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Resumen

El parkinsonismo se define como la presencia de bradicinesia y al
menos unade las siguientes: temblor enreposo, rigidez o inestabilidad
postural. La mayor parte de los parkinsonismos estudiados en los
centros neuroldgicos se atribuyen a la enfermedad de Parkinson (EP).
Realizar el diagndstico diferencial puede ser complicado, sobre todo
en las etapas tempranas de la enfermedad, cuando las caracteristicas
de la EP se pueden sobreponer con aquellas presentes en otros
trastornos del movimiento. Los parkinsonismos atipicos son un
grupo de sindromes clinicos con rasgos ‘atipicos” de lo observado en
la presentacion clasica de la EP. La paralisis supranuclear progresiva
(PSP), la atrofia de multiples sistemas (AMS), la demencia por
cuerpos de Lewy y la degeneracién corticobasal son los principales
enfermedades neurodegenerativas a considerar dentro de los
diagndsticos diferenciales de la EP. Todos ellos comparten rasgos
parkinsonianos que hacen el diagndstico temprano un reto para el
neurdlogo, sin embargo, es importante para guiar el manejo de la
enfermedad y predecir su prondstico.
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Abstract

Parkinsonism is defined as the presence of bradykinesia and at least
oneofthefollowing:resttremor,rigidity,or posturalinstability. Most of
the parkinsonism seen at neurological centers represent Parkinson’s
disease (PD). Differential diagnosis can be complicated, particularly in
early stageswhen features of PD may overlap with those seenin other
movement disorders. Atypical parkinsonian disorders are a group
of clinical syndromes with atypical features beyond the classic PD.
Progressive supranuclear palsy (PSP), multiple system atrophy (MSA),
dementia with Lewy bodies (DLB) and corticobasal degeneration
(CBD) are the most prevalent. They all share parkinsonian features
which make early diagnosis a challenge for the neurologist. However,
it is important to guide management and predict prognosis.
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Introduccion

CONCEPTO DE PARKINSONISMO

El parkinsonismo es definido de acuerdo a los
criterios del banco de cerebros del Reino Unido
como la presencia de bradicinesia y al menos uno
de los siguientes: temblor de reposo, rigidez o
inestabilidad postural.! En cuanto se establece la
presencia de parkinsonismo, la principal pregunta
es si el parkinsonismo es debido a la enfermedad
de Parkinson (EP) o un trastorno atipico. El
diagnéstico de la enfermedad de Parkinson se
logra a través del ejercicio clinico, al identificar en
el paciente los signos cardinales de la enfermedad.
Sin embargo, el diagndstico diferencial con otras
formas de parkinsonismo puede ser un reto,
sobre todo cuando los signos y los sintomas se
tienden a sobreponer (Tabla 1). Presentamos una
revision de los parkinsonismos atipicos y los rasgos
clinicos y radioldgicos los cuales pueden ayudar a
distinguirlos y lograr un diagndstico acertado.

PARALISIS SUPRANUCLEAR
PROGRESIVA

La pardlisis supranuclear progresiva (PSP) es
un sindrome clinico que abarca la parélisis
supranuclear de la mirada, inestabilidad postural
y demencia leve.? La prevalencia en la poblacién
general no es bien conocida, sin embargo, algunos
estudios sugieren una prevalencia real de 6-6.4
casos por cada 100 000 individuos con una
incidencia entre 0.2 y 1.1 por cada 100 000.34 Con
un inicio en la parte final de los 50s a la mitad de
los 60s y una media de inicio de los sintomas a los
63 anos, la muerte llega usualmente dentro de los
6-12 anos posteriores al diagnostico.”

