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INTRODUCCION

El fibroma osificante juvenil (FOJ) es una condicidén que se observa principalmente en la region
nasosinusal de nifios y adolescentes. Se distingue del fibroma osificante convencional, también
llamado fibroma cemento-osificante, por la edad de aparicién, la localizacién anatémica y su
notable propension a la recurrencia (1). La Organizacion Mundial de la Salud clasifica los FOJ
en dos subgrupos: fibroma osificante juvenil trabecular (FOJT) y fibroma osificante juvenil
psammomatoide (FOJP) (2). El subtipo psammomatoide es raro, suele aparecer a una edad mas
temprana que el trabecular y tiene predileccion por aparecer en la region nasal, paranasal y
orbitaria (3). Aunque se trate de un tumor benigno, puede tener un comportamiento localmente
agresivo, dafiando potencialmente estructuras préximas. La escision quirurgica es el tratamiento
de eleccion, ya sea endoscopico o abordaje externo, siendo de especial importancia la reseccién
quirurgica completa debido a la alta tasa de recidivas (4).

MATERIAL Y METODOS

En este trabajo se detalla el caso de un FOJP diagnosticado en una nifla. Se presenta el caso
de un infante de 9 afos que presenta obstruccion nasal, cefalea intensa, leve disminucion de la
agudeza visual (AV) y epistaxis ocasional durante los Ultimos 6 meses. Durante la exploracion
se evidencia proptosis progresiva de ojo derecho y limitaciéon de los movimientos oculares
externos. La nasofibroscopia revel6 la presencia de una masa excrecente que protruia en la fosa
nasal derecha e impedia el paso de la 6ptica (figura 1). Se realiz6 una tomografia computarizada
(TC) donde se observaba una lesion bien definida de densidad ésea de mas de 4 cm de diametro
que ocupa la totalidad de seno etmoidal y esfenoidal derechos, abomba en 6rbita y contacta con
el nervio optico (figura 2). Dada la presencia del inicio de pérdida de agudeza visual se decide
intervenir quirdrgicamente de forma precoz via endoscopica siguiendo un abordaje centripeto.

RESULTADOS

Se logra la escisiébn completa del hueso displasico y hueso circundante, exponiendo y
preservando la periorbita y el nervio 6ptico, seno cavernoso, carotida y techo etmoidal (figura 3).
El TC postoperatorio corrobora la reseccion completa de la lesion (figura 4). La anatomia
patologica confirma que se trata de un fibroma osificante con presencia de entidades esféricas
basofilicas calcificadas similares a los cuerpos de Psammoma (figura 5). No presenta



complicaciones durante el postoperatorio. Se detuvo el avance de su pérdida de AV. Tras 5 aios
de seguimiento, la paciente sigue libre de recurrencia.

DISCUSION

Los fibromas osificantes son una condicidn rara cuya incidencia no esta determinada por falta de
estudios epidemiolégicos. Parece que los FOJP son mas comunes en edades tempranas y tienen
predileccion por aparecer en los senos paranasales, mientras que los FOJT son mas frecuentes
en el maxilar. Este caso muestra un FOJP de comportamiento agresivo con compresion del
nervio optico. En estas situaciones una rapida accion es esencial para detener el avance de la
pérdida de AV, siendo la cirugia el tratamiento de eleccion. En las lesiones osificantes es
importante que el objetivo sea una cirugia radical con escisién completa de la lesion y tejido 6seo
circundante dada la elevada tasa de recurrencia.

CONCLUSIONES

A pesar de su poca frecuencia, los FO suponen un reto en su diagndstico y manejo debido a su
potencial agresivo y recurrencia. Se destaca la importancia de la cirugia radical como unico
tratamiento definitivo.
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FIGURAS, IMAGENES Y TABLAS

Figura 1: Visién endoscépica de masa displasica que ocupa practica totalidad de fosa nasal
derecha.



Figura 2: Tomografia computarizada donde se aprecia una lesion bien definida de densidad 6sea
de mas de 4 cm de diametro que ocupa la totalidad de seno etmoidal y esfenoidal derechos,

abomba en orbita y contacta con el nervio éptico.

Figura 3: QR con el link para la cirugia

Figura 4: Tomografia computarizada de control postoperatorio. Se aprecia la completa reseccion

de la masa displasica y hueso circundante.



Figura 5: Tincién hematoxilina-eosina de anatomia patolégica de una proliferacién fibro-6sea
caracterizada por la presencia de grandes cuerpos esféricos basofilicos calcificados que
asemejan cuerpos de Psammoma (flechas). Figura no original (Aaboudech et al.)
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INTRODUCCION

La displasia fibrosa (DF) es una enfermedad désea benigna de progresion lenta, donde se
reemplaza el hueso por un estroma fibroso con focos de osificacion-mineralizacion. Los huesos
faciales y el craneo se afectan en un 20%. Hay dos formas de presentacion, monostética (80%)
y poliostética. El 75% de los casos debutan en las dos primeras décadas de la vida (1).

