Edicion impresa:
ISSN 2341-1503
DL ZA 33-2014

Revista de la
| g Sociedad
Otorrinolaringologica
de Castilla y Leodn,
Cantabria y La Rioja

.-r‘ ISSN 2171-9381

5

A
*apy yno?

e
%ﬂ"- GaxT n“""\

e-mail: envios@revistaorl.com
web: www.revistaorl.com

ANO 201
VOLUMEN

Revista de Otorrinolaringologia y disciplinas relacionadas dirigida a profesionales sanitarios
Organo de difusion de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
Periodicidad continuada

Edita: Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
revistaorl@revistaorl.com
web: www.revistaorl.com

Director: José Luis Pardal Refoyo (Zamora)

Comité Editorial:

Carmelo Morales Angulo (Santander), Dario Morais Pérez (Valladolid), Angel Mufioz Herrera (Salamanca),
Manuel Tapia Risuefo (Ponferrada), Antonio Sanchez del Hoyo (Logrofio), Jaime Santos Pérez (Valladolid),
Luis Angel Vallejo Valdezate (Valladolid), Javier Martinez Subias (Soria), Pablo Casas Rodera (Ledn),
Enrique Coscarén Blanco (Zamora), Jose Granell Navarro (Avila)



OPTIPLEX
Texto escrito a máquina
Edición impresa:
ISSN 2341-1503
DL ZA 33-2014


Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabriay La Rioja

JUNTA DIRECTIVA

Presidente de Honor: Prof. Casimiro del Cafizo Suérez t

Presidente: Angel Sancho Alvarez (Valladolid. Facultad de Medicina)
Vicepresidente: Juan Luis Gomez Gonzélez (Salamanca. Facultad de Medicina)
Secretario General: Enrique Suarez Mufiiz (Burgos. SACYL?Y)

Vicesecretario: Marta Bascones Garcia (Cantabria. SCS?)

Tesorero: Emilio Alarcos Tamayo (Valladolid. SACYL)

Vocales:

Avila: Gonzalo Martin Hernandez (SACYL)
Burgos: Albino Alonso Alonso (SACYL)
Cantabria: Nieves Azuara Blanco (SCS)

Leon: Gerardo Martin Siglienza (SACYL)
Palencia: Ignacio Alonso Castafieira (SACYL)

La Rioja: Pedro Diaz de Cerio Canduela (Rioja Salud)
Soria: Dolores Hernandez Caballero (SACYL)
Salamanca: Luis Miguel Rincon Esteban (SACYL)
Segovia: Carlos Kaiser Ramos (SACYL)
Valladolid: Luis Antonio Roman Rojo (SACYL)
Zamora: José Luis Blanco Garcia (SACYL)
Revista: José Luis Pardal Refoyo (SACYL)

! SACYL: Sanidad de Castilla y Ledn
2 SCS: Servicio Cantabro de Salud



Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castillay Ledn, Cantabriay La Rioja

Direccidn

José Luis Pardal Refoyo (Zamora. SACYL)

Comité Editorial

Carmelo Morales Angulo (Santander. SCS)

Dario Morais Pérez (Valladolid. SACYL)

Angel Mufioz Herrera (Salamanca. SACYL)
Manuel Tapia Risuefio (Ponferrada. SACYL)
Antonio Sanchez del Hoyo (Logrofio. Rioja Salud)
Jaime Santos Pérez (Valladolid. SACYL)

Luis Angel Vallejo Valdezate (Valladolid. SACYL. Facultad de Medicina)
Javier Martinez Subias (Soria. SACYL)

Pablo Casas Rodera (Ledn. SACYL)

Enrigue Coscaron Blanco (Zamora. SACYL)

Jose Granell Navarro (Avila. SACYL)



Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castillay Ledn, Cantabria y La Rioja

Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Ledn Cantab. La Rioja

ISSN 2171-9381
Ano 2011. Volumen 2.

Indice

TITULO
N°1- SINDROME DE WILLIAMS-
BEUREN. ESTUDIO DE UN CASO
N°2-LINFOEPITELIOMA
PAROTIDEO. UN HALLAZGO
INFRECUENTE.

N°3- COMUNICACIONES LIBRES
DEL XIX CONGRESO. SANTILLANA
DEL MAR (CANTABRIA), 3Y 4 DE
JUNIO DE 2011

N°4- MEMORIA ANUAL 2011.
REVISTA DE LA SOCIEDAD
OTORRINOLARINGOLOGICA DE
CASTILLA Y LEON, CANTABRIA Y
LA RIOJA

N°5- TROMBOSIS DEL SENO
LATERAL. COMPLICACION DE
UNA OTITIS MEDIA SUBAGUDA
N°6- DISFUNCION DE LAS
CUERDAS VOCALES EN LA
INFANCIA Y ADOLESCENCIA. A
PROPOSITO DE UN CASO

N°7- GRANULOMATOSIS DE
WEGENER. MANIFESTACIONES
OTORRINOLARINGOLOGICAS. A
PROPOSITO DE UN CASO

N°8- SINDROME DE PFEIFFER. A
PROPOSITO DE UN CASO

N°9- ALTERACIONES DEL
LENGUAJE EN PACIENTES
AFECTOS DE SINDROME DE DOWN
N°10- IMAGEN: ABSCESO
RETROFARINGEO TUBERCULOSO
N°11- LINFANGIOMA AMIGDALINO
POLIPOIDE

N°12- QUISTES NO FUNCIONANTES
DE PARATIROIDES: DIAGNOSTICO
Y TRATAMIENTO

N°13- LENGUA PLICATA: DEBUT
DEL SINDROME DE MELKERSSON-
ROSENTHAL

AUTORES
M2 Elvira Santos Pérez

Pilar Pomar Blanco, Nuria Rodriguez Prado,
Laura Diez Gonzalez, Fernando Campo
Cerecedo, Jests San Roman Carbajo, Cristina
Martin Villares, Manuel Tapia Risuefio.
Varios autores

José Luis Pardal-Refoyo

Rebeca de la Fuente Cafiibano, Santiago Santa
Cruz Ruiz

Navazo Eguia Al; Arias Tobalina H; Suarez-
Mufiz E; De La Mata Franco G

Navazo-Eguia Al; Grijalba-Uche M; Rivas-Salas
A; Suarez-Muiiz E; de-Llano-Varela P

Navazo- Eguia Al, Suarez-Mufiiz E, Garcia-
Vicario F, de la Mata- Franco G, Suarez-
Fernandez J, Gomez-Séaez F

M? Elvira Santos Pérez, Cristina Bajo Santos

Pedro Diaz de Cerio Canduela

Enrique Coscarén Blanco ,Eva Purificacion
Martin Garrido, Inmaculada Ursia Sarmiento
José Luis Pardal Refoyo; Inmaculada Ursta
Sarmiento

Crespo Escudero P; Ibafiez Mufioz C; Tejero
Cavero M; Salcedo de la Cruz W; Escobar
Martinez M

pag
1-14

15-28

29-63

64-82

83-91

92-99

100-107

108-115

116-134

135-139
140-150

151-174

175-178



N°14- ABSCESO RETROFARINGEO
COMO COMPLICACION DE
MONONUCLEOQOSIS INFECCIOSA

N°15- APLICACION DE LA
GASTROSTOMIA PERCUTANEA EN
ORL

N°16- SINDROME DE TAPIA
SECUNDARIO A TORACOTOMIA

N°17- HIPEROSTOSIS FRONTAL
INTERNA (HFI). SINDROME DE
MORGAGNI - STEWART - MOREL
(HSH)

N°18-VIA AEREA DIFICIL EN
CIRUGIA TIROIDEA

NORMAS DE PUBLICACION

Amaya Roldan Fidalgo, David Laguna Ortega,
Mayte Pinilla Urraca, Antonio Rodriguez
Valiente, Maria Eugenia Velasco Martinez,
Antonio Martinez Ruiz-Coello, Antonio Ramos
Martinez

Madrigal Revuelta M; Zegarra Molina O.M,
Martin Batista S; Enterria Gonzalez A;
Gil-Carcedo Garcia, LM

Luis M. Torres-Morientes, José |. Benito-Orejas,
Guillermo A. Landinez-Cepeda, Dario Morais-
Pérez.

Antonio Rodriguez Valiente, Amaya Roldan
Fidalgo, Almudena Trinidad, José Ramdn Garcia
Berrocal, Rafael Ramirez Camacho.

Javier Cuello-Azcarate; José Luis Pardal Refoyo

179-186

187-190

191-197

198-206

207-224

225-230



Revista de la Sociedad Otorrinolaringolédgica de Castillay Ledn, Cantabria y La Rioja

Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Ledn Cantab. La Rioja
ISSN 2171-9381
Afio 2011. Volumen 2.

Incluida en

DOAJ
DIALNET Universidad de La Rioja
e-Revist@s (CSIC)

Latindex




Indice de autores

Arias Tobalina, H.

Bajo Santos, Cristina

Benito Orejas, José Ignacio
Blanco Justo, C.

Blanco Mateos, Gonzalo
Blanco Pérez, Pedro

Campo Cerecedo, Fernando
Castilla Diez, José Manuel
Clemente Garcia, Alicia
Coscaron Blanco, Enrique
Crespo Escudero, P.

Cuello Azcarate, Jesus Javier
Diaz de Cerio Canduela, Pedro
Diez Gonzélez, Laura
Enterria Gonzalez, A.

Escobar Martinez, M.
Fernandez Rodriguez, Ana
Fuente Cafibano, Rebeca de la
Garcia Berrocal, José Ramon
Garcia Vicario, Fernando
Gil-Carcedo Garcia, Luis Maria
GOmez Saez, F.

Gutiérrez Ortega, M2 Cruz
Hernandez Gonzalez, N.
Ibafiez Mufioz, C.

Laguna Ortega, David
Landinez Cepeda, Guillermo
Madrigal Revuelta, M.

Martin Batista, S.

Martin Garrido, Eva Purificacion
Martin Villares, Cristina
Martinez Monedero, Rodrigo

Martinez Ruiz-Coello, Antonio
Marugan, Isabel V. M.

Mata Franco, G. de la

Millas Gémez, Teresa

Morais Pérez, Dario

Mufioz Herrera, Angel Maria
Navazo Eguia, Ana Isabel
Pardal Refoyo, José Luis
Pinilla Urraca, Mayte

Pomar Blanco, Pilar

Ramirez Camacho, Rafael
Ramos Martinez, Antonio
Riflones Mena, Esther
Rodriguez Prado, Nuria
Rodriguez Valiente, Antonio
Roldan Fidalgo, Amaya
Romero-Rapado, Almudena
Salcedo de la Cruz, W.

San Roman Carbajo, JesUs
Santos Pérez, Jaime

Santos Pérez, M2 Elvira
Suarez Fernandez, J.

Sudarez Muiiiz, Enrique
Tapia Risuefio, Manuel
Tejero Cavero, M.
Toro-Pinilla, Maria Pilar
Torres Morientes, Luis M.
Trinidad, Almudena

Ursla Sarmiento, Inmaculada
Velasco Martinez, Maria Eugenia
Zegarra Molina, O.M.

El Comité Editorial de la Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja desea agradecer a los autores su esfuerzo
y colaboracién.



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Volumen 2
ISSN 2171-9381 N1

Sindrome de Williams-Beuren

Revista de la Sociedad
Otorrinolaringoldgica de
Castilla y Ledn, Cantabria
y La Rioja

ISSN 2171-9381

fr e-mail: envios@revistaorl.com
web: www.revistaorl.com

Caso clinico

SINDROME DE WILLIAMS-BEUREN. ESTUDIO DE UN CASO.

Ma Elvira Santos Pérez

Hospital Virgen de la Concha. Zamora. Unidad de Foniatria. Servicio de

Otorrinolaringologia.
Médico Foniatra. Profesora Asociada de la Universidad de Salamanca.

Contacto:
mesp@usal.es

| Recibido: 20 de enero de 2011 | Aceptado: 27 de enero de 2011 | Publicado: 28 de enero de 2011

Edita: Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja | Director: José Luis Pardal Refoyo (Zamora)
revistaorl@revistaorl.com Comité Editorial:

web: www.revistaorl.com Marta Bascones Garcia (Santander)

Dario Morais Pérez (Valladolid)

Angel Mufioz Herrera (Salamanca)
Manuel Tapia Risuefio (Ponferrada)
Antonio Sanchez del Hoyo (Logrofio)
Jaime Santos Pérez (Valladolid)

Luis Angel Vallejo Valdezate (Valladolid)

pagina 1


mailto:mesp@usal.es
mailto:mesp@usal.es
mailto:mesp@usal.es
mailto:mesp@usal.es
mailto:revistaorl@revistaorl.com
mailto:revistaorl@revistaorl.com
mailto:revistaorl@revistaorl.com
mailto:revistaorl@revistaorl.com
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/

Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Volumen 2
ISSN 2171-9381 N° 1

Sindrome de Williams-Beuren

RESUMEN

El sindrome de Williams-Beuren que describiremos cursa con alteraciones del lenguaje y problemas
auditivos, motivo por el que consideramos interesante el estudio del mismo basandonos en un caso
valorado en la consulta de Foniatria. Se trata de un estudio prospectivo, la nifia acudié por vez primera a
dicha consulta cuando contaba 18 meses de edad, remitida por el Servicio de Neurologia Infantil de
Salamanca para su evaluacion en la esfera del desarrollo del lenguaje, y hemos seguido su evolucién
hasta el momento actual. Este Sindorme fue descrito por primera vez en el afio 1961 por un médico
neozelandés, el Dr. Williams, quien informé de un cuadro clinico complejo en el que, los sintomas mas
destacados consistian en una expresién caracteristica de la cara, existencia de discapacidad psiquica y
un defecto cardioldgico de nacimiento. Tres afios después, el profesor Beuren, demostraria que estos
cuadros clinicos suelen acompanarse de estenosis pulmonar. Esta afeccion también es conocida con el
nombre de hipercalcemia idiopética debido al aumento de las cifras de calcio en sangre, generalmente
en los primeros afios de vida.

La proporcion del numero de casos descritos se centra alrededor de uno por cada 20.000 nacidos vivos y
se debe a una alteracion genética “de novo” del cromosoma 7.

Palabras clave: Sd. de Williams; Sd. de Williams — Beuren; Hipercalcemia idiopatica; facies de “gnomo
o duendecillo”.

The Williams-Beuren syndrome. Report case.

SUMMARY

The Williams-Beuren syndrome,that we are going to describe, attends with language disorders and
hearing problems, reason why we consider interesting study basing on a case rated at Phoniatrics area.
This is a prospective study originated since a girl of 18 months arrived to us referred by the Child
Neurology Service of Salamanca to her language and development and followed until today.

This Syndrome was first described in 1961 by a New Zealand doctor called Dr. Williams, who reported a
clinically complex report showing up the most marked symptoms consisted of a characteristic expression
of the face, the existence of mental disabilities and a flaw cardiac since birth. Three years later, Professor
Beuren, would demostrated that apart from the characteristics mentioned before , sometimes we could
find pulmonary stenosis too. This affection is also known as idiopathic hypercalcemia due to increased
blood calcium levels usually in the early years of life.

The proportion of cases reported is around one by 20,000 births and is caused by a “de novo” genetic
alteration in chromosome 7.

Keywords: Sd. Williams, Sd. Williams - Beuren; Hypercalcemia idiopathic and "gnome or goblin."
Facies
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Sindrome de Williams-Beuren

INTRODUCCION

Este Sindrome fue descrito por primera vez en el afio 1961 por un médico
neozelandés, el Dr. Williams, quien informd de un cuadro clinico complejo en el que,
los sintomas mas destacados consistian en una expresion caracteristica de la cara,
existencia de discapacidad psiquica y un defecto cardioldgico de nacimiento. Tres
afios después, el profesor Beuren, demostraria que estos cuadros clinicos suelen
acompanarse de estenosis pulmonar. Esta afeccién también es conocida con el
nombre de hipercalcemia idiopéatica debido al aumento de las cifras de calcio en
sangre, generalmente en los primeros anos de vida.

La proporcion del numero de casos descritos se centra alrededor de uno por cada
20.000 nacidos vivos y se debe a una alteracién genética “de novo” del cromosoma 7.
El sindrome de Williams- Beuren que describiremos cursa con alteraciones del
lenguaje y problemas auditivos, motivo por el que consideramos interesante el estudio
del mismo basandonos en un caso valorado en nuestra consulta de Foniatria. Es un
estudio prospectivo, la nifia acudié por vez primera a dicha consulta cuando contaba
18 meses de edad, y hemos seguido su evolucién hasta el momento actual.

CASO CLINICO:
Nifia de 18 meses que acude por vez primera a la consulta de Foniatria.
Anamnesis:

Antecedentes familiares a resefar: historia de cofosis en parientes de 2°
grado, uno de ellos porta un implante coclear. Una abuela y sus tios presentan
alteraciones visuales. Un tio abuelo es discapacitado psiquico. Existe historia de
disfemia en parientes de tercer grado. Una abuela es diabética.

Antecedentes personales: Hija Unica. Embarazo en persona de 30 afios,
controlado médicamente, cursa con CIR (Retraso en el crecimiento intrauterino)
Parto a las 40 semanas + 4 dias de gestacion, inducido con tres circulares al cuello.
Apgar 9/10 al nacimiento. Bajo peso al nacimiento (2095 grs.). Talla 44 cms. Alos 15
dias de vida se aprecia estenosis valvular pulmonar leve con soplo sistdlico Ill/ IV en
FP. No existe visceromegalia ni alteraciones respiratorias. Desde los 6 meses
aprecian un fenotipo caracteristico, microsémica, raiz nasal hendida, mejillas
flaccidas, mamilas separadas y microcefalia. Ha sufrido tres procesos de
gastroenteritis que precisaron ingreso hospitalario, el primero de ellos a los tres
meses de vida.

En el Centro Base realizaron un estudio cuando contaba con 10 meses de edad
(médico- rehabilitador, psicolégico y pedagogico) aplicaron la escala de desarrollo
psicomotor Brunnet — Lezine R y emiten el siguiente informe: “nivel postural y
reacciones posturales como de 6 meses. Hipertonia generalizada que dificulta los
movimientos de extremidades y tronco con mayor afectacién de las izdas. Retraso
madurativo”.

El fenotipo, junto con el retraso psicomotor y estatoponderal alertdé sobre que pudiese
tratarse de un sindrome congénito, solicitandose estudio de Cariotipo cuando cuenta
con 14 meses de edad, se realiza con PHA (Fitohemaglutininas) obteniendo un

pagina 3
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resultado de normalidad.

EXPLORACION FONIATRICA:

En la 12 consulta apreciamos retraso en el desarrollo psicomotor, a esa edad
no realizaba la deambulacion en solitario, sélo gatea. El control motor es deficiente,
es una “nifa torpe”. La madre nos informa que es “mala comedora”. La actitud que
mantiene es la de una nifa que no extrana a los desconocidos, presenta una
constante sonrisa social. Los objetos que le facilitamos (juguetes) se los lleva a la
boca para explorarlos. En el caso de contrariarla, no protesta. Es una nifia muy
curiosa En cuanto al desarrollo del lenguaje, solo emite sonidos guturales, algun
gritito o chillido de no alta intensidad. Es ininteligible. Se apoya en el gesto para
indicar lo que desea. Cuando solicitamos algun objeto, no discrimina por el nombre
del mismo lo que le pedimos, nos entrega lo que le resulta mas grato o llamativo.
Sospechamos que la comprension auditiva también esté afectada. Percibe
correctamente los sonidos metalicos y de madera, ha respondido a todas las gnosias
auditivas no verbales que hemos realizado sin el concurso de la vista. No realiza
ninguna praxia buco-orofacial, ni tampoco imita. No colabora en la repeticion de
monosilabos ni de onomatopeyas. Es ambidiestra.

Como no disponiamos de pruebas auditivas objetivas solicitamos PEATC y se
encontré una asimetria entre ambos oidos con un aumento de la latencia, por lo que
se repitieron transcurridos unos meses.

Emitimos el diagnéstico de Retraso del Lenguaje receptivo- expresivo consecutivo a
posible déficit madurativo. Y recomendamos seguir en rehabilitacion fisica en el
Centro base pero que seria aconsejable que se realizase estimulacion temprana y
que en sucesivas revisiones nos planteariamos la realizacién de rehabilitacion
especifica de la esfera del lenguaje.

Revision a los 24 meses: ligera mejoria en el area del lenguaje, va
comprendiendo 6rdenes sencillas, también la ha experimentado en la expresion
linguistica pero con menor incidencia. Realiza algunas producciones fonoldgicas
aisladas como /eee/; /zziiil; /paaaal, /ti/ (para referirse a su gato patxi), /muu/ /ete ze/
/yeel, no sélo hace sonidos guturales sino también bilabiales. Colabora en la imitacién
de praxias, mueve la lengua a ambos lados y la eleva, imita el balbuceo y el siseo e
intenta imitar el bisbiseo. Realiza el sonido / j /. En las gnosias auditivas, percibe el
origen del sonido a un metro, tanto de cascabeles como de sonajas, de caja china y
crotalos. Ha comenzado a realizar juego simbdlico. Hace la pinza con la mano izda. y
ha mejorado el control manual.

Persiste el retraso pondoestatural, esta en 3 percentiles por debajo de la
media. A nivel oftalmoldgico no han podido realizar un estudio completo por falta de
colaboracion pero el fondo de ojo y el test aplicado indican normalidad en estos
momentos. La ecografia abdominal realizada y los datos analiticos son normales,
incluidas las hh. tiroideas.

A los 3 afos acude nuevamente a la consulta, hace dos meses le han dado los
resultados del nuevo estudio cariotipico, en esta ocasion se ha empleado FISH
(técnica hibridacion in situ fluorescente) y el resultado es que la nifia presenta un
caritotipo 46 XX con microdelecién en la regién 7g11.23 que indica padece el
Sindrome de W-B., no presentando esta variedad ninguno de ambos progenitores.
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Esta recibiendo Fisioterapia y Estimulacién en el Centro Base y acude a
guarderia.

En nuestra exploracién se muestra colaboradora. Realiza los encajes por
ensayo- error. En el lenguaje expresivo oral dice claramente papa y mama y
expresiones como /ake/ y /aita/, pero generalmente, sefiala, gesticula, emite sonidos
guturales y asiente y niega con la cabeza. La comprension auditiva es mejor que la
expresion. La articulacion, es relajada e imprecisa. La respiracion es bucal porque
esta acatarrada. Praxis bucolinguofacial, realiza las simples, exceptuando elevar la
lengua. Realiza exclusivamente las onomatopeyas del caballo y el lobo. En esta
ocasion no ha respondido a los estimulos sonoros de los “ruidos” pero si o ha hecho
al lenguaje hablado. Realiza la designacion de las principales partes del cuerpo, no la
denominacion. En la calidad del control motor, sigue presentando dificultades pero
anda sola aunque amplia la base de sustentacion y se tambalea, a nivel manipulativo
realiza una pinza tosca. Parece que se decanta por la mano derecha. En la
exploracion fisica apreciamos los timpanos algo retraidos y tenemos informacion
sobre el padecimiento de dos procesos de OMS (otitis media serosa) durante este
afo. El paladar es ojival. La mordida abierta (malaoclusion), la lengua es movil pero
presenta un rafe sublingual corto. En la pasada exploracion habiamos solicitado
pruebas audiométricas y unos nuevos PEATC, el resultado es que las Otoemisiones
del oido izdo. son correctas y las del derecho dudosas pero bajas. No permiti6 la
realizacion de la Impedanciometria, pero los Potenciales son concluyentes, no existen
alteraciones en la via auditiva.

En esta ocasién solicitamos que ademas de la estimulacioén y la fisioterapia que esta
recibiendo la nifia comience la terapia logopédica.

Ultima revisién, hasta el momento, en Foniatria a la edad de 4 afios y 4 meses. Se ha
realizado una nueva ecografia renal y es normal. En el estudio endocrinolégico ha
obtenido en cuanto a la calcemia unos niveles normales - altos aunque no presenta
sintomatologia. No existen alteraciones en los valores de hh. tiroideas. A nivel
cardiologico persiste la estenosis valvular pulmonar ligera, no displasica. La valvula
aortica y las sigmoideas son normales. La Aorta ascendente presenta un
estrechamiento supravalvular minimo sin gradiente significativo. En Neurologia
persiste el diagnéstico de Microcefalia y Sd. hipertonico. La talla y el peso se
encuentran en 2 percentiles por debajo de la media. No existen alteraciones
bioquimicas resefiables afiadidas.

Recibe dos sesiones semanales de Logoterapia en el colegio.

Es una nifia muy sociable y participativa. Apreciamos mejoria en su expresion
linglistica, realiza frases de dos elementos y la comprension auditiva sigue siendo
mejor que la expresiéon. Ha experimentado un aumento en el dominio del vocabulario.
Persisten ciertas transformaciones fonolédgicas del tipo de omisiones, sustituciones,
asimilaciones etc. La articulacion sigue siendo relajada e imprecisa aunque mejora en
repeticion. En las praxias complejas con sonido apreciamos que es capaz de realizar
el claqueo, aunque presenta dificultades para el siseo y el bisbiseo que realizaba a
los 2 afos, sin embargo, es capaz de realizar los movimientos propios del acto de
besar. Realiza correctamente las onomatopeyas. Ha aumentado el dominio de
conocimientos basicos, con respecto a la anterior exploracién. La orientacién temporal
es baja.
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Sigue realizando una pinza tosca, pero anda sola aunque le cuesta pedalear.
Exploracion fisica: Los oidos no presentan alteraciones, la faringe es normal. Persiste
la malaoclusion, el paladar ojival y el rafe sublingual corto (habia sido seccionado
antes de los 3 afos) Reproducimos los resultados audiométricos : O. Dcho. a
frecuencias de 250, 500, 1000 y 4000 Hz; precisa intensidades de 30dB. A 2000Hz
de 20 dB. ; O. lzdo: en frecuencias de 250, 500, 1000, 2000Hz responde a
intensidades de 20 dB. En 4000Hz, precisa 25dB. La Impedanciometria del oido
derecho, presenta “curva en lomo”. En el izdo, existe onda. Los reflejos estapedianos
estan presentes en ambos oidos. El diagnéstico emitido es el de Retraso del
Lenguaje principalmente en la esfera expresiva. Sd. de Wiliams — Beuren. Leve
hipoacusia de transmision en el oido derecho. En cuanto al tratamiento aconsejamos
seguir con Logopedia y Pedagogia terapéutica.
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DESCRIPCION DEL SINDROME:

El sindrome de Williams-Beuren, también conocido como de Williams, fue descrito
por ambos autores en 1961 y 62 respectivamente. Es un cuadro dismérfico con
alteraciones neuroldgicas, cardiopatia y un fenotipo facial caracteristico. Ocurre en
aproximadamente 1 de cada 20.000 nacidos vivos. No se ha descrito prevalencia de
sexo Su etiologia esta en una delecién del cromosoma 7911.23 en un porcentaje
superior al 90%. Generalmente es una alteracion congénita de “novo” pero existen
algunos casos de transmision de padres a hijos, si esto acontece el tipo de herencia
es autosdmica dominante. La delecion puede surgir tanto en los cromosomas
paternos como en los maternos y no parece estar influenciada por la edad de los
progenitores. (Pascual- Castroviejo, 2004; Fernandez, 2005; Herreros, 2007,
Céspedes 2008).Se debe a una pérdida en el cromosoma 7, en la banda
cromosémica 7q 11.23 (deleccion submicroscopica) que suele acontecer durante la
meiosis por un error de la naturaleza. Como consecuencia se ven afectados varios
genes como el ELN, (que codifica la proteina elastina), este fallo origina las
anormalidades del tejido conectivo, LIMK1 (codifica la proteina quinasa) y es el
responsable del fenotipo del sindrome. Ultimamente también se ha descrito el gen
GTF 21, implicado en la discapacidad psiquica. (Herreros, 2007; Kamiloff, 2003;
Lashkari, 1999)

El hecho de haberse encontrado hipercalcemia en algunos nifios con este
sindrome, hizo pensar en los inicios que esta alteracion metabdlica podia formar parte
consustancial del mismo, pero nuevas aportaciones han puesto de manifiesto que
solo una minima parte de los casos la presentan.

Entre las caracteristicas faciales descritas se aprecian: labios gruesos y
evertidos, una boca grande y casi siempre abierta o semiabierta ensefiando los
dientes, con malposicion de los mismos a nivel mandibular, zonas malares hundidas,
carrillos prominentes, nariz corta con final redondeado y narinas antevertidas, ojos
saltones y mandibula pequefa. Lo que origina que en algunas publicaciones se la
denomine facies de “duendecillo” o de “diablillo” (Kotzot, 1995; Fernandez, 2005,
Céspedes, 2008)

La malformacién congénita predominante es la estenosis adrtica supravalvular,
pero también se describen casos de estenosis pulmonar periférica, coartacion aértica
e incluso en muy baja proporcion hipertrofia del ventriculo izdo. consecuente a
bloqueo de rama. (Pascual- Castroviejo, 2004; Herreros, 2007; Eronen,2002 )

La gestacion suele ser normal en la mayoria de los casos y el parto a término.

El peso al nacer es inferior a la media y existe retraso pondoestatural durante
su desarrollo.

El inicio de la marcha es tardio al igual que el desarrollo del lenguaje, estos
parametros suelen estar situados entre los 18 meses y los 3 afios segun la literatura
consultada, siendo el promedio los 2 afios de edad. Llama la atencion que si bien el
desarrollo inicial del lenguaje es tardio, a partir de los 5 - 6 afos suelen presentar
verborrea y desinhibicion y una buena memoria verbal. El vocabulario suele ser
amplio, con preferencia por palabras de baja frecuencia, largas, técnicas e inusuales.
Usan frases gramaticales correctas, con utilizacion de estructuras complejas vy
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abundancia de expresiones rebuscadas (Pascual- Castroviejo, 2004, Fernandez,
2005; Jones, 2002; Gagliardi, 2003)

Segun la bibliografia consultada existe una mayor incidencia de sujetos con
hipotonia de tronco, que en el abdomen predispone a hernias umbilicales o
inguinales, frente a la existencia de hipertonia periférica. (Pascual-Castroviejo, 2004;
Herreros, 2007; American Academy of Pediatrics, 2001)

En cuanto al comportamiento presentan los signos del trastorno por déficit de
atencion con hiperactividad (TDAH). Son muy sociables, muy amigables y confian en
los extrafios Se resisten a los cambios, y presentan algunas caracteristicas propias de
un comportamiento con predominio de sintomas psicéticos y afectivos, lo que en
individuos con discapacidad mental leve puede inducir a errores diagndsticos
(Herreros, 2007; Fernandez, 2005; Freeman, 2010)

El C.1. suele ser evaluado entre los 5 y los 16 afios y en general es mas
bajo que el de la poblacion general; a medida que los test se repiten en afios
sucesivos las puntuaciones alcanzadas van disminuyendo. Los valores que se han
obtenido han oscilado entre 75 y 85 (“limite”), e inferior a 50 (discapacidad psiquica
importante). (Pascual- Castroviejo, 2004)

La buena memoria visual y auditiva y el desarrollo del lenguaje que llegan a
alcanzar, contrastan con los bajos niveles de coordinacién motriz y habilidad
manipulativas, asi como, con la deficiencia del area visuoespacial y constructiva.
(Herreros, 2007; Pascual - Castroviejo, 2004)

El 85- 95% de los nifios suelen presentar hipersensibilidad a los sonidos,
aunque tienen facilidad para la musica y pueden desarrollar esta capacidad. En los
estudios con RNM se ha comprobado que estas personas tienen un aumento relativo
del planum temporal izdo., pese a que la mayoria son incapaces de leer las notas
musicales, se destacan por su fino oido y su sorprendente sentido del ritmo. (Jones,
2002; Gagliardi, 2003) En el 50% de los casos se ha descrito Otitis media recurrente.
(American Academy of Pediatrics 2001; Herreros; 2007)

La voz puede ser ronca y existir malaoclusién dental.

También se han apreciado alteraciones renales, la nefrocalcinosis se debia a
la hipercalcemia idiopatica que, afectaba aproximadamente a un15% de los
supuestos. Pero algunos autores han observado estenosis de las arterias renales e
hipertensién arterial. Los altos indices de Calcio en sangre pueden originar vomitos,
irritabilidad y calambres musculares.

Los nifios con este sindrome pueden experimentar reflujo gastro - esofagico
(RGE) (Morris, 1988; Martin, 1984)

A nivel oftalmico se describe la existencia de estrabismo en algunos pacientes
afectos de Sd. de William — Beuren, errores refractarios y anormalidades en la vision
binocular. (Greenberg, 1988)

La pubertad puede ser precoz y suelen presentar envejecimiento prematuro
(Pascual- Castroviejo, 2004)

En los adultos se han descrito casos de disfuncion cerebelar y escoliosis.
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(Herreros,2007)
DIAGNOSTICO:

El estudio cromosémico es determinante en el diagndstico de esta patologia,
es una enfermedad genética, la prueba del FISH (Fluorescente in situ Hibridisation)
confirma el defecto genético, la microdeleccidon en la regién cromosémica 7911.23
aparece en el 99% de los pacientes afectos de Sd. de W-B ( Lashkari, 1999; Kamiloff,
2003; Fernandez- Moreno, 2005, Céspedes, 2008)

La tétrada que caracteriza clinicamente a estos pacientes suele ser el fenotipo facial,
las alteraciones cognitivas, las cardiologicas y segun autores, como Fernandez -
Moreno, la hipercalcemia; otros, como Herreros, describen entre los datos de
sospecha diagnostica (ademas de las tres primeras referidas), la baja talla, las
caracteristicas conductuales, la afabilidad y sociabilidad de estos pacientes y el
retraso psicomotor, por lo que deberemos de realizar una historia clinica exhaustiva
junto con pruebas ecocardiograficas, estudios bioquimicos (calcemia), estudios
tiroideos, ecografias abdominal y renal, y evaluaciones pediatricas, neurolégicas,
oftalmoldgicas, foniatricas, cardioldgicas, endocrinoldgicas, psiquiatricas,
psicopedagodgicas..., porque este sindrome es multisistémico y como tal son muchas
las especialidades que intervienen en su evaluacion y tratamiento tanto desde el
punto de vista motor (fisioterapia) como del desarrollo de las capacidades cognitivas,
linguisticas y sonoras (logopedas). Podemos asegurar que es un Sindrome
interprofesional.
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DISCUSION

En nuestro estudio lo que alerté ante la posibilidad de encontrarnos ante un
Sindrome congénito fue la confluencia del fenotipo junto a la existencia de retraso
psicomotor y estatoponderal. El hecho de que la nifia presentase CIR ya observado
durante el embarazo y que la cardiopatia sea de grado leve, no facilité en un primer
momento la sospecha de Sd. de W.-B. Ademas, en el primer estudio cariotipico al no
emplearse la técnica de FISH, sino las Fitohemaglutininas se obtuvo un resultado de
normalidad. A medida que se iban realizando consultas a los diferentes especialistas,
la suma de los datos aportados y coordinados por el Servicio de Pediatria,
incrementaba la sospecha de que se tratase del sindrome originario de este estudio.

El hecho de que fuese una nifia “torpe”; mala comedora; que no extrafiaba a
los desconocidos y con una constante sonrisa social; la existencia de retraso del
lenguaje tanto expresivo como comprensivo desde la primera consulta de Foniatria y
que en revisiones sucesivas ha mejorado, principalmente en la esfera de la
comprension auditiva; el primer resultado de los PEATC; Ila persistencia de la
estenosis valvular pulmonar; los ingresos hospitalarios por “gastroenteritis” y los
datos referidos en el parrafo anterior, fueron los que motivaron la nueva peticion
cariotipica, tanto a la nifia como a sus progenitores. Y en esta ocasion mediante el
empleo de FISH, se obtuvo un diagnéstico concluyente, siendo una alteracion de
“novo” en el cromosoma 7.

En nuestro caso, la valvulopatia que presenta no es la mas frecuente segun se
describe en la literatura, ni podemos referir alteraciones oftalmoldgicas aunque, éstas
aun no han sido descartadas debido a la falta de colaboracion. No presenta
alteraciones renales. Los niveles altos de calcemia no son significativos ni originan
sintomatologia. No hay alteraciones tiroideas. En nuestra ultima revision a la edad de
4 anos y 4 meses apreciamos a nivel del desarrollo del lenguaje un decalaje de
aproximadamente un afio y medio a dos afos a nivel expresivo, siendo el receptivo
proximo a la normalidad. Aunque en la mayor parte de los casos se ha descrito
hipotonia de tronco, nuestro estudio se enmarca en el % que presenta hipertonia
periférica. No se han apreciado hasta el momento signos de TDAH en nuestra
paciente.

Sin embargo, coincidimos a nivel clinico con los autores en que: el parto fue a
término; el peso al nacer fue inferior al promedio y persiste el retraso pondoestatural
durante su desarrollo; la facies caracteristica y que en algunas ocasiones
encontramos bajo el apelativo de “gnomo”; la existencia de alteraciones cardiacas
valvulares; el inicio de la marcha tardio al igual que el desarrollo del lenguaje;
coincidimos en que son muy sociables y confiados; la existencia de decalaje cognitivo
con respecto a la normalidad; la hipersensibilidad a los sonidos porque en las ultimas
revisiones se niega a responder a los “ruidos” y colabora si empleamos el lenguaje
oral. Ha presentado dos episodios de OMS (otitis media serosa) y en la ultima prueba
audiométrica apreciamos una leve hipoacusia de transmision en el oido derecho
aunque por el momento, no podemos considerarlo un hecho propio del sindrome. No
presenta disfonia pero si malaoclusion dental. No consta la existencia de RGE,
aunque ha presentado vomitos que precisaron su ingreso hospitalario.

