
manera que en muchos casos, su presencia se demuestra
tras resección quirúrgica de segmentos pulmonares
afectados. Asimismo, su extracción mediante broncoscopia
conlleva mayor riesgo de hemorragia y de afectación en la
ventilación que la extracción del resto del CE6–8.

En nuestro paciente, la importancia clı́nica y radiológica
de la neumonı́a ası́ como la tórpida evolución hicieron
valorar diferentes causas que pudieran explicar el cuadro.
Entre ellas, la aspiración del CE, que no pudo confirmarse
mediante broncoscopia rı́gida, a pesar del alto de grado de
sospecha fundamentado en la historia de aspiración un año y
medio atrás.

La realización de broncoscopia en las primeras 24 h tras la
aspiración facilita la extracción del CE y disminuye el riesgo
de complicaciones, y cobra mayor importancia, si cabe, en
el caso de los CE de materia vegetal9,10. La extracción de CE
es una de las indicaciones para la realización tanto de
fibrobroncoscopia6 como del broncoscopia rı́gida, y está más
indicada la primera para la extracción de aquellos CE
alojados en tramos distales del árbol traqueobronquial. Sin
embargo, no pueden obviarse los riesgos anestésicos y
endoscópicos que conllevan las exploraciones broncoscópi-
cas.

Por todo esto, este caso conduce a la discusión sobre la
necesidad de la realización de una exploración broncoscó-
pica en el momento de la aspiración a aquellos pacientes
que permanecen asintomáticos. ¿Podrı́a haberse evitado
esta complicación con la extracción del CE en el momento
de la aspiración? ¿Debemos asumir en un niño asintomático
el riesgo que conlleva la realización de una broncoscopia?
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Afectación neurológica precoz
en pacientes con incontinencia pigmenti

Early neurological symptoms in patients with
incontinentia pigmenti

Sr. Editor:

La incontinencia pigmenti (IP) 2 es un trastorno neuroecto-
dérmico de escasa incidencia, del que se conocen unos 700
casos1. Afecta principalmente a la piel aunque puede
asociar afectación de otros órganos. Las lesiones cutáneas
son generalmente benignas y evolucionan en 4 estadios:
vesicular, verrugoso, hiperpigmentario y atrófico. Las altera-
ciones neurológicas afectan al 10–30% de los pacientes e

incluyen convulsiones (13%), parálisis espástica (11%), retraso
psicomotor (7,5%) y microcefalia (5%)2.

Caso 1. Recién nacida, primera hija de padres sanos no
consanguı́neos, cuya madre tenı́a 2 hijas anteriores de otro
padre, sanas. Parto eutócico a las 38 semanas. Al nacimiento
presenta pequeñas vesı́culas localizadas en tronco y extremi-
dades (fig. 1). En la analı́tica presentó leucocitosis con
eosinofilia, proteı́na C reactiva negativa, serologı́a TORCH
(toxoplasma, herpes, citomegalovirus y rubéola) negativa y
cultivos de las lesiones negativos. Al tercer dı́a de vida presenta
una convulsión generalizada que responde a fenobarbital. La
punción lumbar, el EEG y la ecografı́a cerebral fueron normales.
Se realizó biopsia de las lesiones y se detectó una marcada
espongiosis eosinofı́lica y exocitosis, hallazgos compatibles con
IP2. El estudio genético de la niña muestra una deleción de los
exones 4 al 10 del gen NEMO que en el caso de la madre no
se detecta. En la RM cerebral realizada al mes de vida no se
observó ninguna alteración. El desarrollo psicomotor es normal
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y no ha presentado nuevas crisis convulsivas, por lo que se
retiró el tratamiento anticomicial a los 2 meses.

Caso 2. Recién nacida de raza asiática, segunda hija de 4
embarazos (2 abortos previos). Parto eutócico a las 40
semanas. Al nacimiento presentó lesiones vesiculosas filiadas
como exantema toxoalérgico. Su madre y su hermana habı́an
presentado lesiones dérmicas durante la infancia, similares a
las de la paciente. Al mes y medio de vida ingresó por
sı́ndrome febril. En la exploración fı́sica se observan lesiones
pigmentadas generalizadas y lesiones verrugosas aisladas.
Durante su ingreso presenta 4 crisis parciales afebriles,
controladas con benzodiacepinas y con fenobarbital. La
ecografı́a cerebral, la punción lumbar y el EEG no demos-
traron alteraciones. La RM cerebral mostró lesiones de
isquemia crónicas en sustancia blanca de distribución
bilateral. En la biopsia de las lesiones cutáneas se describie-
ron queratinocitos disqueratósicos, espongiosis y gran canti-
dad de pigmento melánico en dermis, hallazgos compatibles
con IP2 en fase verrugosa (fig. 2). A los 4 meses no ha
presentado nuevas convulsiones. El estudio genético de la
madre, la hermana y la paciente demostró en todos los casos
la deleción de los exones 4 al 10 del gen NEMO.

La IP2 es un trastorno neuroectodérmico que se debe
tener en consideración ante la presencia de lesiones
vesiculoampollosas en los recién nacidos. Algunos hallazgos
distintivos de la IP son la disposición lineal de las ampollas y
la presencia de lesiones verrugosas2. En la IP2 se pueden ver
afectados, además de la piel, otros órganos: ojos, SNC,
huesos, dientes, etc. La afectación de la piel es la más
precoz y caracterı́stica, y algunos autores la consideran como
criterio mayor para el diagnóstico de IP21. Las complicacio-

nes neurológicas u oftalmológicas son las responsables de
ensombrecer el pronóstico3.