Es infrecuente, pero existe la posibilidad de malignizacion, siendo el osteosarcoma (OS) la forma

mas frecuente (2).

MATERIAL Y METODOS

Presentamos un varén de 45 anos con antecedente de DF frontal intervenida en 2003 en otro
pais por neurocirugia. Refiere desde hace 2 meses rinorrea, diplopia, aumento de volumen y
desplazamiento de érbita hacia la izquierda (1).

En la exploracion se veia proptosis, alteracion de la supraversion del ojo | (figura 1). La
fibroscopia mostré un abombamiento etmoidal y desplazamiento de cornete medio I.

Se realizé un TC que mostré una lesion 6sea expansiva frontal | y signos de displasia fibrosa
(matriz en vidrio deslustrado, areas liticas y realce heterogéneo). Con dehiscencia de lamina
papiracea, invasion del espacio orbitario, musculos extraoculares y adelgazamiento del nervio
optico (figura 2).

Se hizo una cirugia endoscopica nasal para reducir el componente orbitario y toma de biopsias.
Se observo un tejido apolillado y una masa expansiva gomosa que invadia orbita (figura 3).

El resultado histolégico reveld areas de proliferacion mesenquimal con atipia por un OS
osteogénico de bajo grado en el contexto de una DF.

Se completd el estudio de extension con un PET-TC siendo negativo para enfermedad a

distancia.



RESULTADOS

En el comité de tumores se decidid reseccion quirurgica radical con un abordaje combinado
neurocirugia y otorrinolaringologia realizandose exéresis de la lesion tumoral y la base de DF
con abordaje bicoronal, cranealizacion, sellado endoscdpico frontal con grasa abdominal y fascia
lata y colocacion de plastia frontotemporal preformada a medida impresa con molde 3D (figura
4). Tras la cirugia no hubo ninguna complicacién intracraneal (figura 5).

En las revisiones posteriores el paciente present6 gran mejoria clinica, sin cefalea, ni rinorrea, ni
salida de LCR (figura 6).

Actualmente, se encuentra en seguimiento periddico en consulta con controles radiolégicos

(figura 7).

DISCUSION

Las lesiones benignas fibro-6seas son infrecuentes en el tracto sinonasal y se diferencian en tres
entidades: osteoma, DF y fibroma osificante (1) (tabla 1).

La transformacién maligna espontanea de la DF craneofacial es infrecuente, pero se manifiesta
como dolor, hinchazon y aparicion de masa 6sea. En la forma monostoética ocurre en un 1,67%
y en las poliostéticas hasta un 4% (2). El primer caso fue descrito en 1945 (3). El tratamiento va
desde seguimiento en los casos asintomaticos, bifosfonatos hasta exéresis quirdrgica de
lesiones que crecen, comprimen o producen defectos estéticos (4). Se debe valorar la edad y
morbilidad del paciente, la extension y localizacion de la lesién. En el caso de los OS, la reseccion
quirurgica es esencial, intentando conseguir margenes libres para reducir la tasa de recidivas, ya

que no es sensible a radioterapia ni quimioterapia (5).

CONCLUSION

La DF es una entidad benigna, pero puede sufrir una transformacion maligna espontanea a un
OS. En los pacientes con DF que presenten cambios bruscos en su sintomatologia se debe
sospechar malignizacién dado que un diagndstico y tratamiento precoz son clave para mejorar

su pronostico.
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FIGURAS, IMAGENES Y TABLAS.

Tabla 1. Lesiones fibro-6seas mas frecuentes que pueden afectar al tracto sinonasal.

Displasia fibrosa

Osteoma

Fibroma osificante

Naturaleza

Lesion 6sea benigna

Tumor 6seo benigno

Tumor fibro-6seo benigno

Edad de aparicion

Nifnez-adolescencia

Adultos jovenes

Jovenes (28-42 década)

Localizacion mas frecuente Maxilar Frontal Mandibula
. i Patrén en “vidrio | Imagen radiopaca | Lesion mixta (radiopaca y
Radiografia ) ] o ) ] ) o
esmerilado” bien definida radiolucida) bien definida
) Hueso maduro L ;
. i Hueso inmaduro en Tejido fibroso con trabéculas
Histologia . compacto con
estroma fibroso ) de hueso
estructura laminar
. Observacion. Cirugia si | Generalmente nof
Manejo ) Cirugia si sintomas.
deformante. requiere.
. o 1% (mas en formas
Riesgo de malignizacion Nulo. Extremadamente raro.

poliostéticas)

Figura 1. Aumento de volumen y desplazamiento de orbita hacia la izquierda. Limitacién a la

supraversion del ojo izquierdo.




Figura 2. Imagenes del TC previo a la cirugia. Lesion 6sea expansiva frontal.

Figura 3. Vision endoscopica de la primera cirugia. Se aprecia la masa hialina gomosa.



