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Descripcion clinicay epidemiol 6gica de una serie de pacientes
con diagnostico de pardlisis supranuclear progresiva

E. Alvarez-Gonzélez, C. Maragoto-Rizo, M. Arteche-Prior, S. Pérez-Parra,
M. Carballo, L. Alvarez-Gonzalez

A CLINICAL AND EPIDEMIOLOGICAL DESCRIPTION OF A SERIESOF PATIENTS
DIAGNOSED AS SUFFERING FROM PROGRESS VE SUPRANUCLEAR PALSY

Summary. Introduction. Progressive supranuclear palsy is a disease that normally presents only sporadically in adults and
courses in a progressive, chronic manner. It is characterised by the presence of supranuclear ophthalmoplegia, postural
instability, a Parkinsonian syndrome, pseudobulbar affect, cervical dystonia and cognitive impairment. Patients and methods.
e conducted a descriptive study of clinical and epidemiological featuresin a series of 18 patients who satisfied the mandatory
NINDS-SPSP clinical eligibility criteria for the likely diagnosis of progressive supranuclear palsy, using the scale developed
by Golbe et al. Results and conclusions. The mean age of onset of the disease was 58.6 + 8.2 years, 55.5% of the patients were
males, the average history of the disease at the time of diagnosis was 4.39 + 2.3 years, and there was a diagnostic subregister
in thefirst 4 years of the disease. Gait disorders, falls and slowness were the most frequently observed presenting forms of the
disease. During their first four years with the disease, 75% of the patients were totally independent when it came to carrying
out activities of daily living, whereas after the fourth year there was a predominance of the need for aid and absolute
dependence. Dysphagia was more frequent in the later stages of the disease. Ocular matility disorders and impaired cognitive
functioning were obvious in the initial stages of the disease, and there was a strong correlation between the length of time the

disease had been coursing and the severity of the ocular and cognitive disorders. [REV NEUROL 2004; 39: 1006-10]
Key words. Clinical and epidemiological description. Golbe's scale. Progressive supranuclear palsy.

INTRODUCCION

En 1964, Steele et al comunicaron la descripcién clinicopatol 6-
gica detallada de nueve casos y definieron la entidad con el
nombre de pardlisis supranuclear progresiva (PSP). Concluye-
ron gque se trata de una degeneracién heterogénea que afecta a
estructuras del tronco cerebral, los ganglios basalesy el cerebe-
lo, con la presenciade limitacién delamiradavertical, pardlisis
seudobulbar, distonia nucal y demencia[1].

En las Ultimas décadas, varios autores han realizado comu-
nicados sobre |os aspectos epidemiol égicos, clinicos, anatomo-
patol 6gicos, bioquimicos, de imagen y electrofisioldgicos de la
enfermedad, que han contribuido a la comprension de esta par-
ticular entidad degenerativa del sistema nervioso.

Actualmente se describe como una enfermedad de curso cré-
nico progresivo, de presentacién fundamentalmente esporédica,
que se caracteriza por la presencia de oftalmoplejia supranucle-
ar, inestabilidad postural, sindrome parkinsoniano con pobre res-
puesta a la levodopa, afectacion seudobulbar, distonia cervical y
deterioro cognitivo. Suele iniciarse después de los 40 afios, con
unamayor incidenciaentrelos 59y los 70 afios [2,3]. Latasade
prevalencia estimada varia desde 1,39 por 100.000[3] hasta 6,4
por 100.000[4], y es mas frecuente en & sexo masculino [3,5],
con un tiempo medio de duracion de la enfermedad que oscila
aproximadamente entre cinco y nueve afios [3,6].

Lees, en 1987, sefial 6 que pueden distinguirse al menos tres
areas dafiadas. el comienzo de la ruta palidotalamofrontal, con
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inclusién del globo pélido y €l nicleo subtaléamico, el comienzo
delarutaprincipal estriatal dopaminérgica en la zona compacta
de la sustancia negra, y algunas éreas que participan en €l con-
trol motor ocular, con inclusién del coliculo superior y las areas
periacueductal grisy pretectal. Ademas, muchos otros nucleos
del tronco cerebral y del dentado estan involucrados en diversos
grados [7].

