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Resumen: 

Se presenta el caso de una mujer 

diestra de 58 años,  con cuadro de 

Parkinson de diez años  de evolución, 

trastorno de la marcha a petitpass, 

rigidez, hiperreflexia, atáxica, con 

dismetría, voz escandida, con 

alteración del mini mental test. Se 

define como la presencia de  atrofia 

en la protuberancia,  bulbo y cerebelo 

con hipo intensidad en núcleos de la 

base en Resonancia Magnética 

Nuclear, evidencia de atrofia cortical 

en Tomografía Cerebral, vejiga 

neurogénica, tratada por urólogo.   Se 

discute la entidad Atrofia Múltiple de 

Sistemas (ASM) de las que existen 

varias formas, como la 

olivopontocerebelosa, la autonómica 

y la estriadonigral. 

Palabras clave: Atrofia múltiple de 

sistemas, atrofia cerebelosa, 

Parkinson. 

Generalidades: 

 “Hay tres tipos de atrofia de múltiples 

sistemas dependiendo del sitio en 

donde predomine la lesión: la 

olivopontocerebelosa, la 

disautonómica y la estriadonigral. El 

parkinsonismo (rigidez, bradicinecia e 

inestabilidad postural) se presenta 

por lo menos en 90% de los tres tipos 

de atrofia de múltiples sistemas (25) 

(33) (Wenning, 1994). A diferencia de 

la enfermedad de Parkinson (IPD), en 

la atrofia de múltiples sistemas 

raramente hay beneficio sostenido 

con el uso de la levodopa y el temblor 

de reposo está presente en menos de 

10% de los casos (comparado con 

60-70% en la enfermedad de 

Parkinson). 

Los casos de enfermedad de 

Parkinson sin el típico temblor de 

reposo.  Son difíciles de distinguir de 

la atrofia de múltiples sistemas, tipo 

degeneración estriadonigral. Esta 

última progresa más rápido, presenta 

más temprano inestabilidad postural y 

es frecuentemente simétrica, existe 

una disautonomía desproporcionada 

al parkinsonismo y los efectos 

adversos autonómicos de la levodopa 

(náusea, mareo) son más severos 

(33) (Quinn y Wenning, 1996) (17) 

(Gilman2008).  La insuficiencia 

autonómica es más prominente en los 

casos de atrofia de múltiples sistemas 

que en la enfermedad de Parkinson. 
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Presentación del caso: 

M.E.R.: Paciente femenina de 58 

años de edad, originaria y residente 

de Antigua Guatemala, ama de casa. 

MC: Consulta por temblor 
generalizado. 
 
Historia clínica: Paciente refiere que 
padece Parkinson desde hace 10  
años pero que ha tenido un mal 
control de las molestias, ahora se 
asocia presencia de temblor en 
reposo, no puede agarrar los objetos, 
cursa con mareos y como que se le 
baja la presión arterial. Ahora al 
cuadro se asocia dificultad al  hablar  
(disartria)  y visión doble a objetos 
cercanos, además dificultad para la 
marcha, ahora usa silla de ruedas ya 
que pierde el equilibrio y sufrió 
caídas. Se asocia nausea, mareos y 
mucho sueño luego de comer. 
 
Antecedentes: 
Quirúrgicos:  
Operada de la vesícula biliar hace 20 
años. 
Cirugía por vejiga neurogénica hace 3 
años. 
Familiares: negativos 
Tóxicos, fumar, beber licor: negativos 
Médicos: Tratada por homeópata con 
células madres inyectadas 
semanalmente subcutánea (células 
de riñón, páncreas y vitaminas). 
Enfermedad de Parkinson de 10 años 
de evolución tratada con levodopa, 
Biperiden, pramipaxole, selegilina. 
El esposo realiza tacto rectal para 
evacuar intestino. 
 