El trastorno ha de ser atendido de forma multiprofesional: por médicos de
diferentes especialidades: neurdlogo pediatrico, foniatra, otorrinolaringdlogo,
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cardidlogo, endocrindlogo..., 'y otros profesionales como, psicélogos,
psicopedagogos, logopedas, maestros especializados en “pedagogia terapeutica”,
fisioterapeutas y terapeutas ocupacionales.

Es fundamental Ila instauracién de un programa de ayuda precoz con
programas de educacién especial individualizada y de terapia del lenguaje para
aumentar su capacidad de expresion. Siendo el objetivo real del tratamiento la
integracion socio- laboral en la edad adulta de estos nifios.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningun conflicto de intereses
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RESUMEN
Los linfoepiteliomas son tumoraciones malignas formadas por células epiteliales

pobremente diferenciadas y un infiltrado linfoide reactivo, de predominio T. La localizacién mas
frecuente de estos tumores es la nasofaringe aunque también puede afectar a glandulas
salivares, pasando a denominarse linfoepitelioma-like carcinomas (LELC). Son tumores
agresivos pudiendo metastatizar en ganglios cervicales, en huesos, pulmén e higado. El
tratamiento para esta patologia es la cirugia sobre la lesiéon primaria, la diseccion de los
ganglios linfaticos cervicales homolaterales y la radioterapia postquirdrgica. El pronéstico viene
determinado por la existencia de metastasis a distancia, y se ha relacionado con la afectacion
ganglionar cervical avanzada.

Presentamos el caso de una paciente diagnosticada de un linfoepitelioma en la glandula
salivar, que consulta por una masa localizada en la cola de la parétida izquierda, de unos tres

afos de evolucion.

Palabras clave:
Linfoepitelioma-like, tumores malignos, glandula parétida.

LYMPHOEPITHELIOMA OF PAROTID GLAND. UNUSUAL FINDING.

SUMMARY

Lymphoepitheliomas are malignant tumours with acharacteristic histological growth
pattern, mixing undifferentiated epithelial cells and a predominant T cell lymphoid infiltrate.
Nasopharynx is the main site for this lesion but also can affect salivary glands, so is hamed
lymphoepithelioma-like carcinoma (LELC). These are aggressive tumours and they could
metastasize into-the lymph neck nodes, bones, lung and liver. The treatment for these tumours
is the surgery over the parotid gland, homolateral neck nodes dissection and postoperative
radiotherapy. The prognosis is determined by distant metastases, related with advanced neck
node disease.

We report a case of a patient diagnosed of a salivary gland lymphoepithelioma, which

consults for located mass into the parotid gland, with almost three years evolution.

Keywords:
Lymphoepithelioma-like, malignant tumours, parotid gland.
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INTRODUCCION

Los linfoepiteliomas o carcinomas indiferenciados son tumoraciones
malignas formadas por células epiteliales pobremente diferenciadas y no
gueratinizadas, con grandes nucleos y nucleolos y un infiltrado linfoide reactivo
de predominio T, de caracteristicas no neoplasicas, con ausencia de estroma
conectivo (1,2). La localizacion mas frecuente para estos tumores es la
nasofaringe (3) y cuando afectan a otros Organos pasan a denominarse

carcinomas linfoepiteliales o linfoepitelioma-like carcinomas (LELC) (4,5).

Este tumor también ha sido identificado en glandulas salivares mayores
(6,7) y menores (8), aunque se trata de un tipo histologico de carcinoma raro,
en comparacion con otras lesiones histopatolégicas mas comunes en la
parétida (carcinoma mucoepidermoide (22%), tumor mixto maligno (3-12%), de
células acinares (3-4%), carcinoma adenoide quistico (2-4%), adenocarcinoma
(2%), LELC (0.4%),...) (9,10).

Por ser tumores indiferenciados, los linfoepiteliomas son agresivos
pudiendo metastatizar, incluso con tamanos pequefios, regionalmente (11,12)
y por via hematogena en hueso, pulmén e higado (13); la mayoria de las
metastasis a distancia suelen aparecer entre los 6 y los 24 meses tras el
tratamiento y aparecen mas frecuentemente en aquellos pacientes que tienen

adenopatias cervicales metastasicas de mayor tamafo (14).

Debido a la baja incidencia en las localizaciones extra-faringeas no se
conoce claramente el curso clinico y el pronéstico tras el tratamiento, y las
referencias en la literatura cientifica son escasas (15,16); sin embargo
diferentes autores coinciden en que el tratamiento recomendado para esta
patologia es la cirugia sobre la lesion primaria de la glandula parétida, la
diseccion de los ganglios cervicales homolaterales y la radioterapia
postquirdrgica sobre la zona del tumor primario en la parte superior del cuello y

bilateral sobre la parte cervical baja (16,17,18).
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El tratamiento de las metastasis a distancia puede ser quirdrgico cuando
son solitarias, en el pulmon o en el higado (19), o la quimioterapia (Cisplatino y

5-Fluoruracilo) cuando son multiples o de dificil tratamiento quirdrgico (16).
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DESCRIPCION

Presentamos el caso de una mujer de 45 afios de edad, diagnosticada de
hipotiroidismo, en tratamiento con hormona tiroidea, sin otros antecedentes
médicos o quirtrgicos. Desde hace unos tres afios nota una tumoracion
localizada en la cola de la parétida izquierda, de crecimiento lento e indolora.
No refiere sintomatologia de obstruccibn nasal, epistaxis ni sintomas

otologicos.

En la exploracion se palpa una tumoracion de 2x1 cm., localizada por
detrds de la rama vertical de la mandibula izquierda, dura, no adherida a
planos superficiales pero si en profundidad; también se palpan adenopatias
cervicales de pequefio tamafio, de localizacidon yugulo-digastrica y submaxilar.

La exploracion nasal, de faringe, laringe es normal.

Se realiza puncion-aspiracién con aguja fina (PAAF), siendo informada de
citologia negativa para malignidad, los hallazgos son congruentes con
linfadenitis crénica reactiva, no obstante la ausencia de macréfagos con

cuerpos tingibles hace recomendable la biopsia, segun criterio clinico.

En el estudio mediante TAC (figura
1), con técnica helicoidal, se aprecia una
masa de contornos mal definidos
localizada en la cola de la parotida
izquierda; también se identifican
numerosas adenopatias cervicales a
nivel yudgulo-carotideo y submaxilar
bilateral. Como hallazgo casual se
aprecia la existencia de lesiones liticas

de pequefio tamafo que afectan a los

cuerpos vertebrales C4, C5, C6 y D1. Figura 1: TAC con aumento de

;. . " densidad en la paroétida izquierda.
Con la sospecha clinica de linfadenitis P a
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(PAAF, multiples adenopatias) se decide la realizacion de biopsia de la lesion,
con anestesia local, comprobandose que se trata de una tumoracién no
encapsulada y dependiente de la cola de parétida, extirpandose
aparentemente en su totalidad. Microscépicamente se observa una infiltracién
difusa por una tumoracién de estirpe epitelial acompafiada por abundante
infiltrado linfoide reactivo; en el estudio inmunohistoquimico se determina que
las células tumorales se tifien intensamente con las citoqueratinas (CK) Cam-
5.2 y AE1-AE3, mostrando numerosas células linfoides acompafiantes CD20 y
CD3 positivas, asi como ocasionales células histiocitarias CD68 positivas

(figura 2).

Figura 2:

A (H-E. 20X). Infiltracién de glandula salivar por células
epiteliales, con nlcleos grandes de cromatina laxa y
nucleolo prominente. (H-E: hematoxilina-eosina).

B (CK. AE1-AE3. 20X). Células tumorales con intensa
positividad de membrana  citoplasmica. (CK:
citoqueratinas).

El diagnéstico anatomopatologico es de carcinoma indiferenciado de tipo
linfoepitelioma-like de parétida, aunque deberia descartarse una metastasis de
carcinoma nasofaringeo.

Con los datos anatomopatologicos y los estudios de imagen de TAC
(multiples adenopatias cervicales, lesiones en cuerpos vertebrales) nos
planteamos la actitud terapéutica mas adecuada para esta patologia
(¢enfermedad con extension regional?, ¢con metastasis a distancia en

vértebras?,...).
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Se realiza una valoracion por el servicio de Traumatologia para descartar
posibles metastasis 6seas, mediante Resonancia Nuclear Magnética cérvico-
dorsal y un rastreo corporal con Gammagrafia 6sea, concluyendo que no se
observan lesiones sugestivas de metastasis 6seas. En la radiografia de torax
no se aprecian lesiones que nos hagan sospechar la existencia de metastasis

en pulmon.

Considerando que se trata de una enfermedad local-regional se realiza

parotidectomia y vaciamiento cervical homolateral (fig. 3).

Figura 3: Imagen de la cirugia sobre la glandula parétida y los ganglios cervicales.

La anatomia patolégica de la pieza quirurgica es de parotidectomia sin
evidencia de carcinoma residual (se identifican dos ganglios linfaticos

intraparotideos sin alteraciones), de los 40 ganglios cervicales disecados en
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ninguno se encuentra metastasis tumoral. Sobre el bloque de parafina se
realiza inmunotincién para determinacion del virus de Epstein-Barr (EBV),
concluyendo que se trata de un Carcinoma linfoepitelial de parotida, negativo

para el EBV.

Para completar el tratamiento se realiza radioterapia postquirdrgica
usando bomba de Cobalto mediante campos opuestos sobre la region
parotidea izquierda, la nasofaringe, la orofaringe y la region cervical alta, con
una dosis total de 45 Gy (180 cGy/dia); sobre las cadenas ganglionares
cervicales la radiacion fue de manera bilateral, con una dosis total de 55 Gy
(unos 200 cGy/dia). Cuatro afios tras la cirugia y radioterapia (2007) la

paciente sigue haciendo revisiones en-consultas externas de ORL.
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DISCUSION

Los tumores de las glandulas salivares son poco frecuentes (menos del
3% de todos los tumores), sin embargo han despertado cierto interés dada la
dificultad en el diagndstico histolégico mediante la puncién-aspiracion (PAAF),
su presentacién clinica y su variabilidad en el comportamiento. La incidencia
de las neoformaciones malignas originadas en las glandulas salivares ha sido
estimada en un 10-15% de todos los tumores de esta localizacion, siendo el
asiento mas frecuente en la glandula parétida (9,10). La incidencia aproximada
del LELC es de un 0,4 % de los tumores malignos de las glandulas salivares
(10).

La patogénesis del LELC es desconocida, aunque aparecen con mayor
frecuencia en mujeres, alrededor de los 50 afnos, y ademas se ha comprobado
la influencia de factores raciales y geograficos (19,20). También existe una
fuerte asociacion con el virus de Epstein-Barr (EBV), sobre todo en las
poblaciones de Alaska, Groenlandia y-China (7,19,20) donde existe una alta
incidencia de carcinoma de nasofaringe (21); excepcionalmente se ha descrito
el LELC en pacientes de raza caucasica (22,23), como ocurre con nuestro

caso clinico.

Se ha observado que la asociacion de LELC con el EBV es mas
frecuente en aquellos pacientes que han tenido una historia de masas
parotideas asintomaticas durante largo tiempo y que aumentan de tamafio
bruscamente, lo que podria sugerir un posible papel del EBV en la
transformacion de lesiones benignas de la glandula parétida en carcinomas

indiferenciados y agresivos (23).

Diferentes grupos han detectado el EBV mediante técnicas de hibridacion
in situ en las células epiteliales malignas, pero no fue encontrado ni en el
estroma linfoide ni en el epitelio glandular restante (24); tampoco fue hallado

en otros carcinomas de glandulas salivares mayores (21). Estos estudios
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sugieren que el LELC podria compartir una patogénesis relacionada con el
EBV similar a la del carcinoma indiferenciado de nasofaringe, lo que apuntaria
a que existe una compleja interaccion entre factores genéticos, ambientales y
la susceptibilidad de las células epiteliales de diferentes 6rganos al virus en el

proceso oncogénico (19,25,26).

El linfoepitelioma de cavum es un tumor muy radiosensible y la
radioterapia es el tratamiento estandar (14,24); también el linfoepitelioma
extrafaringeo de cabeza y cuello es sensible a la radioterapia con altos
porcentajes de control loco-regional del tumor (16). Algunos autores

recomiendan quimioterapia tras la cirugia y la radioterapia (13).

CONCLUSIONES

Los linfoepiteliomas son lesiones poco frecuentes en las localizaciones
extrafaringeas, siendo un posible lugar de asiento las glandulas paroétidas y su
diagndstico obliga a descartar la existencia de una lesion primaria en la
nasofaringe.

La parotidectomia radical con el tratamiento sobre los ganglios cervicales,
seguido de la radioterapia y a veces de quimioterapia es el tratamiento
recomendado para estos tumores. El estado de los ganglios cervicales suele
estar asociado con el riesgo de las metastasis a distancia, ya que estas

ocurren mas frecuentemente cuando existen ganglios afectados.

Los LELC de glandulas salivares muestran un buen pronéstico, siendo las
recurrencias locales o regionales raras, sin embargo las metastasis a distancia
en pulmén, hueso o higado empeoran el prondstico y se relacionan con la

afectacion ganglionar cervical avanzada.

10
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RESUMEN

Reslimenes de las comunicaciones orales y péster presentados en el XIX Congreso regional de la
Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja celebrado los dias 3 y 4 de junio
de 2011 en Santillana del Mar (Cantabria).

Palabras clave:

OTONEUROLOGfA, SCHWANNOMAS, SINDROME DE DOWN, ORBITOPATIA, MAXILECTOMIA, PARALISIS
FACIAL, SINDROME MELKERSSON-ROSENTHAL, CANCER DE LARINGE, FRACTURA CERVICAL,
CARCINOMA SEBACEO, NEUROFIBROMA, OTOSCLEROSIS, ENFERMEDAD DE PAGET, SARCOIDOSIS,
TUBERCULOSIS, ENCEFALOCELE, GASTROSTOMIA ENDOSCOPICA, PAROTIDEA, CUERPO EXTRANO,
LARINGOCELE, SINDROME DE PFEIFFER, GRANULOMATOSIS DE WEGENER, RABDOMIOSARCOMA

Free papers of the XIX Congress. Santillana del Mar (Cantabria), 3 and 4 June 2011.

SUMMARY

Abstracts of oral communications and poster presented at the XIX Regional Congress of the
ENT Society of Castilla y Ledn, Cantabria.and La Rioja held on.3 and 4 June 2011 in Santillana
del Mar (Cantabria, Spain).

Keywords:

OTONEUROLOGY, SCHWANNOMAS, DOWN SYNDROME, ORBITOPATHY, MAXILLECTOMY, FACIAL
PALSY, MELKERSSON-ROSENTHAL SYNDROME, LARYNX CANCER, CERVICAL FRACTURE, SEBACEOUS
CARCINOMA, NEUROFIBROMA, OTOSCLEROSIS, PAGET'S DISEASE, SARCOIDOSIS, TUBERCULOSIS,
ENCEPHALOCELE, ENDOSCOPIC GASTROSTOMY, PAROTID, BODY FOREIGN BODY, LARYNGOCELE,
PFEIFFER SYNDROME, WEGENER'S GRANULOMATOSIS, RHABDOMYOSARCOMA
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Comunicaciones libres del XIX Congreso. Santillana del Mar (Cantabria), 3 y 4 de junio de 2011.
COMUNICACIONES ORALES
e UTILIDAD DE LA DETERMINACION INTRAOPERATORIA DE LA 4
HORMONA PTH EN LA TIROIDECTOMIA TOTAL
e USO DE CORTICOIDE INTRATIMPANICO EN OTONEUROLOGIA 5
e INCIDENCIA DEL CANCER TIROIDEO. NUESTRA EXPERIENCIA EN 20 6
ANOS.
¢ SCHWANNOMAS CERVICO-FACIALES. SERIE DE TRES CASOS. 7
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UTILIDAD DE LA DETERMINACION INTRAOPERATORIA DE LA HORMONA PTH EN LA TIROIDECTOMIA TOTAL

TEXTO: INTRODUCCION: Exponemos este ensayo clinico, cuyo objetivo ha sido determinar el valor predictivo de la determinacién de i-PTH mediante andlisis
pre y post-operatorios de esta hormona en la tiroidectomia total, para la deteccién de posibles hipocalcemias en esta cirugia. MATERIAL Y METODO: Se operan
50 pacientes de tiroidectomia total desde junio de 2008 a diciembre de 2009, por el mismo cirujano, que se dividen en dos grupos, A y B respectivamente, de 25
pacientes cada uno. Se establece una sistematica analitica pre y postoperatoria para ambos grupos, en la que se incluye un seguimiento simultaneo del Ca
iénico. La diferencia fundamental entre ambos grupos es que en el B, el descenso de la cifra de i-PTH por debajo de 15 pg/ml, se sigue de autotransplante de
tejido paratiroideo. RESULTADOS: en total hubo 7 casos de hipocalcemia, de las cuales tres de ellas fueron definitivas, es decir, un 14% y un 6%
respectivamente. Por grupos, en el A, de 3 casos 2 se hacen definitivos y en el grupo B de 4 hipocalcemias postquirirgicas se hace definitiva una, lo que hace
estimar como beneficioso el autotransplante. CONCLUSIONES: es indudable el valor predictivo de la i-PTH en el diagnéstico de estas hipocalcemias. Ayuda
claramente en la instauracion del tratamiento sustitorio
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USO DE CORTICOIDE INTRATIMPANICO EN OTONEUROLOGIA

TEXTO: )
INTRODUCCION:

Los corticoides forman parte del tratamiento habitual de la enfermedad de Méniére (con objeto de reducir crisis
vertiginosas, mejorar fluctuaciones auditivas o aliviar actfenos), de hipoacusia subita y de acufenos.

MATERIAL Y METODOS:

Hemos realizado un estudio descriptivo retrospectivo de pacientes tratados con dexametasona intratimpanica
en el Hospital Clinico de Salamanca durante los afios 2008, 2009 y 2010. Los pacientes han sido clasificados
segun el motivo de tratamiento: hipoacusia, crisis vertiginosas y actfenos. Y han recibido entre 1 y 4 dosis de
dexametasona a concentracién de 4mg/ml.

RESULTADOS:
El estudio incluye a 41 pacientes:

- 20 presentaban hipoacusia: 10 hipoacusia subita y 10 fluctuacién auditiva en enfermedad de Méniere. En los
pacientes diagnosticados de hipoacusia stbita hubo una ganancia media de 7,4 dB en la primera semana, de
10,1 dB al mes y de 14,7 dB en el control realizado entre los 3 y los 6 meses. En los diagnosticados de
enfermedad de Méniere fue de 7,9, 7,4 y 3,6 dB respectivamente.

- 19 con crisis vertiginosas muy frecuentes en el contexto de enfermedad de Méniére definitiva y sin respuesta
al tratamiento convencional. 16 presentaron menos de 5 crisis en los 12 meses posteriores al tratamiento, 2 no
respondieron y necesitaron gentamicina intratimpanica y una paciente fue diagnosticada y fallecié de un cancer
de ovario durante el seguimiento.

- 2 con acufeno, uno experiment6 una mejoria parcial y uno sin mejoria.

CONCLUSIONES:

La dexametasona intratimpanica ha logrado una leve mejoria en los casos de hipoacusia y un buen control de
las crisis vertiginosas en la mayoria de los casos, y se esta convirtiendo en una alternativa a los tratamientos
convencionales.
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INCIDENCIA DEL CANCER TIROIDEO. NUESTRA EXPERIENCIA EN 20 ANOS.

TEXTO:

INTRODUCCION:

El cancer tiroideo se esta incrementando en los ultimos afios, siendo su incidencia global 1-10 casos /100000 habitantes. Dada su alta
supervivencia en lineas generales, la prevalencia es alta, en el sexo femenino es de 50-80/100000, y en el masculino de 15-30/100000. Es
mas frecuente en mujeres y en la tercera-cuarta década de la vida.

Se clasifican segun su histologia en los que derivan del epitelio folicular (carcinoma papilar, folicular y anaplasico dependiendo del grado de
diferenciacién), de las células C (carcinoma medular), metastasis y otros como linfoma, sarcoma..

MATERIALY METODOS

Se revisa la cirugia tiroidea realizada en nuestro centro desde 1991 a 2010, desglosando la patologia neoplasica maligna encontrada. Todos
los carcinomas fueron tratados mediante tiroidectomia total asociada en ocasiones a vaciamientos cervicales.

RESULTADOS /CONCLUSION.

La primera década contiene menor nimero de intervenciones y por tanto de incidencia anual de carcinoma tiroideo. Durante la segunda, va
progresando de forma ascendente desde 16,6 % de patologia maligna tiroidea por afio hasta mas del 35%. El tipo de carcinoma mas
frecuente de forma global es el papilar de tiroides, seguido por el folicular, medular y anaplasico

La cirugia tiroidea es cada dia mas habitual en el &mbito otorrinolaringolégico. Esto se debe tanto al aumento de la patologia quirdrgica
tiroidea, como a los esfuerzos de los otorrinolaringélogos de incorporar esta cirugia a nuestra especialidad.
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SCHWANNOMAS CERVICO-FACIALES. SERIE DE TRES CASOS.

TEXTO: INTRODUCCION: Los schwannomas son tumores de naturaleza benigna, originados a partir de las células de Schwann de la vaina de
mielina de nervios periféricos, auténomos y pares craneales. Representan el 50% de los tumores de cabeza y cuello. Pueden presentarse a
cualquier edad, sin predileccién por el sexo. Clinicamente suelen ser asintomaticos. Por orden de frecuencia el par craneal mas afectado es el
VIII par, seguido de V y muy raramente el VII par. MATERIAL Y METODOS: Hemos revisado 3 casos de schwannomas que acuden a consultas
externas de nuestro servicio en los Gltimos 2 afios por tumoraciones cervico-faciales, clinicamente asintomaticas. La edad de los pacientes
esté4 comprendida entre los 25 y 75 afios. Se les realiza estudios por imagen (TC y Eco-PAAF). RESULTADOS: Se realiza exéresis de las
tumoraciones con estudio histolégico compatible con neurinoma. CONCLUSIONES: Los neurinomas se presentan como masas moviles, de
crecimiento lento, asintomaticas. Es fundamental un diagnéstico preoperatorio mediante ecografia, PAAF y TAC/RMN, antes de planificar la
cirugia. El diagndstico definitivo es mediante estudio histopatolégico. Tras el estudio de esta serie de casos nos planteamos cual es la mejor
actitud terapéutica, si exéresis o actitud conservadora, debido a las complicaciones post-quirdrgicas encontradas durante el seguimiento.
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ALTERACIONES DEL LENGUAJE EN PACIENTES AFECTOS DE SD. DE DOWN.

TEXTO:
Introduccion:

El lenguaje y la comunicacion son claves en el desarrollo social y personal de los nifios afectos de Sd. de Down.
Ademas del fenotipo caracteristico, la hipotonia muscular y el diferente grado de discapacidad psiquica, se asocian otras
patologias.

El lenguaje oral se adquiere de forma natural. Para el desarrollo de esta actividad existen dos requisitos:
potencialidad de los dispositivos cerebrales, auditivos y visuales y existencia de estimulo social. Siendo la afectacion
linguistica variable de unos individuos a otros.

Material y Métodos:

Se expone el estudio pormenorizado de cuatro casos de la consulta médica de Foniatria del Hospital Virgen
Concha de Zamora, evaluados a lo largo de varios afios.

Discusion y conclusion:

Las personas con Sindrome de Down encuentran dificultades en el procesamiento de la informacién que reciben,
la pérdida auditiva incluso leve o moderada, va a incidir en la fonologia y produccién del habla. El desarrollo del lenguaje
en estos nifios estd enlentecido. Su lenguaje comprensivo esta menos limitado que el expresivo, éste suele ser pobre,
simplificado y con un vocabulario limitado debido a, sus dificultades cognitivas, motoras a nivel bucorofacial y las
diferentes caracteristicas que se asocian a este sindrome, pero puede llegar a ser funcional. Su capacidad comunicativa
se refuerza mediante el gesto. Los trastornos atencionales dificultaran el aprendizaje en gran manera.

La Atencion Temprana y la Logoterapia son fundamentales en estos casos.
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DESCOMPRESION ORBITARIA MEDIANTE ABORDAJE COMBINADO ENDOSCOPICO Y TRANSCONJUNTIVAL EN ORBITOPATIA TIROIDEA.

TEXTO:
INTRODUCCION

La descompresion orbitaria es la técnica quirdrgica que permite la expansiéon del contenido orbitario mediante la reseccién de una o varias
paredes orbitarias. Indicada fundamentalmente en orbitopatia tiroidea, sus objetivos son resolver la neuropatia Optica resistente a
tratamiento médico, mejorar la exposicién corneal y por Gltimo una finalidad estético-reconstructiva.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos un estudio retrospectivo de las descompresiones orbitarias realizadas entre 2000-2011, en colaboracién con un oftalmélogo
especialista en cirugia orbitaria. En todos los casos se realiz6 un abordaje combinado endoscépico y transconjuntival. Se recogen 42
descompresiones orbitarias, realizadas en 27 pacientes, 21 mujeres y 6 hombres.

RESULTADOS

El diagnéstico que motivo la intervencion fue de exoftalmos en 29 casos y neuropatia éptica en 13. El resultado estético-reconstructivo fue
satisfactorio en la mayoria de los pacientes con exoftalmos. La mejoria visual en el caso de neuropatia 6ptica fue de 54%. Las complicaciones
fueron 1 caso de rinolicuorrea, 1 caso de retraccion parpebral sintomatica y 2 casos de aparicion de diplopia postoperatoria en pacientes sin
diplopia previa. No se produjeron complicaciones sinusales ni anestesia permanente del territorio infraorbitario.

CONCLUSIONES

La descompresién orbitaria es una técnica muy atil en el tratamiento de la orbitopatia tiroidea, tanto para la resolucién del exoftalmos como
para la neuropatia resistente a tratamiento médico.

El abordaje endoscépico y transconjuntival, en combinaciéon con un oftalmélogo especialista en cirugia orbitaria, permite el acceso a pared
medial, suelo y pared lateral con posibilidad de lipectomia, con mejores resultados y una menor morbilidad que las técnicas aisladas
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MAXILECTOMIA MEDIAL ENDOSCOPICA. INDICACIONES, TECNICA QUIRURGICA Y RESULTADOS.

TEXTO:
INTRODUCCION

El abordaje del seno maxilar ha sido clasicamente realizado mediante técnicas externas o tipo Caldwell-Luc. EI avance de
la técnicas endoscopicas, ha permitido el acceso endoscépico al seno maxilar, puro o combinado con otros abordajes.

MATERIAL Y METODOS

Realizamos un estudio retrospectivo de las maxilectomias mediales endoscopicas realizadas en nuestro servicio. Se ha
utilizado esta técnica en 10 pacientes, 8 hombres y 2 mujeres, con patologia del seno maxilar: 4 papilomas invertidos, 1
carcinoma adenoide quistico, 2 aspergilomas, 1 sinusitis crénica y 2 pélipos antrocoanales. En todos ellos se resecd
endoscopicamente la pared medial del seno maxilar para acceder a toda su extension. El cornete inferior fue totalmente
extirpado en 5 casos, parcialmente en 3 y se conservé integramente en 2 casos. Se utilizé un abordaje combinado tipo
Caldwell-Luc en 2 casos y un segundo tiempo mediante abordaje externo, por infiltracion del saco lagrimal en el caso del
carcinoma adenoide quistico.

RESULTADOS

Todos los pacientes fueron tratados satisfactoriamente mediante esta técnica. Los casos de patologia inflamatoria fueron
resueltos en su totalidad. Se observé una recidiva en un paciente con un papiloma invertido ya intervenido previamente. No
se produjeron complicaciones nasales u orbito-lacrimales.

CONCLUSIONES

La maxilectomia medial endoscépica permite un acceso seguro y fiable, con un control de la totalidad del seno maxilar,
incluyendo su pared anterior, con minima morbilidad, aunque en ocasiones debe ser combinada con otras técnicas.
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PARALISIS FACIAL BILATERAL. UNA ENTIDAD INUSUAL. REVISION DE CUATRO CASOS

TEXTO: )
INTRODUCCION

La paralisis facial bilateral periférica (PFPB) es una entidad poco frecuente, con una incidencia de
1-5/1000000 habitantes/afio. Suponen el 0,3-2% de los pacientes afectos de pardlisis facial
periférica. Suelen ser secundarias e infrecuentemente son idiopaticas.

MATERIAL Y METODOS

Se presentan 4 casos de PFPB. Tres mujeres y un hombre, de edades comprendidas entre 16 y
68 afios. Las causas de PFPB son: traumaticas, infecciosas, neuroldgicas, idiopaticas... Se debe
realizar un buen diagndstico diferencial mediante: H® clinica (traumatismos, viajes recientes),
exploracion neurolégica, exploracion fisica, analitica, ECA, serologias, autoinmunidad, LCR.
Pruebas de imagen, ENG y EMG, biopsias...

RESULTADOS
Tras un estudio detallado se obtuvo:

- Mujer de 36 afios con parotiditis, uveitis y PFPB, a la que se le diagnosticé de Sindrome
de Heerfordt. Se instaurd tratamiento con prednisona

- Mujer de 37 afos con paralisis facial inicialmente unilateral y posteriormente bilateral,
fiebre y adenopatias laterocervicales. Se le diagnostic6 de PFPB no filiada vs meningitis
virica o bacteriana decapitada. Se le traté con antivirales, ceftriaxona y prednisona

- Mujer de 68 afios con PFPB con captacion de cavum en PET. Biopsia de cavum: carcinoma
epidermoide indiferenciado. Se inicié tratamiento con QT+RT y corticoides

- Varén de 16 afos con PFPB en contexto de una mononucleosis infecciosas al que se
instaurd tratamiento sintomatico

CONCLUSION:
La PFPB es una entidad infrecuente que generalmente secundaria a diferentes enfermedades

Las causas mas frecuentes son el sindrome de Guillain-Barré, la sarcoidosis y la enfermedad de
Lyme.

El tratamiento consiste en el tratamiento de la enfermedad de base y los corticoides a altas dosis.
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ACUFENO Y SENO TRANSVERSO UNICO

Texto: INTRODUCCION:

Los acufenos pulsatiles frecuentemente se originan en estructuras vasculares dentro de la cavidad craneal y se transmiten a
la coclea por estructuras vasculares y 6seas. Aparecen, o de un flujo sanguineo aumentado o por estentsis de la luz
vascular. La estenosis o hipoplasia de uno de los senos transversos causaria un aumento de flujo contralateral.

MATERIAL Y METODOS: Paciente mujer de 45 afios de edad que presenta actfeno pulsatil y continuo de larga
evolucién en oido derecho. No presenta otra clinica coclear o vestibular. Solamente existe una posicién en la que cede
la percepcion del actifeno, al comprimir la region cervical derecha correspondiente con la vena yugular.

Auscultacion cervical y cerebral norma.

En la audiometria se objetiva normoaudicion bilateral.

TAC sin hallazgos patolégicos.

En la Angio-RMN se evidenci6 seno transverso dominante derecho y ausencia de flujo en seno transverso izquierdo.
CONCLUSION: Debemos asumir que una historia de actfeno pulsatil y cambiante con la postura, nos dirige hacia la
busqueda mediante técnicas de imagen, de alteraciones vasculares. Estas alteraciones en ocasiones se corresponderan con
variantes anatémicas de la normalidad, pero en otras nos orientan hacia patologia vascular que requerird de nuestra
intervencion.
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LENGUA PLICATA: DEBUT DEL SINDROME DE MELKERSSON-ROSENTHAL

TEXTO:

INTRODUCCION

De las multiples causas de paralisis faciales, uni o bilaterales, la gran dominadora es la paralisis de Bell o idiopatica
(40-75%).
Este sindrome va entrelazado entre el 25-40% de las veces al edema orofacial y la lengua plicata y la paralisis
facial uni o bilateral.
Ademas de tener una prevalencia estimada de 0.08%, no hay diferencias significativas entre sexo o poblacién.

MATERIAL Y METODOS

Paciente de 68 afios con, visto en varias ocasiones en consultas de urgencias por edema lingual, hiposmia y episodios de
vOmitos en los dltimos meses, ingresa en planta de ORL por presentar paralisis facial unilateral y edema facial de 36 horas
de evolucion.

A la exploracién se objetiva la presencia de surcos fibrosos linguales, edema labial superior e inferior, asi como una
pardlisis facial periférica izquierda (5/6).

RESULTADOS

De los datos analiticos cabe destacar una ligera eosinofilia con niveles de complemento y radiografia de térax normales.
Se tomaron biopsias linguales para confirmar el diagndstico (granulomas no caseificantes).
Se le administraron corticoides endovenosos y medidas de oclusién ocular.

DISCUSION

EstE cuadro puede ir asociado a sintomas mas generales que nos pueden despistar y dar una mala orientacién diagndstica;
el edema facial es el signo de la triada mas frecuente (65%) y con el que suele debutar.

Pueden presentar recidivas en multiples ocasiones.

El diagnéstico es clinico y la confirmacion se obtiene a través de la anatomia patolégica.

Destacan estudios con talidomida, con buenos resultados pero en fase de aceptacion.
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LOCALIZACION ANECDOTICA METASTASICA DEL CANCER DE LARINGE: SENO CAVERNOSO.

TEXTO: )
INTRODUCCION

La patologia tumoral laringea tiene una via principal de diseminacién: la linfatica o ganglionar.

La diseminacién hematdgena es mucho menos frecuente y sélo se suele dar en casos con un estadio tumoral
avanzado.

Las metastasis a distancia pueden ser en: pulman, cerebrales, cutaneas, dseas, mediastinicas y hepéticas.

MATERIAL Y METODOS

Paciente varon de 54 afios que acude a urgencias por tumoracion cervical derecha &y odinofagia de varios meses de
evolucién, que tras nasofibroendoscopia y pruebas de imagen (TC) y se le realiza un primer estadiaje de TAN3MXx. Se le
realiza una Laringuectomia total y VCF izquierdo y radical derecho.

En el postoperatorio, dispuesto a iniciar el tratamiento concomitante de QT y RT, presenta vomitos, dolor en region frontal
derecha y retroorbitaria y paralisis completa de los musculos extrinsecos oculares del ojo derecho.

RESULTADOS

En el TC se objetiva tumoracion en la topografia del seno cavernoso derecho de 16 mm; La puncién lumbar para descartar
carcinomatosis meningea: negativa. RMN craneal, angio RMN de TSA y cerebral: normal
De la analitica cabe destacar una hiponatremia, resultante de un sindrome paraneoplésico activo en la glandula pituitaria.

DISCUSION

Las metastasis intracraneales por carcinoma de laringe son poco comunes.

Los sintomas principales son el dolor retroorbitario, la oftalmoplejia y la ptosis palpebral.

A pesar de ausencia de hallazgos radiolégicos en una TC o RMN, la clinica es un criterio diagndstico de gran valor.
La supervivencia media es de unos 4-6 meses, aunque la radioterapia paliativa resulta Gtil para la mejorar la
sintomatologia.
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FRACTURA CERVICAL ¢ TRAQUEOTOMIA?

TEXTO: Vardn de 76 afios que presenta traumatismo con fractura de la vértebra T12 (Imagen 1). Durante su ingreso sufre un ileo paralitico
que se complica con una broncoaspiraciéon y parada respiratoria, que requiere intubacién. La intubacion es dificultosa y, tras varios intentos,
se consigue introducir tubo de ventilacion a través de un Fastrach®. Una vez estabilizado al paciente en la unidad de intensivos, se pide
nuestra colaboracion para la realizacién de una traqueotomia, ya que existe una resistencia elevada al flujo de aire. La exploracién cervical
pone de manifiesto un abombamiento del cartilago tiroides junto con crepitacion cervical y un hematoma en la escotadura yugular. Se decide
la realizacién de un TC para descartar lesiones a nivel de la via aérea superior. Material y Métodos En las imagenes existe una fractura de T1
con antero-espondilolistesis de C7 respecto de T1, de grado maximo, con compromiso del canal espinal y protrusiéon y obstrucciéon de la
traquea, observando en su interior el tubo de ventilaciéon. Se desestima la traqueotomia por el peligro de desestabilizar la fractura cervical y
aumentar el desplazamiento y compresién medular. El paciente es trasladado a un servicio de neurocirugia para la estabilizacion de la
fractura cervical. Dias después fallece a consecuencia de una sepsis por candidiasis generalizada. Discusién Por lo tanto, ante una fractura
cervical se debe tener en cuenta la posibilidad de lesiones medulares y lesiones en la traquea que pueden dificultar la realizacion de una
traqueotomia o complicar el pronéstico de las lesiones preexistentes con la propia traqueotomia.
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CARCINOMA SEBACEO EN CONDUCTO AUDITIVO EXTERNO

TEXTO:

INTRODUCCION

El carcinoma sebéceo es la diferenciacién sebacea de un adenocarcinoma. Es una entidad extremadamente rara. Se pueden
dividir en oculares y extraoculares. Se presentan generalmente en varones de edad avanzada. Forman nddulos cutaneos o
mucosos consistentes y amarillentos frecuentemente ulcerados de entre 1y 4 cm de tamafio. Su localizacién extraocular
maés frecuente es la regién cérvico-facial.

El diagnéstico es anatomopatolégico e inmunohistoquimico. El tratamiento es quirdrgico.

CASO CLINICO

Varén de 52 afios con una leve otorrea sin mas sintomas otolégicos. En la otoscopia se observa un nédulo amarillento
menor de un 1cm de didmetro en la pared inferior del CAE. TC informado como normal. Se explora quirirgicamente. Se
realiza la exéresis de un fragmento ovoideo de 0.7 x 0.5 x 0.2 cm que se envia al Servicio de Anatomia Patol6gica.

