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INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN

Historia del articulo: Introduccién: El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune del tejido conectivo

Recibido el 6 de diciembre de 2020 que presenta compromiso del sistema nervioso en el 8-49% de los pacientes.

Aceptado el 22 de febrero de 2021 Caso clinico: Mujer de 78 anos que presenta debilidad asimétrica rapidamente progresiva de

On-line el 8 de abril de 2021 las extremidades superiores, en quien se documenta una plexopatia braquial bilateral y su
estudio etiolégico confirma el diagnéstico de sindrome de Sjogren.

Palabras clave: Conclusién: Se considera que existe una asociacién del compromiso del plexo braquial en

Enfermedades autoinmunes pacientes con sindrome de Sjogren, destacando su afectacién temprana a lo largo de la

Plexo braquial evolucién de la enfermedad.

Sindrome de Sjdgren © 2021 Sociedad Neurolégica Argentina. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos los

derechos reservados.

Early onset brachial plexopathy as an atypical extraglandular
manifestation in Sjogren’s syndrome

ABSTRACT

Keywords: Introduction: Sjogren’s syndrome is an autoimmune disease of the connective tissue that
Autoimmune diseases presents nervous system manifestations in 8-49% of patients.

Brachial plexus Clinical case: A 78-year-old woman with rapidly progressive asymmetric weakness of the
Sjogren’s syndrome upper extremities, in whom a bilateral brachial plexopathy is documented and her etiolo-

gical study confirms the diagnosis of Sjogren’s syndrome.
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Conclusion: It is considered that there is an association of brachial plexus involvement in

patients with Sjogren’s syndrome; highlighting its early involvement throughout the evolu-

tion of the disease.

© 2021 Sociedad Neurolégica Argentina. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights

reserved.

Introduccién

El sindrome de Sjogren (SS) es una enfermedad autoinmune
del tejido conectivo que se caracteriza por la afectacién de
gldndulas exocrinas!?. Los pacientes con este sindrome pue-
den desarrollar manifestaciones extraglandulares, entre las
que se encuentran el compromiso del sistema nervioso, y se
ha descrito una prevalencia del 8-49%>. Sin embargo, el com-
promiso del plexo braquial es raro*. Exponemos el caso de un
SS que se presenta como una diplejia braquial rdpidamente
progresiva con una correlacién electrofisiolégica e imagenolé-
gica.

Tabla 1 - Panel paraneoplasico/autoinmune

Estudio Interpretacién
Antigeno carcinoembrionario Negativo

CA 19-9 Negativo

CA 125 Negativo

CA 15-3 Negativo
Alfa-fetoproteina Negativo

ANA Positivo

ANA titulos 1:160

ANA patrén Granular fino
Anti-SSA Positivo (200 U/ml)
Anti-SSB Negativo

Anti-SM Negativo
Anti-RNP Negativo

C- ANCA/P - ANCA Negativo

Caso clinico

Mujer de 78 anos que presentaba debilidad de extremidad
superior derecha de distribucién proximal a distal asociada
a sintomas sensitivos. Por esta razén, acudié a otro hospital
en donde realizaban estudios de neuroconduccién que evi-
denciaron disminucién de los potenciales de accién motor
compuestos (CMAP) en los nervios axilar y musculocutédneo
derechos; el estudio de electromiografia describié hallaz-
gos sugestivos de denervacién aguda en musculos inervados
por raices C5-T1 derechas, sin encontrar alteraciones en los
potenciales de accién sensitivos compuestos (SNAP); pos-
teriormente fue tratada con pulsos de metilprednisolona
durante 3 dias sin una claridad diagndstica y finalmente le
dieron egreso para continuar estudio ambulatorio.

Tres meses después del inicio de los sintomas ingresé al
servicio de urgencias de nuestra institucién por debilidad rapi-
damente progresiva de las extremidades superiores asociada
a una marcada atrofia muscular y dolor urente del miem-
bro superior derecho con una irradiacién proximal a distal.
Durante el interrogatorio de ingreso la paciente refirié sinto-
mas sicca desde hacia 3 afios y al examen fisico presentd una
fuerza muscular de 0/5 en miembros superiores asociada a
una arreflexia en estos segmentos, pero sin alteracién de las
extremidades inferiores. Se encontraba anestesia para todas
las modalidades sensitivas en el miembro superior derecho
y una disminucién de la sensibilidad tactil y vibratoria en el
miembro superior izquierdo.

En el estudio de conduccién sensitiva se encontré una
ausencia de respuesta en los nervios evaluados en la extremi-
dad superior derecha (fig. 1), sin hallar alteracién en los demés
nervios explorados en la extremidad superior izquierda. En
el estudio de conduccién motora se encontré ausencia de
respuesta en los nervios evaluados (fig. 2) y disminucién en la
amplitud en los nervios axilar y musculocutaneo izquierdo,
con velocidad de conduccién y latencia distal normal. La

ANA: anticuerpos antinucleares; ANCA: anticuerpos anticitoplasma
de neutréfilos; Anti-SSA: anticuerpos contra el antigeno A rela-
cionado con sindrome de Sjogren; Anti-SSB: anticuerpo contra
la proteina LA; Anti-RNP: anticuerpos contra la la ribonucleopro-
teina nuclear U1; Anti-SM: anticuerpos contra ribonucleoproteinas
pequenias; CA: antigeno carbohidrato.

electromiografia (EMG) con aguja evidencié ausencia de
respuesta voluntaria y actividad denervatoria permanente en
los musculos dependientes de los miotomas cervicales C5-C8
en las extremidades superiores, sin evidencia de alteracién
en las extremidades inferiores en los estudios de electrofi-
siologia; hallazgos en relacién con disfuncién posganglionar
de las estructuras que componen el plexo braquial derecho y
una disfuncién preganglionar axonal por disfuncién radicular
izquierda.

