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INTRODUCCIÓN

En 1964, Steele et al comunicaron la descripción clinicopatoló-
gica detallada de nueve casos y definieron la entidad con el
nombre de parálisis supranuclear progresiva (PSP). Concluye-
ron que se trata de una degeneración heterogénea que afecta a
estructuras del tronco cerebral, los ganglios basales y el cerebe-
lo, con la presencia de limitación de la mirada vertical, parálisis
seudobulbar, distonía nucal y demencia [1].

En las últimas décadas, varios autores han realizado comu-
nicados sobre los aspectos epidemiológicos, clínicos, anatomo-
patológicos, bioquímicos, de imagen y electrofisiológicos de la
enfermedad, que han contribuido a la comprensión de esta par-
ticular entidad degenerativa del sistema nervioso. 

Actualmente se describe como una enfermedad de curso cró-
nico progresivo, de presentación fundamentalmente esporádica,
que se caracteriza por la presencia de oftalmoplejía supranucle-
ar, inestabilidad postural, síndrome parkinsoniano con pobre res-
puesta a la levodopa, afectación seudobulbar, distonía cervical y
deterioro cognitivo. Suele iniciarse después de los 40 años, con
una mayor incidencia entre los 59 y los 70 años [2,3]. La tasa de
prevalencia estimada varía desde 1,39 por 100.000 [3] hasta 6,4
por 100.000 [4], y es más frecuente en el sexo masculino [3,5],
con un tiempo medio de duración de la enfermedad que oscila
aproximadamente entre cinco y nueve años [3,6].

Lees, en 1987, señaló que pueden distinguirse al menos tres
áreas dañadas: el comienzo de la ruta palidotalamofrontal, con

inclusión del globo pálido y el núcleo subtalámico, el comienzo
de la ruta principal estriatal dopaminérgica en la zona compacta
de la sustancia negra, y algunas áreas que participan en el con-
trol motor ocular, con inclusión del colículo superior y las áreas
periacueductal gris y pretectal. Además, muchos otros núcleos
del tronco cerebral y del dentado están involucrados en diversos
grados [7]. 

Varios autores han comunicado la existencia de un déficit
colinérgico por pérdida de neuronas en el núcleo basal de Mey-
nert, con la consecuente pérdida del input neocortical [8,9], lo
cual podría contribuir a explicar la existencia de déficit cogniti-
vo en esta entidad. La rigidez y la bradicinesia en la PSP pare-
cen ser el resultado de una notable reducción en la dopamina
(80-90%) del caudado y el putamen [10,11].

El desarrollo de la biología molecular y la neurobiología
han implicado un avance notable en la comprensión de los
mecanismos patogénicos en esta entidad. Actualmente se consi-
dera que la alteración en la síntesis de las proteínas τ constituye
la base molecular de la enfermedad y su consecuente expresión
anatomopatológica [12,13]. 

Las alteraciones de la motilidad ocular han constituido uno
de los aspectos clínicos más interesantes que se presentan en la
enfermedad y que focalizaron la atención de los médicos desde
principios del siglo pasado. La PSP constituye la entidad dege-
nerativa donde se ilustra, de manera más evidente, el efecto de
la degeneración de estructuras del tronco cerebral sobre la capa-
cidad de los movimientos oculares. La afectación de los movi-
mientos sacádicos verticales constituye frecuentemente la dis-
función inicial y refleja la temprana degeneración bilateral de
estructuras como el núcleo intersticial rostral del fascículo lon-
gitudinal medial (riMLF), que interviene fundamentalmente en
la generación de los movimientos sacádicos verticales hacia
abajo, y la comisura posterior (PC), que se asocia a la genera-
ción de movimientos verticales hacia arriba. Esta disfunción de
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Figura 1. Distribución de la muestra de pacientes por grupos de edad y
sexo (n = 18).
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los movimientos sacádicos se caracteriza por la presencia de
lentitud y alteraciones en la amplitud de los mismos, con una
mayor afectación de los movimientos sacádicos voluntarios y
preservación parcial de los movimientos de origen reflejo, que
se generan en el núcleo intersticial de Cajal (INC). Los movi-
mientos sacádicos horizontales también se afectan en esta neu-
rodegeneración y reflejan la afectación de estructuras como la
formación reticular paramediana pontina y el núcleo abducente.
Los movimientos sacádicos horizontales habitualmente se afec-
tan menos en los estadios iniciales de la enfermedad, aunque en
los estadios avanzados puede observarse que se afectan total-
mente [14-16]. 

