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1. Introducao

Abstract

Progressive supranuclear palsy (PSP) is a rare primary tauopathy within
the spectrum of atypical parkinsonian syndromes, often underdiagnosed
due to its clinical heterogeneity. This study aims to report a case of PSP,
highlighting its clinical features, disease progression, and diagnostic
challenges. We describe a 67-year-old institutionalized male patient,
longitudinally followed in a long-term care facility, whose initial
presentation consisted of recurrent unexplained falls, progressing to rapid
postural instability and functional decline. During follow-up, the patient
developed predominantly axial parkinsonism, poor sustained response to
levodopa, frontal behavioral changes, and progressive cognitive
impairment, in addition to dysarthria and dysphagia. Subsequently,
vertical supranuclear ophthalmoparesis with preserved vestibulo-ocular
reflex was observed. Neuroimaging studies revealed only nonspecific
findings, without structural abnormalities explaining the clinical picture.
The overall findings were consistent with PSP, emphasizing the
importance of early recognition of cardinal features - particularly early
falls and oculomotor abnormalities - and the diagnostic challenges due to
overlap with other parkinsonian syndromes.

A Paralisia Supranuclear Progressiva (PSP) ¢ descrita como uma taupatia

primaria, de natureza esporadica e progressao inexoravel, inserida no espectro dos

parkinsonismos atipicos [1]. E frequentemente subdiagnosticada devido a sua

expressiva heterogeneidade fenotipica, fato corroborado pela sua baixa prevaléncia

epidemioldgica, estimada em cerca de 5 a 7 casos a cada 100.000 habitantes,

apresentando incidéncia aproximadamente dez vezes inferior a da Doenga de Parkinson

(DP) [2]. O diagndstico em vida da PSP ¢ essencialmente clinico, subsidiado pela
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percepcao de instabilidade postural, parkinsonismo, oftalmoparesia e sintomas
neurocognitivos € comportamentais [3]. Apesar da ampla descri¢do internacional, ha

marcada escassez de relatos publicados nacionalmente.

2. Desenvolvimento e discussao

Paciente masculino, 67 anos, analfabeto, sob regime de institucionalizacdo em
unidade de longa permanéncia para idosos (ILPI) desde julho de 2022, possuindo
antecedentes pessoais de epilepsia e transtorno depressivo, em uso continuo de
carbamazepina, fenitoina, citalopram e quetiapina, sem demais transtornos
neurocognitivos ou morbidades associadas. A época da admissdo, o paciente foi
submetido & AGA (avaliagao geriatrica ampla), realizada por equipe multidisciplinar da
instituicdo, apresentando independéncia plena para as atividades bésicas de vida didria
(ABVD) e parcial para instrumentais (AIVD); incluindo atividades laborativas de
pequenos reparos no ambiente institucional; com escore de 16 pontos no miniexame do
estado mental (MEEM). Mantinha ainda atividades avangadas de vida diaria (AAVD),
participando de recreacdes e construcao de manufaturados artesanais.

Em agosto de 2024 foi registrado o primeiro episédio de queda de inicio
abrupto, imediatamente apds levantar-se da cama, sem fatores causais extrinsecos,
sincope ou fendmenos poés-ictais associados, sendo encaminhado a unidade de pronto
cranio, que ndo evidenciaram insultos agudos. Até dezembro de 2024 as quedas
passaram a ser progressivas, de carater episodico, ndo didrias, porém frequentes
necessitando de avaliagdo emergencial em muitos dos episddios; sem a identificacdo
momentanea de causa especifica. Paralelamente, foi visualizado por cuidadores da
institui¢do, a presenga de um tremor apendicular (membros superiores e inferiores) de
repouso de baixa frequéncia e fina amplitude, bilateral, associado a alteracdes
comportamentais, marcadas inicialmente por intensa ansiedade, irritabilidade e

impulsividade, evoluindo com episddios de agressividade e desinibi¢do sexual,
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incompativeis com seu historico comportamental. Apos avaliacdo clinica neurologica,
instituiu-se tratamento farmacoldgico com doses iniciais de levodopa e benserazida
associada a introducao de dispositivo auxiliar de marcha do tipo bengala.

Nos meses subsequentes, foi evidenciado a progressao do quadro motor com
quedas quase diarias, levando a necessidade do uso frequente de cadeira de rodas em
fevereiro de 2025; motivando a otimizagdo da dose de levodopa e benserazida, além de
extensa avaliagdo complementar que ndo evidenciou alteragdes compativeis com o
quadro. Adicionalmente, notou-se deterioracao cognitivo-comportamental proeminente,
manifestada por comportamento apatico e com franca disfun¢do executiva. Apesar das
sucessivas tentativas do agente dopaminérgico até o teto terapéutico, houve auséncia de
resposta clinica significativa. Assim, em maio de 2025 optou-se pela suspensdo
definitiva da medicagdo, periodo em que o paciente ja apresentava dependéncia estrita
da cadeira de rodas, mantendo os episddios de quedas, suscitados por impulsividade
motora, necessitando utilizar um cinto de contengdo. Posteriormente, em novembro de
2025, os cuidadores relataram episddios frequentes de engasgos, associados a piora da
expressao verbal, evidenciada por fala de dificil compreensao.

