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Figura 1 La tomografia computarizada con reconstruccion
multiplanar muestra un defecto de replecion en el bronquio
principal izquierdo y un detalle de la broncoscopia virtual que
confirma la ausencia de su luz.

En casos como el nuestro, la carga familiar de atopia, la
inexistencia de antecedente expreso de atragantamiento, la
inespecificidad de la auscultacion pulmonar y los falsos
negativos de la radiografia de torax convencional contribu-
yeron al retraso en su diagnostico. Si se tiene en cuenta que
éste es un factor directamente relacionado con la probabi-
lidad de muerte por esta causa, conviene analizar el valor de
técnicas no invasivas (como la TC-RPM y la BV), que en
nuestro caso resultaron determinantes para la intervencion
instrumental y la resolucion del cuadro. Con la TC-RPM y la
BV, el procesamiento de las imagenes obtenidas en la
tomografia computarizada helicoidal permite, con la apli-
cacion de baja dosis de radiacion, ver el interior de las vias
aéreas, y simula la vision obtenida con un broncoscopio y
facilita la localizacion exacta del cuerpo extrafo®*. Hay
quien afirma que la BV no da informacién adicional a la
aportada por la TC-RPM como para justificar el aumento del
coste, pero la aplicacion de ambas en la misma sesion puede
evitar broncoscopias inGtiles y retrasos diagndsticos®. No
obstante, parece razonable que se realicen estudios que
evallen la rentabilidad de su aplicacion sistematica, pero
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sin obviar la utilidad practica real que ya puede tener en
determinados casos como el que aqui aportamos.
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Epistaxis como forma de inicio de
enfermedad hepatica

Epistaxis as an initial sign of hepatic disease

Sr. Editor:

La hepatitis autoinmune es una enfermedad sintomatica y
grave de origen desconocido, en la que se produce una
destruccion progresiva del parénquima hepatico con evolu-
cion a cirrosis e insuficiencia hepatica. Su curso es crénico y
el comienzo casi siempre mal definido. Los datos que ayudan
a establecer el diagndstico son la presencia de hipertransa-
minasemia, hipergammaglobulinemia y autoanticuerpos;

asimismo, es necesaria la realizacion de biopsia hepatica
para establecer el dafio hepatico y confirmar diagndstico' .

Se presenta el caso clinico de una nifha de 10 afos de raza
negra, con padres de origen guineano, sin enfermedades
previas, salvo acné facial y epistaxis desde hacia un afo. En
la analitica habitual presentaba hemograma sin datos de
anemia y de plaquetas normales, con aumento de amino-
transferasas 5 veces por encima del valor normal, por lo que
se envia para estudio. Se confirma hipertransaminasemia sin
ictericia ni datos de colestasis asociada, coagulacion
alterada (alargamiento de tiempo de protrombina (TP),
tiempo parcial de tromboplastina (TTPA) e international
normalised ratio (INR) de 1,89), hipoalbuminemia de 2,6 g/dl|,
proteinas totales de 9,5g/dl, aumento de Inmunoglobulina
G (IgG) 10 veces superior al valor normal y marcadores
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de autoinmunidad positivos (ANA [antinuclear antibody
‘anticuerpo antinuclear’] de 1/320 patron homogéneo,
anticuerpos contra el misculo liso de 1/640 y anticuerpos
antiantigeno soluble de higado (anti SLA) y antimitocon-
driales M2). Las serologias del virus de la hepatitis A, del
virus de la hepatitis B y del virus de la hepatitis C son
negativas y los anticuerpos anti-lIgG positivos para el virus de
Epstein-Barr. Se completa el estudio etiologico con deter-
minacion de creacinfosfoquinasa, alfa-1-antitripsina, ceru-
loplasmina, cobre, tirotropina y anticuerpos de celiaquia
que son normales.

Se administra vitamina K parenteral sin mejoria de la
coagulacion. Ante sospecha de hepatitis autoinmune y de
necesidad de biopsia hepatica para confirmar diagndstico y
determinar la actividad y el estadio de la enfermedad, se
traslada a un centro terciario. La anatomia patoldgica
confirma el diagndstico de hepatitis autoinmune con cirrosis
micronodular de desarrollo reciente y actividad moderada,
sin signos morfoldgicos de etiologia metabdlica ni colangio-
patia. Se inicia tratamiento con corticoides y azatioprina
con respuesta parcial (descenso a la mitad de cifras de
aminotransferasas) y persistencia de coagulopatia a los 2
meses de iniciado el tratamiento.