Calota

B Meninge

Figura 4. 1: Abordaje bicoronal con exéresis a la mitad de la tabla frontal. 2: Exéresis completa
de la masa tumoral (OS) con retraccion del tejido cerebral. 3. y 4: Revision y exéresis de material
tumoral intrasinusal (OS) hasta identificar borde libre de enfermedad en septum nasal y orbita.
5: Calota frontal con afectacion de la displasia trabeculada. 6: Molde de plastia individualizado

disefiado con impresion 3D para la reconstruccion del defecto frontal.

[MECE]
Plastia

Figura 5. Imagenes de TC en el primer dia del postoperatorio. No se objetiva sangrado ni edema

intraparenquimatoso cerebral. Asocia leve neumoencéfalo.



i g C L
Figura 6.*/;77agen de fibroscopia en consulta donde se aprecia la serie de numeracion de la

plastia, el tercer espacio y la fascia lata recubriendo la cranealizacioén cerebral sin objetivarse
salida de LCR, transmitiendo latidos cerebrales.

Fascia
lata

Plastia Fascia lata

Figura 7. Imagenes de TC a los 4 meses de la cirugia. Mejoria de la proptosis de ojo I.
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INTRODUCCION

El carcinoma papilar de tiroides (CPT) es la neoplasia maligna mas frecuente de la glandula
tiroides, representando hasta el 85% de los casos'. Se caracteriza habitualmente por un
crecimiento lento y buen prondstico. Sin embargo, puede manifestarse de forma atipica
simulando entidades benignas lo que dificulta su diagnéstico. Describimos tres casos clinicos

con presentaciones inusuales de CPT.

MATERIAL Y METODOS

Se presentan tres pacientes diagnosticados de CPT entre 2023 y 2024 en nuestro centro. Se
recogieron datos clinicos, radioldgicos, quirdrgicos y anatomopatoldgicos, asi como su
tratamiento y evolucion. Los tres casos comparten una presentacion inicial no tiroidea y un

diagndstico diferencial inicial con lesiones benignas cervicales y neoplasias de cabeza y cuello.

RESULTADOS

Caso 1: Mujer de 58 afios con masa cervical en area lll izquierda de un mes de evolucion. Los
estudios de imagen (ecografia y TC) y citolégicos (PAAF) sugieren quiste del tercer arco
branquial (imagen 1). Se realiza exéresis de la lesion, cuyo resultado anatomopatoldgico reveld
metastasis de CPT subtipo clasico multifocal pT1aN1b. Posteriormente, debido a los
resultados anatomopatoldgicos se realizo tiroidectomia total y vaciamiento cervical lateral

izquierdo y central, seguido de tratamiento con radioyodo.

Caso 2: Mujer de 77 afios con tumoracion en linea media cervical de meses de evolucion, mévil
e indolora. Las ecografias de control y TC sugerian quiste del conducto tirogloso complicado por
la presencia de polo sélido con calcificaciones irregulares (imagen 2). En la ecografia, se
visualiza nédulo tiroideo TIRADS-2 con PAAF con caracteristicas de benignidad (Bethesda Il).

Se realizo cirugia segun técnica de Sistrunk. La anatomia patolégica informé CPT subtipo clasico



en el interior del quiste. Se realizé tiroidectomia total con anatomia patolégica de hiperplasia

multinodular sin evidencia de malignidad.

Caso 3: Varon de 49 afos con masa supraclavicular izquierda dolorosa de un mes de evolucién
con exploracion ORL normal y TC cervical con adenopatias necréticas bilaterales. Ante masa
cervical con primario de origen desconocido, se solicita PET-TC en el que se objetiva amigdala
palatina derecha de mayor tamano y captacion que la izquierda (imagen 3), por lo que la
sospecha inicial fue de carcinoma de origen amigdalar. Sin embargo, la PAAF de la adenopatia
mostré células malignas TTF1+, lo que orientd hacia un origen tiroideo descartandose la
sospecha inicial. Se realiz6 ecografia tiroidea que reveld6 un nédulo TIRADS-3 en el I6bulo
derecho (se realizé6 PAAF de dicho nédulo sin lograr material suficiente). Se realiz6 tiroidectomia
total con vaciamiento cervical bilateral y central (imagen 4). La anatomia patoldgica confirmé CPT

metastasico PT1aN1b. Se completé tratamiento con radioyodo.

DISCUSION

Segun la literatura, hasta el 50% de los CPT presentan metastasis ganglionares en el momento
del diagnostico, siendo hasta en un 20% la Unica o primera manifestacion de la entidad?. La
inusual asociacion a lesiones quisticas, como quistes branquiales o del conducto tirogloso,
pueden enmascarar el diagnéstico siendo necesaria una alta sospecha clinica. El uso de estudios
de imagen complementarios y técnicas para diagnoéstico histologico como la PAAF son
herramientas fundamentales en el diagnéstico. Una vez confirmado, el tratamiento quirurgico

seguido de terapia con radioyodo ofrecen un prondstico favorable*.

