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Resumen

Los sintomas cognitivos son un problema frecuente en la poblacién en edad laboral (18-65 afios). El abanico de causas es muy
amplio, desde quejas benignas de mala memoria hasta enfermedades neurolégicas graves. Aunque una division por edad siempre
es arbitraria, la evaluacion clinica tiene ciertas diferencias respecto a la que se realiza en personas mayores de 65 afios, sobre todo
porque la prevalencia de enfermedades neurodegenerativas es menor por debajo de los 65 afios, y muy rara por debajo de los
40 afios. En cambio, suelen ser mas frecuentes las causas secundarias de deterioro cognitivo, a menudo tratables. También son
comunes las quejas cognitivas subjetivas o las relacionadas con enfermedades psiquiatricas, problemas laborales o personales. Este
grupo de pacientes, sin clara evidencia de deterioro cognitivo, forman un conjunto heterogéneo y mal estudiado, pero cada vez mas
frecuente en las consultas de atencién primaria y neurologia. En este articulo se intentara proporcionar una aproximacion practica a
la valoracion de los pacientes con quejas cognitivas en edad laboral, agrupandolos en grandes grupos sindrémicos.

Palabras clave: Deterioro cognitivo. Quejas cognitivas subjetivas. Funciones ejecutivas. Atencién. Memoria. Trastorno cognitivo
funcional.

Abstract

Cognitive complaints, particularly memory complaints, are often present in the working age population (18-65 years). The range of
causes is wide, from benign worries of poor memory to serious neurological diseases. The 65 years age limit is arbitrary, but the clinical
evaluation of possible cognitive impairment in the younger population has some differences, because the prevalence of neurodegenerative
diseases is lower, and very rare under the age of 40. On the other hand, subjective memory impairment, or cognitive complaints in
the context of psychiatric diseases, personal or working problems are common in primary care and neurology clinics. These patients,
without clear evidence of cognitive impairment, have conditions that are heterogenous, poor defined and understudied. The present
article tries to offer a practical approach for the clinical evaluation of patients with cognitive complaints in the working age population.
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INTRODUCCION

Las quejas cognitivas son el segundo motivo de con-
sulta neurolégica ambulatoria, por detras de la cefalea, y
han experimentado un incremento marcado en los ultimos
30 afios en la mayoria de los estudios realizados en
nuestro paist2. Gran parte del aumento de esta demanda
se explica por el envejecimiento de la poblacién, con el
consiguiente aumento de la prevalencia de las enferme-
dades neurodegenerativas. También por un mayor cono-
cimiento y concienciacion de la sociedad respecto a estas
enfermedades, que intentan erradicar la antigua idea de
que el deterioro cognitivo era algo «<normal para la edad».
No obstante, también se observa en las consultas una
mayor afluencia de personas mas jovenes, en general en
edad laboral (entre los 18 y los 65 afios), que consultan
por quejas cognitivas para las que no se encuentra una
causa evidente. Este grupo de pacientes ha sido poco
estudiado y no esta bien caracterizado.

La evaluacion de los trastornos cognitivos en gene-
ral, y de la memoria en particular, no es sencilla. Se
trata de fendémenos continuos, en los que la distincion
entre normal y patologico no siempre resulta facil. La
variabilidad cognitiva en la poblacion es considerable,
por lo que las exploraciones tienen que ajustarse por
diferentes variables como la edad, el sexo o el nivel
educativo de la persona. Salvo en los casos de evalua-
cion de retraso intelectual, la mayoria de las veces lo
que preocupa al paciente es un deterioro respecto al
rendimiento cognitivo previo, pero rara vez se dispone
de medidas objetivas anteriores con las que comparar.
Por otra parte, aunque contamos con numerosos test
para evaluar dominios cognitivos por separado (funcion
ejecutiva, memoria, lenguaje...), todos ellos necesitan de
otras funciones cerebrales y para que su informacion
sea vélida requieren una adecuada atencion, motivacion,
relajacion y colaboracion por parte del paciente, que no
siempre se puede conseguir. En suma, la evaluacion de
los trastornos cognitivos plantea varias dificultades al
clinico, y requiere de unos tiempos de consulta mayores
de los asignados para las consultas ambulatorias en
nuestro medio, tanto de Atencién Primaria como de
Neurologia. Tampoco es facil el acceso a los estudios
neuropsicolégicos, imprescindibles en algunos casos,
por la escasez de profesionales en los servicios publicos
de salud.