En consecuencia, el correcto diagnóstico y caracterización
clínica de esta entidad adquiere mayor importancia con relación
a la posibilidad de un tratamiento futuro. Nosotros nos propone-
mos contribuir con este esfuerzo, y realizar un análisis sobre
aspectos epidemiológicos y clínicos en una serie de 18 pacientes
diagnosticados en nuestra clínica entre los años 1997 y 2000. 

Nuestros objetivos son:
1. Realizar un análisis descriptivo de variables epidemiológi-

cas (edad de inicio de la enfermedad, tiempo de evolución,
tiempo transcurrido hasta el diagnóstico y sexo). 

2. Describir los principales síntomas de debut de la enfermedad.
3. Describir el comportamiento evolutivo del autovalimiento, la

marcha, la disfagia, la motilidad ocular y la disfunción cogni-
tiva en los diferentes estadios evolutivos de la enfermedad.

4. Definir si existe correlación entre las alteraciones de la mo-
tilidad ocular y la disfunción cognitiva, y el tiempo de evo-
lución de la enfermedad. 

PACIENTES Y MÉTODOS

Realizamos un estudio descriptivo en el momento del diagnóstico, sobre
aspectos clínicos y epidemiológicos en una serie de 18 pacientes que cumplí-
an los criterios clínicos mandatarios de inclusión NINDS-SPSP para el diag-
nóstico probable de PSP [17]. Los pacientes fueron remitidos por especialis-
tas de Neurología de otras instituciones y los niveles de Atención Primaria de
Salud del país, para su definición diagnóstica y posible tratamiento. Se reali-
zó la selección según los criterios de inclusión en consulta externa y se ingre-
saron en la Clínica de Atención a los Desórdenes del Movimiento y Neuro-
degeneraciones del CIREN, durante el período comprendido entre los años
1997 y 2000. Se informó previamente a todos los pacientes de las caracterís-
ticas del estudio y aceptaron su participación en el mismo. 

El estudio comprendió la realización de una entrevista con el paciente y
sus familiares, para obtener los datos necesarios en la anamnesis, se practi-
có un examen físico del paciente y dos especialistas en Neurología (EAG,
CMR) aplicaron la escala de Golbe et al. Se realizaron, además, estudios

hemoquímicos, hemocitométricos, neurofisiológicos (potenciales evocados
auditivos de tronco cerebral, potenciales evocados somatosensoriales y
electroencefalograma) y de imagen (tomografía axial computarizada heli-
coidal y resonancia magnética (1,5 T) con secuencias T1, T2 y FLAIR), para
descartar otras entidades diagnósticas que pudieran expresarse con una sin-
tomatología similar.

Se realizó un estudio descriptivo de variables epidemiológicas (edad de
inicio de la enfermedad, tiempo de evolución, tiempo transcurrido hasta el
diagnóstico y sexo) mediante el análisis de los datos obtenidos en la anamne-
sis. Además, se realizó un análisis descriptivo sobre los síntomas de debut de
la enfermedad, el comportamiento evolutivo del autovalimiento, la marcha,
la disfagia, la motilidad ocular y la disfunción cognitiva, con el fin de descri-
bir el comportamiento general de la serie utilizada, mediante el empleo de
los datos obtenidos en las anamnesis, el examen físico y la escala antes refe-
rida. Para realizar este análisis decidimos agrupar a los pacientes en tres cate-
gorías relacionadas con el tiempo de evolución de la enfermedad (menos de
4 años: inicial; entre 4 y 7 años: moderado; Más de 7 años: avanzado). 

Considerando que las alteraciones de la motilidad ocular y la disfunción
cognitiva constituyen elementos clínicos que han centrado la atención de
los investigadores desde los inicios de la descripción de la enfermedad,
decidimos analizar la correlación entre estos aspectos y el tiempo de evolu-
ción de la enfermedad en nuestra serie, con la utilización del coeficiente de
correlación por intervalos de Spearman. 

RESULTADOS

En nuestro caso no se realizaron estudios de prevalencia o incidencia, por-
que nuestra clínica se centra en la atención de pacientes con trastornos del
movimiento y neurodegeneraciones, y los pacientes que se diagnosticaron
como PSP provenían de varias provincias del país. La edad de inicio prome-
dio de la enfermedad fue de 58,6 ± 8,2 años, y existieron dos casos que
debutaron con la enfermedad en los 40-49 años de edad. La mayor cantidad
de pacientes (50%) estaba comprendida entre los 50-59 años, y siete pacien-
tes debutaron después de los 60 años; no existieron casos que lo hicieran
después de los 80 años (Fig. 1).