 
 
 

 
Examen físico: 
Paciente luce alerta, colabora 
obedece ordenes, PA: 110/70, FC: 76 
TO: 36.7°C, FR: 16x´, SaO2: 
95mmHg, evaluación de funciones 
mentales superiores (FMS): mini 
mental test o test de Folstein en 23 
puntos, afección de memoria reciente 
no recuerda tres preguntas, repetición 
inadecuado, cálculo anormal, no 
orientada en tiempo.  
Facies poco expresivas Glasgow 15 
puntos. 
Ojos: presencia de ptosis parpado 
derecho,  no aducción ojo derecho, y 
disminución de la supra versión, 
movimientos sacádicos hipo-métricos 
horizontal y vertical. 
Con presencia de voz escandida 
Parálisis del III par (mala aducción). 

Cortina de Vernet presente. No 

protruye bien la lengua, saliva 

constante. 

Reflejos osteotendinosos. +++/++++ 
Reflejo de Babinski positivo, bilateral 
Presencia de dismetría prueba dedo 
nariz positiva. 
Rigidez dado por rueda dentada,  
No puede caminar por dismetría, 
temblor de intensión, pasos largos y 
latero pulsión en silla de ruedas. 
Sensibilidad al dolor pinchazo, 
vibración, tacto: normal.  
Cardiopulmonar y abdomen: normal. 
Paciente con control de P/A 110/70. 
FC: 80 x min. 
Evaluación  autonómica 
cardiovascular: 
Posición de pie 30 SEGUNDOS: PA: 
85/ 55  mmHg,   FC: 88 a 92 x min 
Evaluación cardiaca vagal: Cambios 
de FC durante respiración profunda: 
FC basal de 84 x´, FC inspiración 88 
x´. 
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Pruebas: 
Prueba de Catecolamina: Inyección 
de  adrenalina paciente no acepta 
Inyección de atropina: paciente no 
acepta 
Prueba de valsalva no se realizó: no 
acepta 
No tilt test, no test histamina 
EKG: NORMAL. 
Rx de tórax: normal. 
Hematología, creatinina, glucemia, 
orina: normal 
NO Electromiograma + velocidad de 
conducción nerviosa 

 

Resonancia Magnética Cerebral: 

 

 

 

 

 

 Atrofia cortical difusa  
 Dilatación de ventrículos 

laterales, cisterna presentes

RMN: Lesiones hipo intensas 

en núcleos lenticulares y 

substancias nigra Atrofia 

cerebelosa  marcada. Atrofia 

mesencefálica y bulbar 

predominantemente. 

Tac cerebral: atrofia cortical 

fronto temporal bilateral. 
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Resumen de hallazgos: 

Test de Folstein en 23 puntos 
Paciente con Parkinson,  (con mal 
control con la drogas). 
Hipotensión ortostática y luego de 
comer. 
Disartria 
Afección de pares craneales, III, IX, 
X, XI y XII. 

Dismetría atáxica 
Presencia de hiperreflexia y reflejo de 
Babinski. Vejiga neurogénica  y 
estreñimiento. Parkinson-plus. 
Parálisis  supra nuclear progresiva. 
Atrofia Múltiple de Sistemas: (atrofia 
olivopontocerebelosa + cortical y 
Núcleos de la base  más 
disautonomía). 

 
 

 

Conclusión: 
Atrofia múltiple de Sistemas, probable. 

 
Discusión: 

Revisión: La atrofia múltiple de sistemas(AMS) según su presentación de tipo 

olivopontocerebelosa, ShyDrager, Estriato-nigral se presentan con afección de tipo 

parkinsonismos, dismetría, temblor, disautonomías, hipotensión ortostática, 

estreñimiento, constipación, vejiga neurogénica, cortina de Vernet, afección 

lingual, marcha atáxica, anterocolis, latero pulsión. 

