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Sindrome de Steele Richardson-Olszewski: Revision de tema

RESUMEN

Los sindromes de Parkinson atipicos como la pardlisis supranuclear progresiva (PSP), también
conocida como sindrome de Steele-Richardson-Olszewski son sindromes neuroldgicos atipicos de
presentacion tardia, con 7 variantes clinicas con supervivencia muy baja tras el diagndstico,
requiere de 1 manejo multidisciplinario para lograr los mejores objetivos, asi como la
participacion activa del entorno familiar.

Palabras clave: pardlisis espranuclear progresiva,; sindrome de Steele-Richardson-Olszewski;
sindrome de Parkinson acinético-rigido.
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Steele Richardson-Olszewski Syndrome: Topic Review

ABSTRACT

Atypical Parkinson's syndromes such as progressive supranuclear palsy (PSP), also known as
Steele-Richardson-Olszewski syndrome, are atypical neurological syndromes of late presentation,
with 7 clinical variants with very low survival after diagnosis, requiring 1 multidisciplinary
management to achieve the best objectives as well as the active participation of the family
environment.

Keywords: progressive spranuclear palsy, Steele-Richardson-Olszewski syndrome ; akinetic-rigid
Parkinson syndrome
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INTRODUCCION

La pardlisis supranuclear progresiva (PSP) o sindrome de Steele Richardson-Olszewski es
un trastorno neurodegenerativo caracterizado por alteraciones progresivas de la marcha
(con falta de equilibrio y caidas tempranas) y una paralisis supranuclear de la mirada
(tipicamente mirada hacia abajo) (Collins, 1995; Maher, 1985). Otras caracteristicas
pueden incluir rigidez axial y de las extremidades, trastornos motores de los parpados,
signos pseudobulbares (disartria y disfagia), y demencia frontal/subcortical (Collins, 1995;
Morris, 1999). En los pacientes debuta tipicamente entre la quinta y séptima década de
la vida (Barclay, 1997, Neophytides, 1982). La edad media de inicio es de
aproximadamente 63 afios y la media la supervivencia es de 6 a 9 afios (Barclay, 1997;
Gold, 2012; Morris, 1999; Neophytides, 1982). La incidencia de El PSP se estima entre 1,4
y 5,3 por 100.000 (Gold, 2012; Morris, 1999). Neuropatoldgicamente, la PSP se asocia
con el depdsito de hiperfosforilados tau como ovillos neurofibrilares, hilos de neuropil, y
gliosis fibrilar en el palido, subtaldmico nucleo, nucleo rojo, cuerpo estriado, sustancia
negra, tegmento pontino, nucleo oculomotor, médula, y nucleo dentado (Morris, 1999;
Tawana, 2001; Williams, 2009).

METODOLOGIA

Se realizé una revision narrativa por medio de una busqueda en la literatura en diversas
bases de datos entre las que se encuentra PubMed, SciELO, Elsevier, Cochrane, con la
finalidad de encontrar estudios que reporten epidemiologia, fisiopatologia, diagnostico,
manifestaciones clinicas y tratamiento de la paradlisis supranuclear progresiva. Se
utilizaron varias combinaciones de los siguientes términos de busqueda: Steele-
Richardson-Olszewski syndrome, progressive supranuclear palsy, sindrome bradicinético
progresivo, parkinsonismo. La revisién se realizé en los idiomas inglés y espafiol.

Se encontraron cerca de 10,000 articulos, de los cuales se incluyeron 20. Los articulos
fueron elegidos por su relevancia para el propdsito de la revision con base en la
experiencia clinica y de investigacion de los autores. Los textos utilizados para la
elaboracién de este articulo de revision incluyen revisiones narrativas, reportes de caso

y libros de caracter nacional e internacional.
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RESULTADOS Y DISCUSION

La paralisis supranuclear progresiva (PSP) habia sido sefialada en la bibliografia cientifica
desde antes de su descripcidén por los autores Steele, Richardson y Olszewski, en los
trabajos del Dr. Charcot quien habia descrito una forma de distonia de cuello, ademas de
poco mas de 10 publicaciones previas a 1964 (Golbe, 2018).

La PSP es un raro desorden neurodegenerativo considerado como un parkinsonismo
atipico. Las investigaciones cientificas indican que los principales eventos patogénicos en
esta enfermedad son la perdida neural, la gliosis y el depdsito de proteina Tau
hiperfosforilada que es neurotodxica y produce abundantes ovillos neurofibrilares (ONF)
de tipo globoso como en otras patologias neurodegenerativas (Ali & Josephs, 2018).

El diagndstico definitivo del sindrome de Steele, Richardson y Olszewski se confirma
neuropatoldgicamente a través de biopsia post morten, pero han existido diversos
criterios clinicos para asumir la enfermedad como posible o probable.

