Cartas al Editor

Nifla de 9 anos de edad remitida por su pediatra a la consulta de
alergia por presentar edema facial de predominio matutino de 3 me-
ses de evolucion, sin lesiones de urticaria ni otra sintomatologia
acompanante. En la anamnesis realizada no se encontré relacion
con alimentos, firmacos ni otros posibles agentes desencadenantes,
ni tampoco antecedentes personales ni familiares de interés alergo-
l6gico. El edema mejoraba parcialmente con levoceterizina, hidro-
xina y deflazacort, sin llegar a remitir desde su inicio.

En la exploracion fisica realizada destacaba un ligero sobrepeso
y un edema en surcos nasogenianos. Los andlisis de orina y de san-
gre realizados (hemograma, bioquimica general, hormonas tiroideas,
estudio de complemento, IgA, IgG e IgM) fueron normales. Los an-
ticuerpos antinucleares y antitiroideos fueron negativos. La cifra de
IgE total fue de 9 U/ml (valores normales [VN], 100-120 U/mbD. Las
pruebas cutdneas para hipersensibilidad inmediata con una bateria
estandar de neumoalérgenos habituales de la zona, latex y Anisakis
simplex fueron negativas. En dos muestras de heces se objetivaron
quistes de Giardia lamblia.

La paciente fue diagnosticada de infestacion por G. lamblia y an-
giodema facial crénico, y se instaurd tratamiento con metronidazol
oral (5 mg/kg/8 h) durante un total de 10 dias; el angioedema re-
mitié totalmente y pudo suspenderse el tratamiento antihistaminico
y esteroide. El control posterior de heces fue normal. Un afno des-
pués permanecia asintomdtica sin necesidad de ningun tipo de tra-
tamiento.

Describimos un caso de angioedema facial crénico asociado a
una infestacion por G. lamblia. La desaparicion de los sintomas
y de los quistes de Giardia tras el tratamiento con metronidazol
sugieren la existencia de una relacién causal entre la parasitosis
y el angioedema. Hasta el momento no se ha demostrado que la
giardiasis pueda producir urticaria y/o angioedema por un me-
canismo alérgico, aunque la asociacién encontrada entre estas
dos enfermedades, en algunos estudios?, hace pensar que la in-
festacion por G. lamblia puede ser una causa de urticaria y/o
angioedema alérgico, mds que una simple asociacion3, posible-
mente por la implicacion de la interleucina 6 y las moléculas 1
de adhesion vascular y adhesion molecular?.

En el caso descrito llama la atencion que la Gnica manifes-
tacion clinica sea un angioedema. Habitualmente, la infesta-
cién por Giardia suele ser asintomadtica, aunque en los nifios
con frecuencia cursa con sintomas gastrointestinales, como do-
lor y distension abdominal, diarrea y vomitos, y cuando hay
una afectacion cutdnea suele ser una urticaria, a veces acom-
pafiada de angioedema?>, pero no un angioedema de forma
aislada.

Esto nos lleva a plantear que en el protocolo diagnéstico de
un angiodema cronico, sobre todo en nifios, aunque no haya
una urticaria asociada, deberfa incluirse la determinacién de pa-
rasitos en heces, ya que es una exploracién complementaria sin
riesgos, con una buena relacion coste-beneficio, que, en algunos
casos, como el comentado, podria llevarnos a hacer un diag-
nostico precoz.
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Shock toxico como
manifestacion inicial de
leucemia aguda linfoblastica

Sr. Editor:

El sindrome del shock téxico es un cuadro grave, poco fre-
cuente en nifos (0,5/100.000 habitantes)!3. Habitualmente, se
debe a una infeccion por cepas de Staphylococcus aureus pro-
ductoras de toxinas*%, También puede estar producido por
Streptococcus pyogenes 'y, en los Gltimos anos, se han descrito
casos asociados con otros gérmenes!?5. Se caracteriza por la
presencia de fiebre, hipotension, eritrodermia que evoluciona a
descamacion y fallo multisistémico.

Presentamos un caso de shock toxico en una nina con sinu-
sitis aguda, que resulté ser la manifestacion inicial de una leu-
cemia aguda.

Nina de 6 anos, sin antecedentes personales de interés, que fue
ingresada en urgencias por un cuadro de fiebre, rinorrea, dificultad
respiratoria, disfagia, vomitos, diarrea y decaimiento.

En la exploracion fisica, se aprecia un regular estado general con
alteracion del nivel de conciencia, fiebre de 39 °C, rinorrea puru-
lenta y trismo leve-moderado. En la inspeccion, destaca un edema
palpebral bilateral, con hiperemia conjuntival, fisuracién perioral
(fig. 1) y una eritrodermia con componente petequial y afectacion
de palmas y plantas. La frecuencia cardiaca es de 160 lat./min; la
presion arterial sistolica/diastolica es de 100/57 mmHg. Dada la afec-
tacion del estado general, la paciente ingresa en la unidad de cui-
dados intensivos.