Teniendo en cuenta estas dificultades, en este arti-
culo se revisaran con un enfoque préactico las principales
causas de quejas cognitivas en las personas menores
de 65 afios. De forma resumida, ante un paciente joven
que consulta por sintomas cognitivos, la primera aproxi-
macion serfa intentar encuadrarlo en una categorfa sin-
drémica: sintomas cognitivos en personas sanas, quejas
cognitivas subjetivas, quejas cognitivas en el contexto de
un trastorno psiquiatrico, trastorno cognitivo funcional o
deterioro cognitivo de inicio precoz. Como veremos, €es-
tos grupos sindromicos tienen en ocasiones barreras
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vagas y cierto solapamiento entre si. La tabla 1 resume
algunas caracteristicas que pueden ser Utiles para su
distincion.

SINTOMAS COGNITIVOS EN PERSONAS
SANAS

Las quejas de problemas de memoria o concentracion
son frecuentes en la poblacién general. La experiencia
cotidiana de cualquier persona nos indica que la memoria
es falible, y el olvido una experiencia cotidiana. No sorpren-
de que, en encuestas realizadas a personas sanas, del 10
al 30% describen problemas de memoria que no interfie-
ren con su vida cotidiana®. En un estudio reciente realiza-
do en el Reino Unido en personas de 18-59 afios que
nunca habian consultado por problemas cognitivos, el 25%
consideraban que tenian una memoria regular o mala, el
39% que su memoria habia empeorado en los Ultimos
cinco afos, y el 24% que tenian peor memoria que las
personas de su edad*. Otro estudio realizado en Alemania
en poblaciéon de mayor edad (40-79 afios) describid que
el 53% notaban problemas subjetivos de memoria y el 20%
de ellos habian realizado o les gustaria realizar consultas
médicas por este motivo®. En las consultas de neurologia
general es frecuente que, si se pregunta por problemas de
memoria a pacientes que consultan por otro motivo (cefa-
lea, mareo, debilidad, etc.), contesten de forma afirmativa,
por lo que conviene tener en cuenta estos altos porcenta-
jes en la poblacion general para evitar medicalizar un
problema que hasta ese momento ni el paciente ni su
entorno han considerado relevante.

QUEJAS COGNITIVAS SUBJETIVAS

En estudios realizados en unidades de memoria se
ha descrito que en torno al 30-55% de los pacientes
remitidos por sintomas cognitivos no tienen una enferme-
dad neurolégica®®. Los porcentajes son mayores en las
consultas especializadas en deterioro cognitivo de apari-
cién precoz, que ven a un gran numero de personas
menores de 65 afos!®. Muchas de estas personas pre-
sentan quejas subjetivas de memoria.

Desde un punto de vista clinico, es conveniente dis-
tinguir la impresion de mala memoria que tiene un eleva-
do numero de personas sanas, de la sensacion de em-
peoramiento en el rendimiento cognitivo que lleva a
consultar con un profesional sanitario, aunque no se
aprecie ninguna alteracion en su evaluacion neuropsico-
l6gica. En estos casos, se ha propuesto el concepto de
«declive cognitivo subjetivo», que tiene dos criterios béasi-
COs:

— Experiencia subjetiva persistente por parte del pa-
ciente de un deterioro de su capacidad cognitiva,
sin necesidad de que sea confirmado por el entorno.

— Rendimiento normal en la exploracion cognitival!.

El concepto de declive cognitivo subjetivo se ha de-
sarrollado en el campo de la enfermedad de Alzheimer.
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TaBLa 1. Rasgos clinicos de los principales grupos sindromicos de sintomas cognitivos en pacientes jovenes

Sintomas
cognitivos en

Variables Quejas
cognitivas

personas sanas | subjetivas

Sintoma
mas frecuente

Memoria/
concentracion

Memoria/
concentracion

Deseo de evaluacion ~ No Si
por profesional (paciente mas
sanitario que entorno)

Evaluacion cognitiva Normal Normal
Repercusion No No
funcional
Otros sintomas No +-
neuroldgicos (cefalea, mareo,
parestesias)
Otros signos No No
neuroldgicos
asociados

