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¢ Qué es la Paralisis Supranuclear Progresiva?

La Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP) es un raro desorden del cerebro que
ocasiona graves y permanentes problemas con el control de la forma de caminar y el
equilibrio. El signo mas evidente de la enfermedad es la incapacidad de orientar los
ojos de forma adecuada, que ocurre debido a las lesiones en el area del cerebro que
coordina los movimientos de los ojos. Algunos pacientes describen este efecto como
vision borrosa. Los pacientes de PSP presentan a menudo alteraciones del humory el
comportamiento, entre ellas la depresion y la apatia, asi como demencia leve
progresiva.

El nombre largo del desorden indica que la enfermedad comienza lentamente y
continua empeorando (progresiva), ocasiona dafo en el cerebro por encima de ciertas
estructuras del tamano de un guisante llamadas nucleos (supranuclear) y produce
paralisis. Sin embargo, los pacientes de PSP no experimentan una verdadera paralisis.

La Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP) fue descrita inicialmente como desorden
distintivo en 1964, cuando tres cientificos publicaron una ponencia que distinguia la
condicion de la enfermedad de Parkinson. A veces se aludié a esta condicion como
Sindrome de Steele-Richardson-Olszewski, reflejando los nombres combinados de los
cientificos que definieron el desorden. Aun cuando la Paralisis Supranuclear Progresiva
(PSP) empeora progresivamente, nadie muere de ella.

¢ Quién adquiere la Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP)?

Aproximadamente 20,000 norteamericanos tienen PSP, lo que la hace mucho menos
comun que la enfermedad de Parkinson que afecta a mas de 500,000 norteamericanos.
Los pacientes tienen edad mediana o son ancianos y los hombres se ven mas
frecuentemente afectados que las mujeres. La PSP es a menudo dificil de diagnosticar
debido a que sus sintomas se asemejan mucho a los de otros desordenes del
movimiento mas comunes y debido a que algunos de los sintomas mas caracteristicos
pueden desarrollarse posteriormente en la vida o no desarrollarse en absoluto.

¢Cuadles son los sintomas?

El primer sintoma mas frecuente de la PSP es la pérdida de equilibrio al andar. Los
pacientes tienen caidas inexplicadas o rigidez y dificultad en el caminar. A veces las
personas que experimentan las caidas las describen como ataques de mareos. Esto
lleva a menudo a sospechar un problema del oido interior.

Otros sintomas iniciales comunes son cambios de personalidad tales como pérdida de
interés en actividades ordinariamente agradables o una mayor irritabilidad, malhumor y



olvido. Los pacientes pueden reir o llorar repentinamente sin razon aparente, pueden
ser apaticos o pueden tener explosiones de coraje ocasionalmente, también sin razén
aparente. Hay que subrayar que el patron de signos y sintomas puede ser bastante
diferente de una persona a otra.

A medida que progresa la enfermedad, la mayoria de los pacientes comienzan a
desarrollar una visién borrosa y a tener problemas en controlar el movimiento de los
ojos. En realidad, los problemas visuales ofrecen generalmente la primera indicacion
definitiva de que la PSP es el diagndstico apropiado. Los pacientes de PSP tienen
problemas en cambiar voluntariamente la mirada hacia abajo y también pueden tener
problemas en controlar los parpados. Esto puede conducir al cierre involuntario de los
0jos, a parpadeos prolongados o involuntarios o a una dificultad en abrir los ojos.

Otro problema visual comun es la incapacidad de mantener contacto visual durante una
conversacion. Esto puede dar la impresion errébnea de que el paciente es hostil o no
esta interesado.

La persona usualmente muestra dificultades al hablar y se le hace dificil tragar
alimentos solidos o liquidos. En casos raros, algunos pacientes advertiran temblores en
las manos.

¢ Qué ocasiona la Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP)?

Sabemos que los sintomas de la PSP son ocasionados por el deterioro paulatino de las
células cerebrales en unos cuantos lugares diminutos pero importantes de la base del
cerebro, en la region llamada tallo encefalico. Una de estas areas, la sustancia nigra,
también es afectada en la enfermedad de Parkinson y el dafio a esta region del cerebro
explica los sintomas motores que tienen en comun la PSP y la enfermedad de
Parkinson.

Los cientificos no saben qué ocasiona la degeneracion de estas células cerebrales. No
existen pruebas de que la PSP sea contagiosa y los factores genéticos no se han visto
implicados. Ningun grupo étnico o racial ha sido afectado mas frecuentemente que otro
y la PSP no tiene mayores probabilidades de ocurrir en algunas zonas geograficas que
en otras.

