament les activitats de la vida diaria (sempre que no siguen massa
exigents).




FASE O ESTADI CLINIC 2

El pacient s’oblida dels fets recents, i encara que recorde els fets allunyats pot
ser que els localitze malament en el temps. Parla cada vegada menys i no
comenga massa converses; aixd marcara el comencament dels problemes de
llenguatge reals (amb I'aparicio progressiva de llenguatge buit i altres problemes
que es veuran després). Perd I'equilibri i pot caure amb facilitat, els moviments
cada vegada son més lents. S’hi afegeixen altres simptomatologies com ara la
desorientacio nit/dia, i la dificultat en la vida diaria es trasllada a tasques
senzilles. Per exemple, es corda malament els botons i agafa malament els
coberts, o es vesteix malament per a la situacio (per exemple amb molta roba a
I'estiu). Apareixen problemes de conducta i de I'estat d’anim, com ara irritabilitat,
pors injustificades o reaccions de violencia desproporcionades. També pot
perdre’s perqué comenga a deambular (caminar sense cap direccid). L'estat
animic pot ser pitjor que abans, amb depressié. A mesura que va avangant la
fase, el pacient perd totalment 'autonomia i no és conscient del perill d’algunes
activitats. Finalment ha de ser vigilat les 24 hores del dia. Sembla un xiquet
d’entre 4 i 7 anys, i ja no pot realitzar correctament les activitats de la vida diaria.

FASE O ESTADI CLINIC 3

Apareixen al-lucinacions i també deliris, apareix agitacid, incontinéncia i
dependeéncia absoluta de la persona que el cuida. S’oblida dels fets recents i dels
allunyats també. No reconeix les persones, perdo mostra afectuositat per qui el
cuida. Gemega, plora o riu sense sentit i d'una manera incoherent. No compren
el que li diuen. Repeteix i balbuceja paraules sense sentit. No pot algar-se,
asseure’s ni anar anant. Te dificultats per a tragar i tampoc controla els esfinters.
Sembla un nado o un bebé de 3 anys.

B-1.5. Manifestacions linglistiques i paralinguistiques, segons les fases,
en la malaltia d’Alzheimer

FASE |. DEMENCIA LLEU
- Comprensio:

SEMANTICA: dificultat per a comprendre oracions de contingut complex
(analogies, doble sentit, humor, moralitats, conceptes abstractes...). Comprensio
d'idees simples conservada.

SINTACTICA: dificultat lleu per a comprendre oracions d'organitzacié extensa i/o
complexa.

FONOLOGICA: recuperacio conservada de la forma lexica fonologica.




PRAGMATICA: oblit ocasional del seu interlocutor. Pérdua de preguntes i
referéncies del narrador. Capa¢ de mantenir una conversa.

LECTOESCRIPTURA: comprensié lectora conservada per a continguts simples.

- Expressio:

SEMANTICA: dificultat per a recuperar paraules en una conversa espontania.
Llenguatge fluid (perd poc concret). Alguna substitucio de paraules (parafasies
semantiques, us de circumloquis).

SINTACTICA: estructura sintactica conservada. Repeticio alterada per a oracions
llargues.

FONOLOGICA: sistema fonologic conservat.

PRAGMATICA: disminucié en temps i contingut del discurs (amb frases inacabades
i repeticions d’idees). Peticions frequents per a aclarir i confirmar la informacio.
Divagacio6 i tema difus (llenguatge més buit). Oblit, reiteracio i idees incompletes
en la conversa. Automonitoritzacié i autocorreccio presents.

LECTOESCRIPTURA: escriptura alterada en la forma (ex.: pérdua d'accents,
disortografia...).

FASE Il. DEMENCIA MODERADA
- Comprensio

SEMANTICA: dificultat moderada per a recuperar paraules en una conversa
espontania i en tasques especifigues. Comprensido escassa de frases amb
contingut complex.

SINTACTICA: comprensié d'oracions sintacticament simples. Disminucié en la
comprensio de sequéncies i de séries.

FONOLOGICA: escas recobrament de la representacié auditiva de la paraula.
Dificultats en el processament del llenguatge oral.

PRAGMATICA: oblit de linterlocutor. Incomprensié de trets intencionals de la
conversa.

LECTOESCRIPTURA: lectura en veu alta conservada, perd sense atribucio de
sentit. Comprensio lectora alterada per a missatges d'alta complexitat gramatical.




- Expressio:

SEMANTICA: dificultat per a tasques de nominacio i categoritzacié (encara que pot
millorar amb claus). Augment i predomini de parafasies semantiques. Reducci6
del vocabulari expressiu. Empobriment de la fluéncia verbal. Alteracié de la
denominacio per confrontacio visual (Boston).

SINTACTICA: produccié verbal amb formes sintactiques recognoscibles, encara
que curtes. Es mantenen morfemes sintactics. Errors gramaticals ocasionals.
Repeticio alterada per a oracions simples. Omissié de connectors i paraules
funcionals de l'oracio. Conservacio d'estereotips verbals socials (ex.: salutacio).

FONOLOGICA: confusié ocasional de patrons de pronunciacié. Parafasies
fonologiques (canvis de sons dins d'una paraula).

PRAGMATICA: frases inacabades. Repeticio d'idees en la conversa. Oblit del seu
interlocutor. Pérdua del tema i abandonament de la conversa. Automonitoritzacié
i autocorreccid poc frequents. Ecolalia. Limitacié en la presa de torns de la
conversa. Apareixen algunes conductes verbals disruptives (queixes i peticions
reiterades).

LECTOESCRIPTURA: escriptura de paraules i frases curtes. Reduccio de la varietat
d'elements en la redaccio. Dificultat per a iniciar de forma espontania I'escriptura.

FASE Il. DEMENCIA GREU
- Comprensio

SEMANTICA: comprensié Unicament d'elements significatius. Limitacions
importants per a denominar i recuperar les paraules (fins i tot amb claus).
Comprensioé solament de paraules o oracions molt curtes, o amb elements
familiars.

SINTACTICA: comprensié severament alterada per a frases o limitada a paraules
curtes i familiars.

FONOLOGICA: imprecisions en la conversié fonologica.

PRAGMATICA: indiferéncia quasi total cap al seu entorn i cap a linterlocutor.
Pérdua d'idees clau del discurs de I'altre. No reconeix patrons d'intencionalitat.

LECTOESCRIPTURA: alteracio severa de la comprensio lectora.
- Expressio

SEMANTICA: reduccid del vocabulari. Utilitzacio uUnicament d'elements
significatius. Predomini de parafasies semantiques.




SINTACTICA: limitacié en I'Us de llenguatge automatic. Repeticié quasi extinta, fins
i tot per a monosil-labs. Omissio frequent de paraules funcionals (articles,
conjuncions, adverbis).

FONOLOGICA: parafasies fonologiques. Ecolalia (repetir la frase de l'interlocutor).
Palilalia (repetir una mateixa paraula). Logoclonia (repetir sil-labes).

PRAGMATICA: conversa quasi absent, limitada i imprecisa. Circumloquis
conceptuals. Abséncia d’autocorreccio. Mutisme. Impossibilitat per a mantenir el
tema.

LECTOESCRIPTURA: alteracio quasi total de I'escriptura pel component d’apraxia.
Pot conservar-se l'escriptura de lletres i/o paraules monosil-labes.

A banda de tot el que s’ha exposat abans, s’haura de tenir en compte que:
- En les fases inicials de I'Alzheimer hi ha una gran variabilitat interindividual.

- L’execucié correcta o no d’'un test de llenguatge dependra de si el test
requereix una funcié cognitiva automatitzada (ex.: repeticio, lectura en veu alta,
escriptura al dictat) o si, per contra, requereix d’un altra funcié addicional com
ara la memoria, etc. (ex.: el Token Test depén de la funcio visuoespacial).

- La preséncia d’elderspeak pot confondre el diagnostic, ja que no és especific
de les demeéncies i es presenta també en el DCL i en I'envelliment normal.

Elderspeak: endarreriment general de la parla + entonacid i intensitat exagerades
+ simplificacio sintactica i reduccio del contingut tematic del discurs.

- Un percentatge de pacients greus té la repeticio intacta i llacunes de
llenguatge (HD).

- Els pacients greus presenten una important freqiéncia de conductes verbals
desorganitzades (10-30 %). Es registren amb major frequéencia en institucions i
constitueixen predictors de I'agressio fisica (51 %). Exemples: crits, conductes
verbals agressives, blasfémies, queixes repetitives, grunyits i gemecs relacionats
amb el dolor, repeticié continua de paraules i frases, parla incoherent, ecolalies,
cant constant i parla al-lucinatoria.

B-1.6. Intervencié i prevencio en la malaltia d’Alzheimer: generalitats

El tractament clinic de la malaltia d’Alzheimer requereix la combinaci6 apropiada
de:

-> Intervencions no farmacologiques, com ara entrenament cognitiu.




- Farmacs per a I'estimulacié de la funcié cognitiva.
- Farmacs per a alleugerar els problemes de conducta.
- Mesures de suport i formacio per als cuidadors.

Tots aquests tipus d’intervencions els veurem en I'ultim tema. Malgrat aixo, és
important coneixer els factors de risc per a poder implementar també una
intervencié preventiva. Alguns no seran modificables, perd d’altres si, i per
aquesta banda vindra la prevencié. Ara parlarem de com es pot prevenir
I'Alzheimer. Les recerques actuals al voltant del tema de la prevencio se centren
en estratégies de prevencioé primaria i secundaria. La prevencio primaria va
destinada a evitar que persones sanes desenvolupen una demeéncia, mentre que
la prevencié secundaria tracta d’alleujar les consequéncies de la demencia en
persones que ja la pateixen.

FACTORS DE RISC NO MODIFICABLES
- Edat: com més edat, més risc de patir la malaltia.

- Sexe: ser dona (la incidéncia és major), cosa que es podria explicar, en part,
pel fet que hi ha més dones que homes, i també perqué tenen una esperanca de
vida més alta.

- Factors genétics, que ja s’han comentat més amunt.

- Malalties psiquiatriques; el fet d’haver patit episodis de depressio greu
n‘augmenta especialment el risc.

- Traumatisme cranial: hi ha proves que fan pensar que una persona que haja
patit un traumatisme cranial pot tenir més probabilitats de desenvolupar la
malaltia. El risc augmenta si en el moment de patir la lesid la persona té més de
cinquanta anys.

- Que l'edat materna siga superior als quaranta anys en el moment del
naixement.

FACTORS DE RISC MODIFICABLES

- Dieta: relacionada amb el colesterol (dislipeémia) i amb I'aparicié de diabetis
tipus Il, que sén dos factors de risc coneguts quant a les deméncies. La millor és
la dieta mediterrania: consum de fruita i verdura, amb preferéncia pel greix
procedent del peix, oli d’oliva i poc de sucre.

- Hipertensid: és un risc per a accidents de tipus cerebrovascular i també per a
les deméncies mixtes Alzheimer + vascular.

- Habits toxics: sobretot caldria evitar el tabaquisme. Respecte a I'alcohol,
segons 'OMS, un consum moderat (definit com una unitat de beguda com a




maxim per dia; per exemple, segons I'OMS una unitat de beguda és una cervesa
0 una copa de vi negre) té un efecte protector cardiovascular sobre els accidents
de tipus isquémic (segons una corba en J), perd un consum superior a aixo pot
agreujar moltes malalties, inclos un augment del risc de deméncia.

- Exercici fisic: s’ha demostrat que la vida sedentaria pot contribuir al
deteriorament neurocognitiu i al desenvolupament d’'una deméncia, i per aixo es
promou molt la realitzacié d’exercici fisic d’intensitat moderada durant tot el cicle
vital.

- El nivell educatiu alt i el desenvolupament intel-lectual poden retardar
I'aparicio d’alteracions cognitives.

- 1, tal com explicarem a continuacio, segons el famods “estudi de les monges”
sembla que I'estat animic pot protegir de la demencia en general.

L’ESTUDI DE LES MONGES

Publicat el 2002, I'estudi es va centrar en I'observacié detallada i el seguiment
longitudinal de 678 monges d’'un convent dels EUA, amb ['objectiu médic
d’estudiar l'origen i les causes de I'Alzheimer. Cal tenir en compte que les
condicions ambientals al convent estaven perfectament controlades, i per aixo
es podia aillar prou bé altres factors que es volia estudiar (aquest és el vertader
valor de I'estudi). La col-laboracié de les monges no implicava tan sols examens
periddics de memoria: també incloia la donacié del cervell per a I'analisi medica
post mortem.

Algunes de les conclusions més importants foren:

- Alguns cervells es van trobar envaits per plaques senils i cabdells, un fet que
en principi hauria fet sospitar d’'unes funcions cognitives alterades. Pero resulta
que pertanyien a monges amb resultats excel-lents en les proves cognitives
(recordeu els falsos negatius i els falsos positius).

- Tampoc pogueren trobar una correlacid exacta entre la carrega genética
determinada (quant al ApoE) i el diagnostic d’Alzheimer.

- Es va concloure que I'Alzheimer no és una malaltia dicotdomica, que es tinga
0 no. Més aviat és un procés complex que es desenvolupa al llarg de décades i
que es veu afectat per factors bioldgics, intel-lectuals, emocionals, socials,
culturals, etc.

- Les hipotesis que han anat provant-se al voltant de I'alimentacio i la demeéncia
tenen totes el seu comengcament en aquest estudi. Aci es van proposar com a
substancies protectores la vitamina E, lI'acid folic, les vitamines B6 i B12, la
vitamina C... (encara que no s’han apuntalat amb estudis controlats posteriors).




- Trobaren fortes correlacions entre la malaltia d’Alzheimer i factors préviament
considerats irrellevants o no fonamentals: el desenvolupament linguistic en la
joventut, I'exercici intel-lectual, inclus factors com ara I'estabilitat en I'estat d’anim
i 'actitud positiva envers la vida.

ENVELLIMENT ACTIU | ENTRENAMENT COGNITIU PER A LA PREVENCIO

En el marc de programes de promocio de I'envelliment actiu, els tallers de
memoria adrecats a persones grans sense deteriorament busquen enfortir la
memoria i reduir el risc de deteriorament cognitiu. En la practica clinica, els tallers
d'estimulacié cognitiva adregcats a persones amb deméncia en fases
primerenques (també amb DCL) volen endarrerir I'evolucio dels simptomes. Els
ultims anys, la comunitat cientifica ha reconegut la importancia d’aquestes
intervencions cognitives.

En persones grans sense deteriorament cognitiu, I'entrenament cognitiu se
centra en la millora de la memoria i de la velocitat de processament. Alguns
estudis associen el fet de tenir activitat mental de manera periddica amb una
disminucié del risc de patir demencia. Aixi, segons diversos autors, I'entrenament
cognitiu pot tenir un efecte protector enfront de la deméncia, tot i que encara sén
necessaris meés estudis que ho demostren. L'exercici mental es relaciona també
amb el concepte de reserva cognitiva. Les persones que al llarg de la seua vida
han estat més implicades en activitats fisiques, mentals i socials tenen més
reserva cognitiva, la qual cosa els fa més capagos de suportar la carrega de
I'Alzheimer, i aix0 es tradueix en un retard en la manifestacio clinica de la
malaltia.

En persones grans amb deteriorament cognitiu, I'entrenament cognitiu se centra
en l'estimulacio de les funcions cognitives (memoria, atencio, llenguatge,
funcions executives...) a partir de les capacitats que la persona manté
preservades, per a una millora de la qualitat de vida tant de la persona afectada
com de la persona cuidadora. Alguns estudis han demostrat beneficis en la
cognicio, en l'estat d’anim i/o en la funcionalitat de pacients amb demeéncia en
fases primerenques sotmesos a programes d’intervencié cognitiva, tot i que
encara falten més estudis que demostren l'eficacia d’aquestes intervencions.
Altres terapies que també formen part dels programes d’estimulacié cognitiva
son la terapia de reminiscéncia i la terapia d’orientacio a la realitat (les veurem
en I'tltim tema). Grups d’experts recomanen la participacio de les persones amb
demencia en programes d’intervencié cognitiva per a mantenir la funcid
cognitiva, la funcionalitat i la qualitat de vida.




B-2) DEMENCIES CORTICALS FOCALS (DEMENCIES LOBARS)

B-2.1 Perspectiva general de les demeéncies corticals focals (demeéncies
lobars)

Quan parlem de deméncia focal ens referim a déficits aillats de certes funcions
corticals complexes (per exemple, el llenguatge) durant un temps prolongat (uns
2 anys aproximadament) mantinguts al llarg d’aquest temps. S’anomenen
demencies lobars perque afecten sols un Idbul cortical, o0 com a maxim dos
(frontal, frontotemporal, occipital...). Nosaltres estudiarem les deméncies lobars
de tipus frontotemporal (DLFT, o senzillament la DFT), que sén les que afecten
el llenguatge.

Aquest tipus de deméncia presenta un inici insidios i progressiu. L'edat tipica
d’inici és entre els 45 i els 65 anys (mitjana de 50 anys), prou abans que
I'Alzheimer. A Tlinici, els pacients no presenten simptomatologia amnésica, la
qual cosa també la distingeix de I'Alzheimer. La DFT és la tercera causa
neurodegenerativa més comu, després de la DTA (demeéncia tipus Alzheimer) i
de la deméncia amb cossos de Lewy (una demeéncia classificada en algunes
llistes com a cortical, i en altres com a subcortical, i que estudiarem en el tema
seguent). La major part dels casos es presenten per la interaccio entre factors
genetics i ambientals.

La DFT pot ser de variant conductual (amb alteraci6 més aviat frontal que
temporal) o bé de variant linguistica: aquestes son les afasies progressives
primaries (APP), amb les seues subvariants (totes amb alteraci6 més aviat
temporal que frontal). Amb el terme afasia progressiva primaria (APP) podem
referir-nos a una de tres variants: a 'APP no fluent, a 'APP fluent, també
coneguda com a deméncia semantica, o a la deméncia logopénica.