Los trastornos neurológicos que más frecuentemente se
presentan en IP2 son déficits motores, seguidos de crisis
convulsivas y retraso mental. Las crisis comiciales en el
perı́odo neonatal se han descrito con poca frecuencia. El
origen de estas convulsiones no está claro. Los casos de crisis
convulsivas precoces se relacionan con hallazgos de necrosis
hemorrágica, edema cerebral, disgenesias focales perisil-
vianas, atrofia cortical, ventriculomegalia y generalmente
con una evolución mortal y fallecimiento tras crisis refracta-
rias4–6. Sin embargo, en nuestros casos la evolución parece
favorable y sólo en 1 de los casos se ha encontrado alteración
en los estudios de neuroimagen. Las complicaciones a nivel
oftalmológico en la IP2 frecuentemente se asocian a las del
SNC y aparecen generalmente en pacientes con afectación
neurológica más grave7.

La IP2 es una enfermedad genética de transmisión
dominante ligada a X, letal en varones8. La mutación más
común en IP2 es una deleción de los exones 4 al 10 del gen
NEMO. Este gen, también conocido como IKKg (gsubunit of

the inhibitor kB kinase), es el punto de convergencia de
numerosos caminos de activación del NF-kB (nuclear factor
kB). Esta deleción aparece en el 80% de los pacientes
con IP29. Por lo tanto, ante la sospecha de esta enfermedad,
se debe realizar el estudio genético para poder realizar
el consejo genético. Esta mutación se ha descrito
más comúnmente en la raza caucásica aunque ya existe
algún caso en mujer asiática publicado10. La expresividad de
esta deleción es variable, incluso dentro de la misma
familia.
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Figura 2 Lesiones verrugosas en el tercer y cuarto dedo de la mano derecha y lesiones hiperpigmentadas en extremidad inferior.

Figura 1 Lesiones vesiculosas sobre base eritematosa de distribución lineal en extremidades.
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Lópeza, D. Mata Zubillagaa y F. Martı́nez Castellanob

aServicio de Pediatrı́a, Complejo Hospitalario de León,

León, España
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Bronquiolitis grave y anisocoria en lactante
de 3 meses

Severe bronchiolitis and anisocoria
in a 3-month old infant

Sr. Editor:

La anisocoria se define como la diferencia de tamaño de las
pupilas. Para considerarse patológica debe haber una diferen-
cia mayor o igual a 2mm entre ambas1.

Ante una anisocoria el primer paso es diferenciar cuál de
las pupilas es la anormal. Si la asimetrı́a aumenta en la
oscuridad, la pupila pequeña será la patológica y si aumenta
con luz intensa, debemos centrarnos en la pupila grande.

Al explorar la función pupilar debe evaluarse siempre su
tamaño (normal entre 1 y 4mm), simetrı́a y reactividad.

La miosis bilateral puede estar causada por fármacos o
tóxicos (opiáceos). En el caso de una miosis unilateral hay
que descartar paresias oculosimpáticas (p. ej. sı́ndrome de
Horner).

La midriasis bilateral fija puede ser un signo de daño cerebral
grave por anoxia, isquemia o enclavamiento con compresión del
III par craneal2. La reactividad pupilar lenta también puede
orientar hacia un daño intracraneal. Si se observa una midriasis
unilateral, hay que discernir básicamente entre 3 situaciones:
parálisis del III par craneal (por isquemia, traumatismo o com-
presión unilateral), lesiones del iris y midriasis farmacológica3–5.

Presentamos el caso de una lactante de 3 meses que
acudió a urgencias por dificultad respiratoria de 12 horas de
evolución y febrı́cula, en el contexto de un cuadro catarral
de vı́as altas. Antecedentes perinatológicos no relevantes.

A su llegada se encontraba en situación de insuficiencia
cardiorrespiratoria según el triángulo de evaluación pediá-
trica. Presentaba tiraje universal, quejido y una saturación de
hemoglobina del 70%. Destacaba una hipofonesis generalizada
en la auscultación respiratoria y una ligera hipoactividad con el
resto de la exploración neurológica estrictamente normal.

Se inició oxigenoterapia continua y tratamiento bronco-
dilatador nebulizado con salbutamol, bromuro de ipratropio
y adrenalina más hidrocortisona endovenosa. Seguidamente
se instauró tratamiento con cefotaxima.

A nivel analı́tico presentaba una acidosis respiratoria
importante con alta retención de carbónico. La radiografı́a
de tórax fue normal y la determinación de VRS negativa.

Progresivamente presentó buena respuesta al tratamiento
sin precisar ventilación mecánica. Ingresó en planta con el
diagnóstico de bronquiolitis grave y se mantuvo estable con
una mejorı́a progresiva clı́nica y gasométrica.

Al tercer dı́a de ingreso se apreció una anisocoria con una
midriasis unilateral arreactiva del ojo izquierdo (la pupila
derecha era de 4mm y la izquierda de 8mm [fig. 1]). Dado el
antecedente de hipoxia grave, se realizó una exploración
neurológica completa, para descartar una posible lesión aguda
del III par craneal por isquemia. La motilidad intrı́nseca y
extrı́nseca ocular no estaba alterada, y los demás pares
craneales estaban conservados; el resto de la exploración fue
estrictamente normal. Se consultó al servicio de oftalmologı́a
para valoración de la paciente, que confirmó la normalidad de
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Figura 1 Midriasis unilateral arreactiva.
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