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

El desarrollo de la biologia molecular y la neurobiologia
han implicado un avance notable en la comprensién de los
mecani Smos patogeéni cos en esta entidad. Actual mente se consi-
dera que laateracion en lasintesis de las proteinas T constituye
labase molecular de la enfermedad y su consecuente expresion
anatomopatoldgica[12,13].

Las alteraciones de la motilidad ocular han constituido uno
de los aspectos clinicos més interesantes que se presentan en la
enfermedad y que focalizaron la atencién de |os médicos desde
principios del siglo pasado. La PSP constituye la entidad dege-
nerativa donde se ilustra, de manera més evidente, el efecto de
la degeneracion de estructuras del tronco cerebral sobre la capa-
cidad de los movimientos oculares. La afectacion de los movi-
mientos sacédicos verticales constituye frecuentemente la dis-
funcion inicial y reflgja la temprana degeneracion bilateral de
estructuras como el nucleo intersticial rostral del fasciculo lon-
gitudinal media (riMLF), que interviene fundamentalmente en
la generacion de los movimientos sacadicos verticales hacia
abajo, y la comisura posterior (PC), que se asocia a la genera-
cién de movimientos verticales hacia arriba. Esta disfuncion de
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Figura 1. Distribucion de la muestra de pacientes por grupos de edad y
sexo (n = 18).

los movimientos sacadicos se caracteriza por la presencia de
lentitud y alteraciones en la amplitud de los mismos, con una
mayor afectacion de los movimientos sacédicos voluntarios y
preservacion parcial de los movimientos de origen reflgjo, que
se generan en el nicleo intersticial de Cajal (INC). Los movi-
mientos sacadicos horizontales también se afectan en esta neu-
rodegeneracion y reflgjan la afectacion de estructuras como la
formacién reticular paramediana pontinay el niicleo abducente.
L os movimientos sacéadicos horizontal es habitual mente se af ec-
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, € correcto diagnostico y caracterizacion
clinica de esta entidad adquiere mayor importancia con relacién
alaposibilidad de un tratamiento futuro. Nosotros nos propone-
mos contribuir con este esfuerzo, y realizar un andisis sobre
aspectos epidemiol égicosy clinicos en una serie de 18 pacientes
diagnosticados en nuestra clinica entre los afios 1997 y 2000.

Nuestros obyjetivos son:

1. Realizar un andlisis descriptivo de variables epidemiol 6gi-
cas (edad de inicio de la enfermedad, tiempo de evolucion,
tiempo transcurrido hasta el diagndstico y sexo).

2. Describir los principal es sintomas de debut de la enfermedad.

3. Describir e comportamiento evolutivo del autovalimiento, la
marcha, ladisfagia, lamotilidad ocular y ladisfuncién cogni-
tivaen los diferentes estadios evol utivos de la enfermedad.

4. Definir si existe correlacion entre |as ateraciones de la mo-
tilidad ocular y la disfuncién cognitiva, y el tiempo de evo-
lucion de la enfermedad.

PACIENTESY METODOS

Realizamos un estudio descriptivo en € momento del diagndstico, sobre
aspectos clinicos y epidemiol 6gicos en una serie de 18 pacientes que cumpli-
an los criterios clinicos mandatarios de inclusion NINDS-SPSP para el diag-
néstico probable de PSP [17]. Los pacientes fueron remitidos por especialis-
tas de Neurologiade otrasinstitucionesy los niveles de Atencién Primariade
Saud del pais, para su definicién diagnésticay posible tratamiento. Se reali-
z6 laseleccion seguin los criterios de inclusion en consultaexternay seingre-
saron en la Clinica de Atencién alos Desérdenes del Movimiento y Neuro-
degeneraciones del CIREN, durante €l periodo comprendido entre |os afios
1997 y 2000. Seinformé previamente a todos los pacientes de las caracteris-
ticas del estudio y aceptaron su participacién en e mismo.

