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anillo, asi como afeccion del cromosoma 2 y el X>71419,

La minoria de los casos, no relacionados claramente
con el cromosoma 17, pueden tener causas infecciosas
(citomegalovirus) o vasculares entre la décima y la
décimosexta semana de gestacion.

Es importante, una vez confirmado el diagndstico,
descartar translocaciones balanceadas en alguno de los
progenitores, ya que el riesgo de recurrencias aumenta
considerablemente. Asimismo, es importante un diagnostico
precoz mediante biopsia corial, teniendo en cuenta la
posibilidad de mosaicismo germinal.
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Sindrome de Horner congénito

Congenital Horner syndrome

Sr. Editor:

El sindrome de Horner esta causado por la interrupcion de la
via simpatica en cualquier parte de su recorrido desde el
sistema nervioso central hasta el globo ocular y sus anexos.
Se caracteriza por la presencia de miosis, ptosis palpebral,
anh1ic§rosis facial y, en los casos congénitos, heterocromia de
iris' .

Puede estar presente al nacimiento o adquirirse poste-
riormente a cualquier edad®. La mayoria de los casos
congénitos tienen una etiologia benigna®* y muchos son
idiopaticos®>. No obstante, todos los sujetos afectados
requieren evaluacion, ya que este sindrome puede ser el
primer (y a veces el Unico) signo de una enfermedad
subyacente grave®.

A continuacion se describe el caso de un varon de 2,5 meses
de edad al que en una evaluacion rutinaria se le aprecid
anisocoria que desaparecia con la iluminacion, con miosis
normorreactiva derecha, ligera ptosis derecha, heterocromia
de iris (iris derecho azul e iris izquierdo verde) y anhidrosis
facial del mismo lado.
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El nifio procedia de una gestacion sin incidencias y habia
nacido mediante parto eutdcico, con una puntuacion en el test
de Apgar de 8/9. La exploracion fisica neonatal no presentaba
alteraciones significativas. Los padres refirieron haber notado
la diferencia de tamafio pupilar desde el primer mes de vida.

Con el diagnostico de sindrome de Horner congénito, a fin
de descartar etiologia neoplasica, se realizaron determina-
ciones urinarias de acido vanilmandélico y acido homovani-
lico, ecografia craneal, tomografia computarizada
helicoidal cervicotoracica con contraste y radiografia de
torax. Todas resultaron normales.

Se le realizo seguimiento en consulta hasta los 4 afos de
edad, sin que se observaran cambios significativos.

En 1869, Johann Friedrich Horner describi6 el sindrome
clinico de denervacion oculosimpatica que actualmente
lleva su nombre®>®, aunque ya en 1853 Claude Bernard
habia descrito la oculosimpatoparesia®.

La via simpatica se inicia en el hipotalamo posterolateral
(primera neurona) y desciende por el bulbo raquideo,
haciendo sinapsis en el centro cilioespinal de Budge a la
altura de los segmentos cervicotoracicos C8-T2 (segunda
neurona)"%>. Posteriormente, asciende por la cadena simpatica
paravertebral haciendo sinapsis en el ganglio cervical
superior (tercera neurona), de donde parten fibras
posganglionares que discurren por la pared de la arteria
carétida externa (sudorales y vasoconstrictoras) y de la
arteria carétida interna (destinadas al ojo y a sus anexos)?”.

Para considerarse congénito, el sindrome de Horner tiene
que haberse manifestado en las 4 primeras semanas de vida®,
como sucedio en el caso presentado. Es una entidad poco
frecuente, y se estima que menos del 5% de las oculosimpa-
toparesias pueden clasificarse como congénitas®®.

La mayoria de los casos congénitos tienen una etiologia
benigna®“. Muchos son idiopaticos*> o secundarios a un
trauma perinatal con lesiones del plexo braquial®3%7. No
obstante, aunque infrecuente, debe descartarse la posibi-
lidad de un neuroblastoma toracico®*>” (neoplasia im-
plicada con mayor frecuencia)*. Raramente se han descrito
otras causas, como las anomalias de la carotida y el
sindrome de varicela congénito, entre otras*>”.