Quejas cognitivas
en el contexto de
un trastorno
psiquiatrico
Memoria/
concentracion

Si
(paciente mas que
entorno)

Trastorno
cognitivo
funcional

Memoria/
concentracion

Si
(casi siempre

paciente mas que
entorno)

Deterioro cognitivo
de inicio precoz

Memoria/lenguaje/
visuoespacial/otros

Si

(casi siempre entorno
mas que paciente)

Problemas de atencion  Inconsistencia Anormal
y funcion ejecutiva
+/— Posible Frecuente
(fluctuante y variable
en funcién de la
tarea)
+/— Frecuentes Variables
(cefalea, mareo, (crisis comiciales, etc.)
parestesias)
No Posible Frecuentes
(otros signos (mioclonias, ataxia,
funcionales) parkinsonismo, etc.)

Varios estudios epidemioldgicos, la mayoria realizados en
personas mayores de 60 afos, han descrito que en este
grupo el riesgo de progresion a deterioro cognitivo leve o
demencia es el doble respecto a la poblacion general'?.
Este aumento de riesgo epidemioldgico, similar al de otros
factores de riesgo de demencia como la hipertension
arterial, ha consolidado la propuesta de un modelo de
progresion en la enfermedad de Alzheimer desde el de-
clive cognitivo subjetivo al deterioro cognitivo leve y la
demencia. Sin embargo, conviene tener en cuenta que la
gran mayoria de las personas con quejas subjetivas de
memoria N0 van a empeorar, Sin0 que van a permanecer
estables 0 mejorar, especialmente si sus quejas aparecen
por debajo de los 50-60 afios. Por este motivo, se han
propuesto una serie de rasgos para intentar detectar me-
jor a los pacientes con declive cognitivo subjetivo que
tienen mayor riesgo de progresion, como la edad de
aparicién por encima de los 60 afios, la instauracion en
los Ultimos cinco afos, la persistencia a lo largo del tiem-
po y la confirmacién por un observador!!.

En los ultimos afos, varias campafias promovidas
por agencias gubernamentales o sociedades cientificas
han recomendado la deteccién precoz del deterioro cog-
nitivo para evitar el diagnodstico de las enfermedades
neurodegenerativas en fases de demencia. De forma
global, estas politicas sanitarias han tenido un efecto
beneficioso en la concienciacion de la poblacion y los
profesionales sanitarios respecto a la importancia para
la salud publica de enfermedades neurodegenerativas
como la enfermedad de Alzheimer. No obstante, en per-

sonas jovenes pueden reforzar la preocupacion de suje-
tos predispuestos a interpretar sus problemas de memo-
ria como el inicio de una demencia. De la misma forma
que existe la fobia o temor al cancer, también hay per-
sonas con «miedo al Alzheimer»'3. En estos casos, la
realizacion de pruebas para «tranquilizar» al paciente
puede incluso producir un empeoramiento paraddjico:
«algo estd mal si me piden pruebas».

Otros motivos para solicitar consulta por problemas
cognitivos en personas jovenes que podriamos incluir
dentro de las quejas subjetivas de memoria son unas
expectativas 0 exigencias exageradas respecto a la propia
memoria (por ejemplo, en estudiantes universitarios), el
perfeccionismo cognitivo que no tolera fallos fisiologicos
0 unas perspectivas infundadas respecto a lo que pueden
ofrecer los profesionales de la salud. En estos casos es
importante tranquilizar con una explicacion adecuada del
sintoma, del funcionamiento de la memoria y de la au-
sencia de pildoras «magicas» que la mejoren.

QUEJAS COGNITIVAS EN EL CONTEXTO
DE ENFERMEDADES PSIQUIATRICAS

Los problemas de memoria, las dificultades de con-
centracion y los momentos de «mente en blanco» son muy
frecuentes en la depresién mayor y en el trastorno de an-
siedad generalizada. De hecho, el DSM-5 (Diagnostic and
Statistical Manual of Mental Disorders, Fifth Edition) incluye
estos sintomas cognitivos dentro de los criterios diagnos-
ticos para ambas enfermedades!®. En los pacientes con
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TaBLa 2. Rasgos que sugieren inconsistencia interna en una evaluacion neuropsicolégica
|

— Fluctuacion del rendimiento en diferentes circunstancias (trabajo, familia, amigos, etc.)

