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INTRODUCCION

El parkinsonismo se refiere a un sindrome
neurolégico caracterizado por bradicinesia, rigidez
muscular, temblor de reposo e inestabilidad de los re-
flejos posturales. De forma general l0s parkinsonismos
se clasifican en primarios o degenerativos y secunda-
rios.

Los parkinsonismos secundarios incluyen la etiologia
medicamentosa, vascular, toxica, infecciosa o postinfecciosa,
asi como la traumadtica. Los parkinsonismos primarios inclu-
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yen los parkinsonismos heredo-degenerativos como enfer-
medad de Wilson o gangliosidosis GM1; asi como también a
la enfermedad de Parkinsony a los parkinsonismos atipicos."

La enfermedad de Parkinson (EP) es una de las en-
fermedades neurodegenerativas de inicio en el adulto
mas comunes. La EP se considera como la principal cau-
sa de parkinsonismo. Sin embargo, existen otros diag-
nasticos diferenciales de la EP dentro de los cuales se
incluyen los parkinsonismos atipicos. El diagnastico de
los parkinsonismos atipicos frecuentemente es compli-
cado y en muchas ocasiones no es posible clasificarlos

RESUMEN

Introduccidn: Los parkinsonismos atipicos incluyen tanto
alfa-sinucleinopatias como taupatias y conforman par-
te de los diagndsticos diferenciales de la enfermedad
de Parkinson. Objetivo: Determinar la prevalencia de
parkinsonismos atipicos en la clinica de frastornos del
movimiento del Instituto Nacional de Neurologia vy
Neurocirugia. Métodos: Se analizaron todos los expedien-
tes de pacientes ingresados al Instituto Nacional de Neu-
rologia y Neurocirugia con diagnéstico de parkinsonismo
o sindrome rigido-acinético dentro del periodo compren-
dido entre 2003 y 2010. Se registrd el diagndstico consig-
nado en el expediente y se compard con los criterios
diagndsticos para cada uno de los parkinsonismos con
fines confirmatorios. Resultados: Se revisaron un total de
647 expedientes obteniendo una muestra final de 36
(6.6%) pacientes con diagndstico de parkinsonismo ati-
pico. Se idenftificaron diez (28%) pacientes con diag-
nostico de pardlisis supranuclear progresiva, diez (28%)
casos de demencia por cuerpos de Lewy, cinco
(14%) casos de atrofia de sistemas mualtiples, dos
(7%) casos de demencia fronto-temporal, un (3%)
caso de degeneraciéon corficobasal, otro (3%) de
parkinsonismo-distonia. Existieron siete (19%) casos en
los que el parkinsonismo atipico no fue clasificable.
Conclusiones: La frecuencia de parkinsonismos atipicos
es consistente con otros reportes. Sin embargo, la distri-

Prevalence of atypical parkinsonism in the movement
disorders clinic of a referral hospital in Mexico City

ABSTRACT

Introduction: The atypical parkinsonisms include both
alpha-synucleinopathies and tauopathies and are
considered part of the differential diagnosis of Parkinson’s
disease. Objective: To determine the prevalence of
atypical parkinsonisms in the movement disorders clinic
at the National Institute of Neurology and Neurosurgery.
Methods: We analyzed all records of patients admitted
to the National Institute of Neurology and Neurosurgery
with a diagnosis of parkinsonism or rigid-akinetic
syndrome in the period between 2003 and 2010. Diagno-
sis was recorded from the clinical file and compared with
the diagnostic criteria for each of the parkinsonism
syndromes for confirmatory purposes. Results: A total of
647 cases were reviewed obtaining a final sample of 36
(5.6%) patients with atypical parkinsonism. A total of 10
(28%) patients with progressive supranuclear palsy were
identified, 10 (28%) cases of demenftia with Lewy bodies,
5 (14%) cases with multiple system atrophy, 2 (7%) with
frontotemporal dementia, one (3%) case with corticobasal
degeneration and another (3%) with parkinsonism-
dystonia syndrome. There were 7 (19%) cases with
unclassifiable parkinsonism. Conclusions: The frequency
of atypical parkinsonism was 5.6%, which is consistent
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bucién por diagndstico especifico difiere. Asimismo, exis-
te un nimero considerable de parkinsonismos no
clasificables.

