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La Parilisis Supranuclear Progresiva (PSP) o Sindrome
de Steele, Richardson y Olszewski, es una entidad crénica,
multisistémica, degenerativa caracterizada por: parilisis
pseudobulbar, oftalmoplegia de la mirada vertical principal-
mente, disartria, rigidez distonica del cuello y tronco, de-
mencia y otros signos piramidales y cerebelosos menos
constantes’,

Los primeros reportes clinicos de la PSP se encuentran
en los trabajos de Posey? en 1905; pero no es hasta que
Steele y colaboradores® publican los encuentros clfnicos y
anatopatologicos de nueve pacientes en 1964 que se empie-
za a considerar la PSP como una entidad particular.

REPORTE DE CASO

B.W. (N.H.Q.S. B-22129), sefora de 68 anos, predomi-
nantemente izquierda, ama de casa, referida desde el depar-
tamento de Medicina Geridtrica del Hospital St. Mary
Abbots (Dra. DR) para su evaluacién neurolégica.

La paciente mantenia estar perfectamente bien y nega-
ba cualquier sintomatologia, por lo que parte de la historia
fue tomada del esposo. El considera que ha habido un claro
y progresivo deterioro intelectual en los pasados 18 meses,
senala que estd menos segura de lo acostumbrado y ha per-
dido interés por las labores hogarenas en especial la limpie-
za del hogar; su memoria ha sufrido en el mismo periodo y
con frecuencia olvida los nombres de los familiares cercanos
y las obligaciones sociales contraidas.

Su caminar se ha tornado rigido y la postura ha cam-
biado hacia una posicion de ‘“flexién’’ en los pasados 10
meses; no han habido cafdas, pero su movilidad en el hogar
ha disminuido considerablemente.

En los Gltimos 8 meses él ha notado ‘“‘cambios en el
tono de voz'’' senalando que se ha tornado monétona y han
habido dos episodios en los pasados tres meses en que la voz
se ha tornado ‘‘inaudible’’ con una duracién de varios mi-
nutos.

A las preguntas directas ambos niegan cambios marca-
dos en la personalidad, no ha habido pérdida de peso, man-
tiene su ‘‘buen temperamento'’, duerme bien, apetito nor-
mal, no sensaciones extranas en las extremidades, ningdn
episodio de movimientos anormales en grupos musculares
.0 las extremidades.

Un aspecto de importancia en la historia pasada es el
gran consumo de alcohol, acostumbraba a tomar por lo
menos media botella de Gin y una botella de vino diaria-
mente en los pasados 20 afos, esto ha sido reducido drésti-
camente en los Gltimos 4 anos.

Historia médica y familiar: sin relevancia.

EXAMEN FISICO

La postura corporal al caminar mostré cierta rigidez y
posicion en flexiéon, Romberg: no mostré marcada oscila-
cion. Saludable, no encontramos pérdida muscular locali-
zada.

Orientada en tiempo y espacio con evidencias minimas
pero obvias de deterioro intelectual en los exdmenes clfni-
cos (nombrando objetos, comprensién de los comandos
verbales, cilculos, organizacién espacial y memoria). Voz
monoétona de bajo volumen acompanada de una disartria
minima.

Agudeza visual: 6/12 en ¢l ojo derecho y 6/9 en el iz-
quierdo. Pupilas iguales reaccionaron a la luz pero no a la
acomodacion (Gréfica No. 1). Fondo de ojos: normal.

Los movimientos oculares: lento el cierre voluntario de
los pdrpados, pero conservado el reflejo de pestanar. Los
movimientos oculares voluntarios en el plano vertical en
ambas direcciones marcadamente reducidos (Gréficas 2 y
3), de igual manera al seguimiento en comandos de un ob-
jeto. Los movimientos en las demds direcciones fueron com-
pletos aunque muy lentos (Graficas 4 y 5), ausente el fen6-
meno de Bell, no hubo convergencia, los movimientos ocu-
lares mejoraron con la maniobra del reflejo oculo-cefilico,
no hubo nistagmus en ninguna direccién. El resto de los
pares craneanos normales.

Tono axial normal, en el lado izquierdo mediana rigi-
dez y el fendmeno de la ‘‘rueda dentada'’ en ambas extremi-
dades, la fuerza muscular normal en los cuatro miembros.
Normales los movimientos alternantes; alteracion mfnima
en las pruebas de direccion cerebelosas (dedo—nariz, talon—
rodilla).