B-2.2 Demeéncia frontotemporal variant conductual (DFT-c, malaltia de Pick)

La DFT-c comengca de manera insidiosa, amb alteracions afectives, de la
personalitat i de la conducta social, amb desinhibicié i canvis progressius del
llenguatge. Els pacients amb DFT conductual comencen manifestant una menor
iniciativa en el treball o una major indiferéncia davant qualsevol conflicte o
problema. A poc a poc, el trastorn va progressant en totes les esferes socials,
professionals i familiars, i el pacient va canviant, apareix una despreocupacio
pels altres, una transgressio de regles socials (encara que les coneix) i una gran
apatia. Els familiars i amics de seguida s’adonen que a la persona “li passa
alguna cosa”. Pot confondre’s amb processos depressius o psicotics en fases
primerenques.




Poc més endavant s’aprecien trastorns cognitius i neuropsicologics, que
correlacionen amb una disfuncio prefrontal, com per exemple:

- Reduccié de la fluidesa verbal espontania (el pacient no inicia converses ni
parla molt).

- Alteracié de funcions executives (el pacient no planeja bé, no té bones
estratégies per a fer coses).

-> Dificultats per a concentrar-se i mantenir I'atencio.

- Certa dificultat en I'evocacio espontania, que millora amb la facilitacio i el
reconeixement.

- Impulsivitat, o lentitud, o negativisme.

- En canvi, no solen presentar agnosies visuals ni dificultats per al
processament visuoespacial, i la memoria episodica es manté poc alterada en
estadis inicials.

-> A mesura que va evolucionant la malaltia, poden aparéixer simptomes
conductuals més severs que soOn caracteristics, com ara: hiperoralitat,
hipersexualitat, la pica (menjar-se coses no comestibles), trets
obsessivocompulsius (TOC) i repeticions estereotipades en forma d’ecolalies i
ecopraxies. En estats més avangats s’hi afegeixen déficits neurolodgics com ara
una greu alteracié de la parla, i arriba a produir-se mutisme o trastorns motors
de diversa indole.

- Encara que en estats més avancgats és dificil distingir aquesta deméncia de
I'Alzheimer, té alguns comportaments distintius com ara I'ecolalia, la hiperfagia i
I'exploracié forgada manual i oral dels objectes (hiperoralitat). Quasi fins a les
darreres fases trobem una preservacié de la praxia ideomotora i constructiva, i
també de les gnosis i de 'orientacio espacial.

EL LLENGUATGE EN LA DFT-C

Concretament quant al llenguatge, es poden delimitar les seguents
caracteristiques:

- Pérdua de fluidesa del llenguatge i concrecié del missatge. Reducci6é de
I'espontaneitat. El pacient no comenga converses.

- Quan el trastorn es fa més greu: aparicié d’estereotipies verbals, tendéncia a
la concrecio (respostes molt curtes), ecolalia, palilalia o repeticid sostinguda
d’'una paraula o frase.

—> Contrast entre la greu alteracié que es produeix en el llenguatge espontani i
la preservacié en el llenguatge automatic (coses com ara recitar els mesos de




I'any, completar frases o refranys, poemes i cangons, es conserven prou bé fins
a fases avancgades).

- Repeticié normal o quasi normal.

- Comprensid verbal basica normal, encara que comet errors si es tracta de
material verbal complex.

- Les accions de denominar i lletrejar, i la lectura automatica, preservades.
- La comprensio de la lectura és similar a la comprensié verbal.

- L’escriptura esta reduida: hi ha una tendéncia a emprar paraules aillades o
frases breus.

La DFT conductual es classifica com a malaltia de Pick si es fan troballes
d’anatomia patologica post mortem que ho justifiquen (cél-lules i cossos de Pick).
En cas de no trobar-ne en l'autopsia, la DFT conductual es classificaria com a
degeneracio del |6bul frontal perd sense histologia especifica.

MALALTIA DE PICK

Tot alld que s’ha explicat al voltant de la DFT conductual s’aplica igual a la
deméncia (o malaltia) de Pick.

La malaltia de Pick s’Tanomena aixi a causa de la proliferacié d'unes substancies
anomenades "cossos de Pick" (inclusions globulars argirofiliques) a l'interior de
les neurones localitzades a les zones afectades (principalment el 16bul frontal i
de vegades el temporal també). Aquests cossos de Pick contenen una forma
anormal de les proteines tau (que es troben de manera natural en totes les
neurones). La presencia d'aquests cossos, juntament amb la de les anomenades
"cel-lules de Pick" (neurones acromatiques tumefactes) és el que defineix
histologicament aquesta malaltia. Es important recordar que el diagnostic de
demencia de Pick és, doncs, histologic, i sols es pot aplicar si n’hi ha proves
observades al microscopi (bé post mortem o bé mitjangant una biopsia). En tot
cas, des del punt de vista clinic i de simptomatologia, en una DFT-c sense
histologia el pacient es mostra igual que en una amb histologia de Pick.

Hi ha tres subtipus clinics de la malaltia:

- Subtipus desinhibit: la simptomatologia cursa amb desinhibicié social, perdua
de I'adequacié social, inadequacié en les situacions interpersonals, jocositat o
tendéncia a la broma, riure facil (moria), irresponsabilitat, falta de preocupacio
per les consequencies de les seues accions, hiperoralitat i hipersexualitat.

- Subtipus apatic: manifesten alteracions emocionals en la linia de I'apatia,
inhibicid, es retrauen socialment, hi ha pérdua de la calidesa emocional i tenen
brots d’irritabilitat.




- Subtipus estereotipic: presenten conductes repetitives, amb rituals propis i
moltes voltes idiosincratiques. Sén els que presenten menys afectacié cortical i
un major trastorn de l'estriat amb predomini en el nucli caudat. En aquests
pacients és frequent la conducta d’utilitzacié de d’objectes, definida com la
impossibilitat del pacient per a evitar utilitzar els objectes que té davant, encara
que en aquell moment no tinga necessitat d’utilitzar-los o raons per a fer-ho.

En la neuroimatgeria estructural de la DFT-c podem observar I'atrofia dels I10buls
frontal i temporal anterior (encara que no es detecta al principi de la malaltia). En
la neuroimatgeria funcional trobem hipometabolisme en arees frontals i
temporals: aixd ho podem trobar des de I'inici, quan la neuroimatgeria estructural
no mostra res.

B-2.3 Demeéncia frontotemporal (DFT), variant linguistica: les afasies
progressives primaries (APP)

En general, les APP suposen una pérdua gradual i progressiva de les funcions
linguistiques, que sols es podra diagnosticar si es demostra un minim de dos
anys d’historia de declivi progressiu del llenguatge. Durant aquests dos anys, el
pacient preserva prou bé altres dominis cognitius, aixi com la realitzacio de les
activitats de la vida diaria (AVD), encara que presenta marcades anomies. Al
final de la malaltia solen apareixer simptomes tardans de deméncia
generalitzada, que en una part dels pacients son de caracteristiques
marcadament frontals, amb mutisme i alteracions conductuals.

B-2.3-1. Criteris generals d’inclusié i exclusié per a les APP

Després d’aquests dos anys amb simptomes insidiosos sol filiar-se 'APP. Els
criteris clinics per al diagnostic d’APP (Gorno-Tempini et aliif 2011) son:

- Criteris d’inclusié: la caracteristica clinica més prominent és la dificultat amb
el llenguatge, amb aquest déficit com a causa principal d’alteracioé en les AVD.
L’afasia cal que siga el deficit més prominent a I'inici dels simptomes i durant les
fases inicials de la malaltia.

—> Criteris d’exclusio: el patro d’alteracions s’explica millor per altres malalties no
degeneratives del SNC, o bé médiques. L’alteracioé cognitiva s’explica millor per
un diagnostic psiquiatric. La preséncia de problemes inicials importants de
memoria sempre inclinara el diagnostic més cap a I'Alzheimer. La presencia
d’alteracions conductuals inicials importants ens orientara més cap a la DFT
conductual.




B-2.3-2. Historia: APP fluent i APP no fluent. Inclusié de la demeéncia
logopénica

Neary i el seu equip van fer el 1998 una primera diferenciacioé entre 'APP no
fluent i 'APP fluent (aquesta darrera es coneix actualment com a demencia
semantica, DS).

Les semblances i diferéncies entre 'APP no fluent i la DS, les van descriure aixi
aquells autors:

- L’edat d'inici és presenil (al voltant dels 50 anys) en ambdues deméncies, i al
comengament no presenten problemes de memoria.

- L’APP no fluent té un inici insidids i una evolucio progressiva. No presenta
trastorn perceptiu. En I'aspecte neuropsicologic destacaria sobretot per la
dificultat en la produccio6 del llenguatge, les parafasies fonémiques i 'andomia. En
fases avancgades sol presentar un deteriorament de la higiene i també una manca
de flexibilitat mental, amb aparicié d’hiperoralitat i distractibilitat (prou semblant a
la DFT conductual). De fet, 'APP presenta una alteracio més aviat del cortex
frontotemporal, prop de la linia silviana esquerra (és a dir, que I'afectacio cerebral
€s més anterior), i, com que és més frontal, apareixen reflexos d’alliberament
frontal contralateral, amb acinésia, rigidesa i tremolors.

- L’APP fluent (actualment deméncia semantica, DS) té un inici insidids i una
progressid gradual, amb trastorn perceptiu en forma d'agnosia i/o
prosopagnosia. En l'apartat neuropsicologic destacaria per les parafasies
semantiques, amb una greu alteracid en la comprensi6; i també per la
prosopagnosia (manca de reconeixement visual de cares) i 'agndsia (manca de
reconeixement) visual. La DS té pitjor pronostic que la APP no fluent. Quant al
comportament si que poden mostrar una disminucié de 'empatia i de l'interes,
perd no tanta simptomatologia motora de tipus frontal. L’alteracié cerebral de la
DS és més aviat temporal anterior i d’escorga inferior i lateral asimeétrica de
I'hemisferi esquerre. La patologia no afecta massa el 16bul frontal (sols I'orbital
frontal), i per aixd tampoc presenta signes d’alliberament frontal, ni acinésia, ni
rigidesa, ni tremolors.

Les formulacions més actuals (2011) consideren una tercera variant de 'APP,
anomenada demencia logopenica (APL):

- L’APL es caracteritza per un déficit greu de recuperacio lexica (de paraules)
tant en la parla espontania com en tasques de denominacid, aixi com per una
alteracio en la comprensio de les frases. Els pacients presenten un alentiment
de la parla amb pauses frequents, amb conservacié de la comprensiéo de
paraules soltes. S'observa també un problema amb la repetici6 de frases,
especialment quan sén llargues i complexes, i parafasies fonologiques, encara
que l'articulacié i la prosodia tendeixen a estar preservades. No s'observen ni




apraxia de la parla ni apraxia orofacial. Els pacients amb APL poden presentar
alguns simptomes psiquiatrics com ara apatia, irritabilitat, depressio i ansietat.

B-2.3-3. Simptomatologia linguistica i criteris actuals entre APP no fluent,
DS i APL

La simptomatologia linguistica essencial distingeix entre les 3 variants (Leyton et
al. 2011):

- APP no fluent: alteracio i simplificacio de la produccio del llenguatge. Errades
sintactiques. Parla amb esforg i/o vacil-lant. Articulacio distorsionada. Canvis en
la prosodia.

- Demencia semantica: anomia greu. Alteracio de la comprensio de paraules
aillades i frases. Desintegracié gradual del coneixement de paraules, persones i
objectes. Preservacio d’aspectes fonologics i de la sintaxi.

- Deméncia logopenica: problemes per a trobar paraules, amb titubeig i
marcada anomia. Dificultats per a repetir frases o series de paraules. La
comprensio de les paraules és bona. Preservacio de la sintaxi oral i d’aspectes
de tipus motor de la parla.

Els criteris diagnostics d’inclusio i exclusio actuals per a les 3 variants (seguint
Gorno-Tempini et al. 2011) son:

APP no fluent APP fluent (DS) APP logopénica
Almenys 1 caracteristica Ambdues caracteristiques | Ambdues caracteristiques
de les seglents ha d’estar | han d’estar presents: han d’estar presents:
present: - Alteracio de la - Alteracio de I'evocacio
- Agramatisme en la denominacidé per de paraules o
produccio del llenguatge. | confrontacio. denominacio.

- Apraxia de la parla. - Alteracio de la - Alteracio en la repeticid
comprensio de paraules. de frases.
Almenys 20 3 Almenys 3 Almenys 3
caracteristiques han caracteristiques han caracteristiques han
d’estar presents: d’estar presents: d’estar presents:
- Alteracio de la - Alteracio del - Errades fonologiques en
comprensio de frases coneixement d’objectes, la parla espontania i en la
sintacticament complexes. | sobretot per als menys denominacié.
- Comprensio de paraules | familiars. - Preservacio de la
preservada. - Dislexia superficial o comprensio de paraules i
- Coneixement d’objectes | disgrafia. coneixement d’objectes.
preservat. - Repeticio preservada. - Parla motora
- Produccio de la parla preservada.
preservada. - Abséncia d’agramatisme.

B-2.3-4. APP no fluent. Evolucio clinica

Els primers signes son heterogenis, pero la major part dels pacients presenten
anoOmia progressiva. La diferencia respecte als pacients amb Alzheimer




consisteix en la relativa preservacié de la memoria i de les funcions no verbals,
almenys al comengcament de la malaltia.

Estadi inicial: la fluidesa verbal pot estar encara relativament conservada, pero
alguns pacients comencen a tenir problemes amb Il'articulacié (necessiten un
esforg i pauses).

Amb la progressié de la malaltia van apareixent més problemes: la fluidesa
disminueix i apareixen problemes en la construccié i en la sintaxi de les frases.
El llenguatge es torna agramatic i dificil d’entendre, s’utilitzen menys verbs,
s’'ometen determinants i falla la concordancga entre el subjecte i el verb. Alguns
pacients presenten alteracié de la repeticio, tant de frases com de paraules
curtes. De vegades poden classificar-se com d’afasia de conduccio (repeticid
alterada, comprensi6 intacta i llenguatge fluent perd parafasic). Apareix alteracio
en la planificacio i sequenciacio dels moviments requerits per a la parla (apraxia
de la parla). Aquesta també pot ser una de les caracteristiques inicials d’aquests
pacients. Els pacients amb apraxia de la parla tenen problemes amb les primeres
consonants d’'una paraula, fan pauses al mig de les paraules i cometen errades
fonologiques. La seua prosodia és lenta, simplificada i defectuosa

En I'estadi avancgat: tenen problemes amb la lectura, encara que solen ser lleus
i relacionats amb problemes fonémics. L’escriptura esta marcadament alterada,
amb nombroses errades gramaticals. A diferencia d’altres tipus d’afasia
existents, 'APP no fluent no sol presentar déficits semantics. Inclus en estadis
finals, caracteritzats per mutisme, el pacients té la comprensio relativament
preservada, encara que la sintaxi complexa pot resultar-li dificil de comprendre.

B-2.3-5. Deméncia semantica (APP fluent). Evolucié clinica

La DS ens recorda una afasia transcortical sensorial: I'articulacio, la repeticio, la
fonologia, i la sintaxi apareixen raonablement conservades, mentre que la
comprensio s’altera i apareix una important anomia.

En aquesta malaltia, el trastorn de la conducta emergeix aviat i és semblant al
que s'observa en la DFT-c, amb desinhibicié i irritabilitat, pérdua d'empatia,
conductes hiperorals, conducta d'utilitzacié i compulsions com ara mirar el
rellotge o fer puzles. Es considera que aquest trastorn de conducta ocorre per la
progressio de la patologia cap a I'escorga orbital frontal.

Estadis inicials: produeixen circumloquis o rodejos per a expressar el que volen
dir quan no poden dir-ho. Van reduint la varietat |éxica, pero el ritme del discurs
és normal. La perdua de paraules de baixa frequéencia pot ser I'inic signe de la
malaltia al comengament. Apareix una alteraci6 pragmatica en forma de
produccio desinhibida caracteritzada per perseveracions i pel fet de no escoltar
la resta de les persones (logorrea).




Progressi6 de la DS: el discurs encara pot considerar-se fluid, perd es
caracteritza per parafasies semantiques. Apareix la jargonafasia. Es destacable
la greu andmia progressiva i I'alteracio de la comprensio de paraules aillades, no
tan sols les de baixa frequéncia. El pacient pregunta frequentment pel significat
de les paraules, normalment noms, fet que es considera important per al
diagnostic. Hi ha dificultat per a la definicié de paraules, amb definicions generals
o imprecises. Gracies a la preservacio dels aspectes fonologics, els pacients
poden repetir correctament paraules. Com que la fonologia es preserva, poden
llegir, perd no comprenen el significat del que llegeixen. Com a resultat de la
seua alteracio lexicosemantica, el seu discurs es va reduint, i arriba finalment al
mutisme

B-2.3-6. Dominis del llenguatge i APP

APP no fluent APP fluent (DS) Logopénica
Parla espontania Agramatica Reduida Errades
fonémiques
Errades fonetiques | Errades
semantiques
Llenguatge seriat Alterat Preservat Preservat
Comprensid Inici: deteriorament | Important Alterada, pero
lleu deteriorament comprensio de
paraules bona
Pérdua del
significat de la
paraula
Repeticié Alterada Preservada Alterada
Denominacio Deteriorament Important Alterada
moderat deteriorament
Errades Errades
fonémiques i semantiques
verbals
Lectura No fluida Fluent Fluent
Errades
paraléxiques
Escriptura Errades en Regularitzacions Regularitzacions
lletrejar ortografiques ortografiques
Telegramatica




QUADRE RESUM

NO FLUENT SEMANTICA LOGOPENICA
Agramatisme X
Anomia X (moderat) X X
Comprensié X
paraules
Comprensio frases X X X
Repeticid X X
Coneixement X
d’objectes
Disléxia o disgrafia X
Produccié de la X
parla
Errades X X
fonoldgiques
Prosodia X

B-2.4 Factors geneétics en les DFT

Encara que la majoria dels casos de DFT son esporadics, s'ha descrit entre un
20 % i un 40 % com a familiars, la majoria amb un patré d'heréncia autosomic
dominant.

Dins de les families afectades s'han trobat diferents gens implicats, com ara el
gen de la proteina associada amb els microtubuls tau (MAPT, per la seua sigla
en anglés) i el gen de la progranulina (PGRN) al cromosoma 17. També hi ha
families amb DFT lligada al cromosoma 9 (DFT-9) i al cromosoma 3 (CHMP2B),
i fins i tot s'han reportat mutacions en el gen de la presenilina 1, gen que
usualment s'ha relacionat amb la malaltia d'Alzheimer. Diversos autors han
reportat un possible paper del gen ApoE2 com a factor de risc per a DFT; no
obstant aix0d, una metanalisi va concloure que aquesta asseveracio requereix
meés confirmacio, a causa de I'heterogeneitat entre els estudis.

