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CARTAS AL EDITOR

Sindrome de arlequin
en un paciente pediatrico,
a menudo un reto diagnéstico

@ CrossMark

Harlequin syndrome in a paediatric patient:
A diagnostic challenge

Sr. Editor:

El sindrome de arlequin, descrito por primera vez por Lance
et al." en 1988, es una entidad facilmente reconocible clini-
camente pero escasamente descrita en la edad infantil, cuya
etiologia continta siendo un reto diagnostico en numero-
s0s casos. Se caracteriza por la presencia de enrojecimiento
cutaneo e hiperhidrosis facial unilateral en respuesta a ejer-
cicio fisico, calor o factores emocionales??. Este sindrome
tiene su origen en una disfuncion de la cadena simpatica,
siendo la mayoria de los casos de origen benigno. No obs-
tante, es imprescindible excluir otras causas subyacentes
como malignidad*®.

Presentamos el caso de un paciente de 9 anos, que
fue remitido a la consulta de Neurologia por presentar
desde hace un ano episodios de enrojecimiento y sudora-
cion de la hemicara, el hemitérax y el miembro superior
derecho, desencadenados con el ejercicio. El lado contrala-
teral permanecia anhidrotico y palido. Como antecedentes
personales, el paciente habia sido diagnosticado de un neu-
roblastoma mediastinico posterosuperior izquierdo a los
2 afos de edad. Se realizé reseccion quirdrgica, adminis-
trando a su vez radioterapia intraoperatoria y 6 ciclos de
quimioterapia, alcanzando remision completa tras un afo de
tratamiento. Posteriormente, fue estudiado por presentar
diferencia de temperatura entre ambas manos, con frial-
dad permanente de la mano izquierda, meses después del
procedimiento. Una resonancia magnética nuclear (RM) y
una tomografia computarizada local descartaron lesiones
vasculares o de otra indole asociadas. El paciente no pre-
sentd nueva sintomatologia hasta que 7 anos después de
la intervencion del neuroblastoma comenzo con la clinica
desautondmica descrita.

En la exploracion fisica, el paciente no presentaba alte-
raciones neuroldgicas hasta que fue sometido a ejercicio
fisico, tras lo cual aparecieron las lesiones cutaneas descri-
tas (fig. 1). No se apreciaron anormalidades oftalmoldgicas
ni signos de sindrome de Horner. El estudio se completé con
la realizacion de una RM toracica que descartd recidivas
tumorales. Un estudio neurofisiologico fue a su vez llevado
a cabo (fig. 2), en el cual la respuesta simpatica de la piel
tras estimulo en los miembros superiores e inferiores mos-
traba una respuesta en la mano izquierda retrasada y de muy
baja amplitud respecto al lado derecho y normal en pies.
Tampoco se obtuvo respuesta en la hemicara izquierda tras
estimulo en el miembro superior derecho. Estos hallazgos
fueron compatibles con una lesion en la cadena simpatica,
proximal al ganglio estrellado.

El sindrome de arlequin es una entidad llamativa pero
infrecuente, caracterizada por una alteracion autonomica
debida a disfuncion ipsolateral de la via simpatica vasodi-
latadora y sudomotora que produce anhidrosis unilateral y

Figura1 Cambios cutaneos tras el ejercicio. Enrojecimiento
e hiperhidrosis en hemicara, hemitronco y brazo derecho.

Figura 2 Estudio neurofisioldgico. Amplitud (mV) y latencia
(segundos). La respuesta simpatica de la piel tras estimular el
nervio mediano derecho es normal en mano derecha (A), mos-
trando una respuesta en mano izquierda (B) retrasada y de muy
baja amplitud respecto al lado contralateral. La respuesta en
miembro inferior derecho (C) e izquierdo (D) no presenta alte-
raciones.
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ausencia de enrojecimiento cutaneo facial con el ejercicio,
el calor o las emociones. Las extremidades superiores y el
tronco pueden estar, a su vez, afectadas’®. Se postula que el
lado contralateral podria a su vez presentar una hiperreacti-
vidad compensatoria de la actividad simpatica, acentuando
el enrojecimiento y la sudoracion caracteristicos de este
sindrome’.

