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DEFINICION:

Una enfermedad neurodegenerativa, progresiva,
del sistema nervioso central, que afecta
predominantemente al sistema motor, con
sintomas cardinales como temblor en reposo,
rigidez, bradicinesia e inestabilidad postural,
causada por la pérdida de neuronas
dopaminérgicas en la sustancia negra pars Sustancia negra Neurona
compacta.

Enfermedad de

Enfermedad de Parkinson (IMSS, CENETEC) Parkinson



EPIDEMIOLOGIA:

Prevalencia: -

v

0,3 % en la poblacién general R il —
~ QS 1@
1% en mayores de 60 anos ' ’

, o esterod

Incidencia: 8-18 casos por 100.000 habitantes/ano

Predomina en hombres (1,5-2 veces mas frecuente que en mujeres) =
Posible efecto protector de los estrogenos

Distribucion universal, aunque con posibles diferencias étnicas =
Mayor riesgo en poblaciones hispanas

Principal factor de riesgo: envejecimiento ; ~5 % de los casos son
genéticos (inicio < 40 ainos) = Mutacion en gen parkina (frecuente en
formas juveniles) . ,

Factores ambientales asociado a Riesgo: pesticidas, traumatismos Proteccion: tabaco, café, AINEs, alcohol
craneocefalicos.




PATOGENIA:

Sustancia negra
del cerebro

Neuronas Menor cantidad
dopaminérgicas de dopamina
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MECANISMO PATOLOGICO ES LA PERDIDA DE NEURONAS DOPAMINERGICAS EN LA
SUSTANCIA NEGRA PARS COMPACTA (SNC) Y LA ACUMULACION ANORMAL DE LA PROTEINA
A-SINUCLEINA.



ANATOMIA PATOLOGICA:

Sustancia nigra

\ Seccion de corte de
la p('ute media del
~ cerebro donde es
visible una porcion
de la sustancia nigra

* En condiciones normales, la SNc del mesenceéfalo envia
proyecciones atravez de las N dopaminérgicas al
estriado (el putamen y el caudado), lo que regula el
movimiento voluntario.

Disminucion de la sustancia ni
gra como se observa
en el mal de Parkinson

* Enla EP, hay una pérdida progresiva de estas neuronas
dopaminérgicas' Io que causa un défiCit de dopamina. Niveles de dopamina en una neurona normal y en una neurona

de un enfermo de Parkinson
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» Este déficit provoca desequilibrio entre las vias directa bi®
(facilitadora) e indirecta (inhibidora) del circuito de los S30%
ganglios basales, generando los sintomas motores Dp’/ 7
(bradicinesia, rigidez, temblor). Receptores
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ANATOMIA PATOLOGICA:

La a-sinucleina es una proteina presinaptica que normalmente
participa en el reciclaje de vesiculas sinapticas.

En EP, esta proteina se pliega de forma anormal y se acumula
formando agregados insolubles dentro de las neuronas llamados
cuerpos de Lewy.

Estos cuerpos se localizan inicialmente en la médula oblonga y el
bulbo olfatorio y con el tiempo progresan hacia el tronco encefalico,
sistema limbico y corteza, siguiendo las etapas de Braak.

Esto interfiere directamente con:

El transporte y la liberacion de dopamina

El funcionamiento de VMAT2 — mete dopamina en las vesiculas
sinapticas (almacenamiento)

FALLA - MAL ACUMULACION DE DOPA - ROS -> DETERIORO DE
LAS N . DOPAMINERGICAS - MALA COMUNICACION = EP

Sustancia nigra

\ Seccion de corte de
la pdft(:‘ media del
~ cerebro donde es
¥ visible una porcién
de la sustancia nigra

Disminucion de la sustancia ni
gra como se observa
en el mal de Parkinson

Niveles de dopamina en una neurona normal y en una neurona
de un enfermo de Parkinson
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CUADRO CLINICO:

manifestaciones motoras:

* Debido a la heterogeneidad de la
enfermedad se clasifica en subtipos, sin

* signos cardinales tipicos: consenso generalizado:
temblor en reposo (70% de los
casos), Tipicamente grosero,

gran amplitud, frecuencia 4-6Hz.

* Predominio tremoarico: ausencia relativa
de otros sintomas.

* Predominio no tremorico: fenotipo rigido-
acinético e inestabilidad y trastorno de la
marcha (PIGD: "postural instability and
gait disorder”).