— Mayor preocupacion del paciente que del entorno respecto a los sintomas cognitivos

— Contraste entre una historia clinica rica en detalles y grandes dificultades en la exploracién cognitiva

— Pruebas de validez de rendimiento alteradas

— Variabilidad en el rendimiento en diferentes test neuropsicolégicos de un mismo dominio cognitivo

— Escaso esfuerzo durante la exploracion

depresion se pueden detectar déficits en atencion, fun-
cién ejecutiva y memoria tanto en los periodos con animo
bajo como en las fases de aparente remision, sin que haya
una buena correlacion entre las quejas subjetivas de los
pacientes y los hallazgos objetivos en los estudios neu-
ropsicologicos!®. También es frecuente que pacientes con
otras enfermedades psiquiatricas, como la esquizofrenia
0 el trastorno bipolar, tengan alteraciones en las pruebas
de atencion y funcién ejecutiva. En estos casos, si la
enfermedad psiquiatrica explica bien el cuadro clinico, lo
mas importante es su tratamiento, y conocer que las al-
teraciones neuropsicolégicas son frecuentes en algunas
enfermedades psiquiatricas. En caso de duda, problemas
cognitivos atipicos o desproporcionados a la clinica psi-
quidtrica, estaria indicada la realizacion de estudios com-
plementarios o seguimiento a largo plazo.

TRASTORNO COGNITIVO FUNCIONAL

El trastorno cognitivo funcional se caracteriza por la
presencia de quejas cognitivas persistentes y problemati-
cas, acompafadas por rasgos de inconsistencia interna
en la evaluacion clinica, no explicados por otro trastorno'®.
Se trata de una entidad que, como el resto de los tras-
tornos neuroldgicos funcionales, habia sido poco investi-
gada hasta los Ultimos afios, pero que probablemente sea
mas frecuente de lo que parece. Por ejemplo, una revision
de pacientes menores de 60 afios atendidos de una uni-
dad de trastornos cognitivos de un hospital universitario
britanico describid que un tercio de ellos recibieron el
diagnéstico final de trastorno funcional'’.

Aunque existe cierto solapamiento con las quejas cog-
nitivas subjetivas y las asociadas a trastornos psiquiatricos,
la clave para el diagnéstico de trastorno cognitivo funcional
es la presencia de inconsistencia interna (Tabla 2). Este
término hace referencia a la capacidad del paciente de
realizar bien una tarea en determinados momentos, que
contrasta con la incapacidad en otros, sobre todo cuando
dicha tarea es el foco de atencion, lo que sugiere una di-
ferencia en la realizacion de procesos automaticos y expli-
citos. La inconsistencia interna de los sintomas cognitivos
puede demostrarse en dos situacionest:

— Cuando la gravedad de las quejas cognitivas y/o las

puntuaciones bajas en test cognitivos contrastan con:
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« Conversacion y recuerdo normal durante la anam-
nesis, y en las partes de la evaluacion clinica que
el paciente no considera exploracién formal (revi-
sién de medicacion, antecedentes, etc.).

« Participacion en actividades que requieren una
importante demanda cognitiva, 0 aparicion de las
dificultades cognitivas solo en determinadas situa-
ciones.

— Patrones en la evaluacion neuropsicolégica que
sugieren un mejor rendimiento cuando el proceso
cognitivo es menos explicito. Por ejemplo, en las
pruebas de memoria los pacientes con trastorno
cognitivo funcional suelen mostrar una mayor ca-
pacidad en el recuerdo diferido (tarea dificil) que
en el registro inicial de la informacion (tarea senci-
lla, mas dependiente de procesos de atencion que
de memoria).

Se debe distinguir la inconsistencia interna de las
fluctuaciones a lo largo del tiempo, que pueden ocurrir
en otros procesos como el sindrome confusional agudo o
la enfermedad con cuerpos de Lewy. En el caso de la
inconsistencia interna, lo ideal es poder constatar al mis-
mo tiempo la funcion y la disfuncién, como sucede con
el signo de Hoover para la debilidad en la pierna de origen
funcional.

