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RESUMEN
Onjetivo. Describr lascaracteristica clinicas y epidemioldgica delospacients conenfermedd deParkinsa atipica

Material y Métodos. El estudo fuedescriptio y retrospectivoSeincluyd todcs lospacients condiagnostio deenfermedd
deParkinsm atipico querecibigon atencid médi@ enel Hospitd Naciond EsSalal Edgado Rebagliat Martins deLima,
decuyas historias clinicas seextrajo lainformacion

resultados. Se incluyda 41 pacients con diagnéstio de Parkinsm atipicode los cualesla maya frecuenc fueron
pacients conla pardlisis supranuclea progresiva (PSP seguids deatrofia multisistémiae (AMS) degeneracia gangliona
corticobas& (DGCB) ydemena por cuerpe deLewy (DCL). Hubo predomind desex masculiro enpacients conP yde
sexofemeniio enpacients conAMS Todcs lospacients conPSP presentaon uncuado progresivg edal deinicio maya o
igud a40afcsy paralisis supranuclea delamirada vertical, todcs lospacients conAMS presentaon rigidez y lamayora
inestailidad posturd y ataxia delamarcha cono caracteristica masfrecuentestodcs lospacients conDGCB presentaon
uncurso cronico progresivo y asimetra al inicio; finalmentetodes lospacients conDCL presentaon undeteriao cognitivo
progresivo destficiente magnitul parainterferir conlasfuncione normales sociales u ocupacionals y fluctuacions enla
funcién cognitiva convariaciones pronunciada enlaatencid y alerta.

Conclusion. Lascaracteristica clinicas delasentidads catalogada con parkinsonisr atipico sanvariades y avece con
diferenciss muysutiles encaca unodeellos portanto establecee diagndstio correcb avecss resula dificil.

Palabras claves. Parkinsm atipicg parkinsonismpparalisis supranuclea progresiva atrofia multisistémica degeneracio
gangliona corticobasdy demena por cuerpe deLewy.

ABSTRACT

Purrose Describe the clinical and epidemiological
characteristicdn patientswithatypical parkinsonism.

Methods Thepresenstudywasdesciptive andretrospective.

Itincludedall patientswithatypical parkinsoniansynd¢ome:

progressivesupranuclearpalsy(PSP)corticobasaldegene

ration(CBD), multiple systeratrophy (MSA)anddementia
withLewybodiegDLB)thatwereattendedin theEdgardo

Rebagliati MartinsHospital Lima.All datawascollected
fromtheclinical recads.

results. Thae wered1patiens withatypicd parkinsonismthe
mogfrequen diagnoss wasP FPfollowed by AMS DGCB and

1 Meédico neurdloga. Hospital Nacional Edgardo Rerbagliati Martins, Lima.

finally DCL. Mog PSP patienswere males otherwise mog

AMSpatiens werefemales All PSP patiens had a progressie
disease age of onseO40 yea-old and supranuclea palsy of
verticd gazeAll AMSpatiens had rigidity, posturd instability
and ataxicgait as frequen characteristics All DGCB patient
had a chronic progressie courseand asymmetyat onset
Finally patiens with DCL had a progressie cognitive deterio
ration thatinterfere with normd socid or occupationafunctions

conclusion. Theclinical characteristicsof patientswithan
atypical parkinsonismsynd¢ome werediverseandsometimes
with fewdifferences.So,to estallish a correctdiagnosisis
difficult in someases.

Key words. Atypicd parkinsonism parkinsonism Progressie
supranucleapalsy, Corticobasaldegenerationylultiple
systematrophy, DementiawithLewybodies.
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INTRODUCCION

Aproximadamente de 15%a 25% de los pacientes con
parkinsonismo que acudena los centrosde trastornos
del movimiento tienen algun tipo de enfermedad de
Parkinson atipica.! Un nUmero sustancial de estos
pacientes tendrd una enfermedad neurodegenerativa
primaria. De estas, las mas comunes,son la atrofia
multisistémica (AMS), la parélisis supranuclear
progresiva (PSP) y la degeneracion ganglionar
corticobasal (DGCB). Una cuarta entidad, demencia
por cuerpos de Lewy (DCL), puede ser parte del
espectro de laenfermedad de Parkinson, y es reconocida
como el segundo tipo mas frecuente de demencia
neurodegenerativa, después de la enfermedad de
Alzheimer.