En el sindrome de Horner no hay dilatacion pupilar debido a
la falta de inervacion simpatica, lo que origina miosis y
anisocoria subsiguiente de 1 a 1,5 mm?2. A pesar de esto, en la
oscuridad se produce algln grado de dilatacion pupilar debido
a fuerzas pasivas del musculo dilatador del iris que tienden
a tener la pupila abierta cuando el tono parasimpatico del
musculo constrictor se reduce. Asi, la anisocoria es maxima
tras 5 s de oscuridad, cuando la pupila normal esta dilatada
al maximo y la pupila afectada ain no ha comenzado
a dilatarse®.

La forma completa del sindrome presenta, ademas de
miosis">, ptosis del parpado superior de 1 a 2mm por
afectacion del mlsculo de Miiller®3, enoftalmos apa-
rente®>7, anhidrosis facial por denervacién de fibras
sudorales y vasoconstrictoras®>’ y heterocromia de iris
como signo muy tipico cuando es congénito®’, como el
presente caso. La paresia oculosimpatica también puede
producir rubor hemifacial contralateral®, que es un signo
mas facil de cuantificar en el nifio que la anhidrosis, su
equivalente en adultos?. El mecanismo de la heterocromia
de iris no ha sido claramente establecido, aunque se ha
indicado que las lesiones de la tercera neurona podrian

interrumpir el desarrollo neurotropico de los melanocitos
del iris>°. En sujetos de ojos oscuros, el iris mas claro
corresponde a la pupila anormal; en los casos de ojos azules,
el iris oscuro corresponde al lado afectado?.

El diagnostico del sindrome de Horner congénito es
basicamente clinico. Es suficiente la existencia de miosis,
con o sin ptosis, mas uno de los siguientes signos: retraso de
la dilatacion pupilar en la oscuridad, heterocromia de iris,
anhidrosis facial ipsolateral o causa evidente de interrup-
cién de la via oculosimpatica®.

El test de cocaina'>'"® y de forma alternativa el de
apraclonidina®>®1'° permiten, en caso de duda, el diagnés-
tico farmacoldgico definitivo del sindrome. En el nifo del
presente caso, la miosis derecha con anisocoria, hetero-
cromia de iris y anhidrosis facial, son diagndsticas de este
sindrome, por lo que no se realizo ningln test.

Tras establecer el diagnostico, diversos procedimientos
(como el test de la hidroxianfetamina) permiten establecer
la localizacion de la lesion en la via simpatica’?>¢, aunque
su fiabilidad es escasa en el primer afio de vida*>.

Un sindrome de Horner de causa no conocida requiere una
evaluacion amplia para descartar una enfermedad poten-
cialmente grave®. Se debe realizar una exploracion fisica
exhaustiva y excluir la existencia de un tumor (especial-
mente neuroblastoma), investigar metabolitos de catecola-
minas en orina (su normalidad no siempre descarta el
neuroblastoma®® ya que depende del volumen tumoral®) y
realizar pruebas de imagen del trayecto nervioso implica-
do"3. En el caso presentado, al no haber antecedentes de
parto traumatico ni otras lesiones relacionadas con el
nacimiento, se llevd a cabo un estudio de los metabolitos
de catecolaminas en orina, asi como las pruebas de imagen
senaladas, que fueron completamente normales. Se esta-
blecié el diagnostico de sindrome de Horner congénito
idiopatico.

El sindrome de Horner no requiere un tratamiento especifico,
aparte del de la causa subyacente. En los casos en los que la
ptosis palpebral dificulte la vision, podria intervenirse quirlrgi-
camente; una alternativa a la cirugia es el tratamiento topico
con fenilefrina. La heterocromia de iris puede ocultarse, si se
desea, con lentes de contacto coloreadas?.

