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Enfermedad de Parkinson deinicio juvenil
con lupus eritematoso sistémico en estadio presintomatico
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PARKINSON' S DISEASE OF JUVENILE ONSET, WITH SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOUS
DURING THE PRESYMPTOMATIC STAGE

Summary. Introduction. Parkinson’s disease of juvenile onset is known to be rarely seen in clinical neurology. Occasionally it
may be secondary to other pathological processes which have to be excluded by investigation of such cases, since the clinical,
therapeutic and prognostic significance varies considerably depending on whether the condition is idiopathic or secondary.
Clinical case. We present the case of a patient whose illness started when shewas 16 yearsold. She complained of rigidity, tremor
and akinesia. Her condition was studied to find whether the syndrome was secondary. Thus, on four occasions, at annual visits
during a period of five years, immunological changes suggestive of systemic lupus erythematous wer e observed. Neuroimaging,
magnetic resonance and computerized axial tomography studieswere completely normal on all four occasionsover thefiveyears
during which the patient had annual follow-up reviews. Conclusion. We considered whether the rigidity-akinesia-tremor
syndrome might have been secondary to systemic lupus erythematous, dueto a probabl e pathol ogical focus of cerebral vasculitis,
in this clinical case which we report [REV NEUROL 1999; 29: 725-7].
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INTRODUCCION

Sedenominaenfermedad deParkinsondeinicioprecozal proceso
guetienesudebut clinicoantesdel 0s40 afiosdeedad. Dentrode
estetipo, seconsideranformasprecocesaquel lasquetienensu
inicioentrelos21 y 40 afios, y sedenominanformasjuvenileslas
guecomienzanantesdel 0s21 afiosdeedad, siendoestalltimade
presentaci onexcepcional enlaclinica[1,2]. Enel estudiodelos
casosdeParkinsonjuvenil esmuy importantedescartar quesea
secundarioaotrosprocesos| 3], comoenfermedadesinfecciosas,
metabdlicas, procesosexpansivos, vasculitis, etc. quepudieran
manifestarsecomo unsindromeparkinsoniano en esasedades
juveniles.

CASOCLINICO

Presentamosel caso deunapacientequealos 16 afiosdeedad comienza
con un cuadro rigido-acinético-tremdrico deinicio en hemicuerpoiz-
quierdode30 diasdeevolucion. Lapacientenoreferiaingestademedi-
camentoscon anterioridad al inicio delaenfermedad, ni antecedentes
personal esdepatol ogia. Naci 6 departoy embarazo normal es, con desa-
rrollo psicomotor asimismo normal ; tampoco referiahabiaantecedentes
familiaresde patol ogiaheredofamiliar reconocida. En estoscinco afios
deevoluciony seguimiento, laenfermano hapresentado clinicareuma-
tol6gica, cardiol 6gica, gastroenterol 6gica, etc., de caracter ciclico ni
progresivo; asimismo, durante el mencionado periodo no sehan eviden-
ciado alteraciones patol dgicasen laexploracionfisicageneral realizada
alaenfermaenlascuatrorevisionesanual es. Enlaexploracion neurol 6-
gicaobservamos: tembl or dereposo, bradicinesia, rigidezy severahemi-
distoniaen miembrosizquierdos, conretropulsién positiva; lamarchaera
con pasoscortos, giroslentosy disminuciondel braceoizquierdo, noera
ataxo-apraxicay tampoco se apreciabasindrome cerebel 0so, piramidal,
pseudobulbar, ni demotoneurona.

Seutilizé protocol o paradescartar un posi bl e parkinsoni smo secundario
[3], que serepitid en cuatro ocasiones (unavez cada afio), durante un
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periodo de cinco afios de segui miento, y que coincidié con el empeora-
miento desu cuadro neurol 6gico. Paraell o utilizamoslasiguientebateria
depruebas: perfil bioquimico general, estudio de serieroja, plaquetas,
estudio del metabolismo fosfocél cico, enzimol ogiahepética, ceruloplas-
mina, estudio hormonal (PTH, TSH, T3, T4), acantocitosen sangrepe-
riférica, determinaci6n de metal esen sangrey orina(cobre, arsénico,
mercurioy plomo), examen oftal mol 6gi co deldmparade hendidurabus-
cando anillo de K ayser-Fleischer, examen demédul adseay deleucocitos
buscando enfermedad de depdsito, examen microbiol6gicodeL CR, sin
obtener significado patol égi co. L osresultadosdel osestudiosneurofisio-
|6gicos(EMG, ENG, EEG, estudio delavel ocidad de conduccién dener-
vioperiférico), fuerontambiénnormales. Lapacienteseneg6aquesele
practicaraun estudio angiogréafico cerebral y aqueselerealizarabiopsia
hepética.