La lesion en la cadena cervical puede producirse en
cualquiera de los 3 niveles que la conforman (fibras pregan-
glionares, ganglio cervical superior o fibras posganglionicas).
La primera neurona parte del hipotalamo y hace sinap-
sis en la médula espinal a nivel de C8-T2 con la segunda
neurona (preganglionar). Esta neurona preganglionar se
incorpora posteriormente al ganglio estrellado, ascendiendo
al ganglio cervical superior por la cadena simpatica para-
vertebral. En dicho ganglio, se realiza la sinapsis entre
la segunda neurona (preganglionar) y la tercera (posgan-
glionar). De este ganglio surgen 2 vias, una junto a la
arteria cardtida interna que lleva las fibras vasosudomo-
toras de nariz y region frontal medial, junto a las fibras
simpaticas dilatadoras del iris; y otra junto con la caro-
tida externa, cuyas fibras posganglionares inervan el resto
de la cara®®. Cuando se ve afectada la inervacion oculo-
simpatica se producira un sindrome de Horner (miosis y
ptosis), siendo mas frecuente esta asociacion en los pacien-
tes pediatricos*®°. La extremidad superior recibe fibras
posganglionares desde el ganglio estrellado, por lo que
una lesion en o proximal al ganglio estrellado producira
alteraciones vasosudomotoras en el miembro superior, el
cuello y la parte superior del tronco, mientras que una
lesion distal al ganglio estrellado afectara Unicamente a la
cara®®.

La etiologia de esta entidad es muy diversa. La mayo-
ria de los casos descritos en la infancia y en adultos son de
naturaleza benigna. Puede aparecer hasta en el 10% de los
neonatos, sobre todo en prematuros, en relaciéon con una
inmadurez transitoria hipotaldmica'®. En nifios mas mayo-
res y adultos, es frecuente la etiologia idiopatica, pero
entre las posibles causas, se encuentran las iatrogénicas
(lesiones secundarias a cirugias y otros procedimientos en
la region cervicotoracica)®'®"" y otras mas preocupantes,
como masas y neoplasias (bocio tdxico, tumores del medias-
tino superior, cancer de pulmén apical)?®. Otras posibles
causas menos frecuentes son las infecciones por virus neu-
rotropicos y, enfermedades autoinmunes, como esclerosis
multiple, siringomielia?, etc.

El proceso diagnéstico debe dirigirse a descartar posi-
bles causas malignas, asi como cirugias o procedimientos
anteriores. Una completa exploracion fisica, neurologica y
oftalmolégica es mandataria. El estudio se ampliara con téc-
nicas de imagen o estudios neurofisiologicos en funcion de
los sintomas y la orientacion diagnostica, con el fin de excluir
posibles causas subyacentes o confirmar la lesion en la via
simpatica®.

Nuestro paciente fue diagnosticado de trastorno vaso-
motor secundario a disfuncion de la via simpatica, con la
peculiaridad de que los sintomas comenzaron 7 afos tras la
intervencion del neuroblastoma. Los casos iatrogénicos des-

critos en la literatura evidencian que los sintomas ocurren
inmediatamente o dias después del procedimiento®'%'",
Debido a ello, la etiologia en nuestro paciente no permanece
del todo clara, ya que aunque su trastorno es probable-
mente secundario a la cirugia toracica a la que fue sometido,
una etiologia idiopatica o de otra indole no puede ser
excluida con total seguridad. A su vez, se ha considerado
que este fenomeno fuese debido a efectos secundarios tar-
dios de la radioterapia intraoperatoria que recibio, aunque
en la literatura disponible hasta el momento no se ha des-
crito ninglin caso de sindrome de arlequin relacionado con
radioterapia.