A nivel microscoépico se observan:

. I6bulos irregulares separados por tractos fibrosos

. células tumorales grandes de habito basaloide con marcado pleomorfismo celular, entremezcladas
con otras células de pleomorfismo claro

. células con diferenciacion sebacea

. bordes quirdrgicos libres

En la inmunohistoquimica se positivizan los reactivos EMA y CK.

Todos estos datos determinan que se trata de un carcinoma sebaceo de conducto auditivo externo.

DISCUSION

Este caso tiene un importante interés debido a su extrafia localizacién.. Las publicaciones que hacen referencia a otras
localizaciones parecen indicar que el prondstico de un paciente con las caracteristicas del nuestro es favorable. En
pacientes con bordes quirdrgicos libres la incidencia de recidiva es muy baja.
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NEUROFIBROMA CERVICAL

TEXTO:

INTRODUCCION

Los neurofibromas son tumores nerviosos periféricos benignos derivados de las células de Schawnn. EI 90% de ellos son
solitarios y el resto estan asociados a la neurofibromatosis tipo 1 (NF1) se ven en pacientes de entre 20 y 30 afios. Los
neurofibromas solitarios rara vez malignizan. La técnica de eleccidn para la aproximacion diagnostica es la RNM. La
actitud terapeUtica puede ser expectante en pacientes asintomaticos. En el caso de que presente sintomas o el diagnéstico
sea incierto, lo indicado es realizar la exéresis quirdrgica.

CASO CLINICO

Paciente de 32 afios con tumoracion submaxilar izquierda de 5 afios de evolucion Refiere pérdida de sensibilidad en lado
izquierdo de la cara.

En la exploracion fisica se palpa una tumoracion grande, no dolorosa ni adherida a planos profundos. Se solicita TC
cervical en el que se recomienda realizar RNM. La imagen es compatible con un neuroma en el espacio carotideo
izquierdo.

RESULTADOS

Se extirpa la lesion en su totalidad. Se envia la pieza al Servicio de Anatomia Patolégica. Se determina que la tumoracién
es un NEUROFIBROMA. El paciente evoluciona favorablemente resolviéndose la pérdida de sensibilidad en la cara. No
presenta secuelas de la cirugia.

DISCUSION

En este caso estamos ante un neurofibroma solitario de tipo intraneural con una leve sintomatologia neurolégica por lo que
se decidio realizar la exéresis total del tumor. Las series publicadas muestran un alto nivel de éxito, aproximadamente el 90
% de los pacientes no vuelven a tener sintomas sensitivos o recuperan la funcionalidad motora. Por lo tanto la actitud
llevada a cabo creemos fue la correcta.
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OTOSCLEROSIS EN LOS PACIENTES CON VERTIGO

TEXTO:

INTRODUCCION: La otosclerosis implica una distrofia del hueso del laberinto. Se calcula que la prevalencia de
otosclerosis clinica es de 0,3-0,7 % siendo mas frecuente en mujeres que en hombres. Aproximadamente un 2,5% de la
poblacién presenta signos histoldgicos sin sintomas.

La otosclerosis se caracteriza por una hipoacusia progresiva pero no es su Unico sintoma, también puede presentar una
variada sintomatologia vestibular.

MATERIAL Y METODOS: El objetivo de nuestro estudio es identificar pacientes con otosclerosis y caracterizar sus
presentaciones clinicas entre sujetos vistos por vértigo como principal sintoma. Para ello se estudian 40 pacientes entre el
afio 2000 y el 2010.

RESULTADOS: La edad media de los pacientes es de 43+/-13 afios. 20 son mujeres y 20 hombres. En 12 de ellos la
otosclerosis es unilateral y en 18 bilateral. La sintomatologia vestibular se clasifica en 5 cuadros bien definidos:

1. S. de Méniere: presente en 12 pacientes. Se trat6 con fluoruro sédico en todos los casos. 4 recibieron inyecciones
intratimpanicas de Gentamicina.

2. VPPB: presente en 13 pacientes. Las maniobras de recolocacién fueron el tratamiento en la fase aguda. Posteriormente
recibieron fluoruro sédico.

3. VER: se observo en 11 pacientes. En 6 de ellos el tratamiento fue fluoruro sédico.
4. Inestabilidad Crénica: tuvo lugar en 3 casos. Los 3 recibieron fluoruro sédico y 1 precisé rehabilitacion vestibular.

5. Neuritis Vestibular: sélo un paciente presenté una clinica similar a este cuadro. En la fase aguda recibi6 corticoides y
posteriormente se controld con fluoruro sédico.

CONCLUSIONES: La otosclerosis es una causa clara aunque infrecuente de vértigo. Las manifestaciones clinicas son
variadas. El tratamiento debe ser individualizado y el fluoruro s6dico es un buen arma terapedtica.
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ENFERMEDAD DE PAGET EN HUESO TEMPORAL

TEXTO: )
INTRODUCCION

La enfermedad de Paget se caracteriza por una excesiva resorcion 6sea por los osteoclastos seguida de una sustitucién de la médula por
tejido vascular conectivo fibroso. El hueso perdido es sustituido por hueso trabecular dispuesto de forma desorganizada. Esta usualmente
localizado pero en ocasiones puede ser generalizado.

MATERIAL Y METODOS

Mujer de 53 afios, fumadora sin otros antecedentes. Acude a consulta por hipoacusia progresiva del oido derecho, dolor en zona mastoidea y
de la articulacion temporomandibular derecha.

Otoscopia: se visualiza con dificultad la membrana timpanica derecha por redundancia dérmica de pared posterosuperior del CAE y exéstosis
de pared anterior. Ol de aspecto normal.

Audiometria: hipoacusia de transmisién con umbral auditivo en 50 db; timpanometria: no pudo realizarse y reflejos estapediales negativos ;
siendo normales dichas pruebas para el Ol, con umbral auditivo en 20db.

Posteriormente se realiza TC y RM ante la imposibilidad de visualizar correctamente el OD y la sospecha diagndstica de un colesteatoma.

RESULTADOS:

La paciente fué diagnosticada de una enfermedad de Paget de hueso temporal derecho , con Hipoacusia de transmisién con umbral en 50 db
y tratada con Actonel .

DISCUSION

La mayoria de los pacientes afectados presentan una hipoacusia de tipo mixto. Las bases histopatolégicas no estan bien demostradas. La
afectacion craneofacial conlleva cefalea y sordera por implicaciéon de huesecillos de la caja del timpano o por compresién craneal del canal
auditivo. El diagnéstico se realiza mediante pruebas de imagen. El tratamiento de eleccién son los bifosfonatos con suplem@ntOS de

calcio y vitamina D.

pagina 47



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

(Abstract Id.: 208

[Tipo: POSTER

IArea GENERAL
lutores: C. IBANEZ MUNOZ

M. TEJERO CAVERO

W.J. SALCEDO DE LA CRUZ
P. CRESPO ESCUDERO

A. SANCHEZ DEL HOYO
J.L. LACOSTA NICOLAS

ICentro de Trabajo: Hospital San Pedro

MANIFESTACIONES OTORRINOLARINGOLOGICAS DE LA SARCOIDOSIS. PRESENTACION DE DOS CASOS.

TEXTO:

INTRODUCCION:

La sarcoidosis se define como una enfermedad multisistémica de etiologia desconocida, que principalmente afecta a
pulmdn y a ganglios linfaticos.

La afectacion del sistema nervioso y de la glandula parétida es muy infrecuente.

Predomina en mujeres entre los 20 y 40 afios, raza negra y escandinavos.

El 80 % de los casos tienen una resolucion espontanea, y el resto cronifican con forma activa o recidivas periodicas.
MATERIAL Y METODOS:

Hemos revisado 2 casos de sarcoidosis que acuden a nuestro servicio en el Ultimo afio por parélisis facial bilateral y
Sindrome de Heerfordt. La edad de las pacientes era de 36 y 65 afios. Ambas habian sufrido astenia y dolores articulares.
RESULTADOS:

Se realizan pruebas de imagen en ambas pacientes (TC y RMN). PET en la mujer de 65 afios con captacion en cavum.

Se toman biopsias y el estudio histol6gico informa de tejido granulomatoso no caseificante compatible con sarcoidosis.

Se inicia tratamiento con corticoides orales, con mejoria clinica.

DISCUSION:

La paralisis facial periférica sin otros sintomas o signos radioldgicos es rara.

El Sindrome de Heerfordt es una inusual manifestacién de la sarcoidosis sistémica caracterizada por fiebre, uveitis,
parotiditis y paralisis facial periférica (4-5%).

La sarcoidosis suele aparecer en edades mas incipientes y su diagnéstico se confirma con estudio histopatolégico.

El tratamiento de eleccién es la corticoterapia y como segunda linea inmunomoduladores.
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TUBERCULOSIS LARINGEA: (CARCINOMA FICTICIO?

TEXTO: INTRODUCCION: La tuberculosis y el cancer son dos procesos que estan clinicamente muy relacionados, pudiendo aparecer
sincrénicamente o acontecer tras el diagnéstico y tratamiento de la neoplasia. La estructura mas frecuentemente afectada son las cuerdas
vocales (64%) y las bandas (35%). El origen de estas infecciones suele ser broncégeno. MATERIAL Y METODOS: Varén de 76 afios sin
antecedentes de interés con cuadro de disfonia, tos y odinofagia desde hacia 5 meses, con lesién ulcerada en banda izquierda que se biopsia
con resultado de carcinoma epidermoide. Se programa para MTL. RESULTADOS: TC de cuello y térax: engrosamiento supraglético. Cuerdas
normales. Nédulos pulmonares sugerentes de TBC antigua. Adenopatias cervicales bilaterales. Nueva biopsia intraoperatoria de banda que
informa de tejido granulomatoso, sin malignidad. Exéresis de ambas bandas sin carcinoma. Mantoux, baciloscopia y cultivo de biopsia positivo
para Mycobacterium tuberculosis Se inicia tratamiento con tetraconjugado antituberculostaticos durante 6 meses mejorando
singnificativamente. DISCUSION: La tuberculosis laringea es una enfermedad relativamente infrecuente, siendo hoy la lesién granulomatosa
mas frecuente de la laringe. Es rara su asociacién con el carcinoma de laringe. Aparece en edades tardias de la vida y en personas fumadoras.
Nuestro caso es no fumador. Los sintomas y signos mas frecuentes son la disfonia, tos y pérdida de peso. Las adenopatias cervicales son
poco frecuentes. El diagndstico se confirma por biopsia y aislamiento de bacilo en esputo. El tratamiento de eleccion son los
antituberculostaticos.
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ABORDAJE COMBINADO ENDOSCOPICO Y TRANSCRANIAL DE ENCEFALOCELE NASOETMOIDAL

TEXTO: Introduccién Los meningoencefaloceles presentan complicaciones variadas requiriendo ser reparados mediante técnicas abiertas,
como endoscépicas endonasales, siendo mas frecuentemente usadas exitosamente. Presentamos el caso de una paciente con un gran
encefalocele de base de craneo anterior postquirdrgico requiriendo reparacién transcraneal y endoscépica con un resultado 6ptimo. Caso
Clinico Mujer de 47 afios intervenida 1.5 afios antes por fistula de LCR mediante craniotomia frontal. Presenta recidiva de la fistula con una
meningitis secundaria. A la exploraciéon nasal existe una masa polipoidea bilateral. El estudio de imagen (TC y RM cerebrales), muestra un
gran encefalocele. Quirargicamente se aborda de manera, transcranial y endoscépica, resecando el encefalocele herniado por el defecto de
2,5 cm., previos Draft 1B bifrontal y turbinectomia media bilateral. Se ocluye el defecto con fascia lata intradural, epidural y extradural, y el
defecto 6seo con septum nasal. Se coloca drenaje lumbar y tratamiento antibiético con adecuada recuperaciéon en dos semanas. No se ha
presentado recidiva de la fistula después de 9 meses. Discusion Los encefaloceles/meningoencefaloceles, anteriores del craneo constituyen un
14% de patologias abordables combinadamente por neurocirugia y otorrinolaringologia, pero el uso de la técnica puramente abierta
transcranial desde 1929 se ha visto complementada, y reemplazada por las técnicas endoscépicas endonasales desde 1981, siguiendo
criterios definidos. En nuestro caso el gran defecto asociado al encefalocele obligé a realizar un abordaje combinado, pero la escogencia de la
técnica depende de cada paciente y la juiciosa planeacién quirtrgica que logre integrar colgajos autélogos adecuados evitando recidivas y
complicaciones.
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APLICACION DE LA GASTROSTOMIA ENDOSCOPICA PERCUTANEA EN ORL

TEXTO: INTRODUCCION La gastrostomia en los pacientes oncoldgicos de cabeza y cuello permite un apropiado aporte nutricional y por tanto
un buen estado general, lo que permite una mejor tolerancia y cumplimiento de los tratamientos. DISCUSION La P.E.G es una buena opcién
para la nutricién de nuestros pacientes que presenta importantes ventajas, tanto por la baja morbi-mortalidad que presenta la técnica como
por la buena aceptacién social que obtiene, evitando los problemas nasales y esofagicos y por el bajo coste que supone. Se realiza un repaso
de las principales indicaciones ORL que pueden precisar esta técnica. CONCLUSION En nuestro servicio se realiza la gastrostomia percutanea
a los pacientes oncol6gicos que requieren nutricion enteral durante mas de 8 semanas. Su tolerancia por parte del paciente es buena y las
complicaciones generalmente menores. La PEG deberia sustituir a la sonda nasogastrica y a la gastrostomia quirdrgica en un futuro en
pacientes con esperaza de vida limitada.
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SCHWANNOMA INTRAPAROTIDEO

TEXTO:
Introduccién

El schwannoma (neurilemmoma o neurinoma) es un tumor primario benigno que se origina en las células de Schwan de la vaina neural de los nervios o raices nerviosas.

Su localizacion intraparotidea es muy infrecuente. La exploracion habitual no permite el diagnéstico etioldgico y sin embargo la extirpacion quiriirgica se acompafa de un
importante riesgo de paralisis facial.

Caso Clinico:

Var6n de 62 afios con tumoracion parotidea derecha de afios de evolucion, sin clinica asociada. La ecografia y la tomografia axial computarizada (TAC) muestran 2 iméagenes
nodulares y bien delimitadas de unos 3,5 y 4,5 cm, compatibles con adenoma pleomorfo. El estudio citolégico mediante puncion aspiracion (PAAF) es negativo para células
malignas y también sugestivo de tumor mixto. La parotidectomia subtotal derecha, extirpa una doble tumoracién de ambos I6bulos parotideos con aspecto quistico. En el post-
operatorio inmediato el paciente presenta paralisis facial del lado derecho grado IV de House-Brackmann, que se recupera parcialmente al mes de la intervencién (grado 11).

El diagndstico anatomo-patoldgico es de schwannoma intraparotideo derecho .

Discusion

Los schwannomas intraparotideos del nervio facial son muy raros, con menos de 100 casos publicados en la literatura mundial. La forma habitual de presentacion es una masa
parotidea asintomatica de lento crecimiento. El diagnostico preoperatorio resulta dificil al no haber hallazgos radiolégicos definitivos y no siendo atil la PAAF. La mayoria son

diagnosticados postoperatoriamente, con grave riesgo quir(irgico para el nervio facial.
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FISTULA ARTERIO-VENOSA PAROTIDEA

TEXTO:

INTRODUCCION

Las fistulas arteriovenosas son una de las complicaciones de traumatismos vasculares que no son tratados adecuadamente.
Sus principales causas etioldgicas son las heridas de guerra, los disparos de arma y las pufialadas, por lo que no son muy
frecuentes en nuestro entorno en la actualidad.

MATERIAL Y METODOS

Acude a consulta un paciente por presentar formacién nodular infra-auricular izquierda, de dos afios de evolucién sin otra
asintomatologia asociada. A la palpacion se muestra una formacion localizada en el polo posterior parotideo izquierdo que
es rodadera y bien delimitada.

Como pruebas complementarias se le realiza ECOGRAFIA parotidea, cuyo informe describe adenopatia de caracteristicas
inflamatorias y TAC cervical en el que se confirma la existencia de una masa que capta contraste alcanzando rasgos
vasculares con la existencia de un vaso aferente.

RESULTADOS

Con el estudio de imagen se llega al diagnéstico de Fistula Arteriovenosa de localizacion parotidea izquierda dependiente
de la Arteria Carétida Externa.

Dada la edad de paciente y la escasa sintomatologia que la fistula A-V produce, se decidi6 realizar un seguimiento
evolutivo.

DISCUSION

Las fistulas arteriovenosas y los aneurismas traumaticos falsos son complicaciones de traumatismos vasculares.

Su principal etiologia se debe a heridas de armas y también cirugia vascular reciente.

La sospecha diagndstica es por la clinica.

La confirmacion diagndstica se realiza por arteriografia, prueba que permite plantear la mejor opcién terapéutica.

El tratamiento de las Fistulas A-V es la division de la fistula y la reconstruccién de la arteria y la vena, con ligadura de la
vena.
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CUERPO EXTRANO ESOFAGICO

TEXTO: INTRODUCCION:
INTRODUCCION.

La ingestion de cuerpos extrafios accidentalmente es una entidad frecuente para los otorrinolaringélogos. EI primer
estrechamiento fisiologico de la via aerodigestiva superior lo constituye la boca de Killian en el eséfago superior,
localizacion frecuente de esta patologia.

MATERIAL Y METODOS.

Presentamos el caso de un varon de 39 afios, fumador y bebedor habitual, que de forma accidental ingiere su propia
protesis dental.

Refiere disfagia para sélidos y liquidos y cierta sensacién disnéica. A la exploracion se objetiva retencion de saliva en oro e
hipofaringe.

La radiografia lateral y la TC demuestran el cuerpo extrafio esofagico.

Se decide extraccion del cuerpo extrafio mediante cervicotomia lateral izquierda y esofagotomia.

DISCUSION.
Ha de tenerse en cuenta las caracteristicas del cuerpo extrafio (punzante, cortante) por las posibles complicaciones como la
perforacion esofégica.

Muchos de los cuerpos extrafios en esdfago superior pueden ser extraidos mediante endoscopia. En este caso se decidio la
extraccion quirdrgica por perfilarse mas segura.
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LARINGOCELE MIXTO ASINTOMATICO

TEXTO:

INTRODUCCION.

El laringocele es una dilatacion quistica generalmente llena de aire , que procede del saculo del ventriculo laringeo y puede extenderse al espacio paralaringeo.

Se clasifican en internos externos o mixtos, segtn su relacién con la membrana tirohioidea.

MATERIAL Y METODOS.

Paciente varén de 78 afios, fumador de 20 cigarrillos al dia y diabético. Acude a consulta por disfonia de varios meses de evolucién, no asociada a disfagia ni otra sintomatologia.

A la exploracion se aprecia una lesion excrecente en tercio medio y posterior de la cuerda vocal izquierda, y abombamiento de la banda del mismo lado sobre todo en el tercio
anterior. La hemilaringe izquierda esta paralizada. No se palpan adenopatias cervicales.

La TC revela una lesion quistica con contenido aéreo y mucoide que desplaza la laringe en el lado izquierdo, atraviesa la membrana tirohioidea y continua a través de ésta. Es
compatible con laringocele izquierdo.

Se decide realizar microcirugia endolaringea y toma de biopsia, cuyo resultado es carcinoma epidermoide.

Con el diagndstico de neoplasia laringea, se decide tratamiento quirdrgico mediante laringectomia total, previa diseccion del laringocele externo y vaciamiento cervical funcional
izquierdo

DISCUSION /CONCLUSION
El laringocele es una patologia infrecuente, 5% de la patologia benigna laringea.

Su etiopatogenia es desconocida,aunque seguramente intervienen factores congénitos y adquiridos, obstruyendo el orificio sacular originando mecanismos valvulares y aumento de
la presion transglética.

Es conocida la asociacién de laringocele y céncer laringeo, por lo que siempre hemos de descartar la patologia maligna en esta rara entidad.
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SINDROME DE PFEIFFER. A PROPOSITO DE UN CASO.

TEXTO: INTRODUCION El sindrome de Pfeiffer (SF) es una craneosinostosis que puede presentar obstruccién de la via aérea en relacién con
hipoplasia mediofacial, obstruccién nasal y anomalias traqueales. CASO CLINICO Recién nacido varén. Aspecto dismérfico, proptosis ocular,
hipoplasia maxilar, retrognatia, nariz ganchuda (Fig.1) y pulgares gruesos (Fig.2). Ingresa con estridor inspiratorio y tiraje. La
fibroendoscopia demuestra estenosis importante de ambas coanas. TAC: inicio de cierre de la sutura coronal, cierre inferior de la sutura
metdpica con reduccion de fosa anterior y 6rbitas(Fig.3), hipoplasia maxilar, estenosis de coanas, estenosis de ambos conductos auditivos
externos y fusién de C2-C3 y C6-C7. Estudio genético: mutacién en FGFR2. Se decide intubacién orotraqueal y traqueostomia. DISCUSION El
SF es una acrocefalosindactilia originada por una mutacién en el receptor del factor de crecimiento de los fibroblastos (FGFR1 o FGFR2).
Afecta a 1/100,000 individuos. La hipoplasia maxilar ocasiona falta de desarrollo de las 6rbitas con exoftalmos y dafio corneal por exposicion,
estenosis coanal, menor calibre faringeo y laringeo y distress respiratorio. Raramente anomalias traqueales. Puede presentar estenosis del
conducto auditivo externo e hipoplasia del oido medio. Las anomalias de la via aérea superior son la causa mas importante de mortalidad. El
tratamiento es la reconstruccién quirlirgica. Precozmente para evitar la compresion cerebral y expandir las érbitas. Posteriormente para
reducir el exoftalmos, la hipoplasia mediofacial y la estenosis de coanas. CONCLUSION El SF es una enfermedad genética rara que cursa con
craneosinostosis. La obstruccion de la via aérea superior es una complicacién que debe valorarse de manera precoz.
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DISFUNCION DE LAS CUERDAS VOCALES EN LA INFANCIA Y ADOLESCENCIA. APROPOSITO DE UN CASO.

TEXTO: INTRODUCION La disfuncién de las cuerdas vocales (DCV) o asma laringeo, se caracteriza por episodios paroxisticos de adduccion de
las cuerdas vocales durante la inspiracién y/o expiracién conduciendo a episodios de disnea y estridor. CASO CLINICO Mujer de 13 afios con
historia de asma en relacién con el ejercicio. Ingresada en el Servicio de Pediatria por presentar episodio de estridor y disnea. Funcién
pulmonar: aplanamiento de la curva inspiratoria y menor de la curva espiratoria (Figura 1). Fibrolaringoscopia: adducién de las cuerdas
vocales tanto durante la inspiracién como la espiracion, objetivandose abducién con la tos (Figura 2). Evaluacién psicolégica: adolescente
competitiva sin ganancia secundaria. Se instaurd tratamiento de terapia de la voz para reducir la tensién de los musculos laringeos, disminuir
la hiperfuncién vocal y mejorar el control respiratorio. DISCUSION La DCV puede ocurrir en nifios y adolescentes, fundamentalmente en
mujeres. El ejercicio es una causa comun en el grupo pediatrico, lo que favorece que se diagnostique como asma. Se ha asociado a reflujo
gastroesofagico y trastornos psicolégicos. La espirometria muestra signos de obstruccion extratoracica durante los sintomas. El diagnostico se
confirma mediante fibroendoscopia observando la adducién de las cuerdas vocales durante la inspiracién, expiraciéon o ambas. El tratamiento
se basa en la eliminacién de los factores precipitantes, la psicoterapia y la terapia de la voz. CONCLUSIONES La DCV puede diagnosticarse
errbneamente como asma conduciendo al uso inadecuado de medicacién y ocasionalmente de intubacién traqueal o tragueotomia. La
fibrolaringoscopia es el “gold estandar” para el diagnéstico. Es importante su reconocimiento para evitar tratamientos innecesarios.
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GRANULOMATOSIS DE WEGENER. MANIFESTACIONES OTORRINOLARINGOLOGICAS. A PROPOSITO DE UN CASO.

TEXTO: Introduccién: La Granulomatosis de Wegener (GW) se caracteriza por una vasculitis granulomatosa necrosante de las vias
respiratorias superiores e inferiores y los glomérulos renales. Caso clinico: Varén de 46 afios con otitis media aguda recurrente e hipoacusia,
rinorrea, cefalea y tos con astenia y pérdida de peso. Serologia VIH negativa. TAC toracico: nédulos pulmonares cavitados. TAC de senos:
ocupaciéon de ambos senos maxilares y fosa nasal izquierda. C-ANCA 1/640. Biopsia de mucosa nasal: vasculitis necrotizante. Estudio renal
sin alteraciones. Tratamiento con ciclofosfamida y esteroides. Discusién: La GW se caracteriza por una vasculitis granulomatosa necrosante de
pequefios vasos de etiologia desconocida. Clasicamente involucra las vias aéreas superiores, pulmones y rifiones. Las manifestaciones clinicas
iniciales de la enfermedad suelen ser las de una afeccion de las vias respiratorias superiores. La otitis media es frecuente con pérdida auditiva
de tipo conductivo debida a dafio de las trompas de Eustaquio o perforaciones timpanicas. La afectacion pulmonar se presenta en el 87%. Los
signos radiolégicos incluyen infiltrados pulmonares y nédulos. La cavitaciéon ocurre en el 50% de los casos durante la enfermedad. El
diagnéstico se basa en la clinica caracteristica, la presencia de anticuerpos anticitoplasma de los neutrofilos (ANCA-c) y la evidencia de
lesiones de vasculitis granulomatosa necrosante en muestras biopsicas. El tratamiento se basa en la administracién de inmunosupresores y
antinflamatorios esteroides. Conclusién: La GW debe sospecharse en individuos con sintomas respiratorios y renales persistentes. El
diagnéstico se confirma mediante estudios de imagen, determinaciéon de ANCA y el estudio anatomopatolégico. El pronéstico de los pacientes
mejora con la administracion precoz del tratamiento.
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SINDROME DE DEHISCENCIA DEL CANAL SEMICIRCULAR SUPERIOR: DOS FORMAS DE PRESENTACION

TEXTO:

INTRODUCCION:

El Sindrome de Dehiscencia del Canal Semicircular Superior se ha caracterizado por vértigo y nistagmo relacionados con
sonidos fuertes o estimulos como el cambio de presién. Podemos encontrar pérdida de audicién conductiva, medida por
audiometria estandar, en pacientes sin evidencia de patologia en oido medio .

MATERIAL Y METODOS:

Paciente mujer de 47 afios que acude a consulta presentando clinica de varios afios de evolucién de vértigo inducido por
ruido. Una prueba de Tullio revel6 nistagmo al presentar un ruido de 2.000 dB a 3000 Hz. La audiometria de tonos puros
revel6 una audicioén normal bilateral. Imagenes de tomografia computarizada demostraron los canales superiores
dehiscentes, sin ninguna otra alteracion.

Paciente varon de 66 afios, con pérdida de audicion en el oido derecho sin otros sintomas. La prueba audiol6gica revela en
OD hipoacusia de transmision, mayor en las frecuencias mas graves. La diferencia entre via aérea y dsea es importante,
hasta de 30 a 40 dB por debajo de 2000 Hz y pérdida auditiva neurosensorial bilateral en las frecuencias agudas. Reflejos
acusticos intactos. La prueba de Weber esta lateraliza al oido afectado. La radiologia demostro la DCSS.

CONCLUSIONES:

El diagnéstico de SSCD se alcanza por una historia dirigida, la documentacion del nistagmo evocado por el sonido y la
presion, y la radiologia. La presentacion clinica de estos pacientes a menudo imita enfermedades del oido medio como
otosclerosis, pero los reflejos acusticos ayudan en la identificacion de los pacientes con una pérdida conductiva. El
tratamiento consiste en la evitacion de los estimulos precipitantes. El tratamiento quirGrgico, se considera en pacientes con
sintomas mas severos.
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OTITIS EXTERNA MALIGNA: UNA COMPLICACION POCO FRECUENTE.

TEXTO: INTRODUCCION La otitis externa maligna es una infeccién que involucra al hueso temporal y tejidos adyacentes, siendo una
complicacion relativamente rara de una otitis externa. Ocurre principalmente en personas inmunodeprimidas, diabéticas, afiosas, etc. El
patégeno mas frecuentemente involucrado es Pseudomona aeruginosa. El diagnostico requiere anamnesis, cultivo de las secreciones Gticas y
estudios por imagenes (TAC, Tc 99, Ga 67). El tratamiento consiste en tratar de corregir el estado de inmunosupresién, controlar la diabetes,
tratamiento local del CAE, ATB sistémicos, y en algunos pacientes, cirugia. MATERIAL Y METODOS Varén de 47 afios, diabético tipo I, remitido
por otorrea, otodinia intensa y pardlisis facial completa derecha. La exploraciéon ORL revela una estenosis marcada del C.A.E. derecho y
granulaciones, signo del trago positivo y otorrea fétida. RESULTADOS Se realiza toma de la otorrea y se envia a cultivar la cual es positiva
iginosa. La TC revela erosion y destruccion de la apéfisis mastoides, compatible con osteomielitis. RM se objetiva afectacién de la
apofisis mastoides de partes bandas de unos 4 x 1,5 cm Se instaura tratamiento empirico con antibiético tépico y endovenoso con ceftazidima
y levofloxacino, mejorando la infeccién, aunque persiste la paralisis facial. CONCLUSIONES EI tratamiento debe instaurarse de manera precoz,
requiriendo ingreso con antibioterapia sistémica y control de su inmunodeficiencia, ya que sino se trata adecuadamente la mortalidad
asciende hasta 67% cuando se acompafia de pardlisis facial. Es una patologia cada vez menos frecuente, debido a los avances clinico-
terapéuticos y métodos de diagndsticos cada vez mas certeros.
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ABSCESO PERIAMIGDALINO PRODUCIDO POR NEISSERIA MENINGITIDIS

TEXTO: .
Introduccioén:

Neisseria meningitidis es un coco gram negativo capaz de generar infecciones meningeas y sepsis
meingocoécicas por diseminacidn hematégena en portadores nasofaringeos. En un pequefio
porcentaje el meningococo puede asentarse en localizaciones extrameningeas.

Presentamos un caso de infeccion faringo-amigdalar:
Caso Clinico:

Nifio de 2 afios de edad que acude al servicio de urgencias por irritabilidad, rechazo de tomas y
dolor de oido derecho de 24 horas de evolucién. En las Gltimas horas le ha aparecido un edema
facial derecho.

A la exploracién encontramos a un nifio irritado, afebril, con una inflamacién difusa del lado
derecho de la cara, no dolorosa al tacto. La palpacién cervical manifiesta un empastamiento
submandibular derecho, con alguna adenopatia de aspecto inflamatorio en cadena yugular. En la
exploraciéon faringea, dificultosa por un discreto trismo, observamos una amigdala palatina
derecha abombada y enrojecida donde, con los esfuerzos nauseosos, se produce la salida
espontanea de una secrecidon abundante blanco-amarillenta y cremosa, de aspecto purulento. El
frotis de dicha secrecién obtuvo un crecimiento del 100% de Neisseria meningitidis. La ecografia
cervical nos permitié descartar la existencia de otras colecciones parafaringeas.

Con el diagnostico de absceso periamigdalino derecho y celulitis facial iniciamos tratamiento con
Cefotaxima y Clindamicina IV con buena evolucion clinica.

Discusion:
Aunque en la literatura encontramos al menos, 12 casos de infeccién de vias aéreas superiores

causadas por Neisseria meningitidis; el papel del meningococo como causa de faringitis es
controvertido. El caso clinico presentado creemos que confirma esta posibilidad.
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HALLAZGO CASUAL DE UN LINFOMA NO HODGKIN EN BASE DE LENGUA

TEXTO:

Introduccién:

Hay muy pocos casos descritos en la literatura de linfomas no Hodgkin localizados en la base de lengua. Sus
manifestaciones clinicas suelen ser escasas, retrasando el diagndstico y empeorando el pronéstico de la enfermedad.

Caso Clinico:

Varén de 64 afios, con antecedentes de diabetes, hipertension arterial, hipercolesterolemia, insuficiencia renal, marcapasos
por trastornos de conduccién con sincopes secundarios, polineuropatia, ictus isquémicos y epilepsia secundaria, con
multiples tratamientos. Ingresa de urgencias en el servicio de neurologia por presentar bruscamente un cuadro de
hemiparesia, disartria y desconexién del medio, diagnosticandose de infarto lacunar en protuberancia.

Durante el ingreso sufre una epistaxis, remitiéndose al servicio de otorrinolaringologia para valoracion. Tras la retirada del
taponamiento nasal, observamos a un paciente que habla con una voz engolada. La exploracion fibroscépica de las fosas
nasales y el cavum es normal, pero al llegar a hipofaringe parece observarse una discreta protrusién submucosa de la base
de la lengua, palpandose una gran tumoracién, que se confirma posteriormente mediante el estudio de imagen.

A través de una puncién dirigida por ecografia se obtiene el diagnéstico anatomopatoldgico de linfoma no Hodgkin
fenotipo B.

Discusion:
Supusimos que la disartria formaba parte del cuadro neurolégico que motivé la urgencia. Pero la epistaxis nos condujo de

forma casual a descubrir la tumoracion de la base de la lengua, causa de su mala articulacion fonatoria.
La puncién guiada por ecografia evité la realizacion de una biopsia bajo anestesia general, permitiéndonos llegar a este sorprendente

diagné6stico
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PROPTOSIS OCULAR UNILATERAL COMO COMPLICACION DE UN RABDOMIOSARCOMA ALVEOLAR

TEXTO: )
INTRODUCCION

El rabdomiosarcoma alveolar es un sarcoma agresivo que representa el 30% de los
rabdomiosarcomas. Es el segundo en frecuencia después del rabdomiosarcoma embrionario.
Tienen un pico de incidencia entre 10-25 afios. Se presenta frecuentemente en partes blandas de
extremidades, aunque también puede localizarse en cabeza, cuello, regién perineal, region
paraespinal y senos paranasales

MATERIAL Y METODOS

Paciente de 18 afios, de raza negra, su familia es originaria de Africa. Acude al Servicio de
Urgencias por proptosis y epifora del ojo derecho en contexto de un traumatismo contuso.

A la exploracion:

- Nasofibroendoscopia: cornetes hipertréficos y lesién blanquecina en techo de fosa nasal
derecha.
- No pérdida de vision con limitacién a la movilidad ocular.

RESULTADOS

Se pide TAC y RNM de macizo facial que informan de una masa en seno maxilar derecho,
etmoidal, orbita derecha y fosa craneal anterior con infiltracion meningea de caracteristicas
malignas. Es derivado al servicio de ORL de Valladolid. En el diagnéstico de extensiéon, presenta
adenopatias laterocervicales. Se toma biopsia de la masa blanca, dura y no vascularizada de la
fosa nasal y se realiza PAAF de masa submandibular derecha. Resultado: rabdomiosarcoma
alveolar parameningeo estadio IlIl con metastasis cervicales. Inmunohistoquimica: células
desmina y miogenina positivo. Se inicia tratamiento con QT.

CONCLUSION-DISCUSION

Los rabdomiosarcomas alveolares son entidades muy poco frecuentes y de mal pronéstico que
aparecen en la adolescencia. El diagnéstico es anatomopatolégico y el tratamiento consiste en la
cirugia, QT y RT dependiendo del estadio en el que se encuentre.

"
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MEMORIA ANUAL 2011. Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja

RESUMEN

Memoria de la actividad desarrollada en la revista en el periodo 2010-2011.

Se trata de una publicacién on-line de acceso abierto de contenido biomédico (Otorrinolaringologia).
Durante el periodo 2010-2011 se han publicado 16 articulos que se han agrupado en un volumen anual.

Palabras clave: Otorrinolaringologia, revista, acceso abierto

ANNUAL REPORT 2011. Journal of Castilla y Ledn, Cantabria and La Rioja Otorhinolaryngology Society

SUMMARY

Annual report of the activity in the magazine in the period 2010-2011.

This is an on-line publication of biomedical content open access (Otorhinolaryngology).

During the 2010-2011 period have been published 16 articles are grouped into an annual volume.

Keywords: Otorhinolaryngology, journal, open access
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INTRODUCCION

En la Asamblea General celebrada en el XVIII Congreso de Zamora en 2010
se decidio llevar a cabo las gestiones necesarias para crear una revista.

En el periodo comprendido entre junio de 2010 y junio de 2011 se ha ido
dotando la estructura de lo que es un medio de comunicaciéon promovido por
los socios y dirigido a los socios.

En la presente memoria anual se resumen las actividades realizadas en el
periodo 2010-2011 y los objetivos para el periodo 2011-2012.

Parte de estos contenidos fueron expuestos por el Director en la ponencia
presentada en el XIX Congreso celebrado en Santillana del Mar' (dias 3 y 4 de
junio de 2011).

OBJETIVOS

Misién:
Crear una herramienta de comunicacion cientifica entre los socios en formato
electronico via web on-line
Potenciar la publicacion de los contenidos cientificos generados por los
miembros de la Sociedad.
Vision:
La herramienta ha de llegar a convertirse en el canal de comunicacion
cientifica preferente entre los socios
Lineas estratégicas:
1- Crear una publicacién on-line
2- Periodicidad: continua
3- Conseguir que la revista alcance los criterios de calidad publicados por
la plataforma Latindex? a los que se acoge la plataforma E-revistas de
CsIC®.
4- Situar la revista en uno o varios repositores especializados
5- Situar la revista en los buscadores especializados
6- Consolidar la publicacién manteniendo la continuidad incrementando los
contenidos y elaborando un reglamento
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GESTIONES REALIZADAS

1- Formacién del Comité Editorial
El Consejo editorial esta formado por los miembros de la Junta Directiva y el
Comité Editorial especificamente constituido para la gestion de la revista.
La Junta Directiva se modifica siguiendo las normas recogidas en el estatuto
de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja.
El Comité Editorial se actualiza permanentemente puesto que pueden entrar o
salir miembros en cualquier momento.
Al menos 2/3 de los miembros del Comité Editorial no formaran parte de la
Junta Directiva.

