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RESUMEN

SUMMARY

A partir de la definicion de la enfermedad, denomi-
nada también como «sindrome de Steele-Richardson-
Olszewsky», describimos dos casos diagnosticados en
nuestro Servicio. Los enfermos fueron incluidos en un
principio dentro de la enfermedad de Parkinson, pero
su respuesta a la terapéutica farmacolégica y su evolu-
cién clinica fueron desfavorables. La aparicién de nue-
va sintomatologia, discordante de un parkinsonismo
puro, obligé a la sospecha de su verdadera patologia.

. patients were first included into the Parkinson Disease,

Begining from the definition of the disease, also na-
med as «Steele-Richardson-Olszewsky Syndrome», we
describe two cases, diagnosticed in our Service. Both

but their response to farmacologic treatment and their
clinic evolution were bad. The arising of new syntoma-
tology, disaccording with a pure parkinsonism, carried
to the suspect of their true pathology. -

INTRODUCCION: Descripcion de la
enfermedad

La parilisis supranuclear progresiva
fue descrita por Steele, Richardson y
Olszewsky en 1963, a partir de una se-
rie de pacientes estudiados clinica-
mente por el propio Richardson. Se
caracteriza por una oftalmoplejia su-
pranuclear, plejia que afecta con mds
frecuencia a la mirada hacia abajo, pa-
ralisis seudobulbar, distonia axial en
extension (que cuando afecta a la mus-
culatura cervical es pricticamente pa-
tognomonico), rigidez de los miem-
bros y, de forma variable e inconstan-
te, demencia o seudodemencia, signos
piramidales y extrapiramidales, y sin-
tomatologia cerebelosa.

Los primeros signos de la enferme-
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dad pueden ser trastornos del equili-
brio y de la marcha, produciéndose
caidas inesperadas; mas tarde, apare-
ce progresivamente dificultad para la
fijacion de la mirada, asi como para la
elocucién de la palabra, instaurando-
se también paulatinamente el cuadro
florido.

Segin la bibliografia que nosotros
hemos revisado, el cuadro clinico es
enormemente variable de unos a otros
pacientes, apareciendo la sintomatolo-
gia tipica con versatilidad en inten-
sidad.

La anatomia patoldgica no es espe-
cifica, encontrandose caracteristica-
mente una pérdida de neuronas, con
degeneracién neurofibrilar predomi-
nante, siendo sustituidas por gliosis as-
trocitaria, pudiendo hallarse estos da-
tos en regiones dispares del encéfalo,
pero de forma casi constante en Tec-
tum y Tegmentum del cerebro medio,
nicleo subtalamico de Luys, nicleo
vestibular y nicleos oculares.

En el dia de hoy, se desconoce la
etiologia del sindrome, y no se ha en-
contrado tratamiento eficaz. La evolu-

cién es lenta y progresiva, conducien-
do a la muerte en 5 a 7 afios, por tér-
mino medio.

Se debe sospechar en sindrome de
Steele-Richardson-Olszewsky en. pa-
cientes de edad adulta, que comienzan
a caerse repetida e inexplicablemente,
y en los que se evidencian sintomas y
signos extrapiramidales con rigidez de
nuca y paralisis de la mirada conjuga-
da, sobre todo para la verticalidad.

CASO CLINICO

HISTORIA DEL PACIENTE 1

C. R. A. es una mujer de 60 afios
de edad. Entre sus antecedentes per-
sonales cabe sefalar una fibrosis retro-
peritoneal, con estenosis ureteral de-
recha que acarrea infecciones urina-
rias de repeticién, en tratamiento an-
tibioterdpico periédico. Sus antece-
dentes familiares carecen de interés
neurolégico, no habiéndose evidencia-
do datos de parkinsonismo.

La enferma acudié hace algo maés
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de dos afios a nuestro servicio, por
venir notando desde meses atrds una
lentificacién general y trastornos de
la escritura, sin temblor. A la explo-
racion se verificé entonces rigidez,
que se interpreté como en «rueda den-
tada», bradipsiquia y bradicinesia im-
portantes, y marcha inestable con pa-
sos cortos. Fue diagnosticada de en-
fermedad de Parkinson, y se comenzd
con tratamiento a base de L-Dopa. En
las revisiones periddicas se pudo obje-
tivar en un principio una mejoria en
la sintomatologia de la paciente, pero
pocos meses después la enferma reca-
y6, empeorando progresivamente, y
acusandose enormente los sintomas
referidos. Nos replanteamos el diag-
néstico establecido, y la enferma es in-
gresada para estudio.