Esta infrecuente entidad afecta sobre todo al sexo
femenino y a la raza caucasiana, con 2 picos de edad (de
10 a 20 y de 45 a 70 anos). En el 40% de los casos el inicio
clinico es insidioso, con sintomas como astenia y malestar
general, y es rara la epistaxis nasal. Muchos se diagnostican
tras andlisis de rutina. La clave del diagnéstico*” es la
deteccion de autoanticuerpos junto con disfuncion hepati-
ca. Ademas, la presencia de hiperproteinemia y de
hipergammaglobulinemia I1gG apoya el diagnéstico. En
funcion del tipo de anticuerpos se distinguen 2 tipos: tipo |
o forma clasica, que se caracteriza por la presencia de ANAy
de anticuerpos contra el musculo liso (como el caso
presentado) y tipo 1, que presenta anticuerpos antimicroso-
males de higado y de rifdn o antigenos contra el citosol
hepatico.

Los hallazgos histologicos son infiltrado linfoplasmocitico
periportal y necrosis en puentes centroportal, en ausencia
de lesiones biliares, granulomas, depdsitos en cobre u otros
hallazgos que indiquen otra etiologia.

El cuadro suele ser mas grave en los casos de inicio en la
infancia, con cirrosis en la biopsia inicial entre el 60 y el 80%
de los casos, segun las series. La mayor gravedad en nifos y
el retraso en el diagnodstico y el tratamiento afectan
adversamente la evolucion a largo plazo, lo que hace
fundamental el inicio precoz del tratamiento.

A pesar de la gravedad de la enfermedad en el momento
de la presentacion, la respuesta con corticoides asociados o
no a azatioprina en ninos es generalmente excelente, si bien
tanto adultos como nifios con cirrosis al diagndstico
raramente se mantienen en remision al retirar el trata-
miento y precisan tratamiento de mantenimiento a largo
plazo®°.

Cabe destacar de este caso lo siguiente:

e La forma de presentacion poco habitual con epistaxis
nasal y con otros datos indirectos, como la presencia de
acné facial descrito como manifestacion cutanea asocia-
da a esta enfermedad.

e La infrecuente afectacion de raza negra, siendo mas
habitual en raza caucasica y en paises desarrollados.

e Alertar sobre la dificultad de diagndstico precoz de esta
enfermedad con alto porcentaje en estadio de cirrosis al
inicio.

e Aunque parece que los pacientes con cirrosis responden
igualmente al tratamiento, en este caso la presencia de
datos de mal prondstico, como la insuficiencia hepatica y
coagulopatia graves (alargamiento del tiempo de pro-
trombina e INR superior a 1,5 no corregible con la
administracion de vitamina K) y el hallazgo de cirrosis
micronodular, con respuesta parcial de aminotransferasas
y escasa mejoria de la coagulacion a los 2 meses de
tratamiento, obliga a una vigilancia estrecha para
descartar progresion de la enfermedad e induce a pensar
qu1e1 E);Jede precisar, en un futuro, transplante hepati-
co .
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Paralisis facial en turista aleméan de 7 anos

Facial palsy in a 7-year-old German tourist

Sr. Editor:

A continuacion presentamos el caso de un nifio aleman de 7
anos residente en una zona urbana de Berlin, que se
encontraba pasando sus vacaciones estivales en Mallorca.
Acudio al Servicio de Urgencias de nuestro hospital por
paralisis facial periférica derecha de 48h de evolucion. El
Unico antecedente relevante era la retirada de una
garrapata del pecho mientras jugaba en el jardin de su casa
6 semanas antes del inicio de la clinica. Con la excepcion de
la paresia facial, la exploracion fisica fue normal. Tampoco
se observo ningln hallazgo significativo en la analitica
general. No se practicé puncion lumbar. Se pautd trata-
miento ambulatorio con prednisolona oral y se realizd
serologia para Borrelia burgdorferi ante la posibilidad de
una neuroborreliosis. Pocos dias después del regreso del
paciente a su pais se recibieron los siguientes resultados:
ELISA (enzyme-linked immunosorbent assay ‘técnica de
radioinmunoanalisis’) e inmunoblot o Western blot (inmu-
noelectrotransferencia) para detectar inmunoglobulina (lg)
M e IgG, que fueron positivos. Se comunico el resultado a la
familia y tras esto el nifo fue llevado a un hospital de su
ciudad, en el que ingresé en buen estado general, sin
presentar signos meningeos ni otros cambios en la explora-
cion neuroldgica. En el estudio del liquido cefalorraquideo
(LCR) destaco pleocitocis de 51 células/ml con predominio
de linfocitos, con glucorraquia y proteinorraquia normales.
La IgM frente a B. burgdorferi en LCR mediante ELISA resulto
positiva. Recibi6 tratamiento intravenoso hospitalario con
cefotaxima (150 mg/kg/dia) durante 3 dias, completando 2
semanas de tratamiento antibidtico en domicilio con
ceftriaxona intramuscular (50mg/kg/dia). La evolucion
posterior fue favorable con recuperacion completa de la
movilidad facial.

