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Caso Clinico

‘“Paralisis Supranuclear Progresiva:
a proposito de un caso”

Ainara Arnaiz Muioz

Residente de psiquiatria. Hospital psiquidtrico de Zamudio

ANTECEDENTES PERSONALES:

Paciente mujer de 48 afios de edad con
antecedentes de nueve ingresos psiquiatricos
desde el afo 1996. Primer contacto con
psiquiatria en 1988 por sintomatologia
ansiosa—depresiva que se inicia a raiz de sepa-
raciéon matrimonial. Los ingresos se desencade-
nan siempre en el mismo contexto: “coinci-
diendo con conflictiva familiar, descompensa-
cion de su estado afectivo y sobreingesta medi-
camentosa voluntaria con fines suicidas”. Ha
recibido multiples diagnosticos: Depresidon
Mayor recurrente, Sindrome ansioso—depresi-
vo, Distimia y Trastorno dependiente de la per-
sonalidad; recibiendo asi mismo, diversos trata-
mientos antidepresivos (amitriptilina, clorimi-
pramina, venlafaxina y fluvoxamina), ansioliticos
y antipsicéticos (perfenacina y tiapride).

En mayo del 2005, estando en Canarias,
sufre un episodio de semiahogamiento tras
caida en la playa, que precisa ingreso en la Uni-
dad de Cuidados Intensivos; tras la extubacion
orotraqueal hace un cuadro psicético con ideas
de perjuicio autolimitado, que se resuelve con
2,5 mg de olanzapina. Al alta, no mostraba sig-

Maider Prieto Etxebeste
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nos de encefalopatia hipéxica, focalidad neuro-
I6gica, ni deterioro cognitivo. Si presentaba dis-
creto sindrome extrapiramidal, que en princi-
pio, se supuso secundario al tratamiento previo
con neuroléptico.

En junio del 2005, el mismo dia de regreso
de Canarias, la paciente requiere un nuevo
ingreso psiquiatrico por cuadro de ansiedad. Se
observa un temblor de reposo intenso en
ambas extremidades con inestabilidad acusada
de la marcha, por lo que se consulta al servicio
de Rehabilitacién que recomienda tratamiento
rehabilitador. A pesar de dicho tratamiento, la
paciente tendia a estar recostada la mayor
parte del dia, con importante inestabilidad de la
marcha, caidas frecuentes y temblor de reposo;
requiriendo ayuda para realizar la mayor parte
de las tareas que atafian incluso su autonomia.
Esta situaciéon mantenida durante meses, habia
suscitado un notable aumento de las tensiones
familiares ya existentes previamente, por lo que
la paciente lleva a cabo un nuevo intento auto-
litico precipitandose asi, un nuevo ingreso psi-
quidtrico.
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EXPLORACION AL INGRESO:

Consciente y orientada auto y alopsiquica-
mente. Facies hipomimica. Marcado temblor de
reposo en EEIll. Disartrica, con discurso lento,
coherente y bien estructurado. No clinica de
orden psicético. No datos compatibles con sin-
tomatologia afectiva de orden mayor. Animo
inestable, con sentimientos fluctuantes de des-
esperanza y minusvalia debidos a las dificulta-
des por su situacion fisica actual. No ideacion
autolitica. Suefio conservado con medicacion.
Apetito normal.

EVOLUCION:

Durante el ingreso, la sintomatologia que
ocupaba un primer lugar no era de caracter
afectivo, sino que predominaba la clinica extra-
piramidal. Se observa una importante inestabi-
lidad de la marcha, caidas frecuentes hacia
atras, temblor de reposo, distonia cervical, rigi-
dez en extremidades de caracter proximal con
fenomeno de “rueda dentada” y bradicinesia
global. La sintomatologia ansiosa—depresiva era
secundaria a su estado fisico y fluctuaba en fun-
cién de los cambios de éste.