A la exploracién encontramos una
facies animica e inexpresiva, con voz
apagada y taquifémica, asi como «di-
sartrica». Su marcha es dificil de defi-
nir, siendo lenta, inestable y con un
braceo caracteristico que le confiere
aspecto de «soldadito de plomo». No
existe flexion ventral del tronco.

Hay pardlisis oculomotora para la
mirada vertical, tanto hacia arriba
como hacia abajo, compensando la
paciente con movimientos cefélicos
(sindrome de Parinaud). Se evidencia
una importante rigidez e hipertonia,
muy acusada a nivel de cuello, donde
adquiere cardcter elastico. Los refle-
jos osteotendinosos son vivos y simé-
tricos. La exploracion del térax y del
abdomen no refleja dato patoldgico
alguno.

Llama la atencion la actitud de la
enferma, en la que destacan gran bra-
dicinesia, bradipsiquia avanzada y una
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mirada fija, que no atiende al medio
que le rodea.

Entre las exploraciones comple-
mentarias realizadas, aparece un fon-
do de ojo normal, un electroencefalo-
grama también normal, analitica en
sangre normal. Se practican potencia-
les evocados visuales que pueden de-
finirse como normales, potenciales
evocados auditivos: oido derecho nor-
mal, oido izquierdo con discreto retra-
so en todos los componentes, conser-
vandose las latencias interpico. Dado
que la paciente presenta hipoacusia iz-
quierda de larga evolucién, este dato
es poco valorable. Se pide informe a
Otorrinolaringologia, cuyo resultado
es una hipoacusia izquierda antigua.

El urocultivo dio mas de 100.000 co-
lonias de Coliformes.

Se realizé TAC craneal, en el que
se evidencian dilatacion moderada del
ventriculo lateral derecho, y leve del
izquierdo, sin imagen sugestiva de hi-
drocefalia. Se objetivan minimos da-
tos de atrofia cértico-subcortical.

Se hizo puncidn lumbar, observan-
dose un liquido claro. El resultado de
su andlisis fue normal.

EVOLUCION

En el momento de su ingreso se re-
tiré toda medicacién neuroldgica a la
paciente, implantandose tan sélo anti-
bioterapia para su proceso infeccioso
urinario. Su sintomatologia general no
varié con ello, pero a los pocos dias
aparecia mds «despierta», habiendo
mejorado algo su bradipsiquia. Se
realizé6 una bateria cortical, dando
como resultado una lentificacién gene-
ral, pero sin signos objetivos de de-
mencia, cuadro que ha sido denomi-
nado por algunos autores como «seu-
dodemencia». La exploracién cortical
era muy valorable, dado el nivel cul-
tural de la enferma, ya que habia sido
maestra durante su vida activa.

Antes de ser dada de alta, se im-
planté nuevamente tratamiento con
L-Dopa, y se hacen revisiones perio-
dicas, no objetivindose mejoria fran-
ca.

HISTORIA DEL PACIENTE 2

Nuestro segundo caso es un varén
de 75 anos de edad, que acude a con-
sulta por presentar desde hace cinco
anos un cuadro de evolucién progresi-

va, caracterizado por lentificacién glo-
bal de los movimientos, descenso en
la intensidad de la voz, que se hace di-
ficilmente inteligible cuando lleva
cierto tiempo hablando, y deterioro
general de las funciones corticales.

Diagnosticado inicialmente de en-
fermedad de Parkinson, se han veni-
do practicando distintos tratamientos
a base de L-Dopa con inhibidor y bro-
mocriptina, sin observarse ningin re-
sultado positivo.

No existen en su historia clinica an-
tecedentes personales ni familiares de
interés neurolégico.

A la exploracion, el paciente pre-
senta muy importante pérdida de la
mimica, asi como de los movimientos
gestuales. Existe bradipsiquia y bradi-
cinesia muy marcadas, con voz moné-
tona y de muy escaso volumen. Su as-
pecto es rigido en general, con mira-
da fija y ausencia de movimientos ocu-
lares espontdneos; asimismo, hay ten-
dencia a la retropulsidon cefalica. Se
evidencia una incapacidad para la ele-
vacién de la mirada conjugadamente
(sindrome de Parinaud), asi como
para la convergencia ocular. Los mo-
vimientos de descenso y lateralizacién
estan conservados, aunque muy len-
tificados.

El fondo del ojo es normal, no hay
alteracién de otros pares craneales. Se
objetiva moderada hipotonia. en las
cuatro extremidades, con signo de la
«rueda dentada» al realizar el pacien-.
te movimientos contralaterales. Los
reflejos osteotendinosos son vivos si-
métricamente. No existe temblor, dis-
cinesias en reposo o de actitud, ni
otros movimientos anormales. No
existen signos cerebelosos.