El estudio comprendi6 la realizacién de una entrevista con el paciente y
sus familiares, para obtener los datos necesarios en la anamnesis, se practi-
c6 un examen fisico del paciente y dos especialistas en Neurologia (EAG,
CMR) aplicaron la escala de Golbe et a. Se redizaron, ademas, estudios
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hemoquimicos, hemocitométricos, neurofisiol gicos (potenciales evocados
auditivos de tronco cerebral, potenciales evocados somatosensoriaes y
electroencefalograma) y de imagen (tomografia axial computarizada heli-
coidal y resonancia magnética (1,5 T) con secuencias T,, T, y FLAIR), para
descartar otras entidades diagndsticas que pudieran expresarse con una sin-
tomatologia similar.

Se realizé un estudio descriptivo de variables epidemiol 6gicas (edad de
inicio de la enfermedad, tiempo de evolucioén, tiempo transcurrido hasta el
diagnéstico y sexo) mediante el andlisis de los datos obtenidos en laanamne-
sis. Ademés, se realizé un andlisis descriptivo sobre los sintomas de debut de
la enfermedad, el comportamiento evolutivo del autovalimiento, la marcha,
ladisfagia, lamotilidad ocular y ladisfuncién cognitiva, con €l fin de descri-
bir el comportamiento general de la serie utilizada, mediante el empleo de
los datos obtenidos en las anamnesis, € examen fisico y la escala antes refe-
rida. Pararealizar este andlisis decidimos agrupar alos pacientes en tres cate-
gorias relacionadas con €l tiempo de evolucién de la enfermedad (menos de
4 afos: inicial; entre 4y 7 afios: moderado; Méas de 7 afios: avanzado).

Considerando que las ateraciones de la motilidad ocular y la disfuncion
cognitiva constituyen elementos clinicos que han centrado la atencién de
los investigadores desde los inicios de la descripcion de la enfermedad,
decidimos analizar la correlacién entre estos aspectos'y € tiempo de evolu-
cion de laenfermedad en nuestra serie, con la utilizacion del coeficiente de
correlacion por interval os de Spearman.

RESULTADOS

En nuestro caso no se realizaron estudios de prevalencia o incidencia, por-
que nuestra clinica se centra en la atencién de pacientes con trastornos del
movimiento y neurodegeneraciones, y los pacientes que se diagnosticaron
como PSP provenian de varias provincias del pais. Laedad deinicio prome-
dio de la enfermedad fue de 58,6 + 8,2 afios, y existieron dos casos que
debutaron con la enfermedad en |os 40-49 afios de edad. Lamayor cantidad
de pacientes (50%) estaba comprendida entre los 50-59 afios, y siete pacien-
tes debutaron después de los 60 afios; no existieron casos que lo hicieran
después de los 80 afios (Fig. 1).

El tiempo medio de evolucion de laenfermedad en el momento del diag-
néstico fue de 4,39 + 2,3 afios. S6lo un paciente presentaba antecedentes
familiares de una entidad similar, aunque nosotros no la verificamos.

Sintomas de debut de la enfermedad

Los trastornos de la marcha y las caidas constituyeron la forma més fre-
cuente de presentacion de la enfermedad (50%), reconocida por pacientesy
familiares de nuestra serie, y lalentitud constituyé la segunda formade pre-
sentacion més frecuente, para un 44,4%. La presencia de diplopia se refirié
como sintomainicial en el 5,5% de | os casos.

Comportamiento del autovalimiento

El 75% de | os pacientes en estadios inicial es eran totalmente independientes
parareadlizar 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 |os siete afios de evolucién de la enfermedad, predomina-
ba la necesidad de asistencia —sei's pacientes, de los cuales uno presentaba
lentitud con total independencia, tres eran muy lentos 'y requerian de ayuda
ocasional y dos necesitaban de ayuda considerable-. Con més de siete afios
deinicio de laenfermedad, predominalanecesidad de ayuda considerabley
dependencia absoluta —cuatro pacientes, de los cuales tres requerian ayuda
considerable y uno era totalmente dependiente- (Fig. 2).

Comportamiento de la marcha

La marcha se caracterizaba por la disminucién de la base de sustentacion,
pasos cortos, bloqueos en los giros, ausencia de movimientos asociados en
las extremidades superiores, inestabilidad y caidas, lo cual ocurre por la
asociacion de parkinsonismo, dificultad en el control visual y deterioro de
los reflgjos posturales. El 75% de los pacientes en estadios inicial es 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
caidas. En el grupo comprendido en los cuatro y |os siete afios de evolucion
de la enfermedad, solamente el 16% presentaba un total autovalimiento,
mientras que predominé la necesidad de ayuda ocasional (50%) y aparecio
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Figura 2. Caracteristicas evolutivas de la enfermedad asociadas al grado
de autovalimiento de los pacientes (n = 18).