 

Manifestaciones clínicas: 

En un estudio en donde analizaron 135 

casos de enfermedad de Parkinson y 33 de 

atrofia de múltiples sistemas ambas 

confirmadas patológicamente, todos los 

pacientes que tenían AMS presentaron 

algún grado de disfunción autonómica 

mientras que sólo 76% de los pacientes 

con enfermedad de Parkinson la 

padecieron. Las manifestaciones 

disautonómicas más comunes eran 

hipotensión ortostática 88% en AMS y 41% 

en IPD, disfunción de vejiga (incontinencia 

o retención) 82% en AMS y 43% en IPD, 

constipación (que requirió de 

medicamentos o enemas) 57% en AMS y 

69% en IPD, disfunción respiratoria 

(estridor y/o apnea) 42%en AMS y 2% en 

IPD, disfagia 30% en AMS y 9% en IPD, 

disfunción sexual (imposibilidad para 

erecciones o impotencia) 61% en hombres 

con AMS y 6% en IPD (33) (Wenning, 

1995) (28) {Sadia}. Otros síntomas menos 

frecuentes son hipotensión post prandial, 

hipertensión supina, anhidrosis con 

desequilibrio en la termorregulación, pobre 

lagrimeo y salivación. Las manifestaciones 

cerebelosas son tempranas e importantes 

en muchos pacientes y predominan en 

algunos. El parkinsonismo predomina en 

otros. Pocos pacientes con atrofia de 

múltiples sistemas tienen sólo 

disautonomía o disfunción cerebelosa o 

parkinsonismo. La enfermedad obstructiva 

del sueño ocurre en la mayoría con la 

variedad disautonómicos y puede provocar 

una muerte súbita. Menos frecuente los 

pacientes presentan labilidad emocional, 

signos piramidales, oftalmoplejía supra 

nuclear (la cual puede semejar a la de 

parálisis supra nuclear progresiva, pero es 
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más horizontal que vertical), antecolis, 

temblor de acción irregular, mioclonias, 

estridor respiratorio, polineuropatía, 

amiotrofia, cianosis distal y fenómeno de 

Raynaud. La demencia ocurre no más 

común que en la enfermedad de Parkinson 

(28) (Quinn, 1989). (14)   cite 

{Jamora2005}\cite {Jamora2005} Hay a 

veces una leve anemia normocítica 

normocrómica que quizás sea causada por 

pérdida de la estimulación simpática para 

la producción renal de la eritropoyetina 

(Winkler, 2001).  La certeza del diagnóstico 

clínico es muy pobre (sólo 55% de los 

casos se confirman pos-mortem).  Existen 

dos series de criterios para el diagnóstico 

clínico de AMS, los de Quinn y los del 

consenso, que clasifican a AMS como 

posible y probable, siendo menos sensible 

esta última. Los VPP de ambos criterios 

van desde 87-100%.”** 

Abajo encontrará los criterios diagnósticos 

de AMS DEFINIDA, PROBABLE Y 

POSIBLE Cuadros 

 

 

Cuadro vide supra características 

diagnosticas de AMS (5) (6) (7) 

Etiología:  

Se ha relacionado con la exposición de los 
pacientes a toxinas ocupacionales, ya que 
familias expuestas desarrollan síntomas 
disautonómicos, sugiriendo  que la atrofia 
de múltiples sistemas quizá sea causada 
por una predisposición hereditaria a un 
tóxico químico exógeno (Nee, 1991). Un 
estudio mostró asociación de la atrofia de 
múltiples sistemas con exposición a 
solventes, pesticidas, Metales y 
componentes de plástico (Vancore, 2001). 
Otro estudio mostró una asociación inversa 
con fumar, como ocurre en la enfermedad 
de Parkinson (vancore 2000). 
 