Palabras clave: Parkinsonismos atipicos, sindromes de
Parkinson plus, enfermedad de Parkinson.

with other reports. However, distribution by specific type
differs. Moreover, there is a considerable number of
unclassifiable parkinsonisms.

Key words: Atypical parkinsonism, Parkinson-plus
syndromes, Parkinson’s disease.

de forma certera. Los parkinsonismos atipicos incluyen
alfasinucleinopatias como la atrofia de sistemas multi-
ples (ASM) y la demencia por cuerpos de Lewy (DCL); asi
como también taupatias como la paralisis supranuclear
progresiva (PSP), la degeneracidon corticobasal (DCB) y
la demencia frontotemporal (DFT). Los parkinsonismos
atipicos se caracterizan de forma general por un
parkinsonismo progresivo refractario al tratamiento
con levodopa asociado con caracteristicas clinicas par-
cialmente distintivas.2 Un estudio reciente evalud el
diagndstico definitivo histopatoldgico en 261 sujetos con
sindrome parkinsonico. El 62.2% correspondio a una enfer-
medad de Parkinson, 4.2% a PSP, 2.3% a ASM Yy 1.2% a DCB.
El resto correspondié a etiologias secundarias como
parkinsonismo vasculary parkinsonismo postencefalitico,
mas aun 8% correspondid a histopatologia del tipo de
Alzheimer. La exactitud diagndstica para EP fue de 71.2%.3
La complejidad diagndstica junto con una alta tasa
de error en el mismo dificultan establecer la frecuen-
cia de los parkinsonismos atipicos fuera de centros de
atencién neurolégica especializada. El objetivo del pre-
sente estudio es determinar la prevalencia de
parkinsonismos atipicos en la clinica de trastornos del
movimiento del Instituto Nacional de Neurologia y
Neurocirugia.

METODOS

Se incluyeron pacientes de cualquier género con
diagnadstico de ingreso de parkinsonismo, sindrome
parkinsonico o sindrome rigido-acinético dentro del
periodo comprendido entre enero de 2003 y diciem-
bre de 2011. Se excluyeron a pacientes en 1os que no
existiera evidencia suficiente para documentar la exis-
tencia de un sindrome parkinsénico. Los pacientes con
diagnéstico de parkinsonismo atipico se clasificaron en
PSP, ASM, DCL, DFT con parkinsonismo y DCB de acuer-
do con el cumplimiento de los criterios especificos
CcOmMo se menciona a continuacion.

La EP fue corroborada por los criterios del Banco
de Cerebros del Reino Unido;* en el caso de la PSP se
utilizaron los criterios del Instituto Nacional de Enfer-
medades Neuroldgicas y Sociedad para la Paralisis

supranuclear progresiva (NINDS-SPSP), sdlo se registré
el diagndstico de PSP, pero no su variedad clinica. El
diagnadstico de la ASM se basd en los criterios del Se-
gundo Consenso para el Diagnéstico de la Atrofia de
Sistemas Multiple,® de igual forma no se clasificé con
base en el predominio de sintomas cerebelosos o
parkinsdnicos. Tanto para el caso de la PSP y de la ASM
las categorias de posible y probable se consideraron
€coMmo un solo grupo.

La DCL se basé en el cumplimiento de los criterios
del Tercer Reporte del Consorcio de Demencia con Cuer-
pos de Lewy.” La DCB se diagnosticd mediante la utili-
zacion de los criterios propuestos por la Fuerza de Ta-
rea del Comité de Asuntos Cientificos de la Sociedad
de Trastornos del Movimiento (SIC-MDS Task Force).® Fi-
nalmente, la consideracion diagnoéstica de DFT se reali-
z6 mediante el cumplimiento de los criterios del repor-
te del Grupo de Trabajo en Demencia Frontotemporal
y enfermedad de Pick.?

Analisis estadistico

Se realizé estadistica descriptiva en términos de
porcentajes para variables nominales.