O exame neurolédgico realizado em novembro de 2024 evidenciou rigidez axial
sutil, tremor de repouso de baixa frequéncia e bradicinesia em membros superiores e
inferiores predominantes em dimidio esquerdo, sem tremor de acdo a escrita e teste de
retropulsdo negativo. Posteriormente, na reavaliagdo de marco de 2025, constatou-se
hiporreflexia global, sem assimetrias e auséncia de reflexos patologicos, provas
cerebelares normais, sem sinais de ataxia, o tremor previamente descrito encontrava-se
ausente, ndo havia alteragdes oculares naquele momento e teste retropulsdo tornou-se
positivo. A avaliagdo cognitiva demonstrou um MEEM de 12 pontos, o desempenho
funcional foi avaliado pelo Time get up and go cronometrado (TUG) com duracao 1
minuto e 20 segundos; no qual a marcha caracterizava-se por passos curtos postura

rigida, joelhos em extensdo e instabilidade postural. Subsequentemente, na avaliagdo
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realizada em novembro de 2025, passaram a ser observadas alteracdes da fala,
caracterizadas por disartria hipocinética com fala monotona e de dificil inteligibilidade,
disfagia orofaringea e oftalmoparesia supranuclear predominantemente vertical,
compensada por elevacdo cefalica para visualizagdo de planos inferiores, com reflexo
vestibulo-ocular preservado, acompanhadas de rigidez axial proeminente, com redugdo
da mimica facial.

As investigacdes por Ressonancia Magnética (RM) de encéfalo, realizadas
sequencialmente (dezembro de 2024 e novembro de 2025), demonstraram reducao
volumétrica encefilica difusa de grau leve, com atrofia cerebelar discreta e alteracdes
microangiopaticas da substancia branca (Fazekas grau 1). Notadamente, a imagem de
novembro de 2025 identificou um hematoma subdural frontotemporoparietal esquerdo
em fase subaguda tardia, decorrente da cronicidade dos eventos de queda. O
eletroencefalograma revelou lentificacdo difusa do ritmo cerebral com predominio em
regides frontais. O diagnostico de PSP ¢ clinico, baseado nos critérios instituidos pela
Sociedade de Transtornos do Movimento (MDS), que determinam caracteristicas
fundamentais para o diagnostico, incluindo ocorréncia esporadica, idade de inicio
superior a 40 anos e exclusdo de outras causas estruturais relevantes [4]. O presente
estudo foi aprovado pelo Comité de FEtica em Pesquisa, sob o CAAE n°
95417726.4.0000.0092, estando em conformidade com a Resolugdo CNS n° 466/2012.

As quedas sucessivas foram o evento sentinela do caso, associadas a
instabilidade postural, com marcha rigida, de base alargada e predomindncia em
extensao, diferindo do padrao flexor classico da DP [1,4]. Destaca-se a negatividade
inicial do teste de retropulsdo, apesar das quedas frequentes, atribuidas possivelmente a
impulsividade motora, caracterizando o chamado rocket sign [3]. Posteriormente, houve
positividade do teste, com répida progressdo para dependéncia de cadeira de rodas,
evidenciando comprometimento das vias posturais axiais. A instabilidade postural

precoce, ocorrendo no primeiro ano, constitui forte preditor diagnostico de PSP [4].
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Embora o paciente tenha apresentado tremor inicial, posteriormente ausente, reconhece-
se a sobreposi¢do entre fenotipos clinicos da PSP, como a PSP-parkinsonismo, que pode
simular DP nos estdgios iniciais [5]. Além disso, cerca de 40% dos pacientes
apresentam migracdao fenotipica ao longo da evolucdo [6], fendmeno possivelmente
relacionado a distribui¢ao da proteina tau [7].

As alteragdes cognitivas e comportamentais sdo frequentes, destacando-se apatia
e desinibicdo [8]. O comprometimento frontal, com disfungdo executiva precoce, ¢
caracteristico e foi evidenciado neste caso, sendo descrito em até 50% dos pacientes em
fases iniciais [9]. A oftalmoparesia supranuclear representa um dos principais
marcadores da doenga, geralmente surgindo entre trés e quatro anos apos o inicio dos
sintomas [1], mas podendo ocorrer precocemente. Inicialmente manifesta-se por
lentificacdo das sacadas verticais, evoluindo para limitagdo do olhar voluntario, com
preservacdo do reflexo vestibulo-ocular [4]. Os exames complementares tém papel
principalmente excludente, ndo havendo biomarcadores diagndsticos definitivos. A
presenga de atrofia mesencefalica pode auxiliar no diagnodstico, embora sua auséncia
nao o descarte [10,11]. Em relagdo ao tratamento, uma parcela dos pacientes pode
apresentar resposta inicial a levodopa, porém a maioria ndo apresenta beneficio
sustentado, podendo inclusive ocorrer piora da marcha e do equilibrio [1,4].

Os principais diagndsticos diferenciais incluem doenca de Parkinson,
degeneragdo corticobasal, atrofia de multiplos sistemas e deméncia com corpos de
Lewy. A auséncia de resposta sustentada a levodopa, a instabilidade postural precoce e
a rapida progressao funcional tornam a DP menos provavel. A auséncia de sinais
corticais focais enfraquece a hipotese de degeneracdo corticobasal, enquanto a auséncia
de disautonomia significativa torna menos provavel a atrofia de multiplos sistemas. A
auséncia de alucinacdes visuais e flutuagdo cognitiva reduz a probabilidade de deméncia
com corpos de Lewy [1,4]. Dessa forma, o conjunto de achados clinicos ¢ compativel

com o fenotipo PSP-Richardson, a forma mais cldssica da doenca. A evolucdo tende a
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ser rapida, com perda funcional significativa em poucos anos, sendo a disfagia precoce

um marcador de pior prognostico [1,12].

3. Consideracoes finais

Este relato de caso ilustra a evolucdo clinica tipica da paralisia supranuclear
progressiva, destacando a importancia do reconhecimento precoce de instabilidade
postural, alteragdes comportamentais e auséncia de resposta a levodopa; além reforgar o
carater clinico do diagndstico. A descricdo detalhada do caso contribui para ampliar o

reconhecimento dessa condigdo rara na pratica clinica e na literatura nacional.
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