El Instituto Nacional de Trastornos Neuroldgicos
y Accidentes Cerebrovasculares (NINDS por sus
siglas en inglés) y la sociedad para la PSP, postularon
criterios para la enfermedad, en los cuales la
paralisis supranuclear vertical con anormalidades
para la infraversion de la mirada y la inestabilidad
postural acompanada de caidas inexplicables eran
las mejores caracteristicas predictivas.® Estos

criterios se enfocan en el diagndstico de la PSP
clasica, sin embargo, se han identificado variantes
menos distintivas de la enfermedad que pueden
llevar a un mal diagndstico (Tabla 2). Si bien,
podemos decir que esta es la presentacion clasica
de la PSP, conocida como sindrome de Richardson,
también existen otras presentaciones de la
enfermedad. La mas comun de dichas variantes es
la PSP- Parkinsoniana (PSP-P) la cual tiene muchas
similitudes con la EP, incluyendo mejor respuesta
a levodopa, movimientos oculares normales,
temblor postural y bradicinesia de los miembros;
sin embargo, las alucinaciones visuales, las
discinesias inducidas por farmacos y la disfuncion
autondmica son caracteristicas muy poco comunes
y pueden ser Gtiles como criterios de exclusion.”®
Existe otra variante que se presenta con hipotonia,
micrografia y congelamiento de la marcha, llamada
PSP- acinesia pura y congelamiento de la marcha
(PAGF por sus siglas en inglés).? Hay otro grupo
de pacientes que presentan distonia asimétrica
progresiva, apraxia, y pérdida sensorial cortical
(PSP- sindrome corticobasal) o apraxia del lenguaje
(PSP- Afasia no fluente progresiva).t%!

La inestabilidad postural, bradicinesia, torticolis
posterior y paralisis supranuclear de la mirada
dificultan la movilidad y causan las caidas
frecuentes, estos son los sintomas tempranos
mas comunes. Usualmente se manifiestan con una
marcha tambaleante (marcha del marinero ebrio) y
falla para mantenerse de pie después de levantarse
de un asiento, lo que causa una caida hacia atras
(signo del cohete).*?

La paralisis supranuclear vertical asociada a otros
signos y sintomas axiales puede representar
un rasgo diagndstico definitivo. Sin embargo,
usualmente se desarrolla afios después del inicio
delaenfermedad. En etapastempranas, el paciente
muestra sintomas oculares poco especificos, como
visién borrosa, fotofobia, dolory eritemaocular por
disminucidonenlafrecuenciadel parpadeo; también
pueden presentarse con disminucién del reflejo de
parpadeo, y enlentecimiento de los movimientos
sacadicos verticales durante la exploracion
neuroldégica. La sobreactividad del musculo frontal,
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Rigidez

Temblor

Marcha y postura

Paralisis Supranuclear
Progresiva
Predominantemente
axial

Temblor postural

Inestabilidad, caidas
tempranas, torticolis
posterior, marcha
tambaleante

Atrofia de Mdltiples
Sistemas

Rigidez simétricay
progresiva
Temblor en reposo

Inestabilidad, amplia
base de sustentacién,
caidas en etapas
avanzadas, torticolis
anterior

Degeneracion
Corticobasal

Rigidez asimétrica y axial

Temblor postural, en
reposo o de accion
Inestabilidad postural y
caidas

Demencia por Cuerpos
de Lewy
Predominantemente
axial

Menos prominente

Inestabilidad postural,
caidas frecuentes

Apatia, liberacién frontal, Disfuncion

Funciones mentales demencia disejecutivay

superioreésy cognicion  desinhibicion motora

Signos Bulbares Disartria, disfagia

frontoejecutiva

Disartria, disfagia,

Apraxia, afasia, Déficit ejecutivo, de

alteraciones dela atenciéon, memoria,
memoria alucinaciones visuales
y auditivas

Disartria, disfagia Disartria, hipofonia

estridor nocturno

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los parkinsonismos atipicos.

el précery el corrugador, pueden causar retraccion
palpebral y la caracteristica mirada fija. También
se ha descrito apraxia del parpadeo la cual puede
conducir a ceguera funcional.?