CONCLUSIONES

Las masas cervicales representan un desafio diagndstico debido a la alta variabilidad de su
etiologia, tanto benigna como maligna. Ante una masa cervical quistica de presentacion atipica,
debemos considerar el CPT en el diagnodstico diferencial, incluso en ausencia de hallazgos

tiroideos evidentes.
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FIGURAS, IMAGENES Y TABLAS.

Imagen 1. Asociada al caso 1.

Imagen 1. TC cervical sin y con CIV. Se identifica en region latero-cervical izquierda
por debajo y lateral la bifurcacion carotidea y profunda al esternocleidomastoideo,
una imagen de aspecto quistico de 14 x 8 mm, homogénea y de bordes bien
definidos, la cual por localizacién podria ser compatible con quiste de tercer arco

branquial.

Imagen 2. Correspondiente al caso 2: texto del recuadro



Imagen 2. TC cervical sin y con CIV. Se identifica a nivel de la linea media a la altura del
cartilago tiroides una lesion ovalada bien definida, sélida en su parte inferior, pero con un polo
sélido homogéneo en la parte superior y con presencia de calcificaciones irregulares en su
interior. Por localizacién seria compatible con quiste de conducto tirogloso como primera
opcion. Dada la presencia de polo solido de calcificaciones habria que descartar

complicaciones fundamentalmente neoplasicas.

Imagen 3. Correspondiente al caso 3: texto del recuadro.
Imagen 4: Correspondiente al caso 3: texto del recuadro

Imagen 3. PET-TC cervical. Amigdala palatina derecha de mayor tamafo vy
captacion que la izquierda (SUVmax de amigdala derecha 7.02, SUVmax de
amigdala izquierda 5.75). Pequenas adenopatias levemente hipermetabdlicas en
niveles Il, lll y IV bilaterales.

Imagen 4. Imagen quirtrgica del vaciamiento cervical funcional izquierdo.
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HIPOACUSIA INFANTIL Y SINDROME CHARGE. RESPUESTAS AUDITIVAS CON
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Asensi-Diaz M' (ORCID:0009-0002-1840-6132), Bueno Aventin I' (ORCID: 0009-0001-3507-
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0004-8674-7195), Hernando Cufiado M' (ORCID: 0000-0002-1738-7083).

Servicio de Otorrinolaringologia. Hospital Universitario Gregorio Marafnon.

INTRODUCCION

El sindrome de CHARGE es un trastorno genético raro, con una incidencia estimada de 1/10000-
15000 recién nacidos. Se caracteriza por un conjunto de malformaciones resumidas en el
acronimo CHARGE (1,2).

Esta asociado a mutaciones esporadicas en el gen CHD7, implicado en la expresion genética
durante el desarrollo embrionario (3). El diagnostico se basa en unos criterios clinicos
establecidos (Blake, Verloes (4,5,6)) y apoyado por estudios de imagen y genéticos. Su

tratamiento es sintomatico y multidisciplinar (4,7).

MATERIAL Y METODOS
Se expone el caso de un lactante de 11 meses de edad con diagnéstico de sindrome de CHARGE
tipico remitido a la consulta para valoracion auditiva.

e Antecedentes familiares y obstétricos: niegan.

e Antecedentes personales conocidos: hipoplasia mandibular, colobomas retinianos y

displasia de cadera; mutacion CHD7.

Durante el ingreso neonatal, superd el cribado auditivo bilateral por PEATC (Potenciales
Evocados Auditivos de Tronco Cerebral) clinicamente, los padres niegan sospecha de
hipoacusia. En la exploracion se evidencié una malformacion de pabellén auricular derecha

(Imagen 1) y paralisis facial ipsilateral.



Imagen 1: Malformacion auricular derecha, ausencia de Iébulo.

Los PEAee (Potenciales Evocados Auditivos de Estado Estable) mostraron ausencia de
respuesta en el oido izquierdo y respuestas moderadas en el derecho. EI TC (Tomografia
computarizada) y la RM (Resonancia Magnética) revelaron una aplasia bilateral de bulbos
olfatorios, aplasia del nervio facial derecho, hipoplasia del nervio facial izquierdo, aplasia del
nervio coclear izquierdo y aplasia bilateral de canales semicirculares (tipo Ilb de Govaerts)

(Imagen 2).

Imagen 2: Izquierda: agenesia de nervio coclear (corte parasagital en RM). Derecha: displasia

bilateral de canales semicirculares.

Los nuevos PEATC demostraron existencia de onda V bilateral (Imagen 3). Se recomienda por

tanto adaptacion protésica (al menos derecha) y seguimiento.



