Figura. Tomografia computarizada craneal sin
contraste: a) calcificaciones en ganglios basales,
y b) en ambos hemisferios cerebelosos.

con antecedentes de hipertension arterial
diagnosticada 10 afios antes, en tratamiento
con enal april, y diabetes mellitustipo 2, diag-
nosticada8afiosantesy tratadaconinsuling, sin
historiapreviade enfermedad cerebral. Ingre-
saen nuestro servicio por un episodio sincopal
en bipedestacién, precedido de palidez, sudo-
racion y sensacion nauseosa, sin otra clinica
acompariante, con recuperacion completa en
pocos segundos. Latension arterial asuingre-
so fue 130/85 mmHg; la exploracién fisica
genera fue normal, asi como la exploracion
neurol dgica. El fondo deojorevel 6 unaretino-
patiahipertensivagrado |. Losdatos analiticos
masrelevantesfueron: glucosal80 mg/dl, crea-
tinina 1 mg/dl, colesterol total 198 mg/dl, tri-
glicéridos 121 mg/dl, proteinastotales6,9 g/dl,
albumina 3,4 g/dl, calcio 9 mg/dl, fésforo 3,5
mg/dl, magnesio 2,1 mg/dl, fosfatasa alcalina
231 U/l (normal 20-270 U/I). Una prueba de
bascul aci6n provoc6 un sincopevasodepresor.
Una TC craneal demostré numerosas calcifi-
caciones en ganglios basales, cerebelo y am-
bos hemisferios (Figura). La hormona parati-
roidea(PTH) intactaséricafue 34 ng/l (normal
10-65ng/l), la1,25-dihidroxivitaminaD séri-
ca 17,3 ng/l (normal 18-62 ng/l), y la 25-hi-
droxivitaminaD 8,3 ng/l (normal 16-38 ng/l).
Lacalciuriade 24 horas fue normal. Los anti-
cuerpos antinucleares fueron negativos.
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La presencia de CCM puede asociarse a

diversas manifestaciones clinicas neurol6gi-
cas:. trastornos del movimiento, epilepsia, de-
mencia, ataxia, trastornos piramidales y tras-
tornos psiquiétricos [1,4]. En este paciente las
calcificaciones cerebrales fueron asintomati-
cashastalafecha, yaqueel sincopeseatribuy6
a etiologia vasodepresora, basandose en el
resultado de |a prueba de basculacién.

El hipoparatiroidismoy el pseudohipopara-
tiroidismo son causashienreconocidasde CCM
[5]. El paciente descrito presentd un nivel
séricode25-hidroxivitaminaD bajoy de1,25-
dihidroxivitamina D en el limite bajo de la
normalidad. Mas de la mitad de los pacientes
hospitalizadospuedentener undéficit de25-hi-
droxivitaminaD [6]. La25-hidroxivitamina D
tiene una vida media de semanas y, por €llo,
provee informaci6n adecuada sobre | os depo-
sitoseingestadevitaminaD [7]. Se hasugeri-
doqueel déficitdevitaminaD puede predispo-
ner al desarrollo deun hiperparatiroidismo, ya
gue causa una disminucion del nimero de
receptores de dicha vitamina en las glandulas
paratiroideas, ademés de una disminucion de
|laPTH circulante, lo que podriaterminar en el
desarrollo de unas glandulas paratiroideas hi-
perpléasicas o adenomatosas [7,8]. Ademés, se
hademaostrado que la coexistenciade hiperpa-
ratiroidismo primario y déficit de vitamina D
conlleva unos efectos méas pronunciados del
hiperparatiroidismo [9]. En este paciente los
nivelesséricosde PTH intacta, calcioy fésforo
y lacalciuriafueron normales. No obstante, se
podriahipotetizar un posiblepapel, por diluci-
dar si existe, del déficit de 25-hidroxivitamina
D enlaetiopatogeniadelas CCM por mecanis-
mos mediados por el gje vitamina D-PTH.
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Plexitislumbosacraidiopética:
unaentidad potencialmentetratable

La plexopatia lumbosacra constituye un sin-
drome que agrupa a una gran cantidad de
cuadros patol 6gicos. En el seno de estesindro-
me se encuadra la plexitis lumbosacraidiopa
tica(PLSI), el equivalente en el plexo lumbo-
sacroalaplexitisbraquial idiopética(sindrome
de Parsonage) [1]. El curso clinico deestarara
entidad esheterogéneo, reconociéndosevarias
formas clinicas. Su prondstico suele ser favo-
rabley el tratamiento se basaen terapiasinmu-
nosupresoras, yague se considerague su pato-
genia es autoinmune. Al diagndstico de la
PLSI sellegatras excluir otras causas de afec-
tacién del plexo lumbosacro [1-3].

