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La pardlisis supranuclear progresiva (PSP), tam-
bién conocida como sindrome de Steele-Richard-
son-Olszewski, es una enfermedad neurodege-
nerativa poco frecuente que caracteristicamen-
te presenta oftalmoparesia supranuclear y alte-
racion precoz de los reflejos posturales [1]. Su
incidencia es de 0,3-1,1 casos por 100.000 habi-
tantes y supone hasta el 5% de los parkinsonis-
mos consultados en un centro especializado [2].

La histopatologia de la PSP se caracteriza por
pérdida neuronal, gliosis y presencia de inclu-
siones citoplasmaticas de proteina tau hiperfos-
forilada en las neuronas (conocidas como ovi-
llos neurofibrilares), en los astrocitos y en los
oligodendrocitos. De hecho, su presencia en los
tres tipos de células es una caracteristica dife-
rencial entre la PSP y otras taupatias [3]. Estos
ovillos provocan un proceso degenerativo que
afecta a neuronas dopaminérgicas, colinérgicas
y gabérgicas del estriado y la pars compacta de
la sustancia negra, asi como de otros ganglios
de la base y ntcleos del tronco del encéfalo [4].
Los ovillos neurofibrilares también se han des-
crito en la corteza cerebral [5].

Presentamos el caso de una paciente con
diagnéstico clinico de PSP que desarrollé poste-
riormente ecolalia. Revisamos la base anatomo-
patoldgica de dicho trastorno, asi como su posi-
ble relacién con su diagndstico inicial.

Mujer de 66 afios, que consultd por caidas fre-

cuentes de un afio de evolucién. Como antece-
dentes personales tenfa hipertension arterial y
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Figura. Corte sagital en secuencia FLAIR en el que se ob-
serva atrofia mesencefalica (signo del colibri).

dislipemia tratadas farmacolégicamente, safe-
nectomia y hepatitis B, no activa, contraida tras
contacto sanguineo accidental en su lugar de
trabajo. No se documentaron antecedentes fa-
miliares de enfermedades neuroldgicas.

La exploracién fisica revelaba un aspecto fa-
cial de ‘asombro’ y leve retrocollis. El lenguaje
era minimamente disartrico. Se observé limita-
cién de los movimientos oculares en el plano
vertical y un enlentecimiento de los movimien-
tos sacadicos en el plano horizontal. Presenta-
ba leve rigidez articular en las extremidades iz-
quierdas, asi como moderada bradicinesia bila-
teral, también de leve predominio izquierdo. Los
reflejos musculares estaban exaltados de ma-
nera generalizada, sin otros datos de piramida-
lismo. La paciente presentaba una marcha con
ligero aumento de la base de sustentacién, pa-
so acortado y tendencia a la retropulsién. Los re-
flejos posturales estaban gravemente alterados.

Se establecié el diagnéstico de sindrome par-
kinsoniano rigidoacinético por probable PSP (va-
riante clasica). Se inicié terapia con levodopa
que no resulté beneficiosa. Al mismo tiempo, se
realizé una tomografia simple por emisién de
fotdn Unico cerebral de receptores presinapticos
(DaT-SCAN) con radiofarmaco ioflupano-23 que
mostrd ausencia de captacién en ambos estria-
dos. Se llevd a cabo una resonancia magnética
encefdlica en la que se observé atrofia mesen-
cefalica sin alteracién de la sefial de resonancia
(signo del colibri) (Figura). Un estudio neuro-
psicoldgico reveld un deterioro de las funciones
ejecutivas (Frontal Assessment Battery), en la
resolucién de problemas sencillos (torre de Ha-

noi de tres piezas), en la realizacion de secuen-
cias motoras, y en la sensibilidad a la interferen-
ciay el control inhibitorio. El mismo estudio mos-
tré normalidad en las pruebas de memoria, capa-
cidad de aprendizaje, denominacidn y praxias.

En los sucesivos meses, la paciente desarro-
16 caidas cada vez mas frecuentes, mayor difi-
cultad para la articulacién del lenguaje y para la
deglucién, junto con limitacién para la apertura
palpebral. Ademas, en el Gltimo afio, comenzd
con un llamativo trastorno del lenguaje, consis-
tente en una importante reduccién de la expre-
sién, con la repeticién, no obstante, conserva-
da. La paciente repetia de manera casi continua
e involuntaria lo que escuchaba cuando se le
requeria o incluso lo que lefa. La comprension
estaba globalmente conservada.