PEAT

Protocolo / I 111 V | | -V | I-V | AmplI | Ampl V | Rel V/I | EstimAud
Ejecutar
ms | ms ms ms ms ms nv pvy dB
D - PEAT
2,72 540| 7,32| 2,68| 1,92| 4,60 0,07 0,21 2,86 90nHL
7,76 0,29 80nHL
7,92 0,22 70nHL
8,40 0,19 60nHL
* 50nHL
I - PEAT
* 7,98\ 0,15 100nHL
* w| 794 / 0,16 90nHL
[~—" 80nHL
*No se registra onda

Imagen 3: registro de PEATC que demuestra respuesta auditiva bilateral.

A los 6 meses, tras adaptacion protésica derecha los padres refieren evolucién favorable con

adquisicion de lenguaje. La audiometria tipo Suzuki (sin enmascaramiento) muestra hipoacusia

moderada bilateral con ganancia a 30 dB con audifono (Imagen 4).
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Imagen 4: Audiometria de refuerzo visual. Imagen superior, sin audifono derecho y sin

enmascaramiento via aérea. Imagen inferior, con audifono derecho y campo libre.

Se repitieron los PEAee en lado izquierdo mostrando respuesta a 90 dB desde 1000 Hz (Imagen

Imagen 5: PEAee de oido izquierdo. Se observa respuesta a partir de 1000Hz.

Paralelamente, el paciente es intervenido por Cirugia Plastica para rehabilitacion facial derecha

con técnica cross-face e injerto sural, con buen resultado funcional.



RESULTADOS

En este paciente se valoraron 2 opciones terapéuticas: adaptacion binaural-bimodal (prétesis
derecha + implante coclear/ tronco cerebral izquierdo) o binaural-unimodal (protesis bilateral).
Tras discusion multidisciplinar y considerando los riesgos quirdrgicos (incluida lesion de unico
nervio facial funcional), se decide mantener con adaptacion protésica al menos derecha y

controles periddicos.

DISCUSION

La deficiencia del nervio coclear (CND) agrupa anomalias del VIII par craneal y representa un
18% de las hipoacusias neurosensoriales infantiles (8). En este caso, a pesar de la aplasia
coclear en la RM, se observaron respuestas auditivas, lo que sugiere la existencia de fibras
nerviosas cocleares no visibles en imagen (9,10). El manejo quirurgico en estos casos sigue en
debate, ya que, aunque tradicionalmente era considerada contraindicacién de implante coclear,
estudios recientes sugieren que, en determinados casos, este podria ofrecer mejores resultados
en discriminacion auditiva y desarrollo del lenguaje respecto al implante de tronco cerebral. No

obstante, los resultados funcionales siguen siendo variables (8,11,12).

CONCLUSION
El sindrome de CHARGE requiere rehabilitaciéon auditiva individualizada. En este caso, se eligio
adaptacion protésica y seguimiento, tras valorar los riesgos asociados a la cirugia de

rehabilitacion auditiva en este paciente.
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INTRODUCCION

Los schwannomas son tumores benignos que se originan en las células de Schwann, que forman
la vaina de mielina de los nervios periféricos. Son mas comunes en el nervio vestibular (también
llamado neurinoma del acustico), el nervio trigémino y en otras regiones. Sin embargo, el nervio
Optico esta cubierto por oligodendrocitos (1,2,3), las células de revestimiento en el sistema
nervioso central. Estos tumores dan sintomas relacionados con las estructuras que puedan

comprimir a su alrededor al alcanzar cierto tamano.

MATERIAL Y METODOS

Se presenta el caso de una paciente de 50 anos, que es atendida en un primer momento por el
servicio de Oftalmologia por pérdida brusca de visién del ojo izquierdo, y se trata como una
posible neuropatia optica isquémica. Tras una resonancia magnética, se detecta una lesion
nodular en la pared medial del canal éptico izquierdo, con alteracidn de la sefal del nervio 6ptico
que puede ser secundaria a una compresion del mismo (Figura 1). Es derivada a
Otorrinolaringologia, donde se decide una reseccién endoscopica transnasal del tumor. En esta
intervencién se realiza un abordaje de la 6rbita desde el esfenoides izquierdo mediante
neuronavegador. Se realiza un fresado de la pared medial de la 6rbita izquierda, se descubre
duramadre y peridrbita, y se evidencia una lesién que se reseca salvo algunos fragmentos
adheridos al nervio 6ptico. Finalmente se realiza una descompresion orbitaria y se tapa el defecto

con un colgajo nasoseptal.

RESULTADOS
El resultado final de la muestra por parte de Anatomia Patoldgica es de Schwannoma. Durante
el seguimiento en consulta de Otorrinolaringologia la paciente refiere mejoria de la agudeza

visual. Permanece pendiente de una revision por parte de Oftalmologia.



DISCUSION

El nervio éptico carece de revestimiento por células de Schwann, ya que su vaina la componen
oligodendrocitos. La hipdtesis para este tipo de tumores es que el origen esta en células de
Schwann perivasculares de los vasos que irrigan al nervio (1,2). Algunos autores sugieren que
no existe como tal el Schwannoma primario de nervio 6ptico, y que deberia considerarse
Schwannoma orbitario (3). Estos son mas comunes (4, 5, 6) aunque siguen siendo infrecuentes.
Su origen mas descrito es el nervio frontal (rama del nervio oftalmico), y pueden dar sintomas
como proptosis ocular, vision borrosa y diplopia.

