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beneficiosa”®. Dada la baja incidencia en nifios, no existen
evidencias acerca de su manejo. Los pocos casos pediatri-
cos publicados han tenido evolucidn dispar®'°. Sugerimos la
realizacion de craniectomia descompresiva de forma pre-
coz en nifos con infartos extensos, afectacion del nivel de
consciencia y otros signos de HIC que no respondan al trata-
miento médico, dadas las potenciales graves complicaciones
derivadas de la disminucion de la PPC y el mas dificil control
del edema isquémico, siendo necesarios estudios multicén-
tricos que aclaren los numerosos interrogantes en esta y
otras patologias vasculares del sistema nervioso central.
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Colangitis esclerosante,
ataxia-telangiectasia y enfermedad de
Hodgkin

Sclerosing cholangitis, ataxia-telangiectasia
and Hodgkin’s disease

Sr. Editor:

La colangitis esclerosante es una enfermedad colestasica
cronica de las vias biliares intra y/o extrahepaticas. Abarca
un espectro de enfermedades debidas a anomalias prima-
rias o secundarias de la via biliar. La historia natural de
la enfermedad esta caracterizada por inflamacion difusa
y fibrosis con estrechamiento progresivo hasta la oblitera-
cion de los conductos biliares, cirrosis biliar, hipertension
portal e insuficiencia hepatocelular'. Se pueden identificar
dos entidades clinicamente similares, la primaria, funda-
mentalmente en asociacion con la enfermedad inflamatoria
intestinal?, y la secundaria, en la que se puede identificar
la etiologia, aunque la etiopatogenia exacta a menudo es
puramente especulativa.

La colangitis esclerosante secundaria podemos hallarla
asociada a la manipulacion quirirgica de la via biliar, tumo-

res de la via biliar extrahepatica, coledocolitiasis, isquemia
secundaria a obstruccion de la arteria hepatica, quimiote-
rapia, infecciones, fibrosis quistica®“. Recientemente se ha
comunicado una nueva variante que se presenta después
de largos periodos de tratamiento en unidades de cuida-
dos intensivos, generalmente en pacientes con shock séptico
que no recuperan la funcién hepatica una vez resuelto el
insulto inicial®.

En este trabajo presentamos el caso de un paciente de
8 anos con antecedentes de ataxia-telangiectasia, infeccion
crénica por virus de Epstein Barr con carga viral positiva
persistente (a pesar de tratamiento con valganciclovir) y
enfermedad de Hodgkin en estadio IIA, tratado 2 anos antes
con quimioterapia estandar con adecuada respuesta al tra-
tamiento, permaneciendo en remision completa hasta el
momento de la consulta. La funcion hepatica durante el pro-
cesoy en todos los controles realizados hasta la fecha resulta
estrictamente normal. Consulta por presentar adenopatias
cervicales, febricula y malestar general. Tras las pruebas
complementarias pertinentes, es diagnosticado de enferme-
dad de Hodgkin en estadio llI, siendo el proceso actual clinica
e histopatologicamente diferente del anterior y presentando
positividad para CD20. Tras el diagnostico, se inicia trata-
miento quimioterapico con régimen COPP asociado a ritu-
ximab, con buena tolerancia inicialmente. Progresivamente
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Figura 1  Colangiorresonancia. Plano coronal. Estenosis seg-
mentarias en radicales biliares intrahepaticos y disminucion de
calibre del hepatico comin y colédoco proximal.

desarrolla en los controles analiticos una hepatopatia con
un patrén de predominio citolitico e intermitente, pasando
a ser posteriormente colestasico y persistente, coincidiendo
en el tiempo coninicio de dolor en el hemiabdomen derecho.

Ante los indicios de colangitis esclerosante, se realiza
una colangiorresonancia en la que se objetivan datos de
estenosis segmentarias distribuidas en radicales biliares
intrahepaticos mdltiples (fig. 1), asi como biopsia hepatica
percutanea cuyos resultados son compatibles con colangitis
con proliferacion ductal y fibrosis, en definitiva, colangitis
esclerosante (fig. 2). Se descarta infiltracion por linfoma,
infeccion (cultivo y proteina C reactiva en tejido hepatico) y
obstruccion extrahepatica. Tras el diagnostico de colangitis
esclerosante secundaria, se inicia tratamiento de la coles-
tasis y medidas de soporte. La evolucion es desfavorable,
con empeoramiento de la funcion hepatica y desarrollo de
encefalopatia hepatica, falleciendo a los 2 meses del diag-
nostico.

Si bien la prueba generalmente aceptada para el
diagnostico de la colangitis esclerosante es la colangiopan-
creatografia retrdgrada endoscopica, en este paciente nos
fue imposible la realizacion de dicha técnica, por lo que
recurrimos a la biopsia percutanea y a la colangiorreso-
nancia, pruebas que nos orientaron hacia el origen de la
colestasis®.

En nuestro paciente se nos plantea un amplio diagndstico
diferencial, dado que son multiples las causas que pueden
haber favorecido el desarrollo de esta patologia:

1. Por una parte, se estima que aproximadamente el 25% de
los nifos con una inmunodeficiencia primaria desarrolla-
ran afectacion hepatica, siendo la colangitis esclerosante
la complicaciéon mas frecuentemente resefiada’®. La
relevancia del caso descrito radica en el hecho de que
hasta la fecha, y hasta donde llegamos a conocer, no se
ha comunicado en la literatura ninglin caso de colangitis
esclerosante relacionada con la ataxia-telangiectasia.

