
Demenze Degenerative e Vascolari 



“Interesse crescente per la Neurologia” 

UN TERZO DELLA POPOLAZIONE 
ADULTA NEL MONDO SOFFRE DI 
MALATTIE NEUROLOGICHE 
NELL’AMBITO DELLE QUALI L’ICTUS 
E LA DEMENZA SONO PREVALENTI.

ASSOCIANDO A QUESTE I DISTURBI 
PSICHICI, SPESSO CORRELATI A 
DANNI CEREBRALI, I “DISTURBI DEL 
CERVELLO” RAGGIUNGONO IL 13% 
CIRCA DEL CARICO TOTALE DI 
MALATTIA.

SORPASSANDO LE MALATTIE 
CARDIOVASCOLARI (5%) E IL 
CANCRO (10%) 



Epidemiologia

60% AD

5% altre

15% DLB

15% VaD
5% FTD



Cos’è La Demenza?
Le Demenze sono ancora un 

grande calderone di sindromi 
tutte legate dal comune fil 
rouge del “deterioramento 
cognitivo”.

Sindromi che potranno divenire 
malattia, dunque entità 
nosologiche attraverso 
l’identificazione di una causa 
precisa, di una etiologia

• Sindrome clinica caratterizzata 
da perdita di funzioni cognitive 
di entità tale da interferire con 
le usuali attività sociali e 
lavorative

• Sono presenti anche sintomi 
non-cognitivi (sfera della 
personalità, affettività, 
ideazione e percezione, 
vegetative, comportamento)

• La natura progressiva non è 
costante

• Cause molteplici



Definizione di Demenza
Declino Cognitivo Disturbi del Comportamento
Perdita di memoria Oscillazioni dell’umore
Disorientamento t-s Alterazioni della personalità
Afasia Psicosi
Aprassia Agitazione
Agnosia Wandering
Difficoltà delle funzioni esecutive Sintomi Neurovegetativi

Compromissione Funzionale
IADL
ADL

DEMENZA



Demenze primarie o 
degenerative

• D. di Alzheimer
• D. frontotemporali o Pick
• D. A Corpi di Lewy
• Parkinson demenza
• Idrocefalo Normoteso
• Corea di Huntington
• Paralisi Sopranucleare 

Progressiva
• Degenerazione cortico-

basale

Demenze secondarie

• Demenza vascolare
• Disturbi endocrini e 

metabolici
• Malattie metaboliche 

ereditarie
• Malattie infettive e 

infiammatorie del SNC
• Stati carenziali
• Sostanze tossiche
• Processi espansivi 

intracranici
• Miscellanea



Storia naturale di alcuni tipi di Demenza

Tipo di 
Demenza

Sintomi di 
Esordio

Esame 
Neurologico

Modalità di 
Progressione

Durata 
(anni)

M. Di 
Alzheimer

Deficit di 
memoria

Normale Graduale 10-12

Demenza 
vascolare

Deficit di memoria, 
linguaggio,attenzione

pianificazione

Segni focali, 
disturbo della 

marcia

A gradini 8-10

Demenza a 
Corpi di 

Lewy

Deliri, 
allucinazioni,episodi 

confusionali

Segni 
extrapiramidali

Graduale con 
fluttuazioni

3-7

Demenza 
frontale

Disturbi del 
comportamento e del 

linguaggio

Segni di 
liberazione

Graduale 3-17



Malattia di Alzheimer - Perusini
Donna:  Augusta, 51 
anni presentava,
“accanto ad un 
progressivo declino 
cognitivo, allucinazioni, 
deliri e alterazioni della 
condotta sociale”

Novembre 1906: 37° Congresso Psichiatria della Germania Sud-Occidentale



Alzheimer – IWG

La malattia di Alzheimer è stata 
definita come un tipo di 
demenza con la pubblicazione 
delle Linee Guida della 
“National Institute of 
Neurologic and Comunicative 
Disorders and Stroke-
Alzheimers’s Disease and 
Related Disorders”da 

