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Un soneto me manda hacer Violante...




Razones por las que es dificil establecer
pronostico...

* Alta heterogeneidad entre enfermedades neurodegenerativas.

 Coexistencia posible de algunas de ellas (vgr, Demencia Tipo
Alzheimer y Enfermedad por Cuerpos de Lewy).

e Dificultades diagndsticas: fenotipo—=>A. Patoldgica.
(éBiomarcadores?).

* Tasas de incidencia y prevalencia infraestimadas.



ALZHEIMER's () ASSOCIATION
Demencia tipo Alzheimer

*MMSE<17.
/
* “En general se vive una media de 4 **Blessed basal 25.
a 8 anos después del diagnostico”. s*Datos de liberacidn frontal.
* Algunos casos sobreviven hasta 20 *»*Signos extrapiramidales.
anos.

s*Trastornos de la marcha.
s*Caidas frecuentes.
s*Insuficiencia cardiaca.
s*Diabetes Mellitus.
s*Cardiopatia isquémica.
**Inicio temprano.

* Varones tienen peor supervivencia ~
en todos los tramos de edad.

* Hay factores de peor pronostico.

Eric B. Larson et al. Survival after initial diagnosis of Alzheimer disease. Annals of Internal Medicine 2004;140:501-509.



===+ QObserved survival
— — Expected survival
—— Relative survival

Larsson V, Torisson G, Londos E (2018) Relative survival in patients with dementia with Lewy bodies and Parkinson’s disease
dementia. PLoS ONE 13(8): e0202044.
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Complejo Parkinson-demencia: équé decir?.

, ) « Tasa de mortalidad es tres veces
* El 81% de los pacientes habian

superior en pacientes

fallecido a los 10 afos. diagnosticados con DLB o EPI-D

* Mediana de supervivencia: 4.1 en el seguimiento a 10 afos,
respecto a poblacion general.

~

anos.
* Pacientes jovenes, sexo femenino

y portadores de APOE4 peor
papel.
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Demencia Frontotemporal

* Es un concepto heterogéneo, porque incluye diferentes enfermedades a su
vez.

e Basicamente hablamos de:

1. DFT como tal, APNF, Demencia Semantica.
2. Asociada a parkinsonismo: PSP, DCB.

3. DFT-ELA.

4. Otros.

. E? eneral, la frecuencia es bastante menor que la Demencia Tipo
Alzheimer.

* De manera aproximada, se estima una supervivencia en torno a los 6-9
anos.



Med.SV

 Las tasas de supervivencia van a "
ser diferentes entre los subgrupos 12
de DFT. 10
8
* De manera general, la
6
supervivencia es comparable a la ,
de pacientes con E.Alzh. 2 I
s . - 7 0
* La uUnica excepcion es la DFT-ELA. FTD-ELA DFTC

B Med.SV

Kansal et al.: Survival in Frontotemporal Dementia Phenotypes: A Meta-AnalysisDement Geriatr Cogn Disord 2016;41:109-122
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* Enfermedad de presentacidn proteiforme. SUPERVIVENCIA
* Diferentes formas clinicas. 18

16

* Puede ser pura o asociada a otros procesos
(DFT, paraneoplasica). 1

12

* Poca farmacopea que permita retrasar la
enfermedad (Riluzole?).

10

0o

* Se estima que la supervivencia oscila entre los
4-6 anos.

* ESTA ESTIMACION SOLO VALE PARA EL 40% DE
LOS CASOS.

* ¢Podemos tener algo mas?. RILUZOLE: RILUZOLES
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Prognosis for patients with amyotrophic lateral sclerosis:
development and validation of a personalised prediction model

e Estudio multicéntrico 14 centros
diversos paises. (1992-2016).

* Mediana seguimiento: 97,5 meses.

e Confirman diagnostico ELA.

e Buscan variables clinicas y >

paraclinicas.

* Objetivo: tiempo entre inicio de
sintomas y VMNI mas de 23 horas
diarias, traqueotomia o muerte.
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Inicio bulbar/no bulbar.

Edad inicio.

Retraso diagnostico.
Capacidad Vital Forzada.
Definitiva vs probable/posible.
Tasa de progresion (ALSFRS-R).
Demencia Frontotemporal.

Presencia C9orf 72.



Prognosis for patients with amyotrophic lateral sclerosis:
development and validation of a personalised prediction model

Survival without tracheostomy
or non-invasive ventilation
»23 h per day
— Predicted very long
— Predicted long
Predicted intermaediate
Predicted short
— Predicted very short
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Individual patient number
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=23 h perday
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Predicted time to composite survival endpoint (months)

Progression Diagnostic  Age at FvCs Bulbar  Definite  Fronto- C9orf72
rate (ALS-FRS delay onset onset ALStT temporal
points permonth)  (months) (years) dementia

013 350 423 1050 - - - -
014 360 54-9 113-0 - - - -
014 181 376 112-0 + - - -
021 16-9 431 810 - - - -
036 250 653 109-0 - - - -
022 20:0 730 980 + - = -
0-28 24.0 715 1250 + - - +
056 233 629 1070 - - - -
017 &0 426 470 - - - -
094 233 634 750 - - - -
034 8-6 61-9 101-0 - - - -
0-30 114 525 443 - + - -
038 o 665 840 ¥ = - -
o072 139 755 080 - + = -
134 S0 534 99-0 - - - -
095 6.7 511 76-0 + - - -
0-46 6.0 76-6 B5-0 - - + -
1.75 12.0 670 113-0 + - - -
1.96 92 54-6 a8-0 + - - -
1.69 107 743 700 + - - -
0-87 121 70-6 160 + - - -
1-41 L0 562 60 - = + -
261 B9 5d4-3 1.0 - 4 * +
392 54 746 840 + - - -
126 12.0 772 160 . M i _




Pildoras para llevarse a casa.

* Demencia Tipo Alzheimer precoz y con alteraciones del lenguaje—>
mal asunto.

* Parkinsonismo que no tiembla, tiene rigidez axial, problemas de
esfinteres, caidas o que alucina—> va a ir mal.

* Demencias Frontotemporales van a ir peor si asocian patologia
motoneurona.

* En pacientes con patologia de motoneurona, debilidad de
musculatura cervical ayuda a predecir problemas respiratorios.



Contad si son catorce...y esta hecho.
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