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ResuMeN: Arch Med Interna 2010 - XXXII (2-3):50-52
se discute el caso de una paciente que desarrolló en el período de un mes, 
alteraciones conductuales, disminución de la iniciativa verbal y motriz, al-
teraciones de la emisión de la palabra y marcha, incontinencia esfinteriana 
y actitudes catatónicas. se planteó síndrome demencial rápidamente pro-
gresivo (DRP) y solicitó RNM que muestra múltiples pequeñas hemorragias 
corticales y subcorticales. La angiopatía amiloide cerebral (AAC) se vincula 
con el desarrollo de demencia. La AAC debe ser sospechada clínicamente 
en pacientes mayores de 60 años con hemorragias cerebrales múltiples en 
ausencia de una causa evidente. en base a este caso se realiza una revisión 
de las DRP y de la angiopatía amiloide cerebral.

Palabras clave: Demencia, Confusión, Hemorragia cerebral, Angiopatía cere-
bral amiloide.

suMMARy: Arch Med Interna 2010 - XXXII (2-3):50-52
This is the case of a patient that within one month developed behavioral 
changes, reduced verbal and motor initiative, speech and gait impairment, 
sphincter incontinence and catatonic attitudes. The diagnosis was a Rapidly 
Progressive Dementia (DRP) syndrome; the MRI showed multiple small cor-
tical and sub-cortical hemorrhages. The Cerebral Amyloid Angiopathy (CAA) 
is associated with the occurrence of dementia. CAA should be clinically sus-
pected in patients over 60 years of age with multiple cerebral hemorrhages, 
in the absence of any evident causes. This case triggered un update review 
of DRPs and CAAs.

Keywords: dementia, delirium, brain hemorrhage, cerebral hemorrhage, Ce-
rebral Amyloid Angiopathy.

INTRODuCCIóN

La mayoría de las demencias se desarrolla lentamente 
y son en su mayoría secundarias a enfermedad de Alzhei-
mer, a pesar de que está aumentando el reconocimiento de 
demencias no Alzheimer que incluyen demencia frontotem-
poral, enfermedad vascular isquémica subcortical, demencia 
con cuerpos de Lewy, demencia parkinsoniana como la de-
generación cortical basal, entre otras. En los pacientes que 
desarrollan una DRP el clínico debe considerar diferentes 
patologías.

Como causa de DRP tienen especial relevancia aque-
llas patologías tratables, que si bien son infrecuentes como 
causas de demencia, su identificación y tratamiento cambia 
el pronóstico del cuadro demencial. Dentro de las patologías 
neurodegenerativas que pueden presentarse como DRP se 
encuentran la enfermedad de Creutzfeldt Jacob, la demencia 

frontotemporal y en forma menos frecuente la enfermedad 
de Alzheimer. 

Deben considerarse infecciones del sistema nervioso 
como encefalitis herpética, demencia asociada a VIH y sífilis 
entre otras. En la valoración de causas tóxico-metabólicas 
debe determinarse el nivel de Vit B12, Vit B1, asi cómo des-
cartar la uremia y las intoxicaciones por litio, arsénico o mer-
curio. También deben valorarse patologías de base autoin-
munes como la encefalopatía de Hashimoto, encefalopatía 
lúpica y demencias asociadas a neoplasias: metástasis en el 
sistema nervioso central, linfoma cerebral primario y encefa-
lopatías paraneoplásicas. 

La angiopatía amiloide cerebral (AAC) constituye una 
causa importante de hemorragia cerebral en los añosos. Es 
una causa de DRP. Puede aparecer en forma esporádica, 
así como en asociación con enfermedad de Alzheimer o en 
forma familiar. Su prevalencia se estima en un 2,3% de los 
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pacientes entre 65 y 74 años, mientras que en mayores de 85 
su prevalencia ascendería a 12% (1).En un estudio realizado 
en el Hospital de Clínicas (2) en el año 1998 se atribuyó a ésta 
patología el 5% de los accidentes cerebrovasculares hemo-
rrágicos analizados.