La experiencia del médico o neuropsicélogo que rea-
liza la evaluacién cognitiva es fundamental cuando se
sospecha un trastorno cognitivo funcional. A menudo hay
que recurrir a las pruebas de validez de rendimiento, que
son aquellos métodos neuropsicolégicos que permiten
detectar si una evaluacion es valida (los resultados refle-
jan la auténtica capacidad cognitiva) o invélida (los resul-
tados estan alterados por el esfuerzo y colaboracién del
paciente durante la evaluacion)!®. Son pruebas Utiles en
este contexto, aunque no infalibles. Su descripcion deta-
llada excede el propdsito de este articulo, pero se pueden
dividir en dos tipos: a) test de validez de rendimiento
aislados, disefiados especificamente para este proposito
(como los test de eleccién forzada, los 15 items de Rey,
etc.), y b) test que forman parte de otros test neuropsico-
l6gicos clasicos, que permiten detectar inconsistencias o
un esfuerzo insuficiente por parte del sujeto.

Otros rasgos clinicos frecuentes en el trastorno cog-
nitivo funcional, y raros en personas con quejas cognitivas
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subjetivas, son las llamativas discrepancias entre el fun-
cionamiento cognitivo observado y el descrito por el pa-
ciente, una mayor gravedad de la sintomatologia referida,
y una mayor resistencia a las explicaciones e intentos de
tranquilizar por parte del profesional sanitariot®.

Una interesante revision sistemética de la literatura
describié que el perfil de alteraciones neuropsicolégicas
en el trastorno cognitivo funcional es similar al que pre-
sentan las personas con fibromialgia o sindrome de fatiga
cronica con sintomas cognitivos??: problemas en las ta-
reas de atencion dividida, enlentecimiento de la velocidad
de procesamiento de la informacion y vulnerabilidad a la
distraccion. Este patron también es parecido al de mu-
chos pacientes con quejas cognitivas tras un trauma cra-
neal leve, sindrome del latigazo cervical o infeccion por
coronavirus 2 del sindrome respiratorio agudo grave
(SARS-CoV-2)?!. Todos estos procesos tienen un solapa-
miento de sintomas y unas bases fisiopatologicas mal
conocidas. Como posible mecanismo para explicar 1os
sintomas cognitivos, se ha propuesto que el desencade-
nante inicial (dolor, fatiga, cefalea, disnea, etc.), conduci-
rla a un exceso de atencion dirigida al cuerpo y los pro-
cesos internos del sujeto, una disminucién de la atencién
hacia el exterior y la adopcion de modos cognitivos menos
eficientes, mas conscientes y esforzados, que se traducen
en lentitud de procesamiento, facilidad para la distraccién
y gran dificultad para realizar varias tareas de forma si-
multanea (multitasking)®®. Este cambio de procesos auto-
maticos y eficientes a otros conscientes, explicitos e in-
eficientes se ha planteado también como explicaciéon de
los problemas de control motor en otros trastornos neu-
rolégicos funcionales??.

Han sido pocos los estudios que han comparado el
rendimiento en test neuropsicologicos de pacientes con
trastorno cognitivo funcional de aquellos con enfermeda-
des neurodegenerativas en fase inicial. Ball et al. no en-
contraron diferencias significativas en ansiedad, depre-
sién, rasgos de personalidad o la puntuacion en varios
test neuropsicolégicos?®. El rasgo que mejor detectaba a
los pacientes con trastorno funcional era una alteracion
del recuerdo inmediato y el reconocimiento, con un re-
cuerdo libre diferido conservado. Como se comentd pre-
viamente, este patron es un marcador de inconsistencia
interna, ya que tanto el recuerdo inmediato como el re-
conocimiento son tareas mas sencillas que el recuerdo
libre3. No obstante, la distincion inicial en algunos casos
puede ser dificil, por ejemplo, en pacientes con enferme-
dad de Alzheimer de inicio precoz e importante ansiedad
asociada.