McKhann G, Drachman D, 
Folstein M and NINCDS-
ADRDA Work Group , 
Neurology 1984 34(7):939-44 

• Nel 2007 International Work 
Group (IWG) diretto da Dubois, 
ha introdotto una nuova 
classificazione (Dubois et al. 
Lancet Neurol) 

• Nel 2010 il “IWG” ha chiarito 
alcuni concetti  (Dubois et al. 
Lancet Neurol) 

• Le novità dei nuovi criteri 
utilizzo dei biomarker nella 
diagnosi come approccio 
integrato al prevalente quadro 
clinico delle linee-guida del  
1984



Nuovi criteri IWG



Nuovi criteri IWG



Vantaggi dei criteri IWG 
1) Identificazione di una sindrome clinico-biologica 

utilizzando strumenti cognitivi e di biomarkers che 
potenziano la diagnosi di m. di Alzheimer (la 
identificazione di un fenotipo specifico caratterizzato 
da deficit della memoria episodica e presenza dei 
biomarker crea una base per la diagnosi di Alzheimer 
ancora non conclamata)

2) I criteri IWG  richiedono la presenza di positività dei 
biomarker per fare diagnosi di m. di Alzheimer in 
qualsiasi stadio della patologia

3) La nuova classificazione in 4 stadi della patologia 









Research criteria for the diagnosis of Alzheimer's 
disease:

revising the NINCDS—ADRDA criteri Lancet 2007, 2010 

Dobois et al.

• Come per la diagnosi clinica di demenza, i criteri 
generali sono noti ai clinici esperti.

• A questi andrebbero affiancate le metodiche di brain 
imaging e i biomarcatori liquorali tesi a dimostrare il 
coinvolgimento delle proteina beta-amiloide e tau. 

• Su questi criteri il consenso è meno consolidato e non 
mancano critiche, soprattutto per quanto riguarda la 
diagnosi differenziale con altre patologie.





PET 

http://www.google.it/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&ved=0ahUKEwi63cSm27vKAhVDQhQKHWTEDPYQjRwIBw&url=http%3A%2F%2Fwww.alzheimer-riese.it%2Findex.php%2Fcontributi-dal-mondo%2Fricerche%2F3191-rilevamento-e-diagnosi-precoci-di-alzheimer-danno-risultati-migliori&psig=AFQjCNGXkSHyNmc5_zFw5FuZ7WiYQ2SjIA&ust=1453493405986308


VaD probabile (criteri NINDS-AIREN), 
Roman et al. 1993

1) Demenza: 
- deficit mnesico e 2 o più domini 

(orientamento, attenzione, 
linguaggio, funzioni visuo-
spaziali, funzioni esecutive, 
controllo motorio e aprassia)

- deficit severi da interferire con 
ADL (non solo dipendenti da 
esiti fisici di ictus)

- escluse altre cause di perdita di  
coscienza delirio, psicosi, afasia 
severa o altre demenze 
preesistenti

2) Malattia C.V.: 
- segni neurologici focali conformi 

ad un quadro di ictus e 
evidenza alla neuroimaging,

- Infarti multipli dei grossi vasi o 
singoli infarti strategici

- Lacune multiple nei gangli della 
base e SB o lesioni combinate



Fattori di rischio vascolari, fattori 
genetici, età, stile di vita

Occlusione
Grossi vasi

Occlusione
Piccoli vasi

Occlusione 
Parziale dei 

vasi

Episodi 
ipotensivi

Estesi infarti
corticali

lacune

Atrofia
cerebrale

Alterazioni
SB

Deterioramento cognitivo, demenza, “non cognitive features”



Classificazione dei sottotipi e della 
cause di VCI (O’ Brien et al. 2003)