B-3) DEMENCIES PRIMARIES SUBCORTICALS

Ens referim a trastorns neurodegeneratius que tenen una etiologia desconeguda
(o poc clara) i que en general afecten les arees subcorticals del cervell.

Aquestes estructures subcorticals son sobretot el talem, els ganglis basals i la
part rostral del mesencéfal. La degeneracié, o bé la desconnexié d’aquestes
estructures amb I'escorgca, comporta una alteracié de les funcions motrius i
cognitives. La simptomatologia general de totes les deméncies subcorticals és




una sindrome caracteritzada per bradipsiquia (és a dir, pensament i
processament de la informacido endarrerits), disminucio d’iniciativa, oblits
frequents (perd no una pérdua de memoria tan extensa com en les deméncies
corticals), mal rendiment en funcions intel-lectuals complexes i alteracions de
I'estat d’anim.

B-3.1 Perfil neuropsicologic en les demeéncies subcorticals

- En la memoria apareix forgetfulness, un constructe que indica I'aparicié d’'un
endarreriment quan s’evoca la informacié préviament consolidada. A més, la
memoria de procediments (implicita, és a dir, la capacitat per a adquirir una
habilitat de tipus perceptivomotriu) es troba afectada.

- Quant a la cognicié general, el Ql es troba preservat, perd apareix bradifrénia
(sindbnim de bradipsiquia, és a dir, lentitud de pensament) inércia intel-lectual i
manca d’atencio.

- Pel que fa a I'estat d’anim podem trobar moltes alteracions: apatia, depressio,
irritabilitat...

- Totes les demeéncies subcorticals cursen amb problemes de tipus motor:
alteracions en la postura, en la marxa i en la velocitat del moviment (cadascuna
amb les seues caracteristiques).

- Es destacat el déficit per a manipular el coneixement adquirit, tant abstracte
com visuoespacial. Relacionat amb aix0, I'alteracié frontal és molt notable, per
desconnexio de circuits frontal basals.

- Finalment, la demeéncia subcortical afecta els pacients de manera molt
heterogénia. Segons I'etiologia, es pot presentar o no (per exemple, per a dues
persones que pateixen Parkinson, una pot no mostrar cap alteracié cognitiva, o
poca, i una altra pot presentar un quadre amb demeéncia greu, encara que
ambdues si que presentaran les alteracions de tipus motor que soén
caracteristiques del Parkinson).

B-3.2 El llenguatge en les deméncies subcorticals

La caracteristica més rellevant de la parla és la disartria. La disartria és la
consequencia de la feblesa, alentiment, incoordinacié i/o alteracié del to
muscular de la musculatura respiratoria, laringia i articulatoria. Les persones amb
disartria poden presentar articulacié imprecisa, alteracions de veu i sovint
s'expressen utilitzant frases curtes. La disartria sol estar prou relacionada amb
dificultats per a engolir (disfagia), ja que l'alteraci6 muscular dels organs




necessaris per a la fonacié afecta tant la parla com la funcié de mastegar i
deglutir.

Els principals simptomes de la disartria o alteracié de la parla son I'articulacio
imprecisa dels diferents fonemes, les anormalitats en la veu —com ara la veu
ronca, bufada, forcada, o de volum baix— i les anormalitats en la melodia de la
parla —alentiment o excessiva velocitat en la parla, amb poques o massa
variacions en el to o en el volum. La disartria en les demeéncies
neurodegeneratives es va agreujant a poc a poc, amb la progressio de la
malaltia. En alguns casos, pot arribar a una total anartria, és a dir, a una pérdua
total de la parla. Per contra, no apareix afasia en el sentit de les afasies corticals.

Es molt comu observar la preséncia d'un llenguatge sense prosodia i mancat
d’entonacio, una prosodia plana que es mostra d'acord amb la inexpressio facial
que caracteritza aquests malalts. Podem observar una reduccié de la quantitat
de llenguatge espontani, amb tendéncia al mutisme, i també problemes en la
pragmatica del llenguatge, amb intrusions i omissions propies del déficit
d’atenci6, de 'empobriment del contingut i de la capacitat per a expressar idees,
continguts reiteratius i, en casos greus, perseveracions verbals. El llenguatge
escrit no mostra errors afasics, pero té dificultats a causa de problemes motors
(micrografia, agrafia motora). A més, s’altera I'escriptura espontania (el pacient
pot no ser capag d'escriure una frase quan se li demana que escriga el que ell
vulga; en canvi, pot no tenir cap problema per a escriure al dictat la mateixa
frase). El problema és de decisid, d’eleccio espontania i d'iniciativa.

B-3.3 Deméncia per cossos de Lewy

La deméncia per cossos de Lewy (DCLewy) és la segona causa més comuna de
demencia degenerativa en la poblacié anciana (present en el 10-15 % dels
diagnostics i autdpsies). Es una deméncia degenerativa primaria que unes
vegades es classifica com a cortical, i d’altres com a subcortical. La DCLewy
afecta amb més frequéncia els homes, i apareix sobretot en pacients entre 70 i
80 anys. A més, té pitjor pronostic vital que I'Alzheimer (2 a 10 anys).

La marca patologica de la malaltia sén els cossos de Lewy: aquests son
inclusions citoplasmatiques eosinofiles i arrodonides a dins de la neurona, el
principal component dels quals és la a-sinucleina, a més de la ubiquitina i les
proteines de neurofilament. Els cossos de Lewy poden apareixer a la zona
cortical o a la zona subcortical, i per aixd de vegades la malaltia es classifica
d’'una forma o de l'altra. A més, apareixen també abundants plaques d'amiloide
(com les de la malaltia d’Alzheimer) perd, en canvi, escassos cabdells
neurofibril-lars.




CARACTERISTIQUES CLINIQUES

Es presenta amb una deterioracido cognitiva progressiva amb fluctuacions,
caracteritzada per lleugeres alteracions de la memoria i de l'orientacid, afasia,
apraxia i agnosia, més lleus que les de I'Alzheimer, i en canvi cursa amb
predomini de problemes de tipus prefrontal (funcions executives). En I'aspecte
motor, €s molt marcat el parkinsonisme simétric, amb predomini de la rigidesa.
Una altra cosa que la defineix sén els trets psicotics, sobretot ideacié paranoide
i al-lucinacions visuals.

Els pacients amb DCLewy de vegades es poden confondre amb pacients amb
una malaltia psiquiatrica (psicosi o depressido severa). Per a avaluar la
simptomatologia psiquiatrica és util la seguent taula, que descriu amb detall els
simptomes positius i els simptomes negatius en psiquiatria:

AREA SIMPTOMATOLOGIA SIMPTOMATOLOGIA
POSITIVA (apareix una | NEGATIVA (manca una
cosa dolenta) cosa bona)

PSICOSI Al-lucinacions / delusions
Deliris

EMOCIONAL Ansietat Apatia
Euforia Depressio
Desinhibici6
Irritabilitat

PSICOMOTORA Agitacié
Conducta motora anormal

NEUROVEGETATIVA Apetit incrementat Pérdua d’apetit
Insomni Hipersdbmnia
Parasdmnies Baixa consciéncia

A més d’aix0, els pacients presenten una hipersensibilitat als neuroléptics, la qual
cosa contribueix a fer que el tractament siga problematic. Aixo vol dir que, a l'lhora
de receptar farmacs que milloren alguns simptomes, com ara el parkinsonisme,
el terapeuta es troba que n’empitjoren uns altres, com ara els trastorns psicotics,
i viceversa.

TRETS OBSERVATS EN L’AMBIT DE LA NEUROIMATGERIA ESTRUCTURAL:

Podem observar una atrofia generalitzada que progressa temporalment. El
percentatge anual de perdua volumétrica cerebral és de I'1,5-2 %, amb un grau
d'eixamplament ventricular similar al que es dona amb I'Alzheimer. Es important
de subratllar la relativa conservacio dels hipocamps (en el 40 % dels pacients
sense gens de pérdua volumetrica) i del I0bul temporal medial, en comparacié
amb I'Alzheimer (de fet, tal com s’ha dit més amunt, en la DCLewy no hi ha tants
problemes de memoria com en I'Alzheimer).




NEUROPSICOLOGIA EN LA DCLewy:

Funcid visuoespacial i constructiva: més alterada que en I'Alzheimer, amb
apraxia constructiva i mals resultats en el test de la figura de Rey.

Atenci6: atencio sostinguda i selectiva fluctuants i alterades, per exemple amb
mals resultats en el WAIS-R Digit Span subtest.

Funcions executives: s’observa, per exemple, un baix rendiment en el test
Stroop i també una baixa fluidesa verbal amb clau de lletra.

Bradifrénia: endarreriment psicomotriu.

Memoria: lleugers problemes en la recuperacié. Memories de familiaritat i
episodica danyades. Millors resultats que en I'Alzheimer.

Orientacié en temps, espai i persona: problemes per a coneixer la seua edat.
Problemes per a situar-se en el temps. Es perden en ocasions pels llocs
coneguts.

B-3.4 Malaltia de Parkinson

Aquesta malaltia la va descriure per primera vegada el metge anglés James
Parkinson el 1817. Afecta el sistema nervios en I'area encarregada de coordinar
I'activitat, el to muscular i els moviments. Es troba igual en homes i dones, en la
franja d’edat entre 40 i 70 anys, i no hi ha diferéncies racials.

Constitueix el trastorn neurodegeneratiu més frequent (1 % dels individus de més
de 55 anys, i fins al 3,1 % dels subjectes entre 75 i 84 anys) després de la malaltia
d'Alzheimer, encara que cal tenir en compte que no tots els pacients amb
Parkinson desenvolupen deméncia (s'estima que fins a un 60 % ho faran en els
primers 5 anys des del diagnostic). En els pacients que desenvolupen la
demeéncia, és de tipus subcortical.

La lesid primaria en la malaltia de Parkinson és la degeneracié de la via
nigroestriatal. Aquesta via comenca a la substancia negra i arriba fins als ganglis
basals. S’encarrega de transmetre i alliberar dopamina al cos estriat dels ganglis
basals. La substancia negra és un conjunt de neurones que produeixen
dopamina, i que estan situades al mesencéfal (entre el cervell i la medul-la
espinal). Rep aquest nom perqué aquestes neurones també s’encarreguen de
produir la melanina, que li dona un color fosc, a més de la dopamina. En la
malaltia de Parkinson es perden aquestes neurones, degeneren i moren, de
manera que aquest nucli deixa de produir dopamina i melanina, i empal-lideix (es
troba blanc en les autopsies). Com a consequéncia de la degeneracio de la




substancia negra disminueixen els nivells de dopamina que arriben al cos estriat,
una part dels ganglis basals, i apareixen els trastorns caracteristics de la malaltia.
No sabem amb exactitud quines son les causes d’aquesta degeneracio de la
substancia negra. Hi ha casos de parkinsonisme induit per traumatismes,
drogodependencies i abus de medicaments, pero tret d’aquests factors no se’'n
coneix la causa. Se sap que no és contagiosa ni hereditaria. Els simptomes que
defineixen aquesta malaltia es manifesten a partir del moment en qué en la
substancia negra es produeix una important perdua de neurones que son
fonamentals per a fer que les neurones dels ganglis basals (les encarregades
d’iniciar, parar, controlar i coordinar els moviments i el to muscular) funcionen
correctament. A més, en els darrers anys s’ha trobat que els pacients de
Parkinson amb demeéncia tenen al cervell acumulacions anormals de cossos de
Lewy.

La simptomatologia clinica, sobretot de tipus motor, és la que descriurem ara. Es
important recordar que no sempre es presenten junts tots els simptomes, tot i
que se’n pot donar la combinaci6 de qualssevol:

- Tremolor en repds: aquesta tremolor es presenta en repods i desapareix quan
es fa alguna accio. Sol afectar les extremitats. Empitjora amb el cansament i amb
I'ansietat, i desapareix mentre es dorm.

- Lentitud de moviments o bradicinesia: al principi hi ha lentitud en activitats que
exigeixen una certa habilitat (escriure, cosir...), perd al cap d’'un temps ja es fa
evident en qualsevol activitat. Pot arribar a I'acinesia completa.

- Rigidesa o augment de to muscular: és un dels simptomes més tipics. Implica
la resisténcia a la realitzaci6 de moviment passiu, tant flexor com extensor, de
les extremitats. Es fa evident per exemple en la dificultat per a aixecar-se des
d’'una posicié asseguda.

- Trastorns posturals, com ara el que s’anomena “marxa festinant” (realitzar
passos curts, practicament sense desplagament). A més, el pacient tendeix a la
flexid del tronc, del cap i de les extremitats cap endavant. La posicié erecta
mostra una alteracio de I'equilibri i de la coordinacié. Aquests bloqueigs de la
marxa poden donar lloc a caigudes molt facilment. El més habitual és que
apareguen en les fases més avangades de la malaltia.

Altres simptomes son:
- El to de veu es torna més débil (hipofonia).

- Micrografia: I'escriptura es fa més petita per la rigidesa i I'esfor¢ quan es mou
el brac.

- El semblant es torna menys expressiu.




- Poden mancar els automatismes de la masticacid, deglucio i fonacié. Pot
arribar a aparéixer una disfagia severa (important per al logopeda).

- També podem trobar simptomes psicologics i psiquiatrics, especialment de
I'estat d’anim, com ara ansietat i depressio, encara que els trastorns psicotics no
soén frequents. També apareix disminucio de la libido i trastorns del son.

- Pel que fa als trets cognitius, el 20-57 % de pacients presenten deteriorament
cognitiu en els primers 3-5 anys després d’haver-se’ls diagnosticat Parkinson, i
una part d’aquests (del 30 al 40 % dels pacients) desenvolupa una demeéncia
instaurada, de caracteristiques subcorticals.

CRITERIS DSM-5: TRASTORN NEUROCOGNITIU MAJOR O LLEU DEGUT A PARKINSON
A. Es compleixen criteris d’'un trastorn neurocognitiu major o lleu.

B. El trastorn apareix en el transcurs d’'una malaltia de Parkinson establerta.
C. El trastorn presenta un inici insidios i una progressio rapida.

D. El trastorn neurocognitiu no pot atribuir-se a cap altra afecci6 médica ni pot
explicar-se millor per cap altre trastorn mental.

S’ha de diagnosticar un trastorn major o lleu, probablement degut al Parkinson,
si es compleixen els criteris 1 i 2. Cal diagnosticar trastorn neurocognitiu major o
lleu, possiblement degut al Parkinson, si sols es compleix el criteri 1 o el 2:

1. Sense proves d’'una etiologia mixta.

2. La malaltia de Parkinson precedeix clarament l'inici del trastorn
neurocognitiu.

PERFIL D’ALTERACIONS COGNITIVES EN LA MALALTIA DE PARKINSON

Els primers estudis indicaven que la demeéencia secundaria respecte al Parkinson
és de tipus subcortical, caracteritzada per la bradifrénia i la rigidesa cognitiva.
Actualment es reconeix que en aquesta demeéncia de tipus subcortical es veuen
especialment afectats dos dominis cognitius o més, com ara ['atencid
(fluctuacions), alteracions de funcions executives, alteracions en el record lliure i
alteracions en la funcié visuoespacial.




LLENGUATGE EN LA MALALTIA DE PARKINSON

En el pacient amb Parkinson sera important avaluar primer 'estat de I'aparell de
la fonacid, aixi com la deglucié. Els principals problemes que podem trobar en el
pacient amb Parkinson sén:

- Hipofonia: el pacient te alterat el to de la veu.

- Disartria: s’altera I'articulacié de la paraula i empitjora si apareix tremolor a la
llengua. La disartria fa que la parla de vegades arribe a ser quasi incomprensible.

- Bradifrenia: fa que disminuisca la fluéncia verbal del pacient, s’alenteix la
construccio de frases i s’altera la prosodia (disprosodia).

- La parla es fa monodtona, i el pacient va perdent I'entonacié i el ritme.
- Poden apareixer episodis de palilalia.
- En l'aspecte de 'escriptura apareix la micrografia, tal com s’ha dit més amunt.

- La disminucié de I'expressivitat facial i de la gesticulacié general, a causa de
la rigidesa i la bradifrénia, altera la pragmatica de la comunicacio.

TRACTAMENT FARMACOLOGIC | QUIRURGIC

Els medicaments de qué es disposa actualment alleugen els simptomes de la
malaltia, pero no la curen ni n’eviten la progressio. La levodopa és el tractament
meés efectiu. Substitueix la dopamina enddgena. L'efectivitat de la levodopa es
veu reduida amb el pas dels anys, i al cap d’'un temps hi comenga a haver
fluctuacions motores (periodes de temps durant els quals la medicacié no fa el
seu efecte, anomenats “periodes off’). Amb el pas dels anys, aquestes
fluctuacions es poden fer més llargues. Aixo fa que s’haja d’augmentar la dosi i
la frequéncia d’administracio de la levodopa. Quan es fa aixd apareixen els
efectes secundaris més acusats. A més, un excés de levodopa pot facilitar
'aparici6 de moviments involuntaris anormals excessius que no poden ser
controlats pel pacient, anomenats discinésies. En el cas del pacient que s’ha
tornat refractari a la levodopa i hi té€ una resposta dolenta, pot ser una bona
solucio la neurocirurgia: fer-li una pal-lidectomia o bé implantar-li un
neuroestimulador subtalamic que ell mateix s’encarrega d’engegar quan
comenga a notar la simptomatologia (per exemple, la rigidesa o el tremolor
intens).




B-3.5 Paralisi supranuclear progressiva (PSP)

La PSP és una malaltia cerebral poc comuna. Te un inici insidios, generalment
al voltant dels 60 anys, encara que en alguns casos pot comengar abans. Afecta
meés els homes que les dones. Pot ser dificil de diagnosticar, perqué els
simptomes son similars als d’altres malalties, com ara el mal de Parkinson i la
malaltia d’Alzheimer.

