MUJER CON PARESTESIAS FACIALES
PSEUDONIMO: HABENULA

DESCRIPCION CLINICA

Paciente, mujer de 31 afios de edad que consulta por sensacion de acorchamiento facial de 10
meses de evolucion. Segun refiere, de forma subita, noté parestesias peribucales que, en un
periodo de 24 horas se extendieron a toda la cara. La sensacion anémala incluye las encias y
parte frontal del cuero cabelludo, hay ligera pérdida del sentido del gusto, no claudicacion
mandibular. Las disestesias las refiere como desagradables aunque no dolorosas, afectan por

igual a ambos lados de la cara aunque son mas intensas en la parte inferior que en la superior.

ANTECEDENTES PERSONALES

Desconoce alergia a farmacos. No habitos toxicos actualmente. No intervenciones quirurgicas.
Nunca ingresos previos. Trabaja en una charcuteria”. Aproximadamente 1 afio antes tuvo dolor
y parestesias en manos, fue diagnosticada de sindrome del tunel carpiano bilateral, se traté con
infiltracion local de corticoides y mejoré parcialmente. Refiere artralgias ocasionales en otras
articulaciones. Pérdida aproximada de 20 kg de peso en 6 meses coincidiendo con un cuadro
de astenia y animo bajo que se diagndstico de distimia. Peso estable en los 3 ultimos meses

sin referir anorexia.

EXAMEN FISICO

Sensacion disestésica al pinchazo y al tacto en todo el 6valo facial, excepto el angulo
mandibular, y cuero cabelludo hasta vertex. Respeta ambas orejas pero afecta al trago. Fuerza
para la apertura y cierre mandibular preservada. Reflejo corneal disminuido bilateralmente.
Resto de pares craneales normales. Reflejos tendinosos normales, sin afectacion de
sensibilidad multimodal en extremidades.
Examen fisico: buen aspecto general, auscultacion cardio-pulmonar: normal. Abdomen: normal.
Afebril. TA: 115/75.
Extremidades inferiores: no edemas, pulsos conservados, no alteracion cutanea ni articular.
Extremidades superiores: manos y sobre todo dedos edematosos, con imposibilidad de cerrar
las mismas de manera completa, no se observan signos de esclerosis cutdnea. Tras exposicion

a agua fria se observa fendmeno de Raynaud. No signos flogoéticos en mufiecas ni codos.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

RM CEREBRAL con gadolinio: normal

BLINK REFLEX: No se obtiene a ambos lados la respuesta directa R1, aparecen pero con
retraso las respuestas indirectas ipsilaterales (R2: 43,05 ms en lado izquierdo y 38,55 ms en
lado derecho) y contralaterales (Rc: 49,15 en lado derecho y 41,15 en lado izquierdo).

ANALISIS: Hemograma normal. Estudio de coagulacién y bioquimica basica normales.



DIAGNOSTICO DE TRABAJO REALIZADO

Diagnostico Semiolégico: afectacion de las tres ramas sensitivas del trigémino bilateralmente.
La distribucion territorial, la afectacion del reflejo corneal y los resultados del blink reflex indican
una lesion organica. Generalmente los pacientes con parestesias faciales de origen psicégeno
establecen los limites de la alteracion sensitiva en la raiz del cabello y suelen abarcar todo el
ovalo facial incluyendo el angulo mandibular y por supuesto el reflejo corneal esta preservado.
Diagnostico Topografico: la lesion puede localizarse a nivel bulboprotuberancial (nucleo del
trigémino), en la raiz sensitiva, en el ganglio de Gasser (fosa craneal media) o en sus ramas
periféricas.

Diagnostico Etiolégico:

La afectacion bilateral y por igual de los tres territorios hacen improbable una lesién central, por
otro lado la RM cerebral descarta lesiones en troncoencéfalo asi como en fosa posterior (raices
del trigémino), fosa media (ganglio de Gasser y raices). La afectacion exclusiva del trigémino
sin afectacion de otros pares craneales hacen improbable las lesiones de base de craneo

especialmente del hueso esfenoides que pueden abarcar las ramas del trigémino en su salida.

Los antecedentes personales y la anamnesis nos permiten excluir etiologias como el trauma, el
herpes zoster oftalmico y la intoxicacion por tricloroetileno y estilbamidina, sustancias que

causan hipoestesia, ardores y prurito en el territorio sensitivo del trigémino.

La distribucion amplia y los resultados del blink reflex con retrasos en todas las latencias nos
hacen pensar en una neuropatia limitada al territorio trigeminal ya que no hay signos de

polineuropatia asociada.