* Rigidez en rueda dentaday
acinesia en movimientos
espontaneos o voluntarios

TRIADA PARKISONIANA:
Bradicinecia

Rigidez en rueda dentada
Temblor en reposo

* Estas manifestaciones son
consecuencia de la pérdida de
inervacion dopaminergica en el
estriado

* Esta diferenciacion tendrian
implicaciones pronodsticas ya que, los de
predominio tremorico tendran una
evolucion mas lenta, menor incapacidad y
menor riesgo de deterioro cognitivo que
aquellos no tremoricos




CUADRO CLINICO:

manifestaciones no motoras:

Reconocimiento creciente de sintomas no motores por:
Alta prevalencia (hasta 90% segun la serie).y pueden
tener un Impacto negativo en calidad de vida, incluso
mayor que las manifestaciones motoras .

Sintomas incluyen:
Apatia o depresion.
Alteraciones del sueno.
Disfuncion autonéomica.
Sintomas sensitivos

Algunos sintomas preceden a manifestaciones motorasy
diagnostico:
Hiposmia, estrefimiento, depresion, trastorno conducta
sueno REM .

Posibles sintomas premotores adicionales:
Hipersomnia diurna, alteracion en vision de colores,
apatia, fatiga, dolor “central".

e Desoérdenes del

Hepresion suefo (insomnio)
Ansiedad
Problemas o Pérdida de olfato
cognitivos
e Dificultad al
‘_ tragar
Fatiga )

| "’,” Y9 |« Pérdida de peso

e Constipacion

Sintomas no motores

La aparicion de estos sintomas se ha relacionado con la
distribucion de los cuerpos de Lewy en el sistema nervioso
(sistema nervioso periférico, bulbo olfatorio, tronco cerebral,
sistema limbico y corteza cerebral) segun el mapa de

sinucleopatia descrito por Braak y Braak.

Sin embargo, su sustrato patologico no se explica completamente
por esta hipotesis que, ademas, no define la extension de la

neurodegeneracion




t problems in Parkinson’s disease

ratiencsname [ ] age [ Jougnes | ]
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The movement symptoms of Packineon’s are well known Howeeet other probiems Gn #ho ocour @ part of the

of In 1t s mp That the docior knows Aot thess, P darly it they are tr for
you, A range of problams are listed below: Mease tck the box Yas' if you have 1t uning the past month.
If you are uncertain tick the box marked ‘Deon't know'. The docter or nurse may ask you some questions to help decide.
If you have not esperienced the problem in the past month tick the No” box. You should tick ‘No' even If you have
had the problem in the past but not in the past moeth

g
i
¥

Have you expectanced sny of Bie follow g » the Lt mon®h '

1. Dribbling sslva during the dytime

2. Lom or change in your abllity te taste or smell

3. Difficuity swabowing food or drink or problems with dhaling

4, Vomiting or feelings of sichnes (nauses)

$. Conmtipation (s 1han 1 bowsl movements & wesk) of having 10
strain to pam a stool (faeces)

& Dowsel (faecal) Incontinence

7. Fesling that your bowsl smgtying i incomplete fer having been 16 the tollet

B Avense of urgency 10 pas urine that makes youw nah 10 the ollet

9. Getting up regularly at night to pam urine

10, Unesplained patrs (not due © known condiions s s artheite)

11, Unesplained changs in welght (not dus to changs in det)

12, Problems remembening things that Rive Ragpenad reamntly o fargeting
to do things

15 Lo of ntarest in what s happening around you of In dolng Things

14 Sesing or hearing things that you know of ace told are not thers

15, Difficuity W) OF staying fo <]

16, Fesling sad, Tow’ or "Suy'

Feeling arssoun, frightened or penicky

Feeling less interastad in sas or mare interemted in ses

Finding it difficult to have ws when you try

Fosling light-headed, disy or weak when anding from stting o lyng

Fallirg

Finding it dificu® 1o stay swake during sciihitien such s warking, driving or sating

Difficulty getting to sleep ot night of staying asfeep ot night

Interse, vivid dreams or frightening dreams

Talking or moving about in your sleep a5 if you are “acting out » dream

Unpleasant sensatsons in your legs 3t night or while resting and a fesling

that you need to move

Sweling of your legs

Excemsive sweating

Dewuble vislon

Belleving things are happening 1o you That ofher peophe say e not true

TOTAL SCORE:

BFENE RRERRBRE2ESES

D 00000 0O0000000C000000 0000000 0OoOo0F
|:| 00000 0OO000000000000 0000000 DO00f
D 00000 0O0000000000000 0000000 0000

CUADRO CLINICO:

manifestaciones no motoras:

SCOPA-Motor

A. Evaluacién motora

Exploracion climea [en ¢l momento & la visita)

1.