2. Por otra parte, la ataxia-telangiectasia es una inmu-
nodeficiencia primaria causada por una mutacion en
el gen ATM que asocia manifestaciones multisistémicas
en las que se incluyen, entre otros trastornos moto-
res, telangiectasias oculocutaneas, infecciones cronicas,
hipersensibilidad a las radiaciones ionizantes y riesgo
elevado de desarrollar tumores de estirpe linforreticu-
lar. Estos pacientes presentan una especial sensibilidad al
tratamiento quimioinmunoterapico, siendo en ocasiones
necesario reducir las dosis de éste para evitar toxicida-
des. La coincidencia temporal entre el tratamiento del
segundo linfoma y el desarrollo progresivo de la coles-
tasis nos hacen cuestionarnos el papel de los farmacos
antineoplasicos en el desarrollo de la enfermedad.

De esto podemos concluir que, si bien la colangitis
esclerosante es una patologia extremadamente rara en la
infancia, debe incluirse en el diagnostico diferencial del
paciente con enfermedad de Hodgkin y/o inmunodeficien-
cias que presentan colestasis persistente, dado que son

Figura 2  Tincion hematoxilina-eosina de biopsia hepatica donde se visualiza proliferacion ductal y fibrosis periductal.
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muchos los factores que confluyen en estos pacientes y que
pueden ser causa de ella.
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La drepanocitosis es una enfermedad hereditaria de transmi-
sién autosoémica recesiva en la que existe una hemoglobina
patolégica denominada hemoglobina S. Se distinguen dos
formas: el rasgo drepanocitico (hemoglobina AS) y anemia
drepanocitica (hemoglobina SS). En condiciones de hipo-
xia, los hematies con hemoglobina S pierden su elasticidad
natural y se transforman en hematies con forma de hoz (dre-
panocitos). Estos, debido a su morfologia y su menor vida
media, provocan hemdlisis y obstrucciones al flujo capilar,
lo que da lugar a las manifestaciones clinicas propias de esta
enfermedad’.

Presentamos el caso de una nina de 9 anos de origen
panameno, con drepanocitosis homocigota, que acude a su
hospital de referencia por presentar fiebre de una semana
de evolucion junto con vomitos alimenticios y diarrea sin
productos patologicos. Como antecedentes personales des-
tacan multiples ingresos por: colelitiasis (en la actualidad
esta colecistectomizada); crisis de dolor y episodios de neu-
monias silentes. Recibe tratamiento profilactico con acido
félico e hidroxiurea.

Ante la persistencia de la fiebre, la paciente recibe tra-
tamiento con fluidoterapia por via intravenosa, analgésicos
y ampicilina a 200 mg/kg/dia. Tras 48 h de tratamiento, el
cuadro clinico no mejora y se ahade a la sintomatologia de
la paciente edema y dolor de la mano izquierda, siendo
mas llamativo el dolor a nivel del primer metacarpiano.

Ante la sospecha clinica de crisis vaso-oclusiva tipo dactilitis
versus osteomielitis, se realizan pruebas complementa-
rias en las que se objetivan: leucocitosis sin neutrofilia;
hemoglobina 9,8 mg/dl; hematocrito 28,9%; anemia normo-
citica, hipocrémica con reticulocitosis, anisocitosis, cuerpos
Howell-Jolly, dianocitos, ovalocitos, drepanocitos y policro-
matofilia moderada; velocidad de sedimentacion glomerular
68 mm/h, y bilirrubina total 3,5mg/dl; el resto de los para-
metros analiticos son normales. Hemocultivo, urocultivo y
coprocultivo: negativos. Radiografia de térax: normal. Se
realiza gammagrafia dsea y radiografia de la mano (fig. 1),
ambas compatibles con osteomielitis epifisaria del primer
metacarpiano de la mano izquierda. Ante este hallazgo, se
modifica la pauta antibidtica a cloxacilina (150 mg/kg/dia)
y ceftriaxona (100 mg/kg/dia). Tres dias después, la fiebre
cede y la paciente se encuentra asintomatica. Se mantiene
el tratamiento por via intravenosa durante 7 dias mas, tras
los cuales la paciente es dada de alta con trimetoprim-
sulfametoxazol por via oral, hasta completar 6 semanas de
tratamiento.La drepanocitosis incluye una serie de com-
plicaciones clinicas; la anemia de tipo hemolitico es la
principal, a la cual se suman otras, como las crisis de
dolor o crisis vasoclusivas por isquemia de los tejidos,
las crisis aplasicas, los secuestros esplénicos, el sindrome
toracico agudo secundario a infeccion, infarto o embo-
lismo de médula 6sea y accidentes cerebrovasculares por
infarto en las arterias del sistema nervioso central o por
hemorragias'.

Una situacién que cada vez se presenta con mas frecuen-
cia es la del sindrome febril en el nifio con drepanocitosis.
Se trata de una urgencia médica que requiere ingreso en la
mayoria de las ocasiones (tabla 1) y tratamiento antibiotico
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