REFLEJOS DERECHO IZQUIERDO :

Mandibular +

Biceps + < ++
Triceps = < ++
Supinador +: < 7
Flexion (dedos) S < 2 i -
Abdominales == =
Rodilla ++ < +++4
Tobillo ++ < +++4

Plantares 7 7
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FIG. No. 1

Nota: No encontramos ninguno de los reflejos primitivos.
Sensibilidad: normal.
General: presion 160/90 mm., sonidos cardfacos: nor-
males, no soplos o ruidos anadidos. Térax: claro, abdomen:
normal, resto del examen médico general normal.

INVESTIGACIONES

Laboratorio: Hemoglobina 13.9 G%, Eritrosedimenta-
cién: 10mm en 1ra. hora, Conteo de células blancas: 7,000/
mm?3, Ref. normal, Urea y electrolitos: normales. Funcio-
nes hepdticas: normales. Auto-anticuerpos: Negativos. B12
y Folatos en sangre fueron 400 pg/ml., y 630 ng/ml. respec-
tivamente. Reaccién de Wasserman: negativa. Funciones ti-
roideas: normales.

ECG: Normal.

Exdmenes Psicoldgicos: 1Q verbal: 106, de actuacion
96, lo que muestra un funcionamiento por debajo del nivel
optimo e indicaron un marcado deterioro de las funciones
intelectuales. Su capacidad no verbal estuvo mads alterada
que la verbal, en adicién mostré6 marcada disminucién de
la memoria visual, sin otros encuentros lateralizantes o
focalizadores.

Electro-encefalograma: moderada anormalidad de acti-
vidad Teta transitoria, mezclada con escasos componentes
en punta de localizacion bitemporal, sin otros encuentros
especificos.

Radiologfa: Crianeo y Toérax: normales. Tomografia
Axial Computarizada (TAC): Mfnima dilatacién ventricular

FIG. No. 2

con aumento marcado de los surcos cerebrales y de la Cisu-
ra de Silvio. Marcada atrofia cerebelosa indicada por el au-
mento de los surcos de la folia del Vermix superior y atrofia
del tallo cerebral indicada por: aumento del |V ventriculo,
y ensanchamiento de las cisternas de la base: ambiens, pon-
tina y pontocerebelosa (Gréficas 6, 7 v 8).

~

COMENTARIOS

La impresién clinica de su médico privado fue de Dete-
rioro por Alcoholismo cronico, que perfectamente pudo
explicar algunos de los encuentros tales como los cambios
de-conducta y los signos y sintomas cerebelosos. Sin em-
bargo no se encontraban presentes otros sfntomas y signos
de alcoholismo crénico como son tremor, ansiedad, depre-
sion, agresion, ideas paranoides, alucinaciones y polineuro-
patfas®

Los pacientes con abuso crénico del alcohol muestran
principalmente inestabilidad del tronco, ataxia de la marcha
pero sin dismetria de las extremidades superiores y muchos
no tienen signos de disfuncion cerebelosa®®, Los aspectos
de importancia en nuestro caso fueron la progresién (18
meses), la atrofia cerebral, cerebelosa y del tallo cerebral
demostrada por la Tomograffa Axial Computarizada, la
sensacion normal, la preservacion de la alerta y el reconoci-
miento, la ausencia de anormalidades en el laboratorio espe-
cialmente B12, Folatos, Tiroides y Eritrosedimentacién.

Pero lo basico fueron los encuentros oftalmolégicos



Vol. 6, No. 4

al examen ffsico, presentando la alteracién oculomotora
que es caracterfstico de este sindrome y que ha sido llama-
da Oftalmoplegia Supranuclear’®; esta alteracién ocular
es el resultado de la afectacién bilateral de los campos de
Forel, la zona incierta, Tdlamo, putamen, palidum, nicleos
rojos y pretectum, el tegmentum del mesencéfalo y el puen-
te (Grafica No. 7, flechas blancas). En los casos severos
existe alteracién generalizada de los movimientos oculares
conjugados en todas direcciones, pero lo comtn fue lo en-
contrado en nuestro caso, una gran disminucién de los mo-
vimientos oculares en el plano vertical, el paciente no puede
mirar hacia arriba o hacia abajo. .

