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La hemiparailisis velopalatina idiopatica es una entidad
de etiologia desconocida excepcional en pediatria; por
ello, su diagnéstico exige un alto indice de sospecha. Se
aporta un caso de disfuncién brusca de los pares craneales
inferiores (IX y X) en una paciente de 5 afios de edad pre-
viamente asintomatica. Esta paciente fue diagnosticada de
hemiparalisis velopalatina idiopatica tras valorar el curso
clinico favorable y la normalidad de las exploraciones
complementarias realizadas. Nuestro objetivo es comuni-
car nuestra experiencia en esta entidad a partir de este
caso, asi como aportar una revisiéon bibliogréfica al res-
pecto. Es importante sospechar esta patologia en pacientes
de edad comprendida entre los 5 y los 15 afios que pre-
sentan una paresia brusca del IX y X pares craneales, sin
ninguna otra sintomatologia acompafiante para racionali-
zar utensilios diagnédsticos y terapéuticos. Se trata de un
proceso cuyo tratamiento es sintomaético. Su pronéstico es
excelente, debido al alto porcentaje de remisién completa
y la ausencia de recurrencias.
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IDIOPATHIC PALATOPHARYNGEAL
HEMIPARALYSS

Idiopathic velopalatine palsy is a condition of unknown
etiology and is rarely seen in childhood. Consequently,
diagnosis requires a high degree of suspicion. We report a
case of sudden onset dysfunction of the lower cranial
pairs (IX and X) in a 5-year-old girl who was previously
asymptomatic. The clinical course was favorable and the
results of complementary investigations were normal and
the patient was diagnosed with velopalatine palsy. Based
on this case, we aim to report our experience of this con-
dition and provide a review of the literature. This disease
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should be suspected in patients aged between 5 and 15 ye-
ars old who present a palsy of the IX and X cranial nerves
of sudden onset and without any other symptoms in order
to rationalize diagnostic and therapeutic tools. Treatment
is based on support measures. The prognosis is excellent,
with a high percentage of complete recovery and absence
of recurrences.
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INTRODUCCION

La hemiparilisis velopalatina idiopatica y adquirida es
una entidad poco frecuente en pediatrfa.

La sintomatologfa clinica tipica incluye rinolalia y dis-
fagia para liquidos que se instaura, generalmente, de for-
ma subita. Destaca el buen estado general del paciente y
la normalidad en toda la exploracién neurolégica salvo
en las funciones dependientes del IX y X pares craneales.

Se presenta el caso de una paciente de 5 afios de edad,
con la sintomatologfa clinica descrita anteriormente, cuya
evolucién fue favorable con remisién completa del cua-
dro sin necesidad de ningtin tratamiento especifico.

OBSERVACION CLINICA

Nifia de 5 afios y 9 meses de edad que acudi6 a urgen-
cias por cuadro de instauracién brusca de 12 h de evolu-
cién de rinolalia, disfagia y salida nasal de liquidos inge-
ridos con la deglucién. No habia presentado fiebre ni
ninguna otra sintomatologfa acompanante. No refiri6 in-
gesta de farmacos o toxicos ni traumatismo reciente. La
vacunacién se habia aplicado correctamente (no habia re-
cibido ninguna dosis vacunal en las fechas previas. Como
tnicos antecedentes de interés destacan adenoidectomia

Seccién de Urgencias. Servicio de Pediatria. Hospital Sant Joan de Déu.
P? Sant Joan de Déu, 2. 08950 Esplugues de Llobregat. Barcelona. Esparia.
Correo electronico: cluaces@hsjdben.org

Recibido en mayo de 2003.

Aceptado para su publicacién en julio de 2003.

00

An Pediatr (Barc) 2003;59(6):595-8

595



Gonzalez Alvarez V, et al. Hemiparalisis velopalatina idiopética

y colocacién de drenajes transtimpdanicos bilaterales hace
1 afio, y trastorno gastrointestinal banal 1 semana.

En la exploracién fisica llama la atencién la ausencia
del reflejo nauseoso y una tivula flacida, siendo el resto
de la exploracién neurolégica y de los demds aparatos
normal.

En el departamento de urgencias se realizé radiografia
de térax y andlisis de sangre (hemograma, transaminasas,
enzimas de citdlisis (lacticodeshidrogenasa [LDH] y creatin-
fosfoquinasa [CPK] con resultados normales, con posterio-
ridad se realiz6 la determinacién de anticuerpo antirrecep-
tor de acetilcolina, serologfas para Chlamydia, Borrelia y
Mycoplasma), siendo el resultado de éstas negativo.