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

lanecesidad de ayuda considerable para la deambulacion en el 34% restan-
te. A partir de los siete afios de evolucion, todos requerian 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 deglucion lenta y
tos ocasional, fundamentalmente con los liquidos. Sin embargo, entre los
cuatro y los siete afios del comienzo de la enfermedad, se evidenci6 que
todos | os pacientes presentaban alguin grado de dificultad, y presentaban tos
frecuente a laingestion de los liquidos, con episodios de broncoaspiracién
en el 50% de los pacientes. En €l grupo de pacientes que superaban los sie-
te afios de evolucién de la enfermedad predominaban los grados mas graves
de disfagia, y fue necesario en un caso € uso de alimentacién por sonda
nasogéstrica en e momento de redlizar 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-
tacion de laamplitud, mientras que en € 75% se evidenciaban movimientos
verticales hacia arribay movimientos horizontales lentos e hipométricos sin
afectacion de la amplitud. En estadios moderados de la enfermedad, todos
los pacientes presentaban movimientos vertical es lentos e hipométricos con
mayor afectacion de la amplitud, mientras que en el 50% |os movimientos
horizontales eran lentos e hipométricos, sin afectacion de la amplitud. En
estadios avanzados todos | os pacientes mostraban una grave afectacién dela
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Figura 4. Caracteristicas de la disfagia en relacién con el tiempo de evo-
lucion de la enfermedad (n = 18).
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Figura 5. Correlacion entre el tiempo de evolucion y los movimientos
oculares. Coeficiente de correlaciéon por intervalos de Spearman R = 0,845;
n=18; p=0,00001

motilidad ocular vertical y horizontal; sblo un paciente presentaba una afec-
tacion moderada de |os movimientos oculares horizontales.

Para evaluar las alteraciones de la motilidad global con la utilizacion de
la escala de Golbe realizamos un estudio de correlacion estadistica entre el
tiempo de evolucidn y la gravedad de la afectacion de la motilidad ocular,
gue demostro un ato nivel de correlacién estadistica entre estas dos varia-
bles. En sdlo dos pacientes con cinco y seis afios de evolucion de la enfer-
medad, respectivamente, no existié correlacion entre el tiempo de evolucion
y €l deterioro de lamotilidad ocular (Fig. 5).

Comportamiento del deterioro cognitivo

El 25% delos pacientes en estadios iniciades de laenfermedad presentaba una
ligeradificultad en laorientacion, mientras que todos presentaban bradifrenia,
incontinencia emaocional y disfuncion gjecutiva de ligera a moderada intensi-
dad. En estadios moderados de laenfermedad, €l 66% mostraba af ectacion de
ligeraamoderada de la orientacion, y se evidenciaba una afectacion modera-
daagrave delos aspectos emocionalesy gecutivos, y bradifrenia. Enlosesta-
dios avanzados era evidente la desorientacion grave en € 50% de los pacien-
tes, mientras que e resto presentaba desorientacion ligera, con afectacion
moderada a grave de | 0s aspectos emocionalesy gecutivos, y bradifrenia.

Paraevaluar laalteracion de lafuncion cognitivaglobal con lautilizacion
de la escala de Golbe realizamos un estudio de correlacion estadistica entre
el tiempo de evoluciony lagravedad de |a af ectacion cognitiva, que demos-
tr6 un alto nivel de correlacion estadistica entre estas dos variables. En solo
un paciente con cinco afios de evolucion de laenfermedad, no existio corre-
lacion entre el tiempo de evolucion y el deterioro cognitivo, que fue el mis-
mo caso que presentd escasa afectacion de la motilidad ocular (Fig. 6).