El sindrome de arlequin primario o idiopatico no suele
requerir tratamiento. Si los sintomas son notables, afec-
tan gravemente a la vida diaria del paciente o tienen
un importante impacto psicoldgico, puede considerarse la
realizacion de una simpatectomia contralateral, asi como
técnicas de bloqueo del ganglio estrellado como opcion
menos invasiva>>'". Con estas técnicas, se inhibiria el enro-
jecimiento cutaneo del lado normofuncionante, estando
ambos procedimientos bastante restringidos debido a que
producen destruccion neuronal. Debido a ello, es primor-
dial instruir al paciente sobre el habitual curso benigno de
esta condicion, una vez se hayan excluido todas las posibles
causas organicas subyacentes.
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Paciente trasplantado renal con
disminucion del nivel de
conciencia de etiologia poco
frecuente: a proposito de un
caso

@ CrossMark

Kidney transplant patient with a decreased
level of consciousness of unusual aetiology: A
case report

Introduccion

La hipofosfatemia se define por una concentracion de fos-
foro (P)' inferior a 2,5mg/dl. Su incidencia en pacientes
hospitalizados es elevada, sobre todo en pacientes sépticos,
malnutridos o alcohélicos, donde se asocia a mayor morbi-
mortalidad. Las manifestaciones clinicas aparecen cuando
los niveles de P son inferiores a 1 mg/dl, pero estas manifes-
taciones son muy diversas y nada especificas, lo que puede
retrasar su diagnostico?.

Presentamos el caso de un varon de 69 afos, con tras-
plante renal de cadaver e insuficiencia renal, con episodios
transitorios de pérdida de conciencia secundarios a hipofos-
fatemia grave.

Caso clinico

Varén de 69 aios con antecedentes personales de exfuma-
dor, hipertension arterial, dislipemia, cardiopatia isquémica
con angioplastia coronaria transluminal percutanea (ACTP)
e implantacion de stent en descendente anterior, diago-
nal y coronaria derecha con reestenosis posterior y nueva
ACTP-stent, estenosis e insuficiencia aortica moderada,
insuficiencia mitral leve, insuficiencia tricuspidea leve-

moderada, miocardiopatia dilatada de origen isquémico,
flutter auricular, nefrectomia por cancer papilar, insufi-
ciencia renal crénica estadio v-D secundaria a nefropatia
isquémica en programa de hemodialisis desde febrero 2009
con trasplante renal de cadaver en marzo 2013, diverticu-
losis coldnica con intervencion quirdrgica por perforacion
colonica tras colonoscopia, ulcus duodenal, necrosis avascu-
lar de rotula y cabeza de fémur, brucelosis y fiebre botonosa.
Su tratamiento incluia tacrolimus, acido micofenoélico, furo-
semida, prednisona, acenocumarol, ramipril, lansoprazol,
acido acetilsalicilico, eplerenona, alopurinol, metoprolol,
solifenacina y nitroglicerina.

El paciente ingresa por shock séptico secundario a cole-
cistitis aguda en la unidad de vigilancia intensiva tras
realizarle colecistectomia abierta, por lo que estuvo varios
dias a dieta absoluta. Su evolucion clinica inicial fue
buena con retirada progresiva de los farmacos inotrdpicos
y de los esteroides, pautados a altas dosis (hidrocortisona
100 mg/8 h) por sospecha de insuficiencia suprarrenal rela-
tiva, pero con marcada anorexia, episodios de diarrea de
repeticion atribuidos al tratamiento antibiotico que provo-
caron reagudizaciones de la insuficiencia renal y acidosis
metabodlica secundaria tratada con bicarbonato y desnu-
tricion progresiva (fig. 1). Se traslado a cirugia general
el dia +21 de ingreso por evolucion térpida de la herida
quirtrgica, donde continué con tratamiento antibidtico,
desbridamiento de la herida y curetaje diario. Ante la des-
nutricion progresiva se pautd soporte nutricional con una
emulsion para perfusion de lipidos, aminoacidos y glucosa,
que contenia 24 mmol de fosfato (744 mg), y que requeria
tratamiento simultaneo con insulina, pero tuvo que ser reti-
rado por aumento de la diarrea. El dia +38, el paciente
presenté episodio transitorio de bajo nivel de conciencia
con desorientacion y desconexion del medio fluctuante, sin
respuesta a estimulos verbales ni dolorosos. Dicho cuadro
clinico se repitié 24 h después, por lo que ante la sospecha
de intoxicacion por benzodiacepinas se decidié administrar
12 ampolla de flumazenilo y suspender el alprazolam, sin
mejoria clinica. Nos avisan el dia +45 por un nuevo evento
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