
anillo, ası́ como afección del cromosoma 2 y el X5,7,14–19.
La minorı́a 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 gestación.

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

Agradecimientos

Agradecimiento especial por la inestimable ayuda, sin la que
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Sı́ndrome de Horner congénito

Congenital Horner syndrome

Sr. Editor:

El sı́ndrome de Horner está causado por la interrupción de la
vı́a simpática 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,
anhidrosis facial y, en los casos congénitos, heterocromı́a de
iris1–3.

Puede estar presente al nacimiento o adquirirse poste-
riormente a cualquier edad3. La mayorı́a de los casos
congénitos tienen una etiologı́a benigna3,4 y muchos son
idiopáticos5. No obstante, todos los sujetos afectados
requieren evaluación, ya que este sı́ndrome puede ser el
primer (y a veces el único) signo de una enfermedad
subyacente grave5.

A continuación se describe el caso de un varón de 2,5 meses
de edad al que en una evaluación rutinaria se le apreció
anisocoria que desaparecı́a con la iluminación, con miosis
normorreactiva derecha, ligera ptosis derecha, heterocromı́a
de iris (iris derecho azul e iris izquierdo verde) y anhidrosis
facial del mismo lado.
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El niño procedı́a de una gestación sin incidencias y habı́a
nacido mediante parto eutócico, con una puntuación en el test
de Apgar de 8/9. La exploración fı́sica neonatal no presentaba
alteraciones significativas. Los padres refirieron haber notado
la diferencia de tamaño pupilar desde el primer mes de vida.

Con el diagnóstico de sı́ndrome de Horner congénito, a fin
de descartar etiologı́a neoplásica, se realizaron determina-
ciones urinarias de ácido vanilmandélico y ácido homovanı́-
lico, ecografı́a craneal, tomografı́a computarizada
helicoidal cervicotorácica con contraste y radiografı́a de
tórax. Todas resultaron normales.

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

En 1869, Johann Friedrich Horner describió el sı́ndrome
clı́nico de denervación oculosimpática que actualmente
lleva su nombre3,5,6, aunque ya en 1853 Claude Bernard
habı́a descrito la oculosimpatoparesia5.

La vı́a simpática se inicia en el hipotálamo posterolateral
(primera neurona) y desciende por el bulbo raquı́deo,
haciendo sinapsis en el centro cilioespinal de Budge a la
altura de los segmentos cervicotorácicos C8-T2 (segunda
neurona)1,2,5. Posteriormente, asciende por la cadena simpática
paravertebral haciendo sinapsis en el ganglio cervical
superior (tercera neurona), de donde parten fibras
posganglionares que discurren por la pared de la arteria
carótida externa (sudorales y vasoconstrictoras) y de la
arteria carótida interna (destinadas al ojo y a sus anexos)2,7.

Para considerarse congénito, el sı́ndrome de Horner tiene
que haberse manifestado en las 4 primeras semanas de vida3,
como sucedió en el caso presentado. Es una entidad poco
frecuente, y se estima que menos del 5% de las oculosimpa-
toparesias pueden clasificarse como congénitas2,8.

La mayorı́a de los casos congénitos tienen una etiologı́a
benigna3,4. Muchos son idiopáticos1,3,5 o secundarios a un
trauma perinatal con lesiones del plexo braquial2,3,6,7. No
obstante, aunque infrecuente, debe descartarse la posibi-
lidad de un neuroblastoma torácico2,3,5–7 (neoplasia im-
plicada con mayor frecuencia)4. Raramente se han descrito
otras causas, como las anomalı́as de la carótida y el
sı́ndrome de varicela congénito, entre otras4,5,7.

En el sı́ndrome de Horner no hay dilatación pupilar debido a
la falta de inervación simpática, lo que origina miosis y
anisocoria subsiguiente de 1 a 1,5mm2. A pesar de esto, en la
oscuridad se produce algún grado de dilatación pupilar debido
a fuerzas pasivas del músculo dilatador del iris que tienden
a tener la pupila abierta cuando el tono parasimpático del
músculo constrictor se reduce. Ası́, la anisocoria es máxima
tras 5 s de oscuridad, cuando la pupila normal está dilatada
al máximo y la pupila afectada aún no ha comenzado
a dilatarse5.

La forma completa del sı́ndrome presenta, además de
miosis1,5, ptosis del párpado superior de 1 a 2mm por
afectación del músculo de Müller2,5, enoftalmos apa-
rente2,5,7, anhidrosis facial por denervación de fibras
sudorales y vasoconstrictoras2,5,7 y heterocromı́a de iris
como signo muy tı́pico cuando es congénito2,7, como el
presente caso. La paresia oculosimpática también puede
producir rubor hemifacial contralateral5, que es un signo
más fácil de cuantificar en el niño que la anhidrosis, su
equivalente en adultos2. El mecanismo de la heterocromı́a
de iris no ha sido claramente establecido, aunque se ha
indicado que las lesiones de la tercera neurona podrı́an

interrumpir el desarrollo neurotrópico de los melanocitos
del iris2,9. En sujetos de ojos oscuros, el iris más claro
corresponde a la pupila anormal; en los casos de ojos azules,
el iris oscuro corresponde al lado afectado2.

El diagnóstico del sı́ndrome de Horner congénito es
básicamente clı́nico. Es suficiente la existencia de miosis,
con o sin ptosis, más uno de los siguientes signos: retraso de
la dilatación pupilar en la oscuridad, heterocromı́a de iris,
anhidrosis facial ipsolateral o causa evidente de interrup-
ción de la vı́a oculosimpática4.