RESULTADOS

Se revisaron un total de 647 expedientes de acuer-
do con los criterios establecidos. Se excluyeron diez
por diagnostico de parkinsonismo vascular y 601 (93%)
con diagnostico de enfermedad de Parkinson. La mues-
tra final de pacientes con diagnéstico de parkinsonismo
atipico fue de 36. Lo anterior equivale a una frecuen-
cia de 5.6% de parkinsonismos atipicos en relaciéon con
el total de pacientes ingresados con diagnéstico de sin-
drome parkinsonico.

Se tuvieron diez pacientes con diagndstico de PSP.
De igual forma se documentaron diez casos de DCL que
equivale a los mismos porcentajes que la PSP. El diag-
noéstico de ASM se obtuvo en cinco casos; se tuvieron
dos casos de DFT, un caso de DCB, un caso de
parkinsonismo-distonia. Existieron siete casos en los
cuales el parkinsonismo fue no clasificable a pesar de
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contar con multiples evaluaciones clinicas y de
neuroimagen. En la tabla 1 se muestran las frecuencias
relativas y absolutas de los diagndsticos encontrados
en relacion con la totalidad de la muestra, asi como
s6lo entre los casos de parkinsonismo atipico.

DISCUSION

La principal causa de parkinsonismo no
farmacoldgico o iatrogénico es la EP. El diagndstico
definitivo de la EP requiere de la confirmacidn
histopatoldgica de los hallazgos clasicos. Clinicamente
existen criterios diagndsticos, los mas utilizados son
los criterios del Banco de Cerebros del Reino Unido.
Estos criterios se consideran confiables, sin embargo,
presentan una alta frecuencia de error diagndstico
cuando no son aplicados por especialistas en trastor-
nos del movimiento.

La PSP es un trastorno neurodegenerativo tipica-
mente caracterizado por la paralisis a la infra y
supraversion, un sindrome rigido-acinético, inestabili-
dad postural temprana, caidas frecuentes, alteracion
de la marcha y demencia frontolimbica."™ El cuadro ti-
pico es referido habitualmente como sindrome de
Richardson (PSP-RS); la otra variante es la PSP-
Parkinsonismo o PSP-P, la cual en sus etapas iniciales
puede presentarse de forma asimétrica y con discreta
respuesta a la levodopa, lo que dificulta su diagndsti-
€o. Se ha descrito un tercer tipo de PSP denominada
como acinesia pura de la marcha. Actualmente se con-
sidera a la PSP como la forma mas comun de
parkinsonismo atipico con una prevalencia ajustada a
la edad de aproximadamente 6.0 a 6.4 por cada 100,000
habitantes.”

La ASM consiste en un sindrome parkinsénico com-
binado con falla autondmica temprana y disfuncion

cerebelosa. Dependiendo del sintoma predominante
se clasifica en ASM-parkinsénica o ASM-cerebelosa.”? La
prevalencia de la ASM ajustada a la edad se ha reporta-
do en 4.4 casos por 100,000 personas*

La descripcion clasica de la DCB hace referencia a
un parkinsonismo asimétrico combinado con apraxia,
y de forma variable con otros signos como distonia o
bien signos corticales como el fendmeno de la extremi-
dad alien, agnosia tactil y mioclonus.™ La DCL se carac-
teriza por parkinsonismo con demencia temprana;
ésta debe diferenciarse del espectro clinico del
Parkinson-demencia. Los sintomas mas relevantes,
ademas de la demencia progresiva, son fluctuacion en
la atencidn, alucinaciones visuales recurrentes, sensibi-
lidad a neurolépticos, trastorno conductual del suefio
y evidentemente un parkinsonismo.

La DFT es un sindrome clinico heterogéneo caracte-
rizado por deterioro progresivo de las funciones
conductuales y de lenguaje asociadas con los |6bulos
temporal y frontal. Se han descrito dos grupos; varian-
te conductual (bvFTD) y la afasia progresiva primaria
(PPA). Esta ultima a su vez se divide en tres variantes:
agramatica/no fluente (naPPA), semantica (SVPPA) y
logopénica (IVPPA)."® Un subgrupo de estos pacientes
presentan o desarrollan parkinsonismo como parte del
proceso neurodegenerativo. La DFT frecuentemente se
traslapa clinicamente con los parkinsonismos atipicos,
especificamente con PSP y DCB, por lo que se conside-
ra diagnostico diferencial de éstas; su prevalencia se
ha estimado entre 2.7 a 15.1 por cada 100,000 perso-
nas dependiendo del grupo de edad."”