Epidemiologia: según la literatura hay una 

media de edad en 53 años, que varía entre 

50 y 76 años,  por otro lado solo el 5.1 % 

de los pacientes que adolecen de 

Parkinson puede padecer de atrofia 

múltiple de sistemas.   No hay diferencia 

entre los sexo. La incidencia descrita  es 

de 3 casos por cada cien mil. (13) (14). 
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Patología: Hay pérdida neuronal y gliosis 
principalmente en la sustancia negra, 
caudado y putamen, corteza cerebelosa, 
tracto piramidal, núcleo de Edinger- 
Westphal, locus coeruleus, olivas 
inferiores, núcleo motor dorsal del vago y 
en las inclusiones oligodendrogliales son 
patognomónicas de la atrofia de múltiples 
sistemas nucleína, así como los cuerpos 
de Lewi en la enfermedad de Parkinson.   
(26) cite{Ozawa2004} 
 

Diagnóstico.: No hay algo que corrobore 
exactamente y es un reto corroborar el 
diagnóstico, el cuadro clínico únicamente, 
el examen físico, la evolución como en 
este caso, los hallazgos de la RMN 
cerebral con regiones hipo intensas en los 
ganglios de la base lo que indica el 
depósito de hierro en   T2, así como la 
regiones hiperintensa que define las áreas 
de gliosis en el área postero lateral del 
putamen, la atrofia en el tallo cerebral y el 
cerebelo.  Sistemas tipo atrofia olivoponto 
cerebelosa. (2-4)  

 
Dentro de los estudios de imagen de la 
función cerebral la tomografía por emisión 
de positrones (PET) es muy útil en estos 
pacientes. Este estudio se puede realizar 
con 6-[18F] fluoro-L-dopa (FDOPA), [18F] 
fluoro-deoxyglucosa (FDG) y 11-C-
Raclopride (RACLO). La FDG nos muestra 
el consumo de glucosa de cada región 
cerebral, la FDOPA se une a los 
receptores pre sinápticos de dopamina y 
RACLO se une a los receptores de 
dopamina post sinápticos D2, 
permitiéndonos medir la densidad de 
éstos. La imagen  con 18-F-dopa de la 
función pre-sináptica dopaminérgica 
terminal muestra una actividad disminuida 
sólo en el putamen posterior en la  

enfermedad de Parkinson, pero en la 
mayoría del caudado y putamen en la 
atrofia de múltiples sistemas (31) (32) 
(Brooks, 1990) 

Estudios histológicos y radiográficos han 
demostrado que la resistencia de los 
síntomas motores a la levodopa es una 
característica clave de los pacientes con 
AMS y que está asociada con la pérdida 
neuronal, gliosis y pérdida de receptores 
de dopamina D2 sinápticos. La tomografía 
computada por emisión de fotón único 
(SPECT) con [123I] IBZM es útil en el 
diagnóstico diferencial de enfermedades 
extra piramidales, ya que se une a los 
receptores D2 y puede predecirla 
respuesta a la terapia dopaminérgica.  En 
la enfermedad de Parkinson su recaptura 
está aumentada principalmente en el 
estriado contra lateral a los síntomas 
clínicos, por una sobreexpresión por la 
falta de dopamina. En la parálisis supra 
nuclear progresiva (PSP) y en la AMS hay 
una disminución simétrica de su captura a 
nivel de los núcleos basales.  Otros es el 
estudio con electromiografía por las 
afecciones de nervios periféricos y por 
último las pruebas de Norepinefrina que 
están alteradas.  
 

Pronóstico: la sobrevida descrita en la 

literatura es de más o menos 8 años otros 

describen más o menos seis años. 

 

Tratamiento: Son múltiples, el más 

efectivo en los inicio para los síntomas 

predominantes son la levodopa/carbidopa, 

y así cambia en relación a hipotensión 

ortostática, pues será incrementar la sal en 

la dieta y evitar el exceso de sobrecarga de 

volumen, el uso de fludocortizona dosis 

inicial de 0.1 mg, tratamiento de colocar la 

cabecera de la cama más alta, tratamiento 

Revista Volumen 17 No. 3 Septiembre- Diciembre 2013: Asociación de Medicina Interna de Guatemala  Pág. 27 



 
del estreñimiento, la afección de la vejiga. Etc.  
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