El parkinsonismo se presenta como bradicinesia
simétrica y rigidez axial, a diferencia del
parkinsonismo en la EP, el cual se exhibe como
sintomas asimétricos y rigidez de las extremidades.
Dentro de los sintomas bulbares, podemos
encontrar disfagia, lenguaje inteligible debido a
disartria severa, los cuales se desarrollan después
de una media de 6 afos con la enfermedad. Dentro
de las manifestaciones cognitivas y de la conducta,
la apatia afecta cerca del 90% de los pacientes
con PSP y puede confundirse con depresién. La
disfuncién en las funciones frontales se manifiesta
como signos de liberacion frontal, demencia
disejecutiva y desinhibicién motora, la cual se
puede evaluar con el signo del aplauso (aplauso
perseverante).® Los estudios de imagen carecen
de especificidad para su diagndstico, pero es
frecuente encontrar el “signo del colibri” que revela
atrofia rostral del mesencéfalo con un didmetro
menor de 17 mmen el corte sagital de laresonancia

magnética, asi como aumento de la seial del ntcleo
rojo.Otrohallazgofrecuenteeselhipometabolismo
frontosubcortical en la tomografia por emision de
positrones con fluorodesoxiglucosa (PET-FDG).1415
El inicio de caidas durante el primer ano de la
enfermedad, ladisfagiatempranay laincontinencia
son predictores Utiles de una supervivencia menor.
La principal causa de muerte asociada a PSP es la
neumonia, aunque también se han identificado
otras causas como eventos cardiovasculares
(embolia pulmonar, infarto del miocardio y falla
cardiaca) asi como infecciones de vias urinarias.?

ATROFIA DE MULTIPLES SISTEMAS

La atrofia de multiples sistemas (AMS) es una
enfermedad neurodegenerativa progresiva
caracterizada por falla autonémica, parkinsonismo
simétrico, ataxia  cerebelosa y  signos
corticoespinales en distintas combinaciones. La
media estimada de incidencia es de 0.6 a 0.7 casos
por cada 100 000 con un rango de 0.1 a 2.4 casos
por cada 100 000. La prevalencia ajustadaesde 4.4
por cada 100 000 con una incidencia de 3 por cada
100 00016. La edad de inicio de los sintomas es a
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los 56 aios con una media de sobrevida de 10 afnos
a partir del inicio de los sintomas.t”

Existen 2 presentaciones clinicas (Tabla 2), la
variante parkinsoniana (AMS-P) (previamente
conocida como degeneracion estriatonigral) la
cudl predomina en el 80% de los pacientes, y la
variante cerebelosa (AMS-C) (previamente conocida
como atrofia olivopontocerebelosa) donde la ataxia
es la principal manifestacién en el 20% de los
pacientes.'®| oscasosdelavarianteparkinsoniana
superan a la cerebelosa en la mayoria de los paises
con una relacién de 2:1 a 4:1,2°22 gunque se ha
observado que en paises como Japon, la variante
cerebelosa es la predominante.®® Los criterios
diagnésticos se centran en las manifestaciones
motoras, sin embargo, en las etapas tempranas
de la enfermedad, se presentan signos y sintomas
predominantemente disautonémicos (Tabla 2).
Los cambios implementados en los criterios
diagnésticos del segundo consenso, mejoran la
exactitud diagndstica en las etapas tempranas de
la enfermedad.?* Al igual que en |la EP, la AMS tiene
una fase prodrémica premotora en 20-75% de los
casos, requiriendo un rasgo que sugiera disfuncion
autondmica para diagnosticar una AMS posible.2+%3
La disautonomia sintomatica se presenta en casi
todos los pacientes como disfuncion urinaria (la
disfuncion eréctil es un sintoma temprano, pero no
es especifico para AMS) e hipotension ortostatica
(caida de 30 mm Hg en la tensién sistélica o 15 mm
Hg en la diastélica después de 3 minutos posteriores
a la toma de la tension arterial de una posicion
acostado y luego de pie).?* Aunado al temblor en
reposo bradicinesia, y rigidez progresivas, los
sintomas motores incluyen minipolimioclonias
en las manos, distonia craneocervical y disartria
aguda. La respuesta minima o ausente a levodopa
es un criterio mandatario para AMS-P, aunque
puede haber una respuesta transitoria a levodopa
en aproximadamente 40% de los pacientes en
las etapas tempranas de la enfermedad. Existe
inestabilidad postural, sin embargo, en contraste
con la PSP, las caidas recurrentes son inusuales
en las etapas tempranas. La AMS-C se manifiesta
con una marcha con amplia base de sustentacion,
temblor de accién, nistagmo de Ila mirada