Recientementehemostenidolaoportunidad
deobservar unnuevo caso dePL S| querespon-
di6 favorablemente al tratamiento con inmu-
noglobulinasendovenosas (IglV)

Se trata de un varon de raza blanca, de 52
afios de edad, sin antecedentes médicos de
interés, que consulté por un cuadro, de seis
meses de evolucion, consistente en lumbalgia
y debilidad en miembro inferior izquierdo. El
sintoma inicial lo constituyé la aparicién de
dolor lumbar, alaque se afiadio la pérdida de
fuerzaprogresiva. El cuadro clinico se exacer-
b6 durante las semanas previas a la consulta.

En la exploracion destacaba paresia en la
muscul atura dependiente del plexo lumbosacro
izquierdo (iliopsoas3/5, isquiotibiales3/5, aduc-
tores 3/5, cuadriceps 3/5, tibia anterior 4/5 y
gemelos 4/5), junto con discretaatrofiadel cua-
dricepsy arreflexia aquilea y rotuliana izquier-
das. No habia trastornos en la esfera sensitiva

Las siguientes pruebas fueron normales o
negativas: hemograma, férmula hemética,
V SG, estudio decoagul acion, bioquimicaséri-
ca, proteinograma, inmunoglobulinas, PCR,
complemento, anticuerpos antinucleares, Hb
glicada, PSA total, CEA, CA 125, dfafeto-
proteina, sistemético de orina, estudio deLCR
(glucosa, células, proteinas, anatomia patol 6-
gica, inmunoglobulinas e indice de Tibbling),
serologiaalles, toxoplasma, Brucella, Borre-
lia, VIH, VHC, CMV Yy anticuerpos antigluco-
lipidos(GM1,GM2,GM3,GD1a, GD1b, GD3,
GT1b, GQ1b, antisulfétido y antiglobdsido).
El estudio electromiogréfico demostré una
actividad denervatoria escasa, pero bien defi-
nida, en musculaturade laextremidad inferior
izquierday paravertebral, compatible con una
polirradicul opatialumbosacra; el estudio elec-
troneurografico fue normal. LaRM lumbar y
pélvicafueron, asimismo, normales. Labiop-
siamuscular (peroneo lateral izquierdo) mos-
tréatrofiadefibrastipoll y signosdedenerva-
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cion. Ladel nervio sural izquierdo revelé un
infiltrado delinfocitos T en torno alos pegque-
flos vasos epineurales.

Con la sospecha clinica de PLS| el paciente
recibidtratamientoconlglV endosisde0,4 g/kg/
diacincodias. Trasdichotratamiento, el paciente
comenz6 amejorar progresivamente de su debi-
lidady el dolor fuedisminuyendo. Cuatro sema-
nas después serepitié el mismo tratamiento, con
el que se consiguié una respuesta clinica espec-
tacular; asi, e dolor desaparecid por completo,
persistiendo unaparesi ade predominio proximal
en miembro inferior izquierdo, pero en grado
menor (iliopsoas 4/5, isquictibiaes 4/5, aducto-
res4/5, cuadriceps4/5, tibial anterior 5/5y geme-
los5/5); reflgjosrotuliano y del tendon de Aqui-
lesizquierdos 1/4.

La PLSI constituye una enfermedad poco
frecuente, que seencuadradentro delasplexo-
patias lumbosacras [4]. Clinicamente se ca-
racteriza por la aparicién de dolor, en una o
ambas extremidades inferiores, precediendo
a la instauraciéon progresiva de debilidad
muscular, alteraciones sensitivas e hiporre-
flexia en un territorio que excede al corres-
pondiente a una raiz nerviosa o a un nervio
periférico; en ocasiones, a dicho cuadro se
suman alteraciones secundarias de afectacion
del sistema nervioso autébnomo —como tras-
tornos de la sudoracion— o hipotrofia de los
muscul os af ectados.

En el diagnostico diferencial hay que consi-
derar otras enfermedades que pueden simular
el curso clinico de unaplexopatialumbosacra,
como son la neuropatia motora por bloqueos
de la conduccién o la polirradicul opatia des-
mielinizante crénica inflamatoria [5] o inclu-
so, en aquellos casos muy infrecuentes de
plexopatialumbosacracon tendenciaalareci-
diva, comolaneuropatiapor hipersensibilidad
alapresion o laneuralgia amiotrofica heredi-
taria[6]. Asi, ante la sospecha clinica, sera el
estudio neurofisiologico e que confirme el
diagndstico de plexopatialumbosacra.