Hay, sin embargo, varias teorias acerca de la causa de la PSP. Una posibilidad es la de
que un agente no convencional similar a un virus infecta al cuerpo y lleva afios o
décadas para comenzar a producir efectos visibles. La enfermedad de Creutzfeldt-
Jakob es una enfermedad que se sabe es ocasionada por dicho agente. Otra
posibilidad es la de que las mutaciones genéticas fortuitas, del tipo que ocurren en
todos nosotros en todo momento, ocurren accidentalmente en determinadas células o
en ciertos genes, en la combinacion adecuada para lesionar estas células. Una tercera
posibilidad es la de que hay exposicion a algun producto quimico desconocido en los
alimentos, la atmosfera o el agua que lentamente dafa ciertas zonas vulnerables del
cerebro. Esta teoria emana de una pista hallada en la Isla de Guam en el Pacifico
donde una enfermedad neurolégica comun que ocurre so6lo alli y en unas cuantas islas
vecinas comparte algunas de las caracteristicas de la PSP, la enfermedad de
Alzheimer, la enfermedad de Parkinson y la esclerosis lateral amiotrofica (enfermedad



de Lou Gehrig). Se considera que su causa es un factor dietético o una sustancia toxica
hallada so6lo en dicha zona.

Otra causa probable de la PSP es el dafio celular ocasionado por radicales libres,
moléculas reactivas producidas continuamente por todas las células durante el
metabolismo normal. Aun cuando el cuerpo tiene mecanismos integrales para eliminar
los radicales libres del sistema, los cientificos sospechan que, en ciertas circunstancias,
los radicales libres pueden reaccionar y daiar a otras moléculas. Una gran cantidad de
investigacion esta dirigida a comprender el papel del dafio por los radicales libres en las
enfermedades humanas.

¢ Como se diagnostica la Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP)?

Las quejas iniciales en la PSP son tipicamente vagas y siempre se le hace dificil al
médico hacer un diagndstico temprano. Las quejas principales caen dentro de estas
categorias: 1) sintomas de desequilibrio, tales como caminar inseguro o caidas
abruptas o inexplicadas sin pérdida de conciencia; 2) quejas visuales, entre ellas vision
enturbiada, dificultades en mirar hacia arriba o hacia abajo, vision doble, sensibilidad a
la luz, quemazon en los ojos y otros problemas visuales; 3) dificultad al hablar; y 4)
distintas quejas mentales tales como lentitud del pensamiento, falta de memoria,
cambios de personalidad y cambios de humor.

La Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP) es diagnosticada errbneamente a menudo
debido a que algunos de sus sintomas son muy similares a los de la enfermedad de
Parkinson, la enfermedad del Alzheimer y desordenes neurodegenerativos mas raros
tales como la enfermedad de Creutzfeldt-Jakob. En realidad, la PSP es mas
frecuentemente diagnosticada erroneamente como enfermedad de Parkinson al
principio de la enfermedad. Los problemas de memoria y los cambios de personalidad
también pueden llevar a un médico a confundir la PSP con depresion o incluso atribuir
los sintomas a alguna forma de demencia. La clave para establecer el diagnostico de la
PSP es la identificacion de inestabilidad temprana al caminar y la dificultad en mover
los ojos, distintivo de la enfermedad, asi como descartar otros desoérdenes similares,
algunos de los cuales son tratables.

¢ Como difiere la PSP de la enfermedad de Parkinson?

Tanto la PSP como la enfermedad de Parkinson ocasionan falta de flexibilidad,
dificultades del movimiento y torpeza. Sin embargo, los pacientes con PSP tienen
comunmente una postura erguida y ocasionalmente incluso inclinan la cabeza hacia
atras (y tienden a caer de espaldas), mientras que los que sufren la enfermedad de
Parkinson se inclinan generalmente hacia adelante. Los problemas relacionados al
habla y con tragar son mucho mas comunes y agudos en la PSP que en la enfermedad
de Parkinson y tienden a presentarse antes en el curso de la enfermedad. Ambas
enfermedades tienen en comun otras caracteristicas: comienzan a fines de la edad
mediana, bradicinesia (lentitud de movimiento) y rigidez muscular. El temblor, casi
universal en los pacientes de Parkinson, es raro en la PSP. Aunque los pacientes de
Parkinson se benefician marcadamente del medicamento levodopa, los pacientes de
PSP responden deficientemente y solo de forma transitoria a este medicamento.



¢Cuadl es el prondstico de la Paralisis Supranuclear Progresiva?

La PSP empeora progresivamente pero no pone de por si en peligro la vida. Si
predispone, no obstante, a los pacientes a graves complicaciones tales como a la
pulmonia secundaria y a la dificultad de tragar (disfagia). Las complicaciones mas
comunes son el atragantamiento y la pulmonia, la lesion en la cabeza y fracturas
ocasionadas por las caidas. La causa mas comun de la muerte es la pulmonia. Con
buena atencidn a las necesidades médicas y nutricionales, es posible, que la mayoria
de los pacientes de PSP vivan mas de una década después de haber sentido los
primeros sintomas.

¢Hay algun tratamiento?

Actualmente no hay tratamiento eficaz para la PSP, aunque los cientificos estan
investigando formas mejores de controlar la enfermedad. En algunos pacientes, la
lentitud, la falta de flexibilidad y los problemas de equilibrio de la PSP pueden
responder a agentes contra el Parkinson tales como la levodopa, pero el efecto es
generalmente temporero. Las dificultades al hablar, tragar y de la vision no responden
comunmente a ningun tratamiento a base de medicamentos.