En los casos cuando existe dafo bilateral a los ganglios
basales el defecto no sblo ocurre en el plano vertical, sino
también se alteran los movimientos en el plano horizontal®,
cuando se presenta habra que hacer el diagnéstico diferen-
cial con el Sindrome de Parinaud que se presenta en los tu-
mores de la pineal, pero en estos casos se trata de pacientes
adolescentes con sfntomas y signos de presién intracraneal
aumentada®®,

La afectacién de estas dreas basales puede explicar el
resto de los signos extrapiramidales como son: el signo de la
“rueda dentada’’ en los tonos musculares del lado izquier-
do, la posicion en flexion y la bradiquinesia. La asimetrfa
de los reflejos tendinosos, la hiperreflexia izquierda y el Ba-
binsky bilateral implican envolvimiento del haz piramidal.
Los cambios mfnimos en su estado mental sugieren locali-
zacion frontal, lo que estarfa explicado por la marcada atro-
fia cerebral (Gréfica No. 6, flechas anteriores).
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Los encuentros clinicos de esta paciente concuerdan
con otros reportes en la literatura® #2112 3unque en nues-
tro caso la demencia y la pardlisis pseudo—bulvar no fueron
severas, los demds sfntomas y signos fueron coincidentes.

El inicio de la Pardlisis Supranuclear Progresiva es insi-
dioso, con uno o mds de los encuentros clinicos predomi-
nando el cuadro. En un perfodo de meses raramente afios el
paciente desarrolla el cuadro completo, su curso es de unos
4 a 7 anos y en casos extremos de 2 a 12 afios, los pacien-
tes mueren de neumonfas e infecciones respiratorias supe-
riores”.

En cuanto a la investigacién, no existe ningn método
espec(fico de diagnostico de la PSP, la Tomograffa ayuda a
determinar la atrofia de las distintas dreas, pero estos en-
cuentros no son especificos y pueden aparecer en otras pa-
tologias tales como: alcoholismo crénico, degeneracién oli-
vopontocerebelosa, ataxia de Friedreich y epilépticos cré-
nicos?#131415 NG existe en la literatura ninglin reporte
de los encuentros progresivos de los sintomas clfnicos y los
hallazgos neuroradiolégicos. -

Al electroencefalograma no existen encuentros especi-
ficos, Su'® reporta 12 pacientes y menciona ondas deltas
monorftmicas en el 42% de ellos.

Los reporte anatomo-patologicos sehalan que macros-
copicamente existe una disminucién del peso del cerebro y
despigmentacion de la sustancia negra. Histolégicamente la
marana neurofibrilar y la pérdida de células neuronales con
marcada gliosis en el tallo cerebral, diencéfalo y ntcleos

cerebelosos representan los encuentros mds importan-
tes17-18




1

170 ACTA MEDICA DOMINICANA

La similitud del cuadro clinico de la PSP y la enferme-
dad de Parkinson avanzada es reconocida. Pero la caracte-
ristica distonfa axial en extensién, si estd presente, ayuda al
diferencial con Parkinsonismo; otro punto de importancia

son los encuentros oftalmolégicos; aunque los pacientes con
parkinsonismo pueden presentar alteraciones visuales en el
perfodo tardio de la enfermedad, los encuentros en la PSP
son muy caracterfsticos'®. Las demds entidades con las que
habra que hacer el diagnostico diferencial se encuentran las
demencias preseniles, enfermedad de Creutz Feld-Jakob,
hidrocefalia a presiéon normal, las degeneraciones cerebelo-
sas y olivopontinas y la enfermedad de la neurona motora,
pero cada una de ellas tiene caracterfsticas que ayudan a su
diagnostico.

En cuanto a su tratamiento, no existe medicacién espe-
cifica para la PSP; el descubrimiento que la enfermedad de
Parkinson y la PSP estaban asociados con la pérdida de neu-
ronas dopaminérgicas en el drea nigroestriatal dio la base
para el tratamiento con Levodopa en ambos desérdenes,

FIG. Mo. 6
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pero al contrario de los pacientes con Parkinson los cuales
tenfan una respuesta dramdtica, en aquellos con PSP fue
poco convincente y disminuia la efectividad muy rdpida-
mente20-21-22-23

La Bromocriptina que ha probado ser beneficiosa en
muchos pacientes parkinsonianos, ha sido de menor ayuda
en los pacientes con PSP?+2% |a Gltima droga usada en
su tratamiento ha sido Lisuride, alcaloide ergotaminico se-
misintético que es un potente agonista de la dopamina y
la serotonina, ésta ha probado ser muy eficiente en Parkin-
sonismo, en cuanto a la PSP ha probado ser efectiva en
algunos de los encuentros especialmente la rigidez y la bra-
diquinesia, pero los resultados en general no han sido muy
halagadores?%27.

Como algunos sostienen que la demencia de este sfn-
drome pertenece a la llamada ““demencia subcortical’’2®29
y que estd producida por alteraciones de los sistemas de
alerta, activacion y el sistema reticular, se considera que las
anfetaminas y fenotiazinas deben ser consideradas en su
tratamiento.
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