La presencia de déficits cognitivos frontales es
un hallazgo comun en fases relativamente tem-
pranas de la PSP [6]. Los pacientes manifiestan
fundamentalmente disfuncién ejecutiva, dete-
rioro de la abstraccién, perseveracién motora,
menor fluencia verbal y cambios en el compor-
tamiento, como apatia y desinhibicion [7]. Has-
ta un 20% de los pacientes con PSP puede mos-
trar tales sintomas como manifestaciones ini-
ciales de la enfermedad, lo que habitualmente
dificulta el diagndstico [8]. Esto se ha relacio-
nado con la afectacidn de vias estriadofrontales
secundarias al dafio en los ganglios basales, o
directamente con la afectacién de la corteza fron-
tal premotora [9,10].

La ecolalia es un trastorno del lenguaje ca-
racterizado por la repeticién semiautomatica,
compulsiva e iterativa de las palabras o frases
emitidas por el interlocutor. Es caracteristica de
la afasia transcortical sensitiva, que ocurre por
lesién en las regiones temporooccipitales en el
hemisferio dominante (circunvolucién angular
0 area 39 de Brodmann). Con menos frecuen-
cia ocurre en la variante motora de la afasia
transcortical. En este caso, el dafio se localiza
en el area motora suplementaria del I6bulo
frontal (4rea 8 de Brodmann) [11]. Verny et al
[5] identificaron la presencia de ovillos neurofi-
brilares en la corteza de 10 pacientes con PSP
en localizaciones diferentes que en la enferme-
dad de Alzheimer o en sujetos mayores asinto-
maticos. Las regiones mas afectadas fueron la
circunvolucién precentral, la circunvolucién an-
gular, la corteza prefrontal y las regiones hipo-
campales, hallazgos en sintonia con estudios
previos similares [12,13]. Curiosamente, dos de
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los 10 pacientes analizados en dicho estudio pre-
sentaban ecolalia.

Por tanto, una actitud perseverante y repeti-
tiva puede entenderse en la PSP como secunda-
ria a un déficit cognitivo de tipo frontal. Sin em-
bargo, al tratarse de un trastorno predominan-
te en la repeticion del lenguaje con respecto a
otras conductas, creemos que representa mas
bien una afectacién circunscrita al I6bulo fron-
tal dominante, en este caso en concreto de la
corteza premotora y el area motora suplemen-
taria, como se ha descrito previamente en estu-
dios histopatoldgicos.
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Nos ha parecido realmente interesante el articu-
lo ‘iColores, sabores, nimeros?: la sinestesia
en una muestra espafiola’, recientemente pu-
blicado en Revista de Neurologia [1]. Queriamos
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aprovechar la ocasién para recordar un caso
documentado de sinestesia en tres generacio-
nes, en la familia de Vladimir Vladimirovich Na-
bokov (1899-1977). El autor de Lolita fue un per-
sonaje excepcional no sélo en el aspecto litera-
rio, sino en otros en muchos sentidos, puesto
que disefiaba problemas de ajedrez a nivel pro-
fesional y, como experto en entomologia, reali-
z6 clasificaciones taxonémicas mediante la mor-
fologia de los genitales de las mariposas, dando
nombre a varios géneros. Pero ademas de todo
esto, Nabokov era sinestésico, como sefialé en
su autobiografia [2]. El escritor ruso afirmé que
en cierta ocasion, cuando era pequefio, se que-
j6 a sumadre de que su juego (cubos de colores
con las letras del alfabeto) estaba mal construi-
do porque tenia la letra ‘A" en rojo y la ‘A’ —de-
cfa— debia ser azul. Yelena Ivanovna Rukavish-
nikova, la madre de Nabokov, se dio cuenta de
que habia heredado la misma capacidad senso-
rial que ella, con la diferencia de que la madre
veia colores al escuchar musica [3].

La esposa del escritor, Véra Nabokov (1902-
1991), también era sinestésica [4] y, al igual
que él, asociaba colores a letras determinadas.
Con el paso de los afios descubririan que su tni-
co hijo, Dimitri Nabokov (1934-2012), también
era sinestésico, tanto en grafema como en co-
lor [5]. Dimitri compartia de forma congruente
la sinestesia de sus padres, excepto para la le-
tra M: para Vladimir, era rosa; para Véra, azul,
y para Dimitri, malva [5].
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