Con la impresién diagnéstica de afectacién de pares
craneales inferiores se decidié ingresar a la paciente.
Dada la dificultad para la alimentacién oral se colocé
sonda nasogdstrica. Tras la valoracién conjunta con el
servicio de neurologia, otorrinolaringologia y pediatria se
realizaron las siguientes exploraciones complementarias:
resonancia magnética (RM) craneal, electromiografia
(EMG), tomograffa computarizada (TC) torécica y rinos-
copia, que resultaron normales. Asimismo se realizé una
laringoscopia indirecta en la que se evidencia una hemi-
pardlisis velopalatina derecha y escasa movilidad de la
cuerda vocal ipsolateral con estancamiento de saliva.
Ante los datos clinicos y el resultado de los exdmenes
complementarios, se establece la hipotesis de hemiparé-
lisis velopalatina idiopatica.

La evolucién clinica de la paciente es progresivamente
favorable sin requerir ningtin tratamiento especifico, reti-
randose la sonda nasogéstrica a los 8 dias del ingreso.

Alos 10 dfas desaparece la sintomatologfa, ddndose
de alta bajo la orientaciéon diagnéstica de hemiparalisis
parcial del IX y X pares craneales idiopética. Durante el
periodo de observacién no se observaron recurrencias
clinicas.

Discuson
La hemipardlisis velopalatina idiopatica aislada y adqui-
rida es una entidad poco frecuente en pediatria. Descrita

por primera vez en la literatura médica en 1976, se trata
de un proceso que afecta principalmente a pacientes que
se encuentran en el grupo de edad comprendido entre
los 5 y 15 afios (sin predominio por una determinada
dentro de este margen?) y cuyo diagndstico se basa en la
exclusién de otras enfermedades. Se ha observado un
claro predominio en el sexo masculino (tabla 1), sin que
exista una causa conocida que lo justifique. Como ante-
cedente previo puede existir un cuadro infeccioso banal
(gastroenteritis, infeccién respiratoria de vias altas). En
nuestro caso existfa un antecedente de gastroenteritis
aguda durante la semana previa al inicio de los sintomas.
Para invocar el origen idiopatico no deben existir antece-
dentes de traumatismos ni de ingesta de formacos o t6-
xicos.

Al igual que en la parélisis de Bell (VII par craneal) el
proceso patogénico se fundamenta en una neuritis que,
en este caso, ocasiona paresia unilateral stibita del IX y X
pares craneales, neuritis que podria ser el resultado de la
afectacion producida directamente por una infeccién lo-
cal viral o por el dafio acontecido en el nervio por una
respuesta inmunoldgica o inflamatoria. En la pardlisis de
Bell algunos estudios han establecido una asociacién
de la entidad con infecciones virales, especialmente con
virus de la familia herpes. En la hemiparalisis velopalatina
idiopatica también existe una creencia generalizada
de que se trata de una enfermedad de etiologfa viral, aun-
que esto es muy controvertido. Asi, tanto en la serie de
3 casos publicada por Edin et al' en la que se realizaron
serologias (especificas para Coxsackie, ECHO, virus de
la parotiditis, herpes simple y varicela-zéster, e influenza
virus Ay B) y cultivos (celulares y en medios habitua-
les), como en las series de Roberton y Mellor® (en la que
se llevaron a cabo en 2 casos determinaciones serolégicas
especfificas para virus de la parotiditis, herpes simple y va-
ricela-z6ster, e influenza virus A'y B, parainfluenza, ade-
novirus, virus respiratorio sincitial [VRS], citomegalovirus
y Mycoplasma) y en las series publicadas por Cuvellier et
al* (en la que se realizaron en 2 de los 3 casos publicados
numerosas serologfas especificas para virus), los resulta-

TABLA 1. Resumen de hallazgos en las series descritas

Autor Nimero Sexo. ) (_juadro ) Debilidad del Debilidad de lla Po'sitividad’de.: Norm’ali.zaci()n TCo RM
de casos masculino infeccioso previo paladar blando musculatura faringea estudios serolégicos clinica craneal normal

Edin et al' 3 3 0 3 3 0 3 NR
Aubergé et al? 13 12 6 13 11 1 5 NR
Sullivan y Carlson® 1 0 0 1 0 1 1 NR
Nussey® 1 1 0 1 0 1 1 NR
Roberton y Mellor® 2 2 1 2 0 0 2 NR
Cuvellier et al* 3 2 1 3 3 0 3 3

Caso presentado 1 0 1 1 1 0 1 1

Total 24 20 9 24 18 3 16 4

NR: no realizado; TC: tomografia computarizada; RM: resonancia magnética.
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TABLA 2. Diagnostico diferencial de la paralisis
velopalatina adquirida

Adenoidectomia reciente: principal causa de pardlisis
velopalatina transitoria”

Causa traumdtica: traumatismo craneoencefalico®

Causa tumoral: tumores de fosa posterior y del tronco del
encéfalo, tumores de la nasofaringe, masas mediastinicas,
leucemia, etc.

