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En nuestros dias, a pesar de ser una enfermedad rara, el es-
corbuto se ha descrito esporddicamente!-3. En nifios, los casos
publicados se deben a una dieta inadecuada en paciente con
enfermedades neuropsiquiatricas, negligencia o error materno,
dietas autoimpuestas y en un caso asociado a malabsorcion glu-
cosa-galactosal->7,

En adultos se asocia a enfermedad intestinal como la enfer-
medad de Crohn y Whipple, ciancer de colon, y se ha descrito
en un solo caso de enfermedad celiaca en un paciente con re-
traso mental®?. El diagnéstico de escorbuto es dificil en ocasiones
porque puede simular otras enfermedades como leucemia, artri-
tis, vasculitis, enfermedades reumadticas y discrasias sanguineas.

En nuestra paciente, el déficit nutricional podria ser debido
tanto a la enfermedad celiaca como al escorbuto, ya que se ha
descrito en animales de experimentacion con déficit de vitami-
na C, la existencia una disminucién en la funcién absortiva y
digestiva de intestino con cambios ultraestructurales en el bor-
de en cepillo!®.

Con la introduccién de la alimentacion complementaria, nues-
tro paciente comenzé con importante hiporexia que contribuy6
a una inadecuada ingesta de vitamina C. Aunque la absorcion de
la vitamina C se produce fundamentalmente en el intestino del-
gado, es presumible que en nuestro caso su déficit, no se deba
a la situacion de malabsorcion, pero si a la dieta monétona vy li-
mitada. No hay duda de que la anorexia presente en los pa-
cientes con enfermedad celiaca ha contribuido a la aparicion del
escorbuto.
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Sindrome de
Pascual-Castroviejo II:
asociacion de hemangioma
facial, alteracion de fosa
posterior y cardiopatia
congénita

Sr. Editor:

Los hemangiomas faciales, aunque por lo general se piensa que
solo tienen repercusion estética, pueden ocasionalmente com-
prometer directamente la funcion de algin 6rgano. Los heman-
giomas, a diferencia de las malformaciones vasculares, tienden a
crecer durante 1 o 2 afios, para luego ir atenuandose hasta ser casi
imperceptibles'. El pediatra no debe olvidar por ello la frecuencia
con la que se asocian a malformaciones cerebrales y cardiacas,
que son las que van a provocar complicaciones mas graves y de-
terminan la evolucién del paciente. Asi, todo hemangioma facial
en un nino debe ser una senal de alarma que obligue a la realiza-
cién de pruebas diagnésticas y al seguimiento del paciente para
descartar malformaciones no aparentes a simple vista.

Nuestra paciente es una nifa, primera hija de padres no consan-
guineos, nacida a término sin complicaciones tras un embarazo con
amenaza de aborto el primer trimestre y posterior curso normal. Du-
rante el periodo neonatal aparecié un angioma plano, vinoso, en la
region de la segunda rama del trigémino (fig. 1). El hemangioma au-
mento su tamano durante los primeros meses y posteriormente dis-
minuy6 de tamano y coloracion hasta ser practicamente inapreciable
desde los 2 anos de vida. A los 8 meses comenz6 con disnea duran-

Figura 1. Paciente con hemangioma facial en el territorio
de la segunda rama del trigémino.
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te las tomas y fue diagnosticada e intervenida de defecto del septo au-
riculoventricular completo. Tenfa ademds un origen anémalo de la
subclavia derecha y una zona angiomatosa a nivel de la rama hori-
zontal de la arteria basilar media derecha que se observé mediante
angiografia cerebral. Tuvo un desarrollo psicomotor lento, con mar-
cha liberada a los 28 meses y retraso en la adquisicion del lenguaje.
Durante su seguimiento se realizaron varias tomografias y resonancias
magnéticas en las que se encontré que el IV ventriculo se abria pos-
teriormente a una megacisterna magna con hipoplasia de hemisferio
cerebeloso izquierdo y ausencia parcial de la vermis compatible con
un sindrome de Dandy-Walker (fig. 2). Actualmente tiene 17 anos y
persiste un retraso psicomotor leve-moderado, sabe leer, escribir, rea-
lizar operaciones matemdticas simples y es auténoma a nivel familiar.
Por sus anomalias cardiacas ha precisado a lo largo de su vida tres
nuevas intervenciones, y sigue tratamiento con digital y diuréticos.