El tiempo medio de evolución de la enfermedad en el  momento del diag-
nóstico fue de 4,39 ± 2,3 años. Sólo un paciente presentaba antecedentes
familiares de una entidad similar, aunque nosotros no la verificamos. 

Síntomas de debut de la enfermedad

Los trastornos de la marcha y las caídas constituyeron la forma más fre-
cuente de presentación de la enfermedad (50%), reconocida por pacientes y
familiares de nuestra serie, y la lentitud constituyó la segunda forma de pre-
sentación más frecuente, para un 44,4%. La presencia de diplopía se refirió
como síntoma inicial en el 5,5% de los casos.

Comportamiento del autovalimiento

El 75% de los pacientes en estadios iniciales eran totalmente independientes
para realizar las actividades de la vida cotidiana –se incluyen ocho pacien-
tes, de los cuales seis presentaban lentitud con total independencia y dos
eran muy lentos y necesitaban ayuda ocasional–. En el grupo comprendido
entre los cuatro y los siete años de evolución de la enfermedad, predomina-
ba la necesidad de asistencia –seis pacientes, de los cuales uno presentaba
lentitud con total independencia, tres eran muy lentos y requerían de ayuda
ocasional y dos necesitaban de ayuda considerable–. Con más de siete años
de inicio de la enfermedad, predomina la necesidad de ayuda considerable y
dependencia absoluta –cuatro pacientes, de los cuales tres requerían ayuda
considerable y uno era totalmente dependiente– (Fig. 2). 

Comportamiento de la marcha

La marcha se caracterizaba por la disminución de la base de sustentación,
pasos cortos, bloqueos en los giros, ausencia de movimientos asociados en
las extremidades superiores, inestabilidad y caídas, lo cual ocurre por la
asociación de parkinsonismo, dificultad en el control visual y deterioro de
los reflejos posturales. El 75% de los pacientes en estadios iniciales presen-
taba inestabilidad en los giros, pero era totalmente independiente, y el 25%
restante necesitaba de ayuda ocasional por la inestabilidad y el riesgo de
caídas. En el grupo comprendido en los cuatro y los siete años de evolución
de la enfermedad, solamente el 16% presentaba un total autovalimiento,
mientras que predominó la necesidad de ayuda ocasional (50%) y apareció
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la necesidad de ayuda considerable para la deambulación en el 34% restan-
te. A partir de los siete años de evolución, todos requerían de una ayuda
considerable o eran totalmente dependientes para deambular (Fig. 3).

Comportamiento de la disfagia

El 25% de los pacientes en estadios iniciales presentaba deglución lenta y
tos ocasional, fundamentalmente con los líquidos. Sin embargo, entre los
cuatro y los siete años del comienzo de la enfermedad, se evidenció que
todos los pacientes presentaban algún grado de dificultad, y presentaban tos
frecuente a la ingestión de los líquidos, con episodios de broncoaspiración
en el 50% de los pacientes. En el grupo de pacientes que superaban los sie-
te años de evolución de la enfermedad predominaban los grados más graves
de disfagia, y fue necesario en un caso el uso de alimentación por sonda
nasogástrica en el momento de realizar el estudio (Fig. 4).

Comportamiento de la motilidad ocular

El 62% de los pacientes en estadios iniciales de la enfermedad presentaban
movimientos verticales hacia abajo, lentos e hipométricos, con ligera afec-
tación de la amplitud, mientras que en el 75% se evidenciaban movimientos
verticales hacia arriba y movimientos horizontales lentos e hipométricos sin
afectación de la amplitud. En estadios moderados de la enfermedad, todos
los pacientes presentaban movimientos verticales lentos e hipométricos con
mayor afectación de la amplitud, mientras que en el 50% los movimientos
horizontales eran lentos e hipométricos, sin afectación de la amplitud. En
estadios avanzados todos los pacientes mostraban una grave afectación de la

motilidad ocular vertical y horizontal; sólo un paciente presentaba una afec-
tación moderada de los movimientos oculares horizontales. 

