Parkinsonismo asociado a sindrome de Klinefelter: Una asociacion
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Introduccion

El sindrome de Klinefelter, principal causa de
hipogonadismo primario en varones, se ha asociado a
diversos trastornos del movimiento, siendo el mas
frecuente el temblor esencial; sin embargo, el
parkinsonismo constituye una rara asociacion.
Presentamos un caso de parkinsonismo en un
paciente con sindrome de Klinefelter.

Describir un caso de parkinsonismo en un paciente con
sindrome de Klinefelter

Metodologia

Reporte de un varon en seguimiento en el departamento de
enfermedades neurodegenerativas del Instituto Nacional
de Ciencias Neuroldgicas.
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Video: Evaluacion clinica

Resultados

Varén de 48 afios, con infertilidad no estudiada y
antecedentes familiares de enfermedad de
Parkinson (Figura 1, Heredograma). Hace cinco afios
inicio con rigidez, temblor en reposo y bradicinesia
en mano izquierda, con progresion a bilateral y
predominio del temblor en reposo. Al examen
general mostré6  ginecomastia, melasma facial,
infantilismo genital y distribucion adiposa feminoide.
En la exploraciéon neurolégica se evidencio
hipomimia y disminucion del parpadeo; temblor de
reposo de predominio derecho; bradicinesia y rigidez
en rueda dentada izquierda sin inestabilidad postural
(UPDRS 23). El perfil hormonal evidenci6 testosterona
sérica de 0.056 ng/mL (VN 2.049-8.36), FSH 28.4
muUIl/mL, LH 13.5 mUI/mLy prolactina 32.6 ng/mL (VN
4.0-15.2), compatible con hipogonadismo
hipergonadotrofico. El cariotipo (Figura 2) confirmo
47 XXY en mosaico compatible con sindrome de
Klinefelter. Se evidencié temblor de 5-6 Hz en
reposo, postura y accion. Durante la hospitalizacion y
seguimiento recibi6 levodopa en dosis >1000
mg/dia asociada a agonista dopaminérgico,
propranolol, biperideno, cabergolina y reemplazo
hormonal, sin mejoria clinica significativa.

Por la refractariedad a dopaminoterapia y el contexto
endocrino, se interpretd como parkinsonismo secundario a
hipogonadismo.
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Figura 1. Heredograma Figura 2. Cariotipo

Conclusiones

En un varén con hipogonadismo confirmado, el parkinsonismo
refractario a altas dosis de dopaminoterapia sugiere una etiologia
secundaria, posiblemente modulada por déficit androgénico y
alteracién melatoninérgica.
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