Comité Editorial hasta el 4 de junio de 2011:
Director: José Luis Pardal Refoyo (Zamora)

Comité Editorial:

Marta Bascones Garcia (Santander)

Dario Morais Pérez (Valladolid)

Angel Mufioz Herrera (Salamanca)

Manuel Tapia Risuefo (Ponferrada)

Antonio Sanchez del Hoyo (Logrofo)

Jaime Santos Pérez (Valladolid)

Luis Angel Vallejo Valdezate (Valladolid)

2- Listado de distribucion e-mail (socios)

3- Creacibn de pagina web. Alojamiento en  Google-sites:
http://sites.google.com/site/revistasociedadoriclcrpublic/home

4- Dominio web: http://www.revistaorl.com

5- Gestion en: www.domiteca.com

6- Acreditacion de Calidad de la web: HON code y Web Médica Acreditada
(Colegio de Médicos de Barcelona)

pagina 68


http://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/home
http://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/home
http://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/home
http://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/home
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/
http://www.revistaorl.com/
http://www.domiteca.com/
http://www.domiteca.com/
http://www.domiteca.com/
http://www.domiteca.com/

Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Volumen 2
ISSN 2171-9381 Ne 4

MEMORIA ANUAL 2011. Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja

coos

HoNcode
« ¢ ¢ Health On the Net Feundation

en fr|de|sp|it|du|ru|pr

Estado de la certificacion HONcode:

Revista de la Sociedad Otorrinolaringologica de
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
Esta en conformidad con los principios de HONcode

Revista de la Sociedad Otorrinolaringologica de
Castilla y Leén, Cantabria y La Rioja

Direccion del sitio web: http:iiwww.revistaorl.com/
N® HONcode de identificacion

Nombre del sitio web:

CERTIFICADO

PefSDnalizﬂda' HONConduct257149
Facha de revisian micial: 17 Dec 2010

Vahdez del cerificads 21 Dec 2010 - Dec 2011
Fecha de a Gltima wvisit 18 May 2011

Esia certificado confirma la revision del sitio web por el equipo HOMcode en la fecha
indicada. El portal respata y se comgromete con los 8 pancipios suspiciados por el Codigo
de Conducta HON (HONcode)

Web Médica Acreditada

Catalén | Inglés | Francés

Codigo WMA Nombre de la web URL
Revista de la Sociedad
1848 Otorrinclaringologica de Castillay  http://www.revistaorl.com

Leon, Cantabra y La Rioja

Web de interés para: Médicos Especialistas
Medicina Familia/General
Estudiantes de Medicina
Otros profesionales de la salud

31/01/201

Ultima revision; 31012011

Cadigo de conducta | Indice de Webs Acreditadas | Contactar
Si quiere mas informacion acceda a wma,comb.es

WEB

—— 4 medica
Coi degl Oficial de Metges deBarcekna acredltada
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7- Numero ISSN 2171-9381
La Oficina del ISSN asigna la siguiente denominacion abreviada:

Rev Soc Otorrinolaringol Castilla Leon Cantabria La Rioja

8- Elaboracion de plantillas en formato Word_rtf para los distintos tipos de
publicacion (trabajos, revisiones bibliograficas, casos clinicos,
monografias-libros, poster). Las plantilas pueden descargarse
directamente de la web.

9- Elaboracién de las normas de publicacion (version 1)*. La revista se
ajusta a las normas de uniformidad para manuscritos para las revistas
biomédicas elaboradas y revisadas periddicamente por la Asociacion de
editores de publicaciones biomédicas®

10-Solicitud para incluir la revista en repositores

DOAJ
E-revistas / Latindex
Dialnet

La revista fue aceptada en el repositor DOAJ (Directory of Open Access
Journals)® el 21 de marzo de 2011.

En el momento actual queda pendiente la inclusién en la plataforma E-
revistas.

La ficha en DOAJ:

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldégica de Castilla y Ledén, Cantabria y La Rioja

ISSN: 21719381

Subject: Otorhinolaryngology

Publisher: Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
Country: Spain

Language: Spanish

Keywords: medicine, ear, nose, throat disorders

Start year: 2010

Publication fee: No --- Further Information

License:
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11- Establecer el procedimiento y procesos de publicacién de los articulos
desde su recepcién hasta la publicacion en la web.

Dicho procedimiento fue expuesto en el Congreso. Queda resumido en
la diapositiva siguiente.

ESTRUCTURA

Web: www.revistaorl.com
Base de datos

E-mail

Legal: ISSN

Propiedad: Creative Commons

Plantillas word
Calidad web: certificados

Publicacion: soporte pdf

REPOSITOR Open Access
Researchgate

DOAJ

E-Revistas

Criterios de calidad:
-comité editorial
-sistema de evaluacion,
normas

-evaluadores

www.revistaorl.com

PROCESO

- recepcion mail
2- respuesta mail

3- envio evaluadores
4- correcciones
B-aceptacion

6- maquetacion pdf

- carga a web
8- carga al repositor

9- comunicacion suscriptores

RESULTADO

Accesibilidad
: Indexacion DOAJ

Comunicacion
*Conocimiento
*Opinion

CONTENIDOS

*Articulos

*Posters

Cartas al Editor (opinion

- CADA ARTICULO UN N°

- LOS NUMEROS SE
AGRUPAN EN UN VOLUMEN
ANUAL

SOPORTE
Web - pdf
CDR (DL, ISSN)

REVISTA

pagina 71



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Volumen 2
ISSN 2171-9381 Ne 4

MEMORIA ANUAL 2011. Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja

12- Carga de los datos y metadatos de cada publicacion en el repositor.
Los articulos publicados figuran debidamente indexados en la
plataforma del repositor DOAJ.

OIRECTORY OF
OPEN ACCESS

JOURNALS

s belong to: Revista de la Sodedad Otorninolaningologica de Castilia
antabria v La loja

My Jouenals| ‘Adad new articta|  [Tonrnal publishing into|  [Upload Fiie|  [1icensas]

Pages | Title Hlllm.
- =g - Y
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eages | e dit ek
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235243 |\ ppr CASES REFORT B 'D.:.m

Pages | Tithe Edit [Detete
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13- Comunicacion puntual a los socios-suscriptores de las novedades y
articulos publicados por correo electronico

10
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RESULTADOS

1- La revista se publica de forma continua en la pagina web
www.revistaorl.com.

La pagina admite las suscripciones RSS a los cambios en el sumario y
la busqueda en la misma pagina.
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2- Indice de numeros publicados hasta el XIX Congreso:
Afo 2010. Volumen 1.
ANO 2010. VOLUMEN 1. (volumen completo)
N° 0- Presentacion
N° 1- Normas de publicacion
N° 2- Comunicaciones libres del XVIII Congreso. Zamora 28 y 29 de mayo de 2010
N°3- PATOLOGIA VOCAL VALORADA EN LA UNIDAD DE FONIATRIA DEL HOSPITAL
VIRGEN DE LA CONCHA DE ZAMORA DURANTE EL ANO 2009
N°4- COMPLICACIONES DE LA CIRUGIA TIROIDEA
N°5- ESTENOSIS VESTIBULAR NASAL: CASO CLINICO
N°6- TROMBOFLEBITIS DEL SENO CAVERNOSO. A PROPOSITO DE UN CASO
N°7- SIALOMETAPLASIA NECROTIZANTE. A PROPOSITO DE UN CASO
N°8- MENINGOCELE TRANSETMOIDAL Y MENINGITIS RECURRENTE. A PROPOSITO DE
UN CASO
N°9- CAUSAS OTORRINOLARINGOLOGICAS DE SINDROME DE CLAUDE-BERNARD-
HORNER
N°10- CRIBADO NEONATAL DE HIPOACUSIA EN EL AREA DE SALUD DE ZAMORA.
EXPERIENCIA DE 7 ANOS
N°11- SINDROME DE HORNER TRAS AMIGDALECTOMIA
N°12- ADENOMA PLEOMORFO DE GLANDULAS SALIVARES MENORES: TUMORACION
INFRECUENTE EN REGION BASILINGUAL
N°13- ESTUDIO DE LA INERVACION ENTRE LA CELULA CILIADA Y LA NEURONA
AUDITIVA
Afio 2011. Volumen 2.
N°1- SINDROME DE WILLIAMS-BEUREN. ESTUDIO DE UN CASO
N°2-LINFOEPITELIOMA PAROTIDEO. UN HALLAZGO INFRECUENTE
N°3- Comunicaciones libres del XIX Congreso. Santillana del Mar (Cantabria), 3 y 4 de junio
de 2011

3- La modalidad de publicacion es en acceso abierto (Open Access)’.

4- La accesibilidad de la revista es 100% abierta. Los visitantes a la web
pueden generar alertas para actualizar los indices de las publicaciones
nuevas

5- Las normas de publicacion figuran en la web

6- Los derechos de propiedad sobre los articulos son de los autores segun
los criterios publicados Creative Commons®

12
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7- Cada trabajo se edita en formato pdf

8- Cada trabajo tiene asignado un numero

9- Los trabajos publicados en un afio natural se agrupan en un volumen
que se publica tras finalizar el afio accesible desde la web

10-Los numeros de pagina son los que corresponden al volumen completo
anual
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11-Presentacion de la revista a los socios en el XIX Congreso de Santillana
del Mar
e Presentacion en Power point

e Se expusieron las caracteristicas generales de la publicacién y
los objetivos de Calidad que ha de cumplir para incluirse en la
Plataforma e-revistas que se recogen en la siguiente tabla.

CRITERIOS DE CALIDAD (e-Revistas / Latindex / CSIC)

Caracteristicas basicas

1. Mencién del cuerpo editorial (consejo editorial)*
2. Contenido cientifico (al menos el 40%)*

3. Antigliedad minima de un afo* (las de nueva
creacion estaran condicionadas a superar ese
periodo)

4. Identificacion de los autores™

5. Identificacion de la identidad editora*

6. Mencién del director*

7. URL*

Caracteristicas de presentacion de la revista
8. Navegacion y funcionalidad *

9. Mencion de la periodicidad*

10. Tabla de contenidos (indice o sumario)*

11. Membrete bibliografico al inicio del articulo*
12. Afiliacion de los autores (lugar de trabajo)*
13. Recepcion y aceptacion de originales

Caracteristicas de gestion y politica editorial
14.ISSN*

15. Definicién de la revista*

16. Sistema de seleccion de originales*

17. Evaluadores externos*

18. Autores externos (apertura institucional de la
autoria de los trabajos)

19. Apertura editorial

20. Servicios de informacion

21. Cumplimiento de la periodicidad*

Caracteristicas de los contenidos

22. Instruccion a los autores™®

23. Elaboracion de las referencias bibliograficas*
24. Exigencia de originalidad *

25. Titulo en el idioma propio y en ingles*

26. Resumen en el idioma propio y en ingles*

27. Palabras clave en el idioma propio y en inglés*
28. Metaetiquetas (Dublin Core)

29. Buscadores

30. Servicios de valor ahadido
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Se propone como obijetivo principal incrementar los contenidos
como se expone en la siguiente figura. La publicacion de cursos,
peliculas y videoconferencias estan limitados actualmente al
espacio disponible en el alojamiento web y se comunicara a los
autores cuando puedan realizarse dichas publicaciones y los
formatos en los que se publicaran.

CONTENIDOS Y PUBLICACIONES EN LA REVISTA

*Articulos: investigacion, casos clinicos
*Tesis doctoral / monografias/ libros
*Posters (con certificacion)

Cartas al Editor (opinién)

*CONGRESO ANUAL SORL CLCR
*Reslimenes comunicaciones
*Comunicaciones y ponencias
*Posters

*GUIAS - VIAS CLINICAS - PROTOCOLOS
+DOCUMENTOS DE CONSENSO
*PROGRAMAS REGIONALES DE PREVENCION / DIAGNOSTICO
SOPORTE Web - pdf  ".eNsaYOS CLINICOS

T

SOPORTE CDR (DL, ISSN) *CURSOS

*PELICULAS
+VIDEOCONFERENCIAS
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Los objetivos propuestos se recogen en la siguiente tabla.

www.revistaorl.com

OBJETIVOS

Normas de funcionamiento

Normas de publicacién
En la directiva ha de haber un representante de la revista (vocal)

Representantes de todas las provincias

Memoria anual (tras cada congreso)
Indexacion e-Revistas

Aumento de contenidos

MEJORA DE PROCESOS: - distribucion de tareas

- Evaluacién anénima / pares
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Los asistentes hicieron las siguientes sugerencias:

e Presentar la revista en el Congreso Nacional de la SEORL
de 2012

e Respecto a la acreditacion de la revista: la revista esta
acreditada por la Sociedad Otorrinolaringologica de
Castilla y Leon, Cantabria y La Rioja y es la propia
Sociedad a través del Consejo Editorial (formada por la
Junta Directiva y el Comité Editorial) quien avala los
contenidos. Por otra parte, la inclusion de los contenidos
en los repositores supone que cumple con los criterios de
calidad exigidos para las revistas cientificas on-line

e Otro aspecto sobre el que se preguntd fue sobre la validez
de las publicaciones en oposiciones: cada tribunal podra
incluir o excluir las publicaciones que considere. Esto
puede depender del factor impacto que depende de
factores como los editores y no depende exclusivamente
de la actividad desarrollada por la revista. A medida que la
revista se consolide, sus trabajos sean citados y figure en
las bases de datos de publicaciones biomédicas se
refuerzan criterios para que la publicacion sea aceptada
por los tribunales en oposiciones. A todos los efectos es
una publicacion biomédica nacional.

¢ Respecto a como acreditar que un trabajo esta realmente
publicado esto debe realizarse ante notario para
compulsar una copia en papel descargado directamente
de la web. Anualmente se editara un CDrom con los
numeros publicados en el afio (volumen anual). Este CDr
tendra otro ISSN y un numero de Depdsito Legal para que
pueda estar disponible en las bibliotecas.

12-Decisiones tomadas en la reunion anual de la Sociedad celebrada en el
XIX Congreso de Santillana del Mar:
e Confirmacion del Director de la revista y del Comité Editorial
¢ Inclusion de la figura del Director de la revista como vocal en la
Junta Directiva de la Sociedad
e Se considera la posibilidad de crear un premio al mejor trabajo
publicado en el afio segun la propuesta realizada por Jaime
Santos Pérez como miembro del Comité Editorial
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OBJETIVOS
Los objetivos para el periodo 2011-2012

- revisar y reeditar normas de publicacion

- ampliar el Comité Editorial

- ampliar la difusién de la revista

- incluir la revista en el repositor de la Plataforma e-revistas

- incrementar el numero de publicaciones

- elaborar memoria anual

- elaborar un reglamento para la revista

- Presentar la revista en el Congreso Nacional de la SEORL de
2012

- establecer alianzas con otros editores de revistas biomédicas
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REFERENCIAS CITADAS EN EL TEXTO

! pardal-Refoyo, JL. MODELO DE GESTION Y DIFUSION DE LA INFORMACION EN ORL.
PROYECTO DE LA REVISTA SOCIEDAD ORL CLCR. Ponencia. XIX Congreso de la Sociedad
Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja. Santillana del Mar, 3y 4
de Junio de 2011

2 Plataforma LATINDEX. Enlace:
http://www.latindex.unam.mx/documentos/revistas_elec.html

? Plataforma e-revistas del CSIC. Enlace:
http://www.erevistas.csic.es/criterioscalidad.php

* N2 1- Normas de publicacién. Enlace:
https://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/carga/revistaorl01normasvil
.pdf?attredirects=0

> Requisitos de uniformidad para manuscritos presentados a revistas biomédicas.
Enlace:
https://sites.google.com/site/revistasociedadorlclcrpublic/requisitosdeuniformidad

® DOAJ (Directory of Open Access Journals). Enlace: http://www.doaj.org/

” Informacién obtenida en los siguientes enlaces:
http://www.doaj.org/doaj?func=loadTempl&templ=links&uiLanguage=en
http://www.doaj.org/doaj?func=loadTempl&templ=forPublishers&uiLanguage=en
http://www.erevistas.csic.es/listar_recursos.php

http://www.openarchives.org/

8 http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/3.0/es/
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TROMBOSIS DEL SENO LATERAL. COMPLICACION DE UNA OTITIS MEDIA SUBAGUDA

RESUMEN
La otitis media es una entidad de gran prevalencia mundial, afectando especialmente a nifios

menores de 3 aifos cuando se trata de la forma aguda. La mayor parte de sus complicaciones
son de origen infeccioso y para su desarrollo influirdn factores como la existencia de
bacteriemia, la agresividad del germen causal, la resistencia bacteriana al tratamiento, la
correcta instauracion del mismo y factores dependientes del individuo como su estado
inmunoldgico. Las complicaciones deben sospecharse ante un paciente con otitis media
aguda, 6 patologia crdnica que presente sintomas como irritabilidad, somnolencia, cefalea
persistente, fiebre, vdmitos e incluso sintomas de hipertensidn intracraneal ¢ focalidad

neuroldgica.

Palabras clave: otitis media subaguda, trombosis seno lateral, diabetes mellitus

Lateral sinus thrombosis. Complicationsof subacute otitis media

SUMMARY
Otitis media is an institution of high prevalence worldwide, particularly affecting children

under 3 years when it comes to the acute form. Most complications are infectious, and
development will influence such factors as the existence of bacteremia, the aggressiveness of
the organism, bacterial resistance to treatment, the proper introduction of himself and
dependent on individual factors such as the immune status. Complications should be
suspected in a patient with acute otitis media, or chronic disease with symptoms such as
irritability, drowsiness, persistent headache, fever, vomiting and even symptoms of increased

intracranial pressure or neurological deficit.

Keywords: subacute otitis media, lateral sinus thrombosis, diabetes mellitus

pagina 84



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja V0|Umer; 2
ISSN 2171-9381 N°>5
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INTRODUCCION

La rica red venosa del oido medio esta en comunicacion directa con varios senos venosos
intracraneales y en particular con el seno lateral. La riqueza de anastomosis entre los
senos y venas cerebrales y la carencia de valvulas explican las posibilidades de difusién
de estas complicaciones venosas. El sistema venoso extracraneal comunica también
con el seno lateral a través de la vena emisaria mastoidea. La tromboflebitis mas
importante es la del seno lateral, pudiendo, mas raramente, también producirse en el

resto de los senos de la duramadre (1)

La trombosis del seno lateral (TSL) es una complicacion de las OMAS muy poco
frecuente en la actualidad con escasa incidencia dentro de las trombosis venosas de

los senos cerebrales.

Se produce normalmente tras la afectacion mastoidea, y la extension al seno, la
inflamacién de la intima propicia la formacién de trombos, que pueden
sobreinfectarse o ser causa de émbolos. Se encuentran con frecuencia junto a otras

complicaciones intracraneales.

Se han aislado distintos microorganismos, pero el germen mas frecuente es el

Streptococcus B hemoliticus. (2)

El paciente presentard afectacion del estado general con fiebre, que puede
presentarse en picos, sindrome de hipertensién intracraneal y los sintomas derivados
de las complicaciones intracraneales. Dependiendo de la localizacidn de los posibles
émbolos sépticos, dara lugar a una nueva sintomatologia (neumonia, empiema,
afectacién articular etc.) Ademas pueden aparecer abscesos y celulitis en los tejidos

blandos que cubren al seno. (3)
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El diagndstico se ayudard del TAC y de la RMN con contraste, teniendo especial
interés esta Ultima y la angiorresonancia magnética. la TAC puede establecer
inicialmente el diagndstico de trombosis de éste u otro seno venoso. Clasicamente
muestra una imagen en delta que corresponde a la opacidad del seno venoso lateral en
las imdgenes sin contraste. Con contraste muestra una ausencia de opacidad venosa
acompafiiada de un resaltamiento del contraste de la dura madre adyacente. Pero el TAC
puede dar facilmente falsos positivos. La técnica de imagen diagndstica de eleccidn es la
RM angiogriafica en tiempo venoso, ya que permite identificar los vasos y la presencia de
trombosis en su interior. Da una imagen de substraccién endoluminal que corresponde
al trombo, observando la ausencia de flujo sanguineo. Permite ademas precisar la
extensién del trombo y comprobar la integridad del seno sigmoide contralateral. La
angio RM muestra una hipersefial en T1 y T2 en el seno venoso lateral trombosado asi

como una disminucién o una ausencia de flujo. (4)

El diagnostico precoz hace que el prondstico se mas favorable. El tratamiento
quirdrgico estd clasicamente bien establecido: amplia mastoidectomia en casos de
otomastoiditis aguda, realizando exanteracion de todas las celdillas enfermas o
mastoidectomia a la demanda en los casos de OMC, ademas de realizar una
miringotomia y colocar un drenaje transtimpanico (5). No es un criterio uniforme el de
proceder a realizar una exposicidon y vaciado del seno lateral, extirpando la cortical
Osea antero-externa que lo recubre desde el dngulo de Citelli por arriba hasta el golfo
de la yugular por abajo, eliminando con ello todas las lesiones de las celdas
perisinusales. Si se produce hemorragia se puede recurrir al Surgicel. A continuacién,
la puncién en diversos puntos nos permite apreciar sitio y grado de obstruccién
venosa, absceso intrasinusal, etc, para curetear en ambos sentidos hasta llegar al fin
de la zona obstruida y hacer trombectomia. Puede ser necesaria la ligadura del seno.
Algunos autores proponen la ligadura de la yugular pero otros no lo consideran
necesario. La anticoagulacion es un tema aun en debate, no existiendo un consenso

acerca del tema actualmente (6).
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DESCRIPCION

Presentamos el caso de un varén de 49 afios que acude a urgencias por presentar
cefalea holocraneal de 2 meses de evolucién mds acentuada en regién temporal y
mastoidea izquierdas. Fue tratado inicialmente con moxifloxacino inicialmente
pensandose en un proceso rinosinusal sin mejoria. El paciente dias después inicid
picos febriles de 399C en las tardes asociando una importante afectacion del estado
general. Ademds presentaba contractura del musculo esternocleidomastoideo

izquierdo y plenitud ética homolateral

Entre sus antecedentes personales de diagndstico reciente en tratamiento con

metformina destaca diabetes mellitus.
A la exploracidn fisica en la otoscopia la membrana timpanica izquierda estaba

empastada con aumento de la trama vascular y contenido purulento en la caja

timpanica. Ademas aparecia una contractura del ECM izquierdo.

En las exploraciones complementarias la analitica muestra una leucocitosis (16500)
con neutrofilia (86.5%) y glucemia de 239 mg/dL. En la audiometria tonal liminar se
evidencia una hipoacusia transmisiva moderada en oido izquierdo con Weber

desviado hacia el mismo y en la impedancimetria una curva tipo B en oido izquierdo.
En cuanto al TAC se visualizaba en el pefiasco izquierdo, signos de ocupacion de caja

timpanica, atico, antro y celdas mastoideas con la presencia de erosiones osteiticas

en la pared posterior del antro y celdas mastoideas. Moderada erosién del escutum.

Trombosis secundaria del seno sigmoideo (fig.1y 2)
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Fig. 1 Fig. 2
En cuanto al diagndstico y tratamiento el paciente es diagnosticado de OMA subaguda
izquierda Trombosis del seno lateral homolateral. Se trata con antibioterapia
intravenosa con cefotaxima y metronidazol que se complementa con el tratamiento
quirdrgico: miringotomia y colocacién de drenaje, con mastoidectomia y de

descompresidn extrinseca del seno sigmoideo (fig. 3y 4).
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En la evolucién el paciente presentd diplopia a las 12 horas tras la intervencién
quirurgica descartando mediante TAC y RMN un foco neurolégico. Permanecio afebril

desde el 42 dia y fue dado de alta con persistencia de la paralisis del VI par craneal.

Se considerd de origen metabdlico por su DM.
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DISCUSION

A raiz de la antibioterapia moderna en los afios 40, las sulfamidas en particular en los
afnos 30, la incidencia de complicaciones de las otitis descendié drasticamente. No
obstante, éstas siguen apareciendo en la actualidad.

Se produce una inflamacién de la adventicia del seno y ésta puede evolucionar hacia una
trombosis del seno lateral pudiendo producir émbolos sépticos y frecuentemente una
bacteriemia.

Las técnicas de imagen muestran igualmente una mastoiditis coalescente asociada, lo
gue permite diferenciar la trombosis otdgena que aqui nos ocupa, de otras formas no
sépticas que pueden aparecer secundarias a cuadros de hipercoagulabilidad, neoplasias,
trauma, enfermedad autoinmune, o accidente post-neurocirugia.

La evolucién del proceso si no se trata es grave por la posibilidad del fendmeno
tromboembdlico hacia los otros senos endocranéales por arriba, hacia la yugular por
abajo, por embolizacidon séptica hacia localizaciones distantes como el pulmén o por
extensiéon endocraneal meningitis abscesos, etc. Con la antibioterapia han disminuido

extraordinariamente estos peligros y ha mejorado su prondstico.
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RESUMEN

INTRODUCCION

La disfuncién de las cuerdas vocales (DCV) o asma laringeo, se caracteriza por episodios paroxisticos de
aduccion de las cuerdas vocales durante la inspiracion y/o espiracién conduciendo a episodios de
disneay estridor.

CASO CLiNICO

Mujer de 13 aflos con historia de asma en relacidn con el ejercicio. Ingresada en el Servicio de Pediatria
por presentar episodios de estridor y disnea. Funcién pulmonar: aplanamiento de la curva inspiratoria y
menor de la curva espiratoria (Figura 1). Fibrolaringoscopia: aduccién de las cuerdas vocales tanto
durante la inspiraciéon como la espiracion, objetivandose abduccion con la tos (Figura 2). Evaluacion
psicoldgica: adolescente competitiva sin ganancia secundaria. Se instaurd tratamiento de terapia de la
voz para reducir la tensién de los musculos laringeos, disminuir la hiperfuncién vocal y mejorar el
control respiratorio.

DISCUSION

La DCV puede ocurrir en nifios y adolescentes, fundamentalmente en mujeres. El ejercicio es una causa
comun en el grupo' pediatrico, lo que favorece que se diagnostique como asma. Se ha asociado a
reflujo gastroesofagico y trastornos psicolégicos. La espirometria muestra signos de obstrucciéon
extratordcica durante los sintomas.

El diagnostico se confirma mediante fibroendoscopia-observando la aduccion de las cuerdas vocales
durante la inspiracion, espiracion o ambas. El tratamiento se basa en la eliminacién de los factores
precipitantes, la psicoterapia y la terapia de la voz.

Palabras clave: Disfuncion de cuerdas vocales. Asma laringeo.

DYSFUNCTION OF THE VOCAL CORDS IN CHILDREN AND ADOLESCENTS. CASE REPORT.

SUMMARY

INTRODUCTION

The vocal cord dysfunction (VCD) or laryngeal asthma is characterized by paroxysmal episodes of
adduction of the vocal cords during inspiration and/ or expiration, leading to episodes of dyspnea and
stridor.

CASE REPORT

A 13 year old female with a history of exercise-related asthma is admitted to Hospital with a episode of
stridor and dyspnea. Pulmonary function curve showed flattening of inspiratory and expiratory curve.
Fiberoptic laryngoscopy: adducion of both vocal cords during inspiration and expiration, objectifying
abduction with the cough. Psychological evaluation: competitive teenager without secondary gain.
Following treatment of voice therapy was able to reduce tension in the laryngeal muscles, reduce vocal
hyperfunction and improve respiratory control.

DISCUSSION

The VCD can occur in children and adolescents, mainly in women. Exercise is a common cause in the
pediatric group, which favors to be diagnosed as asthma. It has been associated with gastroesophageal
reflux disease and psychological disorders. Spirometry shows signs of extrathoracic obstruction during
symptoms.

The diagnosis is confirmed by observing adduction of the vocal cords during inspiration, expiration, or
both. The treatment is based on the elimination of precipitating factors, psychotherapy and speech
therapy.

Keywords: Vocal cord dysfunction. Laryngeal asthma
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INTRODUCCION

La disfuncion de las cuerdas vocales (DCV) se caracteriza por episodios paroxisticos de
aduccion de las cuerdas vocales durante la inspiracion y/o espiraciéon con restriccion
de la via aérea conduciendo a episodios de disnea y estridor que a menudo se
confunden con asma. Ha sido también nominada como estridor de Munchausen,
asma psicégeno, asma laringeo o estridor psicégeno.
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DESCRIPCION

CASO CLiNICO

Mujer de 13 afios con historia de episodios de disnea etiquetados de asma en los
ultimos dos afios fundamentalmente en relacidn con el ejercicio y con escasa
respuesta a los broncodilatadores. Es ingresada en el Servicio de Pediatria por
presentar un nuevo episodio de estridor y disnea. La exploracién de la funcion
pulmonar mostraba un aplanamiento de la curva inspiratoria y menor compromiso de
la curva espiratoria (Figura 1) sin desaturacidon de oxigeno. La fibrolaringoscopia
demostrd aduccién de las cuerdas vocales tanto durante la inspiracion como en la
espiracion, sin signos evidentes de enfermedad por reflujo (Figura 2). Con las
maniobras de tos se objetivd abducciéon de ambas cuerdas vocales. La evaluacidn
psicoldgica objetivd una adolescente competitiva sin aparente ganancia secundaria.
Se instaurd tratamiento de terapia de la voz para reducir la tensién de los musculos
laringeos, disminuir la hiperfuncion vocal y mejorar el control respiratorio.
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DISCUSION

La DCV puede ocurrir en nifios y adolescentes, presentandose la mayoria de los casos
en mujeres. Se desconocen los mecanismos fisiopatoldgicos. Se ha asociado con una
serie de factores precipitantes. El ejercicio es una causa comun de disfuncion de las
cuerdas vocales, sobre todo en el grupo pediatrico, lo que favorece que se
diagnostiquen erréneamente como asma inducido por el ejercicio. Hay estudios que
han demostrado la asociacién de DCV con multiples condiciones psicoldgicas como
stress postraumatico, ansiedad, depresidén, y atagues de pénico. La exposicion a
irritantes ambientales y ocupacionales, como amoniaco, lejia, polvo, humo, puede
precipitar los sintomas. El drenaje postnasal asociado a la rinosinusitis cronica se ha
asociado con una hiperrespuesta de la via aérea y se ha sugerido que podria estar
relacionado con la DCV. El reflujo gastroesofagico es muy prevalente en estos
pacientes, sin embargo su tratamiento no se ha mostrado eficiente en todos los
pacientes. Las drogas neurolépticas, especialmente fenotiacinas, pueden ocasionar
disfuncion transitoria de las cuerdas vocales, que puede relacionarse con una distonia
y asociarse con otros sintomas extrapiramidales.

También puede deberse a otras causas patoldgicas como malformacion de Arnold-
Chiari, disfuncién cerebral inducida por -drogas, enfermedades miotdnicas,
enfermedad de la motoneurona y distonias laringeas.

Se han descrito tres patrones del sindrome de disfuncién de las cuerdas vocales. Un
tipo ocurre espontdneamente, experimentando el paciente disnea y estridor
inspiratorio en situaciones impredecibles, especuldndose sobre la ansiedad y crisis de
panico. En otro, la reaccion ocurre sdlo con el ejercicio viéndose con mas frecuencia
en adolescentes atletas durante actividades competitivas. En el tercero, la DCV
persistente con aduccion de las cuerdas vocales durante la inspiracion y espiracién se
asocia generalmente a una emergencia. En ocasiones pueden presentarse los
diferentes tipos en el mismo paciente.

El diagnostico requiere un alto indice de sospecha y se basa en la clinica con episodios
recurrentes de distress respiratorio asociado a estridor inspiratorio, tos y disnea. La
presencia de disnea suele orientar hacia el diagndstico de asma bronquial. La historia
clinica cuidadosa ayuda a diferenciar ambas condiciones. La disfuncién de las cuerdas
vocales causa generalmente mas dificultad durante la inspiracion que durante la
espiracion y se asocia cominmente a sensacidén de presion en la regidn cervical. Es
caracteristica la ausencia de sintomas nocturnos, la localizacién del ruido respiratorio
en el cuello o parte superior del térax y el fallo de respuesta al tratamiento
convencional con broncodilatadores y corticoides.

La espirometria es un componente esencial en la evaluacién de estos pacientes y en
el diagnéstico diferencial con el asma. Tipicamente los pacientes con disfuncién de las
cuerdas vocales presentan una espirometria y una curva flujo-volumen normales

pagina 96



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Vqumer; 2
ISSN 2171-9381 N°6

DISFUNCION DE LAS CUERDAS VOCALES EN LA INFANCIA Y ADOLESCENCIA. A PROPOSITO DE UN CASO

mientras estan asintomdticos y signos de obstruccién extratoracica durante los
sintomas. En la curva flujo volumen es tipica una curva inspiratoria aplanada
compatible con obstruccidén extratoracica de la via respiratoria superior. Una variante
menos comun se caracteriza por el cierre espasmaddico de las cuerdas vocales tanto
durante la inspiracién como la espiracién con el resultado de un marcado
aplanamiento de ambas curvas. Tipicamente, la pulsioximetria, gasometria y
radiografia de térax son normales. No se objetivan cambios tras los tests de
metacolina o histamina.

El diagndstico se confirma mediante fibroendoscopia durante los episodios
observando la aduccion de las cuerdas vocales durante la inspiracion, espiracion o
ambas. En algunas ocasiones se observa una pequefia abertura del segmento
posterior de las cuerdas vocales. Es suficiente un cierre mayor del 50% de las cuerdas
vocales para el diagnéstico. Los pacientes suelen presentar una abduccion normal
durante maniobras como olfaccion y tos. Los tests de estimulacidon con ejercicio,
respiraciéon profunda o fonacion pueden reproducir los sintomas en pacientes
asintomaticos.

El diagnostico diferencial debe incluir pardlisis bilateral de las cuerdas vocales, fijacidn
cricoaritenoidea, membrana interaritenoidea, angioedema, laringomalacia, tumores
de las cuerdas cocales y estenosis subglotica. La disfuncion de las cuerdas vocales es
frecuentemente confundida con el asma, incluyéndose en el diagndstico diferencial
en pacientes asmaticos que no responden al tratamiento.

Los pacientes con DCV pueden presentarse con distress respiratorio agudo en el
servicio de urgencias. La respiracion rapida, superficial y diafragmatica puede ayudar
a resolver los sintomas. La administracion de helio con oxigeno (heliox) reduce la
resistencia de la via aérea y puede mejorar significativamente a estos pacientes con
bajo gasto y minimos efectos adversos.

El tratamiento a largo plazo se inicia con el tratamiento o eliminacién de los factores
precipitantes incluyendo reflujo gastroesofagico, rinosinusitis, irritantes vy ciertas
condiciones psicologicas. La psicoterapia y la terapia de la voz (técnicas de respiracidon
relajada) son la base del tratamiento. Los anticolinérgicos, como el ipratropium
inhalado (Atrovent) pueden ser utiles en pacientes con DCV inducida por el ejercicio.
Se ha propuesto el tratamiento mediante toxina botulinica pero no se han publicado
estudios randomizados. Pequefias dosis de amitriptilina se han demostrado Utiles en
estos pacientes.
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Figura 1-Curva flujo-volumen: Aplanamiento de la curva inspiratoria y menor compromiso de la curva espiratoria

Figura 2- Fibroendoscopia: Aduccion de cuerdas vocales en inspiracion y espiracion
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RESUMEN
La granulomatosis de Wegener (GW) es una vasculitis sistémica de vasos pequefios y

medianos, poco frecuente, que afecta fundamentalmente al tracto respiratorio y
rifones. Presentamos un caso con manifestaciones iniciales en el area ORL. Debe
sospecharse en individuos con sintomas respiratorios y renales persistentes y otras
manifestaciones sistémicas de inflamacién. El diagndstico se confirma mediante
estudios de imagen, determinacion de ANCA y el estudio anatomopatoldgico. El
prondstico de los pacientes mejora con la administraciéon precoz del tratamiento

inmunosupresor.

Palabras clave: Granulomatosis de Wegener. Vasculitis. Otitis media

WEGENER GRANULOMATOSIS. OTORHINOLARYNGOLOGIC MANIFESTATIONS. APROPOS OF A CASE.

SUMMARY
Wegener's granulomatosis (WG) is__an uncommon systemic vasculitis of small and

medium vessels, mainly (debe ir antes) affecting the respiratory tract and kidneys.
We present a case with initial ENT manifestations. It should be suspected inindividuals
with persistent respiratory and renal symptoms-and other systemic manifestations of
inflammation. The diagnosis is confirmed by imaging studies, determination of ANCA
and pathological study. Early administration of immunosuppressive therapy could

improve patients prognosis.