Un estudio de prevalencia de parkinsonismos en
Japoén reportd una prevalencia de 175 casos por
100,000 habitantes para la EP, 18 casos por 100,000 ha-
bitantes para PSP, 17 casos por 100,000 habitantes para
ASM Yy nueve casos por 100,000 habitantes para DCB."®

Tabla 1
Frecuencia relativa y absoluta de los diagnésticos de parkinsonismo (n = 647)

n

% dentro de los
parkinsonismos atipicos

% dentro de todos los
parkinsonismos

Enfermedad de Parkinson 601
Parkinsonismo vascular 10
Parélisis supranuclear progresiva 10
Demencia con cuerpos de Lewy 10
Atrofia de sistemas multiples 5

Demencia frontotemporal
Degeneracién corticobasal
Parkinson-distonia

No clasificable

N= =N

92.9 -
1.5 -
1.5 27.7
1.5 27.7
0.8 13.9
0.3 5.6
0.2 2.8
0.2 2.8

1.1 19.5
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Otro estudio en poblacién rusa reportO una tasa de
incidencia de 9.03 por 100,000 personas/afno para EP,
0.14 para PSP, 0.11 para ASM, y de 0.02 para DCB."Estos
dos estudios referidos mostraron tasas de prevalencia
e incidencia de parkinsonismos atipicos mayores para
PSP discretamente superiores a las de ASM. En nues-
tra muestra 1a PSP y la DCL presentaron la misma fre-
cuencia duplicando aquella de la ASM; llama la aten-
cidn la ausencia de casos de DCL en las poblaciones
japonesa y rusa. Por otra parte, un estudio en pobla-
cién general realizado en Suecia que evalud a 138 pa-
cientes con diagnéstico de parkinsonismo tras un segui-
miento de 12 meses reportd que 81.2% correspondieron
A EP, 8.7% a ASM, 4.3% a PSP y 5.8% a un parkinsonismo
no clasificable.2 En este caso la frecuencia de
parkinsonismos atipicos fue mas alta que en nuestra
muestra destacando una mayor prevalencia de ASM
en comparacion a la PSP; al igual que en los estudios
anteriores no se reportaron casos de DCL.

Un estudio mas reciente realizado en Dinamarca eva-
Iué un total de 1,040 expedientes clinicos de pacientes
con diagndstico inicial de EP; de éstos 82.4% correspon-
dié efectivamente a una enfermedad de Parkinson,
5.8% a parkinsonismo secundario, 4.4% a otros diag-
ndsticos. El 6.3% restantes correspondieron a un
parkinsonismo atipico.?" Al analizar la prevalencia de
cada uno de los parkinsonismo atipicos los autores re-
portaron las siguientes frecuencias: PSP en 1%, ASM
2.4%, DCL en 1.5% y otros sindromes parkinsonicos no
clasificables en 1.4%. Al comparar estos resultados con
los de nuestro estudio destaca el hecho de un mayor
numero de pacientes con diagnodstico de EP (10% mas
en nuestra serie) y a pesar de que las frecuencias de
PSP y DCL son semejantes, se debe destacar nuevamen-
te la diferencia en la prevalencia relativa de ASM entre
ambos estudios.

El estudio PRIAMO (PaRkinson And non Motor
symptoms) evalué los sintomas no motores de 1,307
pacientes con diagndstico de parkinsonismo; de éstos
34 (2.6%) tenian diagnadstico de ASM, 30 (2.3%) de PSP,
14 (1.1%) de DCL y 11 (0.8%) de DCB.% Lo anterior equi-
vale a una frecuencia de 5.6% de parkinsonismos
atipicos en relacidén con el total de pacientes ingresa-
dos con diagndstico de sindrome parkinsonico. Esta
prevalencia de parkinsonismos atipicos corresponde
exactamente con la encontrada en nuestra muestra;
sin embargo, nuevamente la frecuencia relativa de ASM
y PSP difiere significativamente, no asi en el caso de DCL
y DCB.

