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RESUMEN: La Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP) es una enfermedad rara, que involucra
deterioro y muerte gradual de areas selectas del cerebro, idiopatico y con empeoramiento
progresivo. El diagnostico diferencial con el Parkinson y la Degeneracion Cortico Basal es
complejo, debe hacerse en base a signos y sintomas clinicos, y a signos radioldgicos especificos.
Se presenta un paciente de 75 afios, masculino, que comienza con lentitud de movimientos, pérdida
de mirada lateral, inestabilidad y amnesia anterograda. El signo del colibri o pinglino y el signo de
Mickey Mouse confirman el diagndstico. Resulta relevante el tratamiento efectivo de esta patologia,
asi como la valoracion del prondstico y complicaciones en aras de lograr mejor calidad de vida de

los pacientes diagnosticados.

PALABRAS CLAVES: Resonancia Magnética, Paralisis Supranuclear Progresiva, Parkinsonismo,

Signo de Mickey Mouse, Signo del Colibri o Pinglino.
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ABSTRACT: Progressive Supranuclear Palsy (PSP) is a rare disease that involves deterioration
and gradual death of selected areas of the brain, idiopathic and with progressive worsening. The
differential diagnosis with Parkinson's and Cortical Basal Degeneration is complex, it must be done
based on clinical signs and symptoms, and specific radiological signs. A 75-year-old male patient is
presented, who begins with slow movements, loss of lateral gaze, instability and anterograde
amnesia. The sign of the hummingbird or penguin and the sign of Mickey Mouse confirm the
diagnosis. The effective treatment of this pathology is relevant, as well as the assessment of the

prognosis and complications in order to achieve a better quality of life for the patients diagnosed.

KEY WORDS: magnetic resonance imaging, Parkinsonian disorders, Progressive Supranuclear

Palsy, Sign of Mickey Mouse, Sign of the hummingbird or penguin.

INTRODUCCION.

La Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP) es una enfermedad neurodegenerativa poco frecuente
que va acompafado con sintomas neuroldgicos y psiquiatricos como alteraciones motrices, distonia
axial, vision borrosa, sindrome frontal y problemas cognitivo (Caballero AIC & Zuluaga I, 2007).
Fue Clifford Richardson quien hizo la primera descripcion de la PSP como una situacion clinico-

patoldgica a la Asociacion Americana de Neurologia.
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Tipicamente comienza en la séptima década de vida de las personas, generalmente con prevalencia
por el sexo masculino, aunque se han presentado casos en los cuales los pacientes han sido menores
de 45 afios de edad. Las estadisticas son varias, pero generalmente la prevalencia es de 3 a 6 de cada
100.000 personas al nivel mundial (Moura S, M, 2017). En Ecuador no se reportan casos de PSP, ya
que es una patologia poco comun y también puede ser confundido con otras entidades
neurodegenerativas como el Parkinson.

AUln no se conocen las causas exactas que desencadenan esta situacion. Existe un deterioro gradual
y progresivo de las neuronas cerebrales, primariamente en el tronco encefalico, generando los
sintomas de esta patologia. La sustancia gris se ve afectada desencadenando los sintomas motores
que las dos enfermedades tienen en comudn. Una de las posibles causas de este deterioro es la
acumulacion de agregado de la proteina tau, la cual se encuentra fisiolégicamente en las neuronas y
desempefia un papel importante como es el de brindar soporte y que transmite informacion a las
demas células cerebrales (National Institute of Neurological Disorders and Stroke, 2016).

Por lo general, la presentacion de sus signos y sintomas varia, aunque entre los sintomas mas
comunes se encuentra el parkinsonismo, como es la pérdida del equilibrio, caidas inexplicable
generalmente posteriores 0 hacia atras (retropulsion) o rigidez e inestabilidad en la marcha. Hay
paralizacion supranuclear de la mirada, de ahi su nombre.

Se describe que la lentitud de las sacadas verticales mas el nistagmo vertical conduce hacia la
definicion de esta patologia (Salazar J.E, 2012). Frecuentemente, se pueden observar problemas al
momento de deglutir alimentos tanto solidos como liquidos debido a la perdida de coordinacién
asociada a la rigidez y lentitud de los musculos de la deglucién; algunos alimentos pueden pasar del
tracto digestivo o al tracto respiratorio, ocasionando problemas respiratorio como haciendo al
paciente vulnerable a infecciones respiratoria como la neumonia (FUNDACION INECO, 2018). El

paciente puede reir o llorar repentinamente, ser apatico y tener estallidos de enojo sin motivo, pero



estas conductas suelen atribuirse a la edad.

