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RESUMO

A Paralisia Supranuclear Progressiva (PSP) € a forma de-
generativa mais comum de Parkinsonismo, sendo conside-
rada uma desordem neuroldgica rara, apresenta sintomas
gradualmente incapacitantes com manifestagBes oculares,
motoras e mentais. A prevaléncia é mais comum nos ho-
mens com inicio apds os 60 anos. A evolugdo do inicio da
doenga até o 6bito varia de 1 a 17 anos, com sobrevida mé-
dia de 6 anos. O objetivo do relato é descrever a evolugdo da
doenga em uma paciente portadora de PSP. As informagdes
foram obtidas por meio de revisdo do prontuario, entrevista
com a mae e cuidadora da paciente e andlise do resultado de
exame diagndstico em que a paciente foi submetida. A par-
tir deste caso, realizamos uma revisao da literatura e res-
saltamos a importéncia de identificar os sintomas parkin-
sonianos para obtencao de um diagnéstico correto.

PALAVRAS-CHAVE: Paralisia supranuclear progressiva,
transtornos parkinsonianos, cuidados paliativos.

ABSTRACT

Progressive Supranuclear Palsy (PSP) is the most common
degenerative form of Parkinsonism and is a rare neurological
disorder with gradually disabling symptoms with ocular, motor
and mental manifestations. The prevalence is more common in
men and the onset after 60 years. The evolution from onset of
illness to death ranges from 1 to 17 years, with a median sur-
vival of 6 years. The objective of the report is to describe the
evolution of the disease in a patient with PSP. The information
was obtained by reviewing the medical record, interviewing the
mother and caregiver of the patient, and analyzing the result of
the diagnostic examination in which the patient was submitted.
From this case, we conducted a literature review and stressed
the importance of identifying parkinsonian symptoms to obtain
a correct diagnosis.

KEYWORDS: Progressive Supranuclear palsy, parkinsonian
disorders, palliative care.
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1. INTRODUCAO

A Paralisia Supranuclear Progressiva (PSP) € uma
desordem neuroldgica incomum, classificada como uma
das formas degenerativa de Parkinsonismo. Apresenta
prevaléncia maior no género masculino com inicio das
manifestacdes apos a sexta década na maioria dos casos.
A evolucdo da doenca desde o seu aparecimento até o
Obito varia de 1 a 17 anos e média de sobrevida dos pa-
cientes é de 6 anos’*.

A PSP é um agravo neurodegenerativo, em que ha
comprometimento principalmente do tronco cerebral e
dos ndcleos da base, apresentando sinais e sintomas ca-
racterizados por oftalmoparesia supranuclear, instabili-
dade postural e deméncia®’. E conhecida também como
sindrome de Steele-Richardson-Olszewski, considerada a
segunda causa mais frequente de parkinsonismo, sendo a
primeira a Doenca de Parkinson (DP)8. A PSP pode ser
idiopatica ou de causa vascular com quadro clinico se-
melhante nos dois tipos, embora o tipo idiopéatico apre-
sente parkinsonismo simétrico, enquanto o tipo vascular o
guadro de parkinsonismo é assimétrico, podendo ter
alteracdo de esfincteres®,

2. CASO CLINICO

Paciente, sexo feminino, 63 anos, casada, técnica de
enfermagem, natural de Barra do Corda Estado do Ma-
ranhdo, acamada, com diagnostico de Paralisia Supra
Nuclear Progressiva hd 12 anos. Foi atendida no dia
10/11/2017, através de visita domiciliar realizada pela
equipe da Estratégia de Salde da Familia Blandina de
Oliveira Negre. Em entrevista com a mée e cuidadora,
relatam que os sintomas iniciaram em 2006, com quadro
de dor, rigidez em regido cervical e episddios de confuséo
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mental. Posteriormente, passou a apresentar distonia e
bradicinesia.

Figura A. Membro superior em descerebragdo e méo atrofiada.

No ano de 2009, o relatério médico clinico evidenciou
gue a paciente apresentava quadro de déficit visual de
etiologia indefinida de instalacdo subita, com piora lenta
do quadro, associada a tristeza intensa, transtorno de
humor e apatia. No exame neurolégico em 2009 eviden-
ciou uma paciente apética, pouco responsiva a estimulos,
consciente, orientada e presenca de déficit na movimen-
tacdo ocular com hemianopsia homénima direita, sendo
diagnosticada com Depressdo e Doenca de Parkinson. Foi
instituido o tratamento, porém sem nenhuma melhora e
continuou evoluindo com quedas frequentes e inexpli-
caveis, disartria e disfagia. No mesmo ano foi realizada
Ressonancia Magnética Nuclear do cranio para exclusdo
de outras doencas, devido ndo ter melhora dos sintomas,
na qual revelou &rea de encefalomalécia em cortex sub-
cortical nos lobos occipitais com maior evidéncia a es-
guerda com evento isquémico em circulagdo posterior,
sendo diagnosticada com Paralisia Supranuclear Pro-
gressiva no Hospital de Base de Brasilia. Com a pro-
gressdo da doenga em 2011 e consequentemente pro-
gressiva disfagia a paciente foi submetida a gastrostomia
e um ano apo6s a traqueostomia. Os sintomas foram evo-
luindo progressivamente, resultando em uma paralisia
total de membros. Ao exame fisico encontra-se emagre-
cida, hipocorada, respirando através do auxilio da tra-
queostomia, frequéncia cardiaca de 68 bpm, frequéncia
respiratdria de 22 irpm e ausculta cardiaca e pulmonar
sem alteracBes. Apresenta membros superiores em des-
cerebracdo e espasmos esporadicos nos quatro membros,
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sem edema, com atrofia em méaos e pés e deformidade em
ambos os halux (Figura 1: A, B). Ao exame neuroldgico
apresenta abertura ocular espontanea, expressao verbal e
motora ausentes. Atualmente em uso de Flunitrazepam
2mg, Baclofen 2mg, Risperidona 1mg, Acetilcisteina
200mg, Oleo Mineral e Enema em dias alternados.