Loscasos de Parkinson atipico difieren de laenfermedad
de Parkinson idiopatica clasica en ciertas caracteristicas
clinicas, pobre respuestaa levodopa, caracteristicas
patoldgicas distintivas y pobre pronostico.® Las
caracteristicas clinicas asociadas incluyen inicio
simétrico, tremor infrecuente o atipico, rigidez
prominente en la musculatura axial, bradicinesia,
inestabilidad postural temprana, parélisis supranuclear,
falla autondmica temprana, alteracion piramidal,
compromiso cerebeloso, fendmeno del miembro ajeno,
apraxiay disfunciéncognitivatempranaen algunos
Casos.

La PSP, AMS y DCL son desordenes frecuentes.
Menos frecuentes constituyen la DGCB, la demencia
frontotemporalcon cromosoma 17 (FTDP-17), la
enfermedad de Pick, la degeneracion palidonigral,
la enfermedad de Wilsony una varianterigidade la
enfermedad de Huntington.

Estudios recientes muestran que el diagndstico de estos
tipos de Parkinson atipico mejoracuandose utilizan
criterios estrictos. Sin embargo, las presentaciones
inusuales constituyen unretodiagnostico.*”

Portanto,dadoel granespectro de fenotipos asociados
con estas enfermedades y las diferencias a vecesmuy
sutiles, puede resultardificil establecer un diagnéstico
correctoespecialmente al inicio de la enfermedad, a
pesar de observaciones clinicas seriadasy examenes
neuroldgicosrepetidos. Mas aun, es necesario un
diagndstico acucioso de estas enfermedades para
entender su causay patogenia.*

Es importante realizar estudios en nuestro mediodado
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que el nimerode pacientesque consultanpor estas

enfermedades cada vez es mayory ademasa vecesse
hace el diagndstico de Parkinsonatipico de manera
incorrecta. Este trabajonos va a permitir identificar de
maneramas oportuna y temprana a los pacientes con
Parkinson atipico, através delacorrecta identificacion de
signos, sintomas y hallazgos radiolégicos consignados
en la historia clinica, con la finalidad de ofrecerles una
alternativa terapéutica y seguimiento posterior.

Porello, el objetivo del presente estudio fuedescribir las
caracteristicas clinico-epidemioldgicas de los pacientes
conParkinson atipico.

MATERIAL Y METODOS

El presente trabajo fue descriptivoy retrospectivo.
Se reviso las historiasclinicas de pacientescon los
diagnosticos mas frecuentes de Parkinson atipico (AMS,
PSP,DGCB, DCL) que fueron atendidos en el Hospital
Nacional EsSalud Edgard Rebagliati Martins (HNERM)
de Lima, durante el periodo enero2000-enero 2011.

La poblacion estuvo constituida por todoslos pacientes
condiagnostico de Parkinson atipico: AMS, PSP DGCB,
y DCL querecibieron atencién médica en el hospital.

Se excluyd a: pacientes con diagndstico de enfermedad
de Parkinson idiopatica; pacientes con diagnostico
de parkinsonismosintomatico (toxico, inflamatorio
o; inducidopor drogas; pacientescon diagnéstico de
pseudoparkinsonismo (vascular o hidrocefalia a presion
normal).

Inicialmente se revisden el sistema computarizado del
HNERM parala busqueda de pacientes con diagnéstico
de cualquiertipo de Parkinson atipicoa través de la
codificacion CIE-10(codificacion usadaen el sistema
de informatica hospitalario), con lo que se extrajoel
nimero de historia clinica. Unavez obtenido el nimero
de historiaclinicade un pacientecon diagndstico de
Parkinson atipico, se revisddichahistoria seleccionada
y se procedid al llenadode la fichade recoleccion de
datos.

Se agrupda los pacientes con cada tipo de Parkinson
atipico,segunlos criterios diagndsticos de la National
Institute of Neurological Disorders and Stroke (NINDS)
y se presentd mediante frecuencias y proporciones. Se
realizd tablasy gréficos seguncorresponda paralo cual
se utiliz el programa Excel97/Windows XP.
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RESULTADOS

Se reviso las historias clinicas de 41 pacientes con
diagndstico de Parkinson atipico, de loscuales 20 cumplian
conlos criterios paraPSP; 8 pacientes, con los criterios
de AMS; 7,de DGCB y 6, concriterios paraDCL.