La marcha es practicamente impo-

sible, dando pasos cortos y arrastran-

do los pies con bloqueos casi cons-
tantes.

Se practicaron exploraciones com-
plementaria, entre las que se encuen-
tran un estudio analitico completo
(sangre, orina y bioquimica), que esta
dentro de limites normales. Las RX de
craneo y columna cervical objetivan
signos degenerativos artrésicos, sin
otros hallazgos. El electroencefalogra-
ma es normal. Se hicierpon potencia-
les evocados, que fueron normales.

El TAC craneal, reiterado en dos
ocasiones: una al comienzo del cuadro
y otra en la actualidad, demuestra dis-



cretos signos de atrofia cértico-subcor-
tical, en relacion con la edad del pa-
ciente probablemente. El tamaiio ven-
tricular estd dentro de los limites nor-
males, y no se evidencian otros datos
patoldgicos.

Al igual que en el anterior, este pa-
ciente presenta liquido cefalorraqui-
deo claro y con examen de laborato-
rio normal, obtenido por puncién lum-
bar.

EVOLUCION

A pesar de tratamiento, el cuadro
ha seguido su evolucién desfavorable-
mente, y el paciente presenta en la ac-
tualidad una practica incapacidad para
realizar la marcha, notable torpeza
motora en miembros superiores y al-
teraciones de las funciones corticales.
Existe incontinencia urinaria. En nin-
gin momento ha presentado temblor
ni otros movimientos anormales.

También en este caso se realiazd
una bateria cortical, mediante la cual
se vieron alteraciones discretas y glo-
bales en las esferas gndsicas, préxicas
y mnésicas, junto a un gran enlenteci-
miento avanzado y generalizado.
Tampoco en este paciente existian da-
tos fundamentados objetivos de de-
mencia como tal, aunque si tal vez de
«Pseudodemenciax».

DISCUSION Y COMENTARIOS

Ambos pacientes, presentados
como caso 1 y caso 2 respectivamen-
te, presentaron un cuadro evolutivo si-
milar. Los sintomas que nos refirie-
ron, asi como los signos objetivados

durante la exploracién clinica, mostra-
ban un evidente parkinsonismo de lar-
ga evolucién.

En aquel momento, como ha que-
dado dicho, no se pensé sino en una
enfermedad de Parkinson en los dos
enfermos, y el tratamiento con L-Do-
pa mejord temporalmente la clinica en
el caso 1, lo que nos hizo falsamente
«confirmarnos» en nuestro diagnés-
tico.

Sin embargo, en las revisiones pe-
riddicas que se sucedieron pudo com-
probarse cémo la mencionada mejoria
se sigui6é de forma progresiva de rea-
paricién de la sintomatologia, que en
un principio ella misma contaba, asi
como la aparicién de otros signos nue-
vos: taquifemia, rigidez elastica de la
nuca, voz apagada y «disartrica». A
partir de este momento en que empeo-
16, la enferma se deterioré progresi-
vamente, a pesar de aumentarse el tra-
tamiento en cuanto a dosis se refiere.
Dicha mala evolucién es similar a la
encontrada en el paciente del caso 2,
desde un primer momento.

Todo ello hizo que desconfidramos
de aquel diagndstico, y citdramos nue-
vamente a los enfermos para una reex-
ploraciéon detallada y objetiva. Asi,
encontramos datos netamente extrapi-
ramidales (bradicinesia, cara poco ex-
presiva, rigidez e hipertonia, pasos
cortos, etc.), pero anadidos a otros
francamente discordantes de un par-
kinsonismo puro (braceo con brazos
rigidos en «soldadito de plomo», au-
sencia absoluta de flexién ventral del

‘tronco, oftalmoplejia para la mirada

vertical conjugada o «sindrome de Pa-
rinaud», y una importantisima inesta-
bilidad para la bipedestacién, que les
obliga a irse sujetando constantemen-
te y les imposibilita para caminar so-
los).

Como consecuencia del nuevo enfo-
que del proceso diagnéstico, orienta-
mos el estudio ahora directamente a
descartar la pardlisis supranuclear pro-
gresiva de Steele-Richardson-Ols-
zewsky, proceso sobre el que recay6
nuestra sospecha. Para ello, los enfer-
mos fueron ingresados, y se les prac-
ticaron toda la serie de pruebas com-
plementarias ya detalladas.