Otro grupo de medicamentos que ha tenido algun éxito modesto en la PSP son los
medicamentos antidepresores. Los mas comunmente utilizados son la fluoxetina
(Prozac), la amitriptilina (Elavil) y la imipramina (Tofranil). El beneficio contra la PSP de
estos medicamentos parece no estar relacionado con su capacidad de aliviar la
depresion.

El tratamiento no medicamentoso para la PSP puede adoptar muchas formas. Algunos
pacientes utilizan pesas para ayudarles a caminar debido a su tendencia a caer hacia
atras. A veces se prescriben para los pacientes de PSP lentes bifocales o especiales
llamados prismas para remediar la dificultad de mirar hacia abajo. La terapia fisica
formal no proporciona beneficio demostrado en la PSP, pero pueden efectuarse ciertos
ejercicios para mantener las articulaciones flexibles.

Un procedimiento quirdrgico que puede ser necesario cuando se producen
perturbaciones de la accion de tragar es la gastrostomia. Una gastrostomia (o una
jejunostomia) es un procedimiento minimamente invasivo que se realiza cuando el
paciente tiene dificultad en tragar o cuando el atragantamiento agudo es un claro
riesgo. Esta cirugia entrafia la colocacion de un tubo a través de la piel del abdomen
hasta el estbmago (intestino) para alimentar al paciente. Palidotomia y otros
procedimientos quirurgicos sometidos a prueba en los tratamientos contra la
enfermedad en pacientes con Parkinson's han probado no ser eficaces en la PSP.

¢ Qué investigacion se esta realizando?

En fecha reciente se han realizado estudios para mejorar el diagnostico de la PSP en el
Instituto Nacional de Desordenes Neurologicos y Apoplejia (NINDS- National Institute of
Neurological Disorders and Stroke). En la actualidad se estan llevando a cabo



experimentos para identificar la causa o causas de la PSP. Se tiene proyectado realizar
en el futuro ensayos terapéuticos con agentes limpiadores de radicales libres (agentes
que pueden liberar al cuerpo de radicales libres potencialmente nocivos).

Ademas, hay una gran cantidad de investigacion en curso sobre las enfermedades de
Parkinson y Alzheimer en los Institutos Nacionales de Salud (NIH) y en los centros
médicos universitarios de todo el pais. Una mejor comprension de esos desordenes,
los cuales tienen caracteristicas comunes, contribuira grandemente a resolver el
problema de la PSP, al igual que el estudio de la PSP puede ayudar a esclarecer las
enfermedades de Parkinson y Alzheimer.

¢ Como puedo ayudar a la investigacion?

El NINDS apoya dos bancos nacionales de especimenes humanos. Estos bancos
suministran a los investigadores de todo el mundo tejidos de pacientes con
enfermedades neuroldgicas. Ambos bancos necesitan tejido del cerebro de pacientes
con Paralisis Supranuclear Progresiva (PSP), para permitir a los cientificos estudiar
este desorden mas intensamente.

Los posibles donantes o sus familias deberian comunicarse con:

Human Brain and Spinal Fluid Resource Center
West Los Angeles Healthcare Center

11301 Wilshire Boulevard

Los Angeles, California 90073

(310) 268-3536

Page: (310) 636-5199

RMNbbank@ucla.edu
www.loni.ucla.edu/~nnrsb/NNRSB

Harvard Brain Tissue Resource Center
McLean Hospital

115 Mill Street

Belmont, Massachusetts 02478
800-BRAIN-BANK (800-272-4622)
(617) 855-2400

btrc@mclean.org
www.brainbank.mclean.org

Dos organizaciones no financiadas por NINDS también proporcionan a los cientificos
de investigacion tejido del sistema nervioso procedente de pacientes con desordenes
neurologicos.

Los donantes interesados deberian escribir o llamar a:

National Disease Research Interchange (NDRI)
8 Penn Center



8th Floor

Philadelphia, Pennsylvania 19103
(215) 557-7361

(800) 222-NDRI (800-222-6374)
htor@ndri.com

www.ndri.com

Brain Endowment Bank
University of Miami

1501 NW 9th Avenue

Suite 4013

Miami, Florida 33136

(305) 243-6219

(800) UM-BRAIN (800-86-27246)

¢Se dispone de ayuda?

La siguiente organizacion voluntaria de salud promueve la investigacion, proporciona
informacion y ayuda a los pacientes y a las familias afectadas:
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¢Donde puedo encontrar mas informacion?

Para obtener informacion adicional sobre los programas investigacion del NINDS,
contacte a la Unidad de Recursos Neurologicos y Red de Informacion del Instituto
(BRAIN por su sigla en inglés) en:

BRAIN

P.O. Box 5801
Bethesda, MD 20824
(800) 352-9424
http://www.ninds.nih.gov

La informacion también esta disponible de las organizaciones siguientes:

CUREPSP (Society for Progressive Supranuclear Palsy)
Executive Plaza lll

11350 McCormick Road, Ste. 906

Hunt Valley, MD 21031

info@curepsp.org

http://www.curepsp.org

Tel: 410-785-7004 800-457-4777

Fax: 410-785-7009
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