Paralisis Supranuclear Progresiva
Sindrome de Richardson
PSP- Parkinsonismo
PSP- Acinesia pura y congelamiento de la marcha
PSP- Sindrome corticobasal
PSP- Afasia no fluente progresiva

Atrofia de Mdltiples Sistemas
AMS- Parkinsonica
AMS-Cerebelosa

Degeneracion Corticobasal
Sindrome Corticobasal
Sindrome conductual-espacial frontal
Variante no fluente/agramatica de la afasia primaria
progresiva

Demencia por cuerpos de Lewy
Prédromo tipo enfermedad de Alzheimer
Prédromo tipo enfermedad de Parkinson
*PSP: pardlisis supranuclear progresiva; AMS: atrofia de multiples

sistemas.

Tabla 2. Fenotipos de los parkinsonismos atipicos

conjugada o posicional, todos ellos signos de la
ataxia cerebelosa subyacente. La AMS-P puede
ser confundida y diagnosticarse como EP debido a
la similitud del cuadro cinico, sin embargo, aunque
puede haber respuesta a levodopa, menos del 10%
de los pacientes con AMS presentan una respuesta
excelente (comparadoconel 100%enlaEP).Lossignos
especificos que ayudan a distinguir a pacientes con
AMS respectoaaquelloscon EP sonlainestabilidad
postural temprana, progresién rapida, torticolis
anterior, estridor inspiratorio asociado aladistonia
de las cuerdas vocales, disfuncién bulbar severa e
incontinencia emocional.?> Asi mismo, el deterioro
cognitivo ha sido considerado un criterio para
excluir el diagndstico de AMS. No obstante, existe
evidencia que sugiere existencia de deterioro
cognitivo en la AMS, predominantemente
disfuncion frontoejecutiva. Sin  embargo, Ia
demencia temprana prominente debe orientar
al neurdlogo a considerar otros diagnodsticos.?
Dentro de los estudios de extensién, la resonancia
magnética muestra un aumento en la senal del
cerebelo, pedinculo cerebeloso medio y puente,
conocido como “signo de la cruz” atrofia del nicleo
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dentado e hiperintensidad a nivel de putdmenen T2
en pacientes con AMS-P. Los pacientes con AMS-C
también presentan el signo de la cruz, acompanado
de dilatacion del cuarto ventriculo y atrofia del
bulbo, olivas inferiores, niicleo dentado, pedinculo
cerebeloso medio y puente.** La sintomatologia
respiratoria (estridor, trastornos respiratorios
asociados con el suefo y la insuficiencia respiratoria) y
sus complicaciones representan la principal causa
de muerte en este grupo de pacientes.?”%®

DEGENERACION CORTICOBASAL

La degeneracion corticobasal (DCB) -inicialmente
descrita como degeneracion corticodentatonigra
con acromasia neuronal-2>% es un trastorno que
se caracteriza por parkinsonismo resistente a
levodopa asimétrico y progresivo, acompanado
de distonia, mioclonias y signos de dano cortical
(apraxia, fenomeno de la mano alienigena y pérdida de
la sensibilidad cortical).?! Su prevalencia es menor a
ladela PSPy AMS, conunaedaddeinicio alrededor
delos 63 afos y una sobrevida de 8 afios a partir del
inicio de los sintomas.32

Al igual que la PSP, la DCB tiene distintas
presentaciones (Tabla 2). La presentacion clasica
de parkinsonismo asimétrico y signos corticales
es conocida como sindrome corticobasal. Sin
embargo, existen otras presentaciones como
el sindrome conductual-espacial frontal en
el cual predomina la disfuncién cortical (falla
ejecutiva, cambios de la personalidad y disfuncion
visuoespacial); la variante agramatica/no fluente de
la afasia primaria progresiva en la cual predominan
las alteraciones del lenguaje y el sindrome de
Richardson, anteriormente descrito.32

