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El signo del colibri en la aproximacion clinico radiologica
de un paciente con Parkinson plus: A propoésito de un caso.

The hummingbird sign in the clinicoradiological approach to a patient with
Parkinson plus: A case report.

Felipe Velasquez-Garcia'?, Valery Lopez-Medina?®, Manuel-David Mayoral®*

RESUMEN

El parkinsonismo hace referencia a un sindrome clinico heterogéneo definido por 4 sintomas
motores: Bradicinesia, rigidez, temblor en reposo e inestabilidad postural, constituyendo
la presentacion clasica de la enfermedad de Parkinson (EP). Sin embargo, existen otras 4
etiologias fundamentales para tener en consideracion dentro del diagnéstico diferencial de un
trastorno neurodegenerativo de predominio motor, con implicaciones pronésticas y terapéuticas
importantes. La paralisis supranuclear progresiva (PSP), la atrofia multiple de sistemas (AMS),
el sindrome corticobasal (SCB) y la demencia por cuerpos de Lewy (DCL), todas agrupadas bajo
el término de sindrome Parkinson plus. A continuacion, se presentard un caso de una paralisis
supranuclear progresiva cuyo diagnostico fue realizado por la valoracién de signos clinicos
atipicos como rapida progresion, rigidez axial predominante, oftalmoplejia, disartria, ataxia
y trastornos bulbares y en este sentido resaltando el papel crucial de la RMN convencional en
la valoracion de la atrofia mesencefalica desde una vista medio sagital, un hallazgo conocido
como el signo del colibri.

Palabras clave: Enfermedad de Parkinson, parkinsonismo, Parkinson plus, paralisis supranuclear
progresiva, signo del colibri.

ABSTRACT

Parkinsonism refers to a heterogeneous clinical syndrome defined by 4 motor symptoms:
bradykinesia, rigidity, resting tremor, and postural instability, constituting the classical
presentation of Parkinson's disease (PD). However, there are 4 other fundamental etiologies to
consider in the differential diagnosis of a predominantly motor neurodegenerative disorder, with
important prognostic and therapeutic implications. These are progressive supranuclear palsy
(PSP), multiple system atrophy (MSA), corticobasal syndrome (CBS), and dementia with Lewy
bodies (DLB), all grouped under the term Parkinson plus syndrome. Here, we present a case of
progressive supranuclear palsy whose diagnosis was made by evaluating atypical clinical signs
such as rapid progression, predominant axial rigidity, ophthalmoplegia, dysarthria, ataxia, and
bulbar disorders, highlighting the crucial role of conventional MRI in assessing mesencephalic
atrophy from a mid-sagittal view, a finding known as the hummingbird sign.

Key words: Parkinson's disease, parkinsonism, Parkinson plus, Progressive supranuclear palsy,
hummingbird sign.
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INTRODUCCION

La paralisis supranuclear progresiva (PSP) fue por primera vez
descrita en 1964, por Steele, Richardson y Olszewski en una serie
de nueve pacientes, que presentaban una enfermedad neurodege-
nerativa progresiva caracterizada por oftalmoplejia supranuclear
vertical, rigidez de predominio axial, paralisis pseudobulbar y
demencia leve."

Es a partir de 1967, gracias al trabajo de Hoehn y Yahr, donde se
reconoce el parkinsonismo como un sindrome clinico heterogéneo
caracterizado por cuatro sintomas motores: Bradicinesia, rigidez,
temblor en reposo ¢ inestabilidad postural.*

Si bien estos sintomas constituyen las manifestaciones motoras
clasicas de la Enfermedad de Parkinson, ademas de la PSP, hay
otras tres etiologias fundamentales con implicacion pronostica
y terapéutica importante que deberan ser consideradas dentro del
diagndstico diferencial, la atrofia multiple de sistemas (AMS), la
demencia de cuerpos de Lewy (DCL) y el sindrome corticobasal
(SCB), todas agrupadas bajo el nombre de trastornos parkinso-
nianos atipicos o sindromes Parkinson plus.>*