Finalmente se debe resaltar la presencia de
parkinsonismos no clasificables, ya que estos casos
impactan directamente en la frecuencia relativa de las

demas entidades. Un estudio realizado en dos centros
terciarios de referencia (Londres y Barcelona) analiza-
ron 1,000 pacientes consecutivos con diagnéstico de
parkinsonismo; de éstos se tuvieron un total de 54
(5.4%) pacientes considerados inicialmente como
parkinsonismo no clasificable. Tras ser evaluados nue-
vamente solo nueve de ellos pudieron ser clasificados
como alguna forma de parkinsonismo atipico. En el
presente estudio la frecuencia de parkinsonismos no
clasificables fue extremadamente baja (1.1%) aunque
debe destacarse que dentro del grupo de
parkinsonismos atipicos este grupo de pacientes no
clasificables ocup6 19.4% de los mismos. Lo anterior
puede tener diversas implicaciones; estudios realizados
en poblacidén general han demostrado que al menos
15% de los pacientes diagnosticados con EP en reali-
dad no cumplen los criterios para la enfermedad, mien-
tras que 20% de los pacientes con EP que acuden a con-
sulta no especializada no son diagnosticados.* Dado
que la poblacién estudiada acude a un centro de re-
ferencia de tercer nivel que cuenta con especialistas
en trastornos del movimiento se esperaria una me-
nor tasa de error diagnostico. Por otra parte, debe
recordarse que el diagndstico definitivo es
histopatoldgico, por lo que se carece de forma obje-
tiva de demostrar 1o anterior. En contraparte, estos
casos de parkinsonismo no clasificable equivalen a la
quinta parte de los sujetos con parkinsonismo atipico.
Este niumero de casos sin diagnodstico especifico pue-
de ser explicado por la falta de estudios auxiliares dis-
ponibles en el pais. Al carecer de estudios de medicina
nuclear de transportador de dopamina con "%|-
loflupano o cardiaco con "?l-metaiodobenzilguanidina
el diagnostico recae unicamente en criterios clinicos
y datos sugestivos por imagen de resonancia mag-
nética. Se ha reconocido la pobre exactitud del diag-
nostico de los parkinsonismos atipicos unicamente
por criterios clinicos. El caso particular de los crite-
rios de DCL resalta esta situacion; su especificidad se
ha reportado en 95%, pero con una sensibilidad de
tan sélo 32.1%.% Otras limitaciones del presente estu-
dio incluyen principalmente la falta de diagndstico
histopatoldgico definitivo, por lo que los casos de
parkinsonismo atipico sélo pueden ser considerados
como posibles o probables. También es innegable un
sesgo de seleccidn por tratarse de un centro de refe-
rencia, Como consecuencia no es posible generalizar 10s
resultados a poblacion abierta o de otros centros hos-
pitalarios que no cuenten con los recursos materiales
ni humanos para diagnosticar estas entidades. Es im-
portante hacer mencion que a pesar de que el
parkinsonismo inducido por medicamentos es la segun-
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da causa mds comun de sindrome rigido-acinético en
el hemisferio occidental, en nuestro Instituto no se
documentd ningun caso. Lo anterior podria ser conse-
cuencia de que estos casos posiblemente sean identifi-
cados y no requieran ser referidos a un centro especia-
lizado en neurologia. Por otra parte, el Instituto
Nacional de Neurologia y Neurocirugia cuenta con un
servicio de tamizaje y al identificarse estos casos son
contrarreferidos a un segundo o primer nivel sin que
se ingresen o se evallien subsecuentemente.

CONCLUSION

La frecuencia de parkinsonismos atipicos en relaciéon
con el total de pacientes ingresados con diagndstico
de sindrome parkinsénico en el Instituto Nacional de
Neurologia y Neurocirugia fue de 5.6%. Este correspon-
de con lo reportado por otros centros de referencia
internacionales, sin embargo, la distribucién por diag-
nastico especifico de parkinsonismo difiere; asi mismo
se tiene un nimero considerable de parkinsonismos no
clasificables.
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