SIMPTOMES CLINICS

A l'inici, la simptomatologia és prou inespecifica: comencen amb una pérdua de
I'equilibri quan caminen. Sovint, aquest és el primer simptoma, que evoluciona
fins a un trastorn de la marxa, amb caigudes. Els problemes de la parla, amb
dificultats d’articulacio (disartria), també es presenten de forma primerenca. De
seguida comencen amb la visio borrosa i problemes per a controlar el moviment
dels ulls: és la paralisi supranuclear de la mirada, amb pérdua de la mirada
voluntaria (sobretot en el pla vertical) i diplopia. Aquest sera el signe patognomic
mes evident de la PSP. Tot i aix0, els moviments oculars reflexos es conserven.
Els canvis posturals per 'alteraci6 motora continuen agreujant-se amb el temps
i pot apareixer distonia cervical en retrocolis, parkinsonisme amb greu rigidesa, i
una resposta pobra a I'estimul dopaminérgic.

En fases avangades apareix la paralisi pseudobulbar: amb disartria greu,
dificultats greus amb la deglucio, tant per a mastegar com per a engolir, o0 ja una
disfagia instaurada; augment d’espasticitat en la llengua i també incapacitat per
a controlar els moviments facials.

El pacient també mostra amb I'evolucié de la PSP importants canvis en I'estat
d'anim i en el comportament, incloses la depressio i I'apatia (pérdua de l'interés
i de I'entusiasme). El pacient pot riure i plorar sense motiu.

Pel que fa a alld que ens interessa, apareix demeéncia lleu de tipus subcortical: el
pacient presenta bradifrenia, forgetfulness, trastorn de personalitat amb apatia i
depressio, i de vegades quadres psicotics, que son d’aparicid preco¢ i més
frequents que en el Parkinson. De vegades se’ls diagnostica erroniament com a
pacients psiquiatrics (per exemple, amb esquizofrénia tardana), ja que les
alteracions psiquiatriques sén més cridaneres que les cognitives.

Com a logopedes, hem de tenir en compte que el pacient amb PSP presenta
alteracions de la deglucio que caldra tractar. Moltes de les caracteristiques del
seu llenguatge s’assemblen prou al llenguatge en el Parkinson: hipofonia,
disartria. De fet, la marcada disartria dificulta I'avaluacié del llenguatge
('exploracio de la denominacio, de I'is gramatical etc.) i també d’altres funcions
superiors que requereixen una resposta verbal. Aixi i tot, si podem avaluar
correctament el pacient hi trobarem problemes de fluéncia verbal (i pitjor




rendiment en la fluéncia fonética que en la semantica) i també certes dificultats
en la denominacio.

La paralisi supranuclear progressiva empitjora amb el temps. Moltes persones
queden greument discapacitades entre 3 i 5 anys després d'haver-se’ls
diagnosticat. La paralisi no és mortal en si, perd pot ser perillosa perque
augmenta el risc de pneumonia, asfixia per dificultat per a engolir i lesions per
caigudes. Amb una bona cura de les necessitats médiques i nutricionals, els
pacients amb PSP poden viure 10 anys o més després dels primers simptomes
de la malaltia. Actualment, no hi ha un tractament eficag per a la paralisi
supranuclear progressiva. Els medicaments poden ajudar amb alguns
simptomes. Alguns tractaments no farmacologics, com ara caminadors per a
caminar i ulleres especials, també poden ajudar. Les persones amb problemes
greus per a engolir poden necessitar una gastrostomia, una cirurgia per a inserir
una sonda d'alimentacio a I'estbmac.

B-3.6 Corea de Huntington

El Huntington és una malaltia degenerativa genética classificada com a trastorn
del moviment. Aquest terme compren diferents tipus de malalties que poden
dividir-se en dues categories: hipercinética (moviment excessiu) o hipocinética
(moviment insuficient). En el cas del Huntington, és principalment hipercinética,
i 'excés de moviment es pot veure en els tics facials, la manca de coordinacio i
els moviments espasmaodics, i és hipocinética quan apareix rigidesa i parla lenta.

En I'aspecte genétic, es tracta d’'una malaltia autosomica dominant causada per
la mutacié d’un sol gen anomenat gen de Huntington (gen 1T15), que es troba al
cromosoma 4. Aquesta mutacio consisteix en multiples repeticions de tres
nucleotids en la sequéncia d’ADN, que son la citosina (C), I'adenina (A) i la
guanina (G). Les persones sanes poden tenir la sequéncia CAG repetida fins a
35 vegades i no patiran mai la malaltia. No obstant aixd, quan una persona té
meés de 35 repeticions de la sequencia CAG, aquesta inequivocament
desenvolupara la malaltia en algun moment de la seua vida. A més, a mesura
que el gen es transmet de pares afills, el nombre de repeticions tendeix a créixer.
Malauradament, quantes més repeticions presenta un pacient, més aviat
comencara a manifestar la malaltia, i sén les persones amb 40 0 més repeticions
les que desenvolupen la malaltia en edats més joves. Les repeticions excessives
del triplet CAG codifiquen una proteina mutada i toxica anomenada hungtintina.
A banda de I'edat d'inici, en tots els casos I'acumulacio de la proteina hungtintina
mutada resulta toxica i porta les neurones a la degeneracio i a la mort. Les zones
del cervell més afectades son els ganglis basals i I'escorga cerebral. Aquests
canvis estructurals tenen consequencies funcionals en tres ambits: alteren el
moviment, el comportament i la cognicié. A més, la malaltia te una progressio




que dura aproximadament 20 anys des del moment del diagnostic fins a la mort
del pacient.

En 'aspecte motor, apareixen els moviments coreics (del grec choreia, “dansa”),
que consisteixen en moviments rapids, incontrolats i desordenats principalment
de les extremitats, especialment als dits, als muscles, al coll o a la musculatura
facial en I'etapa inicial. A mesura que la malaltia avanga, els moviments poden
ser de major amplitud i amb afectacio proximal dels musculs de les extremitats,
amb perdua del control voluntari sobre aquests, i tot aixo fa que el pacient patisca
caigudes recurrents. La malaltia de Huntington també causa rigidesa muscular i
disfagia (dificultat per a menjar), que pot portar associades una pérdua de pes i
complicacions respiratories i de la parla.

Quant al comportament i I'estat d’anim dels pacients de Huntington, la depressid
és el simptoma psiquiatric més comu. A més, a mesura que avanga la malaltia,
els pacients també poden experimentar apatia, trastorn obsessivocompulsiu i
psicosi.

En I'aspecte cognitiu, al principi és possible ja demostrar un déficit en la velocitat
de processament a I'hora de realitzar qualsevol tasca (la bradifrénia tipica de les
deméncies subcorticals) i un déficit en les funcions executives, problemes de
memoria immediata, trastorns de tipus visuoespacial i problemes d'atencié. Amb
el temps, el quadre evoluciona fins a una deméncia de tipus subcortical.

Quant al llenguatge, les dificultats més importants son les que es deuen a
I'alentiment en la velocitat de processament de la informacio: problemes per a
articular amb claredat (disartria), per a iniciar converses i per a organitzar el
discurs. A l'inici de la malaltia, el llenguatge en general es troba preservat, amb
capacitat sintactica, contingut i integritat de les associacions entre paraules
intactes. Poden cometre errades parafasiques i pot alterar-se la fluéncia verbal
amb consigna fonética i semantica (el test FAS, que a la fi és també un test per
a avaluar funcions executives). La comprensié pot estar preservada inclus en els
ultims moments de la malaltia, encara que el pacient no siga capag d’expressar-
se.

B-3.7 Esclerosi multiple

Es una malaltia inflamatoria que afecta les beines de mielina del sistema nerviés
central. Se’n desconeix I'etiologia, encara que se sap que hi ha diversos factors
implicats: immunologics, genétics, virics i ambientals. La definicio és: “malaltia
autoimmune desencadenada per agents ambientals que actuen en persones
genéticament susceptibles”. Es la causa més comuna de discapacitat
neurologica permanent en adults joves: sol aparéixer entre els 20 i els 40 anys, i




és meés frequent en dones. De fet, se sol afirmar que 'esclerosi multiple és la
malaltia degenerativa de les dones joves per excel-léncia.

Es tracta de l'aparicio d’'unes lesions anomenades plaques desmielinitzants en
I'encéfal i/o en la medul-la espinal, i els simptomes sén molt variats en funcié de
la localitzacié d’aquestes plaques. No tots els pacients d’EM desenvolupen
deméncia. Quan la desenvolupen sol ser de tipus subcortical, amb alteracié
cognitiva de I'atencio, forgetfulness, i sobretot alteracié6 emocional, especialment
depressio i apatia. A més, la presentacié de 'EM és heterogénia, ja que va des
de casos benignes, amb molt poca discapacitat funcional, fins a casos de
deterioracio i mort rapides.

Per a explicar en qué consisteix, hem de recordar primer el procés de
mielinitzacio: la mielina és un material lipoproteic, que forma una capa grossa al
voltant dels axons neurals, i amb aixd permet la transmissio correcta de I'impuls
nervids. A tall d'exemple, podriem comparar el sistema nervidés central amb un
cablejat eléctric en qué el cable serien els axons (prolongacions de les neurones)
i la mielina seria el plastic o cobertura aillant del cable. Els axons (el “cable”) sén
els encarregats de transmetre la informacid. La mielina (la “cobertura aillant”) és
I'encarregada de facilitar la correcta transmissié d'aquests impulsos nerviosos.
Aquestes beines de mielina les produeixen cél-lules glials, en concret els
oligodendrocits en el sistema nervios central, i les cél-lules de Schwann en el
sistema nervids periféric. En I'esclerosi multiple hi ha una primera errada en la
barrera hematoencefalica, que es fa més permeable. De manera normal,
aquesta barrera mai deixaria entrar les nostres cel-lules del sistema immune a
dins del sistema nervios central (perqué el sistema immune és massa agressiu i
podria atacar neurones), perd en aquesta malaltia la barrera canvia. La segona
errada ocorre quan algunes cél-lules del sistema immune (les T) s’activen contra
els oligodendrocits (aquesta activacio erronia té lloc per raons desconegudes).
Les plaques ocorren perque les cél-lules T, i algunes altres, del sistema immune,
creuen (per error) la barrera hematoencefalica i ataquen els oligodendrocits, i
amb aix0 la mielina (aquest pas és el que s'anomena atac autoimmune). Aixo
ocasiona una alteracié de la qualitat i de la velocitat de I'impuls nervids, i és la
base fisiologica de la simptomatologia clinica. Els simptomes de la malaltia
variaran en funcié de les arees en que tinguen lloc les lesions. Per aix0, encara
que diferents persones compartisquen el mateix diagnostic, la malaltia i la
manera com evoluciona seran diferents en cada pacient.

El fet clinic patogndmic per a la major part dels pacients amb I'EM és el brot, que
€s un conjunt de signes i simptomes que acompanyen la lesié desmielinitzant
subjacent. Els brots sén episodis d’alteracions cliniques amb una durada
superior a les 24 h, que poden deixar sequeles o no deixar-ne. Segons les arees
lesionades, els simptomes variaran entre simptomes motors, amb dificultat en la
mobilitat d’alguna part del cos o pérdua de forga, simptomes sensitius, amb
alteraci6 o manca de sensibilitat, simptomes visuals com ara visié doble o




borrosa, problemes cognitius, com ara de memodria o de concentracio entre
d’altres, fatiga acusada i alteracié de I'equilibri o de la coordinacid, de la funcio
urinaria o de la funcio sexual. Tipicament, els simptomes del brot apareixen de
forma progressiva, en poques hores o dies, persisteixen més enlla de 24 hores,
i solen tenir una durada d'entre quatre i sis setmanes.

Segons la manera com apareixen i evolucionen els simptomes, parlem de
diferents tipus d'EM. Hi ha pacients que tenen un tipus d’EM benigne, amb brots
esporadics que no deixen cap sequela ni discapacitat. D’altra banda, el tipus més
comu és conegut com a EM recurrent-remitent (EMRR), en qué els simptomes
tenen lloc en forma de brots i periodes d'estabilitat clinica igual que en 'EM
benigna, perd en aquest cas si que deixen discapacitat i sequeles en els
pacients, que van fent-se més greus a mesura que s’hi van sumant nous brots.
També hi ha formes progressives de la malaltia, en les quals la discapacitat es
pot anar acumulant de forma progressiva en una etapa secundaria després d'una
fase d’EM recurrent-remitent (EM secundaria progressiva). Finalment, entre el
10 i el 15 % de les persones diagnosticades d’EM en pateix un tipus coneguda
com a esclerosi multiple primaria progressiva (EMPP). Aquest tipus d'EM es
caracteritza per un empitjorament neuroldgic progressiu que no es relaciona amb
I'aparicio de brots. De fet, 'TEMPP constitueix un tipus un poc diferent de malaltia,
amb menys inflamacié i menys lesions cerebrals, perd meés discapacitat.

¢,Com es tracta un brot? Tenim el tractament farmacologic amb
corticoesteroides: es tracta d'un potent antiinflamatori que es receptara en dosis
elevades. L'efecte d'aquest tractament sera el de reduir la inflamacio i escurgar,
per tant, la durada dels simptomes. Tot i que es poden prescriure per via oral, la
forma més habitual d'administracio és I'endovenosa, a I'hospital de dia. En
general, a causa de la curta durada del tractament (de 3 a 5 dies), les persones
amb EM el solen tolerar bé, perd cal conéixer i tenir en compte els possibles
efectes secundaris que poden provocar, com ara alteracions de caracter,
palpitacions, nausees, molta gana, augment de pes, dificultats per a dormir,
acne, inflamacio de turmells, gust metal-lic (durant la infusio) o sufocacions, entre
d'altres. També tenim el tractament rehabilitador: la fisioterapia o rehabilitacid
forma part del tractament de la persona amb EM. Antigament, en el moment del
brot es recomanava fer repos, perd cada vegada més es creu que €s convenient
comengcar a fer algun tipus de rehabilitacio de forma precog, especialment quan
hi ha problemes motors associats. Aixi, de vegades, el seu neuroleg o neurdloga
li pot recomanar un tractament amb fisioterapia, terapia ocupacional, etc. Tot
plegat forma part de la rehabilitacio de la persona amb EM, i presenta molts
beneficis, tant si ha pres esteroides com si no. També podem no fer cap
tractament especific: ocasionalment, sobretot si els simptomes derivats del brot
son lleus o no provoquen gran interferéncia en les activitats de la vida diaria de
la persona amb EM, no cal fer un tractament especific per al brot. Es tracta d'una
decisio que cal prendre juntament amb la resta de professionals que tracten la




persona amb EM, és a dir, el seu neurdleg o neurologa i/o I'infermer o infermera
del seu centre especialitzat.

B-4) DEMENCIES SECUNDARIES: VASCULARS, INFECCIOSES |
TOXIQUES

En aquest tema es comentaran i es descriuran algunes de les deméncies
vasculars i de les demeéncies secundaries. En general, les secundaries
s’anomenen aixi perqué es poden tractar i/o prevenir (0o almenys hi ha una
possibilitat de fer-ho). En algunes llistes apareixen les demencies vasculars
classificades dins de les secundaries. La rad és que, com que procedeixen d’un
atac cerebrovascular, i com que els factors vasculars son un factor de risc, doncs
també es poden almenys prevenir (fent-se mirar el colesterol, que é€s un factor
de risc, per exemple). Dins de les deméncies secundaries tenim les infeccioses,
dintre de les quals es comentara la deméncia de la SIDA, i les toxiques, apartat
en que es descriuran les demeéncies relacionades amb el consum excessiu
d’alcohol.

B-4.1 Deméncies vasculars
Caracteristiques generals del deteriorament cognitiu d’origen vascular (DCV).

- EI DCV engloba totes les formes de deteriorament cognitiu de causa vascular
isquemica, des dels estadis inicials, en qué tan sols ocorren factors de risc, fins
a les fases de major déficit, catalogables com a demeéncia avangada.

- La deméncia apareix a causa d’'un accident cerebrovascular (ACV), i per tant
—cosa molt important per a fer-ne una diferenciacio— té un inici brusc.

- Es potencialment tractable i es pot prevenir.

- Té un predomini masculi que es deu a la major incidéncia d’ACV en homes.
Afecta persones d’edat avangada i amb factors de risc vascular.

- Es presenta amb un deteriorament cognitiu heterogeni i emplastrat.

- L’aparici6 i gravetat van en funcio de la preséncia d’infarts multiples, unics i
silents, aixi com de la localitzacié i extensié.

- La neuroimatgeria és crucial, estableix relacions entre els simptomes de la
demencia i la gravetat que tenen amb les lesions causals.




CRITERIS DSM-5 PER A DEMENCIA VASCULAR
A. Es compleixen els criteris d’'un trastorn neurocognitiu major o lleu.

B. La simptomatologia clinica és compatible amb una etiologia vascular, tal com
ho suggereix qualsevol dels seguents criteris:

1. L'inici dels déficits cognitius presenta una relacié temporal amb un o
meés episodis de tipus cerebrovascular.

2. Les mostres del declivi sén notables en I'atencié complexa (inclosa
la velocitat de processament) i en la funcio frontal executiva.

C. Hi ha proves de la preséncia d’'una malaltia cerebrovascular en 'anamnesi, en
I'exploraci¢ fisica o en el diagnostic per imatge neurologica, proves considerades
suficients per a explicar els déficits neurocognitius.

D. Els simptomes no s’expliquen millor mitjangant cap altra malaltia cerebral o
trastorn sistémic.

Es diagnostica un trastorn neurocognitiu vascular probable si apareix algun
d’aquests criteris:

1. Els criteris clinics s’apuntalen amb proves de diagnostic per imatge
neuroldgica en qué apareix una lesio significativa del parenquima,
atribuida a una malaltia cerebrovascular.

2. La sindrome neurocognitiva presenta una relacié temporal amb un
episodi cerebrovascular documentat o amb més d’un.

3. Hi ha proves de malaltia cerebrovascular, tant cliniques com
genetiques (arteriopatia cerebral autosomica dominant, amb infarts
subcorticals i leucoencefalopatia).

Es diagnosticara un trastorn neurocognitiu vascular possible si es compleixen els
criteris clinics pero no hi ha diagnostic per imatge neurologica, i no s’ha establert
una relacié temporal entre la sindrome cognitiva i un episodi cerebrovascular o
més d’un.