Keywords: Wegener’s granulomatosis. Vasculitis. Otitis media
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INTRODUCCION

La Granulomatosis de Wegener (GW) se caracteriza por una vasculitis granulomatosa
necrosante de pequeiios vasos que afecta las vias respiratorias superiores e inferiores
y los glomérulos renales. Se trata de una enfermedad poco comun que suele afectar
con mayor frecuencia a los varones en torno a los 40 afos. Puede ser interpretada
como una infecciéon respiratoria en su etapa inicial, donde los hallazgos de la
tomografia de térax, la positividad de los ANCA y la biopsia constituyen los puntos de
apoyo en el diagndstico, permitiendo iniciar el tratamiento inmunosupresor de

manera precoz.
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DESCRIPCION

Caso clinico:

Se presenta el caso de un paciente varén de 46 afios con antecedentes de Diabetes
Mellitus tipo | en tratamiento con Insulina, que es enviado a la consulta de
otorrinolaringologia por presenta otitis media aguda recurrente tratada con diversos
antibidticos e hipoacusia. En la exploracién mostraba otitis media serosa bilateral,
mucosa nasal congestiva e hipertrofia del tejido linfatico rinofaringeo, con hipoacusia
de transmision bilateral (45 db). Se realizé biopsia del tejido adenoideo con resultado
de hiperplasia folicular reactiva con signos de inflamacién aguda. VIH y serologia virica
negativas. Cultivo de exudado 6ético positivo para Staphylococcus aureus. Se realizd
miringotomia y drenajes timpadnicos bilaterales ademas de tratamiento antibidtico.

A pesar del tratamiento el paciente presentd supuracidon otica persistente,
perforacion timpdnica bilateral e hipoacusia de transmision, rinorrea no
sanguinolenta y cefalea con astenia y pérdida de peso importante. Se realizd
radiografia de térax que mostraba nédulos pulmonares bilaterales. En el TAC toracico
(Figura 1) se demostro la presencia de nédulos de unos 3 cm de didmetro cavitados.
TAC de senos con ocupacion de seno maxilar y fosa nasal izquierda (Figura 2). ANCA
1/640.

Tras estas exploraciones se realizaron nuevas biopsias de mucosa nasal y mucosa
sinusal con resultado anatomo-patolédgico de infiltrado inflamatorio con linfocitos,
células plasmaticas, neutrdéfilos y polimorfonucleares. Intensa necrosis e imagen de
vasculitis necrotizante (Figura 3). El estudio renal no mostraba alteraciones. Con el
diagnostico de GW se inicié tratamiento con ciclofosfamida y esteroides a los que se
afladié Cloxacilina por los cultivos positivos para Sthaphylococus. Actualmente se
encuentra en tratamiento y seguimiento por parte del Servicio de Medicina Interna y

ORL.
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DISCUSION

La Granulomatosis de Wegener (GW) se caracteriza por una vasculitis granulomatosa
necrosante de pequefios vasos. Su etiologia es desconocida. Se postula sobre una
predisposicidn genética, dada la alta vinculacidn de la granulomatosis de Wegener con
HLA B8 y HLA-DR2, sobre la que actuaria un desencadenante. Se han implicado
antigenos bacterianos como Staphylococcus aureus, en el desencadenamiento y

recaida de la enfermedad.

El patrén clinico clasico es una triada que involucra las vias aéreas superiores,
pulmones y rifiones; sin embargo, la GW es actualmente reconocida como una

enfermedad sistémica altamente polimorfa que puede afectar cualquier érgano.

La via aérea superior es el asiento mds comun de las lesiones. Las manifestaciones
clinicas iniciales de la enfermedad suelen ser las correspondientes a la afeccién de las
vias respiratorias superiores. « Esto _incluye rinitis y sinusitis con secreciones
serosanguinolentas, epistaxis, dolor nasal y ulceras dolorosas que no ceden con los
tratamientos convencionales. La otitis serosa media es la manifestacién 6tica mas
comun, seguida de la pérdida auditiva de tipo conductivo debida a dafio de las
trompas de Eustaquio, perforaciones timpanicas, lesiones del oido medio y condritis.

La perforacién del tabique nasal y el desarrollo de la tipica deformidad de la nariz “en
silla de montar” no suele aparecer hasta que la actividad de la enfermedad decrece y
el tejido enfermo es reabsorbido, por lo que su aparicién no es necesariamente signo

de actividad de la enfermedad.
La afectacion pulmonar es uno de los hechos fundamentales de la enfermedad.

Ocurre en el 45% de los pacientes en su presentacion y en el 87% durante el curso de

la enfermedad. La tos, hemoptisis y pleuritis son los sintomas mas frecuentes. Los
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signos radioldgicos incluyen infiltrados pulmonares (67%) y nddulos (58%). La

cavitacion ocurre en el 50% de los casos durante la enfermedad.

Un 18% de los pacientes sufre manifestaciones renales, que consisten basicamente en
hematuria, hipertension arterial y edemas de diferentes grados, que en el 70% de los

casos aparecen en los primeros dos afios.

Desde el punto de vista musculo-esquelético se describen artralgias, artritis
monoarticular y mialgias. En la piel se presentan en un 46% lesiones tipo purpura

palpable, lesiones ulcerosas, vesiculas, papulas y nddulos subcutaneos.

El diagndstico se establecepor la presencia de la clinica caracteristica, la presencia de
anticuerpos anticitoplasma de los neutrofilos (ANCA-c) en plasma (especificidad de
95% y una sensibilidad de 73%); y la evidencia de lesiones de vasculitis granulomatosa
necrosante en muestras bidpsicas de vias respiratorias intratoracicas, extratoracicas o

del parénquima renal.

El tratamiento se basa en la administracion de inmunosupresores y antinflamatorios
esteroides. Este tratamiento es bastante efectivo y conduce a la remisién en mas del
90% de los pacientes. Se ha descrito que la carga nasal de Staphylococcus aureus es
un factor de riesgo para la exacerbacion de la GW, produciendo superantigenos vy

proteasas séricas activadoras de las células T.

El curso de la enfermedad es variable, desde una evolucién muy benigna hasta muy
agresiva que pone en peligro la vida del paciente. La mortalidad se presenta
principalmente por insuficiencia renal, enfermedad pulmonar e infecciones. Las cifras

de morbi-mortalidad pueden estar afectadas por el retardo diagnéstico.
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Figura 3- Histologia: Vaso de mediano tamaio con vasculitis necrotizante
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RESUMEN

El sindrome de Pfeiffer (SP) es una enfermedad genética rara, descrita por Peiffer en
1964, que cursa con craneosinostosis, hipoplasia medio facial, sindactilia y pulgares
gruesos con un amplio rango de severidad. Presentamos un caso, con revision de la
literatura. La obstruccién de la via aérea superior en relacidén con la hipoplasia medio
facial es una complicacion frecuente en los casos graves, que debe valorarse y tratarse
de manera precoz.

Palabras clave: Sindrome de Pfeiffer..Craneosinostosis. Hipoplasia mediofacial.

PFEIFFER SYNDROME. A CASE REPORT

SUMMARY

Pfeiffer syndrome (PS) is a rare genetical disorder, originally described by Pfeiffer in
1964, and is characterized by craniosynostosis, regressed midface, syndactyly of
hands and feet, and broad thumbs and big toes, with a wide range of variable
severity. We report a case with a review of literature. Obstruction of the upper airway
in relation to the midface hypoplasia is a frequent complication in severe cases to be
assessed and treated early.

Keywords: Pfeiffer syndrome. Craniosynostosis. Midface hypoplasia.
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INTRODUCCION

El sindrome de Pfeiffer es una afectacién genética asociada a craneosinostosis,
hipoplasia mediofacial, pulgares gruesos de manos y pies y sindactilia parcial. Estos
pacientes pueden manifestar obstruccidn de la via aérea en relaciéon con la
hipoplasia mediofacial y la obstruccion nasal; raramente se han descrito también
anomalias traqueales. Los tets genéticos son importantes para confirmar el
diagndstico. El tratamiento incluye cirugia de la craneosinostosis.
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DESCRIPCION
CASO CLiNICO

Varén nacido de embarazo que cursé con normalidad y parto vaginal a término.
Aspecto dismdrfico, con proptosis ocular marcada sobre todo del globo ocular
derecho, hipoplasia maxilar, aplanamiento del dngulo frontonasal, retrognatia, nariz
grande ganchuda (Fig.1) y pulgares gruesos (Fig.2 y 3). Al mes de vida ingresa por
escasa ganancia ponderal y dificultad respiratoria con estridor inspiratorio y tiraje
supraesternal y subcostal. Se realiza fibroendoscopia con estenosis completa de la
coana derecha y parcial de la coana izquierda que impide el paso del fibroscopio.
Ambos conductos auditivos externos presentan estenosis importante. TAC de craneo-
cara-cuello muestra inicio de cierre de la sutura.coronal, cierre de la sutura metépica
en su mitad inferior con reduccion de la fosa anterior y érbitas e importante
proptopsis ocular(Fig.4), hipoplasia del maxilar, estenosis de coanas, fisura posterior
del paladar éseo y estenosis de ambos conductos auditivos externos. En regidn
cervical fusién de arcos posteriores C2-C3 y C6-C7 (Fig.5). El estudio genético es
compatible con Sindrome de Pfeiffer (mutacién Cys 342Arg en FGFR2). Ante el
empeoramiento clinico y gasométrico se decide intubacion orotraqueal con via aérea
dificil (Lehan-Cormack IIl) y tras un mes en ventilacién se realiza tragueostomia. El
paciente se traslada a un centro con cirugia maxilofacial infantil.

e

Figura 1: Hipoplasia medio facial. Proptosis.

Figura 2: pulgares de pies gruesos
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Figura 3: pulgares de manos gruesos

Figura 5: TAC craneo: fusion de arcos posteriores

Figura 4: TAC de craneo—cara: inicio de cierre de la
sutura coronal, cierre de la sutura metopica en su
mitad inferior con reduccidon de la fosa anterior y
orbitas e importante proptopsis ocular
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DISCUSION

El sindrome de Pfeiffer es la acrocefalosindactilia (craneosinostosis y sindactilia) mas
frecuente tras el sindrome de Apert. Ambos sindromes tienen en comuin una
mutacién en el receptor del factor de crecimiento de los fibroblastos. Es una entidad
rara que afecta a 1 cada 100,000 individuos.

Basado en la severidad del fenotipo, se clasifica en tres subtipos clinicos:

e Tipo 1 o "cldsico": manifestaciones leves incluyendo braquicefalia, hipoplasia
mediofacial y anomalias en dedos de manos y pies. Se asocia a un desarrollo
neuroldgico e intelectual normal.

e Tipo 2: consiste en una deformidad -trilobulada del crdneo (craneo en trébol),
proptosis extrema, anomalias en dedos de manos-y. pies, anquilosis o sinostosis del
codo, retraso del desarrollo y complicaciones neurolégicas. El craneo en trébol puede
ocasionar limitacién en el crecimiento cerebral y la'extrema proptosis puede causar
afectacién visual.

¢ Tipo 3 es similar al tipo 2 pero sin crdneo en trébol.

Se trata de un sindrome genéticamente heterogéneo. La etiologia es autosémica
dominante en el tipo | causado por mutaciones en los genes FGFR1 o FGFR2, y
esporadica en los tipos Il y 1ll, causados generalmente por mutaciones en el gen
FGFR2. Las mutaciones en el gen FGFR1 se asocian generalmente a manifestaciones
mas leves.

La craneosinostosis afecta a menudo a la sutura coronal y ocasionalmente a las
suturas sagitales. La falta de desarrollo del hueso maxilar ocasiona falta de desarrollo
de las érbitas con exoftalmos o proptosis que puede ocasionar dafo de la cornea por
sequedad y queratosis de exposicién. El grado de pérdida auditiva es variable. Los
hallazgos mas habituales son estenosis y/o atresia del conducto auditivo externo e
hipoplasia del oido medio.

La hipoplasia del maxilar condiciona ademds un menor tamafno nasal con estenosis o
atresia coanal, menor calibre faringeo y laringeo con restriccion aérea y distress
respiratorio. Ma3as raramente se han descrito anomalias traqueales. El prondstico
depende de la severidad de las anomalias asociadas. Las anomalias congénitas de la
via aérea superior son la causa mas importante de morbilidad y mortalidad en los
subtipos Il y Ill, pero son raras en el subtipo I.

El tratamiento primario de las craneosinostosis es la reconstruccidon quirdrgica que

generalmente requiere cirugia en varias etapas. La primera cirugia suele ser precoz,
sobre los tres meses de vida, con la intencidon de evitar la compresidon cerebral
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remodelando el crdneo y si es necesario expandir las drbitas. Este tratamiento precoz
reduce el riesgo de complicaciones secundarias como hidrocefalia. En una segunda
etapa se realizara cirugia facial para reducir el exoftalmos, la hipoplasia mediofacial y
la estenosis de coanas
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RESUMEN

Introduccién: El lenguaje y la comunicacidn son claves en el desarrollo social y personal de los nifios
afectos de Sindrome de Down. Ademas del fenotipo caracteristico, la hipotonia muscular y el diferente
grado de discapacidad psiquica, se asocian otras patologias. El lenguaje oral se adquiere de forma
natural. Para el desarrollo de esta actividad existen dos requisitos: potencialidad de los dispositivos
cerebrales, auditivos y visuales y existencia de estimulo social. Siendo la afectacidn linglistica variable
de unos individuos a otros.

Material y Métodos: Se expone el estudio pormenorizado de cuatro casos de la consulta médica de
Foniatria del Hospital Virgen Concha de Zamora, evaluados a lo largo de varios afios.

Discusién y conclusién: Las personas con Sindrome de Down encuentran dificultades en el
procesamiento de la informacién que reciben, la pérdida auditiva incluso leve o moderada, va a incidir
en la fonologia y producciéon del habla. El desarrollo del lenguaje en estos nifios esta enlentecido. Su
lenguaje comprensivo estd menos limitado que el expresivo, éste suele ser pobre, simplificado y con
un vocabulario limitado debido a, sus dificultades cognitivas, motoras a nivel buco-orofacial y las
diferentes caracteristicas que se asocian a este sindrome, pero puede llegar a ser funcional. Su
capacidad comunicativa se refuerza mediante el gesto. Los trastornos atencionales dificultaran el
aprendizaje en gran manera. La Atencién Temprana y la Logoterapia son fundamentales en estos
casos.

Palabras clave: Sindrome de Down. Lenguaje. Alteraciones en el desarrollo del lenguaje. Sindromes
neuroldgicos.

LANGUAGE DISORDERS IN PATIENTS WITH DOWN SYNDROME

SUMMARY

Introduction: Language and communication are key to the social and personal development of children
affected by Down Syndrome. In addition to the characteristic phenotype, muscle hypotonia and
different degrees of mental disability, other diseases may be associated. Oral language is naturally
acquired. For this activity there are two requirements: potential brain devices (auditory and visual) and
social stimulus existence; being the linguistic affectation variable among individuals. Material and
Methods: A detailed report of four cases taken from Phoniatrics Section of the Hospital Virgen Concha
de Zamora, evaluated over several years is presented.

Discussion and conclusion: Down syndrome patients find difficulties to process the information
received. Moderate or even mild hearing loss will influence the phonology and speech production.
Language development in these children is slowered. Languageunderstanding is less limited than
expression which is usually poor, simplified and with limited vocabulary because of their cognitive
difficulties, motor orofacial level and the different characteristics that are associated to this syndrome,
but it can become functional. Communication skills are strengthened by the gesture. Learning is greatly
hampered by attentional disorders. Early childhood intervention and speech therapy are essential in
these cases.

Keywords: Down syndrome. Language. Language development disorders. Neurological syndromes.
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INTRODUCCION

El Sindrome de Down es la causa cromosomica de discapacidad mental mas comun,
en el 96% de los casos se debe a una trisomia, en el 3% es por una traslocacion y en
el 1% de los casos se debe a un mosaicismo.

La incidencia se cifra en 1 por cada 6.000 nacidos vivos y su riesgo aumenta hasta
1:32 en gestantes mayores de 45 afios.

Son individuos hipoténicos, con hiperlaxitud ligamentosa, y fenotipicamente
presentan braquicefalia, microcefalia leve, perfil facial chato, orejas pequefias de
implantacion baja y rotadas, ojos con el angulo externo inclinado hacia arriba, puente
nasal chato y deprimido, boca entreabierta con protusién lingual y cuello corto con piel
sobrante. En las manos, presentan pliegue palmar unico y clinodactilia de los quintos
dedos. Se ha cifrado que un 50% de los casos sufren cardiopatia. (1)

Neurolégicamente, segun Gath y Gumley (1984), (2) presentan déficit en el
desarrollo psicomotor. EI 90% padecen compromiso mental importante y el 10%
restante tienen un C.l. limite. Siendo mayor la incidencia en los varones que en las
féminas.

Desde un punto de vista conductual, son nifos alegres, sociables, con sentido del
ridiculo, “vergonzosos”, dificiles de manejar debido a su caracter; obstinados y
caprichosos. En la adolescencia tienen tendencia a la fuga y a la depresion. Algunos
autores como Ghaziuddin M, 1997, (3) indican que un 5- 9% de los pacientes con
este Sindrome asocian Autismo, si bien es una asociacion comoérbida rara. Se han
descrito con mayor probabilidad la coexistencia de epilepsia e hipotiroidismo.
Ultimamente se menciona la aparicién de la Enfermedad de Alzheimer en individuos
afectos que rondan los 45 afios.

La afectacién del lenguaje, de grado variable, puede generar problemas en la
sociabilizacién porque afecta a la capacidad comunicativa de la persona y a su
expresion oral (habla).

El area del lenguaje ha sido descrita como la que presenta un mayor retraso en los
nifos con este sindrome, sobre todo, en los aspectos expresivos, en comparacion
con los niveles globales del desarrollo, es decir, los nifios Down, aun con un “correcto”
desarrollo cognitivo tienen problemas en el lenguaje, siendo los mas frecuentes el
retraso en la expresion oral y la tartamudez. Los patrones linguisticos corresponden a
los de nifios de inferior edad cronoldgica y la disfemia es un trastorno de caracter
psico- funcional que afecta a la fluidez y al ritmo del lenguaje. Las limitaciones
linglisticas estan relacionadas con el retraso mental y éste con una grave
disminucion de las neuronas, que afecta a las células granulosas de diferentes areas
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corticales. Los nifios con Sindrome de Down tienen mayores dificultades en el
lenguaje expresivo o productivo que en el comprensivo o receptivo, tal y como
demostraron  Miller y cols. (4,5) en sus estudios. Las capacidades expresivas se
desarrollan mas lentamente que las comprensivas o cognitivas. Las dificultades
pueden abarcar desde una simple pobreza de vocabulario, cuyas construcciones
sintactico - morfoldgicas sean correctas debido a su C.I. “alto” teniendo en cuenta la
media, hasta los que utilizan un lenguaje “autonomo” e incluso aquellos que no llegan
a utilizar para nada la expresién oral. En estos patrones pueden estar implicados
diversos mecanismos causales, como las dificultades de control motor del habla, que
dificultan la produccion de movimientos coordinados secuenciales de los
articuladores; o las alteraciones neurofisiolégicas en las areas del cerebro asociadas
con el aprendizaje del lenguaje junto con la escasez de experiencia ambiental
apropiada para el desarrollo de la funcion linguistica; el sindrome no determina un
desarrollo igual para todos los nifios, la integracion social es importante incluso para
la maduracion de caracteristicas estructurales del sistema nervioso.

Para que la adquisicion linguistica se produzca deben de cumplirse dos requisitos:
potencialidad de los dispositivos cerebrales, auditivos y visuales y la existencia de
estimulo social, interaccion con los usuarios de la lengua. (6)

Las alteraciones del control motor dificultan la inteligibilidad del habla y la
expresion verbal en sus conjunto, por lo que los nifios utilizan frases mas cortas y
seleccionan palabras que son de mayor facilidad productiva para que los oyentes les
puedan entender. La hipotonia caracteristica del sindrome tiene una incidencia
negativa sobre el desarrollo de la articulacion.

La comunicacion humana implica el desarrollo de habilidades cognitivas y por ello
toda persona con discapacidad mental sufre en mayor o menor medida alteraciones
en el lenguaje, porque el hecho del habla supone un conjunto de concatenacion de
abstracciones.

La persona con sindrome de Down encuentra dificultades tanto en el
procesamiento de la informacion que le llega auditivamente como por el canal visual,
aunque por regla general, el problema es mayor cuando el canal de recepcion es el
oido. Ademas de la limitacidon acustico - fonatoria, hay una alteracién intrinseca en el
procesador neural encargado de emitir con una secuencia determinada y logica los
sonidos verbales.

La perturbacion de areas prefrontales repercute en la capacidad de organizar
actos cognitivos y conductas que exijan o incorporen la perspectiva del tiempo.

La limitacién en la integraciéon temporal se aprecia en la memoria a corto plazo, la
planificacion prospectiva y el control de interferencias. (6,7)

Vamos a referirnos de un modo mas pormenorizado a las diferentes alteraciones
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que se aprecian en la comunicacion de los nifios afectos de Down, teniendo en
cuenta los diversos aspectos del lenguaje.

Desarrollo prelingliistico:

Es el inicio o guia del nifio hacia las propiedades fonémicas y fonolégicas de la
lengua materna.

El contacto ocular que suele acontecer en el primer mes de vida y alcanza su
punto algido a los dos o tres meses, en los nifilos Down se produce a los dos meses y
alcanza sus mayores niveles entre los 6 6 7 meses, permaneciendo mas tiempo que
en los demas nifios.

Tristao y Feitosa, (8) sugieren que los bebés con Sindrome de Down muestran
unos patrones de atencion y habituacién a los sonidos hablados que difieren de los
bebés con desarrollo normal. La investigacion sobre los Potenciales evocados
cerebrales y los tiempos de reaccion indican que estos nifios procesan ciertos tipos
de informacién auditiva mas lentamente que el resto de los nifios de igual edad
cronoldgica o de igual edad mental.

El balbuceo se encuentra retrasado pero no es andmalo. La reduplicacion de
silabas en los controles acontece entre los 6 y 10 meses, en los nifios con afeccion de
la trisomia 21, no difieren en gran manera, si acaso, se han apreciado menos
vocalizaciones. El desarrollo consonantico y vocalico también es similar durante los
primeros 15 meses. Sin embargo, los dialogos pre - conversacionales (respeto de
turnos de intervencion — area pragmatica-) en el desarrollo habitual acontecen hacia
el final del primer afio y en los nifios SD se produce hacia la segunda mitad del
segundo afo.

Por tanto, los nifios SD siguen los mismos patrones de aprendizaje del lenguaje
que los demas nifios pero con mayor dilacion en el tiempo y con una conducta
comunicativa dénde existen muchos gestos y menos vocalizaciones.

Desarrollo de la simbolizacion:

Dada la arbitrariedad del signo linguistico las asociaciones significante- significado
han de ser aprendidas “una a una”. Antes de aprender la palabra los nifios deben de
“‘comprender” la relacién simbdlica.

Hacia el primer afo de vida, generalmente, surgen las producciones
onomatopéyicas, el nifio con dificultades del desarrollo del lenguaje puede recurrir al
gesto como sustituto de la denominacion oral. En los nifios con trisomia 21 se han
apreciado déficits en la comunicacion no verbal.

No se han apreciado diferencias significativas en las conductas imperativas con
respecto a los demas nifios, pero esto no se percibe de igual forma en las conductas
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declarativas, motivo por el que se considera que los nifios Down presentan “un
trastorno en la comunicacion mas que un déficit del lenguaje” como indica Amaia
Arregui (6)

Resumiendo en esta etapa se ha apreciado que aunque la evolucién del balbuceo,
entrenamiento y ejercicio motor preparatorio del habla, en el primer afio de vida es
sensiblemente la misma en nifios SD que en los demas, esto no es sindbnimo de que
no presenten alteraciones comunicativas porque, responden peor, con mayor lentitud
y de modo menos sostenido a las manifestaciones vocales y no vocales de su
entorno; muestran menor reactividad e iniciativa en las interacciones con sus
progenitores, mantienen menos el contacto visual y tienen dificultades para dirigir la
mirada al mismo objeto o persona que le habla y esto incide negativamente en su
desarrollo del vocabulario.

Adaquisicién del lenguaje verbal: comprension y expresion;

Expresién oral:

Las primeras palabras empiezan a registrarse en los nifios con SD hacia los 19-24
meses (en el grupo control, surgen en torno a los 12 meses)... la trayectoria es la
misma que en los nifios asindrémicos pero necesitan mas tiempo para madurar las
distintas adquisiciones.

Las dificultades oropraxicas y por ende articulatorias dificultan la inteligibilidad del
habla. Los factores causales que inciden en este factor suelen ser: a.- morfoldgicas:
una cavidad bucal demasiado pequefa para la lengua que acoge (macroglosia) que
afecta a la resonancia del lenguaje, la protusién lingual, el paladar hendido, la
malposicién dentaria y la malaoclusion, la laringe que puede situarse en una posiciéon
alta en el cuello y la hipotonia de los musculos del habla (lengua, labios, paladar
blando y musculos respiratorios)... b.- los déficits auditivos que se indicaran de
manera detallada mas adelante, c.- el déficit de coordinacién motora que interfiere
en el aprendizaje correcto de las secuencias de movimientos articulatorios y dificulta
el uso adecuado de las mismas y d.- los problemas vocélicos.

Estos pacientes tienen tendencia a sustituir los fonemas mas dificiles de articular
por otros mas faciles o bien a omitirlos.

El déficit auditivo: con pérdidas de ligeras a moderadas en las frecuencias del
habla, se deben generalmente al padecimiento del otitis cronicas asociadas a
infecciones respiratorias. La memoria auditiva a corto plazo suele estar limitada lo que
origina que el procesamiento del lenguaje oral y el aprendizaje de la gramatica y la
sintaxis sean dificultosos. Siendo mejor la memoria visual que la auditiva en los nifos
con Sindrome de Down.

Debido a los agentes causales expresados las primeras frases se suelen presentar
en estos ninos sobre los 3- 4 afnos, cuando suelen acontecer hacia los 2 anos de
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vida.

Los nifios y adolescentes con S. de Down presentan dificultades para comprender
la estructuracion gramatical del lenguaje, asi pues, el lenguaje es pobre en su
organizacion y es descriptivo y funcional. En ocasiones pueden aparecer
construcciones ecolalicas. El lenguaje en los adultos con SD suele caracterizarse por
frases de longitud mediana (sujeto- verbo- complemento), formulacion en presente y
pocas oraciones subordinadas, aunque es funcional desde el punto de vista
comunicativo. Se aprecian mayores dificultades en la construccion sintactica que en la
morfoldgica; estando la creatividad linguistica seriamente dafada.

En el desarrollo normal, desde los 12 a los 20- 24 meses se realiza la progresiva
adquisicion del vocabulario de forma lenta, siendo a partir de los 24 meses un
proceso rapido. En el SD la fase lenta se extiende hasta los 4 afios y luego se
constata una dificultad en la relacion significante- significado, asi como el empleo del
“‘lenguaje telegrafico”, con ausencia de nexos, con escasos adjetivos, pocos verbos ...
originando frases muy simples. Las dificultades en la adquisicion del l1éxico suelen
estar motivadas por la edad mental pero también por el déficit en la comprension de la
relacién entre objetos, personas, situaciones y acontecimientos y las palabras que los
simbolizan, déficit en la retencion de esas relaciones, en la composicion fonoldgica de
las palabras para simbolizar, en la aprehension del objeto y en la atribucion a éste de
una nocion estable y permanente dentro de ciertos limites (insercién en un marco
espacio- temporal, al menos determinado).

En el desarrollo fonologico, la implantacion de contrastes en nifios con sindrome
de Down es lenta. Se van a producir primero las vocales y semivocales y las
consonantes oclusivas orales ( p,tk,b...) y nasales ( m,n,i) mientras que, las
fricativas (f,v,s,z,x) mas delicadas de articularlas requieren mas tiempo para
dominarlas , asi como la africada (ch) y las liquidas laterales vy vibrantes (I, r) y en
algunos casos no lo consiguen.

En ocasiones, se ha apreciado verborrea y suelen evocar las palabras por analogia
de imagen o sonido y no por razonamiento légico.

Pueden apreciarse trastornos en el habla, como dislalias, disfemia, farfulleo o
taquilalia.

A veces, se altera la modulacion de la voz. (6, 7, 9,10)

Comprension del lenguaje: Estos nifios comprenden mejor los mensajes si se
asocian a contextos determinados, es decir, si lo han visto con anterioridad o si lo
descrito 0 mencionado esta presente. Cuando los enunciados son complejos o0 son
oraciones en pasiva presentan problemas si la informacion se encuentra fuera de su
utilidad pragmatica o contextual. También se han percibido dificultades con las frases
que incluyen proposiciones subordinadas o si aparece una negacion en una frase
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larga o estructuralmente compleja. Si los enunciados son de longitud media vy
gramaticalmente simples es mas facil para los nifios con SD extraer la informacion
que queremos transmitirles.

Los nifios de desarrollo normal daran muestras de no haber comprendido, pero los
nifos SD, no exteriorizan o dan a entender al interlocutor la necesidad de que les
repita la frase con otras palabras o que busquen otro contexto paralinguistico.

La estructura semantica del lenguaje hace referencia a los conocimientos
funcionales que tenemos del universo fisico y social de nuestro ambiente. Se aprende
sobre la base de las experiencias. Los nifios/as con SD siguen el mismo proceso y
llegan al mismo tipo de organizacion semantica que los demas pero lo hacen mucho
mas lentamente. Si bien es cierto, que a medida que se incrementa la complejidad de
las conductas a adquirir se incrementa el retraso.

Ya Share en 1975, indicaba que el desarrollo del lenguaje comprensivo, en los
ninos con SD, aparece con mayor retraso que en otras areas y que en otros grupos
de personas con discapacidad mental, pero se acepta de modo general que el
aspecto comprensivo esta mas avanzado que el productivo.

También, hemos de resefar que la iniciativa conversacional suele estar limitada en
mayor 0 menor grado en estos pacientes.( 6, 7,11)
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DESCRIPCION

Primer caso:

SSF, varén, acude por vez primera a la consulta de Foniatria a la edad de 3
afos y 6 meses. Entre los antecedentes a resefar indicar: embarazo y parto
normales. Presentd fisura palatina y labio leporino que fueron intervenidos a los 18
meses. Retraso psicomotor. En cuanto al lenguaje, las primeras palabras
acontecieron a los 3 afos y todavia emplea gestos para comunicarse. Esta recibiendo
estimulacion precoz desde los 6 meses y actualmente Logopedia. En la primera
exploracion foniatrica apreciamos _inquietud extrema, no se centra en las tareas, no
atiende a ordenes verbales simples y sélo reconoce su nombre. La designacion de
imagenes es deficiente pero es superior a la denominacién (mejor comprensiéon que
expresion linglistica) En la realizacion de praxias buco- linguo- faciales observamos
dificultad para mover la lengua, no sopla ni besa con sonido. La calidad del control
motor no se corresponde a la de un nifio de 3 afos y medio, hace torres de cubos
pero no encajes sencillos que requieren la pinza manual. El dominio de conocimientos
generales basicos se sitia por debajo de la media de su edad cronolégica. En la
exploracion fisica se indica: nariz cicatricial, hipertrofia amigdalar, dehiscencia de
sutura en el paladar duro, siendo el paladar blando mévil. Resultados de pruebas
complementarias: EEG: normal. PEATC: en el oido izquierdo no se registra
respuesta al estimulo, en el oido derecho existe pero es de baja amplitud. Se emitié
como juicio clinico en esta primera exploraciéon: Retraso del lenguaje secundario a
déficit intelectivo por Sindrome de Down y Disglosia ( Fisura palatina y labio leporino
intervenidos)

La primera revision foniatrica acontecié un afio después, estaba escolarizado
en aula de integracion. Apreciamos una leve mejoria a nivel de la articulacién del
habla, era capaz de repetir sin distorsion los fonemas oclusivos posteriores pero no
asi, los fonemas anteriores. En los nasales la afectacion puede considerarse
secundaria a la disglosia pero consideramos que también se produce por dificultad
de integracion y ubicacion adecuada del punto articulatorio. Existen graves
dificultades en la secuenciacion silabica y en la integracién auditivo- fonética, también
potenciada esta ultima por las pérdidas auditivas secundarias a otitis media serosa
que sufre el nifo de forma esporadica y son tratadas por el ORL. El lenguaje sigue
siendo simplificado, no realiza frases de dos elementos. La comprension auditiva y el
vocabulario receptivo son bajos. Los conocimientos generales siguen siendo
deficientes. La orientacion espacial también esta alterada. Persisten los problemas en
el control motor. La exploracién fisica de la esfera ORL es similar a la previa, en el
cavum se aprecian V.A. y el paladar blando presenta una movilidad limitada pese a lo
cual la produccién fonémica posterior es aceptable, en estos momentos. Las curvas
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impedanciométricas son planas. Los resultados audiométricos son los siguientes:

Oido derecho: Via ésea: Para frecuencias de 250, 500, 1000, 2000 y 4000Hz
precisa intensidades de 20, 10,10, 10 y 15 dB respectivamente. La via aérea se situa
para las mismas frecuencias en 40, 35, 30, 25, 20 dB respectivamente y para
frecuencias de 8000Hz en 35dB. Qido izquierdo: Via 6sea: Frecuencias de 250, 500,
1000, 2000 y 4000Hz precisan intensidades de 15, 10, 5, 5y 10 dB respectivamente.
La via aérea para las mismas frecuencias necesita estimulos de 40, 35, 30, 25, 30 dB
respectivamente y para 8000Hz de 25 dB.

A la edad de 7 afios comienza a realizar frases de dos elementos, aunque el
dominio del vocabulario sigue siendo deficiente y la articulacién es imprecisa. En esta
ocasioén se recomienda revision por Maxilofacial de las cicatrices, a fin de mejorar, en
la medida de lo posible la produccién derivada de la disglosia labio- palatina. A los 8
afios y medio apreciamos mejoria en la sintaxis gramatical con el inicio de empleo de
nexos y verbos. Realiza alguna sustitucion y omision fonémica de forma inestable. En
general, la Ultima intervencién practicada ha permitido mejorar la produccion fonética.
A los 9 afios se realiza Adenoidectomia, pero no pudieron colocar tubos de ventilacion
debido a la existencia de un conducto estrecho e hipertrofia timpanica. En las
pruebas audiométricas se verifica una Hipoacusia de transmision, dénde precisa
intensidades en via aérea en el oido derecho de 250Hz—> 35dB; 500Hz—> 35dB;
1000Hz—> 25 dB; 2000Hz—>30dB y 4000Hz—> 35dB. Para el oido izquierdo han de ser
superiores: 250Hz->40dB; 500Hz>45 dB; 1000Hz-> 40dB; 2000Hz> 45 dB y
4000Hz~> 45 dB.

En esta época se remitié a un Centro para ver la posibilidad de emplear protesis
auditivas y nos informan que tienen dificultades para realizar la impresion del molde
en el oido derecho.

Cuando el paciente cuenta con 11- 12 afios empieza a emplear frases
subordinadas, aunque altera el orden logico de los elementos de la oracion y existe
una deficiente utilizacion de los tiempos verbales. Ha mejorado el lenguaje receptivo.
La articulacion permanece distorsionada, imprecisa e hiperrinolalica. Se realiza una
nuevas audiometrias y los resultados de las pruebas son:

Via 6sea del oido derecho: 250Hz—> 0dB; 500Hz-> 0dB; 1000Hz-> 0db;
2000Hz—> 5dB y 4000Hz—> 5 dB. En la via aérea se precisan estimulos de: 250Hz->
20dB; 500Hz—-> 25dB; 1000Hz-> 25dB; 2000Hz~> 15 dB; 4000Hz-> 20dB.

Via 6sea del oido izquierdo: 250, 500 y 1000Hz—> 0 dB; 2000Hz—> 5dB y
4000Hz~> 5 dB. Via aérea: 250Hz~> 30dB; 500Hz-> 25 dB; 1000Hz-> 30dB; 2000 y
4000Hz~> 25dB.

Las curvas impedanciométricas siguen siendo planas y hay ausencia de
reflejos estapedianos en ambos oidos

10

pagina 125



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja V0|Umﬁr: S

ISSN 2171-9381

ALTERACIONES DEL LENGUAJE EN PACIENTES AFECTOS DE SINDROME DE DOWN

La ultima revision se realiza cuando cuenta con 13 afios de edad, sin existir
variaciones significativas con respecto a las previas. La sintaxis tiende a la
simplificacion, el contenido y uso del lenguaje es pobre. La compresion auditiva ha
mejorado debido a la adaptacion de las audioproétesis, pero la articulacion fonética
sigue siendo presentando las mismas caracteristicas y persiste el rotacismo.

Las pruebas audiométricas nos muestran una curva aérea para el oido
derecho de 250 y 500Hz-> precisan intensidades de 30dB; para 1000Hz—> 25dB;
2000Hz—> 15dB y 4000Hz-> 20dB. En el oido izquierdo las intensidades han de ser
marcadamente superiores para conseguir su percepcion; 250Hz—> 45 dB. Y 50dB
para las frecuencias de 500, 1000, 2000 y 4000Hz.

Encontrandose las cifras de la via 6sea en ambos oidos dentro de la
normalidad.

El diagnostico emitido es de Retraso del lenguaje secundario a Sindrome
de Down. Hipoacusia transmisién bilateral con mayor afectacién oido izdo.
Disglosia labio- palatina.

Segundo caso:

AMC, varén de 4 afios y 2 meses, acude Foniatria para valoracion con
diagnéstico emitido por Neurologia infantii de Sindrome de Down. Hipotonia.
Disatencion y S. madurativo.

Antecedentes personales: gestacion de 38 semanas. Bolsa rota. Parto
eutdcico en UVI mévil. Apgar segun el médico 9-10. Fenotipo Down. Antecedentes
patoldgicos de bronquitis de repeticion. Pruebas realizadas: Cariotipo 47 XY + 21.
Cardiologia infantil: normal. Cribado auditivo al nacimiento: O.I normal, el derecho “no
pasa’.