La borreliosis de Lyme es una enfermedad multisistémica
causada por B. burgdorferi con expresion clinica muy
variable, y sus manifestaciones neurologicas aparecen en
los estadios temprano diseminado y tardio. La neurobo-
rreliosis en los nifos presenta una serie de rasgos diferen-
ciales en relacion con los adultos. En primer lugar, la
paralisis facial aislada seguida de la meningitis linfocitica
son las presentaciones mas frecuentes en la poblacion
pediatrica a diferencia de los adultos en los que predomina
el sindrome de Bannwarth, una radiculoneuritis asociada a

paralisis de pares craneales y pleocitocis linfocitica en LCR.
En segundo lugar, ambas formas clinicas en la infancia
presentan mejor evolucion. Por Ultimo, ciertas manifes-
taciones observadas en adultos a largo plazo, como los
trastornos neurocognitivos, no se han descrito en el ambito
pediatrico'™.

La borreliosis de Lyme es la causa verificable mas
frecuente de paralisis facial en niflos en areas endémicas,
es causante del 25 al 30% de los casos. De hecho, en estas
zonas la mitad de los casos durante los picos epidémicos en
verano y otofio son causados por B. burgdorferi'-®. Frecuen-
temente, ésta es la Unica manifestacion de la enfermedad,
ya que muchos pacientes no recuerdan haber tenido
picadura de garrapata o haber presentado eritema migra-
torio (EM) ni tampoco presentan manifestaciones clinicas de
meningitis a pesar de un estudio de LCR alterado'. Ademas,
la afectacion puede ser bilateral, lo que sitia a la
neuroborreliosis entre las pocas causas de paralisis facial
bilateral'>””. Como en el resto de las formas clinicas de
neuroborreliosis, el diagnostico de certeza se basa en la
presencia de IgM en LCR, mientras que en su ausencia
el diagnostico se considera probable si se evidencian
alteraciones en el LCR, fundamentalmente pleocitocis
linfocitica'>.

Muchos expertos recomiendan tratar por via parenteral
con ceftriaxona, cefotaxima o penicilina durante 2 a 4
semanas, previo examen de LCR. Otros aconsejan el
tratamiento oral con amoxicilina en menores de 8 afos y
con doxiciclina en niflos mayores si la puncion lumbar es
normal, y estan los que abogan por el tratamiento oral sin
puncion lumbar en ausencia de sintomas y signos clinicos de
meningitis. En todo caso, no resulta sorprendente la
controversia acerca del tratamiento de la paralisis facial
aislada teniendo en cuenta que la evolucion con o sin
tratamiento antibidtico es la remision en 4 a 6 semanas en la
mayoria de los casos. Asi pues, el objetivo fundamental del
tratamiento antibidtico seria evitar que la enfermedad
avance hacia la fase tardia. Finalmente, debemos sefalar
que no hay pruebas concluyentes a favor del uso de
corticoides'’.

La distribucion de la borreliosis de Lyme en Espana
presenta un gradiente descendente norte-sur, es particular-
mente endémica en areas de la cornisa cantabrica. Es
probable que sea poco frecuente en la cuenca medite-
rranea, si bien su prevalencia real en distintas zonas es
desconocida debido, entre otras causas, a la infradeclara-
cion y a la falta de estandarizacion del diagnostico
serologico®®. No obstante, se trata de una enfermedad
emergente en muchos paises de Europa de donde procede un
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