Se han descrito también neurinomas de nervios oculomotores (7), aunque estos son de muy rara
aparicion y suelen asociarse con la neurofibromatosis.

Para el diagndstico de este tipo de tumores son imprescindibles las pruebas de imagen y el
estudio anatomopatoldgico.

En cuanto al tratamiento, la tendencia es la reseccién quirdrgica. En un caso como este la
reseccion endoscopica aporta ventajas como la ausencia de cicatrices visibles y menor
morbimortalidad (1).

Actualmente, en la literatura sélo se han reportado 7 casos de Schwannoma primario del nervio

optico, y solo 2 casos de reseccion endoscopica del mismo (1).

CONCLUSIONES

El origen del Schwannoma primario del nervio 6ptico podria estar en las células perivasculares
de los vasos que recubren el nervio. Su sintomatologia se corresponde a la compresion de
estructuras vecinas, que puede revertir al extirpar el tumor. En casos como este, la reseccion
endoscoépica es una buena opcion debido a las ventajas que presenta frente a un abordaje

externo, con recuperacion temprana y buenos resultados estéticos y funcionales.
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Figura 1. RMN. Lesion nodular en la pared medial del canal 6ptico izquierdo.
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INTRODUCCION

Se presenta el caso de una paciente de 42 afos que acude al servicio de urgencias por sensacion
disneica, voz gangosa, sialorrea, sensacion de ocupacion faringea y disfagia de horas de
evolucién sin fiebre. Los médicos generales, ante la alta sospecha de supraglotitis, avisan al
otorrinolaringélogo de guardia de forma urgente para valoracién de la via aérea superior. La
paciente referia cefalea y disfagia de una semana de evolucién que habia empeorado
bruscamente esa noche, acompafiado de vision doble, acufenos y lateropulsion hacia la derecha

con desequilibrio importante, nauseas y vomitos.

MATERIAL Y METODOS

La exploracion otorrinolaringolégica mostrd paralisis del VI par izquierdo que le condicionaba
diplopia (imagen 1) junto con una asimetria de paladar con caida del velo derecho y uvula
desviada hacia la izquierda (imagen 2). En la fibroscopia se aprecié una paresia de cuerda vocal
derecha con retencioén salival en senos piriformes (imagen 3). El cuello era normal a la palpacion.
Neurologia describié una hipoestesia en miembro superior izquierdo y una hipopalestesia de
miembro superior derecho, asi como reflejos osteotendinosos abolidos en miembros inferiores y

un nistagmo horizonto-rotatorio alterante.



Imagen 1. Parélisis del VI izquierdo

Imagen 3. Paresia de CVD en posicién
Imagen 2. Parélisis del IX par derecho con paramediana con retencioén salival en senos

desviacion de la tvula a la izquierda. piriformes.



Se solicita TAC craneal y cervical con contraste urgente donde no se evidencian lesiones ni
complicaciones agudas por lo que se decide realizar una RMN en la que se evidencia una lesion difusa

en bulbo espinal que se extiende hacia la union con la médula espinal cervical

Imagenes 4 5 y 6: resonancia magnética craneal en secuencia FLAIR. Corte coronal, sagital y axial

respectivamente donde se aprecia alteracion de la sefnal difusa en regién posterior del bulbo raquideo.

La analitica sanguinea fue normal y en la puncion lumbar se aprecian 20u leucocitos (80%
Mononucleares), hiperproteinorraquia (90 mg/d) sin consumo de glucosa, cultivo estéril, TBC negativo,
citomorfologia acelular, serologias negativas, anticuerpos negativos. Se realiz6 un PET-TAC con el
objetivo de descartar causa secundaria a un sindrome paraneoplasico, que fue normal. Ante estos
hallazgos, la principal sospecha fue romboencefalitis autoinmune, no infecciosa. Se inicia tratamiento
con bolos de metilprednisolona 1gr y tras 15 dias la paciente mejora de la disfagia, de la voz y del

vértigo, pero persiste diplopia.



DISCUSION

La romboencefalitis es una inflamacién del tronco encefalico. Sus causas incluyen infecciones (la mas
comun Listeria), trastornos autoinmunes, paraneoplasicos o metabodlicos’2. Se debe sospechar cuando
existe afectacion de distintas estructuras del tronco del encéfalo (sobre todo protuberancia y bulbo) de
forma simultanea. Puede manifestarse en forma de vértigo, ataxia, hemiparesia, paralisis de pares
craneales (siendo los mas frecuentes: VI, 1X, X, Xll), hipo o nauseas y alteraciones del suefio o
autondémicas®. La RMN es fundamental para el diagnoéstico, mostrando realce del tronco y ayudando
en el diagnostico diferencial. El tratamiento depende de la causa: antibidticos o antivirales si es
infecciosa, corticoides e inmunoterapia si es autoinmune, o correccion del déficit si es metabolica*5. El

soporte clinico y el inicio precoz del tratamiento son esenciales para evitar secuelas®.