El proposito de este articulo consiste en demostrar la relevancia
de la integracion clinico radiologica, dentro del abordaje de un
paciente con paralisis supranuclear progresiva, donde la RMN
convencional resultd ser de gran ayuda, no Gnicamente para
llegar al diagndstico sino para descartar una gran cantidad de
patologias simuladoras de orden vascular, infeccioso, metabdlico
y neurodegenerativo primario.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 64 afios, mestizo, procedente de Cauca,
Colombia, de nivel socioecondémico y educativo bajo, en au-
sencia de antecedentes médicos relevantes, quien presenta un
cuadro clinico de ocho meses de evolucion caracterizado por
sintomas extrapiramidales, temblor de intencidn, trastorno de la
marcha e inestabilidad postural, espasticidad, ataxia y disartria,
sin embargo, inicialmente el paciente es remitido el 25 de Julio
de 2022 en sospecha de evento cerebrovascular por exacerbacion
de hemiparesia derecha en la 0ltima semana. Al examen fisico,
paciente hemodinamicamente estable, a nivel neuroldgico se
evidenci6 oftalmoplejia supranuclear, disartria, alteracion de los
pares craneales VII y XII, temblor generalizado de intensidad
leve a moderada en reposo que empeora con la intencion, ataxia,
espasticidad de predominio derecho, fuerza muscular reducida
en las cuatro extremidades (2/5), marcha no valorada debido a la
postracion. Por sospecha inicial, se realizaron estudios imageno-
logicos cerebrales, entre ellos tomografia de craneo simple en la
que se reportod atrofia cortical bi frontotemporal compatible con
cuadro neurodegenerativo, sin evidencias de areas hemorragicas
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ni hipodensas, permitiendo descartar evento cerebrovascular, sin
embargo ante la alta sospecha se realizaron estudios complemen-
tarios, como ecocardiograma transtoracico con alteraciones mini-
mas sin evidencia de trombos intracavitarios y ecografia doppler
de vasos de cuellos sin reporte de estenosis hemodinamicamente
significativas, imagenes que sirvieron de apoyo para descartar
evento cerebrovascular de etiologia cardioembdlica.

Al abarcar historia clinica completa y estudios imagenoldgicos,
se sospecho en sindrome de Parkinson plus, que adicionalmente
tendria de base pésimo sustrato cognitivo, segun lo relatado por
los familiares. Entre los estudios de quimica sanguinea, como ha-
llazgo relevante se encontro elevacion de bilirrubinas a expensas
de la directa, identificando trombosis de la Vena Porta cronica e
Hipertension Portal por imagen.

En la resonancia magnética cerebral (Figura 1), se reporta acen-
tuada atrofia cortical de predominio fronto-parietal bilateral y
mesencefalica, correlacionado al cuadro progresivo de deterioro
neurologico del paciente, coexistiendo cambios por atrofia mes-
encefalica, donde se destaca el “signo del colibri”, caracteristico
de cuadros neurodegenerativos, a tener en cuenta la Paralisis
Supranuclear Progresiva.

Adicionalmente, el paciente fue valorado por Neurologia Clinica,
quien identifico asociado al cuadro pérdida de peso asociado a
una desnutricion proteico caldrica, lo cual se podria justificar
al trastorno deglutorio asociado que requirié nutricion enteral,
de igual manera en sospecha de sindrome parancoplasico se
solicitaron marcadores tumorales los cuales fueron negativos y
como estudio imagenoldgico se realizd tomografia axial tora-
coabdominal en el que se reportd engrosamiento en las paredes
del antro gastrico, el bulbo y la segunda porcion del duodeno
por lo que se realizé endoscopia de via digestiva alta y baja, en
la que no se encontraron alteraciones. Se observo dilatacion de
radicales biliares intrahepaticos, trombosis de la porta y shunts
portosistémicos que sugieren hipertension portal confirmada por
doppler portal. Paciente postrado con alta comorbilidad, bajo
indice Karnofsky, evolucion torpida y progresiva, por condicion
del paciente las decisiones que se tomaron fueron limitadas ante
el esfuerzo diagndstico terapéutico invasivo, se dio egreso con
soporte y cuidado basico.

