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Sindromes parkinsonianos

B. Degos

Los sindromes parkinsonianos consisten en un enlentecimiento del movimiento, denominado acinesia,
asociado a por lo menos uno de los sintomas o signos siguientes: rigidez de los miembros detectada
con la movilizacién pasiva de las articulaciones, temblor en reposo y trastorno postural. Los sindromes
parkinsonianos agrupan numerosas enfermedades, sobre todo patologias neurodegenerativas, entre las
cuales la enfermedad de Parkinson ocupa el primer lugar. A los trastornos motores del sindrome parkin-
soniano suelen afiadirse trastornos no motores como disfunciones vegetativas o cognitivo-conductuales.
El conjunto de estos sintomas condiciona el prondstico y la discapacidad funcional observada en estas
enfermedades neurodegenerativas de evolucion progresiva. Puesto que los trastornos motores se deben
principalmente a la degeneracién de las neuronas dopaminérgicas, el tratamiento se basa en la susti-
tucion de la dopamina faltante, en particular por la levodopa, una precursora de la dopamina, o con
agonistas dopaminérgicos. El tratamiento de los sindromes parkinsonianos degenerativos es sintomdtico
y por ahora no existe ningtin tratamiento etioldgico. En el caso de la enfermedad de Parkinson y en
una fase avanzada de esta afeccion, las tres principales alternativas terapéuticas son la neurocirugia por
estimulacion cerebral profunda del nticleo subtaldmico, la perfusion continua subcutdnea de apomorfina
y la administracion continua de levodopa por via enteral. También existen sindromes parkinsonianos
secundarios de origen iatrogénico, toxico, metabdlico, vascular, tumoral, infeccioso o traumadtico. La
regresion del sindrome parkinsoniano es posible si se encuentra una causa y se instaura un tratamiento
adecuado. Al igual que en los sindromes parkinsonianos degenerativos, el tratamiento se basa en medi-
das sintomadticas, medicamentosas o no. La atencién médico-social suele ser necesaria, en particular en
caso de sindromes parkinsonianos degenerativos.
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B Introduccion

Los sindromes parkinsonianos son afecciones variadas y relati-
vamente frecuentes. Se distinguen los sindromes parkinsonianos
secundarios, de causa identificable, y los que forman parte de
patologias neurodegenerativas primarias esporadicas o heredita-
rias. La enfermedad de Parkinson representa alrededor del 75% de
los sindromes parkinsonianos.

B Enfermedad de Parkinson
Epidemiologia

La enfermedad de Parkinson idiopatica (EPI) comienza alrede-
dor de los 60 afios (el 80% de los casos entre los 40-75 anos). La
prevalencia a escala mundial se evalta en el 1% en la poblaciéon
de mas de 60 afios y, por ejemplo en Francia, es de unos 150.000
pacientes ', Las formas juveniles (antes de los 20 afos) y precoces
(antes de los 40 afios) son infrecuentes y deben hacer pensar en
un origen genético.
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Etiologia

La EPI es una enfermedad neurodegenerativa. Los sintomas se
deben a la degeneracién progresiva de las neuronas dopaminér-
gicas de la parte compacta de la sustancia negra, situada en el
mesencéfalo.

Sin embargo, también sufren un proceso degenerativo otros
sistemas no dopaminérgicos: el sistema noradrenérgico, que
desempefia un papel en los trastornos vegetativos, del equilibrio y
cognitivo-conductuales; el sistema colinérgico, parcialmente res-
ponsable de los trastornos cognitivos, del equilibrio y del suefio, y
el sistema serotoninérgico, implicado en los trastornos del estado
de 4nimo.

Neuropatologia

Desde el punto de vista macroscopico, se observa una despig-
mentacién de la parte compacta de la sustancia negra, debida a
la degeneracion de las neuronas dopaminérgicas que contienen
neuromelanina.

El diagnostico de certeza de EPI se basa en la pérdida neuro-
nal dopaminérgica y la presencia de depdsitos conocidos como
cuerpos y neuritas de Lewy, marcadores de la EPI compuestos por
una proteina, la a-sinucleina 2. La EPI, la atrofia multisistémica
(AMS) y la enfermedad con cuerpos de Lewy (ECL) constituyen el
grupo de las alfa-sinucleopatias, que son sindromes parkinsonia-
nos degenerativos con depésitos de a-sinucleina.

Diagnéstico
Sintomas motores

El diagnostico de EPI se basa en los criterios definidos por
el United Kingdom Parkinson’s Disease Society Brain Bank
(UKPDSBB) BI.

14 .
Punto importante

Diagnéstico positivo de sindrome parkinsoniano
segun los criterios UKPDSBB
e Bradicinesia o hipocinesia.
e Asociada a por lo menos uno de los elementos siguien-
tes:
— rigidez muscular;
— temblor en reposo de 4-6 Hz;
— inestabilidad postural no vinculada a un trastorno
visual primario o a una disfuncion vestibular, cerebe-
losa o propioceptiva.

El diagnéstico se basa, en primer lugar, en la presencia de un
sindrome parkinsoniano definido por la existencia forzosa de aci-
nesia con bradicinesia o hipocinesia, reveladas por movimientos
de alternacion rapida.