TRATAMIENTO REALIZADOS

Dado que las disestesias especialmente en la zona bucal resultaban molestas para la paciente
se inicio tratamiento con Pregabalina (Lyrica®) a dosis de 75mg/12 h. Refiere alivio parcial de
las disestesias mejorando sobre todo la alimentacion, hasta ese momento limitada para ciertos

alimentos como pan o carne por las molestias sensitivas que le ocasionaban.

EVOLUCION :

Tras el diagnostico diferencial inicial se deciden solicitar nuevas exploraciones:

ANALISIS:

Inmunoelectroforesis de proteinas: proteinas totales: 7.6, albumina:3.4, alfa-1:0.27, alfa-2: 0.81,
beta-1: 0.36, Beta-2:0.31, Gamma-globulina:2.43 (VN: 0.75-1.24), Ig G: 2970 (VN: 700-1600),
IgM: 76, Ig A:151.

Factor reumatoide: 17 (VN< 15), C3: 128, C4: 14.3, Beta 2 microglobulina: 3.6.

ANA: positivo, ANA (IF1): patron moteado. Titulo 1/1280,

Anti-dsDNA: negativo, Anti-Sm: negativo, Anti-U,-RNP: positivo, Anti-SS-A : positivo,




Anti-SS-B: negativo, anti-Scl-70: negativo, anti-Jo-1: negativo, anti-centrdmero:negativo.
Rx Torax, ecografia abdominal, ecocardiografia: normales
Test de Schimer: normal (sin signos de ojo seco).
Se realiza interconsulta al servicio de reumatologia que documenta:
« Cambios faciales no escelerodérmicos pero sugestivos de conectivopatias
escleroleiformes.

* Manos puffy: dedos edematosos con imposibilidad de cierre
* Fendmeno de Raynaud con capilaroscopia patolégica

» Alteracion de cuticulas periungueales
* Neuropatia trigeminal bilateral
* ANA +,anti-Ro +, anti-RNP +++

Cumple criterios clinicos y de laboratorio de ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONECTIVO
Se inicia tratamiento con prednisona 5 mg/dia, sulfato de hidoroxicloroquina y nifedipino.
En revisiones sucesivas la enferma refiere mejoria de las artralgias y sintomatologia en manos.

Sin embargo la clinica facial no ha mejorado con el tratamiento de la enfermedad sistémica.

DIAGNOSTICO FINAL:
NEUROPATIA SENSITIVA TRIGEMINAL EN EL CONTEXTO DE ENFERMEDAD MIXTA DEL
TEJIDO CONECTIVO

DISCUSION:

La pérdida de la sensibilidad facial puede ocurrir como parte de una neuropatia sensitiva
diseminada. Diversas enfermedades que ocasionan polineuropatia pueden afectar al trigémino
como la amilodosis, sindrome de Guillain-Barré, la difteria, la lepra, la macroglobulinemia de
Waldestroém, la sifilis, las neuropatias por talio o la neuronopatia sensitiva paraneoplasica.
Ademas las enfermedades del tejido conectivo pueden causar neuropatia sensitiva trigeminal
entre sus manifestaciones, asi se ha sido descrita en el LES, esclerosis progresiva, sindrome
de Sjogren y especialmente en la esclerodermia y enfermedad mixta del tejido conectivo
(EMTC)', de hecho en estas dos enfermedades se menciona siempre la neuropatia del
trigémino como una de las manifestaciones neurolégicas mas frecuentes. Por ultimo existen
formas idiopaticas en los que la pérdida de sensibilidad facial suele ser parcial y de predominio
en los territorios de la segunda y 32 rama, generalmente tienen un inicio agudo y tienden a

resolverse en semanas o meses de forma similar a lo que ocurre en la paralisis de Bell?.

El sindrome de Sjogren puede producir diversos tipos de neuropatia entre ellas la neuropatia
sensitiva trigeminal, asi en una serie que incluy6 92 pacientes con esta patologia, 15 de ellos
fueron diagnosticados de neuropatia trigeminal®. La afectacion trigeminal puede ser aislada o
formar parte del espectro de una neuropatia sensitiva ataxica o de una polineuropatia dolorosa.

En ocasiones puede ser la primera manifestacion.