CAsO CLíNICO

Sexo femenino, 61 años. HTA, ex tabaquista. Hema-
toma lobar occipital izquierdo un año previo al ingreso, sin 
secuelas. Enviada desde internación psiquiátrica. Comen-
zó un mes previo al ingreso con alteraciones conductuales, 
abulia, hipomimia, anhedonia, alteraciones del autocuidado y 
cambios del humor, con disminución de la iniciativa verbal y 
motriz. Se planteó síndrome depresivo. Agregó alteraciones 
de la emisión de la palabra, de la marcha, e incontinencia 
esfinteriana. Al examen: vigil, sin déficit atencional, desorien-
tada en tiempo y espacio. Pérdida de memoria retrograda y 
anterógrada. Disminución de la iniciativa y flujo verbal, ano-
mias. Nistagmos horizontal izquierdo. Sector meníngeo: rigi-
dez axial. Sector espinal: rigidez con rueda dentada, reflejo 
de prehensión, actitudes catatónicas. Mioclonias en manos. 
Fuerzas conservadas. Hiperreflexia simétrica en miembros. 
Abasia.

Paraclínica básica normal. TSH, dosificación de ácido fó-
lico y vitamina B12 normales. VDRL y VIH negativos. TAC de 
cráneo: involución encefálica.

Se planteó síndrome demencial rápidamente progresivo 
(DRP) y solicitó RNM que muestra múltiples imágenes anor-
males de diferentes tamaños a nivel subcortical y cortical, 
hipo intensas en T1 híperintensas en T2, que corresponden 
a pequeñas hemorragias corticales y subcorticales evolucio-
nadas (Figuras 1 y 2).

DIsCusIóN y COMeNTARIO

Frente a este cuadro se planteó DRP, dado el tiempo de 
instalación de la alteración de las funciones cognitivas: me-
moria, lenguaje y praxias. En cuanto a la etiología de la DRP, 
dado el antecedente de un hematoma lobar previo, se plan-
tean inicialmente causas vasculares. En forma más alejada 
se considera la eventualidad de que se trate de una enferme-
dad priónica o Creutzfeldt Jakob. 

En este caso la guía diagnóstica fue DRP y sangrados 
múltiples intracerebrales en la RNM, por lo cual se planteó un 

diagnóstico probable de hemorragia intracerebral asociada a 
AAC según criterios de Boston.

Existe evidencia que vincula a la AAC con el desarrollo 
de demencia (3,4), la cual puede presentarse en forma lenta o 
rápidamente progresiva (DRP) como en este caso.

La AAC debe ser sospechada clínicamente en pacientes 
mayores de 60 años con hemorragias cerebrales múltiples 
en ausencia de una causa evidente (5). En la Resonancias 
Magnética Nuclear (RNM) es característica la presencia de 
imágenes compatibles con microsangrados difusos como en 
este paciente, así como depósitos de hemosiderina.

En este caso analizado por otra parte, se descartaron 
por paraclínica otras etiologías probables de DRP infeccio-
sas, tóxico-metabólicas, autoinmunes, neoplásicas, y neuro-
degenerativas.

La forma de presentación más frecuente de la AAC es la 
hemorragia lobar espontánea en los pacientes añosos. Estos 
sangrados pueden extenderse hacia el espacio subaracnoi-
deo y más raramente hacia los ventrículos. Otra forma de 
presentación es la instalación de sintomatología neurológica 
transitoria, parestesias, paresias, u otros síntomas corticales. 
También pueden presentarse convulsiones (6). El diagnóstico 
definitivo es anatomopatológico postmortem con el hallazgo 
característico de depósito beta amiloide en la capa media y 
adventicia vascular junto con eosinófilos, necrosis fibrinoide y 
microhemorragias (Tabla I) (7). La biopsia cerebral se reserva 
para casos en que la clínica, estudios serológicos e image-
nológicos no permiten realizar un diagnóstico definitivo. No 
pensamos sea el caso de esta paciente.