En la analitica sanguinea los valores son los siguientes: hemoglo-
bina, 8,9 g/dl; 560 leucocitos/pl (330 neutréfilos/wl; 190 linfoci-
tos/pD); plaquetas, 24.000/pl; PCR, 556,9 mg/l (normal menor de
5 mg/D; GOT, 177 U/l; GPT, 90 U/l; dimero D, 4.607 ng/ml; crea-
tinina, 1,05 mg/dl; pH, 7,32; pCO,, 25,6 mmHg; bicarbonato,
16 mmol/l; exceso de bases: —10 mmol/I.

En la radiografia de térax se detecta un derrame pleural bila-

teral. En la radiografia de senos se aprecia la ocupacion parcial
de senos maxilares. En la TC craneal se visualiza la ocupacion
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Figura 1. Exantema
con edema palpebral y
rinorrea purulenta.

Figura 2. TC craneal.
Engrosamiento, opaci-
Sficacion y nivel hidro-
aéreo en senos paranda-
sales.

de fosas nasales y senos paranasales, sin colecciones ni dreas
flemonosas cervicales (fig. 2). En la biopsia de mucosa nasal y
secrecion de seno maxilar se detectan S. aureus 'y S. pneumo-
niae. La deteccion de Mucory de Aspergillus es negativa. El he-
mocultivo resulta estéril. Las serologias para parvovirus, citome-
galovirus y virus de Epstein-Barr son negativas. En la puncion
lumbar no se detectan alteraciones. Dada la llamativa pancito-
penia, se realizan aspirado y biopsia de médula 6sea.

En el momento del ingreso se inicia antibioterapia intraveno-
sa empirica con vancomicina, clindamicina y cefotaxima, que
se mantienen durante 14 dias. La paciente precisa intubacion
orotraqueal y soporte inotropico. Ante la sospecha de shock t6-
Xico, se pauta tratamiento con gammaglobulina intravenosa
(400 mg/kg/dia), durante 3 dias y se inician corticoides (predni-
solona a 60 mg/m?), antes de conocer el resultado de la biopsia
de médula 6sea y hasta completar 10 dias de tratamiento.

En el aspirado y biopsia de médula 6sea se observa una es-
casa serie granulocitica, alguna célula plasmatica, aislados ele-
mentos de la eritropoyesis y predominio linfocitario. En la cito-
metria se detecta un 10% de elementos linfoides B inmaduros
de fenotipo patoldgico compatible con un proceso linfoprolife-
rativo.

La nifa evoluciona favorablemente, con normalizacion de los
controles analiticos, negativizacion de los cultivos y recupera-
cion de la pancitopenia. El exantema evoluciona a una desca-
macion fina en manos y pies. Es dada de alta a los 15 dias del in-
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greso. En los controles hematoldgicos posteriores no se detectan
células inmaduras en sangre periférica.

Tres meses después del cuadro comienza con astenia, adeno-
patias submandibulares, hepatosplenomegalia y pancitopenia.
En el estudio de médula 6sea y en la citometria se observa un
85 % de poblacion patolégica (CD19, CD10 y CD22 positiva),
compatible con la presencia de una leucemia aguda linfoblasti-
ca tipo B comun. Por ello, se inicia tratamiento quimioterapico.

La mayoria de las veces, el origen de esta infeccion se en-
cuentra en la piel y en las mucosas, aunque puede no ser evi-
dente!3, lo que dificulta la identificacion del foco causal. En el
caso que presentamos, el origen del cuadro era una pansinusitis.

La gran mayoria de casos descritos de sindrome del shock t6-
xico debidos a sinusitis presentan condiciones predisponentes
(cirugia nasal, intubacién nasotraqueal prolongada)®®. En nues-
tro caso, el factor de riesgo resulté ser una leucemia aguda.

En el estudio microbiolégico se aislaron S. aureus y S. pneu-
moniae, de modo que el cuadro de shock téxico pudo ser de-
bido a toxinas producidas por cualquiera de ellos o por ambos.
El aislamiento de S. pneumoniae es casi excepcional-10,

En cuanto al fallo multisistémico, la afectacion medular se ha
descrito, casi exclusivamente, como trombocitopenia. Sin em-
bargo, en el caso que presentamos, la afectacion medular fue
muy grave, con afectaciéon de las tres series hematoldgicas. La
afectacion medular grave, por tanto, debe hacer sospechar la
existencia de un proceso maligno afnadido.

Debido a la activacion de la respuesta inflamatoria, se han uti-
lizado con éxito tratamientos con corticoides y gammaglobuli-
nas', que se recomiendan en los casos graves. El empleo de cor-
ticoides en nuestra paciente, muy probablemente, contribuyé a
que la leucemia evolucionara hacia la fase de remision, lo que
retrasé el diagnostico.

