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tratamientos en fase de estudio la plasmaféresis, los inmunosu-
presores y la inmunoglobulina intravenosa. La plasmaféresis tie-
ne como objetivo sustituir el plasma del paciente y de esta ma-
nera eliminar la droga responsable, sus metabolitos o los
anticuerpos que pueden inducir la enfermedad. La terapia in-
munosupresora se basa en la similitud encontrada entre la ne-
crolisis y la reaccion injerto contra huésped. La supuesta pato-
genia inmunoldgica de esta entidad ha llevado a algunos autores
al tratamiento con ciclofosfamidas y ciclosporina AS. El trata-
miento con IGIV se basa en la teorfa de que la necrdlisis epi-
dérmica toxica es debida a una alteracion en los mecanismos
de apoptosis o muerte celular programada de los queratinoci-
tos’. Como consecuencia se produce la separacion de amplias
areas de piel, a nivel de la unién dermoepidérmica, producien-
do un cuadro parecido al de un gran quemado. La apoptosis de
los queratinocitos es rara en la epidermis normal pero estd muy
aumentada durante la necrélisis. Este fendmeno precede al des-
pegamiento epidérmico en las fases iniciales. Los mecanismos
responsables de su puesta en marcha se desconocen. La apop-
tosis puede ser iniciada por interaccién entre receptores de
muerte de la superficie celular de estas células conocidos como
Fas o CD95 y sus respectivas ligandinas FasL o CD95L. Viard et
al3, encontraron altas concentraciones de la proteina soluble
FasL en el suero de pacientes con necrolisis epidérmica toxica,
siendo practicamente indetectable en pacientes con exantemas
maculopapulosos o en controles normales. En la piel de estos
pacientes se observan apoptosis de los queratinocitos y el ana-
lisis inmunohitoquimico demostré que estas células expresan
gran cantidad de FasL a diferencia del resto de los controles,
mientras que la expresion del receptor Fas permanece inaltera-
ble. Por otra parte, las secciones de piel de necrélisis epidérmica
toxica inducen tres o cuatro veces mas muerte celular de las cé-
lulas blanco que en controles sanos. Todos estos datos sugieren
un papel de la FasL del queratinocito en la apoptosis de estas
células. Demuestran in vitro como la IGIV interfiere la muerte ce-
lular de los queratinocitos bloqueando el receptor Fas, por medio
de la inmunoglobulina anti-Fas presente en la IGIV. Estos autores
realizaron un estudio piloto no controlado de 10 pacientes con
necrolisis epidérmica toxica a los que administraron IGIV en do-
sis de 200 a 750 mg/kg/dia durante 4 dias. La progresion de las
lesiones de piel se interrumpi6 rapidamente a las 24-48 h, acom-
panada de una mejoria general del enfermo. Recientemente Ma-
gina et al*, aportan un nuevo caso tratado con IGIV en dosis de
400 mg/kg/dia durante 5 dias con resultados satisfactorios.
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Fistula del seno piriforme
como causa de tiroiditis
supurada recurrente

(An Esp Pediatr 2002; 56: 371-673)

Sr. Editor:

En 1987, publicamos el caso de un nifo de 5 afios con tiroi-
ditis aguda supurada (TAS)!. El proceso se resolvié tras drenaje
quirdrgico y cobertura antibiotica frente a anaerobios permane-
ciendo el paciente asintomatico hasta los 11 anos de edad.

Consulta, entonces, por un cuadro de una semana de evolucion,
caracterizado por molestias y tumefaccion en la cara anterior del
cuello, odinofagia y dolor al movimiento. No existian antecedentes
inmediatos de proceso infeccioso de las vias respiratorias superiores.

Examen fisico. Buen estado general, afebril, cuello en postura an-
tialgica con tumefaccion anterolateral izquierda (40 X 35 mm), dolo-
rosa a la palpacion. Resto normal.

Exdamenes complementarios. Leucocitos 17.000 (N, 76; L, 23; M1),
VSG, 14 mm/h; bioquimica general normal, T4 y TSH normales;
Mantoux 0 mm (48-72 h); cultivo de aspirado: negativo para aero-
bios y anaerobios; citologia de aspirado: no valorable; ecografia ti-
roidea: I6bulo izquierdo grande, inhomogéneo y sin abscesificacion,
l6bulo derecho normal. Esofagograma: fistula descendente desde el
seno piriforme izquierdo hacia al l6bulo tiroideo (fig. 1). Diagnosti-
cado de tiroiditis supurada recidivante por fistula del seno pirifor-
me (FSP) respondi6 satisfactoriamente a antibioterapia intravenosa
(cefotaxima y clindamicina) y drenaje. Un mes mis tarde, pendien-
te aun de la fistulectomia programada, nuevo episodio de similares
caracteristicas. Ecografia (realizada en el 7° dia de ingreso): “Efecto
masa dependiente de la porcion superoexterna del I6bulo tiroideo iz-
quierdo, dreas de alta y baja ecogenicidad y presencia de gas en su
interior”. Cultivo del aspirado: negativo. Se obtuvo una buena res-
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Figura 1. Esofagograma (AP y lateral). Fistula que desde
el seno piriforme izquierdo desciende hacia el
lobulo tiroideo homolateral.