Debido a la presencia de un sindrome par-
kinsoniano en ausencia de tratamiento neuro-
Iéptico, se solicita valoraciéon por servicio de
medicina interna que establece un diagnéstico
de sospecha de Enfermedad de Parkinson e ins-
taura tratamiento con levodopa.Ante la escasa
respuesta se solicita nueva valoracién por servi-
cio de neurologia que en la exploracién neuro-
l6gica objetiva una paralisis de la mirada conju-
gada en el plano vertical detectada ante la impo-
sibilidad de la paciente de seguir con el movi-
miento ocular los objetos en el plano vertical.

Tras varias pruebas:

* Analitica: perfil general, hematimetria, coa-
gulacién, hormonas tiroideas, vit. BI2 y
acido félico: normal

* Ac. antireceptor de ac. colina: negativo

* Cobre y ceruloplasmina en suero: normal

* Mini mental test: alerta 32/35

* Informe psicologico (bateria cognitiva):

Buena atenciéon, memoria visual y verbal, y
habilidades ejecutivas. Praxias gestuales e idea-
tivas conservadas. Ralentizamiento generaliza-
do de su motricidad y problemas en la locali-
zacién visual de la informacién relevante.
* RMN craneal: sin datos de interés.
» SPECT cerebral: leve hipoperfusion frontal dere-
cha.
SPECT DATASCAN: importante hipocaptacion
bilateral en los ganglios de la base, mds en el
lado derecho, a expensas del putamen.
diagnostica una Pardlisis Supranuclear
Progresiva.

PARALISIS SUPRANUCLEAR
PROGRESIVA (PSP):

Se trata de un parkinsonismo primario
degenerativo de etiologia desconocida con una
incidencia de 4 por millén. Es mas frecuente en
varones y es de inicio tardio, con un pico de
maxima incidencia entorno a la sexta década
de la vida. Evoluciona de forma progresiva con
una supervivencia media de 5-10 afos. Se
denomina también Sindrome de Steele
Richardson Olszewski (I).

Las manifestaciones clinicas de esta entidad
se basan:

|. Sindrome Parkinsoniano: El temblor estd
ausente o es de baja amplitud, mas frecuen-
temente de tipo postural que de reposo a
diferencia de la EP. La rigidez extrapiramidal
es de predominio axial en cuello y tronco
superior, adquiriendo los pacientes una pos-
tura tipica en extensién de tronco y cuello.
(figura I)

Fig.1. Rigidez extrapiramidal de predominio
axial en cuello y tronco superior.
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Bradicinesia. Trastornos graves en la marcha
con pérdida de la estabilidad y tendencia a
las caidas hacia atras (a diferencia de la EP,
en la cual las caidas son tipicamente hacia
delante). Ademas los trastornos de la mar-
cha y caidas suelen ser sintomas tardios en
EP y esta sintomatologia de forma tempra-
na nos debe hacer pensar en otra variedad
de sindrome parkinsoniano, como en este
caso es la PSP

2. Distonia cervical. Dato tipico de esta
entidad. (figura 2).

Fig.2. Distonia cervical.

3. Oftalmoplejia supranuclear: caracteri-
zada por una parilisis de la mirada conjuga-
da en plano vertical (en la EP la parilisis
afecta fundamentalmente al plano horizon-
tal). Los trastornos oculomotores constitu-
yen el dato clinico clave, pero sélo estin
presentes en la mitad de los casos al inicio.
Al final puede aparecer oftalmoplejia com-
pleta con retraccion palpebral e hiperactivi-
dad de la musculatura frontal dando el
aspecto caracteristico de susto o sorpresa.
(figura 3).

Fig. 3. Oftalmoplejia completa.

4. Sindrome pseudobulbar: disfagia, disar-
tria y labilidad emocional.

5. Demencia subcortical: falta de iniciativa,
afectacion memoria de trabajo, lentitud psi-
comotora, alteracién de la fluidez verbal y
planificacion, cambios emocionales, depre-
sion, apatia y cambios de la personalidad, sin
fasias, apraxia, ni agnosia. Compatible con
los resultados obtenidos por la paciente en
las pruebas psicolégicas.