El estudioinmunol 6gico delaenfermanosmuestraalteracionesdelas
cifrasdeleucocitosy linfocitos, asi como presenciadeanti cuerposantinu-
cleares, serologiafal samentepositivaal Uesy anti cuerposanticardiolipinas
(Tabla). El restodel estudi o deinmunidad delaenferma(inmunocompl ejos
circulantes, inmunogl obulinas, complemento, anticuerpo antihistona, otros
autoanti cuerpos), hanresultado negativoshastal aactualidad.

Cuando atendimospor primeravez alapaciente, éstapresentabaun sin-
dromerigido-acinético-tremdrico de predominioizquierdo catal ogado de
grave, quedificultabaenormementelamarcha, aseo personal, actividad
diaria, etc. | niciamostratami ento con 200 mg delevodopaestandary 5 mg
debromocriptinaal dia, conloqueseobtuvounamejoriaparcial desuclinica
neurol 6gica, quelepermitié suaseo personal y lamarcha, aunquecondifi-
cultad debido aunaligerahemidistoniaizquierda. Ensuevolucion, lapa-
cientehapresentado fluctuaciones, con discinesiascoreiformesenonleves
y discinesias distonicas en off leves también, que aparecieron al afio del
tratamiento A suvez, lapacientehapresentado cuatro epi sodi osdeempeo-
ramiento desu cuadro clinico en estoscinco afios, con unaperiodicidad de
10-12 meses, querequirieronincrementar ladosisdemedicamentoshasta
tomar actual mente1.000/diadelevodopa(300 mgdelaformaretardaday
700 mgdelaformaestandar) y 15 mg/diadebromocriptina, paraconseguir
el mismoresultado queal iniciodel tratamiento. L apaci enteno hatomado
otrotipodemedicamento al margen delosresefiados.

DISCUSION

Noshallamosanteun caso deprobableparkinsonismoiniciado
alos16 afiosdeedad, conunsindromerigido-acinético-tremarico
y gravehemidistoniaen hemicuerpoizquierdo, queenunprin-
cipiorespondi 6 parcialmenteal tratamientoconlevodopay ago-
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Tabla. Afios en que se efectuaron las determinaciones.

pinaspositivos) enunaocasion, hechoque

Estudios

nosorientahacialaexistenciadeunaen-

Criterios analiticos  fermedad del tejido conectivo, como pu-

inmunolégicos 1992 1993 1994 1995 :S&i”gﬁgﬁgfods% dieraser el lupuseritematoso sistémico
sistémico [4] [4] enunestadio presintomaticoennues-
Cifrade | it 4.700 4,532 3.920 3.940 L ia inferi trapaciente.
Hira de feucocitos 4. ' ' ‘ ai‘_’gggﬁﬂ?‘ nierior Seriafactiblepor tantoqueestecasode
parkinsonismo, conevoluciénmalignade
Cifra de linfocitos 1.810 1.720 1.485 1.320 Linfopenia menor lossintomas, pudieraser secundario, sobre
a1.500/ulendos : . X
0 MAS 0CASIONes todosi evolucionapor exacerbacionesy
presentaunarespuestaparcial conel trata-
Anticuerpos Negativo Negativo Negativo Positivo, Positivo mientoconle\/odopa. Asimismo nopode-
antinucleares (ANA) valor de ’ R
1/320 mosdescartar queel procesoseadebidoa
unavasculitiscerebral, aunquel osestudios
Serologia de lues Negativo Negativo Negativo VDRL VDRL positivo, i sean i i
(FTAabs, VDRL) positivo, FTA abs deneur.OI m agen S negatlvos,_y aquedl
FTA abs negativo Qhapos bilidadsol opodrlaexcl uirseocon-
negativo firmarsepor el estudioanatomopatol dgico,
Anticuerpos Negativo Negativo Negativo Positivo Anticuerpos anti- yaseabl Opsiao necrops a[5’6] -Eneste

anticardiolipinas

sentido, Greenan et al [5], en un estudio
realizadosobre33 pacientesconvasculitis

cardiolipinas
positivos

nista, y quehaseguido unaevol ucién por exacerbaciones, pre-
cisandoactual menteel evadasdosi sdedi chosfarmacosparael
control parcial delaenfermedad. L apacientenohamanifestado
hastal aactualidad sintomasdeaf ectaci 6n pulmonar, cardiaca,
renal, del aparatolocomotor concaracter subagudorecidivante
ocronico; tampoco hapresentado al teracionesenlosestudios
complementariosanal iti cos, deneuroimageny neurofisiol 6gi-
cos, repeti dosen cuatro ocasi onescoincidiendo consusexacer-
bacionesneurol 6gi casenun periododecincoafiosdesuevol u-
cidn, quesugi eran af ectaci on neumocardiol 6gica, osteoarticul ar,
nefrol égica, etc. Noobstante, sehan observadoalteracioneshe-
matol 6gicas(leucopenia, linfopenia) endosocasionesy altera-
cionesinmunol 6gicas(ANA positivoconvalor significativo,
serol ogiafal samentepositivaal Uesy anticuerposanticardioli-