El test de cocaı́na1–3,10 y de forma alternativa el de
apraclonidina2,5,8,10 permiten, en caso de duda, el diagnós-
tico farmacológico definitivo del sı́ndrome. En el niño del
presente caso, la miosis derecha con anisocoria, hetero-
cromı́a de iris y anhidrosis facial, son diagnósticas de este
sı́ndrome, por lo que no se realizó ningún test.

Tras establecer el diagnóstico, diversos procedimientos
(como el test de la hidroxianfetamina) permiten establecer
la localización de la lesión en la vı́a simpática1,2,5,6, aunque
su fiabilidad es escasa en el primer año de vida4,5.

Un sı́ndrome de Horner de causa no conocida requiere una
evaluación amplia para descartar una enfermedad poten-
cialmente grave3. Se debe realizar una exploración fı́sica
exhaustiva y excluir la existencia de un tumor (especial-
mente neuroblastoma), investigar metabolitos de catecola-
minas en orina (su normalidad no siempre descarta el
neuroblastoma6,8 ya que depende del volumen tumoral4) y
realizar pruebas de imagen del trayecto nervioso implica-
do1,3–6. En el caso presentado, al no haber antecedentes de
parto traumático ni otras lesiones relacionadas con el
nacimiento, se llevó a cabo un estudio de los metabolitos
de catecolaminas en orina, ası́ como las pruebas de imagen
señaladas, que fueron completamente normales. Se esta-
bleció el diagnóstico de sı́ndrome de Horner congénito
idiopático.

El sı́ndrome de Horner no requiere un tratamiento especı́fico,
aparte del de la causa subyacente. En los casos en los que la
ptosis palpebral dificulte la visión, podrı́a intervenirse quirúrgi-
camente; una alternativa a la cirugı́a es el tratamiento tópico
con fenilefrina. La heterocromı́a de iris puede ocultarse, si se
desea, con lentes de contacto coloreadas2.

En resumen, aunque el sı́ndrome de Horner congénito es
una entidad de causa predominantemente benigna, la
posibilidad de una etiologı́a 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 patologı́a vete-
rinaria, que se aı́sla frecuentemente en el tracto gastro-
intestinal de ovejas y otros animales, y causa abortos
esporádicos. En el hombre se considera un patógeno
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 inmunodeficientes1–4. La
transmisión de la infección 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 microorganismo5–7.

Se trata de un lactante varón de 45 dı́as de vida, de etnia
árabe, con antecedentes de embarazo y parto de evolución
normal y alimentado con lactancia materna exclusiva, que
acude a urgencias por cuadro de deposiciones dispépticas,
sensación de dolor abdominal e irritabilidad de 4 dı́as de
evolución.

Durante su exploración en urgencias se objetiva tempe-
ratura rectal de 38 1C e irritabilidad, por lo que se realiza
analı́tica sanguı́nea, en la que presenta: leucocitos, 9.060/ml
(neutrófilos, 52%; linfocitos, 28%); hemoglobina, 10,6 g/dl;
hematocrito, 32,3%; trombocitos, 442.000/ml; bioquı́mica
general, normal; PCR, 42,2mg/l, y PCTo0,5 ng/ml.
Se le realizó también una punción lumbar, en que se
detectó: leucocitos, 4.600/ml con el 80% de leucocitos
polimorfonucleares; glucosa, 45mg/dl, y proteı́nas,
96,5mg/dl.

Ante los hallazgos en las pruebas realizadas se decidió
ingreso con cobertura antibiótica con cefotaxima y ampici-
lina; este último se suspendió ante la positividad del
hemocultivo a Campylobacter fetus subespecie fetus sen-
sible a cefotaxima. El cultivo del lı́quido cefalorraquı́deo
(LCR) en medios habituales no permite la detección de
Campylobacter spp. En nuestro caso, la siembra de LCR en
medios especı́ficos para Campylobacter spp. se realizó varios
dı́as después de la extracción, una vez conocido el resultado
del hemocultivo, con resultado negativo, ya que el micro-
organismo es muy lábil. La PCR de Campylobacter en el LCR
fue positiva. En urgencias se recogió también un coproculti-
vo que resultó ser positivo a Rotavirus, sin evidencia de
Campylobacter.

La evolución fue favorable; la fiebre remitió en las
primeras 24 h de ingreso y con desaparición progresiva de
la irritabilidad; se le dio de alta tras completar 3 semanas de
tratamiento antibiótico intravenoso con cefotaxima, con
exploración fı́sica y neurológica normal, ası́ como hemocul-
tivo y PCR de Campylobacter en LCR negativos. Las
infecciones por C. fetus subespecie fetus siempre requieren
de tratamiento antibiótico durante 3-4 semanas para su
curación, debido a que suelen darse en pacientes inmuno-
deficientes y porque no son autolimitadas8, y son sensibles a
la mayorı́a de los antibióticos actualmente empleados. Se
recomienda el tratamiento con gentamicina, pero son
eficaces también otros muchos antibióticos, entre ellos las
penicilinas de amplio espectro3,6,9.

La transmisión de la infección probablemente fue vertical
dada la edad del lactante y su alimentación exclusiva con
leche materna. La historia clı́nica más exhaustiva reveló
ambiente familiar epidémico de gastroenteritis aguda en el
momento del ingreso; se pudo recoger coprocultivo sólo de
la madre, que resultó negativo. Tampoco se constató
contacto familiar con animales, consumo de carne cruda,
ingesta de agua contaminada ni consumo de leche o
productos derivados no pasteurizados durante la gestación
o posteriormente, a pesar del origen árabe de la familia. Se
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