El diagnéstico de la PSP es clinico. Un sin-
drome parkinsoniano que no responde a
L-Dopa, con trastornos de la marcha, pérdida
de los reflejos posturales y oftalmoplejia supra-
nuclear sugiere el diagnéstico. El diagnostico de
certeza se realiza postmortem. En la RNM se
puede ver atrofia cortical. En las pruebas fun-
cionales PET/SPECT hipoperfusién frontal bila-
teral y de los ganglios basales. En el estriado hay
hipocaptacién de fluorodopa y de los marcado-
res de los transportadores de dopamina con el
datscan (). Pero estos hallazgos no son especi-
ficos de la PSP.

La PSP es una enfermedad dificil de detec-
tar en sus fases iniciales por la inespecificidad
de sus sintomas, lo que hace que frecuente-
mente el diagndstico se retrase varios afos. No
es infrecuente que en las etapas iniciales se
diagnostique de EP y sélo al afadirse otra clini-
ca con la evolucién de la enfermedad acaban
incorporando signos y sintomas que excluyen
la EP. Cuando el inicio es a edades mas preco-
ces, como ocurre en este caso, hay que agotar
todos los medios diagnésticos para excluir
otros parkinsonismos. El inicio temprano de
alteraciones del lenguaje, inestabilidad postural
o disfagia con pobre respuesta a L-Dopa nos
debe sugerir otro diagnéstico diferente a la EP.

El tratamiento con L-Dopa puede mejorar
por unos meses los sintomas parkinsonianos
como la rigidez o la bradicinesia, pero en gene-
ral la PSP es resistente a todos los dopaminér-
gicos y no hay otra alternativa eficaz (I). De ahi
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que no se observara mejoria significativa con
levodopa. Los antidepresivos triciclicos (ami-
triptilina) se ha descrito que ademas de mejo-
rar el estado de dnimo y la labilidad emocional
producen mejorias temporales en los movi-
mientos espontaneos, el tono muscular y la
motilidad ocular (2).

DISCUSION:

* Tras revisar de forma retrospectiva la evo-
lucion de la paciente, hace aproximadamen-
te dos afios antes del diagnostico neurolo-
gico, comienzan las primeras referencias a
caidas esporadicas, disartria, facies inexpre-
siva, rigidez axial en la postura y temblor de
reposo en las EEIl. En el contexto de diag-
noésticos de Distimia y Trastorno depen-
diente de la personalidad, y en tratamiento
a dosis bajas con perfenacina, esta sintoma-
tologia extrapiramidal no ocupa un primer
lugar hasta que comienza a afectar grave-
mente la autonomia de la paciente. Momen-
to en que se replantea el diagnostico, ya que
hasta la fecha habia sido diagnosticada de
parkinsonismo inducido por neurolépticos.

* En relacién a los trastornos del movimien-
to inducidos por firmacos, no siempre
suele ser facil establecer una relacién causal
entre la exposicion al firmaco y la aparicion
de los sintomas, ya que ademas algunos de
estos trastornos aparecen también en
ausencia de un tratamiento farmacolégico
(3). Ante un paciente tratado con psicofar-
macos que presente un trastorno del movi-
miento, el clinico debe plantearse el diag-
nostico diferencial de estos sintomas. Hay
que motivar al especialista para que trate
de hacer un diagnéstico acertado y ponga el
tratamiento adecuado. Conviene realizar un
diagnostico provisional a expensas de ser
confirmado mediante la reduccién o inte-
rrupcién del fairmaco o la prescripcién de
un tratamiento anticolinérgico. Los farma-
cos mas frecuentemente asociados a los
trastornos del movimiento en psiquiatria
son los antipsicoéticos (4).