TABLA 1. Diagnéstico diferencial

Tiroiditis subaguda

Tiroiditis de Hashimoto

Tiroides ectopico

Infeccion del quiste del conducto tirogloso
Infeccion de quistes branquiales
Linfangioma quistico. Hemangioma

Linfadenitis cervical

Procesos neopldsicos (primitivos o metastasicos)

Tomada de Guerrero Vazquez et al', Ahuja et al®, Lucaya et al® y Miller et al'’.

puesta clinica a la misma cobertura antibiética. Posteriormente se
llevé a cabo la extirpacion completa de la fistula con curacion defi-
nitiva del proceso.

La infeccion bacteriana del tiroides es un proceso excepcional
en la edad pediatrica debido a que la glandula es muy resisten-
te a la invasion microbiana por su elevado aporte sanguineo,
amplia red linfatica, alto contenido en yodo y completo encap-
sulamiento?. Siendo asi, las infecciones recurrentes deben suge-
rir siempre la existencia de anomalias anatomicas ocultas que fa-
cilitan la reinfeccion®3. Se han descrito tiroiditis supuradas en
relacién con quistes branquiales®, persistencia del conducto tiro-
gloso’ y, sobre todo, con fistulas de los senos piriformes3¢. Se
considera que estas fistulas son la causa mis frecuente de las
formas recidivantes>7. Los senos piriformes son estructuras
procedentes de la tercera o cuarta bolsa faringea®*. Su fistuliza-
cién suele provocar un absceso peritiroideo que, por extension,
puede alcanzar al tiroides®; pero también es posible una tiroidi-
tis primaria si la fistula penetra en el tejido glandular®8. La in-
mensa mayoria de las FSP se originan en el seno piriforme iz-
quierdo®%? lo que podria explicarse por la transformacion
asimétrica que el cuarto arco branquial experimenta para consti-
tuir el arco adrtico y la arteria innominadal®.

Las caracteristicas clinicas de esta rara entidad serfan: @) pre-
dominio en el varén (relacion 10/7 respecto a la mujer); b) edad
preferente: 2 a 12 anos; ¢) comienzo brusco con tumefaccién
dolorosa del drea tiroidea, torticolis, fiebre, odinofagia, antece-
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dente préximo de infeccion de las vias respiratorias superiores;
d) FSP demostrable con esofagograma o fistulografia; e) recu-
rrencia, a menos que se practique fistulectomia, y /) afectacion
del tiroides, confirmada por el estudio pertinente®. También se
reconoce cierta predileccion racial pues la mayoria de los pa-
cientes son orientales®.

El diagnéstico diferencial de las TAS provocadas por FSP inclu-
ye diversas enfermedades, como se puede observar en la tabla 1.

Las técnicas de imagen desempenian un papel esencial en el
diagnodstico de la FSP. Se han descrito varias modalidades (to-
mografia computarizada, resonancia magnética, gammagrafia ti-
roidea, etc.) pero, en la mayoria de las ocasiones, la ecografia y
el esofagograma suelen ser suficientes®®. La ecografia define la
localizacion tiroidea y/o extratiroidea del absceso; el esofago-
grama suele mostrar una fistula interna que se origina en el dpex
del seno piriforme y desciende hacia el tiroides. Dado que los
fenémenos inflamatorios pueden impedir que el contraste relle-
ne la fistula, se recomienda que el esofagograma se realice, o
repita si ha sido negativo, una vez superada la fase aguda®. Si
con ello no se detecta la fistula, una minuciosa hipofaringosco-
pia puede visualizar el seno piriforme y comprobar cémo, a ve-
ces, la presion sobre la tumefaccion cervical provoca la salida de
pus a través de su apertura39.

