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rio se registraron graves alteraciones hemodinámicas que no
consiguieron corregirse, y el paciente falleció poco después. 

Las celulitis orbitarias están causadas por una gran variedad
de bacterias, hongos y parásitos. La patogenia de esta infección
puede entenderse en el contexto de las relaciones anatómicas
de la órbita con las estructuras vecinas, que puede llegar la in-
fección a la órbita a través de varias rutas posibles: a) infección
primaria de los senos paranasales; b) infección del tracto respi-
ratorio superior y traumatismos; c) infección de tejidos adyacen-
tes, y d) diseminación hematógena de infecciones a distancia o
próximas2,6. El sistema de drenaje venoso situado en la proxi-
midad de la órbita está en continuidad con los senos paranasa-
les y desempeña un importante papel en la diseminación de la
infección hacia la cavidad intracraneal al desarrollarse una trom-
boflebitis retrógrada6; además, la órbita está separada de las es-
tructuras vecinas y de la cavidad intracraneal por una lámina
ósea muy fina perforada por forámenes neurovasculares, fisuras
y el conducto lacrimonasal, lo que favorece igualmente la dise-
minación de la infección. En las sinusitis, la acumulación de
moco y material purulento en la cavidad del seno puede oca-
sionar disminución del flujo sanguíneo local subperióstico, ne-
crosis de la lámina papirácea y diseminación de la infección a
la órbita6,7. El absceso subperióstico es la más frecuente de las
complicaciones postseptales de las sinusitis. Esta complicación
potencialmente grave es en ocasiones difícil de distinguir de las
celulitis orbitarias preseptales (de naturaleza benigna) en los ni-
ños de menor edad. La demostración de absceso intraorbitario o
subperióstico constituye una indicación para el tratamiento qui-
rúrgico3-9; tan sólo en los pacientes con absceso subperióstico
en quienes se puede llevar a cabo un examen oftalmológico
completo y se demuestra una función visual normal, puede de-
morarse el tratamiento quirúrgico hasta comprobar la respuesta
al tratamiento antibiótico9. La microbiología de este tipo de abs-
ceso es muy variada: S. aureus, H. influenzae y S. pyogenes son
los microorganismos más frecuentes; anaerobios y algunos hon-
gos del género Aspergillus también se han descrito en la litera-
tura3,5, tras realización de una extensa búsqueda bibliográfica no
encontramos en la bibliografía referencias de etmoiditis compli-
cadas con absceso orbitario y cerebral debida a P. aeruginosa,
etiología infrecuente en pediatría.
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Absceso epidural intracraneal
como complicación
de sinusitis
(An Esp Pediatr 2001; 55: 174-177)

Sr. Editor:

La inflamación de los senos paranasales continúa siendo un
problema frecuente en la edad pediátrica. La prevalencia real de
la enfermedad sinusal no es bien conocida. Si bien desde la in-
troducción de los antibióticos, aparentemente, no ha disminuido
su incidencia, la gravedad y frecuencia de sus complicaciones se
ha reducido. La más frecuente de la sinusitis aguda y/o crónica
es la celulitis orbitaria, seguida de las complicaciones intra-
craneales. Las complicaciones más graves son las lesiones su-
purativas intracraneales, las cuales pueden manifestarse como
meningitis, absceso epidural, subdural, intracerebral o trombo-
flebitis de senos venosos1.

La diseminación de la infección de los senos paranasales a la
cavidad intracraneal puede tener lugar por extensión directa o
a través de las venas del diploe, carentes de válvulas, que co-
nectan el sistema venoso craneal con los vasos de la mucosa
sinusal. La combinación de drenaje neuroquirúrgico y antibiote-
rapia intravenosa ha hecho descender la mortalidad y la morbi-
lidad de las complicaciones intracraneales de la sinusitis al 7 y
13%, respectivamente1.