=]

Temblor de reposo

Valorar cada brazo por separadeo durante 20 segundos; lay manos descansan sobre

los muslos; si el temblor no ex evidente en reposo, tratar de fijar la atencion del

paciente, p. ef., pidiéndole que cuente hacia atrds mientras mantiene los ojos

cerrados

0= ausente

I= pequeiia amplitud (< Tem), presente espontdncamente u obtenido solamente
mientras ¢l paciente estd atento (cualquier amplitud)

2= moderada amplitud (14 cm), presente espontineamente

3= gran amplitud (2 4 cm). presente espontineamente

Temblor postural

Valorar con los brazos extendidos al frente, pronados o semipronados y con los
dedos indices de ambas manos casi tocando uno con miro (codos flexionados ).
Evaluar en cada posicidn durante 20 segundos

0= auscente

1= pequedia amplitud (< Iem)

2= moderada amplited (1-4 cm)

3= gran amplitud (2 4 cm)

Movimi alter répidos de las

Movimientas alternantes rdpidos de pronacion/supinacion de la mano sitwada

encima, golpeando (con palma v dorso) la palma de la mano situada debajo en

horizomal, durante 20 segundos. Evaluar cada mano por separado

0= normal

1= gjecucion lenti, o enlentecimiento discreto y/o reduceion en amplitud

2= cansancio o fatiga clara y precoz: puede haber detenciones ocasionales

3= dificultad o vacilacion para iniciar ¢l movimiento o frecuentes detenciones
durante la realizaciin de los movimientos. o apenas puede realizar la accidn

Rigidez

Valorar los movimientos pasivos de codos y muitecas en el rango de mocion

completo. mientras el paciente permance relajado, sentado. Ignorar la rigidez “en

rieda dentada”. Evaluar cada brazo por separado

0= ausente

1= discreta rigidez, sin dificultad para lograr las posiciones extremas del rango de
mocion completo

2= moderuda rigidez, con cierta dificultad para lograr las posiciones extremas

3= intensa rigidez, con dificultades considerables para alcanzar las posiciones
extremas

MDS-UPDRS
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I. Non-Maotor Aspects of Experiences of Dally Living (nM-EDL)
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Pan |1A: Complex Behaviors (To be completed by rater)
Tha primary sowrce of information: Dﬂ‘lhunl Dﬂmlnl Dﬂal-ﬂ and Caregiver in Equal Proporion
Ragel the following lo the palient: § & going o ask you six queskons abosi behaviors Thal you miry o may A0l eupersence
whatsin SOme A6 CONOETIING Common froblsms &nd olhvers uncomiman ongd. i you have a problem in ona of tha sreas, please
chaose ihe Best response you have fell mast of the tme dusng ihe duration menBoned above. B you have ro probles, ok e MO
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Existen escalas validadas como el NMS-Quest, SCOPA o la escala UPDRS que son de utilidad para el

reconocimiento y valoracion de estos sintomas



DIAGNOSTICO:

* El diagnostico de la EP en vida es un
diagnostico de sospecha clinica.

* El diagnostico definitivo es el ' ‘ \ ' '
estudio post -mortem que precisa la .
confirmacion de los hallazgos | | '
neuropatologicos caracteristicos: : iy

pérdida neuronal a nivel de la SNcy
la presencia de cuerpos y neuritas de A

Lewy. ' oM

RM cerebral: No confirma Parkinson, pero descarta lesiones estructurales (infartos,
tumores, atrofias atipicas)

Estudios funcionales (en casos dudosos):

DaTSCAN (SPECT del transportador de dopamina): evalua la integridad de la via
dopaminérgica.

PET con fluorodopa: muestra disminucion de captacion dopaminérgica en el estriado.