FACTORS DE RISC VASCULAR | ATEROSCLEROSI

Pel que fa als factors de risc, n’hi ha alguns de no modificables: 'edat (com més
anys, mes risc vascular), el sexe (si €s masculi, més risc), I'étnia (els asiatics
tenen més risc vascular perque les seues arteries del cor sdbn més estretes, els
negres son mes propensos a la hipertensio i a la diabetis, els caucasics en teoria
tenen més avantatges genétics, pero els anul-len amb habits poc saludables...).
Altres factor de risc si que son modificables: la hipertensi6 arterial (controlant el




consum de sal), la diabetis (controlant el consum de sucre), els factors
relacionats amb els lipids (els triglicerids, el colesterol HDL i 'LDL es poden
controlar en part amb la dieta: evitant els “acids grassos trans”: greixos vegetals
hidrogenats, que son molt abundants en les galetes, els brioixos i els aliments
precuinats; i també amb intervencio farmacologica). El tabaquisme s’ha d’evitar,
i les fibril-lacions atrials (arritmies) també es poden tractar. La hipertensio, la
diabetis, el tabac i 'obesitat estan relacionats amb un increment en la progressio
del dany vascular cerebral, I'atrofia global i de I'hipocamp, i el declivi en funcions
executives fins una decada després. A més, els factor de risc vascular poden
associar-se amb canvis cognitius i neuropatologics en abséncia d’ictus o de
demencia.

L’aterosclerosi és la patologia etiologica d’'un accident cerebrovascular. Es tracta
de la formacié de plaques d’ateroma a les arteries. Els ateromes son lesions
focals que s'inicien a I'espai endotelial, a la capa més interna (capa intima) d'una
artéria. L'excés de particules de colesterol (concretament la lipoproteina de baixa
densitat, LDL) pel torrent sanguini s’infiltra dins de la paret de I'artéria i s’oxida.
En resposta, els globuls blancs (mondcits) arriben al lloc de la lesié per tal
d’ajudar (reaccio inflamatoria), perd quan hi ha excés d’LDL els mondcits no
poden solucionar el problema i llavors es tornen "cél-lules espumoses". Tot aixo
s’oculta a la paret del vas sanguini i forma una veta de greix. Aquest és l'inici de
la formacio de la placa d’ateroma. La placa de greix infiltrada va creixent fins que
es produeix la ruptura de les cél-lules endotelials. Finalment, amb I'adheréncia
de plaquetes, fibrina, col-lagen i globuls rojos (eritrocits), es forma un trombe
mural roig, que tanca parcialment el lumen vascular (estenosi) i provoca
potencialment una isquémia trombotica o trombosi (tancament complet del lumen
vascular de I'artéria), una embdlia (despreniment del trombe roig i afectacio en
artéria distal) o un accident cerebrovascular hemorragic (ruptura arterial). En
ocorrer aixo, les cel-lules del cervell es queden sense oxigen i perden la seua
funcié, amb la qual cosa produeixen dany cerebral, i aix0 posa en risc la vida, o
deixa sequeles neuropsicologiques. Alguns dels simptomes d’un accident
cerebrovascular (ACV) poden ser I'hemiplegia, I'aléxia o I'agrafia, la ceguesa, la
paralisi facial i I'afasia, entre d’altres.

VASCULARITZACIO | TERRITORIS VASCULARS

- Vascularitzacié anterior, ventral o carotidia. Formada per:

L’arteria cardtida anterior, que és la branca principal de la vascularitzacio ventral,
i a partir d’aquesta arteria van brotant les altres.

L'artéria cerebral anterior (ACA), que vascularitza les parts medials de I'escorga
frontal i parietal, la zona orbitofrontal i 2/3 anteriors del cos callds, el brag anterior
de la capsula interna, la part inferior del cap del nucli caudat i la part anterior del
globus pal-lid.




L'artéria cerebral mitjana (ACM) també coneguda com a silviana, que
vascularitza la cara lateral dels I0buls temporal, parietal i frontal (arees motores
primaries i secundaries). Territori complet de la cissura de Silvio (llenguatge).
L'escorga prefrontal dorsolateral, el putamen, una part del nucli caudat i el globus
pal-lid, el brag posterior de la capsula interna i la corona radiada.

L'artéria oftalmica, que irriga el fons de I'ull, la qual cosa sol implicar problemes
visuals quan es veu afectada per alguna disfuncié vascular.

L'artéria coroidal, que vascularitza la zona medial del globus pal-lid, I'hnipocamp i
una part de la capsula interna.

- Vascularitzacio posterior, dorsal, o vertebral. Formada per:

El sistema vertebrobasilar, que irriga el tronc, el cerebel, el Ibbul occipital i la cara
inferior del I6bul temporal, i que inclou el poligon de Willis.

L'artéria cerebral posterior (ACP), que irriga la part medial del I6bul temporal, les
arees 17, 18 i 19 de Brodmann (lobul occipital), I’hipocamp, el talem, el nucli
subtalamic, la substancia negra, el mesencéfal i la glandula pineal.

TIPUS D’ACCIDENT CEREBROVASCULAR (ACV)

Els ACV més comuns son els ictus isquémics per causa d’una restriccié de flux
sanguini, que arriben a ser el 80 % del total dels ACV. Generen arees de necrosi
del parénquima cerebral causades per un flux cerebral insuficient. Es
classifiquen segons la grandaria (grans, lacunars i microinfarts) i els causa una
oclusio trombotica o embodlica. Els AVC hemorragics (hemorragia cerebral) sén
el 20 % del total i es deuen a una extravasacié sanguinia. Poden desplagar el
teixit cerebral i destruir estructures i arees vitals per compressio; a mes,
produeixen edema i hérnia transtentorial. Finalment, les lesions de substancia
blanca son canvis no necrotics caracteritzats per la desmielinitzacio, la perdua
d’axons i I'activacio de la microglia. S’associen a una patologia vascular de vas
sanguini menut, i son més greus que la leucoaraiosi; causen una
simptomatologia clinica variada segons la localitzacio i la grandaria.

Segons la severitat de 'AVC i les sequeles que hi deixa, tenim una classificacio
de patologia: hi ha I'accident isquémic transitori (AIT), que és una isquemia focal,
brusca, breu i amb rapida recuperacio (des de minuts fins a 24 h). Per tant, 'AIT
és transitori i reversible (encara que poden fer recidives, i en el 35 % dels casos
aniran seguits d'un infart instaurat dins dels 6 mesos seguents). En canvi,
anomenem la lesié infart cerebral quan el teixit pateix una hipdoxia de més de 4-
8 minuts, i es genera una necrosi amb sequeles que poden ser més o menys
greus.




L’infart cerebral es pot classificar segons diferents criteris que no son excloents
i que poden ser complementaris:

- Enfuncid de I'evolucio: pot ser estable o progressiu (és a dir, a pitjor o a millor).

- En funcié de la durada: pot ser un DNIR o déficit neurologic isquémic
reversible, que és un estat en qué les sequeles desapareixen al cap de 3
setmanes, o bé pot ser un infart instaurat amb sequeles permanents.

-> En funcio de I'origen de la lesid: isquémia o hemorragia, tal com s’ha dit més
amunt.

- En funci6 del territori cerebral afectat pot ser arterial o vends, i dins de I'arterial
pot ser del territori vascular d’alguna de les artéries abans comentades, o pot ser
un infart de territori frontera (concepte referit a les zones cerebrals irrigades pel
final de branques d’artéries diferents, amb capil-lars més o menys menuts).

- En funcié del mecanisme de la lesio: el problema inicial pot estar produit per
un émbol o un trombe. També per factors hemodinamics, com ara una baixada
important de la pressié sanguinia si es pateix un atac cardiac; per exemple, en
aquest cas afectaria sobretot les arees frontera.

- Finalment, és d’interés comentar dues troballes interessants: d’'una banda,
l'infart silent: una lesi6 compatible amb l'infart que apareix a la neuroimatgeria
perd que no cursa amb simptomatologia clinica; i, de l'altra, la leucoaraiosi, que
seria I'equivalent pero a la substancia blanca (tal com vam dir en el primer tema).

ALTERACIONS NEUROPSICOLOGIQUES SEGONS EL TERRITORI VASCULAR AFECTAT

- Alteraci6 de l'artéria cerebral mitjana esquerra: afasia de Broca i Wernicke.
Afasia conduccid global i anomica. Aléxia amb agrafia. Apraxia ideomotriu.
Sindrome de Gerstmann (agnosia digital, agrafia pura, desorientacié dreta-
esquerra i acalculia)

-> Alteracio de I'artéria cerebral mitjana dreta: sindrome de negligéncia esquerra.
Apraxia: constructiva i de vestir-se. Alteracions de tipus visuoespacial i
perceptives. Alteracio de la memoria visual.

- Alteracié de l'artéria cerebral posterior esquerra: afasia transcortical. Aléxia
pura. Andomia cromatica. Alteracié de la memoria verbal.

- Alteracié de I'artéria cerebral posterior dreta: apraxia constructiva. Alteracio
de l'orientacio espacial. Alteracido de la imaginacié espacial. Alteracié de la
memoria visual.

- Alteracié de [lartéeria cerebral posterior bilateral: agnodsia visual.
Prosopagnosia. Acromatopsia.




- Alteracio de I'artéria cerebral anterior: canvis de personalitat i d’humor (TOC,
pseudopsicopatia, hipersexualitat, hiperoralitat, bulimia, pica, moria). Trastorns
d’atenci6é. Afasia motora transcortical. Sindrome de desconnexié callosa.
Anosognosia. Pérdua d'ética.

B-4.2 Deméncies infeccioses: complex deméncia-sida (neurosida)

En aquest tema parlarem de les deméncies secundaries de causa infecciosa: les
relacionades amb virus o bacteris, com, per exemple, el complex de la demeéncia-
sida (neurosida).

INFECCIO PER VIH

La sindrome d'immunodeficiencia adquirida és el resultat d’'una infeccio per VIH
adquirida per transmissio sexual o bé per altres causes com ara la utilitzacié
d’agulles infectades (transfusions, drogoaddiccié per via parenteral). Aquest
virus ataca de forma primaria els limfocits CD4 (cél-lules defensives del sistema
immunologic corporal), hi entra, en transforma el material genétic i I'utilitza per a
replicar-se (fer copies de si mateix). Quan les noves copies del virus ixen de les
cél-lules, busquen altres cél-lules per a atacar-les. Mentrestant, les cél-lules d’'on
han eixit moren. La sequencia de la infeccio podria resumir-se aixi:

Pas 1. El virus entra en la cél-lula i la dirigeix per a sintetitzar una copia de 'ADN
viral a partir de 'ARN viral. El virus utilitza els processos normals de la cél-lula
per a sintetitzar els acids nucleics i les proteines necessaries.

Pas 2. L’ADN viral s’introdueix dins del nucli de la cél-lula amfitriona i s’infiltra en
els cromosomes d’aquesta cél-lula. Per aix0, els gens virals es disfressen com
els gens propis de la cél-lula.

Pas 3. L’ADN viral dirigeix la sintesi de més molécules d’ARN viral.

Pas 4. Les moléecules virals dARN es desplacen al citoplasma de la ceél-lula
amfitriona, on dirigeixen la sintesi de noves proteines de VIH.

Pas 5. Aquestes proteines i aquest ARN viral s’encapsulen en noves particules
del virus i son alliberades a I'espai extracel-lular, amb I'objectiu d’infectar més
cél-lules.

La sida és, doncs, una infeccidé que ataca el sistema immunologic i que deixa
sense defenses el pacient, que es troba en risc de contraure altres malalties
afegides. Els pacients, al principi, no mostren simptomes, perd a mesura que
avanca la infeccido apareix la simptomatologia: pérdua de pes, sudoracid
nocturna, febre, diarrees, infeccions oportunistes... Una part dels pacients de
sida desenvoluparan neurosida, per0 no tots, i sera en aquests on
diagnosticarem la demeéncia. Quan apareix la neurosida, ho fa en estadis




avancats de la infeccidé pel VIH, i es manifesta en un quadre subagut de
deméncia normalment de caracteristiques subcorticals, i acompanyat
d’alteracions de tipus motor i trastorns conductuals. L’inici és insidids, amb un
curs progressiu gradual i de vegades subagut. El risc de desenvolupar la
neurosida augmenta amb I'edat i amb el sexe femeni. Finalment, la neurosida és
la malaltia definitoria (Unica simptomatologia) de la sida en el 3-10 % dels
pacients diagnosticats.

L’etiologia patologica de la neurosida és l'apoptosi neural per mitja de la
microglia: la neurosida consisteix en una encefalopatia metabdlica induida per la
infeccio del VIH estesa cap al SNC, i progressa per 'activacio immunitaria dels
macrofags i de la microglia cerebral. Aquestes cél-lules son la linia defensiva del
SNC, perd quan s’infecten de VIH secreten neurotoxines. La infeccié en el SNC,
per tant, comencga pels macrofags i la microglia, i finalment afecta la neurona.
Histologicament s’evidencia una infiltracid de monocits i macrofags en el SNC,
amb gliosi, pal-lidesa de les beines de mielina i alteracions dels processos de les
dendrites, que condueixen a I'apoptosi neural.

La simptomatologia motora, cognitiva i conductual de la neurosida és la seguent:
- Alentiment mental global (bradifrenia) amb pérdua de la concentracio.
- Déficit de memoria quant als fets recents.

- Problemes de tipus motor: ja en etapes inicials, la major part dels pacients
mostren bradicinésia i problemes de coordinacio.

- Apareix també apatia, retraiment social i indiferéncia. Amb I'evolucié poden
aparéixer alteracions més greus, com ara abandonament o psicosi.

- En fases avangades, les alteracions cognitives i de tipus motor progressen.

- No presenten afasia, apraxia o agnosia, perd en fases més avangades tenen
dificultat progressiva per a la concentracio i per a la comunicacié verbal, amb un
llenguatge molt reduit o sovint amb mutisme.

- Els trastorns motors, en agreujar-se, fan que els pacients presenten ataxia
global amb paraparésia i incontinéncia.

Quant a la neuroimatgeria, en la TAC i la RM apareix una atrofia cerebral difusa
cortical subcortical, amb rarefaccio de la substancia blanca. Per la seua banda,
la neuroimatgeria funcional ens mostra una hipoperfusié inespecifica en el
SPECT i també hipometabolisme cortical en la PET.




B-4.3 Deméncies toxiques degudes a I’alcohol

Son deméncies secundaries de causa toxica, relacionades amb el consum de
drogues d’abus, alcohol, farmacs i altres toxics. Representen aproximadament el
10 % del total de les deméncies. Aquestes demencies son rellevants a causa de
'augment en la prevalenca de les drogues d’abus, la reversibilitat del quadre
clinic i la possibilitat d’establir estratégies preventives.

Aprofundirem en les deméncies degudes a I'addiccié a I'alcohol. El toxic és
I'etanol: és un alcohol alifatic que es dissol molt bé en aigua corporal, creua la
barrera hematoencefalica i s'introdueix en les membranes cel-lulars. Es un
depressor del SNC (a causa dels seus efectes inhibitoris de la transmissio
nerviosa, i pel fet que poténcia el GABA) i ocasiona tolerancia i dependéncia.

QUADRES DE DETERIORAMENT COGNITIU PROVOCATS PER L’ETANOL

- Aguts: els més rellevants son la sindrome d’abstinéncia amb delirium (en
alcoholics), la intoxicacio etilica alcoholica aguda (botellon) i el trastorn amnésic
transitori (borratxera amb desmai).

- Subaguts: 'exemple més conegut és la fase d’encefalopatia de Wernicke dins
de la sindrome Wernicke-Korsakoff (W-K).

- Cronics: aci classificariem la fase d’encefalopatia de Korsakoff dins de la
sindrome W-K, la deméncia alcohdlica deguda a altres causes (cirrosi, per
exemple), i d’altres menys comuns, com ara la malaltia de Marchiafava-Bignami.

B-4.3.1 Sindrome de Wernicke-Korsakoff

Es pot dir que l'etiologia d’aquesta malaltia és nutricional. La major part dels
simptomes presents en la sindrome W-K estan relacionats amb el déficit de
tiamina, un nutrient essencial. L’alcohol interfereix en I'absorcio intestinal de
tiamina i, a més, impedeix la formacié de la forma activa de tiamina (pirofosfat de
tiamina), que esta implicada en el metabolisme dels carbohidrats. Amb la ingesta
continuada d’alcohol podem observar una disminucio dels diposits hepatics i de
la disponibilitat del pirofosfat de tiamina. La consequéncia d’aix0 és una
impossibilitat d’aprofitament cerebral de la glucosa i el conseglient augment
d’acid glutamic. En aquest sentit, hi ha certes regions del SNC, especialment
vulnerables al déficit de tiamina, que mostren petits accidents cerebrovasculars
quan han patit una manca cronica d’aquesta vitamina. També hi ha un cert factor
hereditari en I'aparicio de la sindrome. Entre les regions cerebrals especialment
afectades per la sindrome trobem els cossos mamil-lars, I'escorga cerebral i la
cerebel-losa, en els quals apareix una atrofia, amb augment de ['espai
subaracnoidal i disminucio del volum cerebral.




CLINICA

La forma de presentacio inicial més tipica €s amb alteracions oculars (pupil-les
menudes i sense reaccio, hemorragies a la retina), ataxia (dificultat per a
mantenir-se dret o caminar) i estat confusional. En el moment de I'ingrés sembla
una sindrome d’abstinéncia a 'alcohol. El quadre cursa primer amb la inquietud
i els tremolors intencionals i amb la parésia vestibular (equilibri alterat), i després
amb la confusio i ja el delirium trémens. Altres alteracions sistémiques que es
presentes sén la hipotermia, la taquicardia, el color vermell de la pell, I'atrofia
papil-lar de la llengua, la funcio hepatica alterada (2/3 dels pacients) i fins i tot la
cirrosi en el 17 % dels pacients. Les alteracions de la memoria passen
inadvertides durant els primer dies de l'ingrés, pero, tal com veurem, passaran a
constituir un tret caracteristic del quadre. Aixi i tot, la sindrome completa es
presenta sols en 1/3 dels pacients.