Dentro de las manifestaciones motoras, las mas
predominantes e incipientes son la rigidez de
extremidades y la bradicinesia, dicha rigidez puede
atribuirse al parkinsonismo, la distonia o incluso a
una paratonia. La rigidez axial se ha reportado en
27% de las presentaciones iniciales, pero puede
manifestarse en algin momento de la enfermedad
hasta en el 69% de los casos.3*3¢ E| temblor puede
presentarse como una combinacién de reposo,
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postural y de accion, e indefinido. Se trata de un
temblor pobremente caracterizado pero muy
distinto al tipico temblor en reposo presente en la
EP.37-38 s alteraciones de la marcha se presentan
como inestabilidad postural y caidas que ocurren
en una frecuencia similar. La respuesta a levodopa
constituye un criterio de exclusion, sin embargo,
los pacientes con DCB pueden mostrar una
respuesta leve o moderada, y en rara ocasion
desarrollar discinesias inducidas por levodopa, a
pesar de esto, la respuesta sostenida es rara. Otras
manifestaciones motoras incluyen mioclonias
de latencia muy corta que se superponen con
distonias.3®

Dentro de las manifestaciones corticales presentes
enla DCB, la apraxia es un signo cardinal, siendo la
apraxia ideomotora la mas cominmente descrita.?”
Cabe sefalar que la distonia, rigidez y bradicinesia
suelen complicar la evaluacién de la apraxia
ideomotora y hacen casi imposible diagnosticar la
apraxia cinética de las extremidades.®® Otro rasgo
importante es el fendmeno de la mano “alienigena”
(movimientos complejos no intencionados que
interfieren con tareas normales y la sensacién de que
una extremidad es ajena o que tiene una voluntad
propia)®®%® se encuentra presente en el 30% de
los pacientes.®® Las alteraciones del lenguaje son
frecuentes, siendo la afasia primaria progresiva, la
afasia progresiva y la afasia progresiva no fluente
las mas comunes, sin embargo, frecuentemente se
acompana de apraxia del lenguaje, lo que puede
hacer dificil la evaluacién de las afasias. Respecto
al deterioro cognitivo, 50% de los pacientes
presentaran algun tipo de disfuncion al inicio y
hasta 70% lo presentaran en algin momento,
siendo las alteraciones de la memoria las mas
prevalentes.

Las alteraciones corticales se pueden abordar
utilizando las siguientes pruebas: la prueba
de nominacién de Boston que valora la fluidez
del lenguaje y nominacién. La escala del
comportamiento del “Consortium to Establish
Registry for Alzheimer’s Disease” (CERAD por
sus siglas en inglés) permite identificar errores
espaciales de predominio parietal y errores de
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planeacion asociados a disfuncion frontal. Otra
prueba util es la prueba de digitos, que se podria
utilizar para la evaluar la funcién ejecutiva tiene
una limitante en este tipo de pacientes, porque
al tener una afeccion previa del lenguaje podria
dar resultados anormales. Por esto es que se
recomienda interpretar los resultados con
precaucion. La evaluaciéon de la memoria en estos
pacientes identifica la memoria episédica como la
mas afectada alterada mientras que la memoria
a largo plazo suele estar preservada. Esto se
puede evidenciar mejor utilizando la prueba de
“supraspan list learning task”. Otra prueba util es el
Mini Mental State Examination (MMSE), el cual no
suele reportar demencia en un principio, pero el
puntaje disminuye en promedio 3 puntos por afno
alcanzando al final un déficit cognitivo importante
asociado a demencia moderada. **

Los datos de imagen mas representativos son la
atrofia cortical asimétrica e hipointensidad del
putamen y globo palido y reduccién de la cabeza
del cuerpo calloso en el estudio de resonancia
magnética, asi como hipometabolismo en el
SPECT-FDG.*Y al igual que en las enfermedades
anteriormente descritas, las complicaciones
respiratorias, en este caso la bronconeumonia,
constituyen la principal causa de muerte en estos
pacientes.3?