La resonancia cerebral fue normal. La resonancia de plexo
braquial evidencié aumento de la senal en la secuencia STIR
en los trayectos posganglionares de ambas raices C6-C7, tron-
cos bilaterales y de las divisiones supraclaviculares (fig. 3A y B),
asociado a un aumento de sefal lineal en la secuencia T2/STIR
en los cuernos anteriores medulares desde el nivel C4 hasta
C7 en relacién con cambios postinflamatorios. Se realizé un
estudio de tamizaje neoplasico el cual incluy6 una valoracién
ginecolédgica, tomografia de térax, evaluacién endoscépica
del tracto gastrointestinal y marcadores tumorales que fue-
ron negativos. El perfil de autoinmunidad documenté unos
anticuerpos antinucleares (ANA) y anticuerpos SSA positivos
(tabla 1). Finalmente, se decidié realizar biopsia de glandula
salivar menor, confirmando el diagnéstico de SS por la pre-
sencia de sialoadenitis crénica leve-moderada con formacién
de dos agregados linfoides de mas de 50 células (fig. 3C y D).
Fue tratada con inmunoglobulina humana intravenosa (2 g/’kg
dividido en 5 dias) sin presentar ninguna mejoria del cuadro
clinico; al seguimiento institucional la paciente persistia sin
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Figura 1 - Neuroconducciones sensitivas con ausencia de respuesta en la extremidad superior derecha.

mejoria, ni progresién del cuadro clinico en otros segmentos
corporales a los 12 meses.
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Figura 2 - Neuroconducciones motoras con ausencia de respuesta en la extremidad superior derecha.
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Figura 3 - A y B) Resonancia de plexo braquial en secuencia STIR que evidencia aumento de seiial en los trayectos
posganglionares de ambas raices C6-C7, troncos bilaterales y de las divisiones supraclaviculares. C y D) Biopsia de glandula
salivar menor con formacion de dos agregados linfoides de mas de 50 células (tincion hematoxilina-eosina).

Discusién

Se presenta el caso de una mujer de 78 afnos con una diplejia
braquial progresiva en un periodo de 6 meses con preservacion
de fuerza muscular cervical, facial y de miembros inferiores,
en relacién con un sindrome de hombre en barril®. Es impor-
tante resaltar que nuestra paciente tuvo un curso rapidamente
progresivo pero no subito, es por esta razén que el trauma,
los eventos vasculares en territorios cerebrales limitrofes y
el infarto espinal anterior fueron descartados por su interro-
gatorio, examen fisico inicial y ausencia de lesiones en los
estudios de resonancia magnética®®. Dentro de los diagnésti-
cos diferenciales de este sindrome se encuentra el fenotipo de
«miembro flotante» de la esclerosis lateral amiotréfica® (ELA),
pero es descartado por cursar con una presentacién rapida-
mente progresiva y de inicio asimétrico, asociado a cambios
sensitivos objetivos de las extremidades superiores y estu-
dios de conduccién sensitiva con ausencia de respuesta en
los nervios evaluados. Por ultimo, se debe tener en cuenta, en
la valoracién de estos pacientes, la neuropatia motora multi-
focal; esta ultima fue descartada en nuestra paciente debido
a la presencia de sintomas sensitivos objetivos asociados a la
ausencia de bloqueos en la conduccién en los estudios neu-
rofisiolégicos que son necesarios para el diagnéstico de esta
patologia’®.

La mayoria de estudios reportan una prevalencia del 20%
en relacién con las manifestaciones neurolégicas en el SS,
siendo mas frecuente el compromiso del sistema nervioso

periférico'’. Es importante tener en cuenta que el SS de pre-
sentacién tardia (mayores de 65 anos) tiene una prevalencia
del 20% y se encuentra un retraso en su diagnéstico secundario
a la presuncién de que los sintomas sicca estan relacionados
con la edad o como efectos adversos de medicamentos'>'3.
Actualmente, en la literatura son pocos los casos publica-
dos de compromiso del plexo braquial como manifestacién
extraglandular del SS*%1°. Se desconoce el mecanismo fisio-
patolégico, pero se propone un probable dano irreversible de
las astas anteriores y del ganglio de la raiz dorsal secunda-
rio a una infiltracién de células T CD8+'“. Este compromiso
de las astas anteriores de la médula espinal es descrito en el
caso publicado por Tominaga et al.’ y evidenciado en nues-
tra paciente, quien posteriormente progresa a un compromiso
posganglionar. Es interesante resaltar que tanto en la litera-
tura como en el caso expuesto, estos pacientes tienden a tener
un comportamiento refractario a las inmunoterapias (corti-
coesteroides, plasmaféresis, inmunoglobulina humana)*1°.

Conclusién

Se considera que existe una asociacién del compromiso del
plexo braquial en pacientes con SS, destacando su afectacién
temprana a lo largo de la evolucién de la enfermedad. Final-
mente, se resalta suimportancia como diagnéstico diferencial
y se sugiere que los pacientes con plexopatia braquial bilate-
ral deben tener un estudio de autoinmunidad, especialmente
cuando se reportan sintomas sicca.
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