CONCLUSIONES

La afectacién de distintos pares craneales de forma simultdanea y bilateral, asociado a sintomas
motores y/o sensitivos debe hacernos sospechar una patologia a nivel del tronco del encéfalo3. El
otorrinolaringélogo puede ser la primera persona en ver al paciente por sintomas relacionados con
afectacion de pares bajos, tales como disfagia, disfonia y disnea, asi como vértigo y mareo. Conocer
esta patologia es importante para avisar de forma urgente al neurdlogo ya que, para un mejor
pronoéstico es importante iniciar rapidamente el tratamiento, aunque sea de forma empirica hasta

conocer la causa.
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INTRODUCCION

El carcinoma epidermoide cutaneo (CEC) es uno de los tumores malignos mas frecuentes en piel, con
especial predileccién por las zonas fotoexpuestas como el cuero cabelludo®. Su variante in situ, la
enfermedad de Bowen se caracteriza por la proliferacion intraepidérmica de queratinocitos atipicos sin
invasiéon dérmica@. Aunque tiene bajo riesgo de progresion a formas invasivas, su tratamiento no debe
demorarse®). La exéresis quirirgica amplia con margenes adecuados contintia siendo el tratamiento
estandar®. En pacientes de edad avanzada, las técnicas quirtrgicas deben adaptarse al estado

general del paciente y a la localizacién tumoral, buscando resultados seguros y funcionales®).

CASO CLINICO
Varén de 92 afios derivado desde el servicio de dermatologia por recidiva de una lesion cutanea de 4

cm de diametro en el cuero cabelludo, con biopsia compatible con carcinoma epidermoide. (Imagen 1
y2)



Imagen 2. Lesion parietal. Vision posterior

Imagen 1. Lesion parietal. Vision lateral

Se realiza la exéresis de la lesidon bajo anestesia local, respetando margenes de seguridad superiores
a 5 mm. Con el objetivo de permitir la evaluacion completa de los margenes, se decide no realizar
cierre primario, optando por una aproximacion leve de los bordes mediante la técnica de bolsa de
tabaco. El defecto quirirgico se cubre con un apésito de balsamo del Perd/ aceite de ricino y esponja,
ambos suturados.

Tras una semana, el estudio anatomopatoldgico informa carcinoma epidermoide in situ (enfermedad
de Bowen), con margenes periféricos y profundos libres. Se procede a una segunda intervencion bajo
anestesia local (lidocaina con adrenalina al 2%), reavivando bordes y disecando a nivel subcutaneo.
Se realizan cinco incisiones en estrella, aproximando los bordes al centro, y se sutura el defecto con
seda 2/0. (Imagen 3-6)



Imagen 3. Defecto tras exéresis de lesion. Imagen 4. Creacién de colgajos en estrella.



Imagen 5. Diseccién subcutanea. Imagen 6. Sutura en estrella.

Alos diez dias se observa herida en cicatrizacién, con una zona central dehiscente cubierta por costra.
Se contintia con curas alternas con mupirocina y apositos de povidona yodada, retirandose la sutura

en la tercera semana. (Imagen 7 y 8)

~3 [ 28

Imagen 7. Cicatriz residual. Imagen 8. Cicatriz residual.



El estudio de extension mediante TAC (Tomografia Axial Computerizada) cervical no se realiza por

claustrofobia, completandose la evaluacion con ecografia, sin hallazgos patoldgicos.

DISCUSION

El tratamiento quirargico del CEC in situ en el cuero cabelludo de pacientes ancianos plantea retos
tanto técnicos como clinicos. La exéresis amplia sin cierre inicial permitié confirmar margenes libres,
priorizando la seguridad oncoldgica®. La técnica de cierre mediante incisiones en estrella facilité la
aproximacion sin generar tension excesiva en una zona de escasa elasticidad, evitando técnicas mas
invasivas que pueden ser mal toleradas en pacientes de edad avanzada®). El seguimiento ambulatorio
mostré buena evolucion, con epitelizacion progresiva del defecto.

Aunque no se completd el TAC cervical, la ecografia resulté util para descartar afectacion ganglionar.
En pacientes con enfermedad de Bowen y margenes libres, el riesgo de diseminacién es bajo; si bien

se recomienda un seguimiento clinico regular®.