Se presenta el caso de un niño de 10 años que un mes antes
inició un cuadro de fiebre, dolor ocular derecho, rinorrea acuo-
sa y cambio de carácter, en el que se alternaban fases de irrita-
bilidad y apatía, con conservación de un buen estado general.
Fue tratado con amoxicilina-ácido clavulánico durante 9 días,
con lo que la fiebre cedió al cuarto día manteniendo su buen es-
tado general. Posteriormente, a las 4 semanas del inicio del cua-
dro, apareció tumoración media frontal y edema palpebral bila-
teral, hechos que motivaron su ingreso hospitalario.

En la exploración física el paciente se encontraba afebril.
Buen estado general. Edema palpebral bilateral. Tumoración
de partes blandas, a nivel medio frontal de 3 × 3 cm con lige-
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ro aumento de calor local (fig. 1). Exploración neurológica
normal.

En el momento del ingreso se realizaron los siguientes exá-
menes complementarios: hemograma, 8.500 leucocitos (54 %
neutrófilos, 36% linfocitos, 5% monocitos); hemoglobina, 12 g/dl;
hematócrito, 37 %; plaquetas, 507.000; bioquímica, glucemia,
urea, creatinina e ionograma, normal; velocidad de sedimenta-
ción globular (VSG), 92; PCR, 0,93 mg/dl; estudio de coagula-
ción, normal; la radiografía de senos paranasales mostró ocupa-
ción de ambos senos maxilares; la tomografía computarizada
(TC) craneal reveló osteomielitis del hueso frontal y dos absce-
sos epidurales localizados en región frontal; en la resonancia
magnética (RM) craneal se encontraron hallazgos compatibles
con sinusitis maxilar bilateral, celulitis frontal, osteomielitis del
hueso frontal y dos colecciones epidurales frontales bilaterales
de 3 × 2 × 5 cm con una prominente captación de contraste en su
periferia (fig. 2). La colección derecha comprimía y deformaba
el parénquima cerebral con leve desviación de la línea media.

En el estudio angiográfico se observó ausencia de señal de
flujo en el tercio anterior del seno longitudinal superior compa-
tible con tromboflebitis de éste (fig. 3).

Se inició tratamiento intravenoso con vancomicina (60 mg/
kg/día), cefotaxima (200 mg/kg/día) y metronidazol (30 mg/kg/
día). A los 12 días de tratamiento se realizó una nueva TC cra-
neal de control, persistiendo las colecciones epidurales, con un
discreto aumento de tamaño de éstas y evolución de la osteo-
mielitis frontal con rotura del diploe externo e interno del seno
frontal. A los 15 días del ingreso, se realizó punción evacuadora

de la tumoración frontal con extracción de 1 ml de material pu-
rulento cuyo cultivo fue negativo. A los 19 días del ingreso se
procedió al drenaje quirúrgico de los abscesos y curetaje de la
cara interna del hueso frontal, observándose en el hueso frontal
fístulas óseas que comunicaban el espacio subcutáneo y el es-
pacio epidural. El cultivo del contenido de los abscesos fue ne-

Figura 1. Tumor blando de Pott. Figura 2. Abscesos epidurales en lóbulo frontal. Osteomie-
litis del hueso frontal.

Figura 3. Ausencia de la señal de flujo en el tercio ante-
rior del seno longitudinal superior compatible
con tromboflebitis.
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gativo. La antibioterapia se mantuvo hasta completar 6 semanas,
presentando fiebre durante los primeros 4 días del postoperato-
rio, que remitió posteriormente y permaneció asintomático des-
de el punto de vista general y neurológico. La TC craneal de
control realizada al alta fue normal.

La progresiva neumatización y el desarrollo continuado de los
senos tras el nacimiento, junto con la aparición tardía de los se-
nos frontal y esfenoidal, explican por qué las complicaciones in-
tracraneales de la sinusitis no aparecen hasta la etapa tardía de
la niñez. El promedio de edad de aparición de las complicacio-
nes intracraneales es de 12,2 años2. Estos procesos tienen su má-
xima incidencia en la segunda y tercera década de la vida, con
un claro predominio del sexo masculino3.

Se tiene poca información sobre la frecuencia de las compli-
caciones intracraneales de la sinusitis en la edad pediátrica. La
frecuencia publicada en series generales, de la era postantibió-
tica, es del 3,7 4, 5,95 y 8,5%1.