DETERIORO COGNITIVO DE INICIO
PRECOZ

Se suele hablar de demencia de inicio precoz para
referirse a los casos con edad de comienzo inferior a 65
aflos. Se trata de una distincion arbitraria, que no refleja
una diferencia bioldgica, sino la importancia de esta edad

en la sociedad como barrera entre la vida laboral y la
jubilacién en la mayoria de los paises. Algunos autores
han planteado también el término «demencia de inicio
juvenil» (young-onset dementia) para aquellos casos con
inicio por debajo de los 45 afios?*. De nuevo, la barrera
temporal es arbitraria, pero puede ayudar a plantearse las
posibles causas en el diagnostico diferencial. Mientras
que en menores de 45 afios son frecuentes las enferme-
dades autoinmunes, infecciosas o metabolicas de inicio
tardio, entre los 45 y 65 afios la causa mas frecuente es
la presentacion precoz de enfermedades neurodegenera-
tivas frecuentes en el anciano, como la enfermedad de
Alzheimer.

Segln estimaciones de la Organizacion Mundial de
la Salud, entre el 2-10% de los casos de demencia co-
mienzan por debajo de los 65 afos?. Un estudio reali-
zado en el Registro de Demencia de Girona (ReDeGi)
describié una incidencia de 13,4 casos por 100.000 per-
sonas-afio en personas de 30-64 afios, que era tres
veces superior en el grupo de 50-64 afios respecto al
de 30-49 afos®. En este estudio, la enfermedad de
Alzheimer fue la causa més frecuente de demencia
de inicio precoz (42,4%), seguido de las demencias se-
cundarias (18,1%), la demencia vascular (13,8%) y la
frontotemporal (9,7%). En trabajos realizados en otros
paises, el porcentaje de pacientes con demencia fron-
totemporal 0 demencia vascular es mayor, lo que quiza
refleje diferencias genéticas o de factores de riesgo en
diferentes poblaciones?”?8, No obstante, casi todos los
estudios describen un porcentaje relevante de demen-
cias secundarias, muchas de ellas tratables.

La evaluacion de los pacientes con deterioro cogniti-
vo de inicio precoz plantea numerosas dificultades. Su
descripcion excede el proposito de este articulo, y se
puede encontrar en excelentes revisiones sobre el
tema?230, De forma resumida, conviene tener en cuenta
que el diagnostico diferencial es mas amplio que en el
deterioro cognitivo de inicio tardio, por lo que es recomen-
dable adoptar una evaluacién sistematica. El primer paso
es determinar el patrén de alteracion cognitiva y de la
conducta, en la que sigue siendo Util la distincién entre
deterioro cognitivo cortical y subcortical. El segundo paso
es saber si hay datos de afectacion de otras partes del
sistema nervioso, algo mas frecuente en los casos de
deterioro cognitivo de inicio precoz que tardio, y que
podria definirse como sindromes de «deterioro cognitivo
plus»??. La tabla 3 resume varias de estas asociaciones
sindromicas, que pueden ayudar en el diagnostico dife-
rencial. Se debe prestar especial atencién a las enferme-
dades tratables, como las encefalopatias autoinmunes, la
apnea del suefio o las crisis parciales de repeticion, que
en ocasiones pueden presentarse como amnesia epilép-
tica transitoria y simular un deterioro cognitivo.

Las pruebas complementarias variaran en funcion de
la sospecha diagnostica. En general, se recomienda
seguir la norma de comenzar con las pruebas mas sen-
cillas (neuroimagen y analisis de sangre), reservando los
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TaBLa 3. Rasgos clinicos asociados a deterioro cognitivo de inicio precoz

— DFT asociada a EMN

— SCAs

— Leucoencefalopatias

— Enf. de Nasu-Hakola

— Enf. cuerpos poliglucosano

— Paraparesia espastica hereditaria (SPG4)
— EA con mutaciones de preselinina

Signos
piramidales

Neuropatia — Neuroacantocitosis
periférica —VIH
— Alcoholismo
— Porfiria
— Enf. de Fabry
— Enf. mitocondriales
— Gangliosidosis GM2
— Adrenoleucodistrofia
— Enf. de Krabbe
— Leucodistrofia metacromatica
— Xantomatosis cerebrotendinosa
— Enf. cuerpos poliglucosano

— EC Lewy

- PSP

— Sd. corticobasal

— Enf. de Huntington

— Enf. de Wilson

- NBIA

— Encefalopatia postraumatica

Parkinsonismo

— Enf. de Huntington

— Neuroacantocitosis

— NBIA

— Sd. corticobasal

— Ceroidolipofuscinosis
— Enf. de Lesch-Nyhan
— Encefalitis anti-NMDA
— Enf. priénicas