Para evaluar las alteraciones de la motilidad global con la utilización de
la escala de Golbe realizamos un estudio de correlación estadística entre el
tiempo de evolución y la gravedad de la afectación de la motilidad ocular,
que demostró un alto nivel de correlación estadística entre estas dos varia-
bles. En sólo dos pacientes con cinco y seis años de evolución de la enfer-
medad, respectivamente, no existió correlación entre el tiempo de evolución
y el deterioro de la motilidad ocular (Fig. 5).

Comportamiento del deterioro cognitivo

El 25% de los pacientes en estadios iniciales de la enfermedad presentaba una
ligera dificultad en la orientación, mientras que todos presentaban bradifrenia,
incontinencia emocional y disfunción ejecutiva de ligera a moderada intensi-
dad. En estadios moderados de la enfermedad, el 66% mostraba afectación de
ligera a moderada de la orientación, y se evidenciaba una afectación modera-
da a grave de los aspectos emocionales y ejecutivos, y bradifrenia. En los esta-
dios avanzados era evidente la desorientación grave en el 50% de los pacien-
tes, mientras que el resto presentaba desorientación ligera, con afectación
moderada a grave de los aspectos emocionales y ejecutivos, y bradifrenia.

Para evaluar la alteración de la función cognitiva global con la utilización
de la escala de Golbe realizamos un estudio de correlación estadística entre
el tiempo de evolución y la gravedad de la afectación cognitiva, que demos-
tró un alto nivel de correlación estadística entre estas dos variables. En sólo
un paciente con cinco años de evolución de la enfermedad, no existió corre-
lación entre el tiempo de evolución y el deterioro cognitivo, que fue el mis-
mo caso que presentó escasa afectación de la motilidad ocular (Fig. 6).

DISCUSIÓN

Nuestros resultados son similares a los referidos en otras series,

Figura 2. Características evolutivas de la enfermedad asociadas al grado
de autovalimiento de los pacientes (n = 18).

Figura 3. Alteraciones de la marcha en relación con el estadio evolutivo
de la enfermedad (n = 18).

Figura 4. Características de la disfagia en relación con el tiempo de evo-
lución de la enfermedad (n = 18).

Figura 5. Correlación entre el tiempo de evolución y los movimientos
oculares. Coeficiente de correlación por intervalos de Spearman R = 0,845;
n = 18; p = 0,00001.



Figura 6. Gráfico de correlación entre el tiempo de evolución y el dete-
rioro cognitivo. Coeficiente de correlación por intervalos de Spearman 
R = 0,726; n = 18; p = 0,0006.

PARÁLISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA

REV NEUROL 2004; 39 (11): 1006-1010 1009

donde la edad promedio de iniciación de los síntomas fue aproxi-
madamente de 62 años, y sólo menos del 5% de los pacientes
debutaron antes de los 50 años de edad [3,18]. Aunque en la serie
de Villanueva-Haba et al la media de la edad de inicio de la enfer-
medad es de 66 años [19], es posible que la diferencia aproximada
de una media de 8 años se deba a la presencia de una desviación
estándar mayor en nuestra serie. El 55,5% de los pacientes son
hombres, mientras que en las series comunicadas por Golbe et al,
en 1988, Villanueva-Haba et al, en el 2001, y Jankovic et al, en
1990, lo fueron el 58, 64 y el 63%, respectivamente, lo cual con-
cuerda con nuestros resultados [3,19,20]. Sin embargo, en la serie
de 52 pacientes comunicada por Mahler y Lees, en 1986, existió
un predominio del sexo femenino [18]. Teniendo en cuenta los
resultados comunicados, es evidente que no ha sido posible
demostrar que existe una mayor predisposición para padecer la
enfermedad para ninguno de los sexos, y ésta se comporta de for-
ma similar a lo comunicado para la enfermedad de Parkinson.
Aunque en uno de nuestros casos existían antecedentes familiares
de una entidad similar, que no verificamos, aparecen otros comu-
nicados en la literatura, como el estudio con casos y controles de
Davis et al, en 1988, donde no se demostró una  mayor prevalen-
cia de PSP u otras enfermedades neurodegenerativas en las fami-
lias de 50 pacientes, que en las de los sujetos de control [21]. Ade-
más, entre los 409 parientes en primer grado, de 104 pacientes
informados por Jankovic et al, en 1990, no hubo casos informados
de PSP [20], aunque se han publicado otras series que confirman
casos hereditarios de PSP, como una familia con un patrón de tras-
misión autosómica dominante publicada en Brain en 1995 [22]. 