DISCUSION

Los sintomas y signos de parkinsonismo, como temblor, bradi-
cinesia, rigidez e inestabilidad postural, son ilustre de trastornos
neurodegenerativos distintos de la enfermedad de Parkinson
idiopatica, en particular en los trastornos parkinsonianos atipicos,
que incluyen degeneracion corticobasal, atrofia multisistémica
y paralisis supranuclear progresiva. La PSP clinicamente se ca-
racteriza por oftalmoplejia supranuclear progresiva, trastorno de



Signo del colibri y Parkinson plus

Figura 1. Resonancia magnética cerebral.

la marcha e inestabilidad postural, disartria, disfagia, rigidez y
alteracion cognitiva frontal. Los dominios funcionales centrales
(disfuncién motora ocular, inestabilidad postural, acinesia y dis-
funcion cognitiva) son las manifestaciones caracteristicas de la
PSP, de entre las cuales nuestro paciente cuenta con paralisis de la
mirada supranuclear, caidas no provocadas repetidas y trastorno
del habla/lenguaje, aportando mayor certeza al diagnostico de PSP.
Aunque todavia no hay factores de riesgo comprobados a excep-
cion de la edad mayor a 40 afios, década en la que se encuentra
situado nuestro paciente, algunos estudios han considerado que
el nivel de educacion o las exposiciones ambientales pueden estar
asociados con un mayor riesgo, considerando el nivel educativo
bajo y el pésimo sustrato cognitivo de base, como factor de riesgo
para nuestro paciente.'*!?

A nivel imagenologico, en la PSP se observa atrofia mesencefalica
con incremento de la sefial en el mesencéfalo y globo pélido, atro-
fia de los nucleos rojos, dilatacion del tercer ventriculo y atrofia
frontotemporal. Llama la atencion la presencia de un hallazgo
imagenologico clasico de la PSP, con alta especificidad, pero
baja sensibilidad (68,4%), secundario a la atrofia mesencefalica
valorada desde un corte medio sagital, correspondiente al signo
del colibri.™ En esta vista medio sagital de RMN, como resultado
de la atrofia del tegmento del mesencéfalo rostral, tanto el mesen-
céfalo rostral como el tegmento del mesencéfalo, la base pontina
y el cerebelo parecen corresponder al pico, cabeza, cuerpo y a
la, respectivamente, de un colibri.'

Un estudio inglés publicado por Massey et al en el 2012, valoro
la habilidad de predecir el diagnostico patoldgico a través de
los hallazgos imagenoldgicos previamente mencionados para
ambas condiciones clinicas. Se contaba con 48 RMN de casos

confirmados previamente por histopatologia, 22 eran PSP, 13
correspondian a AMS, EP en siete pacientes y SCB en seis pa-
cientes. La valoracion radiologica con RMN fue correcta en 16
de los 22 casos de PSP (72,7%). Por lo que se concluye que el
signo del colibri tiene una especificidad y valor predictivo posi-
tivo del 100% para un diagnoéstico patologico de PSP, aunque la
sensibilidad es baja.'

CONCLUSIONES

La PSP, es un sindrome parkinsoniano poco comun pero que
debe ser tenido en cuenta a la hora de interpretar contextos
neurodegenerativos de rapida progresion, siendo este un caso
clinico que representa un alto reto diagnostico por la amplia
lista de patologias que tuvieron que ser descartadas inicialmente
(infecciosas, vasculares, neoplasicas y metabolicas) para poder
llegar a un abordaje inicial de un trastorno parkinsoniano atipico.
Una vez posicionados en este nivel, teniamos que definir si se
trataba de una PSP, AMS, SCB o DCL. La resonancia magnética
cerebral es la herramienta mas util en el abordaje diagnostico
de la PSP, no solo por la alta especificidad y valor predictivo
positivo que presentan los hallazgos de atrofia mesencefalica
en imagenes medio sagitales, sino también por su capacidad
de excluir otros diagnosticos alternativos como leucodistrofia,
hidrocéfalo de presion normal o masas en l6bulo frontal,'? que
se podrian superponer con la clinica. Por lo que la integracion
clinico-radioldgica fue indispensable para la caracterizacion de
la PSP en nuestro paciente.
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