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Presentamos el caso de un varón de 50 años que consultó
en 2005 por dificultad para articular la palabra, torpeza
en sus movimientos, inestabilidad en la marcha e impoten-
cia coeundi. En los meses siguientes desarrolló de forma
rápidamente progresiva una afectación de distintos siste-
mas neurológicos, donde destacaba un síndrome cerebeloso,
parkinsonismo simétrico, alteraciones autonómicas y disto-
nía. Se realizó un ensayo terapéutico con escasa respuesta a
levodopa y agonistas dopaminérgicos. En la exploración des-
tacaba: ausencia de alteración cognitiva; disartria severa;
disfonía; hipomotilidad velopalatina. No parálisis oculo-
motora. Distonía cervical con anterocolli. Temblor mixto
de reposo y cinético bilateral. Rigidez plástica con bra-
dicinesia, moderada, simétrica. Respuesta cutaneoplantar
extensora bilateral. Dismetría dedo-nariz y talón rodilla bila-
teral. Marcha atáxica y en flexión anterior, sin braceo. Test
del empujón +. Presión arterial decúbito 120/80 mmHg y
bipedestación 90/70 mmHg. En el estudio de pruebas com-
plementarias: análisis general, incluida ceruloplasmina, Cu
en sangre y orina, dentro de la normalidad. DATSCAN con
marcada hipocaptación en ambos estriados. MIBG cardiaco
normal. RM de cráneo con atrofia cerebelosa (fig. 1), signo
de la cruz en protuberancia, ribete hiperintenso en T2 del
borde lateral putaminal e hipotenuación de la señal en
secuencias T1-T2 del putamen posterior (fig. 2).

∗ Autor para correspondencia.
Correo electrónico: pacoerrazquin@hotmail.com

(F.P. Errazquin).

Con estos datos y siguiendo los criterios del segundo con-
senso para el diagnóstico de la atrofia multisistémica (AMS)
Neurology 20081, se ha diagnosticado de AMS-C (AMS forma
cerebelosa).

En la actualidad, disponemos de toda una batería de
pruebas complementarias de uso más o menos accesible
en la práctica clínica, y con mayor o menor sensibili-
dad y especificidad, pero que indudablemente son útiles
a la hora de perfilar el diagnóstico de los parkinsonismos
atípicos, entre los que destacan: a) prueba de olfación
(alterado en las �-sinucleopatías); b) estudio polisomnográ-
fico (trastornos de conducta REM en las �-sinucleopatías);
c) ultrasonografía transcraneal (hiperecogenicidad de la
sustancia negra en la enfermedad de Parkinson [EP] e hipe-
recogenicidad en putamen en la AMS); d) estudios con
radioisótopos de la vía dopaminérgica estriatal, tanto pre-
sináptica (DATSCAN) (diagnóstico diferencial del temblor,
parkinsonismo farmacológico y vascular versus degenera-
tivo) como post-sináptica (IBZM) (diferenciando EP de otros
parkinsonismos degenerativos); e) MIBG cardiaco (alterado
en �-sinucleopatías, y de forma precoz y severa en EP), y f)

RM craneal.
Queremos destacar la importancia de la RM como arma

diagnóstica en los parkinsonismos atípicos y en especial en la
AMS. Schrag et al2,3 describieron su utilidad diagnóstica esta-
bleciendo una alta especificidad pero baja sensibilidad. Los
signos característicos son: a) a nivel supratentorial: ribete
o borde hiperintenso putaminal lateral en T2, hipointensi-
dad en T1 y atrofia del putamen, y b) a nivel infratentorial:
atrofia cerebelosa, protuberancial y del pedúnculo cerebe-
loso medio (PCM), e hiperintensidad en T2 cruciforme de
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Figura 1 RM de cráneo. Secuencia T2, corte axial. Se aprecia

signo de la cruz o hot cross bun sign, con hiperintensidad en

cruz de la protuberancia. Atrofia cerebelosa.

la protuberancia, conocido como hot cross bun sign (por
su similitud con un panecillo típico de Semana Santa en el
mundo anglosajón). En una revisión reciente, Sitburana et
al4 encuentra atrofia putaminal en el 100% de los casos de
AMS, hipointensidad putaminal en el 60%, y ribete hiperin-
tenso putaminal en el 36%. La frecuencia de aparición del
signo de la cruz en la AMS no está bien definida, ya que no
es tan frecuente como se creía en un principio. Por último,
las nuevas técnicas de difusión con aumento del mapa ADC
en putamen y PCM, y de volumetría con atrofia putaminal
permiten diferenciar una AMS de la EP5,6. El signo de la
cruz o hot cross bun sign es muy característico de la AMS-
C, aunque también se ha descrito de forma excepcional en
ataxias espinocerebelosas y vasculitis de tronco. La imagen
en cruz se debe a una preservación de la vía corticoespinal y
los núcleos del tegmento protuberancial, con degeneración
concomitante de las fibras pontocerebelosas. Aunque no es
un signo patognomónico, si lo encontramos en el contexto
de un parkinsonismo atípico, con disautonomía, ataxia, y
escasa respuesta a levodopa es muy sugestivo de AMS-C.

Figura 2 RM de cráneo. Secuencia T2, corte coronal. Signo

de la cruz en visión coronal. Ribete o borde hiperintenso lateral

putaminal, con hipointensidad y atrofia del putamen.
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