Consideramos, por tanto, que es importante confirmar la sos-
pecha de leucemia antes de iniciar tratamiento corticoide en es-
tos casos.
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Hipertricosis cervical anterior

Sr. Editor:

La hipertricosis es el crecimiento de pelo en cantidad y grosor
excesivo en cualquier lugar del tegumento. Puede aparecer tan-
to en el hombre como en la mujer y en general no obedece a
causas hormonales. No debe confundirse con el hirsutismo, que
es el crecimiento de pelo terminal en la mujer con una distribu-
cién masculina (labio superior, mentén, pecho, linea alba, ab-
domen inferior, antebrazos, muslos, espalda superior y nalgas),
y a la que se puede asociar otros signos de virilizacion!. Mu-
chas veces la hipertricosis es el resultado de efectos adversos
de medicamentos, de traumatismos repetidos, hamartomas sub-
yacentes o forma parte de algin sindrome, como las porfirias o
las mucopolisacaridosis. Sin embargo, existen una serie de hi-
pertricosis primarias clasificadas, segin la edad de comienzo,
como congénita y adquirida, y, en funcion de la extension,
como localizada y generalizada?.

El interés de conocer las hipertricosis radica en reconocer pa-
tologias asociadas a las formas generalizadas o localizadas y evi-
tar estudios analiticos u hormonales s6lo necesarios ante la sos-
pecha de hirsutismo. Presentamos el caso de una nina de
12 anos con hipertricosis cervical anterior (HCA), de la que s6lo
hemos encontrado 26 casos descritos hasta la fecha.

Nina de 12 anos de edad sin antecedentes personales de interés,
remitida por su pediatra para estudio por el incremento de pelo en
cara anterior de cuello. Sus padres recordaban dicha alteracion des-
de el nacimiento, y mostraban su preocupacion por el problema es-
tético que suponfa. No referfan traumatismo, inflamacién ni aplica-
cién de corticoides u otros medicamentos en la zona.

A la exploracion fisica se observaron multiples pelos terminales
localizados sobre piel sin otras anomalias, a nivel cervical anterior
justo encima de la prominencia laringea (fig. 1). En el resto de la
superficie cutdnea y mucosa oral no se evidenciaron alteraciones
significativas.

Figura 1. Aumento de pelo terminal a nivel cervical an-
terior.

Con el diagnostico de HCA se realizé una exploracion neurologi-
ca y oftalmolégica que fue normal salvo leve miopia; tampoco se
detect6 hallux valgus. Los padres no referfan antecedentes familiares
de una afectacion similar ni de consanguinidad. Se le explicaron las
distintas técnicas depilatorias y se recomendé tratamiento con laser
por ser un método definitivo.

Las hipertricosis localizadas congénitas no se asocian en ge-
neral con otros trastornos y representan principalmente proble-
mas estéticos. Suelen heredarse de forma autosémica recesiva.
Se han descrito cuatro entidades diferentes:

— Hipertricosis limitada a la region lumbosacra (cola de fau-
no). Es la mis frecuente y se aprecia ya en el neonato. Pueden
coexistir otras anomalias cutdneas a ese nivel como la hiperpig-
mentacion, lipomas, hamartomas o malformaciones vasculares;
con frecuencia estos defectos concurren con una disrafia espi-
nal.

— Hipertricosis cubital (sindrome del codo piloso). Se observa
desde el nacimiento o la primera infancia, de forma bilateral y
en ocasiones se acompana de talla baja u otras anomalias fisicas.

— Hipertricosis cervical posterior. Se presenta al nacer, se ha
relacionado con cifoescoliosis y se considera una entidad con
herencia autosémica dominante o recesiva ligada a X.

—La HCA?3. Entidad descrita por Trattner et al en 1991, con-
siste en un “mechén” de pelo a nivel cervical anterior justo en-
cima de la prominencia laringea?®.

Contabilizando nuestro caso solo se han descrito 27 casos de
HCA hasta la actualidad, con un predominio del sexo femenino
(18 mujeres/9 varones)>412, 18 de ellos familiares pertenecientes
a 5 familias*® y 9 casos esporadicos?812, Un total de 20 casos
fueron descritos como defectos tinicos>>7 frente a los 7 (26 %)
que presentan alguna patologia asociada®0102,

Entre las distintas asociaciones descritas destacan alteracio-
nes neuroldgicas (neuropatia periférica sensitiva o motora y re-
traso mental)#6:192_ alteraciones oftalmolégicas (atrofia 6ptica)®,
ballux valgus*®!! y sindrome de Turner>.

La etiologia de la HCA sigue desconocida. En general se ha
relaciona con una herencia autosémica dominante’-%:11.12 qun-
que también se ha sugerido un modo autosémico recesivo*8 o
dominante ligado a X°. El tratamiento de la hipertricosis tiene
una finalidad estética, la depilacion puede ser temporal o defi-
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