En la exploracion médico foniatrica apreciamos disatencion. Su lenguaje
receptivo es bajo y el expresivo muy simplificado; usa onomatopeyas, se apoya en el
gesto y s6lo emplea el sufijo de ciertos sustantivos y algunos adjetivos demostrativos
aislados. La articulacion es muy imprecisa debido a la protusion lingual y a la
realizacion de movimientos anacronicos en el interior de la boca y sin fines
comunicativos. En las praxias buco- linguo- faciales tiene dificultades en la elevacion
lingual y en las complejas con sonido no realiza el claqueo ni el bisbiseo. En cuanto
al dominio de conocimientos basicos va iniciando el apareamiento de colores y
denomina el azul aunque la produccion fonoldgica esta alterada, en general, presenta
un decalaje de unos dos afos en el desarrollo cognitivo. No tiene adquirida la
orientacion témporo-espacial. Inicia la realizacién de la pinza manual. Responde
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adecuadamente a todas las gnosias auditivas, tanto a los sonidos agudos como
graves. En la exploracion fisica resaltar que presenta paladar ojival, malposicién
dentaria y falta de un incisivo, macroglosia y mordida abierta (malaoclusién). Se
solicitan pruebas audioldgicas, solo pudo realizarse la Impedanciometria, las curvas
de ambos oidos son planas y se registraron reflejos estapedianos dentro de la
normalidad.

La primera revision se realiza al afo. Ha estado acudiendo a Estimulacion
temprana y Logopedia. Se solicitaron PEATC dada la falta de colaboracién en las
pruebas objetivas previas pero no se realizaron. Ha estado ingresado aquejado de
Neumonitis de etiologia virica. Le detectaron Hipotiroidismo subclinico. Otoscopia en
el ingreso, normal.

En el lenguaje expresivo ha mejorado levemente, emplea generalmente la
holofrase aunque va realizando frases de dos elementos. Las transformaciones
fonolégicas son abundantes y diversas. La adquisicién del vocabulario es lenta. La
comprension del lenguaje es adecuada para frases cotidianas pero no para las que
revisten alguna complejidad. La articulacion es imprecisa, mejorando en repeticion.
Persisten las dificultades praxicas del afio precedente. Respiracion bucal constante.
Ha mejorado en la adquisicién de conocimientos basicos pero el resultado es inferior
al correspondiente a su edad cronolégica. Aun no ha desarrollado la lateralidad, sigue
siendo ambidiestro y la orientacion espacial es deficiente.

Volvemos a valorarlo con 6 afios y aunque no constatamos mejoria significativa en el
area linguistica, la comprension auditiva sigue siendo mejor que la expresion.

Recomendamos Logoterapia + Apoyo escolar en aula de integracion y adaptacion
curricular.

En la dltima valoracion médico foniatrica, realizada hasta la fecha, y cuando
cuenta con 8 afnos de edad observamos: Porta gafas correctoras por Miopia. Realiza
algunas frases de tres elementos, obviando los nexos. Generalmente emplea la
holofrase y el sufijo de la palabra. La accién verbal la realiza en infinitivo. Aunque
persisten transformaciones fonolédgicas, ha mejorado el dominio del vocabulario sin
llegar a los niveles “normales” pero permite que el nifo se comunique con sus iguales
y companeros de clase. Ya no usa onomatopeyas ni gesticula. Constatamos Ila
existencia de dispraxia del habla. Realiza correctamente las praxias a excepcion del
siseo. La comprensiéon auditiva es superior a la expresion. Esta iniciando la lectura a
través del método Troncoso, reconoce su nombre y el de sus familiares mas cercanos
colocando la palabra escrita junto a su imagen (fotos de su familia) aunque los
avances son dificultosos. Duda en los conceptos relativos a la orientacion espacial.
En general, la motricidad fina es mejor que la apreciada en exploraciones previas. Es
diestro de mano y ojo. Para conseguir la resolucién de las secuencias logicas precisa
ayuda.
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La madre nos informa que le han hecho pruebas auditivas y que estas eran
normales pero no aporta ni pruebas ni informes.

Esta acudiendo a Logopedia y Pedagogia Terapeutica.

Dco: Retraso del lenguaje receptivo- expresivo con mayor componente
de este Ultimo secundario Sindrome de Down. Retraso cognitivo. Dispraxia del
habla.

Tercer caso:

E.A.S., mujer, acude a los 2 afos a la consulta de Foniatria. Antecedentes
personales: embarazo y parto normales. Desarrollo psicomotor retrasado. Sindrome
de Down. Esta recibiendo Estimulacion global en el Centro Base desde los 3 meses,
pero no incluye Logopedia.

Exploracion Foniatrica: Es una nifa colaboradora, aunque le cuesta centrarse
en las tareas y tira los objetos al suelo. Su lenguaje es muy simplificado, s6lo
produce 4- 5 palabras. Generalmente balbucea con una articulacion deficiente. La
comprension linguistica es baja. Praxis bucolinguofacial: s6lo mueve la lengua hacia
los lados. Conocimientos basicos y control motor, deficientes. Exploracién fisica:
hipertrofia de amigdalas, timpanos normales y lengua mévil. Se recomienda inicio de
rehabilitacion logopédica.

18 meses después es valorada nuevamente en nuestra consulta apreciando,
una evolucion levemente favorable del desarrollo del lenguaje. La calidad del control
motor es deficiente. La exploracion fisica de la esfera ORL es estable y la audicion es
normal.

A los 6 afos usa lentes correctoras por Astigmatismo y Miopia.
Ocasionalmente lanza los juguetes o golpea con ellos la mesa. El lenguaje expresivo
es muy simplificado y laconico, emplea alguna palabra aislada como /ahi/,
/no/,/mama/,/tata/... pero usualmente tiende a gesticular y asentir. En otras ocasiones
apreciamos alteraciones fonolégicas, como por ej. /amni/ significa /a mi/, y también
emplea onomatopeyas. La articulacion es distorsionada e imprecisa, mejorando en
repeticion. Comprende las 6rdenes sencillas pero en relacién con el contexto y su
entorno proximo. Presenta dificultades en la realizacién de praxias buco- oro- linguo-
faciales. Nivel cognitivo, inferior al de su edad cronologica. Calidad del control motor,
realiza la pinza de modo tosco. Es ambidiestra. Audicion: percibe todos los sonidos de
las gnosias auditivas a mas de un metro. Realiza juego simbdlico. Exploracion fisica
esfera ORL: Timpanos normales. Paladar levemente ojival. Lengua movil.
Malaoclusién (mordida abierta).

Aporta un informe dénde se indica que presenta minusvalia del 56 % por
discapacidad Psiquica.

Juicio clinico: Retraso del lenguaje receptivo-expresivo secundario a
Sindrome de Down. Discapacidad Psiquica. Astigmatismo y Miopia. Se
recomienda que siga recibiendo logoterapia y apoyo escolar.
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A los 7 anos y 10 meses, se expresa mediante gestos, sufijos, monosilabos y
holofrases sin buena produccién fonoldgica. No realiza frases sencillas de dos
elementos. Leve ecolalia. Ocasionalmente su lenguaje puede llegar a ser ininteligible
si no estamos dentro del contexto. La comprensién auditiva estd comprometida. El
aprendizaje de conocimientos basicos esta condicionado por su discapacidad
intelectiva. Sigue siendo ambidiestra.

La ultima revision se ha realizado hace 6 meses, en la que no experimento
mejoria significativa en la esfera del lenguaje, tan sélo, se aprecié un ligero avance en
los conocimientos escolares basicos y ha conseguido realizar los encajes sin emplear
el sistema de ensayo- error. Se mantiene el diagndstico previo.

Cuarto caso:

Nino de 8 afios GCC, segundo hijo de padres jovenes; la primogénita esta
sana. Antecedentes personales: parto a las 36 semanas. PRN: 2870. Apgar de 9-10.
Requirié reanimacién superficial tras el parto. Fenotipo Down. Cariotipo trisomia
primaria del 21 (47 XY + 21). Ectasia piélica en rifidn derecho. Inmadurez bilateral de
las dos caderas. No tiene alteraciones cardioldgicas. Otoemisiones acusticas al
nacimiento: normales. Cuando tiene 1 afoy 1 mes, el Centro de Atencidon Temprana
informa que aplicando la escala del desarrollo psicomotor de Brunnet- Lezine,
obtienen un coeficiente de 76, emitiendo el juicio clinico de retraso psicomotor ligero
asociado a Sindrome de Down. Asistié a guarderia y a los tres afios es escolarizado.
8 meses después realizan una nueva valoracion y mediante la referida escala
obtienen un coeficiente de 55 (correspondiente a 24 meses) En el area social el
cociente global es de 61, equivalente a 27 meses. En el lenguaje obtiene un CD de 50
= 22 meses. A nivel cognitivo tiene un CD de 52 similar a 23 meses y 6 dias. Area
motora un CD de 54 (24 meses). Concluyendo, tiene un retraso madurativo moderado
por Sindrome de Down de etiologia congénita. A la edad de 7 afios y 3 meses,
realizan un nuevo estudio mediante el Inventario de Desarrollo- BATELLE y la Guia
Portage de Educacion Escolar. La edad general de G. se sitla en 24 meses, con un
cociente de desarrollo global de 60 y Sindrome atencional. En los inicios de la
consulta foniatrica se muestra reticente a realizar actividades pero posteriormente,
colabora y se centra en las tareas. Realiza contacto visual. Es un nifio “alegre”, que
cuando empatiza trabaja mejor. El lenguaje expresivo es ininteligible para el
explorador cuando él intenta expresar emociones, deseos etc. que no se encuentran
dentro del contexto y esto le causa frustracion y enfado. En un lenguaje dirigido
emplea la holofrase y los sufijos de otras, intenta realizar alguna frase de dos
elementos. Reconoce su nombre. Se ayuda del gesto para hacerse entender. A nivel
comprensivo, si las frases son cotidianas no presenta dificultades pero cuando son
complejas, no es capaz de captar el mensaje en toda su extension. Praxis
bucolinguofacial: sélo ha sacado la lengua, en el resto no ha colaborado.
Conocimientos escolares muy inferiores a los correspondientes a su edad y curso.
Lateralidad: diestro de mano y pie. Calidad del control motor, realiza la pinza aunque
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es algo tosca a la hora de realizar los encajes para los que emplea toda la mano.
Audicion: No permitio la realizacion de PEATC por la aparatosidad del sistema y se
asusto, pero la impresion subjetiva es de normalidad a un metro. Tampoco nos
permite el empleo de instrumentos para realizar la exploracion fisica, demuestra
miedo o bien coge una rabieta o intenta salir despavorido, le intentamos convencer
pero no lo conseguimos asi pues, desistimos en nuestro intento para que no crear
un ambiente hostil de cara a futuras revisiones; emitimos informacion de lo que
hemos podido valorar “de visu”. Lengua: mdévil. Mordida: malposicion dentaria y
malaoclusién. Ha realizado el cambio de algunas piezas dentarias. Acudié a
indicaciéon nuestra a consulta en Psiquiatria Infantil y el informe emitido es de
Sindrome de Down, con alteraciones conductuales y tendencia a la frustracion. Se
descarta un Sindrome del espectro autista. Es un nifio que mantiene contacto ocular,
se deja acariciar y sonrie. Trata de hacerse entender aunque, hay ciertas actividades
que no le son agradables y las rechaza. En esta ocasion, ha mantenido algunas
normas de conducta y permanecido sentado en su silla, aunque las exploraciones
largas, le cansan y se despide. Diagnéstico: Retraso grave en el desarrollo del
lenguaje receptivo - expresivo con mayor afectacion de la expresion,
consecutivo a Sindrome de Down. Sindrome atencional. Tratamiento: Se
recomienda Logopedia y Pedagogia terapéutica con la mayor intensidad posible.
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DISCUSION

En nuestra casuistica apreciamos el predominio de este Sindrome en los
varones con respecto a las féminas, en la proporcion de 3: 4, coincidiendo con los
estudios de Gath y Gumley.(2)

En los cuatro casos descritos existen una serie de parametros comunes como
son la existencia de un nivel cognitivo inferior a la media poblacional, los que cursan
con mayor afectacion son el tercero y principalmente el cuarto. Esta discapacidad
condiciona en gran manera la evolucion y el pronéstico de las capacidades a alcanzar
por estos individuos en su esfera comunicativa futura.

Coincidimos con la bibliografia consultada en que el nivel expresivo esta en
mayor medida comprometido que el receptivo, en nuestro estudio no hemos
encontrado solamente un déficit de dominio Iéxico, en todos los casos la alteracion del
lenguaje se establece en los niveles sintactico-morfologicos y fonolégicos, incluso en
el primer caso que es el que, hacia la preadolescencia consigue realizar algunas
frases subordinadas, altera el orden légico de los elementos y no emplea
convenientemente los tiempos verbales. No hemos de olvidar que también existe
afectacion semantica si bien, la comprension del lenguaje hablado es superior al uso
que realizan de las estructuras linguisticas para expresar sus ideas, sentimientos y
deseos. En el terreno de la pragmatica apreciamos que no han adquirido el sentido
figurado del lenguaje. El lenguaje es pobre en su organizacién y de tipo descriptivo
pero puede llegar a ser funcional como se indica en el caso de SSF, en otras
ocasiones su interpretacion es dificultosa, como exponemos en la descripcion de
GCC donde el interlocutor ha de estar inmerso en el contexto y apoyarse en el
lenguaje no verbal para comprender lo que el nifio desea trasmitir.

En los casos enumerados, el lenguaje expresivo oral, generalmente, es
simplificado, abunda el empleo de la holofrase o monopalabra, los monosilabos e
incluso en ocasiones, solo emiten el sufijo de los sustantivos, realizando
onomatopeyas y gestualizando para conseguir una mejor “verbalizaciéon”. En los
articulos consultados se indica que las primeras frases se suelen presentar en estos
nifos sobre los 3- 4 afios, en nuestros estudios esto ha acontecido generalmente en
torno a los 7 — 8 afios.

Dada la edad a la que valoramos a estos nifios la actividad prelinglistica
aunque haya sido retrasada ya ha acontecido.

Discrepamos en cuanto a la asociacion de disfemia que han expresado
algunos autores como Miller y colaboradores (4, 5,12). Hemos apreciado alteraciones
en el ritmo y fluencia del habla, pero en gran medida viene condicionado por las
dificultades oropraxicas, de secuenciacion silabica e integracion auditivo- fonética que
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presentan estos nifios. Ademas, hemos de tener en cuenta la existencia de disglosias,
reconocidas como en el caso de la fisura palatina y el labio leporino o bien, no
catalogadas como tal, pero indicando la existencia de macroglosia y la posible
disociacion entre el tamafo lingual y el de la arcada dentaria, esto puede estar
originando un intento de aproximacion fonoldgica a la expresion correcta y por ende,
podemos considerarlo mas un farfulleo que un indicio de tartamudez. Teniendo en
cuenta, ademas, que estos pacientes tienen un desarrollo del lenguaje enlentecido
con respecto a la poblaciéon estandar, también lo estaria en la consecucion fonémica
correcta.

Coincidimos con autores como Rondal y Aguirre (11,13,6) en el modo de
adquirir el desarrollo fonoldgico los pacientes afectos de SD, aunque en nuestro
primer caso diferenciamos entre oclusivas anteriores y posteriores, siendo mas
dificultosa la produccion de las anteriores bilabiales y las nasales de lo que
habitualmente se describe, esto o achacamos a la existencia de retraccion tisular
labial y de un paladar blando insuficiente tras la intervencion quirurgica del labio
leporino vy fisura palatina ademas, de las dificultades en la secuenciacién silabica e
integracién auditivo- fonética.

En cuanto a las reacciones conductuales, en todos nuestros casos, los nifos
colaboraron aunque son inquietos y sufren de Sindrome atencional, distrayéndose
facilmente. Las mayores dificultades se presentaron en la primera evaluacion de
GCC, en la que no conseguimos ninguna colaboraciéon vy tuvimos que reevaluar
pasadas unas semanas. En el primer contacto con nosotros estuvo todo el tiempo en
el suelo realizando movimientos estereotipados sin intencion y emitiendo una jerga
propia que en los inicios nos hizo pensar que estabamos ante una posible
comorbilidad de la esfera autistica, siendo posteriormente descartada esta afeccion
tanto por Psiquiatria que lo valoré e informd, como corroborado por nosotros en la
reevaluacion dado que su comportamiento fue totalmente contrario al expuesto en los
inicios. Si bien, este paciente presenta una gran alteracién en el desarrollo del
lenguaje empleando muy pocos vocablos inteligibles y la holofrase con apoyo
gestual.

En todos los casos apreciamos alteraciones en el desarrollo psicomotor y en la
consecucion de las praxias bucolinguofaciales.

Dos de los casos fueron catalogados ademas de Sindromes madurativos. En
el segundo caso se evidencio la existencia de Hipotiroidismo asociado. Alteraciones
oculares se recogen en el 2° y 3°. En ningun momento se nos ha indicado que alguno
padezca alteraciones cardiologicas. Se hace referencia en una ocasion a la existencia
de ectasia piélica en rifidn derecho como patologia concomitante. En el primer caso
se evidencio la existencia de alteraciones auditivas diversas con Hipoacusia de
transmision que finalmente fue ftratada mediante audioprétesis mejorando la
capacidad comprensiva del paciente y su fonologia. Aun hoy en dia, no descartamos
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que AMC no padezca alguna posible pérdida auditiva (leve), porque las OEA
apreciaron dificultades en el O. Dcho. Y las pruebas impedanciométricas realizadas
en nuestro hospital mostraron curvas planas... aunque las informaciones verbales de
sus progenitores aseguran que las pruebas auditivas objetivas realizadas en otra
ciudad diferente de la que residen han sido “normales”.

Estos nifios también presentan enlentecimiento en la adquisicion de la
orientacion témporo- espacial y de la lateralidad. Factores que intervienen en la
correcta adquisiciéon del lenguaje escrito.

Por ultimo, remarcar la importancia que representa para la mejoria de la faceta
linglistica de los nifios con SD, el realizar un diagnéstico precoz, la Estimulacion
Temprana y la ayuda Logopédica previa a la escolarizacién y cuando acudan al
colegio el disponer de Pedagogia Terapeutica en aula de integracion y continuar con
la logoterapia.
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RESUMEN

Se presenta el caso de un paciente diagnosticado de tuberculosis pulmonar que presenta un gran
absceso retrofaringeo secundario a un mal de Pott cervical. Las imdgenes demuestran la gran
afectacion del plano retrofaringeo, asi como el desgaste de los cuerpos vertebrales cervicales.

Palabras clave: Tuberculosis, absceso, retrofaringeo

TUBERCULOUS RETROPHARYNGEAL ABSCESS

SUMMARY

The case of a patient diagnosed with pulmonary tuberculosis has a large retropharyngeal
abscess secondary to cervical Pott's disease. The images show the high level involvement of
the retropharyngeal and wear of the cervical vertebral bodies.

Keywords: Tuberculosis, abscess, retropharyngeal
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DESCRIPCION

Se presenta el caso de un vardn de 28 afios de edad, emigrante magrebi, desde hace
6 afios en Espaia. Antecedentes de tuberculosis pulmonar y mal de Pott en
tratamiento con isoniazida, pirazinamida y rifampicina, que no sigue correctamente.
Ingresado en otro hospital por un absceso lumbar presenta disfagia y disnea
progresiva, por lo que se decide el traslado a nuestro servicio. A la exploracidn
encontramos un paciente de aspecto séptico, disneico y con un importante
estrechamiento del vestibulo laringeo visto por nasofibroendoscopia. Las imdgenes de
la TC ponen de manifiesto la presencia de un gran absceso retrofaringeo
multiloculado que se extiende desde C4 a C7 (Fig. 1y 2) y compromete la via aérea.
Observamos también un importante desgaste del cuerpo vertebral de C4 (Fig.3). Se
decide realizar un drenaje de los abscesos de forma urgente. Realizamos un doble
abordaje, de forma endobucal y a través de una incisién cervical. En ambos abordajes
se constata la salida de gran cantidad de contenido purulento, obligando a colocar un
drenaje por la incisién cervical. No fue necesaria la realizacion de traqueotomia. El
paciente estuvo hospitalizado en nuestro servicio con control de la tuberculosis por
parte de la unidad de enfermedades infecciosas. Evoluciond satisfactoriamente tanto
de los abscesos retrofaringeos como de su proceso de base y fue dado de alta dias
después.

La tuberculosis en La Rioja presenta una tasa de 12,3 casos por cada 100.000
habitantes, demostrando una tendencia al alza entre la poblacién emigrante tanto en
frecuencia como en complicaciones.
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Fig 3 Desgaste del cuerpo vertebral de C4
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Linfangioma amigdalino polipoide

RESUMEN

Los tumores vasculares benignos, especialmente aquellos que se originan a partir de
los vasos linfaticos, son muy infrecuentes en la amigdala palatina y, por ello,
raramente se recogen en la literatura médica. Su aspecto es similar al de otras
entidades polipoideas de las amigdalas entre las cudles se incluyen el fibroma, el
lipoma, el papiloma, quistes y otros, aunque su comportamiento clinico puede ser
muy diferente. Su patogénesis aun no estd esclarecida . Su curso clinico suele ser
asintomatico en el momento de diagndstico aunque puede puede producirse un
crecimiento brusco que comprometa la via aerodigestiva y por ello debe realizarse
exéresis completa del mismo. Presentamos un caso de linfangioma pediculado de
amigdala y se revisa la literatura disponible.

Palabras clave: Linfangioma polipoide, linfangioma amigdalino, linfangioma faringeo,
tumor amigdalino, hamartoma

Tonsillar polypoid lymphangioma

SUMMARY

Benign vascular tumours , specially those arising from lymphatic vessels, occur so
unfrequently on the tonsil that are scarcelly reported. Their appearance may be
similar to other polypoid lesions of the tonsils which include fibroma, lipoma,
papilloma, cysts and others but their clinical behaviour may be very different. Their
pathogenesis is not clearly determined yet. An asympthomatic clinical pattern is the
most frequently reported behaviour at diagnosis but sudden growth, with airway or
deglutory pathway compromise, may occur and so, complete surgical treatment
should be performed. A case of sympthomatic pedunculated tonsillar linphangiona is
reported and a medical literature review is provided.

Keywords: Polypoid lymphangioma, tonsillar lymphangioma, pharyngeal
lymphangioma, tonsillar tumour, hamartoma

pagina 141



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringolégica de ARo 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja VO|UTTIL<§T11?

ISSN 2171-9381

Linfangioma amigdalino polipoide

INTRODUCCION

Los linfangiomas son tumores formados por vasos linfaticos que se ubican
predominantemente a nivel del cuello y cuyo curso clinico es imprevisible a la par que
asintomatico hasta que producen sintomas derivados de la compresion de estructuras
vecinas y de la ocupacién de zonas de baja resistencia , zonas hacia donde tienen
tendencia a crecer. Su localizacion amigdalina es un hecho infrecuente y la adopcion
de morfologia poliposa plantea un diagnéstico diferencial con otras tumoraciones que

en dicha region pueden adoptar dicha morfologia. Describimos un caso clinico.
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DESCRIPCION

Paciente varén de 35 afios de edad, sin antecedentes clinicos de interés afecto de
disfagia y sensacidn de estorbo faringeo persistente con ocasional disnea postural sin
estridor en relacién con cuadros faringeos, que ceden al carraspear con fuerza y que
acude porque se ha observado una neoformacién laterofaringea izquierda, cambiante
de tamafio en relacién a los mencionados cuadros faringeos ,a la que achaca la clinica.
En la exploracién clinica se observa una tumoracidon polipoidea translicida
dependiente de polo inferior amigdalino izquierdo, desde donde cae hacia la luz
faringea y por cara laringea de epiglotis (Fig.1). Su consistencia es elastica y no se
objetivan signos de infiltracion. No se observan otros datos de interés en Ia
exploracién ORL. Se decidid realizar extirpacion preferente de la misma mediante
bisturi laser de CO2 a una potencia de 30 W debido al presumible riesgo de
estrangulacion del fino pediculo de dicha tumoracion, con el consiguiente riesgo de
precipitacién a via aérea y aspiracion , procedimiento que por esos motivos, para
asegurar un buen control de la via aérea y por deseo explicito del paciente, se realizé
bajo anestesia general. En la reseccion se incluyé el fragmento amigdalar de
implantacién. El estudio histolégico de la pieza demostrdé una tumoracién constituida
por vasos linfaticos abundantes y dilatados, rellenos de linfocitos, con un estroma mas
o0 menos laxo entre ellos, hallazgos compatibles con el diagndstico de linfangioma con
margen de reseccidn amigdalino sin signos de resto tumoral (Fig.2). El postoperatorio

transcurrid sin incidencias y hasta la fecha no ha recidivado.
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DISCUSION

Los linfangiomas son tumoraciones benignas, que aparecen predominantemente en el
cuello, principalmente a nivel del triangulo cervical posterior del cuello desde donde
se extienden sobrepasando el musculo esternocleidomastoideo hacia regiones
anteriores del mismo, donde suponen globalmente un 6%de todos los tumores
benignos cervicales y un 1,9% de todos los tumores de la amigdala palatina®*****°,
También se diagnostican con cierta frecuencia en otras estructuras donde el sistema
linfatico tiene gran desarrollo ,como la axila, el mediastino, tejidos blandos,
mejilla,etc..., siendo la localizacién lingual, la mejilla y la labial las localizaciones
intraorales mas frecuentes mientras que la amigdalina es muy poco frecuente "%,
Su origen es todavia incierto. Algunos autores preconizan un origen a partir de células
embrionarias secuestradas durante el desarrollo en el interior de otras estructuras,
otros autores buscan su origen en vasos capilares linfaticos provenientes de venas
cervicales separados de las mismas en su desarrollo, que se tunelizan para cumplir
con su funcién pero que luego no logran reanastomosarse a su vena de origen y
crecen desmesuradamente buscando los planos mas faciles y de menor resistencia.
Otros autores afirman que su origen se encuentra en una inflamacidn crénica que
deriva en obstruccidn linfatica irreversible con congestién y prolapso de mucosa que
origina una tumoracién polipoide. Finalmente, otros autores le confieren un origen
metapldsico directamente bien por causa primaria o bien por traumatismo o

1,2,3,4,10,11,13

infecciones de repeticion . Clinicamente , cuando surgen en la amigdala
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palatina, se comportan como una masa transllcida asintomatica o paucisintomatica
(tos, sensacion de cuerpo extrano, molestias inespecificas, carraspeo,..).
Evolutivamente pueden permanecer estaticos en cuanto a su tamafo, experimentar
aumentos de tamafio progresivos o subitos (especialmente si sufren fendmenos
hemorragicos o inflamatorios en su interior, o tras procesos infecciosos de vias aéreas

superiores) o, en algunos casos, regresar espontaneamente”!

. Este comportamiento
erratico e imprevisible supone si bien en la mayoria de los pacientes la clinica es
trivial, en ciertos casos, en localizaciones particulares, pueden provocar sintomas de
entidad por efecto obstructivo sobre la via aerodigestiva, hacia donde crecen
habitualmente por ser la zona de menor resistencia a su crecimiento. Pueden incluso
entrafar riesgos potencialmente graves, maxime si tenemos en cuenta que las
tumoraciones pediculadas pueden sufrir fendmenos de autoestrangulacién con
posible precipitacion de la misma a zonas criticas como l|a via aérea, como ocurria en
nuestro paciente. Su diagndstico en la localizacién amigdalina es de sospecha en base
a sus caracteristicas clinicas y su comportamiento, aunque a menudo se realiza a
posteriori tras estudio histolégico de la misma. En este estudio se demuestra la
proliferacidn de vasos linfaticos de calibre variable, generalmente dilatados, rellenos
de linfocitos y liquido proteinaceo, todo ello en el seno de un estroma mas o menos
laxo®. Deben considerarse en el diagndstico diferencial otras entidades tales como

lipomas, hemangiomas, quistes, hamartomas, fibromas, papilomas, etc. que puedan

manifestarse como tumoraciones pediculadas con origen en la amigdala
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. 15,16,1
palatina®*®

. Debido a su tendencia a crecer hacia las zonas que menos resistencia
le oponen, es facil entender que las formas pediculadas se ven facilitadas a crecer por

efecto de gravedad y suponen una menor infiltracion en profundidad lo cual

posibilitard un manejo terapéutico mas sencillo, como veremos posteriormente®.

Respecto a su tratamiento, aunque algunos autores consideran la actitud expectante
en casos en gque no se aprecie crecimiento significativo que interesen zonas
quirdrgicamente comprometidas, la mayoria de los autores recomiendan adoptar una
actitud quirdrgica por su tendencia a crecer y sus potenciales complicaciones por
afectacién o extensién a zonas de riesgo. El tratamiento debe ser reseccién quirdrgica
completa para evitar recurrencias, aunque deben minimizarse las secuelas estéticas y

431018 "En |os casos de localizacion amigdalina,

quirdrgicas como segundo principio
debe incluirse en la reseccién la base de implantacidn amigdalina con suficiente
fragmento de tejido para evitar recidivas y debe realizarse cuidadosa hemostasia del
limite de reseccion por la propia naturaleza vascular del tumor. El Idser de CO2 ha sido
usado con éxito en lesiones superficiales o intraorales y para la realizacién de

amigdalectomias parciales'’*®

. Creemos que en este caso constituye una excelente
opcidn , aunque la reseccion simple con pinza bipolar o bisturi harmonico, con
cuidadosa hemostasia del lecho cruento amigdalino puede ser suficiente. Al igual que
otros autores, no creemos necesaria la realizacion de amigdalectomia completa de

primera intencién, salvo indicacion por otro motivo, en las formas poliposas

pediculadas de linfangiomas , que sélo aumentard la morbilidad en el paciente debido

pagina 146



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja Afo 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja VOIUTI?’[TI%

ISSN 2171-9381
Linfangioma amigdalino polipoide

a su caracter poco infiltrante aunque debemos considerarla en caso de recidiva®.

Fig.1-Imagen intraoperatoria de la tumoracién. Tumoracién pediculada dependiente
de polo inferior de amigdala palatina izquierda que sobrepasa la linea media en esta posicion
(Rosen) y que cae en bipedestacion hacia via aerodigestiva.
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Fig.2:Estudio histolégico de la pieza quirirgica. A: Imagen de la pieza quirurgica en la
qgque se aprecia el margen de reseccién amigdalino de seguridad. B: Estudio
microscépico con tincion de Hematoxilina-eosina a 4X. Se objetiva epitelio de
revestimiento escamoso poliestratificado de la amigdala (asterisco) , vasos linfaticos
dilatados con linfocitos intraluminales ( con flecha se sefialan algunos). El estroma es
levemente fibrdtico, con presencia de células inflamatorias. C: Detalle a 20X de vaso
linfatico con linfocitos intraluminales. Nétese el revestimiento endotelial. D: Imagen
macroscoépica de la pieza tras tincidn. Se evidencia la profusién de vasos linfaticos que

caracterizan la tumoracién y se aprecia el margen de reseccién libre amigdalino.
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RESUMEN

Los quistes de paratiroides son entidades clinicas infrecuentes. Suelen ser
asintomaticos y aparecer incidentalmente durante una exploracion cervical por
imagen o durante una cervicotomia. El diagnéstico definitivo se establece tras la
demostracion de PTH en el liquido intraquistico o mediante técnicas de
inmunohistoquimica. Su origen es epitelial, probablemente de las bolsas faringeas Ill
y V. Clasicamente se clasifican en funcionantes (denominados pseudoquistes,
asociados a hiperparatiroidismo) y no funcionantes (quistes verdaderos no asociados
a hiperparatiroidismo).

Se presentan dos casos de quistes paratiroideos no funcionantes en dos varones. En
ambos casos la confirmacion diagnéstica se establecié mediante inmunohistoquimica
con la positividad del marcador para PTH en el epitelio del quiste.

Se discuten las alternativas de tratamiento y se propone la nomenclatura de “quiste
de paratiroides asociado a hiperparatiroidismo” para los quistes funcionantes y de
“‘quiste de paratiroides no asociado a hiperparatiroidismo” para los quistes no
funcionantes.

Palabras clave: quiste de paratiroides; hormona paratiroidea; quiste funcionante;
quiste no funcionante

Nonfunctional parathyroid cysts: diagnosis and treatment

SUMMARY

Parathyroid cysts are rare clinical entities. They are usually asymptomatic and occur
incidentally during an imaging scan or during cervical cervicotomy. The definitive
diagnosis was established after the demonstration of PTH in the intracystic fluid or
using immunohistochemical techniques. Their epithelial origin, probably from the third
and fourth pharyngeal pouches. Classically are classified as functioning (called
pseudocysts associated with hyperparathyroidism) and non-functioning (not true cysts
not associated with hyperparathyroidism).

Two cases of parathyroid cysts in two male non-functioning. In both cases, the
diagnosis was established by immunohistochemistry with positive marker for PTH in
the epithelium of the cyst.

We discuss the treatment options and proposed nomenclature of "parathyroid cyst
associated with hyperparathyroidism" for the functioning cysts and "cyst parathyroid
not associated with hyperparathyroidism" for the non-functioning for cysts.

Keywords: parathyroid cyst, functioning cyst, nonfunctioning cyst, parathyroid hormone
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INTRODUCCION

Las glandulas paratiroides derivan del epitelio de las alas dorsales de las
bolsas faringeas Il (paratiroides inferiores) y IV (superiores) hacia la 5% semana
de desarrollo [1].

Los quistes de paratiroides son entidades clinicas infrecuentes. Las
publicaciones se refieren a casos aislados o a series pequenas [2].

Pueden ser no funcionantes (denominados quistes verdaderos) o funcionantes,
(pseudoquistes) asociados a patologia de la glandula paratiroides (adenoma,
hiperplasia o carcinoma) e hiperparatiroidismo.

El origen de los quistes paratiroideos no estd claramente establecido y es
objeto de debate.

Respecto a los quistes no funcionantes parece que el origen es congénito del
3° arco branquial. Esto viene avalado porque es mas frecuente en las glandulas
paratiroides inferiores [3] y por la asociacibn con otras malformaciones
cervicales [4].

Se han propuesto cuatro teorias para explicar la aparicion de quistes de
paratiroides [2]:
- Podrian ser restos embrionarios de tejido de las bolsas faringeas de
tercer o cuarto arcos branquiales.
- Podrian surgir de la fusion de microquistes paratiroideos que
frecuentemente son hallazgos incidentales en el andlisis histoldgico.
- Podrian ser el resultado de una degeneracion central y licuefaccion del
tejido cuando aparecen en el contexto de un adenoma.
- Podria ser una forma de quiste de retencidn causada por una
acumulacion de secreciones.

Parece demostrado su origen epitelial ya que los estudios con
inmunohistoquimica demuestran marcadores epiteliales en su pared lo que
inclina la balanza hacia un origen branquial (de tercera y cuarta bolsa), en lugar
de las teorias de la degeneracion quistica o de la fusién de microquistes [2].

El quiste tiene un epitelio columnar cubico secretor [5], [6].

La incidencia referida en la literatura es muy variable. Como orientacién sirva
que, hasta 2002 se habian descrito unos 250 casos de quistes paratiroideos
(funcionantes y no funcionantes) [7].

Al haber pocos casos publicados los estudios de prevalencia son escasos. Los
quistes de paratiroides pueden representar hasta el 0,5% de las enfermedades
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de paratiroides y el 1% de los quistes del cuello. Mas frecuente en mujeres,
entre la 42-5% década y en paratiroides inferior izquierda [9].

La incidencia de quistes funcionantes como hallazgo en paratiroidectomias por
hiperparatiroidismo se situa en 6/1700 (0,35%) [8] a 48/1769 (3%) [10].

Los quistes no funcionantes tienen una incidencia de 38/2505 (1,52%) en
patologia tiroidea segun IPPOLITO [9].

ARMSTRONG [2] refiere que los quistes pueden hallarse casualmente durante
la tiroidectomia o la paratiroidectomia hasta en un 0,5%. Asi, de 10021
tiroidectomias revisadas en 16 se hallaron incidentalmente quistes en
paratiroides (0,16% de las tiroidectomias) y que de 1702 paratiroidectomias se
hallaron quistes en 23 (lo que representa el 1,3% de las paratiroidectomias);
ambos representan el 0,33% como hallazgo incidental en cirugia tiroidea y
paratiroidea.

En ecografias cervicales de rutina puede llegar a diagnosticarse 6/6621
(0,09%) de quistes en paratiroides (todos con PTH sérica elevada) [11].

En general, parece que los quistes no funcionantes serian los mas frecuentes y
en algunas series en la que comunican mayor incidencia de quistes
funcionantes podria atribuirse a sesgo al ser mas frecuentes los estudios y las
cervicotomias en el contexto del estudio y tratamiento del hiperparatiroidismo
[10].

Los quistes de paratiroides suelen ser asintomaticos y, como hemos visto,
hallarse incidentalmente al hacer un estudio por imagen o durante una
tiroidectomia o paratiroidectomia. El quiste tiene una pared muy translucida con
contenido quistico a tensién. Facilmente el quiste se rompe durante la exéresis.
El diagndstico se establece al confirmar PTH en el liquido del quiste que
caracteristicamente es un liquido claro (agua de roca) ([12]).

Sin embargo no siempre puede determinarse PTH (1 de 23 casos - 4,35% -
publicados por ARMSTRONG [2]). Esto puede deberse a que la PTH en el
quiste esté compuesta por productos de degradacion en lugar de la molécula
de PTH intacta.