A mesura que passen els dies es va desenvolupant la fase d’encefalopatia de
Wernicke, la simptomatologia mental de la qual apareix en un 80-90 % de les
ocasions: I'estat confusional continua, i a més pot cursar amb apatia, incapacitat
per a mantenir I'activitat fisica i mental, disminucié de I'estat de consciéncia i de
resposta, desorientacié i manca d’atencid i de la concentracio, trastorns de la
percepcio, letargia i somnoléncia.

Finalment, si no s’ha instaurat el tractament correcte, amb suplementacio
massiva de tiamina, apareix la fase d’encefalopatia de Korsakoff (la fase cronica
i amb sequeles). La simptomatologia amnésica és la meés caracteristica
d’aquesta fase: apareix amneésia retrograda (incapacitat per a recordar
informacioé prévia) i anterograda (incapacitat per a gravar nova informacio al
cervell) amb confabulacions (relata situacions o fets inexistents per a omplir les
llacunes amnésiques), juntament amb alteracions d’altres funcions cognitives
com ara l'atencio i la concentracio. A més, els pacients mostren escas grau
d’introspeccio, i apareixen apatics, inerts, indiferents a 'ambient i a les persones.
En I'aspecte neuropsicologic, el Ql esta preservat (mesurat amb el WAIS), perd
apareixen alteracions en tests que mesuren funcions executives o frontals (per
exemple, el Trailmaking Test i el Wisconsin), i també alteracié de la memoria
recent segons la Wechsler Memory Scale.

Curs i pronostic: la mortalitat de la sindrome és prou elevada (20 % en fase aguda
i 17 % en fase cronica). No obstant aix0, 'administracié de tiamina fa que la
sindrome remeta amb rapidesa. Segons la simptomatologia, cal dir que I'ataxia
es retarda i la recuperacio no sol ser completa (més del 50 % quedaran amb una
marxa lenta). L'apatia, la somnoléncia i la confusio remeten en 1-2 setmanes en
el 15 % dels pacients. En general, podem dir que una recuperacio completa de
'amnésia de la sindrome de Wernicke ocorre en menys del 20 % dels casos,
mentre que aproximadament el 80 % desenvolupa l'estat cronic, la fase de
Korsakoff.




Tractament: el pacient haura de suprimir totes les begudes alcoholiques, encara
que haurem de prevenir I'aparicido dels simptomes d’abstinéncia (tractaments
farmacologics). A més, cal administrar-li tiamina: 100 mg/dia per via parenteral
durant 2 setmanes, i continuar amb aquesta dosi després en dies alterns. Si no
hi ha signes de malabsorcid, cal passar a la via oral (50 mg/dia), seguint amb la
pauta fins que el pacient puga seguir una dieta normal. Finalment, s’hauran de
buscar mesures de suport familiar, social o institucional per a tractar les
alteracions amnésiques persistents, inclos el tractament neuropsicologic per a la
rehabilitacio dels déficits cognitius i per a poder afrontar els problemes de la vida
diaria.

B-4.3.2 Deméncia alcoholica

S’estima que el 9 % dels alcohdlics podria presentar un deteriorament cognitiu
important, inclus tan extens com per a diagnosticar deméncia. Aquest tipus de
demencia representa el 4 % del total. Per a diagnosticar-la caldria demostrar
l'aparici6 d’un deteriorament cognitiu global, no circumscrit a alteracions
amnesiques, a meés d'un curs progressiu del procés i I'existencia d'una
discapacitat en les activitats diaries.

La clinica en general que poden presentar aquests pacients consta d’alteracio
de la memoria (amnesia), ataxia i neuropatia periférica (1/3 dels pacients),
convulsions, encefalopatia, dificultat per a fer tasques que exigeixen actuar amb
rapidesa, dificultats en la memoritzacié i en el raonament complex, planificacio i
pensament abstracte, alteracions de I'atencio... En canvi, el llenguatge i la parla
estan normalment preservats (n’hi ha un alentiment, pero la parla és correcta).

Alguns déficits es recuperen quan romanen sobris, perd d’altres persisteixen i
tan sols aconsegueixen certa milloria després d’anys d’abstinéncia.

En I'etiologia patologica hem de tenir en compte la doble toxicitat: pels déficits de
tiamina i pels efectes directes neurotdxics de I'alcohol al cervell.

BLOC C: TRACTAMENT DE LES DEMENCIES

El tractament de totes les demeéncies és complex, i esta enfocat a tres tipus
d’objectius: maximitzar les funcions cognitives del pacient, oferir suport a les
persones que els cuiden i evitar els danys afegits als de la propia malaltia. Per a
aconseguir aquests objectius cal implementar diferents estratégies, incloent-hi
farmacs, intervencions socials i terapies no farmacologiques d’estimulacio de
funcions cognitives i de suport. Les funcions cognitives milloraran si el pacient es




manté, en la mesura que puga, actiu fisicament, socialment i psiquicament, i si
tractem les causes del deteriorament, sia de manera curativa o sols de manera
simptomatica. Cal evitar tractaments innecessaris, tractar les malalties
concomitants, i tractar les conductes inapropiades (agressivitat, pérdua del
control...) que es puguen presentar en el context del deteriorament, tan bon punt
es produisquen. El suport a les persones cuidadores consisteix a oferir
informacio sobre la malaltia, el maneig i els recursos assistencials disponibles,
reconeixer i abordar les seues preocupacions, aconsellar dies de descans, aixi
com intentar que hi haja més d’una persona fent de cuidadora, i atendre els seus
problemes de salut. Finalment, cal evitar riscs de lesio del pacient al domicili o
en el dia a dia (per exemple, conduint), i realitzar-ne i garantir-ne un seguiment
meédic adequat.

C-1) TRACTAMENT FARMACOLOGIC DE LES DEMENCIES

C-1.1 Introduccio: la memoria

La memoria és la capacitat que tenim de fixar informacio, emmagatzemar-la i
recordar-la. Recordarem ara, molt breument, els tipus de memoria.

Segons el criteri temporal de fixacio de la informacio, la podem dividir en
sensorial (segons), a curt termini (minuts) i a llarg termini (des de minuts fins
anys). Segons el criteri pel tipus de material emmagatzemat, la memoria pot
classificar-se en implicita —els coneixements inconscients normalment de tipus
psicomotriu, com ara muntar en bici— o explicita —els coneixements generals i
conscients, que es classifiquen en: memoria episodica, quan sén coneixements
de la propia biografia, o0 memoria semantica, quan son coneixements del mon,
de la cultura, etc.

Un cas especial de memoria és la que s’anomena working memory, memoria de
treball, que es refereix a la funcioé cognitiva en la qual recordem una informacid i
alhora hi treballem (per exemple, quan ens diuen una llista llarga de numeros i la
nostra tasca és repetir-los al reves).

Una bona part de 'actuacio dels farmacs per a les demeéncies té lloc sobre la
memoria dels pacients. Encara que no podem dir, des d’'un punt de vista estricte,
que milloren la memoria, si que seran capagos (tal com veurem en aquesta
seccio del tema) de retardar-ne la deterioracio.

El fet de preservar la memoria en les deméncies té efectes beneficiosos sobre el
llenguatge en els pacients, perqué, tal com hem vist al llarg de I'assignatura, el
funcionament adequat del llenguatge depén en gran part de la memoria i de les
funcions executives.




C-1.2 Introduccié: fisiologia de la memoria

En general, la memoria ocorre gracies al fet que s’alliberen neurotransmissors,
acetilcolina (ACh) i glutamat (Glu) principalment. Les neurones els alliberen des
de I'extrem de I'axd presinaptic a I'espai sinaptic, i els neurotransmissors creuen
'espai, s’uneixen a la neurona receptora i hi activen receptors especifics.
L’activacié d’aquests receptors podra tenir una acci¢ despolaritzadora (excitant)
o bé hiperpolaritzadora (inhibitoria). Totes dues accions seran necessaries per a
la funcié memoristica (en equilibri).

C-1.3 L’Alzheimer i ’acetilcolina

El lector recordara que la neuropatologia de la malaltia d’Alzheimer postula que
'amiloide 3 s’acumula preferentment en neurones colinérgiques, és a dir,
neurones que produeixen ACh, comengant pel nucli basal de Meynert, que és el
principal sintetitzador i alliberador de ACh del cervell, i que continua per
I'hipocamp, 'amigdala i 'escorga entorinica, i finalment s’estén a tot el neocortex.
Aixd produeix un descens greu d’acetilcolina (ACh) arreu del cervell, i una
alteracio de la memoria en el pacient com a primer simptoma notable.

Al voltant de la terapeutica farmacologica de la malaltia d’Alzheimer, s’ha
comprovat que els farmacs que incrementen la transmissio colinérgica milloren
la memoria i, en contraposicio, els antagonistes colinérgics hi presenten efectes
dolents. Per aix0, l'augment de l'activitat colinergica cerebral constitueix el
principal acostament per a millorar la memoria en I'Alzheimer. Perd, d’altra
banda, cal tenir en compte que la terapéutica actual aprovada per al maneig de
I'Alzheimer molts la consideren simplement una mesura pal-liativa. Es de veres
que la terapéutica farmacologica fa disminuir simptomes especifics com ara
I'agitacio i la pérdua de memoria, la qual cosa afavoreix una lleugera millora en
la qualitat de vida del pacient; no obstant aixd, no hi ha cap farmac capag
d'augmentar la sintesi de I'acetilcolina en I'ambit presinaptic; tampoc no és capag
de parar, revertir o impedir el procés neurodegeneratiu, ni de proporcionar una
millora considerable de la deterioracié cognitiva dels pacients amb Alzheimer.
Aixo0 si, podem endarrerir-lo un temps.

En general, la transmissio colinérgica té els seglents passos:

1. La colina és 'aminoacid precursor, és a dir, la molécula “mare”, de la ACh; a
partir de la colina, doncs, la neurona colinérgica sintetitza I'acetilcolina.

2. Una vegada es lliura a I'espai sinaptic, la ACh fa sinapsis en els receptors
postsinaptics: o bé en el muscarinic (M1) o bé en el nicotinic. Amb aixo és capag
d’engegar la xarxa neuronal (a través dels canals idnics pertinents) i d’activar les
funcions fisioldgiques necessaries per a la memoria.

3. Finalment, 'excés de neurotransmissor (ACh “sobrant”) és inactivat per I'enzim
d’inactivacio acetilcolinesterasa (AChE).




En les deméncies s’han experimentat moltes estratégies farmacologiques
colinérgiques a partir de 'esquema anterior. Per exemple, les primeres terapies
colinérgiques tractaven d’augmentar la sintesi de ACh donant-li al pacient el
precursor (colina o arecolina) i esperant que d’aquesta manera el cervell del
malalt fora capag de sintetitzar més acetilcolina, perd aixo va tenir poc d’efecte o
no gens. S’han provat també estratégies amb substancies agonistes dels
receptors (amb I'esperanga que feren la mateixa acci6 que la ACh al receptor):
es van provar els agonistes nicotinics, com ara directament la nicotina (aixo va
produir prou controversia, perqué els possibles beneficis de la nicotina es veuen
altament superats pels efectes nocius) i altres molécules agonistes dels
nicotinics alfa7 o dels muscarinics M1 (dues estratégies que de moment no han
superat la fase d’'investigacio, sobretot a causa dels greus efectes secundaris
que apareixen, ja que aquests receptors no sols es troben al cervell sin6é també
a altres parts del cos com ara pulmons, intestins etc.).

Finalment, es va experimentar amb I'Unica estratégia colinérgica amb éxit fins
ara: els inhibidors de l'acetilcolinesterasa (IACE), o anticolinesterasics, que son
basics per al tractament de la malaltia d’Alzheimer i d’altres deméncies, perque
aconsegueixen que augmente la quantitat d'acetilcolina disponible al cervell. Han
demostrat eficacia, encara que modesta, sobre els simptomes cognitius i també
sobre alguns dels trastorns psiquiatrics (per exemple sobre I'humor) i sobre la
discapacitat amb dependéncia per a les activitats de la vida diaria que
acompanya les deméncies. En general retarden entre 6 i 12 mesos la progressio
de la malaltia. Son efectius en etapes inicials i moderades de la malaltia.

El primer IACE aprovat per la FDA (Food and Drug Administration, organisme
dels EUA que s’encarrega de la regulacid dels farmacs) i 'AEM (Agencia
Espariola del Medicamento, el mateix perd aci a Espanya) fou la tacrina
(Cognex), que ara ja es obsolet perqué produia prou toxicitat hepatica i, a més a
mes, era dificil de dosificar i produia una caiguda en sang entre dosi i dosi que
en limitava I'accié beneficiosa.

L’aparicié del donepezil (Aricept) va ser una revolucié a causa del seu bon perfil
farmacologic: és facil de dosificar i sols té efectes secundaris gastrointestinals
lleus. Actualment és I'agent de primera linia per al tractament de les demencies
primerenques. Altres IACE son la rivastigmina (Exelon), utilitzada en demeéncia
lleu-moderada, ila galantamina (Reminyl) que no es recomana a pacients amb
demencia molt lleu. Aquests farmacs no presenten massa diferéncies entre ells
quant a perfils d’eficacia i seguretat.

D’altra banda, és significatiu comprovar que una gran part de medicacions d’'us
comu en persones ancianes té activitat anticolinérgica, és a dir, son molécules
que, a banda de I'efecte principal, tenen I'efecte secundari de reduir els nivells
de ACh, i per tant tenen la possibilitat d’afectar la memoria.




Segons la intensitat d’activitat colinérgica, tenim:

Intensa (> 15 pmol/mL): amitriptilina, atropina, clozapina, doxepina.
Escopolamina, tioridazina, tolterodina.

Moderada (5-15 pmol/mL): clorpromazina, difenhidramina, nortriptilina,
olanzapina, oxibutinina i paroxetina.

Lleu (< 5 pmol/mL): citalopram, escitalopram, fluoxetina, liti, mirtazapina,
quetiapina, ranitidina i temazepam.

L’observador atent es deu haver adonat, amb sorpresa, que en aquesta llista la
major part dels farmacs son antidepressius. Si tenim en compte que molts dels
nostres majors poden patir trastorns de I'anim com ara depressié o0 ansietat,
veurem la contradiccio de receptar aquests farmacs que, com a efecte secundari,
poden portar-li a I'ancia un deteriorament de la memoria.

C-1.4 L’Alzheimer i el glutamat

Les teories glutamatérgiques han proposat que I'Alzheimer es fa més greu, a
mesura que avanga, a causa de processos d’excitotoxicitat que serien
dependents del glutamat.

El glutamat és un neurotransmissor excitador que en condicions normals intervé
en bona part de la fisiologia de l'aprenentatge. Fa sinapsi en el receptor
postsinaptic NMDA (és agonista d’aquest receptor), el qual controla canals de
calci. En principi, 'obertura del canal de calci de la neurona postsinaptica és una
cosa positiva, ja que cal una certa quantitat de calci per a la despolaritzacio i, per
tant, per al flux correcte d’'informacio per les xarxes neurals. Per tant, el glutamat,
mentre fa sinapsi en el receptor NMDA, i en quantitats optimes, permet la
transmissié neuronal que possibilita els processos d’aprenentatge i de memoria.
Si, a més de glutamat, s’afegeixen al receptor NMDA molécules de glicina, de
poliamina, o de zinc, el canal de calci s’obri més. D’altra banda, el magnesi
bloqueja el receptor NMDA (antagonista), i per tant també el canal de calci (tanca
el canal).

Pero si és el cas que hi ha massa glutamat circulant al cervell, 'excés de glutamat
en l'espai sinaptic provocara una despolaritzacié prolongada de la membrana
postsinaptica i una entrada massiva de calci a la neurona. La questio és que un
exceés de calci dins de la neurona fa que augmenten els radicals lliures dins de
la neurona i que I'ataquen des de dins, fins arribar a la mort. Aixd es coneix com
a mort neural per excitotoxicitat. En la malaltia d’Alzheimer, augmenten molt els
nivells de glutamat per raons desconegudes (pot ser a causa dels desequilibris
previs de ACh, o com a intent de compensacié del cervell per a no perdre més
cognicio). El cas és que quan augmenta el glutamat també augmenten el calci

88




dins de la neurona i I'excitotoxicitat. Per tant, I'estratégia aci sera frenar 'augment
de glutamat i/o I'acci6 d’aquest en el receptor NMDA.

Els intents farmacologics que s’han assajat per a modificar la transmissio
glutamatérgica i obtenir un efecte neuroprotector (evitar la mort neural) es poden
resumir en els seguents: antagonistes del calci com ara la nimodipina;
antagonistes del glutamat, de la glicina, de la poliamina o del zinc; substancies
contra els radicals lliures com ara la vitamina E, els lazaroides, L-deprenil;
inhibidors de la caspasa (enzim implicat en l'apoptosi); finalment, I'Unica
estrategia que ha donat resultat, i actualment la tenim aprovada, és la memantina
(Ebixa).

La memantina bloqueja el receptor NMDA amb més poténcia que el magnesi. Es
a dir, es un antagonista no competitiu dels receptors NMDA, que bloqueja
reversiblement el receptor NMDA; i amb aix0 impedeix I'entrada massiva de calci,
i permet la transmissio dels processos de memoria i aprenentatge.

S'utilitza en demeéncia de moderada a greu, i sobretot millora les activitats de la
vida diaria (vestir-se, llavar-se, moure’s, aixecar-se...), també protegeix el que
queda de la funci6 cognitiva i millora I'estat d’anim.

C-1.5 Farmac recomanat en funcio de I’evolucié de la demeéncia

El lector es deu haver adonat, per tant, que hi ha uns farmacs per a la deméncia
lleu-moderada (IACE) i un altre per a la deméncia moderada-greu (memantina).
Una decisio dificil és en quin moment de I'evolucié de la malaltia val la pena
canviar la terapia i passar d'un tipus de farmac a l'altre. Per a aix0 tenim algunes
guies:

Quan és preferible receptar un tractament no combinat?

- Receptar sols IACE: quan MMSE > 10 i GDS 4.

- Receptar sols memantina: quan MMSE 3-10 i GDS 5-7a.
Quan és preferible un tractament combinat?

- Receptar IACE juntament amb memantina: quan MMSE 10-20, GDS 5-6, o bé
quan GDS 4 amb MEC < 20.