El tiempo medio de evolución de la enfermedad en el
momento del diagnóstico fue de 4,39 ± 2,3 años en nuestra
serie; otras series retrospectivas revelaron que el intervalo
medio desde la iniciación de los síntomas al diagnóstico era de
3,6-3,9 años [3,18]. Otro estudio más reciente realizado con una
muestra de 19 pacientes informa un intervalo medio de 2,43
[19]. Es probable que las dificultades diagnósticas en los esta-
dios iniciales de la enfermedad se relacionen con el polimorfis-
mo clínico y los errores diagnósticos sobre la misma en los
niveles primarios de atención, donde frecuentemente se diag-
nostica como enfermedad de Parkinson. 

Los trastornos de la marcha, las caídas y la lentitud constitu-

yeron la forma más frecuente de presentación, mientras que. en
otras series. la inestabilidad y la sensación de mareo fueron las
manifestaciones clínicas de debut más frecuentes; además, en
estas series se comunica que las alteraciones de la marcha apare-
cieron aproximadamente cuatro meses después del inicio de la
enfermedad [3,18]. Pensamos que esta diferencia puede relacio-
narse con la forma de interpretación de los síntomas, ya que este
dato se obtiene habitualmente por la información que brindan
los pacientes y familiares, y es poco probable que pacientes con
inestabilidad no presenten trastornos de la marcha y puedan
sufrir caídas. La presencia de diplopía se refirió como síntoma
inicial por un paciente, sin que se confirmara durante el examen
físico practicado por nosotros; se sabe que las alteraciones visua-
les pueden observarse en etapas tempranas de la enfermedad,
aunque la alteración que con mayor frecuencia refieren pacientes
y familiares es la dificultad para realizar actividades que requie-
ran control visual [3,18]. Otras manifestaciones clínicas de debut
referidas en la literatura son las alteraciones del lenguaje y los
cambios de conducta, aunque en nuestra serie no se evidenciaron
estas como síntoma inicial de la enfermedad.

La pérdida del autovalimiento en el curso de la enfermedad
se relaciona estrechamente con las alteraciones de la postura, la
marcha, los reflejos posturales, la cinética del movimiento y las
alteraciones de la motilidad ocular. En la serie de Golbe et al,
los pacientes requerían asistencia parcial para realizar las activi-
dades cotidianas aproximadamente a los cinco años de evolu-
ción, mientras que estaban confinados y con necesidad de cus-
todia permanente a los siete años de evolución [3]. En nuestra
serie, la necesidad de asistencia parcial y total se comportó de
manera similar, aunque nuestro estudio adolece de un número
menor de pacientes y la mayoría se encuentran todavía en los
estadios iniciales de la enfermedad. 

No encontramos comunicados en la literatura que correlacio-
naran las alteraciones de la marcha y el comportamiento de la
disfagia con el tiempo de evolución de la enfermedad, aunque en
nuestra serie es evidente que estos aspectos sufren un deterioro
significativo en los pacientes con un mayor tiempo de evolución,
y se relacionan mucho con la pérdida del autovalimiento.

Los trastornos de la motilidad ocular en otras series comuni-
cadas previamente se presentaron en sólo el 50% de los pacien-
tes, y no se evidenciaron sino hasta 3,4 años después del primer
síntoma; la paresia característica al mirar hacia abajo aparece
relativamente tarde en el curso de la enfermedad [3,18]. 