El cuadro de la paciente corresponde al sindrome Pascual-Cas-
troviejo II, también conocido como sindrome complejo heman-
giovascular, que asocia un hemangioma facial con alteraciones
vasculares e hipoatrofia cerebelosa®’. Este sindrome se presenta
mayoritariamente, aunque no de forma exclusiva, en nifias. Ini-
cialmente el signo mas llamativo es el hemangioma, que suele
aparecer entre la tercera y quinta semanas de vida y que afecta
sobre todo a la zona correspondiente a las ramas sensitivas del
trigémino. Ocasionalmente se extiende por cabeza, cuello y otras
localizaciones, como extremidades o region genital. Las lesio-
nes, aunque inicialmente aumentan de tamano y pueden llegar
a deformar parpados, nariz y labios, tienden a regresar hacia el
segundo ano de vida y raramente requieren tratamiento quirtrgi-
co. Aun cuando el hemangioma suele tener una evolucion be-
nigna, se han descrito casos en los que se extiende a laringe y
parte superior de la triquea, produciendo cuadros de obstruc-
cion de vias respiratorias altas®. Por lo tanto, es preciso vigilar la
aparicion de estridor, cianosis o signos de dificultad respiratoria
que pudieran comprometer la vida del paciente.

Las malformaciones vasculares observadas son variables. Las
mds caracteristicas son la hipoplasia de troncos supraadrticos (ha-
bitualmente de carétida o vertebral ipsilateral al hemangioma) y
la persistencia de arterias embrionarias intracraneales o extracra-
neales (arteria trigeminal) o la coartacion de aorta. La presencia
de cardiopatia congénita, aunque menos frecuente, también for-
ma parte de las alteraciones consustanciales del sindrome.

Las pacientes tienen ademds un retraso psicomotor leve-mo-
derado. El grado de hipoplasia cerebelosa es variable, desde de-
fectos parciales a una agenesia global asociada a una malforma-
cion tipo Dandy-Walker.

Hasta el momento no se conoce la etiologia de esta entidad.
Se barajan hipétesis genéticas, posiblemente ligadas al cromoso-
ma X con mortalidad en varones y predominio en mujeres. Tam-
bién se ha sugerido la accion de un patégeno no identificado,
entre la cuarta y sexta semanas de edad gestacional, momento
en el que se desarrollan las arterias cerebrales y también tienen
lugar las alteraciones embrionarias que producen el sindrome de
Dandy-Walker y a las malformaciones cardiacas?.

El sindrome fue descrito por Pascual Castroviejo en 19783, Ini-
cialmente se describieron solo casos aislados pero la gran serie
publicada en 1996* y los casos referidos posteriormente>’ con-
firman esta entidad nosoldgica como una de las de mayor pre-
valencia. Es posible que algunos casos se hayan publicado
confundidos con otras denominaciones como sindrome cra-
neo-cerebelo-cardiaco (3C) o sindrome de PHACE.

Figura 2. TC craneal
de la paciente. Se ob-
serva que el IV ven-
triculo se abre a una
gran cisterna magna
Y que existe una hipo-
plasia del hemisferio
cerebeloso izquierdo
2y de vermis.

El caso de nuestra paciente es un ejemplo de la importancia
que puede tener realizar pruebas de imagen de las estructuras ce-
rebrales, de las arterias intracraneales y extracraneales, de arco
aortico y de corazon en nifos con angiomas faciales. También se
deben descartar alteraciones oculares o en otros 6rganos. Un
diagnéstico temprano del tipo de angioma y de las malformacio-
nes asociadas permite disminuir la morbimortalidad, orientar a la
familia sobre el prondstico del paciente y establecer un consejo
genético adecuado. Nuestra paciente permite ver que las secuelas
se deben a las malformaciones asociadas, y no al angioma en si.
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