El sindrome de neuropatia sensitiva trigeminal crénica fue descrito por primera vez por Hughes*
en 1958, un afio después Spillane y Wells® describieron 16 pacientes con un sindrome al que
denominaron “neuropatia sensitiva aislada del trigémino”, 4 de los pacientes tenian afectacion
bilateral y las ramas mas afectas fueron la maxilar y la mandibular y excepto en 1 caso la rama
motora fue respetada. En 15 de los casos el trastorno fue crénico. 4 de ellos tenian sinusitis
paranasal asociada pero no se pudo demostrar la relacidon causal. Treinta afios después se
hallé la elevada asociacion entre este tipo de neuropatia y las enfermedades del tejido
conectivo®, especialmente la esclerodermia y la EMTC si bien varios autores ya habian
sefalado la alta incidencia de afectacién trigeminal entre pacientes con estas dos
conectivopatias. En esta serie de 22 pacientes, 6 tenian esclerodermiay 3 EMTC. En 9 de
ellos se encontraron autoanticuerpos tanto 6rgano-especificos como no érgano-especficos, sin
evidencia de enfermedad autoinmune. En esta serie los sintomas se iniciaban de forma
insidiosa con hormigueos alrededor de la boca que, de forma progresiva se extendieron a otros
territorios trigeminales y en mas de la mitad de los casos al lado contralateral. 2/3 de los
pacientes tenian afectacion de los 3 territorios. Las parestesias a veces se describian como
dolorosas pero de intensidad moderada y no se asociaban a los paroxismos tipicos de la
neuralgia del trigémino. La mayoria tenian afectacion del sentido del gusto. Solo en 1 paciente

tuvo afectacion del trigémino motor.

A diferencia del sindrome de Sjogren, donde la incidencia de neuropatias de diversos tipos es
elevada, tanto la esclerodermia como la EMTC son conectivopatias en las que la aparicién de
neuropatia periférica es excepcional, por lo que su fuerte asociacion con la neuropatia
trigeminal resulta desconcertante. Los datos patoldgicos son limitados pero apuntan a una

lesion inflamatoria del ganglio o de la raiz sensitiva del nervio (neuronopatias).

La mayoria de los pacientes con neuropatia trigeminal idiopatica o en el contexto de
conectivopatias presentan alteracion del blink-reflex caracterizado por ausencia de respuesta

R1 o retraso en la latencia y retrasos en la latencia de respuestas R2 ipsi y contralaterales.

La EMTC se incluye entre las enfermedades raras, con una prevalencia estimada de 3 casos
por cada 100000 habitantes. Es mas comun en mujeres, en la segunda o tercera década de la
vida. Se caracteriza por la presencia de titulos elevados de anticuerpos contra una
ribonucleoproteina nuclear (U1-RNP), en asociacion con rasgos de lupus eritematoso,
esclerodermia y polimiositis’. Los datos clinicos caracteristicos de la EMTC incluyen
alteraciones cutaneas (fendmeno de Raynaud, que suele ser un sintoma precoz, y manos
edematosas con esclerodactilia), musculo-esqueléticas (miositis, sinovitis y artritis mas severa
que en el LES, con deformidades caracteristicas de la artritis reumatoide), digestivas (alteracion
de la motilidad esofagica en el 70 por ciento), y cardio-pulmonares (alteracion de la capacidad

de difusion pulmonar, serositis o hipertension pulmonar). Casi la mitad de los pacientes pueden



presentar alguna alteracion neuropsiquiatrica durante el curso de la enfermedad. La afectacion
puede ser central (crisis comiciales, mielitis transversa), meningea (meningitis aséptica),
periférica (neuropatia del trigémino) o alteraciones psiquiatricas menores o mayores. También,
en el curso de la enfermedad, pueden presentarse sindrome de Sjogren o datos definidos de

esclerosis sistémica.

En conclusion las parestesias faciales son un motivo frecuente de consulta, su exploracién
requiere un conocimiento anatémico adecuado de la distribucion topografica de las tres ramas
del trigémino para determinar su naturaleza organica o psicégena. Una vez descartado su
origen central, es importante tener en mente las causas periféricas y la anamnesis debe incluir
el despistaje de sintomas sistémicos especialmente de naturaleza reumatica. Ante una
neuropatia trigeminal de causa no aclarada y sobre todo si abarca dos o mas y es bilateral
territorios debemos solicitar siempre anticuerpos antinucleares, ya que en ocasiones pueden
ser la primera manifestacion de una conectivopatia especialmente esclerodermia, EMTC o
sindrome de Sjogren. El blink reflex es una prueba util para confirmar la afectacion trigeminal.
Las neuropatias trigeminales que aparecen en el contexto de conectivopatias suelen ser
cronicas y no responden a los tratamientos de la enfermedad de base, la pregabalina en

nuestro caso produjo un alivio sintomatico importante de la sintomatologia.
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