DEMENCIA POR CUERPOS DE LEWY

La demencia por cuerpos de Lewy (DCL) es la
segunda demencia neurodegenerativa mas comun
después de la enfermedad de Alzheimer (EA). Se
estima que abarca del 0-39.5% de los casos de
demencia.®®El término DCL se utiliza para designar
pacientes con demencia y parkinsonismo que
ocurren de manera concomitante. Las similitudes
clinicas y patoldgicas con la EP sugieren que
ambas entidades pueden ser parte del mismo
espectro. Sin embargo, la demencia en la EP
siempre inicia después de que aparecen los signos
extrapiramidales en el contexto de una EP bien
establecida , mientras que la DCL se diagnostica
cuando la demencia se presenta antes o de manera
concurrente con el parkinsonismo, generalmente
en el lapso de 1 afo (regla de 1 ario). En anos

recientes se ha demostrado, que puede coexistir
la patologia de EA (proteina tau y B-amiloide) en
pacientes con DCL, de alguna manera frenando la
expresion fenotipica de los cuerpos de Lewy, por lo
que se podria presentar en lafase prodromicade la
enfermedad un fenotipo de EA y otro de EP (Tabla
2). 4492 | 3 principal caracteristica de la DCL es el
deterioro cognitivo progresivo de una magnitud
suficiente para interferir con las funciones
sociales y ocupacionales. El déficit de la memoria
prominentey persistente puedenonecesariamente
presentarse en las etapas tempranas, pero se
vuelve evidente conforme progresa la enfermedad.
El déficit de atencidon, disfuncién ejecutiva vy
alteraciones visuoespaciales son especialmente
notorios. En comparaciéon con la demencia en la
EP, los pacientes con DCL tienen menos rasgos de
parkinsonismo, aunque en caso de presentarse, lo
hacen en un sentido axial, con una inestabilidad
postural importante y temblor menos prominente.
De acuerdo a las guias del consenso para el
diagnéstico clinico, se requieren 2 de 3 rasgos para
el diagndstico de probable DCL y 1 para posible
DCL, dichos rasgos son: 1) cognicion fluctuante con
variacion en la atencién y alerta, 2) alucinaciones
visuales recurrentes y 3) parkinsonismo. Los
signos extrapiramidales se reportan en 25-50%
de los casos al momento del diagnéstico, y 75-
80% de los pacientes llegan a desarrollar algin
rasgo parkinsoniano durante el curso natural
de la enfermedad. El perfil de manifestaciones
extrapiramidales es generalmente similar a los
pacientes con EP, con mayor inestabilidad postural
e inexpresividad facial, pero menor temblor y baja
respuesta a levodopa.

Otrasmanifestacionesqueapoyaneldiagnésticode
DCL son las caidas frecuentes, pérdida transitoria
del estado de alerta, ilusiones sistematizadas,
alteraciones del sueno REM, depresion y apatia.
Las alucinaciones auditivas complejas son las mas
frecuentes en la DCL. Los expertos sefialan que
las diferencias en temporalidad en los signos y
sintomas pueden ayudar a distinguir la DCL de la
EPylademenciaen EP4 Respecto ala enfermedad
de Alzheimer, la apraxia visuoconstructiva es una
manifestacion especifica de la DCL que se puede
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valorar con la prueba de los pentagonos del MMSE
y que, ademas, se detecta enlaetapa pre-demencia.
44 Otras alteraciones que puedenencontrarseenel
MMSE en pacientes con DCL, a diferencia de otras
enfermedades, es la disminucién en la velocidad de
la atencion y falla en la memoria de trabajo.*> No
existen manifestaciones radioldgicas especificas
en la DCL, la principal utilidad de la neuroimagen
es descartar otras etiologias de demencia
(enfermedad de Alzheimer y demencia vascular). Sin
embargo, la baja recaptura de dopamina en los
nucleos de la base, la hipoperfusién generalizada
con actividad occipital reducida en el PET/
SPECT son datos que refuerzan el diagndstico.
Dentro de los estudios neurofisioldgicos, el
gammagrama miocardico con baja captacion
de yodo-131-metayodobenzilguanidina (MIBG)
y el electroencefalograma con ondas agudas
transitorias en el I6bulo temporal, respaldan el
diagnostico.*