Figura B. Deformidade em halux e atrofia dos pés.

3. DISCUSSAO

No referente caso, expbe-se duas hipdteses diagnds-
ticas, a Doenga de Parkinson (DP) e a PSP.Com fre-
guéncia, ha uma dificuldade em realizar o diagnéstico
diferencial entre a Doenga de Parkinson e o Parkinso-
nismo atipico, principalmente quando esta na fase inicial.
O Parkinsonismo atipico, dividido em 3 sindromes neu-
rodegenerativas mais comuns, engloba a atrofia do sis-
tema mdltiplo, paralisia supranuclear progressiva e de-
generacéo corticobasal'2.,

A DP é uma doenga do sistema nervoso central que se
manifesta de forma cronica e progressiva. E caracterizada
por perdas de neurdnios produtores de dopamina da
substancia negra. A etiologia é idiopética, contudo o
surgimento esta relacionado aos fatores genéticos e am-
bientais favorecendo o desenvolvimento neurodegenera-
tivo da DP. Os sinais apresentados pela doenga séo bra-
dicinesia, tremores, instabilidade postural e rigidez®*.

A PSP ¢ definida patologicamente por acimulo da
proteina Tau e emaranhados neurofibrilares em deter-
minadas regides como nlcleo subtalamico, ndcleo rubro,
nlcleo oculomotor, nicleo denteado, globo pélido,
substancia negra, estriado, tegumento da ponte e bulbo.
Tendo como caracteristicas principais oftalmoparesia
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supranuclear, deméncia e instabilidade postural®. Pode ter
etiologia idiopatica ou ser de causa vascular. A forma
idiopatica manifesta-se como parkinsonismo simétrico,
ndo responsivo a Levodopa, instabilidade na marcha,
quedas frequentes e dificuldade de movimentacéo ocular.
Na forma vascular, os sinais parkinsonianos geralmente
sdo assimétricos, podem apresentar incontinéncia esfin-
cteriana e sinais de dano vascular nos exames de neu-
roimagem’.

A deméncia, uma caracteristica nos pacientes com
PSP é consequéncia de perdas neuronais e degeneragdo
granulovascular, ocorrendo em 60% a 80% dos casos. A
apatia, esquecimento e raciocinio lento frequentemente
também estdo presentes nos pacientes, e dentre os sin-
tomas motores pode-se observar perda de equilibrio,
reducdo dos movimentos faciais, comprometimento da
fala, rigidez axial, instabilidade postural e paralisia ocu-
lar®.

Certas complicacGes vao ocorrendo ao longo da do-
enca como disfagia, alteracbes nutricionais, quedas,
pneumonia aspiratoria, diminuicdo da capacidade de
piscar, paralisia vertical, excesso de saliva e apraxia da
abertura palpebral®. Sendo assim, quedas iniciais, devido
ainstabilidade postural e a paralisia do olhar supranuclear
sdo caracteristicas clinicas definidoras da doenga, auxi-
liando na diferenciacéo entre PSP e DP°,

O diagnéstico correto é mais comumente realizado de
3,6 a 4,9 anos ap6s o inicio dos sintomas e deve ser em-
basado principalmente pelos achados clinicos, embora os
exames de imagem auxiliem no diagnostico diferencial e
na identificacdo de lesBes vasculares e tumores®. O di-
agnastico preciso é de extrema importancia para a tomada
de decisBes do tratamento farmacolégico e reabilitacéo,
garantindo melhor progndstico para o paciente com PSP,

4. CONCLUSAO

Apesar da PSP ser uma doenca rara na rotina médica,
é fundamental identificar as caracteristicas clinicas e a
diferenciagdo precoce entre esta e outras sindromes
neurodegenerativas de transtorno do movimento, visando
abordagens farmacologicas adequadas e orientagfes de
todos os envolvidos em relagcdo ao curso natural da do-
enca e aos cuidados paliativos necessarios para melhora
da qualidade de vida do paciente.
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