C-1.6 Altres estratégies farmacologiques per a I’Alzheimer i per a les
demeéncies

A banda dels farmacs que s’han comentat abans, la investigacid ha intentat
assajos clinics amb moltes substancies. A hores d’ara han tingut poc d’éxit, i no
s’han aprovat perqué no demostraven clarament beneficis en la cognici6 i/o
presentaven un perfil de risc d’efectes secundaris inacceptable, encara que
algunes si que s'utilitzen i son d’us comu com a suplements (per exemple, el
suplement de vitamines Supradyn du colina, entre altres vitamines).

Exemples d’aquestes estrategies son (o han sigut):
- Us d’antioxidants com ara la vitamina E, la B12, la tiamina...
- Us d’agents quelants per a eliminar I'alumini, com ara la desferroxamina.

> Us de substancies vasodilatadores (augmenten I'oxigenacié cerebral), com
ara el Ginkgo biloba.

> Us d’estrogens exdgens com a factor neurotrofic.

- Us de farmacs antiinflamatoris tipus AINES, com ara ibuprofén o similars, per
a evitar la reaccié inflamatoria provocada pel diposit amiloide.

- Molécules noves que es troben ara mateix (2020) en assajos clinics:
ampaquina, fenserina, i potenciadors de la CREB (la CREB és una proteina que
intervé en l'activacio d’alguns gens que sintetitzen proteines potenciadores de
les sinapsis i, per tant, de la consolidacié de memories).

- Un esment a banda mereix I'estratégia de vacunacié: es tractaria de provar
amb agents antiamiloides: la idea general és prevenir la sintesi d’amiloide abans
que aparega al cervell i abans que es formen les plaques senils a partir de
I'amiloide.

Molts paisos treballen actualment, i des de fa més de 15 anys, en I'obtencio d’'una
vacuna que siga segura i efectiva (com que és una estratégia de prevencio,
parlem d'un farmac que s’aplicaria abans de comencar I'Alzheimer a gent
aparentment sana, i per tant el marge acceptable d’efectes secundaris
esperables és nul). En ratolins ja va tenir exit una prova els anys 1998-2000. En
humans se’n va suspendre un assaig clinic a causa de la meningoencefalitis
autoimmune de 4 pacients (2002) d’'una mostra total de 400 pacients. En
Espanya també va morir un pacient, encara que l'autopsia va revelar que la
vacuna si que li va fer efecte, ja que van detectar-se poques plaques senils. Des
de 2015 es treballa en una nova versié de la vacuna que no tindria aquests
problemes, i sembla que el 2020 podria estar disponible i aprovada.




C-1.7 Conductes que tenen una resposta pobra als farmacs

S’ha de tenir en compte que hi ha una série de conductes que presenten o poden
presentar els malalts amb demeéncia i que tenen una resposta pobra als farmacs
(anomenades “de dificil maneig”). Son: el vagareig, I'anar i venir continu, entrar
a habitacions indiscriminadament, intents d’anar-se’n, vocalitzacions disruptives,
i deposicions i miccions en llocs inadequats.

C-1.8 Farmacs per a altres simptomes de la demeéncia

Tal com sabem, la deméncia no sols cursa amb simptomatologia cognitiva, sin6
també amb simptomatologia de tipus conductual. El metge té I'opcié de receptar
altres farmacs, a banda dels ja comentats, farmacs que sén especifics per a
aquests simptomes conductuals i que tracten de controlar-los (se’n poden
receptar també associacions si la simptomatologia ho demana):

- Per a tractar la depressid, ansietat i irritabilitat: un antidepressiu ISRS, la
mirtazapina, la trazodona, la venlafaxina.

- Per a tractar la hiperactivitat i la inquietud: trazodona, mirtazapina
(antidepressius).

- Per a tractar la psicosi: un neuroléptic atipic.
- Per a tractar I'agitacié aguda i severa: un neuroléptic (fins i tot intravenaos).

- Per tractar el sundowning (la tendéncia d’alguns pacients amb demeéncia a
dormir de dia i despertar-se i trobar-se actius a la nit): un neuroléptic atipic o la
melatonina.

- Per a tractar la desinhibicié i I'agressio: un neuroléptic atipic, o també
antiepiléptics.

C-1.9 Simptomes disruptius clau en la deméncia

Alguns simptomes de la deméncia son més disruptius per a les persones
cuidadores que d’altres. Pensem que un pacient que no es recorda de coses no
és el mateix que un pacient que gemega tothora. Es calcula que fins al 25 % de
cuidadors i cuidadores habituals de malalts d’Alzheimer presenten
psicopatologia deguda a I'estrés de la cura, i necessiten tractament farmacologic
(normalment ansiolitics i/o antidepressius); aixo tindra molta relacié amb el tipus
de pacient que s’haja de cuidar.




- L’agitacié: hi ha algunes conductes relacionades amb I'agitacié que son molt
dificils de controlar, com ara anar i venir, el vagareig, la inquietud, la incapacitat
de mantenir-se assegut per a menjar...

- L’agressi6 verbal o inclus fisica: alguns pacients poden fer mal a la persona
que els cuida.

- Les vocalitzacions anormals, per exemple crits, gemecs, sorolls estranys, etc.

- Les al-lucinacions i deliris que tenen alguns pacients sén una simptomatologia
psiquiatrica molt dificil de controlar per a la gent no especialista. Els simptomes
depressius, com ara I'apatia i el desinteres, se li poden “contagiar” a la persona
cuidadora si és massa empatica, i també fan dificil I'aplicacié d’estimulacié
cognitiva.

- Alguns pacients tenen conductes sexuals inapropiades, com ara comentaris,
masturbar-se en public, tocar la persona que els cuida, etc.

- Els trastorns de la son, com ara el canvi del ritme son/vigilia i/o el fet d’aixecar-
se per a vestir-se i passejar a poqueta nit (sundowning) també son prou
disruptius per als cuidadors i cuidadores.

C-2) TRACTAMENT NO FARMACOLOGIC DE LES DEMENCIES

C-2.1 Intervencions no farmacologiques en I'’envelliment

El professional clinic que no és metge (sense capacitat per a receptar farmacs)
que s’interesse per la intervencié en I'envelliment, tant en el satisfactori com en
el patologic, haura de treballar per a fer que millore el funcionament de 'ancia,
amb l'objectiu de retardar o prevenir un declivi cognitiu futur en el cas dels
ancians saludables, o bé minimitzar-hi els efectes de I'envelliment cognitiu.

Se sap que, sumades a les intervencions farmacologiques, altres factors com ara
la dieta, I'exercici aerobic, les interaccions socials, I'entrenament cognitiu i altres
activitats menys especifiques com ara la meditacié o la practica de videojocs
adaptats, tenen un efecte positiu en la memoria, la velocitat de processament,
les funcions executives i la intel-ligéncia general de la gent major.

Per a intervenir en I'envelliment normal o en I'envelliment amb queixes i amb una
lleugera alteracio cognitiva, hi ha programes d’entrenament d’estratégies, que
simplement tracten d’identificar les tasques problematiques (per exemple,
errades de memoria en la vida quotidiana) i dissenyen estrategies (per exemple
claus, exercicis d’associacid6 de cara amb nom, etc.) per a ajudar a millorar
I'execucié d’aquestes tasques problematiques (en aquest exemple, la memoria),




amb [I'entrenament d’aquestes estratégies concretes després. Aquests
programes, perd, s’han demostrat poc eficagos a I'hora de generalitzar-los a
altres situacions en qué aquest domini cognitiu problematic apareix també. Com
a resposta a la limitada transferéncia dels efectes dels programes centrats en
estrategies apareixen les aproximacions multimodals: intervencions meés
complexes amb canvis en I'estil de vida global, que inclouen també tant aspectes
cognitius com socials. En aquest cas s’entrenen processos cognitius especifics,
perd sense instruir en una estrategia explicita, i aquest entrenament si que ha
mostrat que es pot generalitzar a altres tasques no entrenades i relacionades
amb el mateix procés. A més, en aquests programes multimodals I'entrenament
cardiovascular podria formar-ne part, perqué se sap que millora el funcionament
cognitiu de les persones majors i mostra efectes significatius i generalitzats quan
I'exercici es practica amb suficient intensitat.

C-2.2 Intervencio en el DCL i en ’Alzheimer

Les terapies no farmacologiques surten com una bona aproximacio, util, versatil
i rendible, per a millorar el rendiment i la qualitat de vida dels pacients i/o dels qui
els cuiden. Els objectius de la intervencio son reduir els simptomes, demorar o
prevenir la progressio fins a la deméncia, i també incrementar la tassa de
conversio de DCL a envelliment no patologic.

En general, les intervencions en el pacient ancia amb patologia cognitiva
instaurada poden classificar-se en el marc d’alguna d’aquestes aproximacions:

En I'entrenament cognitiu restauratiu, el professional el que vol és millorar o
restaurar les habilitats cognitives afectades, per exemple mitjangant la repeticid
de tasques estructurades treballant dominis cognitius especifics. Aquesta
orientacio te bon resultat en el DCL i també en deméncies secundaries, en les
quals el concepte restaurar té sentit, perd no és tan util en deméncies
degeneratives (menys encara en fases moderades i greus), en les quals, per
definicio, les funcions van perdent-se i no tornen.

En I'entrenament cognitiu compensatori es pretén millorar I'alteracié funcional,
normalment mitjangant I'is d’estratégies internes, externes i ambientals, algunes
de substitucio (per exemple, us d’agendes adaptades al pacient per a apuntalar
la manca de memoria). Aquest entrenament no és incompatible amb I'anterior i
te una aplicabilitat més gran, pero s’ha de tenir en compte que el pacient haura
de ser capag¢ d’entendre i d’aplicar I'estratégia (per exemple, entendre com
s’utilitza una agenda).

A més, tenim les intervencions en I'estil de vida, que tracten de millorar I'equilibri
entre els factors de risc i els factors de protecciéo associats al DCL o a la
deméncia, i finalment les intervencions psicoterapéutiques, que tracten de




millorar els simptomes psiquiatrics de depressio, ansietat, fatiga i insomni... Per
descomptat que cap d’aquestes intervencions és incompatible amb les anteriors,
meés aviat son fins i tot complementaries.

Farem ara un repas de les possibles terapies, o almenys de les més importants,
per tal d’oferir una orientacié general en el mon de les terapies (de propostes,
n’hi ha moltes) i de poder afegir-li al pacient una terapia rellevant i coherent amb
la GDS que presenta:

- L’activitat social estructurada en grups de jocs, per exemple, és valida per a
pacients amb GDS 3 (deteriorament cognitiu lleu), mentre que per als pacients
amb GDS 4 (deméncia ja) pot resultar complicada.

- L’entrenament de la memoria amb estratégies pot resultar util per a pacients
amb GDS 3 i 4, pero no per a pacients amb GDS majors, perque ja pateixen una
demeéencia més avangada. Les estratégies classiques de memoria, com ara
estratégies d'elaboracio visual, estudi de textos, us de claus, etc., en general
requereixen una explicacié sobre com s'apliquen i en quines situacions son
efectives, i una certa practica.

- La terapia de reminisceéncia és adequada amb GDS de 3-4-5, perd no per a
demencia més greu (amb més GDS). Es basa en el fet que la memoria remota
roman intacta fins a fases prou avancades de la deméncia. Es una eina per a
comunicar-se amb el pacient. Les sessions s’organitzen al voltant de I'evocacié
i discussié amb altres persones (grup) sobre activitats passades, successos i
experiéncies de la biografia.

- La terapia d’orientacié a la realitat (TOR) és una bona terapia per a fases de
demencia lleugera i mitjana (GDS 4 i 5), perd no per a GDS 3 (DCL), perqué ens
oferiria un efecte sostre no desitjable, ni tampoc per a deméncies més greus
(GDS 6-7). La TOR és un conjunt de técniques mitjangant les quals la persona
pren consciencia de la seua situacio en el temps (orientacioé temporal), en I'espai
(orientaci6 espacial) i respecte a la seua propia persona (orientacié personal).

- En canvi, la terapia de validacio si que la podem fer servir per a fases prou
meés avangades de la deméncia (GDS 6-7). Es tracta de treballar amb el pacient
i les persones cuidadores en conjunt per tal d'aprovar la realitat dels pacients que
es troben en fases avangades de deterioracio cognitiva. Per a aconseguir-ho,
han de tenir-se en compte els seguents principis: primer, que darrere de
qualsevol comportament, idea, o sentiment de les persones en fases avancades
de deterioracié cognitiva hi ha una rad, encara que els canvis impliquen
irritabilitat i agressivitat. Per aixd, hem d’aturar-nos abans de jutjar, i ser més
comprensius i compassius. Segon: fomentar el respecte, perqué cada persona
té el seu valor. Tercer, fomentar I'acceptacio, I'habit de deixar enrere les
critiques, i la interaccio des de l'amor amb les persones amb deterioracid
cognitiva. Quart: fomentar 'empatia amb el pacient podria augmentar-ne la




confianga i reduir-ne I'ansietat. Cinque: fomentar I'expressio de les emocions i
pensaments per tal de reduir els sentiments de rabia, dolor i frustracio .

- La terapia cognitiva és adequada en general per a GDS 4, 5i 6, sempre que
s’adapte al pacient. Consisteix en un conjunt de técniques i estratégies que
pretenen activar, estimular i entrenar les diferents capacitats i funcions cognitives
(percepcio, atencid, raonament, abstraccid, memoria, llenguatge, processos
d'orientacid i praxies) mitjangant una série de situacions i activitats concretes
dirigides a millorar el funcionament cognitiu en general.

- L'exercici fisic és una opcié que sempre podem fer servir, des del DCL amb
GDS 3, fins a les fases més avancades de la demeéncia, és a dir, totes excepte
la GDS 7. Sempre adaptat al pacient, és clar.

- Les activitats ocupacionals en general es poden adaptar per a la demeéncia
lleu i moderadament greu (GDS 4-5-6).

- Finalment, 'adaptacio del pacient amb demeéncia al seu entorn la comengarem
aferdesdela GDS 45, pero quant ales GDS 6 7 hi seran més utils les ajudes
tecniques, i ja directament les ajudes amb les activitats basiques de la vida diaria
(aquestes son les referides a la mobilitat, bany, higiene i neteja personal,
continéncia, vestir-se, alimentacid, mobilitat funcional, transferéncies, transport
d'objectes, deambular i I'is de productes de suport)

Al voltant d’aquestes intervencions no farmacologiques, s’ha demostrat (n’hi ha
proves) que les aproximacions més prometedores semblen ser les intervencions
sobre I'estil de vida i les que no es limiten a millorar una unica funci6é. També és
important, per a qualsevol terapia implementada, avaluar-ne els efectes tant a
curt termini com llarg termini (3 0 6 mesos) i la capacitat dels subjectes de
continuar implementant les estratégies apreses, i de generalitzar-les a altres
contextos. A més, el fet que s’implemente una terapia no farmacologica no és
obstacle per a complementar-la amb les necessitats farmacologiques que
puguen potenciar-ne els efectes i/o ser necessaries. Finalment, respecte del
nombre i la durada de les sessions no hi ha massa proves especifiques.

C-2.3. Intervencioé en el llenguatge en la persona major sense patologia:
quina és la tasca del logopeda?

Tal com sabem, les persones majors no tenen alterada la seua capacitat
linguistica, sin6 que els problemes que puguen sortir en el seu llenguatge sén
consequencia d'un deficit en altres processos centrals que afecten la seua
capacitat de processament, i per tant a alguns aspectes concrets del llenguatge.
Amb aquesta premissa, la intervencio especifica en el llenguatge en persones
majors en absencia d'altres deéficits suposaria una despesa en temps i en
recursos, que podria ser assumida dins d’altres tipus d'intervencions més




generals. No és que no calga intervenir en el llenguatge, siné que, com que no
hi ha un déficit especific en aquesta area, la intervencié pot estar integrada en
un programa més ampli i, per tant, amb uns objectius més amplis que els
purament linguistics. Aquesta intervencié pot fer-se en el marc de programes, bé
de tipus ludic, o bé d'intervencio psicosocial.

Quant als primers, el treball de les capacitats comunicacionals ha de ser objectiu
principal, ja que moltes persones majors, a causa de les seues discapacitats
fisiques o sensorials, tendeixen a l'aillament i a I'abséncia de relacions. El treball
en grup és primordial per a aquest tipus d'entrenament. Les activitats han de
promoure l'intercanvi d'informacio, les relacions i el reforg del grup mitjangant
tasques que impliquen el subjecte i que li facen treballar les questions
especifiques del llenguatge. Es poden utilitzar mitjans audiovisuals, material
escrit, histories de vida o qualsevol material agradable per al grup, amb el qual
se senten a gust treballant. El terapeuta ha de promoure que el treball amb
aquest material permeta que els subjectes desenvolupen estratégies i
s'acostumen a manejar histories amb contingut informatiu, que desenvolupen o
milloren la seua capacitat d'extraure idees d'un text, de resumir o comptar els
fets principals a altres subjectes... En aquest tipus de grups és important oferir
als subjectes la possibilitat d'aprendre i manejar habilitats de comunicacid
(assertivitat, escolta activa...).

Respecte a la intervencidé més especifica, el llenguatge pot treballar-se dins d'un
programa d'entrenament cognitiu ampli en el qual es desenvolupen exercicis
especifics per a la memoria (especialment la memoria operativa), I'atencio, la
concentracio, el calcul, el raonament i, per descomptat, el llenguatge. Aquests
exercicis han de tenir un nivell adaptat a les caracteristiques del grup al qual van
dirigits, i han de tenir-ne en compte el nivell educatiu, I'edat, 'ocupacio, els
entreteniments, els interessos. La combinacio del treball de totes les funcions
cognitives i el costum d“activar la ment” és un bon recurs per a les persones
majors, ja que augmenta el seu nivell d’autoeficacia, amb tot el que aixo
comporta.

En conclusid, el llenguatge en particular no té per que ser un tema d'intervencio
en persones majors sense deterioracié cognitiva, encara que si que cal incloure’l
en altres programes d'intervencié amb objectius més o menys terapéutics. Caldra
potenciar les habilitats de les persones majors, les capacitats i la motivacio per
a comunicar-se amb els altres, que, bé per deéficits, bé per barreres
arquitectoniques o bé per institucionalitzacié, en molts casos constitueixen un
problema que porta associades consequencies psicologiques greus.




C-2.4. Intervencio en el llenguatge en la persona major amb patologia:
quina és la tasca del logopeda?