Asi como existen diferencias clinicas que
distinguen los diversos parkinsonismos atipicos
de la enfermedad de Parkinson, también existen
manifestaciones radioldgicas que, aunadas a la
clinica, permiten aumentar la probabilidad de llegar
a un diagnostico certero. Dichas manifestaciones
seresumen en la Tabla 3.
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Paralisis Supranuclear Progresiva
Atrofia del mesencéfalo en RMN sagital con signo del
colibri

Atrofia de Mdltiples Sistemas
AMS-P muestra hiperintensidad en la region externa
del ntcleo lenticular en secuencia T2 de RMN.
AMS-C puede mostrar hiperintensidad en el puente
por atrofia de los pedunculos cerebelosos conocido
como signo de la cruz caliente

Degeneracion Corticobasal
Atrofia cortical frontal y parietal asimétricas
Reduccién de la cabeza del cuerpo calloso
Hipometabolismo de nucleos de |la base en SPECT
Demencia por Cuerpos de Lewy

Ausencia de lesiones en sustancia blanca descarta
demencia vascular
Atrofia hipocampal leve descarta enfermedad de
Alzheimer

* RMN: resonancia magnética nuclear; AMS: atrofia de multiples
sistemas ; SPECT: tomografia computada de emisién monofotoni-
ca (por sus siglas en inglés);

Tabla 3. Hallazgos radiolégicas de los parkinsonismos
atipicos
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Conclusiones

Dentro del parkinsonismo idiopatico, la enfermedad de Parkinson
constituye el trastorno mas prevalente. Los parkinsonismos atipicos
constituyen un espectro de enfermedades neurodegenerativas
fatales, cuyas manifestaciones clinicas, particularmente en los
estadios iniciales hacen del diagndstico un reto para el neurdlogo.
Sin embargo, existen sutilezas al interrogatorio y la exploracion fisica
gue pueden facilitar y elevar la exactitud diagnéstica (Figura 1). Es
importante realizar un diagnostico correcto para guiar el manejo y
predecir el prondstico para los pacientes y sus familias, y conforme
se desarrollen terapias mas especificas para la enfermedad, el
diagnostico temprano se volvera aiin mas importante.
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Sindromes Parkinsonianos atipicos
Brandicinesia + (temblor o rigidéz o inestabilidad
postural) con mala respuesta a levodopa

Signos )
orientadores | |
I
(Existen datos autonémicos? ¢Demencia ocurrio {Fenémeno de ¢Paralisis de la
(disfuncién urinaria, hipotension antes que el la mano mirada
ortostatica) parkinsonismo? (un alienigena? vertical?

ano o mas antes) |

AMS DCL DCB PSP
| | |I_| |
AMS-C AMs-P Alt. Alt. Daiio Alt. Alt. Alt.
| Motora Mental cortical Motora Motoras Visuales
Ataxia de la Mioconias, Temblor poco Alt. Apraxis Rigidez Vision A
marcha o distonias prominente. Visuespacial. ~ ideomotora.  asimétrica. _borrosa.  simétricay
miembros. (craneofacial, Rigidez axial. Atencion Demencia. Distonias. Fenomeno axial.
Bl orofacial). alterada. Pérdidadela Mioclonias  de Bell. Gaidas
escandida Estridor Alucinaciones.  sensibilidad Mirada e
| | Alt. En el cortical. fija.

[ estado de alerta

{Alteracion
cognitiva?
Si, disfuncion
frontoejecutiva.

*AMS-C: atrofia de multiples sistemas cerebelosa; AMS-P: atrofia de multiples sistemas parkinsoniana; DCL: demencia
por cuerpos de Lewy; Alt: alteraciones; DCB: degeneracién corticobasal; PSP: pardlisis supranuclear progresiva.

Figura 1. Abordaje clinico de los parkinsonismos atipicos
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