La AAC se produce por el depósito de péptidos amiloides 
en los vasos de pequeño y mediano calibre a nivel cerebral y 
de las leptomeninges. La AAC no se asocia con ningún otro 

Fig. 1. Fig. 2.
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tipo de amiloidosis sistémica. Existiría un aumento de la pro-
ducción de beta amiloide debido a mutaciones en los genes 
de la Apolipoproteína E, Apo B y factores de crecimiento así 
como una disminución en la depuración de beta amiloide. 
Como consecuencia del depósito amiloide, la pared arterial 
se debilita determinando formación de microaneurismas cuya 
ruptura puede determinar hemorragia cerebral. Por otra parte 
el bloqueo del drenaje perivascular por el depósito amiloide 
extracelular, podría determinar una alteración del drenaje de 
metabolitos, resultando en una pérdida de la homeostasis 
en el ambiente extracelular neuronal que contribuiría en el 
desarrollo de deterioro cognitivo. Otro mecanismo lesional 
probable en ésta patología es el daño isquémico a nivel de la 
sustancia blanca, atribuido a la oclusión difusa de los vasos 
por el depósito amiloide (1). 

El tratamiento depende de la forma de presentación de 
la AAC. En el caso de hemorragia cerebral éste no difiere 
de otras formas de hemorragia, con estricto control de cifras 

tensionales y uso de anticomiciales profilácticos. En este 
paciente se realizó tratamiento anticomicial ya que suelen 
mejorar con su utilización lo que se supone podría obedecer 
a la presencia de actividad neuronal anómala vinculada con 
las microhemorragias. En otros casos la topografía lobar lo 
hace pasible de tratamiento quirúrgico. Con respecto a las 
formas demenciales el manejo no difiere de otros tipos de de-
mencia (5). Existen nuevas terapias en etapas experimentales 
para el tratamiento específico de la AAC cuyo objetivo es el 
bloqueo de la formación de amiloide. Algunas formas pueden 
beneficiarse del tratamiento inmunosupresor con corticoides 
y ciclofosfamida.

Está contraindicado el uso de antiagregantes y anticoa-
gulantes (3,4).

En cuanto al pronóstico el riesgo de recidiva de las he-
morragias es alto, siendo los factores de riesgo mayores el 
número de hemorragias y la presencia de los genotipos APO 
E2 y E4. La evolución natural es hacia la demencia con po-
cas posibilidades terapéuticas (6).

Esta paciente se mantuvo estable durante 8 meses de 
seguimiento. La edad, el deterioro cognitivo previo, la poli-
farmacia, la depresión y la hipotensión durante el episodio 
de stroke, son factores de riesgo para progresión y declina-
miento funcional. Tal vez la evolución estable descrita en esta 
paciente esté vinculada a la ausencia de estos factores de 
riesgo.
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Tabla I. Criterios de Boston 1994 para diagnóstico 
de hemorragia intracerebral asociada a AAC (Boston 
Cerebral Amyloid Angiopathy Group).

Definitivo: Examen post-mortem con los siguientes 
hallazgos:

Hemorragia lobar, cortical o subcortical.
Angiopatía cerebral intensa
Ausencia de otras causas posibles
Probable: con demostración patológica por biopsias:
Hemorragia lobar, cortical o subcortical
Angiopatía amiloide leve
Ausencia de otras causas posibles

Probable: 
Edad superior a 60 años
Hemorragias múltiples lobares, corticales o 
subcorticales
Ausencia de otras causas posibles

Posible:
Edad superior a 60 años
Hemorragia única lobar, cortical o subcortical
Ausencia de otras causas posibles o hemorragias 
múltiples con causa posible pero no definitiva