En resumen, aunque el sindrome de Horner congénito es
una entidad de causa predominantemente benigna, la
posibilidad de una etiologia grave, especialmente la de un
neuroblastoma subyacente, obliga a profundizar en el
estudio del sujeto.
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Enfermedad invasiva por Campylobacter
fetus en lactante inmunocompetente

Invasive disease due to Campylobacter fetus in
an immunocompetent infant

Sr. Editor:

Campylobacter fetus subespecie fetus es un microorganismo
gramnegativo de gran importancia en la patologia vete-
rinaria, que se aisla frecuentemente en el tracto gastro-
intestinal de ovejas y otros animales, y causa abortos
esporadicos. En el hombre se considera un patogeno
oportunista y causante, principalmente, de infecciones
extraintestinales (meningitis, artritis, etc.) con bacterie-
mia, que afecta especialmente a recién nacidos, sujetos con
enfermedad de base y sujetos inmunodeficientes'™. La
transmision de la infeccion sucede habitualmente por
consumo de alimentos crudos o parcialmente cocidos, leche
no pasteurizada, agua contaminada o contacto con mascotas
infectadas, debido al amplio reservorio animal que tiene
este microorganismo®~’.

Se trata de un lactante varon de 45 dias de vida, de etnia
arabe, con antecedentes de embarazo y parto de evolucion
normal y alimentado con lactancia materna exclusiva, que
acude a urgencias por cuadro de deposiciones dispépticas,
sensacion de dolor abdominal e irritabilidad de 4 dias de
evolucion.

Durante su exploracion en urgencias se objetiva tempe-
ratura rectal de 38°C e irritabilidad, por lo que se realiza
analitica sanguinea, en la que presenta: leucocitos, 9.060/pl
(neutrofilos, 52%; linfocitos, 28%); hemoglobina, 10,6 g/dl;
hematocrito, 32,3%; trombocitos, 442.000/pul; bioquimica
general, normal; PCR, 42,2mg/l, y PCT<0,5ng/ml.
Se le realizd también una puncion lumbar, en que se
detect6: leucocitos, 4.600/ul con el 80% de leucocitos
polimorfonucleares; glucosa, 45mg/dl, y proteinas,
96,5mg/dl.

Ante los hallazgos en las pruebas realizadas se decidié
ingreso con cobertura antibiética con cefotaxima y ampici-
lina; este ultimo se suspendio ante la positividad del
hemocultivo a Campylobacter fetus subespecie fetus sen-
sible a cefotaxima. El cultivo del liquido cefalorraquideo
(LCR) en medios habituales no permite la deteccion de
Campylobacter spp. En nuestro caso, la siembra de LCR en
medios especificos para Campylobacter spp. se realizo varios
dias después de la extraccion, una vez conocido el resultado
del hemocultivo, con resultado negativo, ya que el micro-
organismo es muy labil. La PCR de Campylobacter en el LCR
fue positiva. En urgencias se recogié también un coproculti-
vo que resultd ser positivo a Rotavirus, sin evidencia de
Campylobacter.

La evolucion fue favorable; la fiebre remitido en las
primeras 24h de ingreso y con desapariciéon progresiva de
lairritabilidad; se le dio de alta tras completar 3 semanas de
tratamiento antibiotico intravenoso con cefotaxima, con
exploracion fisica y neurologica normal, asi como hemocul-
tivo y PCR de Campylobacter en LCR negativos. Las
infecciones por C. fetus subespecie fetus siempre requieren
de tratamiento antibiotico durante 3-4 semanas para su
curacion, debido a que suelen darse en pacientes inmuno-
deficientes y porque no son autolimitadas®, y son sensibles a
la mayoria de los antibioticos actualmente empleados. Se
recomienda el tratamiento con gentamicina, pero son
eficaces también otros muchos antibioticos, entre ellos las
penicilinas de amplio espectro®®°.

La transmision de la infeccion probablemente fue vertical
dada la edad del lactante y su alimentacion exclusiva con
leche materna. La historia clinica mas exhaustiva reveld
ambiente familiar epidémico de gastroenteritis aguda en el
momento del ingreso; se pudo recoger coprocultivo solo de
la madre, que resultd negativo. Tampoco se constatd
contacto familiar con animales, consumo de carne cruda,
ingesta de agua contaminada ni consumo de leche o
productos derivados no pasteurizados durante la gestacion
o0 posteriormente, a pesar del origen arabe de la familia. Se
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