En caso de que la TAS sea consecuencia de una FSP, la cura-
cion definitiva del proceso es necesariamente quirtrgica (fistu-
lectomia completa) debiendo realizarse ésta una vez superada la
inflamacion3 7. Es esencial un alto grado de sospecha para evi-
tar demoras diagnosticas que lleven a recurrencias de la infec-
cion tiroidea o a complicaciones potencialmente graves5?.
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Fusion esplenogonadal
continua

(An Esp Pediatr 2002; 56: 373-374)

Sr. Editor:

La fusion esplenogonadal es una anomalia benigna extrema-
damente rara que resulta de la fusion entre el tejido esplénico y
el gonadal durante el desarrollo embriologicol2. La edad de
diagnéstico reportada oscila desde el neonato hasta los 82 anos
de edad3. Es mas frecuente en el sexo masculino que en el fe-
menino. con una relaciéon 15:1, aunque esta relacion puede no
ser exacta, dado que es mucho mads facil realizar el diagnostico
en los varones por la gonada masculina mas accesible a la ex-
ploracion fisica directal-35,

Se describe el caso clinico de un nino de 7 anos de edad que con-
sulto por presentar dolor y aumento de volumen en region inguino-
escrotal izquierda. Durante la exploracion fisica se evidencié engro-
samiento de region inguinal ipsilateral, por lo que se decidi6 su
intervencion quirtrgica con el diagnéstico de hernia inguinoescro-
tal. No se registran antecedentes patolégicos, ni anormalidades al
examen fisico. Durante la exploracion quirtrgica inguinal izquierda,
al abrir el saco herniario se observo un cordon de tejido parenqui-
matoso, de color marrén-rojizo, separado por segmentos cortos de
tejido fibroso, es observado salir de la cavidad abdominal a través del
saco herniario y terminando en una banda fibrosa corta unida al polo
superior del testiculo, el cual es de localizacion normal al igual que el
epididimo (fig. 1). El tratamiento quirdrgico consistio en cortar el cor-
don esplénico y separarlo de la cubierta albuginea del testiculo como
describen otros autores®, finalizando la intervencién con la ligadura
alta del saco. El diagnéstico definitivo, confirmado por el estudio his-
tologico, fue de fusion esplenogonadal en su forma continuada.

La fusion esplenogonadal es una condicion benigna muy rara,
por lo que el diagnéstico se realiza usualmente durante la inter-
vencion quirtrgica o durante el estudio histolégico del tejido ex-
traido. Se describen dos formas; una forma continua, donde
existe una cadena de tejido esplénico y fibroconectivo entre el
bazo y el testiculo, epididimo, ovario o mesoovario; y otra dis-
continua, donde no existe banda entre el bazo normal y el ec-
topico?>. Los dos tipos aparecen casi con la misma frecuen-
cial®7. La forma continua actia como una “cinta’ que se
desplaza sobre el intestino y penetra a través del canal inguinal
hasta fusionarse finalmente al testiculo. De alli que pueda pre-
sentarse como una obstruccion intestinal®. El tejido esplacnico
asociado con el testiculo puede participar en cualquier proceso

patolégico que afecta al bazo, de alli que puede presentarse
como edema escrotal doloroso secundario a parotiditis, malaria,
leucemia o mononucleosis'>. Pauli y Greenlaw” refieren que es
importante incluir la fusién esplenogonadal en el diagndstico di-
ferencial de dolor abdominal inferior izquierdo o pélvico®. En
ocasiones, la forma discontinua es dificil de diferenciar del
rabdomiosarcoma paratesticular. Como en el caso aqui reporta-
do, usualmente el diagnédstico se realiza durante la intervencion
por otras condiciones quirdrgicas como hernias inguinales, tu-
mores testiculares, epididimitis, criptorquidia, torsion o duplica-
cion testicular. Familiarizarse con esta anomalia permite el diag-
nostico preoperatorio e intraoperatorio y la preservacion de la
gonada®. Aunque el tejido esplénico fusionado el testiculo tie-
nen una capsula intacta e histologia normal y puede ser diseca-
do sin dificultad de la albuginea de éste, existen comunicaciones
de orquidectomia innecesaria, entre el 37 y el 50% de los pa-
cientes intervenidos con esta patologia, ante la sospecha de que
esta lesion representa una neoplasia primaria de testiculob!°, Por
esta razon, en caso de dudas debe realizarse estudio por con-
gelacion de tejido, antes de proceder a extirpar la gonada ante
sospecha de rabdomiosarcomal'l. La forma continua de esta en-
fermedad se halla relacionada con la presencia de criptorquidia
izquierda®’. Se destaca la presencia de malformaciones congé-
nitas en esta anormalidad. Aunque las formas discontinuas ra-
ras veces se hallan asociadas a malformaciones congénitas?. En
el tipo continuo, hasta el 33% de los casos se encuentran aso-
ciados con éstas, describiéndose defectos en los miembros,

micrognatia, defectos del septo ventricular, atresia anal, micro-

. . -‘
Figura 1. Se observan bandas de tejido esplénico separa-
das por tejido fibroso fusionadas al polo supe-
rior del testiculo izquierdo.
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