La acinesia puede manifestarse también por:

e disminucién de la actividad gestual y del balanceo de los miem-
bros superiores al caminar;

e lentitud al caminar con disminucién de la amplitud y de la
frecuencia del paso; al extremo, los pacientes pueden presentar
una incapacidad transitoria para despegar los pies del suelo,
denominado bloqueo cinético o «congelamiento» al iniciar la
marcha, sortear obstaculos o dar media vuelta;

e hipomimia.

La asociacién de esta acinesia a uno de los sintomas siguientes
permite establecer el diagnostico de sindrome parkinsoniano:

e rigidez extrapiramidal «plastica» (en tubo de plomo) con una
resistencia continua a la movilizacién pasiva de las articulacio-
nes de los miembros, que a veces cede a sacudidas (signo de la
rueda dentada);

e el temblor en reposo predomina en las manos y a veces se
observa en los miembros inferiores y en la mandibula. Esté pre-
sente en el 70% de los casos y aumenta con las emociones. Se
conoce como «movimiento de contar monedas» y es objetiva-
ble sobre todo durante la marcha o en posicion sentada, con las
manos en supinacién sobre los muslos. Puede acompariarse de
un temblor de actitud;

e los trastornos posturales con actitud en anteflexién o ligera
inestabilidad;

o el diagnoéstico de enfermedad de Parkinson (EP) se sospecha
entonces en presencia de un sindrome parkinsoniano unilateral
pero asimétrico y muy sensible ala L-dopa, asi como en ausencia
de sintomas o sindromes que hacen pensar en otros sindromes
parkinsonianos degenerativos o en causas secundarias.

Sintomas premotores y no motores

Sintomas premotores

Los sintomas motores de la EPI aparecen cuando la degenera-
cioén afecta al 60-70% de las neuronas dopaminérgicas. También
existen fenémenos premotores como hiposmia y trastornos del
sueflo, denominados trastornos de conducta durante el suefio
paraddjico (idiopaticos), que aparecen varios afios antes de los
sintomas motores. Anticipan la aparicién de un sindrome par-
kinsoniano degenerativo, sobre todo de tipo sinucleopatia, en
particular la EPL.

Sintomas no motores

Los trastornos no motores son variados ! y se encuentran sobre
todo en una fase avanzada de la enfermedad, pero también en una
fase precoz Pl. Su efecto sobre la calidad de vida es superior al de
los trastornos motores parkinsonianos.

Los trastornos disautonémicos incluyen hipotension arterial
ortostatica, sintomatica en el 20-25% de los casos, con trastor-
nos visuales, lipotimias, sensaciones vertiginosas y astenia, que
pueden complicarse con caidas y traumatismos. El tratamiento
sintomatico se basa, en primer lugar, en las medidas higiénico-
dietéticas destinadas a corregir la hipotension.

Si es necesario, se afiade un tratamiento hipertensor con mido-
drina (o con fludrocortisona). Los trastornos digestivos son muy
frecuentes. En el 60% de los casos se asocia estrefiimiento en rela-
cién con un enlentecimiento intrinseco del transito intestinal,
pero también con una reduccién de actividad fisica y cambios
en la alimentacién. Asimismo, la reduccién de la motricidad
esofdgica y gastrica provoca nauseas e incluso vomitos, que pue-
den tratarse con domperidona. Los trastornos de la deglucién
y la hipersalivacion podrian deberse a un enlentecimiento del
movimiento de deglucién. Una adaptacion de la textura de los
alimentos, sesiones de ortofonia e incluso inyecciones de toxina
botulinica en caso de procesos disténicos bucolinguofaciales o
laringeos, o a nivel de las glandulas salivales, son medidas que pue-
den mejorar estos trastornos. La prescripcién de anticolinérgicos
debe ser una decision razonada. Los trastornos vesicoesfinteria-
nos son frecuentes (30-40%) y suelen estar relacionados con una
hiperactividad del detrusor, pero en ocasiones el origen no es
neurolégico (prostatismo en el varén o debilidad pélvica en la
mujer). Los pacientes refieren nicturia, miccién imperiosa y pola-
quiuria y, en una fase avanzada, incontinencia urinaria. Para
limitar las urgencias miccionales se prescriben anticolinérgicos
(con prudencia), toxina botulinica o neuroestimulacion eléctrica
transcutdnea, incluso cirugia. En caso de nicturia, puede propo-
nerse evitar la ingesta de liquidos a la noche o usar un estuche
peneano. Los trastornos sexuales se manifiestan por trastornos
de la ereccion, de la eyaculacién, reduccién de la libido o de
la sensacién orgdsmica; en este caso, debe descartarse un origen
iatrogénico.

Los trastornos sensitivos se manifiestan por dolores, parestesias
o disestesias en las extremidades.

Los pacientes parkinsonianos refieren a menudo trastornos del
sueflo, no s6lo en relacién con la edad, la discapacidad motora, la
disfuncién vesicoesfinteriana y los trastornos ansioso-depresivos,
sino también con la lesion de estructuras reguladoras del suefio.
El insomnio, frecuente, puede consistir en la dificultad para dor-
mirse o para mantener el suefio. Las causas pueden ser diversas
(resurgimiento nocturno de sintomas y signos parkinsonianos,
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