En la Tabla 1 se recogen las entidades clinicas con las que ha de establecerse
diagnéstico diferencial.
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Tabla 1
Diagndstico diferencial de los quistes de paratiroides.
QUISTE DE TIROIDES
PARATIROIDES INTRATIROIDEA
TUMOR DE PARATIROIDES
Adenoma
Hiperplasia
Carcinoma
PARAGANGLIOMA
QUISTE BRANQUIAL
QUISTE TIROGLOSO
TUMOR DE TIMO

Por su localizacion y crecimiento pueden manifestarse como tumoracion
cervical visible o palpable y pueden provocar sintomas de compresion local
(disfonia, disnea, tos, disfagia, paralisis laringea).

En los quistes funcionantes, ademas, pueden manifestarse sintomas y signos
asociados al hiperparatiroidismo.

La duda estd en esclarecer si el quiste paratiroideo asociado a
hiperparatiroidismo es o no- el causante del hiperparatiroidismo. Para
ARMSTRONG todos los quistes de paratiroides son no funcionantes [2]. En
general se considera que menos del 10% de los quistes paratiroideos se
asocian a hiperparatiroidismo y solo el 1% de los hiperparatiroidismos se
asocian con quistes [2].

La estrategia de tratamiento es diferente segun el quiste sea funcionante o no
funcionante.

El tratamiento del quiste funcionante es quirdrgico como primera opcién
(tratamiento del hiperparatiroidismo). Los quistes hallados incidentalmente
durante la paratiroidectomia han de extirparse ya que, aunque no sea el
causante de la hiperfuncion paratiroidea puede confundir en los estudios de
seguimiento.

Respecto al tratamiento de los quistes no funcionantes se establecen varias
opciones. En quistes sin sintomas locales que fueron hallados casualmente la
opcion mas prudente es la observacion periddica con control ecografico. La
puncion-evacuacion puede ser diagnostica y a la vez terapéutica, aunque con
frecuencia recidivan [6]. En estos casos pueden usarse sustancias
esclerosantes [13]. La puncion-evacuacion- esclerosis puede producir dolor,
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inflamacién y paralisis recurrencial o extravasacion del producto. La extirpacion
estara indicada para los quistes no funcionantes en caso de recurrencia tras
punciones repetidas.

De los 38 casos publicados por IPPOLITO [9] en 14 se realiz6 puncion-
evacuacion con buen resultado en 10 casos (lo que indica 4 recurrencias -
28,6% de las punciones-) y en 27 casos se realizo cirugia como opcion inicial.
En general la cirugia es el tratamiento para los quistes funcionantes y la
puncion aspirativa en los no funcionales [14].

Las complicaciones de la cirugia de los quistes de paratiroides son las que

clasicamente pueden presentarse en la cirugia tiroidea y paratiroidea: paralisis
recurrencial, hemorragia, hipocalcemia, etc. [15].

En la Tabla 2 se resumen las caracteristicas de los quistes de paratiroides
funcionantes y no funcionantes.

En la Tabla 3 se recogen los resultados globales obtenidos en las busquedas
bibliograficas en las principales bases de datos.

Se describen dos casos de quistes no funcionantes de paratiroides, las
circunstancias de su descubrimiento, su diagndstico y el tratamiento.
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Tabla 2
Quistes de paratiroides. Caracteristicas.
Quiste no funcionante

Quiste verdadero
De tercera bolsa faringea

Origen

Afo 2011
Volumen 2
N°12
Quiste funcionante
Pseudoquiste
Se origina en adenoma,
hiperplasia o carcinoma de
paratiroides

No asociado
hiperparatiroidismo

Funcidn paratiroidea con

Asociado con hiperparatiroidismo

histologia

Epitelio cubico

Células principales (¢,?)

Asintomatico
Puede haber sintomas locales
(tos, disnea, disfagia, disfonia)

Clinica

Hiperparatiroidismo

Bioquimica PTH elevada en el liquido
Niveles séricos-de PTH y Ca

normales

PTH elevada en el liquido
Niveles séricos de PTH y Ca
elevados

Puncidén-evacuacion
Extirpacion en caso de recidiva

Tratamiento

Extirpacion

es bases de datos.
“parathyroid AND cyst”

Informes de Casos (221)
Estudios de Incidencia (14)
Estudios de Cohorte (2)
Estudios de Prevalencia (1)

Tabla 3

Quistes de paratiroides. Publicaciones en las principal
Base de datos N
BVS 340
(http://regional.bvsalud.org)

PUBMED 592
(http:/iwww.pubmed.com/)

TRIP DATABASE 103
(http://lwww.tripdatabase.com)

COCHRANE 0
(http://www.bibliotecacochrane.com)
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DESCRIPCION

Caso 1

Varén de 24 anos de edad. Consulta procedente de Endocrinologia para
realizar tiroidectomia total por bocio quistico.

Previamente se habian realizado varias punciones con control ecografico
obteniéndose contenido serosanguinolento, con evacuacion parcial del
contenido del quiste, recidiva y crecimiento progresivo.

Los perfiles funcionales de tiroides y paratiroides resultaron normales.

El paciente estaba asintomatico en el momento de la evaluacion ORL y en la
exploracién se objetiva un bocio a expensas del |6bulo derecho.

En el estudio por imagen por TC se observa imagen quistica de unos 8cm en el
I6bulo tiroideo derecho con extension a mediastino y desplazamiento traqueal.
Se realizo tiroidectomia total hallandose un bocio multinodular bilateral con
l6bulo derecho dominante ocupado en su totalidad por un gran quiste con
pared translucida y extensién a mediastino anterior que se extirpa. Durante la
manipulacién se produjo su rotura-saliendo-contenido liquido muy claro (“agua
de roca”). No fue posible, tras la rotura obtener muestra del liquido para su
estudio bioquimico.

El diagnéstico histopatoldgico inicial fue de quiste branquial.

Los estudios posteriores con inmunohistoquimica pusieron de manifiesto
receptores para PTH y ausencia de receptores de tiroglobulina (TG).
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Figura 1
Caso 1. Imagen de TAC. Quiste a expensas del l6bulo tiroideo derecho con
desplazamiento traqueal
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Figura 2

Caso 1. Fotografia de preparacidon histolégica. Pared del quiste constituido por tejido
conjuntivo fibroso que engloba islotes celulares y revestimiento de células cubicas (He
10x)
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Figura 3
Caso 1. Fotografia de preparacion histolégica. Detalle de la pared con presencia de
células paratiroideas principales dispuestas en grupos y tapizando el quiste (40x)

11
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Figura 4 - i . _k "
Caso 1. Técnica de inmunohisto ica. Estructuras acinares en el espesor de la pared
con tincién positiva para PTH (10x .

i
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Figura 5
Caso 1. Técnica de inmunohistoquimica. Células cubicas de revestimiento con tincidn
positiva para PTH (40x)

13
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Caso 2

Vardn de 56 afos de edad. Durante una revision de empresa se sospecha una
desviacion traqueal por lo que es derivado para su estudio. Dicha desviacién no
puede objetivarse por lo que se realiza TC cérvicomediastinico hallando una
imagen paratraqueal derecha de probable naturaleza quistica. Se hacen dos
punciones con control ecografico obteniéndose liquido sanguinolento. No se
obtiene diagndstico histologico.

Tras cada puncion se objetivé la recidiva del quiste.

Las funciones tiroidea y paratiroidea son normales.

Es derivado a Otorrinolaringologia para valorar posible extirpacion.

El paciente estd asintomatico en el momento de la evaluacion ORL vy la
exploracion resulta normal.

Se solicita gammagrafia con octeétrido para descartar paraganglioma que
resultd débilmente positivo. En el Angio TAC se confirma la tumoracion
paratraqueal derecha de 2,6x1,9cm en relacion con tronco braquiocefalico
derecho y arteria vertebral presentando plano graso de separacion y sin aporte
vascular de los mismos a la tumoracion.

Ante los estudios no concluyentes se decide realizar cervicotomia exploradora.
Se hallé6 una tumoracion quistica en area cricotraqueal derecha con pared
translucida. Se hace puncién obteniéndose un liquido claro y la determinacién
intraoperatoria de PTH del liquido resultdé positiva con una concentracién de
98ngl/l.

En inmunohistoquimica resulta positivo para PTH y, con marcadores
neuroendocrinos resulta positivo para CD56.

14
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Figura 6
Caso 2. Imagen de TAC. Se observa una tumoracion paratraqueal derecha que no
produce desplazamiento ni compresion.

Figura 7
Caso 2. Imagen obtenida con RMN. La imagen confirma su naturaleza quistica.

15
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Figura 8

Caso 2. Fotografia de preparacion histolégica. Detalle del epitelio que recubre la
superficie interna del quiste con células cubicas, que en este caso muestran un
citoplasma mas eosindfilo (40x)
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Figura 9
Caso 2. Técnica de inmunohistoquimica. Revestimiento epitelial con tincién positiva para
CD56 (40x)
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DISCUSION

En ambos casos hubo dificultades para el diagndstico debido a:

- La ausencia de signos bioquimicos de hiperparatiroidismo

- Que eran asintomaticos

- A la no sospecha inicial en las punciones guiadas por ecografia pese a
obtener liquido

Los quistes funcionales y no funcionales pueden ser dos entidades diferentes
clinica e histologicamente segun McCQOY [10] pero, para ARMSTRONG [2], los
quistes son todos no funcionantes aunque pueden diagnosticarse en el
contexto de un hiperparatiroidismo y serian hallazgos que coexisten con la
glandula o glandulas patolégicas. En este sentido habria que hablar mas de
quiste paratiroideo asociado a hiperparatiroidismo que de quiste funcional.

Esto explicaria por qué los quistes no funcionantes son mas frecuentes y con
frecuencia - hallados durante la cirugia cervical, especialmente durante la
tiroidectomia (y también durante la paratiroidectomia).

Sin prejuzgar si el quiste es 0 no funcionante parece mas coherente hablar de
quistes paratiroideos asociados 0 no asociados a hiperparatiroidismo.
En este sentido, proponemos la clasificacién:

- Quiste tipo 1: quiste paratiroideo no asociado a hiperparatiroidismo
- Quiste tipo 2: quiste paratiroideo asociado a hiperparatiroidismo

Considerado el periodo 1997-2010 los dos casos expuestos representan el
0,2% del total de cirugia tiroidea y paratiroidea realizada en nuestra unidad
(Tabla 4)

Probablemente los quistes de paratiroides no asociados a hiperparatiroidismo
sean entidades con mayor incidencia que la referida en la literatura hasta el
momento. Seguramente en ello influye el que se trate de una entidad
infrecuente y el desconocimiento.

Tabla 4
Incidencia de los quistes de paratiroides. Tiroidectomias
y paratiroidectomias realizadas en el periodo 1997-2010.

n %
TIROIDECTOMIAS 887
PARATIROIDECTOMIAS 120

1007 0,2%
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En ninguno de los dos casos hubo sospecha inicial de quiste paratiroideo. En el
primer caso ni siquiera durante el acto quirdrgico y el diagndstico fue
establecido posteriormente al revisar el caso y hacer las técnicas de
inmunohistoquimica.

En el segundo caso el diagnostico se establecid intraoperatoriamente con
determinaciéon de PTH en el liquido obtenido.

Esto nos hace reflexionar que la determinacion de PTH debe hacerse
sistematicamente tras la puncion de cualquier quiste cervical con contenido
liquido.

En ambos casos la imagen intraoperatoria era de quiste con pared translucida.
En ambos la técnica fue dificultosa con rotura de la pared del quiste.

El diagnéstico se basa en [16], [17]:

- La demostracién de PTH en el liquido del quiste (Qque no es siempre
posible)

- Epitelio formado por células cubicas

- Latincién positiva con el anticuerpo PTH

En los casos presentados el estudio histoldgico incluyé la tincion habitual con
hematoxilina-eosina y el estudio inmunohistoquimico con los anticuerpos
monoclonales tiroglobulina (Novocastra™ )y PTH (Novocastra™).

Ademas en el segundo caso, se realizd estudio con el anticuerpo CD56
(Novocastra™) para demostrar su origen neuroectodérmico debido a que hubo
captacion con octeotrido.

La imagen histologica en ambos casos evidencia la existencia de una pared
constituida por tejido fibroso tapizada en su superficie interna por células
cubicas (Figura 2), que focalmente se agrupan formando islotes en el espesor
de la pared (Figura 3). A mayor aumento, el epitelio de revestimiento muestra
células de nucleos monomorfos y citoplasmas claros o eosindfilos (Figura 8).

Con la técnica de inmunohistoquimica se confirma el origen paratiroideo de
ambos quistes con positividad para el anticuerpo PTH, tanto en el epitelio de
superficie como en los grupos celulares englobados en el espesor de la pared
(Figura 5).

No hubo tincion positiva con el anticuerpo tiroglobulina.

En el segundo caso se manifestd el caracter neuroectodérmico de las células
mediante la positividad con el anticuerpo CD56 que reconoce dos proteinas de
la molécula de adhesion de células neurales, la molécula basica expresada en
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la mayoria de las lineas celulares, tejidos y neoplasias derivados del
neuroectodermo (Figura 9).

La interpretacion de la captacion de octedtrido en la gammagrafia y del
marcador CD56 en el caso 2 nos resulta de dificil interpretacion y no hemos
hallado criterios de ayuda en la bibliografia. Ambos hallazgos orientarian hacia
la existencia de paraganglioma o tumor neuroendocrino que no fue confirmado.
ARMSTRONG demuestra que la pared del quiste tiene un origen epitelial ya
que manifiesta marcadores CK (citokeratina) [2].

En ambos casos se realizé tratamiento quirdrgico debido a:
- En el caso 1: al asociarse bocio, su gran tamano y la extension a
mediastino.
- En el caso 2: al no tener un diagndstico concluyente y la recidiva tras la
puncion.
En ambos casos la técnica fue relativamente dificultosa con rotura del quiste
igual que ya ha sido referido por otros autores [10] que puede provocar
elevacion persistente de los niveles postquirirgicos de PTH, lo que, en el
contexto de un hiperparatiroidismo, obliga a descartar patologia multiglandular.
En los casos presentados, los niveles de PTH intacta y de calcio en el
postoperatorio no sufrieron modificaciones.
En el caso 2 se desarrollo paralisis recurrencial al 5° dia (los tests de
neuromonitorizacion pre y postquirurgicos resultaron positivos).

En los quistes no funcionantes la observacion periddica puede ser una opcion
en el caso de tener el diagnéstico confirmado con la determinacion de PTH tras
la puncién, en un quiste estable sin crecimiento progresivo y sin sintomas o
signos de compresion local.

En la Figura 10 se propone un esquema para el diagnostico y tratamiento de
los quistes de paratiroides.

Los casos expuestos son representativos de dos formas de presentacién de los
quistes verdaderos de paratiroides: como tumoracion cérvicomediastinica de
crecimiento progresivo y como hallazgo casual de tumoracion asintomatica.
Ambos en varones, a expensas de paratiroides inferiores en lado derecho (a
diferencia de las casuisticas publicadas que refieren mayor frecuencia en lado
izquierdo).
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Tumor cervical palpable Hallazgo casual

-Ecografia cervical -Estudio funcional tiroideoy paratiroideo
-TAC -catecolaminas

-Otras: RMN, gammagrafia tiroides (area no

captante); gammagrafia MIBI; gammagrafia

octeotrido

i

PARE acogliada NO hiperparatiroidismo  Hiperparatiroidismo

P -quiste tipo 1- -quiste tipo 2-
Determinaciénde PTH en el liquido Sl HsLetine
l y ;
PTH detectable PTHindetectable -Puncién-evacuacion
) -Esclerosis?

IHQ- Marcador PTH ‘

WV
en el epitelio del 2
. recurrencia —_
quiste

Diagndstico definitivo Tratamiento quirdrgico

Figura 10
Quistes de paratiroides. Esquema para el diagnéstico y tratamiento
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Conclusiones

- Los quistes de paratiroides son infrecuentes

- Pueden hallarse de forma incidental en un estudio por imagen cervical o
en el transcurso de una tiroidectomia o de paratiroidectomia

- Probablemente son de origen epitelial, probablemente branquial

- Es mas propio hablar de quistes paratiroideos asociados o no asociados
a hiperparatiroidismo (correspondiente a funcionantes y no funcionantes
de la literatura)

- Probablemente los quistes paratiroideos son todos no funcionantes

- El diagnéstico se establece al demostrar PTH en el liquido del quiste

- Debe determinarse sistematicamente PTH al hacer puncién de un quiste
cervical en la que se obtiene contenido liquido

- En caso de no poder determinar PTH intraquistica, la demostracién de
receptores de PTH en el epitelio del quiste confirmara el diagndstico

- El diagnéstico tiene importancia debido a la posible recidiva

- El tratamiento del quiste no asociado a hiperparatiroidismo inicialmente
es la puncion-evacuacion y la extirpacién en caso de recurrencia

- Es necesario realizar una revision bibliografica sistematica y
metaanalisis para aproximarse a la realidad de esta entidad clinica
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Lengua plicata: debut del Sindrome de Melkersson-Rosenthal

RESUMEN

Introduccidén: De las multiples causas de paralisis faciales, uni o bilaterales, la gran dominadora es la
paralisis de Bell o idiopatica (40-75%). Melkersson (1928) y Rosenthal (1930) describieron este
sindrome, todavia de etiopatogenia desconocida; algunos autores defienden la hipdtesis autoinmune
(mejora con corticoides), la infecciosa, o la genética (alteraciones en el brazo corto del cromosoma 9). Se
estima una prevalencia entre la poblacion general del 0,08%, sin objetivarse diferencias significativas
entre sexo o etnia. Este sindrome puede llevar consigo en el 25-40% de las veces, el edema orofacial, la
lengua plicata y la paralisis facial uni o bilateral, siendo la forma oligosintomatica la mas frecuente.
Material y métodos: Paciente de 68 afios con, visto en varias ocasiones en consultas de urgencias por
presentar edema lingual, hiposmia y episodios de vomitos en los ultimos meses. El paciente finalmente
ingresa en planta de ORL por presentar paralisis facial unilateral y edema facial de 36 horas de
evolucion. A la exploracién se objetiva la presencia de surcos fibrosos linguales, edema labial superior e
inferior, asi como una paralisis facial periférica izquierda (en la clasificacién de House-Brackmann (5/6).
Resultados: Se le solicité una analitica y radiografia de térax como primeras pruebas de orientacion
diagndstica. De los datos analiticos cabe destacar una ligera eosinofilia con niveles de complemento y
radiografia de térax normales (sin adenopatias hiliares). Se tomaron biopsias linguales para confirmar el
diagndstico mediante anatomia patolégica (granulomas no caseificantes). Se le administraron corticoides
endovenosos y medidas de oclusién ocular (pomada epitelizante y taponamiento ocular). Se realizaron
estudios posteriores, como la ENG y la EMG para comprobar el estado del Nervio facial.

Discusion: Esta clase de cuadro puede ir asociado a sintomas mas generales que nos pueden despistar
y dar una mala orientacién diagnéstica. El edema facial es el signo de la triada mas frecuente (65%) y
con el que suele debutar, de ahi lo inusual de este caso. Pueden presentar recidivas de su
sintomatologia en multiples ocasiones. El diagnéstico es clinico.y la confirmacion se obtiene a través de
la anatomia patolégica (granulomas no caseificantes).Destacan estudios con talidomida, con buenos
resultados pero en fase de aceptacion.

Palabras clave: lengua plicata; Sindrome de Melkerson-Rosenthal

Fissured tongue: debut of Melkersson-Rosenthal Syndrome

SUMMARY

Introduction: the many causes of facial paralysis, unilateral or bilateral, the great master is Bell's palsy or
idiopathic (40-75%). Melkersson (1928) and Rosenthal (1930) described this syndrome, still of unknown
etiology, some authors support the autoimmune hypothesis (improvement with corticosteroids), the
infectious, or genetic (changes in the short arm-of chromosome 9). The estimated general population
prevalence of 0.08%, no differences were significant between sex or ethnicity. This syndrome can bring in
25-40% of the time, orofacial edema, tongue and facial paralysis plicata unilateral or bilateral, being the
most frequent oligosymptomatic.

Methods: Patient 68 years, seen repeatedly in emergency visits for ‘lingual edema, hyposmia and
vomiting episodes in recent months. The patient eventually admitted to ENT for filing plant facial palsy
and facial edema 36 hours of evolution. Upon examination revealed the presence of fibrous lingual
grooves, upper and lower lip edema and left peripheral facial paralysis (in the House-Brackmann
classification (5 / 6).

Results: Analytical and requested a chest radiograph as first tests of diagnostic orientation. Analytical
data include a slight eosinophilia in complement levels and normal chest radiograph (without hilar
lymphadenopathy). Tongue biopsies were taken to confirm the diagnosis by pathology (noncaseating
granulomas). Intravenous corticosteroids were administered and measures of ocular occlusion (blockage
epitelizant cream and eye). Subsequent studies were performed, such as ENG and EMG to check the
status of the facial nerve.

Discussion: This kind of picture may be associated with more general symptoms that may mislead and
give us a bad diagnostic orientation. Facial edema is a sign of the triad most frequent (65%) and that
tends to appear, hence the unusual case. Can relapses of their symptoms on multiple occasions. The
diagnosis is clinical and confirmation is obtained through the pathology (noncaseating granulomas).
Outstanding scholar with thalidomide, with good results but in the process of acceptance.

Keywords: Fissured tongue; Melkersson-Rosenthal Syndrome
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Absceso retrofaringeo como complicacién de mononucleosis infecciosa

RESUMEN

Se describe un caso de absceso retrofaringeo como complicacion de
mononucleosis infecciosa.

Paciente adolescente que acudi6 al servicio de urgencias de nuestro hospital
con una masa de crecimiento progresivo retrofaringeo y cervical que
comprometié la via aérea y requirid intervencién quirdrgica bajo anestesia
general para su correcto drenaje y control.

El diagnostico de mononucleosis infecciosa fue clinico y serologico. La
tomografia computerizada (TC) cervical permitié objetivar el compromiso de la
via aérea asi como la extensién del proceso.

Palabras clave: Mononucleosis infecciosa; Absceso retrofaringeo;
Obstruccion de via aérea

RETROPHARYNGEAL ABSCESS DESCRIBED AS A COMPLICATION OF
INFECTIOUS MONONUCLEQSIS

SUMMARY

We describe a case of retropharyngeal abscess as a complication of infectious
mononucleosis.

Adolescent patient attended at the emergency department with a progressively
growing retropharyngeal and cervical mass that airway obstruction and
required surgery under general anesthesia for drainage and control.

The diagnosis of infectious mononucleosis was clinical and serological.
Computed tomography (CT) allowed us to evaluate the airway and the extent
of the process.

Keywords: Infectious mononucleosis; Retropharyngeal abscess; Airway
obstruction
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Absceso retrofaringeo como complicacién de mononucleosis infecciosa

INTRODUCCION

La mononucleosis infecciosa es una enfermedad de etiologia viral producida
por el Virus de Epstein Barr.

Se trata de una enfermedad con elevada prevalencia (90% de los adultos
tienen anticuerpos positivos), siendo mas frecuente su presentacion inicial
durante la adolescencia’.

Aunque en la mayoria de los casos se trata de una enfermedad banal, puede
presentar complicaciones locales y sistémicas que comprometan la vida del
paciente.
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DESCRIPCION

Presentamos el caso de una paciente mujer de 15 afios con clinica de fiebre,
adenopatias, dolor faringeo y tos, que fue atendida en el servicio de urgencias
y diagnosticada de mononucleosis infecciosa mediante pruebas serologicas
(EBV VCA IgM IFI: Positivo).

Cuatro dias después, acudié de nuevo a nuestro hospital por empeoramiento
subjetivo. Referia odinofagia intensa y disnea de esfuerzos moderados. A la
exploracion la paciente estaba febril, con estridor inspiratorio y presentaba una
tumoracion retrofaringea y laterocervical derecha muy dolorosa.

La analitica de urgencias mostré6 anemia normocitica-normocromica (Hb 9.30
g/dL, V.C.M 85.20 fL), elevacion de enzimas hepaticas (GGT 115.00 U/L, AST
(GOT) 57.00 U/L, ALT (GPT) 77.00 U/L), hiperglucemia (Glucosa 140.00
mg/dl), leucocitos de 4.7 x10E3/microL con un 44% de linfocitos.

Se realiz6 una TC cervical de urgencia (fig. 1) que evidencié coleccién
hipodensa, homogénea, localizada en el espacio retrofaringeo derecho, con
extension al espacio parafaringeo derecho y adenopatias laterocervicales
bilaterales de tamafo radiolégicamente significativo. A la inspeccion
orofaringea se apreciaba un abombamiento de la amigdala ipsilateral con
protusion de la pared retrofaringea, que comprometia la via aérea.

Figura 1. TC cervical con contraste. Absceso retrofaringeo derecho
que obstruye parcialmente la via aérea

Se administré antibioterapia (amoxicilina-acido clavulanico) y por via transoral
se punciond y aspird parcialmente el absceso en la consulta de urgencias,
extrayéndose 5cc de material purulento, lo que permitié seguidamente en
quirofano la intubacién orotraqueal.

Bajo anestesia general y por via transoral se realiz6 incision con bisturi frio y
aspiracion del absceso.
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Se envié una muestra al servicio de Microbiologia, que evidencioé cultivo
positivo para Clostridium sp y Prevotella.

Durante su ingreso la paciente presenté tos productiva, fiebre prolongada,
distension abdominal y afectacion del estado general. Se le realiz6 una
radiografia de térax (fig. 2A) observandose derrame pleural con condensacion
pulmonar derecha.

Se solicité una TC toraco-abdominal, donde se evidenciaron numerosas
adenopatias en espacio prevascular, paratraqueal y subcarinal,
hepatomegalia, esplenomegalia, ocupaciones alveolares en parénquima
pulmonar (fig. 2B) asociadas a derrame pleural derecho y un aumento difuso
de la densidad de grasa mediastinica sugestivo de mediastinitis (sin evidencia
de colecciones drenables).

Figura 2. (A) Radiografia de térax. Derrame pleural derecho con
imagen de condensacion pulmonar derecha.

(B) TC toracico. Parénquima pulmonar con opacificaciones alveolares
parcheadas de atenuacion en vidrio deslustrado con areas de
consolidacién alveolar en segmento posterior de LSD y de ambos
I6bulos inferiores, hallazgos sugestivos de proceso neumonico.
Adenopatias hiliares bilaterales de aspecto reactivo inflamatorio.

Tanto el episodio de mediastinitis como el de neumonia con derrame
paraneumonico se resolvieron mediante tratamiento antibidtico (Imipenem
asociado a Vancomicina).

Tras 25 dias de ingreso hospitalario la paciente fue dada de alta con
tratamiento médico (Levofloxacino y Metronidazol).
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DISCUSION

La mononucleosis infecciosa (enfermedad de Pfeiffer, fiebre glandular, o
“‘enfermedad del beso”) es una enfermedad de etiologia viral producida por el
Virus de Epstein Barr (VEB), familia del herpes virus, cuya principal via de
transmision es la saliva.

Se trata de una enfermedad con alta prevalencia (90% de los adultos tienen
anticuerpos positivos), siendo mas frecuente su presentacion inicial durante la
adolescencia.

Inicialmente el VEB coloniza los tejidos linfoides y las células del epitelio
orofaringeo, manteniéndose latente hasta 18 meses tras la primoinfeccion v,
de manera intermitente, durante toda la vida. Con posterioridad, se produce la
difusion al resto del organismo apareciendo un sindrome constitucional?
(astenia, anorexia y pérdida de peso significativa (mas del 5% del peso en 6-
12 meses).

En la exploracion orofaringea podemos apreciar eritema e hipertrofia
amigdalar, enrojecimiento faringeo, hiperplasia linfoide difusa del anillo de
Waldeyer, lesiones petequiales, o tlceras en la mucosa faringea o epiglética®.

La clinica engloba un cuadro febril de 1-2 semanas de duracion (90%),
adenopatias cervicales (90%) (siendo caracteristicas las posteriores), faringitis
y sindrome constitucional, pudiendo acompanarse de otros sintomas como
hepatomegalia (15%), esplenomegalia (50%), exantema (5%), ictericia®,
elevacion asintomatica de enzimas hepaticas (80-90%)°.

Si bien en la mayoria de los casos se trata de una enfermedad banal, puede
presentar complicaciones como rash inducido por amino-penicilinas (95% de
los pacientes tratados)?, eritema multiforme, obstruccién de vias respiratorias
altas (5%), neutropenia (50-80%), trombocitopenia (25-50%), rotura esplénica,
neumonia, derrame pleural, pericarditis o meningitis (1-5%)*.

El diagndstico de mononucleosis infecciosa se basa en técnicas de laboratorio,
con deteccion de anticuerpos y antigenos del VEB, siendo menos especifica la
prueba de Paul-Brunnel o la presencia de linfocitosis con mas de 10% de
linfocitos atipicos.

El tratamiento es sintomatico, remitiendo la clinica en 1-2 semanas, aunque la
astenia puede perdurar durante meses.

Es importante realizar reposo durante 6-8 semanas para prevenir la rotura
esplénica?.

Reservandose el uso de corticoides para complicaciones cardiacas,
neuroldgicas, obstruccidn de via aérea superior o anemia hemolitica’.

En algunos casos, tras la infeccion aguda, pueden desarrollarse enfermedades
linfoproliferativas.
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Las complicaciones otorrinolaringolégicas mas graves provienen de la
hipertrofia y abscesificacion del tejido linfatico del anillo de Waldeyer (que
suele producirse por la superinfeccion del tejido linfatico por bacterias
probablemente situadas saprofiticamente en la cavidad oral y faringe). La
abscesificacidén suele afectar al espacio periamigdalino, por lo que el drenaje
es relativamente sencillo bajo anestesia local en la consulta de urgencias.
Cuando se afecta el espacio retrofaringeo es necesario la realizacion de
drenaje quirurgico bajo anestesia general, con un adecuado manejo de la via
aérea, dado que la intubacién orotraqueal no suele ser posible.

Esta descrita en la literatura® la realizacion de traqueotomia y posteriormente
intubacion y drenaje transoral en posicion de Rose bajo anestesia general.

En el caso clinico referido para evitar la traqueotomia se aspird parcialmente el
absceso por via transoral en la consulta de urgencias, lo que permitié al
anestesista la intubacion. Posteriormente se realizdé el drenaje quirdrgico
clasico del absceso mediante apertura hasta la fascia pretraqueal y la
aspiracion del contenido del mismo.

La mediastinitis y neumonia se han asociado frecuentemente a los abscesos
retrofaringeos ya sea por extension a través del espacio parafaringeo al
mediastino, por via hematoégena o por aspiracion del contenido del absceso.

La obstruccion de via aérea superior como- complicacion de mononucleosis
infecciosa es poco frecuente, describiéndose en' la bibliografia como
consecuencia de hipertrofia amigdalar®, abscesos periamigdalinos”®, y en
menos ocasiones por abscesos retrofarl'ngeosg, siendo probablemente, la
complicaciébn mas peligrosa por su asociacion no sélo con un compromiso
agudo de la via aérea superior sino también por su diseminacion al espacio
parafaringeo, pulmén y mediastino.
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Aplicacion de la gastrostomia percutanea en ORL

RESUMEN

INTRODUCCION: La gastrostomia en los pacientes oncolégicos de cabeza y cuello permite un
apropiado aporte nutricional y por tanto un buen estado general, lo que facilita una mejor
tolerancia y cumplimiento de los tratamientos.

DISCUSION: La PEG (gastrostomia endoscopica percutdnea) es una buena opcidn para la
nutricion de nuestros pacientes que presenta importantes ventajas, tanto por la baja morbi-
mortalidad que presenta la técnica como por la buena aceptacidén social, evitando los
problemas nasales y esofagicos y por el bajo coste que supone.

Se realiza un repaso de las principales indicaciones ORL que pueden precisar esta técnica.
CONCLUSION:En nuestro servicio se realiza la gastrostomia percutdnea a los pacientes
oncolégicos que requieren nutriciéon enteral durante mas de 8 semanas. Su tolerancia por
parte del paciente es buena y las complicaciones generalmente menores.

La PEG deberia sustituir a la sonda nasogastrica y a la gastrostomia quirlrgica en un futuro en
pacientes con esperanza de vida limitada.

Palabras clave: gastrostomia endoscépica percutanea, nutricion enteral, sonda nasogastrica

APPLICATION OF PERCUTANEQUS ENDOSCOPIC GASTROSTOMY IN ENT PATIENTS

SUMMARY

INTRODUCTION: Gastrostomy is a very useful technique to maintain an adequate nutritional status in
patients with head and neck cancer. It presents very good acceptability and complete adherence of
treatments.

DISCUSSION: PEG is a good nutritional option for our oncological patients. It is a minimally invasive
method with low morbility and mortality rates, low economical cost and very good social acceptability.
We summarize the main ENT indications of this technique.

CONCLUSION: Our department indicate the percutaneous endoscopic gastrostomy in patients with
head and neck cancer who are unable to maintain an adequate nutritional status and need enteral
nutrition for more than 8 weeks. Its acceptability is very good and complications are generally minor
ones.

Percutaneous endoscopic gastrostomy should replace to nasogastric feeding tubes and to open
gastrostomy in patients with short life expectancy.

Keywords: percutaneous endoscopic gastrostomy; enteral nutrition; nasogastric feeding tube
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INTRODUCCION

La gastrostomia en los pacientes oncolégicos de cabeza y cuello permite un apropiado aporte nutricional y por tanto un buen
estado general, lo que permite una mejor tolerancia 'y cumplimiento de los tratamientos.

DISCUSION

La Gastrosostomia endoscopica percutanea consiste en la colocacion de una sonda de alimentacion directamente en el
estbmago por puncion percutanea, bajo control endoscdépico y sin necesidad de laparotomia.

La P.E.G es una buena opcién para la nutricién de nuestros pacientes que presenta importantes ventajas, tanto por la baja
morbi-mortalidad que presenta la técnica como por la buena aceptacion social que obtiene, evitando los problemas nasales y
esofégicos y por el bajo coste que supone.

Se realiza un repaso de las principales indicaciones ORL que pueden precisar esta técnica.

Es una técnica simple y rapida que generalmente se realiza en la sala de endoscopias. Las complicaciones mas frecuentes

son menores
VENTAJAS FRENTE A LA SONDA
. NASOGASTRICA
INDICACIONES DE GASTROSTOMIA EN ORL

-PARALISIS FARINGO-LARINGEAS Y ESPASMOS
LARINGEOS

-QUEMADOS Y TRAUMATISMOS EN FARINGO-
LARINGE

-EDEMAS Y ESTENOSIS POSTRADIOTERAPIA
-PATOLOGIA TUMORAL

-PROBLEMAS DEGLUTORIOS TRAS LARINGUECTOMIA
SUPRAGLOTICA

CONCLUSIONES

En nuestro servicio se realiza la gastrostomia percutanea a los pacientes oncologicos que requieren nutricion enteral durante
mas de 8 semanas. Su tolerancia por parte del paciente es buena y las complicaciones generalmente menores.

{__a _PE(? deberia sustituir a la sonda nasogastrica y a la gastrostomia quirdrgica en un futuro en pacientes con esperaza de vida
imitada.
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Sindrome de Tapia secundario a toracotomia

RESUMEN
La pardlisis ipsolateral de la cuerda vocal y de la hemilengua correspondiente, por afectacion

extracraneal de los nervios neumogastrico (X) e hipogloso (XIl), recibe el nombre de sindrome de
Tapia. En los pocos casos publicados, el mecanismo traumatico y el compresivo son los
desencadenantes mas frecuentes. Presentamos a un paciente que, tras toracotomia derecha,
manifesté una pardlisis hipogloso-vagal del mismo lado. La explicaciéon etiopatogénica podria
encontrarse en el efecto de la traccidn y estiramiento de estos nervios desde el mediastino.

Palabras clave: Sindrome de Tapia; Pardlisis de los nervios craneales; Mediastinitis;
Toracotomia.

TAPIA’S SYNDROME FOLLOWING THORACOTOMY

SUMMARY
The name of Tapia's Syndrome is given to-ipsilateral paralysis of a vocal chord and the

corresponding side of the tongue from extracranial affectation of the pneumogastric (X) and
hypoglossal (XII) nerves. In the few published cases, traumatic and compressive mechanisms are
the most frequent triggers. We present a patient who, following right thoracotomy, showed
unilateral hypoglossal-vagal paralysis. It is possible that etiopathogeneis might be found in the
effect of the traction on and stretching of these nerves from-the mediastinum.

Keywords: Tapia’s syndrome; Cranial nerve palsies; Mediastinitis; Thoracotomy.
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Sindrome de Tapia secundario a toracotomia
INTRODUCCION

La pardlisis glosolaringea homolateral fue descrita en 1904 por nuestro compatriota Antonio
Garcia Tapia (1875-1950), en un torero que al poner un par de banderillas fue alcanzado por un
toro que le dio un puntazo en el cuello, a nivel del dngulo de la mandibula’.

Clinicamente suele debutar con voz ronca bitonal, desviacion y alteracion de la motilidad lingual
y en alguna ocasion, discreta dificultad para la deglucién.