El deterioro cognitivo se evidenció desde los estadios inicia-
les de la enfermedad, aunque nuestros casos se evaluaron
mediante la escala de Golbe, la cual no permite definir el diag-
nóstico de demencia; por ello, los resultados no se homologan
con otras series comunicadas previamente. Se informó de de-
mencia en siete de los nueve pacientes originales informados por
Steele et al en 1964, mientras que en otros estudios publicados
posteriormente han informado de demencia en aproximadamen-
te el 60% de los pacientes en el momento del diagnóstico y antes
de los cuatro años de evolución de la enfermedad [20,23,24].
Pensamos que debe tenerse en cuenta que la combinación de los
cambios de personalidad, depresión, incontinencia emocional,
escasa fijación visual, bradifrenia y disartria, pueden dar la
impresión de demencia durante las etapas iniciales de la enfer-
medad, lo cual parece atribuible a un escaso rendimiento en las
tareas relacionadas con la visión; además, se ha demostrado un
rendimiento significativamente menor en las pruebas cognitivas
que requieren orientación o memoria visual [20,25].
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DESCRIPCIÓN CLÍNICA Y EPIDEMIOLÓGICA 
DE UNA SERIE DE PACIENTES CON DIAGNÓSTICO 
DE PARÁLISIS SUPRANUCLEAR PROGRESIVA
Resumen. Introducción. La parálisis supranuclear progresiva es
una enfermedad de curso crónico progresivo, de presentación fun-
damentalmente esporádica en el adulto, que se caracteriza por la
presencia de oftalmoplejía supranuclear, inestabilidad postural,
síndrome parkinsoniano, afectación seudobulbar, distonía cervical
y deterioro cognitivo. Pacientes y métodos. Realizamos un estudio
descriptivo sobre aspectos clínicos y epidemiológicos en una serie
de 18 pacientes que cumplían los criterios clínicos mandatarios de
inclusión (NINDS-SPSP) para el diagnóstico probable de parálisis
supranuclear progresiva, utilizando la escala de Golbe et al. Re-
sultados y conclusiones. La edad de inicio promedio de la enferme-
dad fue de 58,6 ± 8,2 años, el 55,5% de los pacientes pertenecen
son varones, el tiempo medio de evolución de la enfermedad hasta
el momento del diagnóstico fue de 4,39 ± 2,3 años, y existía un
subregistro diagnóstico en los primeros cuatro años de la enferme-
dad. Los trastornos de la marcha, las caídas y la lentitud constitu-
yeron las formas más frecuente de debut de la enfermedad. El 75%
de los pacientes en los primeros cuatro años de evolución era total-
mente independiente para realizar las actividades de la vida coti-
diana, mientras que después de los cuatro años predominaba la
necesidad de asistencia y la dependencia absoluta. La disfagia fue
más frecuente en etapas tardías de la enfermedad. La afectación de
la motilidad ocular y la función cognitiva fue evidente en las etapas
iniciales de la enfermedad, y existió una alta correlación entre el
tiempo de evolución de la enfermedad y la gravedad de la afecta-
ción ocular y cognitiva. [REV NEUROL 2004; 39: 1006-10]
Palabras clave. Descripción clínica y epidemiológica. Escala de
Golbe. Parálisis supranuclear progresiva. 

DESCRIÇÃO CLÍNICA E EPIDEMIOLÓGICA 
DE UMA SÉRIE DE DOENTES COM DIAGNÓSTICO 
DE PARALISIA SUPRA-NUCLEAR PROGRESSIVA
Resumo. Introdução. A paralisia supra-nuclear progressiva é
uma doença de curso crónico progressivo, de apresentação fun-
damentalmente esporádica no adulto, que se caracteriza pela
presença de oftalmoplegia supra-nuclear, instabilidade postural,
síndroma de Parkinson, envolvimento pseudobulbar, distonia cer-
vical e deterioração cognitiva. Doentes e métodos. Realizámos
um estudo descritivo sobre os aspectos clínicos e epidemiológicos
numa série de 18 doentes que cumpriam com os critérios clínicos
mandatórios de inclusão NINDS-SPSP para o diagnóstico prová-
vel de paralisia supra-nuclear progressiva, com a utilização da
escala de Golbe et al. Resultados e conclusões. A idade de início
média da doença foi de 58,6 ± 8,2 anos, 55,5% dos doentes per-
tencem ao sexo masculino, o intervalo médio do tempo de evolu-
ção da doença no momento do diagnóstico foi de 4,39 ± 2,3 anos,
existindo um sub-registo diagnóstico nos primeiros 4 anos da
doença. As perturbações da marcha, as quedas e a lentidão cons-
tituíram as formas mais frequentes de início da doença. 75% dos
doentes nos primeiros quatro anos de evolução eram totalmente
independentes nas actividades da vida diária, enquanto que após
os quatro anos predominava a necessidade de assistência e
dependência absoluta. A disfagia foi a mais frequente das etapas
tardias da doença. O envolvimento da motilidade ocular e da fun-
ção cognitiva foi evidente em etapas iniciais da doença, e verifi-
cou-se uma elevada correlação entre o tempo de evolução da
doença e a gravidade do envolvimento ocular e cognitivo. [REV
NEUROL 2004; 39: 1006-10]
Palavras chave. Descrição clínica e epidemiológica. Escala de Gol-
be. Paralisia supra-nuclear progressiva.