Tal com ja sabem, la situacio ideal a I'hora de tractar un pacient ancia amb
simptomatologia i/o directament amb deméncia i d’intervenir-hi des de la tasca
del logopeda, consisteix a disposar d'una breu historia biomédica del pacient, en
la qual es troben reflectits diferents aspectes com ara dades personals (edat,
estat civil, nivell educatiu, lloc de procedéncia...), dominancia manual, historia
prévia de déficits de llenguatge, parla o comunicacio, historia medica i
psicologica, dades sobre el problema actual (simptomes inicials, data d'inici,
problemes médics coexistents), proves complementaries si n’hi ha (per exemple,
neuroimatgeria), resultats en altres proves neurologiques (reflexos, marxa,
parells cranials, déficits sensorials, negligéncia) i resultats de les proves de
neuropsicologia, i també medicacié que puga estar afectant I'execucid.

En una primera entrevista del logopeda amb el pacient i els familiars, s'ha
d'obtenir la seguent informacio:

- Interessos i habilitat premorbida del pacient. Els podem fer servir per a
dissenyar una bona intervencio linguistica.

- Necessitats comunicatives del pacient en diferents contextos: quina cosa li fa
falta al pacient? Entrenar la parla oral? Vol conservar I'escriptura? Necessita
parlar per telefon?

- Objectius de rehabilitacié del pacient i dels familiars. Es molt important ser
realista i establir objectius que es puguen assolir.

- Les possibilitats d’éxit de la nostra terapia (tenint en compte la malaltia que
ens presenta) delimitaran el futur potencial educacional i ocupacional del pacient.

En un context de pacients ancians, i sobretot en algunes demeéncies, el logopeda
haura d’avaluar primer la capacitat de deglucio del pacient, la veu i la parla. A
més, abans d'iniciar l'avaluacio formal del llenguatge del pacient, s'han de tenir
en compte les seues capacitats auditives. El déficit auditiu és la condicié cronica
que ocupa el tercer lloc entre les persones majors de 65 anys. Es defineix la
deficiéncia auditiva com una deterioracio de l'audicié d’'un nivell prou sever com
per a interferir en la capacitat d'un subjecte per a percebre la parla i els sons
ambientals. Atesa l'alta incidéncia de deficiencies auditives entre les persones
majors, i ateses les consequéncies que impliquen, abans de comengar amb una
valoracio del llenguatge és important determinar si I'audicié del pacient no influeix
en els resultats.

DISARTRIA

A més dels déficits de llenguatge associats a I'afasia, I'efectivitat comunicativa
del pacient també pot estar afectada per la preséncia de disartria. La disartria és




un terme genéric que es refereix a qualsevol trastorn motor de la parla derivat de
la feblesa, la paralisi, 'endarreriment o la incoordinacio dels sistemes musculars
responsables de la parla. Poden aparéixer de forma aillada o en combinacié amb
els sistemes musculars que sustenten la respiracio, la fonacio, l'articulacio, la
ressonancia o la prosodia. Encara que hi ha simptomes especifics associats a
cada forma de disartria, el fet comu és que la disartria pot interferir amb la
intel-ligibilitat de la parla del pacient. EI metode per a valorar-la és una
combinacio de mesures informals dels subsistemes de la produccio de la parla i
mesures formals i informals de la intel-ligibilitat de la parla.

VALORACIO DE LA PRODUCCIO DE LA PARLA

La valoracio de la produccié de la parla es realitza, generalment, amb la seguent
sequéncia: valoracié de la respiracié; valoracid de la fonacid; valoracio de
I'articulacid; valoracio de la ressonancia. El clinic utilitzara els resultats de la
valoracio informal per a determinar la contribucio del déficit de cada subsistema
de la parla al déficit global de la intel-ligibilitat de la parla. Encara que la disartria
pot no sempre interferir amb la intel-ligibilitat (Duffy 1995), és molt important per
al clinic avaluar aquest parametre de la produccié de la parla. Es important per
a establir una linia base sobre la qual poder mesurar el progrés a través del curs
del tractament. També és important per a determinar el grau d'incapacitat i de
handicap que el pacient pot experimentar a causa de la disartria.

Un metode de valoracio informal de la intel-ligibilitat de la parla és fer llegir al
pacient en veu alta una série de paraules, frases i paragrafs curts, de longitud i
complexitat articulatoria variable, mentre es grava la seua resposta en format
d'audio per a una analisi posterior. Es el que es coneix com a judicis perceptius
d'intel-ligibilitat: I'ideal és tenir una persona aliena al material que escolte la cinta
i la transcriga. El clinic comptara després el nombre de paraules correctament
transcrites i ho avaluara amb el percentatge de totes les paraules emeses per a
determinar el nivell d'intel-ligibilitat global del pacient. Cal incloure-hi tant
paraules com frases llargues, ja que hi ha una relacio directa entre la severitat
de la disartria i I'execucié en aquestes tasques.

A més, es recomana que el clinic complemente aquest procés amb un
enregistrament de la parla espontania. La variable d’interés en aquesta tasca és
mesurar la taxa de parla. La modificacié de la taxa d'un parlant disartric sovint es
converteix en un fet critic en el tractament, i és util per a oferir mesures de parla
en conjuncid amb puntuacions d'intel-ligibilitat.

AVALUACIO DE L'AFASIA

Els tests per a valorar I'afasia ofereixen una descripcid global de la capacitat
comunicativa del pacient a través de diferents modalitats d'estimul i resposta, i
en diversos nivells de dificultat dins de les modalitats o combinacié de les
modalitats. En tot cas, si no disposem de cap test estandarditzat per a fer la




nostra avaluacio (no és la millor situaci6), haurem d’avaluar un nombre
d’elements comuns trobats en la majoria dels tests usuals d'afasia, com ara:

-> Fluéncia verbal en la parla espontania.

- Tasques de parla automatica (recitar els dies de la setmana i els mesos de
I'any, i comptar rapidament en veu alta).

- Denominaci6 d'objectes indicats per I'examinador i d'imatges.

- Aparellament d'imatges o figures geométriques i de paraules escrites amb
imatges.

- Repeticid de paraules, frases i oracions complexes.
- Comprensio de preguntes orals o escrites, i també d'ordres.
- Designacio (assenyalar) d'objectes i imatges.

- Lectura en veu alta (numeros, lletres, paraules i frases) i en silenci. Respondre
a questions sobre allo que s’ha llegit.

- Escriptura espontania i al dictat (lletres, paraules i frases).
- Resolucio de problemes aritmétics simples.

Per a fer la valoracio, tanmateix, el millor és poder tenir a I'abast algun dels tests
meés coneguts de valoracié de I'afasia, com ara:

-> Bateries completes: el Boston Diagnostic Aphasia Examination (BDAE) o la
Western Aphasia Battery (WAB).

- Communicative Activities of Daily Living (CADL): aquest test mesura les
capacitats comunicatives funcionals del pacient afasic, en una série de subtests
dissenyats per a mesurar la lectura, I'escriptura i us dels numeros, els actes de
parla, I's del context verbal i no verbal, el role playing (joc de rol), el
comportament comunicatiu sequenciat i dependent de la relacid, les convencions
socials, les divergéncies, la comunicacié simbolica no verbal, 'humor, la
metafora, I'absurd... A diferéncia d'altres tests comentats anteriorment, el CADL
no concorda exactament amb les capacitats de llenguatge en si del pacient. Amb
I'ds d’una série d'activitats de joc de rol (per exemple, concertar una cita amb el
metge), aixi com d’entrevistes amb el pacient, s'obté una puntuacié basada en
una escala de 3 punts en qué s'obté un 0 per resposta erronia, 1 per resposta
“‘adequada’, i 2 per resposta correcta. El CADL és un test pensat per a mesurar
la funcionalitat de la comunicacio, i en que els termes “adequat” i “correcte”
poden canviar-se a qualsevol canal comunicatiu accessible al pacient. Aixo és,
el pacient pot basar-se en formes gestuals no verbals de comunicacio per a fer




arribar un missatge a I'examinador, i aquest gest es puntuaria com a correcte.
L'administracio del CADL dura entre 30 i 60 minuts.

- Tests que avaluen en profunditat sols alguna habilitat linguistica concreta: test
de comprensidé auditiva de frases, test de denominacié de Boston, matrius
progressives en color, test de comprensié del discurs, Gates-MacGinite Reading
Test, test d'habilitats lectores de Nelson, Token Test.

Un fet afegit que el logopeda ha de tenir en compte és que els tests d'avaluacio
de l'afasia no estan dissenyats per a proveir d'informacié adequada sobre
pacients afasics en grau lleu o greu (totes dues situacions sén comunes en la
deméncia).

Els pacients amb afasia lleu sovint produiran “efecte sostre”, ja que el rang de
dificultat dels items del test falla si es tracta de detectar déficits lleus de
llenguatge. El desafiament per al clinic és identificar com aquestes dificultats
lleus de llenguatge afecten la capacitat de comunicacié del pacient. Una
aproximacié prometedora per al pacient afasic lleu és l'analisi de la parla
conversacional. Encara que les habilitats de produccié de llenguatge dels
pacients amb afasia lleu poden aparéixer intactes, sovint hi ha canvis subtils en
la capacitat de portar una conversa. Algunes arees de dificultat en la conversa
poden incloure el manteniment del tema de la conversa, la cohesié de la
informacio, el respecte dels torns de paraula, la narracié de detalls especifics,
I'ds correcte de pronoms personals i saber com continuar la conversa després
de pauses.

D’altra banda trobarem que, per als pacients amb afasia severa, els items dels
tests i els requeriments de resposta son massa dificils. Consequentment,
aquests pacients tendeixen a fallar tots els items tret dels més simples. El Boston
Assessment of Severe Aphasia (BASA) és un test per a pacients afasics globals.

TRASTORNS DE LA COMUNICACIO DEGUTS A LESIONS DE L'HEMISFERI DRET

Fins fa aproximadament 20 anys, els pacients que mostraven dany cerebral a
I'nemisferi dret eren sovint prematurament donats d'alta a I'hospital perqué no hi
havia deficits cognitius ni comunicatius obvis secundaris després d’'un ACV. Els
problemes de comunicacié estaven presents, perd no es diagnosticaven bé
perque els pacients semblaven normals en I'aspecte de la comunicacié funcional
basica. Es normal, per descomptat, ja que I'linica mesura eren les normes
gramaticals aparents i les produccions intel-ligibles que emetia el pacient durant
les tasques de parla. Per a avaluar i tractar adequadament els trastorns de la
comunicacié produits pel dany a I'hemisferi dret, cal fer-ho en el context de les
sequeles cognitives que poden complicar I'execucié del pacient i influir-hi. A
continuacié apuntarem una breu associacid generalment acceptada entre




localitzacio del dany i tipus de problema: amb lesions al [0bul frontal dret podrem
trobar distractibilitat, desinhibicié, disminucié de la iniciativa, dificultat amb les
funcions executives i perseveracio. Al 10bul parietal dret trobarem negligencia
espacial contralateral, déficit constructiu, anosognosia i prosopagnosia. Al 16bul
temporal dret trobarem deterioraci6 de memodria no verbal, deterioracié del
processament musical, dificultat per a interpretar expressions facials i dificultat
per a interpretar I'entonacié emocional.

Els problemes de comunicacié associats a trastorns de I'hemisferi dret son subtils
i insidiosos quant a I'efecte sobre I'éxit en la comunicacié del pacient. Els pacients
amb aquest trastorn demostren tipicament capacitat per a produir frases
gramaticalment complexes sense problemes aparents d'intel-ligibilitat. Els
déficits de comunicacid emergeixen en la prosodia en i la pragmatica del
llenguatge. Els pacients amb dany a I'hemisferi dret sovint mostren dificultat en
la produccio i apreciacié de variacions en la prosodia de la parla. Gran part del
significat del que diem i interpretem durant una conversa esta contingut en les
subtils variacions de la prosodia de la parla. Aquests pacients sovint mostren
dificultat per a produir i apreciar aquestes claus tan subtils. La causa d'aquest
problema no és clara, encara que alguns autors han suggerit que es deu a
dificultats amb el component auditiu (perceptiu) pur de la prosodia. Per la seua
banda, la pragmatica és el terme general per als aspectes socials i d’'interaccid
de la comunicacio, que ens ajuden a intercanviar missatges amb els altres. Una
comunicacié amb éxit depén de la nostra habilitat per a comprendre com la
interaccié de la persona i el context influeixen sobre la manera com la informacié
linguistica i no linguistica es comparteix entre els participants en la comunicacio.
Els pacients amb dany a I'hemisferi dret mostren problemes amb la pragmatica.
Per exemple, aquests pacients violen les normes de manteniment del tema de la
conversa, o poden fallar a I'nora d’interpretar correctament el missatge
intencional del seu interlocutor per problemes amb la prosodia. Les nostres
interaccions estan també altament estructurades en regles que governen I'us del
torn de paraula entre parlants. Els pacients amb trastorns de I'hemisferi dret
utilitzen torns excessivament llargs durant la conversa o interrompen
inadequadament el seu interlocutor. S'ha suggerit que els déficits d’atencid
poden estar a la base del problema dels torns en pacients amb danys a
I'hemisferi dret. Els problemes cognitius i comunicacionals associats a trastorns
de I'hemisferi dret s'han identificat com a dificultat en la interpretacié
d'expressions idiomatiques i de I'humor, dificultat en la comprensié de metafores
i inferéncies emocionals, i una fallada general en la capacitat d'inferir.

Hi ha poques bateries publicades dissenyades especificament per a avaluar els
déficits linguistics i cognitius associats al trastorn de I'nemisferi dret. Algunes sén:

> Mini Inventory of Right Brain Injury (MIRBI): el MIRBI és un instrument que
consta de 17 items que avaluen I'execucié del pacient amb danys a I'hemisferi
dret en 10 dominis conductuals: camp visual, integritat de les gnosis, integritat




de l'esquema corporal, processament visuoverbal, processament visuosimbolic,
integritat de les praxies, afectivitat del llenguatge, habilitats de nivell superior de
llenguatge expressiu i receptiu (humor, incongruéncies, absurds, llenguatge
figuratiu, similituds), afecte i comportament general.

- The Right Hemisphere Language Battery (RHLB): aquest test estandarditzat
conté 7 subtests per a avaluar els seguents dominis cognitius i linguistics:
comprensié de metafores parlades i escrites i inferéncia de significat, apreciacio
de I'numor, reconeixement lexic i semantic, produccié d'entonacié emfatica, i
analisi del discurs.

INTERVENCIO EN LLENGUATGE EN EL CONTEXT D'UNA DEMENCIA

La base per al plantejament d'un bon programa d'intervencié en el llenguatge de
persones amb demeéncies és una bona avaluacio dels seus déficits i de les seues
capacitats. No podem, per exemple, esperar que una persona puga realitzar
determinades tasques complexes si la seua capacitat de comprensié auditiva
esta deteriorada. Cal saber fins a quin grau arriba el déficit en cadascun dels
parametres del llenguatge, i també quin és l'estat de les altres funcions
cognitives, ja que aixo determinara que la intervencio que realitzem amb aquesta
persona siga d'un tipus o un altre, més o menys dirigida, i amb uns objectius clars
i realistes.

El llenguatge pateix afectacio molt heterogénia en les diferents deméncies i, dins
d'un mateix quadre, és molt diferent |'alteracié que pateixen uns pacients de la
que pateixen uns altres. Per aix0 la intervencid ha de tenir uns objectius tan
individualitzats com siga possible i, encara que es realitze en grups reduits, el
tractament ha d'estar adaptat a cada subjecte i a les seues caracteristiques.

Com que generalment la intervencio grupal es dissenya segons el nivell de
deterioracio dels participants, els objectius d'intervencio han d'estar d'acord amb
aquest nivell, i procurar que el grup siga tan homogeni com siga possible
respecte a la tasca concreta.

Seguint aquestes premisses, es considera que la intervencio en llenguatge en
persones amb deméncia pot incloure els seguents aspectes:

- Denominacio: un dels problemes més comuns i més primerencs en el
llenguatge de les persones amb deméncia sén els problemes de denominacio.
Un dels temes més usuals que es treballen és, per tant, la capacitat dels
subjectes d'accedir al nom dels objectes, bé proporcionant-los claus, o bé
repetint la informacid, o bé fent que seleccionen entre diverses opcions quina és
la correcta.

- Comprensio oral i escrita: segons el nivell de capacitat del subjecte, tractarem
de conservar i potenciar la seua capacitat de comprensio, si és que aquesta té
encara un nivell que ho permet, o bé intentarem potenciar altres canals de




comunicacié amb el subjecte (gestual, no verbal...) que generalment estan
conservats fins a fases més avangades de la deméncia.

- Escriptura i lectura: és important mantenir i potenciar aquestes capacitats que
a vegades (poques) estan conservades en abseéncia d'un llenguatge oral clar.
Encara que el subjecte cometa errors o tinga petits problemes de comprensio,
intentarem adaptar el material al seu nivell per a facilitar-li el manteniment
d'aquestes habilitats tant de temps com siga possible.

Respecte a exercicis concrets de treball, queda una mica en mans del terapeuta
el fet de dissenyar el material que més s'adaptara als seus subjectes, a partir del
seu nivell cognitiu i cultural, les seues aficions, I'ocupacié anterior, 'edat. Com a
idees generals, a vegades el mateix material de valoracio és una bona base de
disseny de tasques concretes per a treballar els diferents aspectes del
llenguatge, sempre que aquest material no s'utilitze després com a test de
valoracio en els mateixos pacients, és clar. També hi ha publicats un parell de
textos amb exercicis concrets per a treballar les diferents funcions cognitives,
que per descomptat cal adaptar als pacients concrets amb els quals es treballa,
pero que son molt bones fonts d'idees per a construir material: Activem la ment
(Pena-Casanova 1999) i Tornar a comencgar (Tarraga 1999). En general, és
important que la persona que pateix demeéncia conserve la capacitat de
comunicacié amb el mon que I'envolta. En estadis avancats, quan el llenguatge
esta deteriorat, hi ha altres canals de comunicacio i expressio que solen
conservar-se: el to de veu, I'entonacio, I'expressio facial, els gestos amb mans i
bragos, la posici6 del cos, el contacte fisic. Tot aixd ho hem de cuidar perqué a
vegades hi ha subjectes que no conserven cap altra forma de comunicacio.
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