Presentamos a un paciente que manifestd un Sindrome de Tapia tras toracotomia.
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Sindrome de Tapia secundario a toracotomia

CASO CLiNICO:

Varén sano de 32 afios, que ingresa en el servicio de cirugia toracica con clinica sugestiva de
mediastinitis aguda, tras un flemoén submandibular complicado. Previa traqueotomia, se realiza
un desbridamiento mediastinico y drenaje toracico por toracotomia lateral derecha, con
posterior evacuacion de un derrame pericardico. Al mes de la intervencién, la evolucion
favorable permite proceder al cierre del estoma traqueal, aquejandose el paciente de ronquera.
La exploracion ORL pone de manifiesto una paralisis de la cuerda vocal derecha en posicidn
paramedia y una paralisis de la hemilengua derecha que muestra ademas fasciculaciones y
atrofia muscular. A los cuatro meses, el aspecto y motilidad lingual y de la cuerda vocal se han
normalizado.
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Sindrome de Tapia secundario a toracotomia

DISCUSION

La etiologia y la clinica del sindrome de Tapia derivan de la topografia de los nervios afectados.
La lesidn se localiza en la interseccidon de los pares craneales X y Xll en el espacio faringeo-
lateral, donde frecuentemente el nervio hipogloso conecta con el ganglio nodoso del vago por
tejido conectivo e incluso por ramas nerviosas anastomdticas’.

En el primer paciente descrito por Garcia Tapia, la sintomatologia fue la consecuencia directa del
impacto producido por el asta del toro en esta localizacidn®. Siendo el traumatismo externo,
accidental o quirudrgico, la causa mas comun de este sindrome, también se describen algunos
casos, secundarios al efecto compresivo que el balon de intubacion situado en la laringe, en vez
de en la trdquea, pudiera provocar sobre estos pares craneales’. En 1983 Gelmers plantea otra
posibilidad etiopatogénica mdas compleja, relacionada directamente con la cirugia toracica’.
Segun su hipdtesis, la manipulacion quirdrgica en el térax podria inducir tracciones en el nervio
vago, que transmitiéndose al nervio hipogloso a través de las conexiones que se establecen
entre ambos, daria lugar a la lesion combinada descrita (Fig. 1).

En nuestro paciente, la traqueotomia previa descarta el mecanismo compresivo de la intubacidn
y por tanto creemos, que el desencadenante mas probable de la pardlisis gloso-laringea pudo
ser la toracotomia.

Tras un tiempo variable, desde pocos dias hasta 1 afio, la recuperacion suele ser completa y sin
secuelas. No habiendo estudios que demuestren su utilidad, la mayoria de autores aplica un
tratamiento conservador con esteroides y vitamina B, al que se suele afadir rehabilitacidn
logopédica.
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Recorrido cérvico toracicode los
nervios vago (X) e hipogloso (XIl)

Ganglio Yugular

Ganglio Nodoso

Relaciones entre el ganlio
nodoso del nervio vago (X) y el o)

nervio hipogloso (XII)

Figura 1: Hipotesis etiopatogénica de la paralisis glosolaringea:

La traccién desde el térax del nervio recurrente (1), directamente o a través del estiramiento del nervio vago (2), seria responsable
de la paralisis de la cuerda vocal correspondiente. Dicha traccion actuaria también, a través de las conexiones entre el X y el Xll en
el cuello, sobre el nervio hipogloso (3), cuya lesidn provocaria la paralisis de la hemilengua del mismo lado.
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Hiperostosis frontal interna

RESUMEN

La hiperostosis frontal interna (HFI) se caracteriza por un engrosamiento bilateral y simétrico
de la tabla interna del hueso frontal, con una prevalencia del 5-12% en la poblacién general.
La HFI ha sido descrita como una condicidn independiente y como parte del sindrome de
Morgagni-Stewart-Morel. Se considera que puede ser el resultado de un desequilibrio
hormonal, principalmente asociado al metabolismo. La HFl es generalmente un hallazgo
incidental, y aunque suele ser asintomatico, a veces puede causar sintomas clinicos.

Palabras clave: Hiperostosis frontal interna; Sindrome de Morgagni-Stewart-Morel; Hueso
frontal; Leptina; Craneopatia

Hyperostosis Frontalis Interna (HFI). Morgagni — Stewart — Morel (MSM) syndrome.

SUMMARY

HFIl is characterized by a bilaterally symmetrical thickening of the inner table of frontal bone.
It has been reported in 5 to 12% of the general population. HFI has been postulate to be an
independent condition or part of the Morgagni-Stewart-Morel. It is considered a result of a
disbalance of hormones mainly linked to metabolism. HFI is usually an asymptomatic
incidental finding, although sometimes it can cause clinical symptoms.

Keywords: Hyperostosis Frontalis Interna; Morgagni — Stewart —Morel syndrome; Frontal
bone; Leptin; Craneopathy.
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Hiperostosis frontal interna

INTRODUCCION

La Hiperostosis Frontal Interna (HFI) fue descrita por primera vez en 1765 por
Santorini y Morgagni. Se caracteriza por un engrosamiento bilateral y simétrico de la
tabla interna del hueso frontal % Este hallazgo se ha encontrado hasta en el 5-12%
de la poblacién general, siendo mucho mas frecuente en mujeres que en hombres,
con una incidencia entre 40%-60% en mujeres postmenopadsicas !
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CASO CLiNICO

Mujer de 56 afios de edad con diagnostico de rinitis a estudio y pruebas cutaneas a
neumoalergenos habituales negativas. La paciente referia infecciones recurrentes del
tracto respiratorio superior, congestion nasal e inflamacién palpebral.

Entre sus antecedentes personales cabe destacar menopausia precoz, obesidad,
mastopatia fibroquistica de mama izquierda y la toma de anticonceptivos orales
durante 20 aflos como tratamiento de hirsutismo y virilizacién.

La exploracién fisica, incluyendo la endoscopia nasal fue rigurosamente normal.
Se realizd una tomografia computarizada (TC) de craneo y senos paranasales, tras la
administracién de agentes de ‘contraste por via intravenosa, que mostré un
engrosamiento nodular bilateral de la tabla interna del hueso frontal, sin afectacion

de la linea media.

Figura 1. TC crdneo. Crecimiento de hueso frontal intracraneal.
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Figura 2. TC craneo, corte axial. Engrosamiento nodular bilateral de la tabla interna del hueso

frontal, sin afectacion de linea media y preservacion de superficie externa del craneo vy

duramadre.
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Al
Figura 3. TC coronal nasosinusal. Se observan crestas 6seas multiples, lisas, emergiendo del
hueso frontal, sin afectacion de la sutura coronal.

Con los hallazgos radioldgicos y la sintomatologia clinica, la paciente fue diagnosticada
de Sindrome de Morgagni-Stewart-Morel.
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DISCUSION

El hallazgo de HFI es infrecuente en muestras arqueoldgicas, incluso algunos autores
no encuentran casos de HFI en poblaciones antiguas™™.

Dado que el diagnéstico es mas frecuente en edades avanzadas, la menor prevalencia
en los datos histéricos puede estar parcialmente sesgada por una menor esperanza de
vida de la poblacién’.

Algunos autores postulan que la HFI es una entidad independiente con distintas
formas de presentacion, pero con un origen etioldgico comin™**. Otros consideran
que forma parte del sindrome de Morgagni-Stewart-Morel (HSH) que incluye el
sindrome de HFI, virilismo, obesidad e hirsutismo’>. Esta patologia ha sido incluida
dentro de un extenso grupo de craneopatias como hiperostosis frontoparietal,
hiperostosis calvaria difusa, o nebula frontalis.

La etiologia de la HFI es aun desconocida, aunque parece estar en relacién con
alteraciones metabdlicas y desequilibrio hormonal.

Una hipétesis implica a la leptina en la patogénesis de la enfermedad. Se trata de un
péptido, expresado principalmente en los adipocitos, que actua sobre el hipotdlamo
produciendo sensacién de saciedad. También tiene accién sobre otros érganos como
el hueso, aunque la influencia sobre el crecimiento y el metabolismo éseo esta aun en
discusion. El aumento del metabolismo- implica un incremento de los niveles de
leptina, que produce un aumento del crecimiento dseo, como en la HFI. Los valores de
este péptido estan incrementados en el sexo femenino.

Recientemente se ha comprobado una asociacidon con la estimulacidon estrogénica
prolongada, diagnosticindose la enfermedad en mujeres postmenopa’1usicas3’4 y en
varones con atrofia testicular®*. El impacto de los esteroides sexuales sobre el
crecimiento 6seo osteoblastico es ampliamente reconocido *. La disfuncién menstrual
debida a la hipersecrecién de prolactina o a la produccién inadecuada de andrégenos
se ha visto relacionada en algunos casos.

El depdsito éseo limitado a la tabla interna del hueso frontal es lo que caracteriza a la
HFI. Histolégicamente presenta un ensanchamiento irregular del hueso lamelar
(producido por aumento de hueso esponjoso®) y remodelacién de la tabla interna del
hueso. Macroscépicamente se evidencia un engrosamiento nodular de la tabla interna
del hueso frontal (normalmente bilateral y simétrica), con multiples crestas dseas lisas
que hacen prominencia en el interior de la cavidad craneal™?, sin afectacién de linea
media, areas ocupadas por estructuras vasculares, superficie externa del craneo ni
duramadre®. La predileccién por el area frontal puede estar en relacién con una
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alteracion del aporte sanguineo o una elongacién vascular®.

Es importante el conocimiento de esta enfermedad en el campo de Ia
otorrinolaringologia, ya que al ser habitualmente asintomatica, suele encontrarse
como un hallazgo incidental en pruebas radiolégicas indicadas por otros motivos.

Esta patologia se ha relacionado con sintomas como obesidad, embarazo,
acromegalia, virilismo, hipertricosis, diabetes mellitus, trastornos menstruales, fatiga,
somnolencia, alteraciones visuales, niveles elevados de fosfatasa alcalina y de calcio
en suero, y disfunciones cognitivas’.

En el dmbito de la otorrinolaringologia la HFI cobra especial relevancia al estar
vinculada a patologias tan frecuentes como la cefalea frontal®’, sinusitis 5°, vértigo™"
13 tinnitus'? o pardlisis facial'*.

El diagndstico diferencial debe realizarse con raquitismo, acromegalia, enfermedad de
Paget, leontiasis 6sea, osteomas osteoides multiples, displasia fibrosa, hematoma
subdural calcificado, osteofitos en el embarazo e hiperostosis senil. La HFI puede ser
facilmente diferenciable por su ubicacién, relacion con edad avanzada y aspecto
macroscépico caracteristico’>.

Este trastorno no suele precisar tratamiento ya que la mayoria de los casos son
asintomaticos. Sélo algunos pacientes requieren un tratamiento especifico para los
sintomas clinicos.
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RESUMEN

Introduccion: La cirugia tiroidea ha sido considerada como factor de riesgo para el manejo de
la via aérea dificil.

Método: Se revisa la literatura mas destacada relacionada con la via aérea dificil y la cirugia
tiroidea.

Comentarios: El bocio endotoracico, la deformidad de la via aérea, la compresion de la via
aérea, el cancer de tiroides no parecen influir en la dificultad de intubacion.

Los parametros clasicos tienen mejor valor predictivo: apertura de la boca menor de 35 mm,
Mallampati IlI-1V, cuello corto, la movilidad del cuello menos de 80 grados, la distancia
tiromentoniana menor de 60 mm, retrognatia, indice de Cormack lll-IV, la macroglosia, la
imposibilidad de protruir los dientes y el indice de masa corporal (IMC) superior a 35 kg/m2.
Conclusiones: Segun la literatura, la patologia tiroidea no incrementa el riesgo de via aérea
dificil (ventilacion/intubacion).

El riesgo de una via aérea dificil no prevista (falso negativo) no puede eliminarse.

Debe hacerse una evaluacion de la via aérea a todos los pacientes.

Palabras clave: via aérea dificil; tiroides; cirugia; tiroidectomia; intubacién

Difficult airway in thyroid surgery

SUMMARY

Background: Thyroid surgery has been considered as a risk factor for the management of
difficult airway.

Method: We review the relevant literature related to the difficult airway and thyroid surgery.
Comments: Endothoracic goiter, deformity of the airway, compression of the airway and
thyroid cancer do not appear to have an influence on the difficulty for intubation.

Classical parameters have a better predictive value: mouth opening less than 35 mm,
Mallampati II-IV, short neck, neck movility less than 80 degrees, thyromental distance less
than 60 mm, retrognathia, Cormack index III-IV, macroglossia, inability to protude the teeth
and body mass index (BMI) greater than 35 Kg/m2.

Conclusions: According to the literature, thyroid disease does not increase the risk for a
difficult airway (ventilation / intubation).

The risk of an unexpected difficult airway (false negative) cannot be eliminated.

All patients must undergo an assessment of the airway

Keywords: difficult; airway; thyroid; surgery; thyroidectomy; intubation
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INTRODUCCION

La intubacion y la ventilacion de los pacientes durante la intervencion
quirurgica son de importancia capital. Un tercio de las muertes relacionadas
con la anestesia son consecuencia de la incapacidad para mantener una via
aérea despejada que permita garantizar una ventilacion correcta (1). Casi las
dos terceras partes de los problemas relacionados con el manejo de la via
aérea se van a producir durante la induccién anestésica (2).

La mayoria de los eventos son previsibles y en muchos casos evitables. La
puesta en marcha de guias clinicas y la mejora de los dispositivos de

monitorizacion han optimizado los resultados de décadas anteriores.

METODO

Revision de la literatura en relacion con la via aérea dificil en general y con la
cirugia tiroidea en particular.

Base de datos Medline.

Busquedas: [“difficult intubation” or “difficult airway”] and “thyroid surgery”
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COMENTARIOS

La Sociedad Americana de Anestesia define la intubacion dificil como la que
obliga a un anestesidlogo experto a realizar mas de tres intentos o le ocupa
mas de 10 minutos de trabajo (3,4). Existen otras definiciones de intubacion
dificil como, la que no permite ver la glotis (Cormack-Lehane grado Il y IV),
cuando es necesario recurrir a dispositivos especiales como un fiador, la que
precisa dos laringoscopias, o la que requiere de mas de un intento para intubar
(5).

También la incidencia de vias aéreas dificiles varia segun las referencias

buscadas y segun los criterios definidos.

La ventilacion con mascarilla facial dificil se define como la incapacidad para
mantener la saturacion de oxigeno por encima del 92%, o como la
imposibilidad de mantener la ventilacion con mascarilla en el paciente
anestesiado. Su incidencia es del 5% de los pacientes, con una prediccion
preoperatoria muy pobre de apenas el 17% (tabla 1). Otros autores, por su

parte, refieren incidencias para la ventilacion dificil del 8% y del 2% (2,6).

La intubacion dificil puede presentarse con o sin patologia traqueal. Sin
olvidar que los resultados varian si tenemos en cuenta la experiencia del
meédico o los dispositivos empleados, lo cual puede condicionar la definicion de
via aérea dificil. Si nos centramos en las intubaciones realizadas con
laringoscopio, se han descrito intubaciones traqueales dificiles para un rango
de pacientes que se extiende entre un 1,5% y un 8,5% de la poblacion

general, con una proporcion de intubaciones imposibles del 0,5% (7).
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Tabla 1

Incidencia de la ventilacion e intubacioén dificil

Entre la poblacion general 1,5% - 8,5%

Intubacion imposible 0,5%

Entre pacientes obesos 15,5%

En embarazadas 8 veces mayor que en poblacién general
Ventilacion dificil con mascarilla 2% al 8%

El manejo de la via aérea del paciente obeso también supone un reto para el
anestesista, algunos autores situan la intubacion dificil del paciente con
obesidad en el 15,5%. Es decir, aproximadamente tres veces mas frecuente
comparada con la dificultad de intubacion de los pacientes no obesos. Ademas
la incidencia de la obesidad se esta incrementando y como consecuencia
también aumenta el numero de pacientes obesos intervenidos
quirargicamente. Sin embargo, la obesidad considerada de forma aislada no
puede considerarse un factor de riesgo para las laringoscopias y las

intubaciones dificiles (8-11).

La poblacion obstétrica es un grupo de pacientes con riesgo asociado de
intubacién dificil, aunque la tendencia actual es la realizacién de la cirugia
obstétrica con anestesia locorregional, hay ocasiones en que se requiere la
anestesia general. La incidencia de intubaciones fallidas en embarazadas es
quiza 8 veces mas frecuente que en la poblacion en general. La mayoria de
los casos son fracasos de intubacion dificil no sospechados. El grado de
Mallampati se incrementa durante el embarazo, sin embargo, no se ha podido
establecer si existe correlacién de intubaciones dificiles durante el embarazo y

las intubaciones fallidas en la misma paciente fuera de la gestacion (12-14).
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La cirugia tiroidea se ha considerado clasicamente un factor de riesgo
independiente para las intubaciones dificiles. No obstante falta por definir de
una forma determinante los predictores de riesgo. Se han relacionado con la
intubacion dificil una serie de factores especificos de la patologia tiroidea,
entre ellos, la presencia de nddulos tiroideos multiples frente a ndédulos
solitarios, el bocio multinodular toéxico, la enfermedad de Graves-Basedow,
tumores malignos, tiroiditis, hematomas intranodulares, bocio palpable,

desviacion traqueal, signos compresivos, o bocio endotoracico (15,16).

Algunos autores relacionan la dificultad para la intubacién con la presencia de
bocio y deformidad en la via respiratoria (17), sin embargo, estos estudios no
han sido confirmados por otros autores, que por su parte no han encontrado
paralelismo entre los predictores especificos de la patologia tiroidea y la
intubacion dificil (18). Asi predictores evaluados como bocio palpable, bocio
endotoracico, deformacion vias- respiratorias, la compresion de las vias
respiratorias, o cancer de tiroides no se han asociado a mayor incidencia de
intubacion dificil y, por otro lado, los criterios predictivos clasicos son mas

fiables como predictores de riesgo de intubacién dificil (tabla 2) (18).
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Tabla 2

Indicadores de intubacién dificil

e apertura de la boca < 35 mm, ¢ cuello corto

¢ distancia tiromentoniana < 60 mm e movilidad del cuello < 80°

¢ indice de Mallampati de clase Il/IV ¢ retrognatia

e IMC >a 35 kg/m2 ¢ imposibilidad de protruir los dientes

e macroglosia

indice de Cormack de grado lIl/IV

En todos los estudios se consideran ademas los indicadores clasicos de
intubacion dificil (19,20).

Sin embargo, a pesar de la inclusion de diversos factores de riesgo existen
muchos falsos positivos y, lo que es peor, falsos negativos que no son

detectados en los estudios preoperatorios (21,22).

No obstante, la prevencion preoperatoria sigue siendo una de las claves mas
importantes a la hora de disminuir los riesgos relacionados con el acto
anestésico. Con el objetivo de controlar adecuadamente la via aérea durante
la induccién de la anestesia y la intubacion endotraqueal se han desarrollado
diversas guias de actuacion por diferentes sociedades cientificas (3,4,23).
Aunque en esencia persiguen una meta comun, la forma de conseguirla es
diferente segun el origen. Por otra parte, el desarrollo acelerado de nuevos
dispositivos de intubacion, sobre todo supragléticos, y la aparicién de video-
laringoscopios hace que muchas guias hayan quedado obsoletas, o requieran
una actualizacion. Al mismo tiempo se estan desarrollando nuevos protocolos
de trabajo para la via aérea dificil que incorporan las innovaciones técnicas
actuales, pero que en ocasiones, no estan validados para todas las

situaciones que pueden presentarse en la practica clinica (24,25).
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La Sociedad Americana de Anestesiélogos desarroll6 en 1992 un algoritmo
para el manejo la via aérea dificil y publicé una revision en 2003 (3,4). Es un
intento de sistematizar unas recomendaciones, basadas en la literatura, en la
opinién de expertos, grupos de consenso y datos clinicos, y permanecen

sometidas a revision y modificacion continua.

Define las distintas situaciones que podemos encontrar en la practica clinica
en cuatro grupos: ventilacion con mascarilla facial dificil, laringoscopia dificil,

intubacion dificil, e intubacion fallida.

El objetivo de la guia es facilitar el manejo de la via aérea dificil y reducir la
probabilidad de resultados adversos entre los que destacan como mas graves

la muerte, el dafo cerebral y la parada cardiorrespiratoria.
Esta dirigida a solventar las dificultades para el manejo de la via aérea que

aparecen durante la anestesia y la intubacién traqueal. Detalla también una

serie de predictores de dificultad (tabla 3).

pagina 214



Rev. Soc. Otorrinolaringol. Castilla Leon Cantab. La Rioja

Afio 2011. Volumen 2.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Ano 2011
Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja Volumen 2
N° 18

ISSN 2171-9381

Via aérea dificil en cirugia tiroidea

Tabla 3

Sociedad Americana de Anestesiélogos. Indicadores de via aérea dificil.

Recomendaciones en la exploracién del paciente.

evaluar la longitud de los incisivos superiores,

evaluar la relacion entre los incisivos superiores y los inferiores con la boca cerrada
evaluar la capacidad de protruir los incisivos inferiores mas alla de los superiores
evaluar la distancia entre los incisivos con la boca abierta

evaluar la visibilidad de la uvula

evaluar la forma del paladar

evaluar la distensibilidad del espacio mandibular

evaluar la distancia tiromentoniana

evaluar la longitud del cuello

evaluar el grosor del cuello

evaluar el grado de movilidad del cuello

Propone una guia de actuacién que se inicia con la evaluacion de la via aérea,

con la recomendacion de evaluar la via-aérea antes de la administracion de la

anestesia, en donde se investigara la presencia de los signos clinicos

predictores que hemos visto antes.

Sugieren, sin detallar cuales son prioritarias, la realizacion de exploraciones

complementarias en pacientes en los que haya alta sospecha de via aérea

dificil.

Recomienda los dispositivos necesarios para el manejo de la via aérea dificil

que deben ser de facil acceso, como las palas de laringoscopio de disefio

alternativo a las empleadas habitualmente, tubos traqueales de diferentes

tamafos, guias para los tubos traqueales (fiadores semirrigidos,

intercambiadores de tubo, tubos iluminados en el extremo, pinzas de Magill,

etc.) y propone una estrategia de actuacion.
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En primer lugar es necesario informar al paciente o a la persona responsable

de los riesgos y las alternativas para el manejo de la via aérea dificil.

Asegurar colaboracion adicional durante Ila anestesia, administrar
preoxigenaciéon antes de iniciar el protocolo de intubacion, cubrir Ila
administracion de oxigeno suplementario durante el procedimiento de manejo
de la via aérea dificil (gafas nasales, mascarilla facial, mascarilla laringea,

ventilacion jet, etc.) y de igual manera después de la intubacion.

Recomiendan la preparacion de una estrategia de actuacion, que dependera
en parte de la cirugia, de las condiciones clinicas del paciente, y de las

preferencias del anestesista.

En cualquier caso, deberia incluir una serie de requisitos. Consideran, en
primer lugar, necesario prevenir cuatro situaciones basicas que pueden
presentarse solas o en combinacion: dificultad para la ventilacion, dificultad
para la intubacién, dificultad con la cooperacion del paciente y dificultad para la

traqueostomia.

Y proponen, a continuacion, tres alternativas basicas para manejarlas: la
intubacion del paciente despierto frente a la intubacion después de la
anestesia general, el empleo de técnicas no invasivas frente a técnicas
invasivas (traqueostomia percutanea o cricotirotomia), y mantenimiento de la
ventilacion espontanea frente a la abolicion de la ventilacion espontanea
durante los intentos de intubacion.

Después hay que establecer la linea de actuacion para la intubacién con el
paciente despierto, para el paciente que puede ser ventilado pero no puede
intubarse, y la situacion de alto riesgo cuando el paciente no puede ser

ventilado y no puede ser intubado.
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A continuacion hay que definir las alternativas cuando la técnica de eleccion
falla o no esta disponible, proponen diversas opciones, sin preferencia por una
u otra, que pueden usarse de solas 0 en combinacion. Los criterios de eleccion
pueden depender de necesidades especificas, de preferencias, habilidades o

de las circunstancias clinicas.

Para el manejo de la intubacion dificil proponen la utilizacion de distintas palas
de laringoscopio, la intubacion con el paciente despierto, la intubacion a
ciegas, nasal u oral, la intubacion fibréptica, el uso de fiadores para el tubo
endotraqueal, la intubacion a través de la mascarilla laringea, guias con luz, la

intubacion retrégrada, o el acceso cruento a la via aérea.

Como alternativas a la ventilacién dificil, proponen el combitubo, la ventilacién
jet intratraqueal, la mascarilla laringea, canulas orales o nasofaringeas,
broncoscopios rigidos, acceso invasivo de la via aérea, la ventilacion jet

transtraqueal, o la ventilacién con mascarilla con dos personas.

En los pacientes pediatricos 0 no cooperadores, las opciones para la gestion
de la via aérea pueden estar restringidas, sobre todo en lo relativo a intubacion
con el paciente despierto. En nifios o enfermos no colaboradores la intubacién

con anestesia general puede ser la eleccion preferente.

Realizar la cirugia con anestesia local o con bloqueos nerviosos regionales
puede representar una alternativa en el caso de una via aérea dificil, pero en
ningun caso supone una solucion definitiva y no exime de preparar una

estrategia para el manejo de la via aérea dificil.

La confirmacion de la intubacion traqueal se realiza con la medicion del

anhidrido carbdnico exhalado.
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La guia de la ASA reconoce la falta de evidencia a la hora de hacer
recomendaciones para la extubacion de pacientes con dificultades en el
manejo de la via aérea. Pero si aconsejan tener prevista una pauta de
actuaciéon asentada en el tipo de cirugia, en el estado clinico del paciente y en
las preferencias del anestesista. En cualquier caso deberian considerarse la
conveniencia de extubar al enfermo consciente o antes de recuperar la
consciencia. Hay que evaluar los factores que pueden dificultar la ventilacion
una vez que el paciente ha sido extubado. También hay que prever que el
paciente puede no ser capaz de mantener una ventilacion adecuada después
de la intubacion. En ciertos casos puede recurrirse al uso temporal de fiadores

que permitan una intubacion de emergencia en el caso de que se precise.

Recomiendan por fin documentar la incidencia de una via aérea dificil en la
historia clinica del paciente. Se deberian describir las dificultades encontradas
durante la ventilacién con mascarilla facial o mascarilla laringea, asi como las
dificultades para la intubacion traqueal. También deberian quedar registradas
las técnicas usadas en el manejo de via aérea dificil. Asimismo es importante
informar al paciente de las dificultades encontradas y su repercusién en

cirugias futuras.

El anestesista deberia seguir la evolucion de los pacientes con dificultades
para el manejo de la via aérea para descartar la aparicion de complicaciones
postoperatorias como edema, sangrado, perforacion traqueal o esofagica,
neumotdérax o aspiracion. Existen signos clinicos que pueden delatar

complicaciones relacionadas con la gestion de la via aérea dificil (tabla 4) (3).
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Tabla 4
Signos de alerta de complicacion tras intubacién dificil

v" dolor de garganta,

dolor e inflamacion de la cara y el cuello,

v

v" dolor precordial,
v"enfisema subcutaneo
v

disfagia

Ademas de estas propuestas suficientemente contrastadas hay otras opciones
interesantes como la propuesta por la DAS (Difficult Airway Society) que
exponen una pauta de actuacion, publicada en 2004, para pacientes adultos
no obstétricos con dificultad en el manejo de la.via aérea no anticipada. La

guia esta basada en el consenso entre la evidencia cientifica y la experiencia.

Desarrolla cuatro algoritmos para tres escenarios clinicos: la induccion de
rutina, la induccion de secuencia rapida y la intubacion fallida con dificultad
para la intubacion e hipoxemia progresiva en el paciente anestesiado con
relajaciéon neuromuscular (23). Existen ademas alternativas de otros autores
que proponen nuevos algoritmos para la gestion de la via aérea en cirugia
electiva abdominal, ginecologica y cirugia tiroidea donde incorporan los

nuevos dispositivos Opticos para la intubacion de la via aérea dificil (25).

La evaluacion previa de la via aérea en la patologia tiroidea es importante para
prevenir incidentes relacionados con la intubacion. Como hemos referido, el
riesgo de via aérea dificil / ventilacion-intubacion dificil es similar a otras
intervenciones quirurgicas sin diferencias significativas ni respecto a los

factores predictivos generales de intubacion ni respecto a factores especificos
13
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relacionados con la patologia tiroidea (26, 27).

En cirugia tiroidea, algunos factores se han relacionado con dificultades en la
via aérea (Tabla 5) (26).

Tabla b

Via aérea en cirugia tiroidea. Factores que incrementan el riesgo

e Malformacion craneofacial (Sindrome de Down, Goldenhar, Klipper-Feil, Pierre-
Robin, Teacher-Collins, Turner, macroglosia)

e Edema laringeo

e Infeccion de via aérea

e Traumatismos previos (intentos de intubacién previos)

o Estenosis traqueal / traqueomalacia

e Disminucién de movilidad cervical (artritis reumatoide, diabetes mellitus,
radioterapia)

e Obesidad

e Infiltracién tumoral

La extension intratoracica puede condicionar la aparicion de sintomas
respiratorios (disnea, tos) y asociarse a dificultad de intubacién en casi el 10%

de los bocios (29).

Segun estos autores, los factores que pueden asociarse a dificultades en la
intubacion orotraqueal son:

- componente intratoracico

- bocio grado llI,

- bocio de largo tiempo de evolucién, superior a 12 anos.

Para prever complicaciones en relacion con la via aérea en cirugia tiroidea
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durante la intubacién es recomendable:

1- Exploracion preoperatoria de la laringe mediante laringoscopia indirecta
y con rinofibrolaringoscopio. El grado de dificultad para visualizar la
laringe mediante laringoscopia indirecta con espejo puede ofrecer una
valoracion general de la dificultad en la intubacién (26).

2- Evaluacién de la apertura bucal, la distancia entre incisivos superiores e
inferiores y la posicion dental

3- Evaluacion de la movilidad cervical (rotacion e hiperextension)

4- Evaluar el volumen tiroideo y la traquea mediante TAC. La evaluacion
con TAC no parece tener valor predictivo sobre la dificultad de
intubacién (29) pero ayuda a conocer el didametro de la luz traqueal

5- Evaluar el caracter de urgencia en relacion con la via aérea (30)

En resumen, a pesar de no existir una opinién unanime, si es cierto que
durante la anestesia de la cirugia de tiroides podemos encontrar alteraciones
anatémicas de las vias respiratorias, que debe hacerse una evaluacion previa
de la via aérea, que deberemos disponer de distintos recursos para poder
enfrentarnos a una via aérea dificil, considerando, no obstante, que la via
aérea dificil puede ser anticipada en la consulta preoperatoria 0 presentarse

de forma imprevista durante la induccion anestésica.
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Resultados Resumidos, evitando repetir la informacién ya
detallada en tablas o figuras.
Discusion No deben figurar conceptos no reflejados

previamente en introduccion o resultados.

Conclusiones

Agradecimiento

A personas o instituciones

Bibliografia

El numero de referencia en el texto debe aparecer
entre corchetes [] por orden de aparicion en el texto.
Es importante citar fuentes bibliograficas espariolas.
En caso de haber publicaciones relacionadas en
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Normas de publicacion.

Revista de la Sociedad Otorrinolaringologica de
Castila y Leoén, Cantabria y La Rioja estas
referencias han de citarse.

Para las citaciones bibliograficas se utilizaran las
normas Vancouver (Uniform Requirements for
Manuscripts Submitted to Biomedical Journals
(http://www.icmje.org).

El nombre de la revista figurara en su forma
abreviada. A continuacién el afio, volumen, nimero y
pagina inicial y final del articulo.

Referencias relacionadas Incluye bibliografia relacionada con el articulo con el
titulo y el enlace web de acceso directo entre
paréntesis. Puede incluir citas de articulos no citados
en la bibliografia. Estos articulos no tienen referencia
en el texto ni van numerados

Abreviaturas: Pueden emplearse abreviaturas en el texto. Deben definirse en el texto la primera
vez que se mencionen.

Las abreviaturas de las unidades de medida sera’'n las recomendadas en Rev Esp Cardiol.
2004;57:538-56.
Formato del texto: Letra Arial de 12 puntos. El texto ha de escribirse en texto natural en

minuscula evitando parrafos sélo en mayusculas.

Formato de las citas bibliograficas.

Se seguiran las normas de Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical
Journals (http://www.icmje.org) *, 2

Las normas tienen acceso directo desde la web de la revista (www.revistaorl.com ) en
NORMAS °.

Como orientacion:

Cita de un articulo:

Autores (Apellidos inicial del nombre). Titulo del articulo. Titulo abreviado de la revista. Afo;
numero: pagina inicial pagina final

Si articulo tiene mas de 6 autores se citaran los 6 primeros seguido de “et al.”

Libro:

Autores (Apellido Inicial del nombre). Titulo del libro. Editorial. Afio. Paginas inicial y final (p. a-
b)

Capitulo de libro:

Autores (Apellido Inicial del nombre). Titulo del capitulo. En: Autores (Apellido Inicial del
nombre). Titulo del libro. Editorial. Afo. Paginas inicial y final (p. a-b)

Articulo electrénico:

' Uniform _Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals: Writing and Editing for Biomedical
Publication (In: http://www.icmje.org/urm_full.pdf )

? Requisitos de uniformidad para manuscritos presentados a revistas biomédicas. Rev. Esp. Salud Publica [serial on
the Internet]. 1997 Mar [cited 2011 Dec 25] ; 71(2): 89-102. Available from:
http://www.scielosp.org/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1135-57271997000200002&Ing=en.
http://dx.doi.org/10.1590/S1135-57271997000200002.

% Uniform Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals: Writing and Editing for Biomedical
Publication

Requisitos de uniformidad (enlace a Scielo)

Reaquisitos de uniformidad para manuscritos presentados a revistas biomédicas
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Normas de publicacion.

Autores (Apellidos inicial del nombre). Titulo del articulo. Titulo abreviado de la revista (edicion
electronica). Afo; numero:  pagina inicial pagina final. Disponible en:
http://www.direcciéneninternet. Consultado el fecha/hora.

Proceso del manuscrito

1. Recepcion del manuscrito.

Los manuscritos son recibidos por el director de la revista.

A cada manuscrito se le asigna un nimero que facilitara su identificacion durante el proceso de
evaluacion.

2. Evaluacion del manuscrito.

El director realiza una primera evaluacion de las caracteristicas formales del trabajo y puede
remitirlo a sus autores para que el manuscrito se ajuste a las normas.

El director remite el trabajo andénimamente a dos evaluadores del Comité Editorial. El
manuscrito estd accesible en la web del Comité Editorial (de acceso restringido para los
miembros del Comité Editorial). Para ayudar a la evaluacion se utiliza la guia de evaluacién
disponible en la web del Comité Editorial.

Se procura que el tiempo de evaluacién no exceda de 8 dias aunque puede prorrogarse segun
la complejidad del articulo.

Los resultados de la evaluacion, las observaciones y las correcciones que hubieran de hacer
los autores cada evaluador las recoge en el formulario de la guia de evaluaciéon que a su vez es
remitido a los autores.

El plazo de tiempo para realizar las correcciones se procura que no exceda de 8 dias aunque
es prorrogable segun la complejidad del trabajo. Una vez realizadas las correcciones el
manuscrito se reenvia al evaluador que debe decidir sin se han realizado las correcciones
segun sus sugerencias.

3. Aceptacion o rechazo. Realizada la evaluacion, los evaluadores orientaran hacia la
aceptacién o rechazo del trabajo. El director decidira la aceptacion o rechazo segun las
observaciones de los evaluadores. El director podra solicitar a los autores aclaraciones los
aspectos que convenga.

Los manuscritos han de cumplir las caracteristicas formales para ser publicados.

Responsabilidades éticas

1. Conflicto de intereses. En el manuscrito ha de dejarse constancia de que no hay
conflicto de intereses.

2. Declaracion de las fuentes de financiacién si las hubiera.

3. Declaracion de los patrocinios si los hubiera

4. Articulos originales de investigacion: deben ajustarse a la Ley de Investigacion
Biomédica (Ley 14/2007, de 3 de julio, de investigacién biomédica).

5. En articulos derivados de estudios de experimentacion humana, ensayos clinicos:
Documento certificado del Comité de Etica del centro hospitalario. En estudios
multicéntricos debe acompanarse certificado de cada centro.

6. Consentimiento informado. En caso de fotografias que pudieran identificar al paciente o
menores de edad ha de acompanarse documento firmado por los autores indicando
que la documentacion se ha obtenido y se publica con consentimiento del paciente o
de su representante legal.
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7. Experimentacion con animales. Declaracién expresa de ajustarse al Real Decreto
1201/2005, de 10 de octubre, sobre proteccion de los animales utilizados para
experimentacion y otros fines cientificos.

En el apartado PLANTILLAS de la web de la revista (www.revistaorl.com) se incluyen los
documentos correspondientes.

8. Confidencialidad. Durante el proceso de evaluacioén, aceptacion y publicacidn, Revista
de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja garantiza
la confidencialidad en el manejo de la informacién. Durante todo el proceso la relaciéon
del director con los autores sera personalizada.

9. Revista de la Sociedad Otorrinolaringologica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja
se adherira a cualquier recomendacion o legislacion en materia de comunicacién
cientifica que establezca la Union Europea.

Derechos de propiedad

Revista de la Sociedad Otorrinolaringoldgica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja se
adhiere a los criterios Creative Commons Reconocimiento-NoComercial-SinObraDerivada 3.0
Espafia (CC BY-NC-ND 3.0).

Revista de la Sociedad Otorrinolaringolégica de Castilla y Ledn, Cantabria y La Rioja adquiere
los derechos de distribucion y reproduccién desde la recepcion del trabajo.

RESUMEN
Recomendaciones para los autores.

Remisién del manuscrito: por correo electrénico a envios@revistaorl.com

Formato: en la plantilla original correspondiente disponible en la web www.revistaorl.com
(PLANTILLAS)

Texto: Arial 12 puntos. Evitar parrafos completos en mayusculas.

Formato: Word rtf

Articulo en un solo documento con las tablas y figuras insertadas en el texto.

Bibliografia: numeracion por orden de aparicion en el texto. Formato Vancouver.
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