Las principales comorbilidades encontradas en los
pacientes con Parkinson atipico fueron hipertension
arterial en 15pacientes y diabetes mellitus en 17 pacientes.
Dentro del grupode pacientes con PSP, 16 cumplieron
con los criterios para PSP probable y cuatro se
catalogaron como PSP posible. Las caracteristicas
clinicas seresumen enlaTabla 1.

En el grupode pacientes conAMS, seiscumplieron con
los criterios para AMSprobable y doscon AMSposible.
Lascaracteristicas clinicas se presentan enlaTabla 2.

Enel grupode pacientes conDGCB, la edadpromedio
de iniciode los sintomas fue 60,8 afios (rango:55-68

Tabla |. Caracteristicas clinicas segln criterios

diagnosticos de pardlisis supranuclear progresiva (PSP).

A\ Masculino 11
A\ Femenino

A\ Edad de inicio en afios (media) 59,8

A\ Edad de diagnostico en afios (media) 64,3

A\ Criterios mandatorios

0 Cuadro progresivo 20 100,0

8 Inicio O40 afios 20 100,0

0 Pardlisis supranuclear de la mirada vertical 20 100,0

0 Inestabilidad postural con caidas en 16 80,0
el primer afio de enfermedad

d Lentificacion de los movimientos 16 80,0
sacadicos verticales

A Criterios de soporte

d Acinesia simétrica 17 85,0

0 Rigidez simétrica de predominio proximal 16 80,0

0 Disfagia precoz 14 700

0 Disartria precoz 14 70,0

0 Distonfa cervical, especialmente retrocolis 13 65,0

0 Aparicion precoz de alteraciones

cognitivas sugestivas de demencia
subcortical que incluyen:

A Apatfa 8 400
A Alteracién de la capacidad de abstraccion 10 50,0
A Disminucion de la fluencia verbal 8 400
A Conducta de utilizacién o imitacion 10 50,0
A Signos de liberacion frontal 12 600
A\ Escasa 0 nula respuesta al 18 900

tratamiento con levodopa

Tabla 2. Caracteristicas clinicas segln criterios

diagnésticos de atrofia multisistémica (AMS).

A\ Masculino
A\ Femenino
A\ Edad de inicio en afios (media) 61,5
A\ Edad de diagndstico en afios (media) 65,0
A\ Disfunci6n autondmica y alteraciones urinarias

0 Hipotension ortostatica

0 Incontinencia urinaria o vaciado

vesical incompleto

0 Disfuncion eréctil
A\ Parkinsonismo

0 Bradicinesia

0 Rigidez

0 Inestabilidad postural

0 Temblor (postural, de reposo o ambos)
A\ Disfuncién cerebelosa

d Ataxia de la marcha

0 Disartria ataxica

0 Ataxia de miembros

d Nistagmo evocado por la mirada
A\ Disfuncion corticoespinal

0 Respuesta plantar extensora con hiperreflexia

0 Escasa o nula respuesta al tratamiento con
levodopa

3
5

6 750
5 625
1 125
6 750
8 100,0
7 875
6 750
7 8715
5 625
5 625
2 250
2250
6 750

afios) y la edad promediode diagnostico, 66,2 afios
(rango: 57-71 afios). Tabla3.

Tabla 3. Caracteristicas clinicas segun criterios diagnasticos
de degeneracion ganglionar corticobasal (DGCB).

A Masculino
A Femenino
A Edad de inicio en afios (media) 60,8
A Edad de diagnostico en afios (media) 66,2
A Criterios de inclusion:
d Curso cronico progresivo
d Asimetrfa al inicio
0 Presencia de:
A disfuncion cortical superior
A trastorno del movimiento: trastorno
rigido acinético resistente a levodopa
A Caracteristicas de los signos clinicos:
d Rigidez
Apraxia
Trastorno sensitivo cortical
Fendmeno del miembrod al i e n i
Distonia
Mioclono

Ox Ox OQx Ox QOx

7 1000
7 1000

5 714
6 857

85,7
85,7
42,8
57,1
428
28,6

NN W s W oo
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Tabla 4. Caracteristicas clinicas segin criterios

diagnosticos de demencia por cuerpo de Lewy (DCL).