Aparte de la exploracion e historia clinica neuroldgica, los estudios de imagen desempefian un papel
clave e importante en el eficaz diagndstico de la paralisis supranuclear progresiva. Las imagenes
muestran un determinado ndmero de signos radioldgicos, que ayudan a determinar y llevar a cabo el

diagnostico diferencial y definitivo de esta patologia.

DESARROLLO.

Presentacion del caso.

Se presenta paciente de 75 afios de edad de sexo masculino con antecedentes de HTA. Acude

acompafado de familiar (esposa) por presentar cuadro clinico caracterizado por lentitud de

movimientos corporales, problemas al caminar, caidas que son generalmente hacia atras y que con

el tiempo se han hecho més frecuentes.

Al examen fisico presenta: Bradicinesia, caida de los parpados, inestabilidad postural, dificultad

para la deambulacion, rigidez cervical y refiere dificultad para el control de la mirada sobre todo

hacia abajo. La expresion facial con caracteristica de sorpresa. Habla ligeramente incoherente y con

dificultad. En ocasiones suele tornarse irritable, presenta amnesia anterégrada, y las actividades

habituales no le resultan interesantes. Se realizan examenes complementarios con resultados dentro

de limites de normalidad. Posteriormente, se realiza Resonancia Magnética Nuclear con los

siguientes hallazgos:

> Espacio extra axial: ligero aumento difuso.

> Cisternas basales: normales.

> Parénquima cerebral: atrofia cortical difusa. Se observan lesiones hiperintensas puntiformes de
sustancia blanca, acentuadas, periventriculares de patron microvascular. Asimetria ventricular a

predominio derecho. Ependimitis granular; ademas, cavun vergae como variante anatémica
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normal. Se observa deposito de Fe en globo palido, ndcleo rojo y sustancia gris (figura 1).

» Disminucion marcada del volumen del cerebro medio, en relacion M/P de 0.17mm e indice de
parkinsonismo de 23, sugestivo de pardlisis supranuclear progresiva. Atrofia del peddnculo
cerebeloso superior, porcion rostral del mesencéfalo aplanada o concava (Signo del Pingliino o
Colibri) en imagenes sagitales (figura 2). Atrofia bastante marcada de los pedunculos cerebrales
los cuales se tornan concavos en sus contornos laterales en imagenes axiales. Atrofia de la region
colicular o lamina cuadrigémina (lamina tectal) (ver figura 3).

> Disminucién del diametro antero-posterior a nivel colicular superiores a <17mm.

» El resto de las estructuras intracraneales son normales.

ID: Paralisis Supranuclear Progresiva.

La Pardlisis Supranuclear Progresiva, asi como también la enfermedad de Parkinson, son lesiones

neurodegenerativas que comparten caracteristicas como rigidez de los masculos, bradicinesia y

torpeza; no obstante, la PSP avanza con mas rapidez que la enfermedad de Parkinson.

Las personas con PSP también suelen presentar “rigidez axial”; se paran muy derechas y tienden a

caerse de espalda por la inclinacion de su cabeza hacia atras. Al contrario, las personas con

Parkinson normalmente presentan una inclinacion hacia adelante. Es comun encontrar alteraciones

del habla y de la deglucién en la PSP, y normalmente, estos problemas son mucho mas graves que

en personas con la enfermedad de Alzheimer.

El temblor, muy frecuente en las personas con Parkinson, es raro en la PSP; ademas, en la PSP se

encuentran graves problemas de vision, cuando los movimientos oculares son casi normales en las

personas con Parkinson. En la PSP, existe una dificultad para realizar movimientos oculares hacia
arriba y hacia abajo. Pueden tener problemas para abrir o cerrar sus parpados, utilizando otros
musculos como el frontal para subir los parpados. También pueden presentar disminucion del

parpadeo, ocasionando que el ojo se lubrique menos.
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La realizacion de estudios imagenoldgicos es de suma importancia para evaluar el nivel de dafio
neurologico del paciente, con un diagnéstico precoz, oportuno y efectivo, previo a la aparicion de
complicaciones propias de la patologia, facilitando la visualizacion de los signos caracteristicos de
la PSP, llegando asi a su definicion y logrando aportar el tratamiento correcto para el paciente en
cuestion.

Actualmente, se ha determinado, que las iméagenes cerebrales aportan con un 85% de informacién
clara, precisa y fiable para de muchas enfermedades neurodegenerativas, especialmente destacando
el de la PSP.