Causa vascular: accidente vascular cerebral, aneurismas de la
cardtida interna?®, etc.

Causa infecciosa: infeccién por virus neurotropos (herpes
simple, herpes z6ster), Borrelia, Mycoplasma, Chlamydia,
difteria, botulismo, etc.

Enfermedades neuromusculares': distrofia muscular, miastenia
grave, Miller-Fisher, Guillain Barré, Arnold-Chiari, esclerosis
muiltiple, encefalitis de tronco de encéfalo, encefalopatia
metabdlica, neurofibromatosis!?, etc.

Enfermedades reumatolégicas con afectacion muscular

dos han sido negativos. Por el contrario, en el caso pu-
blicado por Sullivan y Carlson’® se demostré un aumento
de los titulos de las inmunoglobulinas especificas para
herpes simple, en 1 de los 5 casos descritos por Auberge
et al’ se evidencié un aumento de los titulos de las in-
munoglobulinas especificas para rubéola, y en el caso de
Nussey® (crecimiento de Coxsackie A9 en cultivo) se ha
podido establecer una infeccién viral coexistente con la
hemipariélisis velopalatina idiopatica. En la tabla 1 se re-
sumen los principales hallazgos en los casos publicados.

Es posible que, con la aplicacion de nuevas técnicas
de amplificacién molecular a la microbiologia clinica,
pueda determinarse con mayor fiabilidad la asociaciéon
entre esta entidad y las infecciones virales.

Como datos comunes a todos los casos descritos des-
taca un cuadro clinico de inicio brusco, con rinolalia, dis-
fagia y reflujo nasal de liquidos. En la exploraciéon desta-
ca el buen estado general, con paralisis unilateral del velo
del paladar y disminucién del reflejo nauseoso, siendo el
resto de la exploracién neurolégica normal. En los casos
revisados no hay antecedentes familiares relacionados
con esta entidad.

Puesto que se trata de una entidad infrecuente y con
un diagnéstico diferencial amplio (tabla 2), pueden su-
gerirse numerosas exploraciones complementarias en
funcién de los datos de la anamnesis y de los hallazgos
de la exploracion fisica (tabla 3). Los estudios de neu-
roimagen (sobre todo la RM) de la regién craneal consti-
tuyen la principal exploracién complementaria, puesto
que permiten descartar la presencia de un proceso ex-
pansivo de fosa posterior y del tronco cerebral, asi como
lesiones desmielinizantes.

La evolucién clinica suele ser favorable y se consigue la
recuperaciéon completa espontdnea entre la primera se-
mana y los 3 meses, aunque pueden persistir déficit par-
ciales?. No se han descrito recurrencias.
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TABLA 3. Exploraciones complementarias facultativas

Andlisis de sangre: hemograma, PCR, VSG, complemento, ANA,
GOT, GPT, enzimas musculares

Radiografia de térax, TC toracica

Serologias infecciosas: Borrelia, Mycoplasma, Chlamydia, virus
varicela-z6ster, poliomielitis, rubéola, parotiditis, virus de
Epstein-Barr, citomegalovirus, etc.

Estudio de LCR: bioquimica, serologias
Fondo de ojo

Test de tensilon

Electromiograma
Electroencefalograma

TC/RM craneal

PCR: proteina C reactiva; VSG: velocidad de sedimentacién globular; ANA:
anticuerpos antinucleares; GOT: transaminasa glutamicoxalacética; GPT:
transaminasa glutamicopiravica; TC: tomografia computarizada; LCR: liquido
cefalorraquideo; RM: resonancia magnética.

En cuanto al tratamiento es evidentemente sintomatico,
y no requieren ninguna terapia especifica. El empleo de
corticoides es controvertido. No existe suficiente expe-
riencia practica como para aconsejar o desaprobar su uti-
lizacién. Si se tiene en cuenta la tendencia actual en el
tratamiento de otras neuritis de pares craneales, princi-
palmente la parélisis idiopéatica del VII par craneal, su uso
no estarfa justificado. No existen datos respecto del trata-
miento con aciclovir.

En conclusién, ante un paciente de 5 a 15 afios de edad
con paresia brusca del IX y X pares craneales sin ningtin
otro sintoma acompafante, debe valorarse la posibilidad
de esta rara entidad como una de las posibles causas.
Por esta razén, algunos autores* plantean la posibilidad,
ante un paciente con todos los criterios antes expuestos,
de diferir la realizacién de pruebas complementarias en
espera de la evolucion clinica. Aunque nosotros sugeri-
mos mayor cautela para tomar esta actitud.
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