DISCUSION
Nuestros resultados son similares a los referidos en otras series,
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Figura 6. Gréfico de correlacion entre el tiempo de evolucion y el dete-
rioro cognitivo. Coeficiente de correlacién por intervalos de Spearman
R=0,726; n=18; p = 0,0006.

donde la edad promedio deiniciacién de los sintomas fue aproxi-
madamente de 62 afios, y solo menos del 5% de los pacientes
debutaron antes de los 50 afios de edad [3,18]. Aunque en la serie
deVillanueva-Haba et a lamediade laedad de inicio de la enfer-
medad es de 66 afios[19], es posible que ladiferencia aproximada
de una media de 8 afios se deba a la presencia de una desviacion
estandar mayor en nuestra serie. El 55,5% de los pacientes son
hombres, mientras que en las series comunicadas por Golbe et a,
en 1988, VillanuevarHaba et al, en & 2001, y Jankovic et d, en
1990, lo fueron € 58, 64 y & 63%, respectivamente, lo cual con-
cuerda con nuestros resultados [3,19,20]. Sin embargo, en laserie
de 52 pacientes comunicada por Mahler y Lees, en 1986, existio
un predominio del sexo femenino [18]. Teniendo en cuenta los
resultados comunicados, es evidente que no ha sido posible
demostrar que existe una mayor predisposicion 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.
Aungue en uno de nuestros casos existian antecedentes familiares
de una entidad similar, que no verificamos, aparecen otros comu-
nicados en la literatura, como e estudio con casos y controles de
Daviset a, en 1988, donde no se demostré una mayor prevalen-
cia de PSP u otras enfermedades neurodegenerativas en las fami-
lias de 50 pacientes, que en las delos sujetos de control [21]. Ade-
més, entre los 409 parientes en primer grado, de 104 pacientes
informados por Jankovic et &, en 1990, no hubo casosinformados
de PSP [20], aunque se han publicado otras series que confirman
casos hereditarios de PSP, como unafamilia.con un patrén detras-
misién autosdmica dominante publicada en Brain en 1995 [22].

El tiempo medio de evolucion de la enfermedad en €
momento del diagndstico fue de 4,39 + 2,3 afios en nuestra
serie; otras series retrospectivas revelaron que € intervalo
medio desde lainiciacién de los sintomas a diagndstico era de
3,6-3,9 afios [ 3,18]. Otro estudio més reciente realizado con una
muestra de 19 pacientes informa un intervalo medio de 2,43
[19]. Es probable que las dificultades diagnosticas en los esta-
diosiniciales de la enfermedad se relacionen con €l polimorfis-
mo clinico y los errores diagnésticos sobre la misma en los
niveles primarios de atencién, donde frecuentemente se diag-
nostica como enfermedad de Parkinson.

Lostrastornos de la marcha, las caidas y lalentitud constitu-
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yeron la forma mas frecuente de presentacion, mientras que. en
otras series. la inestabilidad y la sensacién de mareo fueron las
manifestaciones clinicas de debut més frecuentes, ademés, en
estas series se comunicaque las ateraciones de lamarcha apare-
cieron aproximadamente cuatro meses después del inicio de la
enfermedad [3,18]. Pensamos que esta diferencia puede relacio-
narse con laforma de interpretacion de los sintomas, ya que este
dato se obtiene habitualmente por la informacién que brindan
los pacientes y familiares, y es poco probable que pacientes con
inestabilidad no presenten trastornos de la marcha y puedan
sufrir caidas. La presencia de diplopia se refiri6 como sintoma
inicial por un paciente, sin que se confirmara durante el examen
fisico practicado por nosotros; se sabe que las ateraciones visua-
les pueden observarse en etapas tempranas de la enfermedad,
aungue la alteracion que con mayor frecuenciarefieren pacientes
y familiares es la dificultad pararealizar actividades que requie-
ran control visual [3,18]. Otras manifestaciones clinicas 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 sintomainicial de laenfermedad.

Lapérdida del autovalimiento en el curso de la enfermedad
se relaciona estrechamente con | as ateraciones de la postura, la
marcha, los reflejos posturales, la cinéticadel movimientoy las
alteraciones de la motilidad ocular. En la serie de Golbe et d,
los pacientes requerian asistenciaparcial pararealizar las activi-
dades cotidianas aproximadamente a los cinco afios de evolu-
cion, mientras que estaban confinados y con necesidad de cus-
todia permanente a los siete afios de evolucion [3]. En nuestra
serie, la necesidad de asistencia parcial y total se comporto de
manera similar, aunque nuestro estudio adolece de un nimero
menor de pacientes y la mayoria se encuentran todavia en los
estadios iniciales de la enfermedad.