El Signo del Colibri o Pinglino, que es la atrofia mesencefalica que se visualiza en el plano sagital,
es un signo imagenolégico caracteristico, que permite definir la PSP y ayuda a diferenciarla de otras
patologias (Costes M A & Valenzuela M.L, 2018); ademas, se encuentra una disminucién marcada
del volumen del cerebro medio en relacion M/P de 0.17mm e indice de parkinsonismo. Existe una
atrofia bastante marcada de los peddnculos cerebrales, los cuales se tornan concavos en sus
contornos laterales en imagenes axiales. Atrofia de la regioncolicular o lamina cuadrigemina
(lamina tectal) y disminucion del didmetro antero-posterior a nivel colicular superiores a <17mm.
Hay aumento de sefial en el mesencéfalo, globo palido y ndcleo rojo. En general, los signos
radiologicos descritos presentan una sensibilidad variable y especificidad alta hasta 100% (en caso
del Signo del Colibri), siendo una herramienta fundamental para el diagnostico definitivo de la PSP.

Se muestran las imagenes que corroboran esta patologia:
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Figura 1: Imagen en corte axial secuencias flair, en la cual se observa variante anatomica
fisiologica de cavum vergae y pelucidum, lesiones hiperintensas puntiformes de sustancia blanca
(LHPSB) de patron microvascular isquémico. Atrofia cortical difusa predominio de l6bulo
temporal y temporomedial.

Figura 2: Imagen sagital en secuencia T1 en la cual se observa atrofia del peddnculo cerebeloso
superior, porcion rostral mesencéfalo aplanado o cdncava (signo del pingtino o colibri).
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Figura 3: Imagen axial en secuencia T2 en la cual se observa atrofia bastante marcada de los

pedunculos cerebrales los cuales se tornan céncavos en sus contornos laterales (signo del Mickey

Mouse).

Conducta a seguir y prondstico.

En algunos pacientes, los agentes antiparkinsonianos, como la levodopa les resulta eficiente en
mejorar su calidad de vida, disminuyendo los sintomas y signos; sin embrago, el cierre excesivo de
los ojos puede tratarse con inyecciones de toxina botulinica asi como algunos medicamentos
antidepresivos que pueden ofrecer beneficios en el alivio del dolor y la disminucion del babeo por
lo que se deben combinar varias terapias.

La eliminacion de la proteina tau acumulada de forma anormal en el cerebro es otra de las terapias
utilizadas hoy en dia. En otras personas utilizan aparatos para caminar con pesas (andadores) debido
a su tendencia a caerse de espaldas. El uso de lentes bifocales o especiales llamados prismas para
remediar la dificultad de mirar hacia abajo, asi como realizar fisioterapia con ciertos ejercicios para

mantener las articulaciones flexibles.
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En atragantamientos grave, puede ser necesario realizar una gastrostomia (un procedimiento
quirdrgico minimamente invasivo que consiste en la colocacion de un tubo a través de la piel del
abdomen hasta el estémago para recibir la alimentacion).

La estimulaciéon cerebral profunda (que usa un electrodo y generador de pulsos implantados
quirargicamente para estimular el cerebro, de una manera, que ayudan a bloquear las sefiales que
causan muchos de los sintomas motores).

La paralisis supranuclear cuando no se trata a tiempo empeora progresivamente, y al cabo de tres a
cinco afios de su inicio, las personas alcanzan una discapacidad grave. Las personas afectadas estan
predispuestas a complicaciones graves como neumonia, atragantamiento, lesiones en la cabeza y
fracturas. La causa mas comudn de muerte es la neumonia. Con una buena atencion a las necesidades
médicas y nutricionales, es posible que estas personas vivan una década o mas después de los

primeros sintomas de la lesion cerebral.

CONCLUSIONES.

Resulta de alta relevancia hacer un diagndstico precoz y tratamiento efectivo de esta patologia asi
como la valoracién del pronostico y las posibles complicaciones en aras de lograr mejor calidad de
vida de los pacientes confirmados.

De la etapa de diagnostico se desprenden las complicaciones que presentan los portadores de esta
patologia, y en ocasiones, se tornan irreversibles, a diferencia de un diagndstico oportuno con
prevencion de efectos colaterales desfavorables. A futuro, nuevas investigaciones deben realizarse

relacionadas con la etiologia y el tratamiento oportuno en aras de una mayor supervivencia.
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