Corea o distonia

Ataxia - SCA
— Enf. priénicas
— Enf. mitocondriales
— Enf. paraneoplésicas
— Siderosis superficial
— Enf. Niemann-Pick tipo C
— Enf. de Alexander
— Ceroidolipofuscinosis
— Sd. de temblor y ataxia asociado al X-fragil

Crisis — Enf. pridnicas
epilépticas -EA
o mioclonias ~ EC Lewy _
— Enf. mitocondriales
— Enf. de Gaucher
— Gangliosidosis GM2
— Panencefalitis esclerosante subaguda
— Epilepsias mioclénicas progresivas

— Enf. de Niemann-Pick tipo C
— Enf. de Gaucher

— PSP

— SCA (sobre todo SCA2)

— Enf. mitocondriales

— Enf. paraneoplasicas

— Enf. de Whipple

— EC Lewy

- AMS

— Enf. priénicas

— Porfirias

— Adrenoleucodistrofia
— Encefalitis anti-NMDA

Paralisis
oculomotora

Disautonomia

— Siderosis superficial
— Enf. mitocondriales
— Sialidosis

Hipoacusia

AMS: atrofia multisistema; DFT: demencia frontotemporal; EA: enfermedad de Alzheimer; EC Lewy: enfermedad con cuerpos de Lewy; EMN: enfermedad de motoneurona;
Enf.: enfermedad; NBIA: neurodegeneracion con depdsitos cerebrales de hierro; NMDA: N-metil-d-aspartato; PSP: paralisis supranuclear progresiva; SCA: ataxia

espinocerebelosa; Sd.: sindrome.

estudios mas costosos e invasivos para los casos comple-
jos. En las demencias de inicio precoz cobran especial
importancia los estudios genéticos, a menudo en forma
de panel de genes, ya que muchas de las enfermedades
que causan deterioro cognitivo de inicio precoz tienen una
base hereditaria, y la mayoria de los casos familiares de
las enfermedades neurodegenerativas comienzan por de-
bajo de los 65 afios.

EVALUACION DIAGNOSTICA EN
PACIENTES JOVENES CON QUEJAS
COGNITIVAS

Si cualquier evaluaciéon cognitiva es una tarea de
cierta complejidad que requiere tiempo, las personas j6-
venes plantean dificultades afiadidas. Como hemos visto,
el diagnostico diferencial es mas amplio, y va desde pre-
sentaciones tardias de enfermedades que suelen comen-
zar en la infancia a enfermedades neurodegenerativas de
inicio precoz. Las quejas cognitivas subjetivas o relacio-

A. Villarejo Galende: Quejas cognitivas en adultos jovenes

nadas con problemas psicoldgicos o laborales son mas
frecuentes que por encima de los 65 afios, pero en oca-
siones su distincion de las enfermedades neurolégicas
puede no ser sencilla.

Como en todas las consultas médicas, la evaluacion
debe individualizarse, pero se pueden hacer una serie de
recomendaciones para evitar una excesiva variabilidad
clinica o la realizacion de estudios inapropiados. La apro-
ximacion inicial debe incluir una historia clinica detallada
y una evaluacion cognitiva lo mas amplia posible, dentro
de las limitaciones de tiempo de las consultas. Conviene
recordar que la exploracion neurolégica comienza desde
el momento en que el paciente entra en la consulta, y
mucha informacién relevante respecto a su funcionamien-
to cognitivo se puede obtener durante la anamnesis. Tras
la evaluacion clinica inicial, el resto de estudios depende-
ran de la clasificacion sindromica:

— Deterioro cognitivo de inicio precoz: en estos casos

el diagnostico diferencial es amplio, y las pruebas
complementarias se deben adaptar a las principales
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sospechas diagndsticas. El punto de partida es el
estudio neuropsicoldgico, la neuroimagen estructu-
ral, preferentemente resonancia magnética craneal,
y un estudio analftico para descartar causas secun-
darias. Para mejorar la precision del diagnostico,
muchos pacientes necesitaran completar el estudio
con neuroimagen funcional, biomarcadores de liqui-
do cefalorraquideo o pruebas genéticas. En estos
casos es preferible que la evaluacion se haga en
consultas especializadas en deterioro cognitivo.