No encontramos comunicados en laliteratura que correl acio-
naran las ateraciones de la marchay € comportamiento de la
disfagia con el tiempo de evolucién de la enfermedad, aunque en
nuestra serie es evidente que estos aspectos sufren un deterioro
significativo en los pacientes con un mayor tiempo de evolucion,
y se relacionan mucho con la pérdida del autovalimiento.

Lostrastornos de lamotilidad ocular en otras series comuni-
cadas previamente se presentaron en solo el 50% de los pacien-
tes, y no se evidenciaron sino hasta 3,4 afios después del primer
sintoma; la paresia caracteristica a mirar hacia abajo aparece
relativamente tarde en el curso de la enfermedad [3,18].

El deterioro cognitivo se evidencio desde los estadios inicia-
les de la enfermedad, aunque nuestros casos se evaluaron
mediante la escala de Golbe, la cual no permite definir e diag-
nostico de demencia; por €llo, los resultados no se homologan
con otras series comunicadas previamente. Se informé de de-
menciaen siete de | os nueve pacientes original es informados por
Steele et a en 1964, mientras que en otros estudios publicados
posteriormente han informado de demencia en aproximadamen-
te el 60% de los pacientes en € momento del diagndstico y antes
de los cuatro afios de evolucion de la enfermedad [20,23,24].
Pensamos que debe tenerse en cuenta que la combinacion de los
cambios de personalidad, depresion, incontinencia emocional,
escasa fijacion visual, bradifrenia y disartria, pueden dar la
impresion de demencia durante las etapas iniciales de la enfer-
medad, lo cua parece atribuible a un escaso rendimiento en las
tareas relacionadas con la vision; ademas, se ha demostrado un
rendimiento significativamente menor en las pruebas cognitivas
que requieren orientacion o memoriavisual [20,25].
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DESCRI (;AQ CLINICA E EPIDEMIOLOGI CA
DE UMA SERIE DE DOENTES COM DIAGNOSTICO
DE PARALISIA SUPRA-NUCLEAR PROGRESS VA

Resumo. Introdugdo. A paralisia supra-nuclear progressiva €
uma doenca de curso cronico progressivo, de apresentacao fun-
damentalmente esporadica no adulto, que se caracteriza pela
presenca de oftalmoplegia supra-nuclear, instabilidade postural,
sindroma de Parkinson, envolvimento pseudobulbar, distonia cer-
vical e deterioragdo cognitiva. Doentes e métodos. Realizamos
um estudo descritivo sobre os aspectos clinicos e epidemiol 6gicos
numa série de 18 doentes que cumpriam com os critérios clinicos
mandatorios de inclusdo NINDS-SPSP para o diagnéstico prova-
vel de paralisia supra-nuclear progressiva, com a utilizacdo da
escala de Golbe et al. Resultados e conclusdes. A idade de inicio
média da doenca foi de 58,6 + 8,2 anos, 55,5% dos doentes per-
tencem ao sexo masculino, o intervalo médio do tempo de evolu-
¢éo da doenca no momento do diagnostico foi de 4,39 + 2,3 anos,
existindo um sub-registo diagnostico nos primeiros 4 anos da
doenca. As perturbacdes da marcha, as quedas e a lentiddo cons-
tituiram as formas mais frequentes de inicio da doenca. 75% dos
doentes nos primeiros quatro anos de evolugdo eram totalmente
independentes nas actividades da vida diaria, enquanto que apés
0s quatro anos predominava a necessidade de assisténcia e
dependéncia absoluta. A disfagia foi a mais frequente das etapas
tardias da doenca. O envolvimento da motilidade ocular e da fun-
¢éo cognitiva foi evidente em etapas iniciais da doenca, e verifi-
cou-se uma elevada correlagéo entre o tempo de evolucdo da
doenca e a gravidade do envolvimento ocular e cognitivo. [REV
NEUROL 2004; 39: 1006-10]
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