Unavez efectuado el diagnéstico sindrémi-
CO serd preciso descartar numerosas causas
secundarias de afectacion del plexo lumbosa-
cro, yaque el diagnostico de PLSI es siempre
de exclusion. Tradicionalmente se dividen las
causas de patologia del plexo lumbosacro en
estructurales y no estructurales. Las causas
estructural es son varias: traumaticas, poco fre-
cuentespor lalocalizacidnanatémicadel plexo,
aunque pueden originarseen el seno defractu-
ras de pelvis, acetdbulo o fémur, o en cirugias
en esaregion; hematomasen el masculoiliop-
soas, general mente en pacientes hemofilicos o
gue reciben tratamiento con anticoagul antes;
procesos infecciosos, bien abscesos en la re-
gion pélvica, generalmente de origen tubercu-
loso, o procesosinflamatoriosdeorigen virico
0, mas raramente, bacteriano; aneurismas aor-
ticos que producen lesion en el plexo, proba-
blemente por un mecanismo mixto compresi-
vo-isquémico; plexopatiapuerperal; neoplasias
colorrectales, de cérvix uterino, sarcomas o
linfomas. Entre las causas no estructurales se
incluyen la plexopatia posradiacién, lasecun-
dariaatoxicoscomolaheroina, y laproducida
por vasculitis [2].

Enel caso presentado el estudio neurofisiol 6-
gico confirmd la existencia de una plexopatia
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Tabla. Criterios diagnosticos de laplexitis lumbosacra
idiopética.

Dolor de aparicién aguda/subaguda en extremidad infe-
rior, con pérdida de fuerzay eventualmente aparicién de
hipotrofia muscular

Estudio neurofisioldgico con aparicién de denervacion
parcheada en territorio del plexo lumbosacro, ya seaen
todo el plexo 0 en uno de sus componentes (superior o
inferior), conrespeto alamusculatura paraespinal

Exclusién de otras causas

Recuperacion, amenudo incompleta, transcurridos unos
meses o inclusoanos

lumbosacra izquierda. Posteriormente, las ex-
ploraciones complementarias descartaron una
patol ogiasubyacente, por lo que se pudo |l egar
a diagnosticode PL S| al cumplirseloscriterios
diagndsticos para este cuadro [1,3,7] (Tabla).

Habitualmente, en el estudio el ectromiogra-
fico existe preservacion de la muscul atura pa-
raespina pero, en ocasiones, puede quedar
afectada [8]. Si existen signos de denervacion
en estamuscul atura, como en nuestro paciente,
indicariala existencia de af ectacion concomi-
tantedelasramasdorsalesdelasraiceso delos
nervios intramusculares paraespinales.

LaetiopatogeniadelaPL S| pareceser disin-
mune. Estateoriase basaen varias observacio-
nes. sus analogias clinicas y electrofisiol 6gi-
cas con la polirradicul opatia desmielinizante
cronicainflamatoria; laexistenciade eventua-
les exacerbaciones 0 empeoramientos prece-
didos de infecciones viricas, y la respuesta
terapéutica a tratamientos como los corti-
costeroidesolasIglV [3,7].

Desde el punto de vista de la evolucion
clinica se reconocen tres formas clinicas de
esta entidad. La forma recurrente es muy
infrecuente: se caracteriza porque el cuadro
clinico reaparece, en varias ocasiones, a lo
largo delavidadel paciente[9,10]. Laforma
cronicade curso progresivo presentaunabue-
narespuestaal tratamiento con IglV [11] oa
los corticosteroides[12]; en ocasiones, puede
asociarse acifraselevadas de VSG y reaccion
inflamatoriaen labiopsiadel nerviosural. La
formasubagudamonofasicapresentaun pre-
dominiodeclinicadolorosay afectacion fun-
damentalmente motora, tiene un buen pro-
nastico y suele responder al tratamiento con
IglV [1,4]. Esta dltima forma clinica se con-
sidera el equivalente en el plexo lumbosacro
delaplexitisbraquial idiopéticay eslaforma
clinicaenlaqueseencuadranuestro paciente.
En nuestro caso, la biopsia del nervio sural
demostré una reaccién inflamatoria, aunque
no existia aumento de la VSG, lo que lo
diferencia de los casos descritos por Bradley
et a [12].

L os estudios de imagen realizados en casos
de PLSI habitualmente no detectan alteracio-
nes—al igual que ocurre en laplexitis braguial
idiopética—. Sin embargo, hay un caso en la
literatura en el que se observo captacion de
gadolinio en el plexo lumbosacro [13]; dicha
captacion podriaser un dato masen apoyoala
etiopatogeniainflamatoria/inmune.

Desde el punto de vistaanatomopatol 6gico,
en aquellos casos de PLSI en los que se ha
realizado estudio del nervio sural, los hallaz-

gos son variados: reaccién inflamatoria peri-
neural, datos de desmielinizacion focal o in-
cluso aparicion de dafio axonal [8,11,12].

En resumen, la PLSI es una entidad rara,
pero hay que tenerla presente yaque es poten-
cialmente reversible.
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