DIAGNOSTICO:

TABLA 3. CRITERIOS DEL BANCO DE CEREBROS DE REINO UNIDO PARA EL DIAGNOSTICO DE ENFERMEDAD DE
PARKINSON IDIOPATICA

1#" paso - Diagnastico del sindrome parkinsoniano

« Bradicinesia (lentitud en el inicio del movimiento voluntario con reduccion progresiva de la velocidad y la amplitud del
mismo tras una accion repetidal.

« Ademas uno de los siguientes signos:

- Rigidez muscular.

- Temblor de reposo a 4-6 hercios.

- Inestabilidad postural no debida a afectacion visual, vestibular, cerebelosa o propioceptiva primaria.




DIAGNOSTICO:

2°paso - Criterios de exclusion de enfermedad de Parkinson

« Antecedente de ictus de repeticion con una progresion escalonada de los signos parkinsonianos.
« Antecedente de traumatismos craneoencefalicos repetidos.

« Antecedente de encefalitis.

« Antecedente de crisis oculogiras.

« Tratamiento con neurolépticos al inicio de la sintomatologia.

« Existencia de mas de un familiar afecto.

» La enfermedad remite de forma sostenida.

« Afectacion estrictamente unilateral después de tres arnios.

» Paresia supranuclear de la mirada.

« Signos cerebelosos.

« Afectacion autonomica importante de forma precoz.

« Aparicion de demencia de forma precoz con alteracion en memoria, lenguaje y praxias.
« Signo de Babinski.

« Presencia de un tumor cerebral o hidrocefalia comunicante en un scanner cerebral.

« Respuesta negativa a una dosis suficiente de levodopa (una vez excluida malabsorcion).
« Exposicion a MPTP




TRATAMIENTO FARMACOLOGICO:

INDICACION

DOSIS INICIAL
(MG)

POSOLOGIA
HABITUAL

DOSIS DE

MANTENIMIENTO

EFECTOS ADVERSOS
MAS RELEVANTES

Manifestaciones motoras

(MG/DIA)

Rasagilina* 1 cada 24dh 1 cefaleas, nauseas, pesadillas, TCI
ey 50/12.5 cada 8h 300/75 - 1000/100 | M3useas hipotension,
Carbidopa* fluctuaciones motoras
Rotigotina* 2 cada 24h 6-8 nauseas, edema EEl
somnolencia, TCl, rash
Ropinirol* 0.25 SR | 2 ER.0 cada 8h SR | cada 24h 1.5-3|8-24 nauseas, eldema EE.II,
ER omnolencia, TCI
Disquinesias/Fluctuaciones
Amantadina* 100 cada 24h 200 (2 tomas) ?Sf""a' livedo reticularis, insomnio,
Safinamida 50 cada 24h 50-100 nausea, mareo, fatiga, cefalea
Depresién/Ansiedad
Nortriptilina 20 - 40 cada 8h 30 - 150 sequedad de boca, estrenimiento,
hipotension
Venlafaxina 75 cada 12h 150 -375 astenia, gastrointestinales,
disfuncion sexual
Paroxetina 20 cada 24h 60 hllpnter*fs;mn, gastrointestinales,
disfuncion sexual




TRATAMI

ENTO:

: DOSIS DE

. DOSIS INICIAL POSOLOGIA EFECTOS ADVERSOS

L bLE e (MG) HABITUAL MANTENIM}ENTD MAS RELEVANTES
(MG/DIA)
Psicosis/TCl
Clozapina 12.5 cada 12h 200 - 300 agranulocitosis (vigilar), somnolencia
Quetiapina 25 cada 12/24h 150 somnolencia, hipotension,
gastrointestinales
RBD?
Clonazepam 0,25 -0,5 por la noche 05-4 somnolencia, fatiga, mareo
Melatonina 3 por la noche 3-12 somnolencia, fatiga, mareo
Disfuncidn genitourinaria
Sildenafilo A . .
(disfuncién 50 30°-60 a[’mﬁteg de 100 cefalea, rubefaccion, percepcion
s relacion anormal de colores
erectil)
TI."nipiﬂ {':rejiga 20 cada 12h 40 Eequ_edadlde boca, glaucoma,
hiperactiva) taquicardia
Darifenacina dad de b trefimient
(vejiga 7.5 cada 24h 15 sequecad e boca, estrenimiento.
i . vision borrosa

hiperactiva)
o Tl hipertension arterial, taquicardia
(vejiga 25 cada 24h 50 P - 1aq y

hiperactiva)

cefalea




TRATAMIENTO:

Bl i NSO1LD i )5 AL ]
[ | i ] - ; : . b i
1= nia

Hipotension ortostdtica

Fludrocortisona 0,1 cada 24h 0,1-0,2 hipokalemia, edema, insuficiencia
cardiaca, hipertension supina

Midodrina 25 cada 8h 7.5-30 pargsteslaz, prurito, hipertension
supina

Piridogstismina 30 cada 8h 90-180 dolor abdominal, nduseas, sialorrea

Deterioro cognitivo

1,5 (orall/4,6

nauseas, vomitos, bradicardia,

Rivastigmina cada 12/24h 3-12/4,6-13,3

(parche) cefalea
Estrenimiento
Macrogol/ - i i - i
Polietilenglicol dgr por la manana 8gr diarrea, dolor y distension abdominal
Lactulosa 10-20 dia 60 diarrea, dolor y distension abdominal




TRATAMIENTO QX:

Electrodo

* Estimulacion cerebral profunda (DBS):
principalmente en nucleo subtalamico o globo
palido.

* Indicaciones: enfermedad avanzada,
fluctuaciones motoras, discinesias refractarias.

 Palidotomia / talamotomia: menos comun
actualmente.

Generador de
/" Impuisos  \




PARALISIS SUPRANUCLEAR
PROGRESIVA (PSP "

Resonancia con signo del colibri (atrofia del

DEHN|C|ON mesencéfalo).

Taupatia caracterizada por alteracion en el X
control del movimiento ocular, equilibrio y Sintomatico, escasa respuesta a levodopa.
cognicion.

CLiN ICA Caso Clinico

‘“Paralisis Supranuclear Progresiva:
a proposito de un caso”
Se caracteriza por una progresiva rigidez

Ainara Arnaiz Muiioz

Maider Prieto Etxebeste

muscular, movimientos lentos, problemas
para mover los ojos y tendencia a caerse

hacia atras.

Fig.1. Rigidez extrapiramidal de predominio
axial en cuello y tronco superior.

Fig. 3. Oftalmoplejia completa.

Fig.2. Distonia cervical.




DEGENERACION CORTICOBASAL
GANGLIONICA (DCBG DIAGNOSTICO

Clinica + RM (atrofia parietal asimétrica).

DEFINICION

Taupatia asimétrica con afectacion cortical X
y ganglios basales. Levodopa ineficaz o marginal.
CL|N|CA Terapia ocupacional y del lenguaje.

* Bradicinesiay rigidez unilaterales, muy marcadas.

* Apraxia ideomotora (dificultad para realizar tareas
con comando).

* Sindrome de la mano ajena: movimientos
involuntarios de una extremidad que el paciente

percibe como no propia.

* Mioclonias, distonia focal.

Figura 2. Resonancia magnética cerebral Secuencia FLAIR de

° Alteraciones COrticaleS: acalculia, agra.ﬂa, afasia no caracteristicas normales (A). Secuencia DWI que muestra areas de

hipersefial en region cortical frontoparietooccipital (B) en micleos basales

(caudado v putamen) derechos (C). Secuencia mapa ADC que muestra
fluente area de hiposerial a nivel de los nucleos basales (putamen v caudado)
L -
derechos (D)



ATROFIA DE MULTIPLES
SISTEMAS (AMS)

DEFINICION

Sinucleinopatia que afecta a sistemas

extrapiramidales, cerebelosos y
autonomicos.

SUBTIPOS

AMS-P (parkinsonismo): bradicinesia,

CLINICA

: , rigidez, temblor = similar a Parkinson,
Disautonomia precoz y grave:

pero con pobre respuesta a levodopa.

Hipotension ortostatica.

* AMS-C (cerebelosa): ataxia, disartria,

Retencion urinaria o incontinencia. . , .
dismetria, nistagmo.

Disfuncion eréctil, anhidrosis.
* AMS-A (autondmica predominante):

Disartria, disfagia. disautonomia severa.

Paralisis pseudobulbar.

Estridor nocturno (afectacion de cuerdas vocales).

DIAGNOSTICO

Signo de “hot cross bun” (cruz caliente) en
el puente: AMS-C.

Atrofia putaminal con borde hipointenso:
AMS-P.

TX

Levodopa generalmente ineficaz.
Tratamiento sintomatico para disautonomia.

CPAP en estridor nocturno.

Manejo multidisciplinario.
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