A Masculino 4
A Femenino 2
A Edad de inicio en afios (media) 69,2
A Edad de diagnostico en afios (media) 71,7

A Caracteristica central:

d Deterioro cognitivo progresivo de 6 1000
suficiente magnitud para interferir con las
funciones normales sociales u ocupacionales
A Caracteristicas principales:
0 Fluctuaciones en la funcion cognitiva con 6 1000
variaciones pronunciadas en la atencion
y alerta
d Alucinaciones visuales recurrentes; 5 833
tipicamente bien estructuradas y detalladas
0 Rasgos motores espontaneos de 5 833
parkinsonismo
A Rasgos que apoyan el diagnéstico:
d Caidas reiteradas 5 833
0 Sincope 3 50,0
d Pérdidas transitorias de conciencia 4 66,6
0 Sensibilidad a los neurolépticos 3 500
d Delirios sistematizados 2 333
0 Otras modalidades de alucinaciones ZENNe RN

Dentro delgrupo de pacientes conDCL, cinco pacientes
cumplieron con los criterios para DCL probable y uno
comoDCLposible. Las caracteristicas clinicas de este
grupo de pacientes se presentan enla Tabla 4.

DISCUSION

Los pacientes con Parkinson atipico representan
un pequefo porcentajede todos los pacientes con
parkinsonismo. Nuestro trabajo involucré a 41
pacientescon diagnostico de Parkinsonatipicoy la
mayor frecuencia de pacientes se presentd comoPSP,a
diferencia del estudio de Sjostrom y col.,que halléuna
mayor frecuencia de loscasosde AMS.*

Enlabuasqueda bibliografica se encontrd pocos estudios
sobreParkinson atipico y la mayoria constituyen temas
derevision. En Peru,existen dosestudios sobre seriede
casosde PSPy AMSrealizados en el Instituto Nacional
de CienciasNeuroldgicas (INCN),**2y hay algunos
estudios internacionales que son reportes de casos
individuales.810
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Tuvimosun predominiomasculinoen los pacientes
con PSP semejante a lo halladopor Torresy col., que
estudiaron a 16 pacientes con PSP.** En cambio, hubo
un predominio del sexofemenino en los pacientes con
AMS, a diferenciade una serie de pacientesde los
mismos autores de 17 pacientes del INCN.*?

Dentrode las caracteristicas clinicasasociadas, en los
pacientes con PSP lo més caracteristico fue el cuadro
progresivo, la edadde iniciomayor o iguala 40 afiosy
la paralisis supranuclear de la mirada vertical semejante
a lo descrito por Mark y col.? En cambio, en los
pacientes con AMS, las caracteristicas mas resaltantes
fueron rigidez, inestabilidad postural temprana y
ataxia de la marcha,como en el reportede Wangy
col.® En los pacientescon DGCB, las caracteristicas
mas resaltantes fueronun curso cronico progresivo y
asimetria al inicio,semejante a lo halladopor Wattsy
col.5 En los pacientes con DCL, el deterioro cognitivo
progresivo y las fluctuaciones en la funcioncognitiva
fueron las manifestaciones mas frecuentes, semejante a
lo encontrado por McKeith.®

En ausencia de biomarcadores, los estudios de
neuroimagenes (resonancia magnética cerebral) sefialan
ciertas caracteristicasorientadorasen los pacientes
con Parkinson atipico,aunqueestos cambios aparecen
habitualmente en las etapasmoderadas a avanzadas de
laenfermedad.

Losavances en lagenética molecular pueden proveer un
mejor entendimiento de algunosde estos sindromes y
lleva hacia unapromesa futura paraunaterapia racional.
Esto puede llevar al desarrollo de terapiashioldgicas
futuras para enlentecer o detenerla progresion de la
enfermedad.

CONCLUSION

En conclusion, dado el amplio espectrode fenotipos
asociados con estas patologias y las diferencias
clinicasa veces muy sutiles, resulta dificil establecer
el diagnostico correcto,especialmente al inicio de la
enfermedad a pesar de las observaciones clinicasy
examenes neuroldgicos repetidos.
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