Los agentes causales incriminados con más frecuencia, son el
Streptococcus milleri6,7, Streptococcus pneumoniae, Haemophi-

lus influenzae, bacilos gramnegativos, Staphylococcus aureus y
anaerobios. Los cultivos son estériles en un 19-27% de los casos,
según las series, debido al fallo de las técnicas del cultivo para
anaerobios y/o a la antibioterapia previa8.

La osteomielitis del hueso frontal es una de las complicacio-
nes de la sinusitis frontal, que puede presentarse aislada o en
combinación con afectación intracraneal. El drenaje venoso de
la mucosa del seno frontal está en comunicación con el drenaje
del diploe y de la duramadre9. Debido a esta disposición del
drenaje de la mucosa, la infección del seno frontal puede dise-
minarse, bien por extensión directa (“rotura del seno frontal”) y
comunicación con el espacio epidural, como en nuestro caso, o
por propagación de trombos sépticos.

La presentación clínica de las complicaciones intracraneales
incluye, además de las propias de la sinusitis aguda o crónica
como rinorrea purulenta, obstrucción nasal y fiebre, síntomas
dependientes del aumento de la presión intracraneal como do-
lor de cabeza frontal o retroorbitario, náuseas, vómitos, altera-
ciones del nivel de conciencia, rigidez de nuca o papiledema.
A consecuencia de la osteomielitis del hueso frontal se puede
formar un absceso subperióstico, denominado tumor blando de
Pott7,10, que clínicamente se manifiesta como una tumoración de
partes blandas, de aspecto más o menos inflamatorio, localizado
en región media frontal. No obstante, conviene recordar que
las complicaciones intracraneales pueden ser asintomáticas has-
ta bien avanzado el cuadro, especialmente cuando están afecta-
das áreas “silentes” del sistema nervioso central (SNC), como el
lóbulo frontal11 y que pacientes sin historia anterior de sinusitis
aguda o crónica pueden presentar, de forma aguda, una infec-
ción sinusal y de forma secundaria complicaciones intracra-
neales12.

El absceso intracerebral fue la complicación intracraneal más
frecuente en la serie de Clayman et al4, siendo similar la fre-
cuencia del absceso epidural, meningitis o absceso intracere-
bral en la de Giannoni et al5.

El diagnóstico de las complicaciones intracraneales de la si-
nusitis requiere un elevado índice de sospecha, debido a que
pueden cursar con sintomatología pobre en relación con la gra-
vedad de éstas. Esta sospecha debe ser confirmada o descartada
mediante técnicas de imagen. Todo paciente que presente cefa-
lea persistente, fiebre o alteración del nivel de conciencia, a pe-

sar del correcto tratamiento de la sinusitis, debe ser sospechoso
de padecer una complicación intracraneal. La presencia de una
tumoración de partes blandas, en el curso evolutivo de una si-
nusitis, obliga a confirmar o descartar la posibilidad de osteo-
mielitis del hueso frontal.

La realización de un escáner de alta resolución con contraste
es apropiada para una valoración inicial, por la buena definición
del hueso y de las interfases aire-hueso, aire-partes blandas, tan
importante para el otorrinolaringólogo. La resonancia magnética
permite la mejor definición de la localización de los abscesos y
facilita el abordaje quirúrgico, así como la evaluación del esta-
do de la vascularización cerebral.

Las complicaciones intracraneales de la sinusitis requieren un
tratamiento agresivo médico y quirúrgico, aunque algunos auto-
res defienden el tratamiento médico exclusivo13. La antibiotera-
pia debe ser de amplio espectro y máxima difusión a través de
la barrera hematoencefálica. La pauta antibiótica inicial debe in-
cluir una cefalosporina de tercera generación, metronidazol y
vancomicina o cloxacilina. Los pacientes con osteomielitis de-
ben recibir 6 semanas de antibioterapia14. No hay consenso en
la bibliografía médica sobre el tratamiento con anticoagulantes
de la trombosis del seno sagital y cavernoso.
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Varón con incontinentia
pigmenti asociada a síndrome
de Klinefelter
(An Esp Pediatr 2001; 55: 177-178)