• Demenza post-ictus
- Corticale (MID)
- Da infarto strategico
- Da ipoperfusione
- Emorragica
- Causata da specifiche 

arteriopatie

• Demenza vascolare 
ischemica sottocorticale 
(SIVD)

• Demenza Mista (AD + 
VaD)

• Malattia Vascolare 
ischemica sottocorticale 
senza demenza

• Mild Vascular Cognitive 
Impairment, mVCI



Demenza da Infarti Strategici
1) Occlusione della ACP lesioni 

ippocampo, lobo occipitale, 
talamo e lobo temporale: 
amnesia anterograda, afasia, 
aprassia, costruttiva e disturbi 
visuo-spaziali

2) Infarto ACP può indurre deficit 
vascolare regione mediale lobo 
temporale; rallentamento 
ideomotorio apatia e tendenza 
alla perseverazione

3)    Infarto Talamico: demenza 
talamica disturbi della sensibilità, 
algie spontanee, deficit mnesici, 
alterazioni del linguaggio e 
disorientamento temporale 

• L’infarto del giro angolare di sn 
darà origine a agnosia digitale, 
acalculia, agrafia, afasia, aprassia

• Infarto giro angolare dx: neglect, 
aprassia abbigliamento, aprassia 
costruttiva



Ictus - Ischemia – trombosi- infarto 



Disturbi dello schema corporeo

Emisomatognosia: il pz 
non avverte una metà 
del proprio corpo 
come integrante della 
unità somatica 



Disturbi dello spazio extracorporeo

Neglect:
o emidisattenzione : il 

disturbo più frequente 
visuo-spaziale (tipo 
degli ictus) 
impossibilità da parte 
del pz di dirigere la 
propria attenzione a 
una metà dello spazio 
specie la sn che viene 
ignorata 

• RMN lesione t-o-p- dx 





Demenza post-emorragica
Da emorragia cerebrale di varie 

eziologie:
1) Emorragia intracerebrale da 

IA
2) Angiopatia amiloidea
3) Rottura aneurisma (se 

rottura di ACA: disturbi 
frontali, disinibizione apatia, 
abulia, deterioramento di 
attenzione e concentrazione 
perseverazione)

4) ESA con successivo 
idrocefalo normoteso : 
demenza da idrocefalo 
(demenza, deambulazione a 
piccoli passi, incontinenza 
sfinterica)



Demenze Vascolari da arteriopatie specifiche
1. CAA (cerebral Amyloid 

angiopathy) 
2. CADASIL : demenza 

multinfartuale a genesi ereditaria 
(malattie di piccoli vasi con 
ictus), includono TIA ed Ictus 
(80%) , deficit cognitivo (50%) 
emicrania con aura (40%) 
disturbi psichiatrici (30%) ed 
epilessia (10%) 

3. Età media di esordio circa 46 aa
4. La malattia è causata da una 

mutazione nel locus gene 
NOCH3 localizzato sul 
cromosoma 19 . Ciò comporta 
modificazioni del metabolismo 
recettoriale con conseguente 
accumulo del dominio 
extracellulare della proteina 
all’interno dei vasi conducendo a 
fibrosi delle pareti che fino a 
trombosi e occlusioni. 



Demenza Mista
• Lo stesso Alzheimer descrisse 

presenza di arteriosclerosi, 
proliferazione endoteliale in aree di 
vascolarizzazione che suggerivano 
la coesistenza di patologia 
vascolare ed alzheimeriana. 

• Rappresenta il 44 % dei casi di 
demenza

• Entità sottostimata 
• Il legame tra m. di Alzheimer e 

demenza vascolare non è chiaro. 
E’ dimostrato che la malattia 
cerebrovascolare può 
rappresentare un fattore di 
conversione da malattia di 
Alzheimer in fase pre-clinica a m. 
di Alzheimer manifesta



Caratteristiche cliniche Punteggio
Esordio acuto 2

Progressione a gradini 1
Decorso fluttuante 2

Confusione notturna 1
Relativa conservazione 

della personalità 
1

Depressione 1
Manifestazioni 

somatiche
1

Labilità emotiva 1
Ipertensione Arteriosa 1

Pregresso ictus 2
Segni focali 2

Segni di arteriosclerosi 1

Hachinski Ischemia Scale per diagnosi differenziale tra VaD e 
AD

>7 = VaD
<4=AD

o m. degenerat.