- Quejas cognitivas subjetivas: en pacientes jovenes,
menores de 45-50 afios, con quejas de larga evolu-
cién y sin evidencia de progresion ni repercusion
funcional, en la mayoria de los casos es suficiente
con tranquilizar y explicar la naturaleza del problema.

- Quejas cognitivas en el contexto de una enferme-
dad psiquiatrica: cuando resulta evidente que el
paciente tiene un problema psiquiatrico relevante,
el primer paso es asegurar que sea tratado de
forma adecuada. En caso de alteraciones neurop-
sicologicas atipicas, dudas diagnosticas o mala
evolucion, se recomienda realizar un estudio con
analitica, neuroimagen y seguimiento a largo plazo
si se considera necesario.

— Trastorno cognitivo funcional: como sucede en
otros trastornos neuroldgicos funcionales, es fun-
damental la informacion al paciente e intentar ex-
plicar los hallazgos positivos e inconsistencias que
hacen sospechar el origen funcional del problema.
En general, el prondstico de los trastornos neuro-
l6gicos funcionales es mejor cuanto mas precoz es
el diagnostico, la explicacion del problema y la
recomendacion de estrategias terapéuticas ade-
cuadas??. En ocasiones, la distincién con el dete-
rioro cognitivo es dificil, y la necesidad de estudios
complementarios se debe valorar caso a caso. Los
pacientes con mayores dificultades cognitivas o
repercusion en su vida se benefician de seguimien-
to a largo plazo, para asegurar la ausencia de
progresion y reforzar el diagnostico. Un alta muy
rapida suele hacer que el paciente busque otra
evaluacion médica y entre en una cadena de se-
gundas opiniones que pueden agravar mas que
solucionar el problema.

Por supuesto, estas recomendaciones se modificaran

y quedaran obsoletas cuando los avances médicos nos
proporcionen nuevas herramientas diagnosticas. Por
ejemplo, en el caso de la enfermedad de Alzheimer es
muy probable que en un futuro cercano se disponga de
biomarcadores plasméticos del proceso fisiopatologico de
la enfermedad, de facil determinacién en un analisis de
sangre. Como sucede con todas las pruebas diagnésticas,
conviene que su incorporacion a la practica clinica habi-
tual sea rigurosa, con su peticion e interpretacion realiza-
da por profesionales con formacién e interés en trastornos
cognitivos.

CONCLUSIONES

La evaluacion cognitiva en las consultas generales no
es una tarea sencilla. A unos tiempos de consulta insufi-
cientes se afiade que el acceso a evaluaciones neuropsi-
coldgicas adecuadas es escaso, especialmente en los ser-
vicios publicos de salud, que rara vez cuentan en sus
plantillas con profesionales formados en neuropsicologia.
La disponibilidad de algunas pruebas como los biomarca-
dores de la enfermedad de Alzheimer, necesarios en casos
dudosos, tampoco estd muy extendida, a menudo limitados
a unidades especializadas en hospitales terciarios.

La evaluacion se complica mas por la alta frecuencia
de las quejas cognitivas, tanto en la poblacion general
como en los pacientes con enfermedades psiquiatricas. En
el caso de las personas con quejas cognitivas con muy
baja probabilidad de patologia neurolégica subyacente,
conviene recordar la posibilidad de perjudicar al paciente
con un exceso de medicalizacion y pruebas complemen-
tarias que pueden detectar hallazgos casuales irrelevantes,
con la posibilidad de mayor preocupacion del paciente. En
estos casos, lo mas adecuado es tranquilizar y recomendar
las medidas que han demostrado capacidad para prevenir
el deterioro cognitivo, como controlar los factores de riesgo
vascular, tratar los trastornos del animo, evitar el sobrepe-
S0, seguir una dieta sana, realizar ejercicio fisico y participar
en actividades sociales o intelectualmente estimulantes.

Por Ultimo, la atencion de los pacientes con deterio-
ro cognitivo de inicio precoz es un reto diagnostico y te-
rapéutico. Si desarrollar una demencia es devastador a
cualquier edad, cuando aparece en personas jovenes las
repercusiones laborales, econémicas, familiares y la pér-
dida de afios con calidad de vida son adn mayores. Un
diagnostico preciso es el primer paso para poder ayudar
y orientar a estos pacientes y sus familiares.
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