cerebral primaria, 12del oscual espresen-

taban RM negativasparadichodiagnés-
tico, lleganaopinar quelabiopsiacerebral deberiareservarsepara
€l grupodepacientesconestudioclinico, analiticoy deneuroima-
gen(TAC, RM y angiografia) negativo, parajustificar el déficit
neurol égico. Por otrolado, Lie[6], enunandlisisclinico patol 6-
gicodel5 casosdeangeitiscerebral, observaquetresdeellos
requirieronbiopsiaparall egar al diagndsti coy otrostresnecrop-
sia, cuandoendichospacientesni laRM ni laangiografiafueron
resol utivasparadiagnosticar lalesion.

En conclusi6n, nosencontramosante un caso de parkinso-
nismoenedadjuvenil, quepodriaser secundarioaunavasculitis
cerebral. Aunquel osestudiosdeneuroimagen nodemuestren
lesidnenesesentido, ellonoexcluyedichodiagnésticoyaque
paradescartarlodeberiall evarseacabo unestudio anatomopa-
tolégico.
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ENFERMEDAD DE PARKINSON DE INICIO JUVENIL,
CON LUPUSERITEMATOSO S STEMICO
EN ESTADIO PRESINTOMATICO

Resumen. Introduccion. Sabemos que la enfermedad de Parkinson de
inicio juvenil suele ser de presentacién rara en la clinica neurolégica
Yy que, en ocasiones, ésta es secundaria a otros procesos patol dgicos
que nos obliga a descartar en su valoracion y estudio de estos casos
clinicos, ya quela significacion clinica, terapéutica y prondstico varia
deformasustancial s fueraidiopatico o bien secundario. Casoclinico.
Presentamos el caso de una paciente que tuvo su inicio a los 16 afios
de edad, con un cuadro clinico caracterizado por rigidez, temblor y
acinesia, y que la estudiamos con objeto de descartar que €l sindrome
que presentaba fuera secundario; asi, observamos en cuatro ocasio-
nes, en revisiones anuales durante un periodo de cinco afios, altera-
cionesdelainmunidad sugestivas delupus eritematoso sistémico. Los
estudios de neuroimagen, resonancia magnética y tomografia axial
computarizada, fueron rigurosamente normales de forma repetida en
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DOENGCA DE PARKINSON DE INIQIO JUVENIL,
COM LUPUSERITEMATOSO S STEMICO
NO ESTADIO PRE-SINTOMATICO

Resumo. Introducdo. Sabemos que a doenca de Parkinson deinicio
juvenil costuma ser de rara apresentacdo na clinica neurolégica e
gue, por vezes, esta é secundaria a outros processos patol 6gicos que
nos obriga a descartar na sua avaliagéo e estudo destes casos clini-
cos, ja que a significagéo clinica, terapéutica e prognostico variam
substancial mente se foremidiopaticos ou secundarios. Caso clinico.
Apresentamos o caso de uma doente queteve 0 seuinicio aos 16 anos
de idade, com um quadro clinico caracterizado por rigidez, tremor
eacinésia, e que estudamos com o objectivo de excluir que o sindro-
me que apresentava fosse secundario. Assim, observamos, em qua-
tro ocasides, em revisdes anuais durante um periodo de cinco anos,
alteracBes da imunidade sugestivas de lupus eritematoso disemina-
do. Os estudos neuroi magiol 4gi cos, ressonancia magnética e tomo-
grafia axial computorizada, foram rigorosamente normais, repeti-
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las cuatro revisiones anuales realizadas a la enferma en estos cinco
afios de seguimiento. Conclusién. Se nos plantea la posibilidad de
gue estuviéramos ante un sindrome rigido-acinético-tremdrico, se-
cundario al lupus eritematoso sistémico por un nexo patogénico pro-
bable de una vasculitis cerebral, en este caso clinico que se presenta
[REV NEUROL 1999; 29: 725-7].

Palabras clave. Enfermedad de Parkinson juvenil. Lupus eritemato-
so sistémico. Resonancia magnética. Vasculitis cerebral.
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PARKINSONJUVENIL

damente, nas quatro revisdes anuaisrealizadas a doente nestes cin-
co anos de seguimento. Conclusdo. Surge-nos a possibilidade de
estarmos perante um sindrome rigido-acinético-tremérico, secun-
dério ao lupus eritematoso disseminado devido a um anexo patogé-
nico provavel de uma vasculite cerebral, que neste caso clinico se
apresentou [ REV NEUROL 1999; 29: 725-7].

Palavras chave. Doenca de Parkinson juvenil. Lupus eritematoso
disseminado. Ressonancia magnética. Vasculite cerebral.
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