La Demenza Fronto-temporale
Arnold Pick la descrisse per la prima volta intorno la metà 

del XIX secolo : una forma di demenza in cui si 
manifestava un disturbo del comportamento e della 
condotta sciale con atrofia focale dei lobi frontale e 
temporale. 

La diagnosi è ardua e difficile per via di un esordio 
caratterizzato da segni clinici “comportamentali” che 
possono essere unici per lunghi anni. 

Sintomatologie da nevrosi ossessiva, schizofrenia 
paranoidea, disturbi di personalità, quadri di apatia, 
abulia, indifferenza emotiva ed affettiva (misdiagnosticati 
come “depressioni”) sono stati segnalati nelle storie 
personali di pazienti,che dopo anni hanno sviluppato un 
quadro chiaro di demenza



Demenza Fronto-Temporale



La Demenza Fronto-Temporale II

• Disturbi del comportamento
(insight assessement, non si 
rende conto che sta 
sviluppando una patologia <..io 
sto bene, mi hanno portato loro 
qui in ambulatorio ….>

• Disturbi affettivi (dall’anedonia 
indifferenza emotiva e apatia 
alla moria, comportamento 
giocolare e ridanciano per cui il 
pz appare disinibito assume 
atteggiamento non congrui, da 
le pacche sulle spalle dell’ 
esaminatore.

• PS: il dx è più ridanciano e 
moriatico del sn.

• Disturbi del linguaggio: fa 
comparsa precocemente , 
riduzione della 
verbalizzazione, tende a 
parlare sempre meno fino ad 
arrivare alla afasia completa

(esiste un sproporzione tra il 
disturbo del linguaggio e la 
capacità di mantenere una 
serie di altre funzioni)

• Disturbi cognitivi: la memoria 
in particolare sono in genere 
preservati nelle prime fasi della 
malattia 



La Demenza Fronto-Temporale Diagnosi  III

• Criteri di Lund and 
Manchester

• Esordio insidioso progressione lenta
• Assenza di insight
• Cambiamento di personalità
• Livellamento di emozioni, apatia
• Precoce perdita della consapevolezza 

sociale e personale
• Precoci segni di disinibizione e impulsività, 

eccessiva giovialità
• Deficit di critica e giudizio
• Comportamento sterotipato
• Disturbi di memoria
• Riduzione dell’ iniziativa verbale fino alla 

dissoluzione del linguaggio
• Incontinenza precoce
• Iperoralità
• Orientamento spaziale relativamente 

conservato
• Ecolalila
• Palilaia



Demenza a Corpi di Lewy (Consensus Conference, Fourth 
consensus report of the DLB Consortium, 2017)

• Esordio insidioso-
progressione lenta

• Preminenza di disturbi 
attenzione, abilità frontali 
e visuo-spaziali memoria 
meno coinvolta

• Fluttuazione delle 
vigilanza attenzione e 
cognizione

• Allucinazioni visive ricche 
e complesse

• Parkinsonismo 

Caratteristiche aggiuntive: 
• cadute, sincopi, perdite di 

coscienza, 
• Sensibilità ai neurolettici
• Deliri sistematizzati
• Segni di esclusione: 

stroke, o focali alla TC



Neurology. 2017 Jul 4; 89(1): 
88–100. 
Diagnosis and management 
of dementia with Lewy 
bodies
Fourth consensus report of the 
DLB Consortium

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pmc/articles/PMC5496518/


Conclusioni 
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