Para 1996 el Instituto Nacional de Trastornos Neurolégicos y Accidentes
Cerebrovasculares y La Sociedad para la Paralisis Supranuclear Progresiva (NINDS-SPSP,
por sus siglas en inglés) propusieron criterios para el diagndstico de paralisis supranuclear
progresiva, los cuales indicaban que un caso de PSP posible se presentaba como un
trastorno gradualmente progresivo, con paralisis de la mirada vertical (superior o inferior)
o enlentecimientos de los movimientos sacadicos, inestabilidad postural, y caidas
durante el primer afio de la enfermedad, ademads de la ausencia de otras enfermedades
que expliquen los sintomas dentro del abanico de posibilidades diagnosticas (Armstrong,
2018; Litvan, 1996). Sin embargo, estos criterios se centraban exclusivamente en la
presentacion clasica de la enfermedad, pero a través de los afios se describieron multiples
variantes de esta patologia, para el resto de los fenotipos estos criterios resultaban
ineficientes con una baja sensibilidad lo cual dificulta aun mas el diagnostico (Hoglinger,
2017; Respondek, 2014).Por ello, a partir del 2017 El Grupo de Estudio de PSP de La
Sociedad de Desodrdenes Del Movimiento (MDS-PSP) propuso una serie de nuevos
criterios, con mayor inclusividad, teniendo como pilares la valoracion de cuatro dominios
clinicos: disfuncion motora ocular [O], inestabilidad postural [P], acinesia [A] y disfuncion

cognitiva [C] — OPAC (Hoglinger, 2017; McFarland, 2016).
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El diagnostico es complejo mas aun con la presencia de 7 variantes clinicas descritas por
el grupo o sociedad (MDS-PSP) hasta el momento.

Actualmente no existen tratamientos modificadores de la enfermedad para la paralisis
supranuclear progresiva (PSP), ni tratamientos farmacoldgicos o terapéuticos aprobados
que sean efectivos para controlar sus sintomas. El uso de la mayoria de las opciones de
tratamiento farmacoldgico se basa en la experiencia en otros trastornos o en controles
historicos no aleatorios, series de casos u opiniones de expertos. La levodopa puede
proporcionar cierta mejoria en los sintomas del parkinsonismo (especificamente
bradicinesia y rigidez) en PSP; sin embargo, la evidencia es contradictoria y, cuando est3
presente, los beneficios suelen ser insignificantes y de muy corta duracion (Intiso, 2018).
En pacientes con apraxia para apertura ocular o blefaroespasmo se pueden aplicar de
forma oportuna toxina botulinica para evitar la aparicion de ceguera funcional.

En relacion al deterioro cognitivo el Donepezilo suele ser usado en algunos casos, pero lo
ideal es mantener el paciente con audios, musica, lectura y peliculas; dado que, por los
problemas de tipo visual y las alteraciones de la marcha le sera mas dificultoso mantener
cierto contacto con su entorno. La terapia ocupacional es fundamental asi como la terapia
fonoaudiologica ya que en fases posteriores existira compromiso del habla vy
comunicacién.Para disminuir el riesgo de aspiracion es imprescindible realizar terapia de
deglucion por parte de un terapeuta o fonoaudiologo ya que la disfagia se presenta en
un 20 hasta un 60% de los pacientes.Se han realizado multiples investigaciones de nuevos
tratamientos farmacolégicos para la PSP con Davunetide y Tideglusib,los cuales se usan
en tauopatia puesto que son estabilizadores de microtubulos (Agarwal & Gilbert, 2022).
Con respecto a la postura corporal, trastornos de la marcha, mantenimiento de la
movilidad, disminucion de la rigidez y ayuda en las actividades del vivir diario, es
primordial realizar terapia ocupacional desde tempranas etapas para frenar asi el
progreso de los sintomas (Martin, 2017).

Entre los estudios recientes, se ha probado con la estimulacion cerebral profunda de
los nucleos pedunculo pontinos en los pacientes con PSP cldsica en fases avanzadas

(Ling, 2016), sin embargo los resultados no han sido alentadores.
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ILUSTRACIONES, TABLAS, FIGURAS.

Tabla 1. Variantes clinicas de la Pardlisis supranuclear progresiva (MDS-PSP).

VARIANTES DE LA PSP

SIGNOS Y SINTOMAS

CLASICA (SINDROME DE
RICHARDSON)

Inestabilidad temprana para marcha, caidas,
paralisis de la mirada, rigidez axial, disartria,
progresiva demencia

PSP- PARKINSONISMO

Temblor, rigidez, bradicinesia, respuesta a
Levodopa

PSP PURA AKINESIA CON
CONGELAMIENTO

Dificultad temprana para la marcha,
blogueo, alteracién del habla, micrografia,
hipotonia.

PSP-CORTICOBASAL

Distonia, dispraxia, apraxia del habla,
fendmeno de extremidad extraterrestre,
alteracion de movimientos sacadicos.

PSP-VARIANTE DE DEMENCIA
FRONTO TEMPORAL

Alteracion cognitiva, cambios en

personalidad, parkinsonismo tardio

PSP-ESCLEROSIS LATERAL
PRIMARIA

Debilidad en extremidades, signos de
motoneurona superior, espasticidad

PSP CEREBELAR

Ataxia cerebelar

CONCLUSIONES

El prondstico es complejo y la supervivencia no supera las 2 décadas tras el diagnostico,

requiere de 1 manejo multidisciplinario para lograr los mejores objetivos asi como la

participacion activa del entorno familiar. Son escasas las terapias experimentales que se

han probado hasta el momento.
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