Al analizar a posteriori el proceso,
hemos comprobado que el desarrollo
evolutivo de nuestros enfermos con-
cuerda con el descrito por los autores
que describieron la enfermedad, asi
como por los otros que a lo largo de

estos tltimos-22 afnos han revisado el
tema a través de su propia casuistica.
El comienzo de la sintomatologia
ocurrié en la 7.* década de la vida, se
inicié con signos extrapiramidales de
tipo parkinsoniano, evolucioné desfa-
vorablemente en el transcurso de dos
a cinco anos, aun con tratamiento far-
macoldgico, y se sumaron posterior-
mente otros signos, caracteristicos de
la enfermedad de Steele-Richardson-
Olszewsky.

Las exploraciones complementarias
que se realizaron concuerdan riguro-
samente con las obtenidas por otros
autores, no encontrindose realmente
en ellas ningin dato patolégico es-
pecifico.

Claro estd, cabe sospechar en otros
procesos cuya clinica simula la de ésta,
aun muy desconocida patologia, como
es primordialmente la hidrocefalia
normotensa. Sin embargo, y con vis-
tas a descartarla, se practicé Scanner
craneal, dando como resultado una di-
latacién ventricular derecha, y en me-
nor grado izquierda, pero de tipo no
especifico (caso 1), y ausencia absolu-
ta de dilatacién ventricular (caso 2),
que en ningun caso sugerian hidroce-
falia, segiin informe del propio Servi-
cio de Radiologia del hospital que rea-
lizé la prueba. No obstante, se reali-
zaron sendas ventriculografias y flujo
isotopicos (RHISA) para visualizar el
funcionalismo del liquido cefalorra-
quideo, que resultaron ser normales,
descartando asi objetivamente el diag-
nostico de hidrocefalia normotensa.
Por otra parte, esta descrito que en la
parilisis supranuclear progresiva es
caracteristico encontrar en el TAC
craneal dilatacion de los ventriculos
laterales, asi como del cuarto ventri-
culo y de otras cisternas endocranea-
les, aunque siempre en grado modera-
do, lo que efectivamente hemos en-
contrado nosotros también.

En lo que al deterioro psiquico se
refiere, algunos autores hablan de la
aparicién de un proceso de demencia-
cién con deterioro psiquico muy evi-
dente, mientras que en otros trabajos
se dice que realmente no existe una
verdadera «demencia», sino un proce-
so caracterizado por cambios minimos
en la conducta del individuo, incluyen-
do cambios menores en los habitos
diarios de los enfermos. La enferma
del caso 1 fue maestra durante su vida
activa, lo que obliga a pensar que su
status cultural era bueno; el otro en-
fermo, caso 2, tenfa un nivel cultural
«medio». Por ello, el realizar una ba-
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teria cortical iba a ser enormemente
valorable; se realizé dicha exploracion
segiin el modelo que usamos habitual-
mente en el protocolo de nuestro ser-
vicio, obteniendo como resultado a la
prueba una importantisima lentifica-
cién en la realizaciéon de la misma,
pero cometiéndose pocos errores, y de
escaso valor patoldgico. Por todo ello,
la bateria cortical nos sirvié para de-
mostrar la muy avanzada bradipsiquia

y bradicinesia que los pacientes te-
nian, y para comprobar que no existia
demencia como tal, sino un cuadro
menor, que se ha venido en llamar
«seudodemencia», y que al dia de hoy
parece la forma mds frecuente en este
sindrome.

CONCLUSION

Los enfermos que presentamos
cumplen todos los criterios de enfer-
medad de Steele-Richardson-Ols-
zewsky, o pardlisis supranuclear pro-
gresiva, tanto desde el punto de vista
evolutivo como del epidemiolégico y
del clinico. Las exploraciones comple-
mentarias realizadas descartan otras
patolégicas que pueden simular la en-

fermedad, y a su vez concuerdan con
las habitualmente halladas en el pro-
ceso que nos ocupa.

Por todo ello, creemos encontrar-
nos ante dos nuevos casos de los to-
davia escasos en la literatura desde
que fue descrito en 1963, y mas, aun
si nos cefiimos a la literatura denues-
tro médico. Como todos los otros au-
tores, hemos tenido que recurrir no al
diagnéstico de certeza, sino al de «por
exclusién», dado que la enfermedad
no est4 suficientemente documentada.
Esperamos que en un futuro no muy
lejano se esclarezcan éste y otros pro-
cesos oscuros en diagndstico y trata-
miento, de cuantas patologias afectan
al hombre, en bien de la propia hu-
manidad.
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