* El parkinsonismo inducido por neurolépti-

cos se caracteriza por la presencia de sin-
tomas parkinsonianos cuya aparicién coin-
cide con la toma del farmaco neuroléptico.
Los sintomas suelen aparecer inmediata-
mente después o de forma insidiosa en
varias semanas (2—4 semanas) de haber ini-
ciado el tratamiento, incrementado la dosis
o reducido la dosis de otros farmacos (anti-
colinérgicos) empleados en la prevencion
de cuadros extrapiramidales . Una vez ins-
taurados suelen permanecer invariables o
disminuir paulatinamente.Tienden a desapa-
recer al reducir o abandonar el tratamiento
neuroléptico, afiadir medicacién antiparkin-
soniana o cambiarlo por otro neuroléptico
de menor incidencia de efectos adversos. Es
criterio incluido en el DSM-IV que estos
sintomas parkinsonianos no se expliquen
mejor por la presencia de un trastorno
mental ni puedan atribuirse a enfermedades
médicas o neuroldgicas. Refiriéndonos a
nuestro caso, en 1999 tras varios ingresos
contiguos en el tiempo y coincidiendo con
un intento autolitico mas severo se instau-
ra tratamiento neuroléptico con 24 mg/d
de perfenacina. En 2001 se disminuye dosis
de perfenacina a 16 mg/d y se inicia trata-
miento anticolinérgico con biperideno ante
la presencia ya de sintomatologia extrapira-
midal. En 2004 se disminuye de nuevo dosis
de perfenacina a 8 mg/d. Ante la falta de
mejoria del cuadro extrapiramidal se susti-
tuye perfenacina por tiapride (200 mg/d),
neuroléptico de baja potencia con escasos
efectos secundarios, indicado en discinesias
y otros movimientos anormales.

Nos deben hacer sospechar que los sinto-
mas parkinsonianos no sean debidos al tra-
tamiento neuroléptico: antecedentes pato-
logia neuroldgica congénita, parkinsonismo
rapidamente progresivo no explicable por
cambios farmacologicos recientes, signos
neurolégicos focales no extrapiramidales y
sintomas parkinsonianos que no ceden a los
3 meses de haber suspendido el tratamien-
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to neuroléptico. Los factores de riesgo para
el desarrollo de parkinsonismo yatrégeno
secundario a neurolépticos son: anteceden-
tes de este trastorno, edad avanzada, sexo
femenino, concurrencia de demencia, deli-
rium o enfermedad neurolégica concomi-
tante, el tipo de neuroléptico, la dosis total
y la rapidez de incremento de dosis (4).

La PSP es una enfermedad dificil de detec-
tar en sus fases iniciales debido a la inespe-
cificidad de sus sintomas. Suele debutar con
trastornos de la marcha y caidas frecuentes,
trastornos del comportamiento o dificultad
para articular el lenguaje. Por eso, estos
cuadros pueden ser dificiles de diagnosticar
en pacientes psiquidtricos y la utilizacion de
psicofarmacos puede ademas dificultar la
valoracién de los sintomas motores asocia-
dos hasta que se hacen patentes los tras-
tornos de la motilidad ocular. En un estudio
realizado por Menza et al (5), el primero en
evaluar sistematicamente los sintomas psi-
quiatricos en |9 pacientes con PSP (compa-
rados con un grupo control con EP), se
observa una elevada frecuencia de trastor-
nos psiquiatricos y el 26% tenia ademas
antecedentes de trastornos psiquidtricos
previos. De los pacientes estudiados, el 42%
tenia algin diagndstico psiquiatrico (aunque
s6lo en dos de los casos este trastorno era
severo) y dos de ellos ademas debutaron

con un trastorno psiquidtrico y posterior-
mente fueron diagnosticados de una PSP,
Diez de los pacientes estaban siendo trata-
dos con antidepresivos, pero en la mayoria
de los casos era fundamentalmente como
tratamiento para los sintomas motores. Los
cambios de personalidad son descritos en
casi el 50% de los casos publicados en la
literatura (6). En este aspecto se dividen en
dos grupos: los que presentan un cuadro
mixto de apatia y depresion y en los que
predomina un cuadro de irritabilidad e
incontinencia emocional. En conclusién, los
pacientes con PSP presentan con elevada
frecuencia trastornos psiquidtricos asocia-
dos, aunque en la mayor parte de los casos
se trata de cuadros moderados de depre-
sion y ansiedad. A pesar del rapido deterio-
ro ocasionado por la enfermedad en el
estudio Menza et al apoyan que el patrén
de enfermedad mental (salvo la demencia y
la afectacién bulbar con labilidad emocio-
nal) no sugiere que se trate de un trastor-
no primario resultado de los cambios
estructurales y bioquimicos producidos por
la propia enfermedad. @

Contactos:
Ainara Arnaiz Mufioz
ainaralaranja@hotmail.com
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Mprieto | @alumni.unav.es
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