Sr. Editor:

La incontinentia pigmenti, también denominada síndrome de
Bloch-Sulzberger, es una rara enfermedad genética caracterizada
principalmente por síntomas dermatológicos. Éstos cursan en
cuatro etapas bien definidas: vesiculosa, verrugosa, pigmentada
y atrófica, de duración variable, no siempre presentes y que
pueden superponerse. Se acompañan de manifestaciones en
pelo (alopecia), uñas (onicogriposis), dientes (retrasos en la
dentición, dientes cónicos), ojos (coriorretinitis exudativa), ma-
mas y sistema nervioso central (SNC). La incontinentia pigmen-

ti fue descrita por Garrod1 en 1906 y revisada extensamente por
Carney2 en 1976. Este autor refiere 653 casos de los cuales
593 son mujeres, ya que esta enfermedad es habitualmente letal
en varones. En la bibliografía, Ormeroz et al3, García-Dorado et
al4 y Scheuerle5 han descrito casos de incontinentia pigmenti en
varones.

Recientemente, The International Incontinentia Pigmenti Con-
sortium6 ha relacionado mutaciones del gen NEMO (NF-kB Es-
sential MOdulator) con la presencia de incontinentia pigmenti.
La mutación más frecuente (en el 80% de los casos) consiste en
una reestructuración genómica que resulta en una deleción de
parte del gen (exones del 4 al 10). Este gen, localizado en
Xq28, codifica la proteína NEMO moduladora de la actividad
del factor de transcripción NF-kB que participa, entre otras mu-
chas funciones, en el control del crecimiento del epitelio estra-
tificado y en la regulación de la apoptosis en la piel, lo cual
puede explicar las lesiones características de la incontinentia

pigmenti.
Un paciente varón de 3 meses de edad llegó a la consulta

por sospecha clínica de incontinentia pigmenti. En el momento
del nacimiento el paciente mostraba lesiones vesiculocostrosas
en cuero cabelludo, tronco y extremidades. A las 24 h de vida
aparecían vesículas de color verdoso que evolucionaron a le-
siones descamativas. Se solicitó biopsia cutánea (a los 40 días
del nacimiento), que evidenciaba, como lesión fundamental, la
presencia de una vesícula intraepidérmica, de escaso conteni-
do celular constituido por hematíes y leucocitos polimorfonu-
cleares, con predominio de eosinófilos y, ocasionalmente, neu-

trófilos. En la dermis incluida en la muestra se observó un den-
so infiltrado inflamatorio con frecuentes eosinófilos (espongio-
sis eosinofílica) (fig. 1). El estudio de inmunofluorescencia dio
resultado negativo. La evaluación realizada 1 mes después mos-
tró que las lesiones iniciales habían evolucionado hacia áreas
de hiperpigmentación en la cara interna de ambas piernas
(fig. 2).

Se trataba del primer hijo de un matrimonio no consanguíneo.
El embarazo fue normal y los parámetros al nacimiento corres-
pondieron a un peso de 2.425 g (P3); longitud, 49 cm (P25), y cir-
cunferencia craneal de 34 cm (P50). Los exámenes posteriores
mostraron una evolución normal, y a los 3 meses de edad el
paciente pesaba 5.555 g, talla de 61 cm (P50) y una perímetro
craneal de 43 cm (P90). El padre era clínicamente normal, pero la
madre presentaba ciertas áreas hiperpigmentadas en las piernas,
así como ausencia del incisivo superior, lo que puede indicar
una historia familiar de incontinentia pigmenti. Puesto que se
trata de una rara enfermedad que además es letal en varones,
se solicitó un análisis citogenético que dio como resultado un
cariotipo 47,XXY.

Asimismo, se aisló y purificó el ADN procedente de los linfo-
citos en sangre periférica, tanto de la madre como del paciente,
y se realizó un análisis genético directo del gen NEMO, que tuvo

Figura 1. Biopsia cutánea mostrando una vesícula intra-
epidérmica con eosinófilos en el lumen. (HE, 310).

Figura 2. Lesiones hiperpigmentadas en las piernas del
paciente.