CONCLUSIONES

El manejo del carcinoma epidermoide in situ en pacientes de edad avanzada debe individualizarse,
valorando la extension tumoral, el estado general y las caracteristicas anatomicas. La exéresis con
margenes adecuados y reconstruccion adaptada puede ofrecer un buen control local, preservando la
funcionalidad y la estética. El seguimiento clinico regular es esencial para detectar posibles recidivas

o la aparicion de nuevas lesiones.
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INTRODUCCION

El vértigo posicional paroxistico benigno (VBBP) es el trastorno vestibular mas prevalente. Se trata de
crisis repetidas de vértigo, de segundos de duracion, en relacion con los cambios de posicion de la
cabeza. La etiologia suele ser idiopatica. Las maniobras de provocacion desencadenan el episodio y
el nistagmo caracteristico del canal semicircular implicado, pudiendo realizar las maniobras de
reposicion adecuadas para un correcto tratamiento (1).

MATERIAL Y METODOS

Presentamos el caso de un nifio de 2 afios sin antecedentes médicos previos hasta hace unas cuatro
semanas, cuando fue ingresado debido a una meningoencefalitis neumocdcica. Desarrollé una
hipoacusia neurosensorial bilateral profunda que requirid la colocacién de implantes cocleares
bilaterales de manera urgente ante el riesgo de laberintitis osificante.

Durante el preoperatorio las pruebas complementarias y la exploracion otovestibular no demostraron
hallazgos relevantes. La cirugia transcurrio sin incidencias, realizandose la insercion del electrodo a
través de la ventana redonda en el oido izquierdo y por cocleostomia en el oido derecho debido al
inicio de la osificacion en la ventana.



Figura 1. Control radiolégico posoperatorio.

Durante el seguimiento, previo a la activacion del implante, el paciente presentd episodios de
inestabilidad y lateralizaciéon de la marcha de minutos de duracién descritos por los padres, negaban
cualquier otro tipo de sintoma. En la exploracién, no existia ningun nistagmo espontaneo ni con la
estimulacion a alta intensidad de ambos implantes. En la maniobra de Dix-Hallpike derecha, se observo
la aparicion de nistagmo horizontal izquierdo junto con sintomatologia acompafante. En el Dix-Hallpike
izquierdo, se evidencio un nistagmo horizontal derecho de menor intensidad y sin sintomas. Por ello,
se diagnostico de un probable VPPB de canal lateral izquierdo brazo anterior y se realizé6 una maniobra
de reposicion de Appiani con Zuma e Maia, instruyendo a los padres para repetirla en su domicilio
durante una semana.

El paciente continta con seguimiento mensual via telefénica sin nuevos episodios, pudiendo concertar
una cita presencial si fuera necesario.

il -
Figura 2. Maniobra de reposiciéon Appiani

DISCUSION

El VPPB es el trastorno vestibular mas frecuente en adultos. No obstante, parece que el VPPB
pediatrico es mas comun de lo que se pensaba previamente y debe tenerse en cuenta en la evaluacion
de cualquier nifio con vértigo episodico.

Sin embargo, la edad media publicada en la poblacion infantil se encuentra en torno a los 11-13 afios,
no estando descrita su presentacion en nifios de la edad de nuestro paciente (2,3,4) y no habiéndose
estudiado su prevalencia tras la realizacion de una cirugia otoldgica. Esto hace que tengamos que abrir
nuestro diagnéstico diferencial a patologias mas prevalentes en este grupo de edad como son el vértigo
paroxistico benigno.



Por otro lado, la cirugia otolégica se ha descrito como un posible factor predisponente para el VPPB.
Dentro de la cirugia del implante coclear se han descrito diversas teorias como son el desprendimiento
de otoconias debido a la vibracion durante el fresado o la posible introduccion de microparticulas 6seas
en la céclea durante la cocleostomia (5,6).

CONCLUSIONES

El VPPB debe tenerse en cuenta dentro del diagndstico de la patologia vestibular en la infancia. Asi
mismo, debemos conocer los factores que la predisponen, como es el caso de la cirugia otolégica. En
el caso de nuestro paciente, seguiremos su evolucion para ver si se trata de un episodio aislado tras
la cirugia o si existen recurrencias.
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INTRODUCCION:

La estenosis congénita de la apertura piriforme (ECAP) es una enfermedad poco frecuente que
condiciona una obstruccion de la via aérea superior en neonatos. Se produce por un crecimiento 6seo
excesivo de la apofisis ascendente del hueso maxilar, disminuyendo el calibre del orificio piriforme [1]
y pudiendo condicionar una obstruccion nasal que conlleve episodios de apnea y cianosis ciclicos, que
se alivian con el llanto [2].

La ECAP aparece de forma aislada o asociada con otras malformaciones de linea media como
holoprosencefalia o0 megaincisivo unico, formando parte de un sindrome polimalformativo [1,2].

El diagnéstico se establece mediante una exploracion fisica donde se aprecia una disminucion del
calibre de la apertura piriforme, siendo el TC la mejor prueba para confirmarlo. El diagnéstico viene
dado por un diametro transversal inferior a 11mm [2]. Se realiza una RM cuando se sospechen lesiones
del SNC o defectos en linea media [2].

El tratamiento de estos pacientes busca establecer una via aérea superior adecuada. El abordaje

quirdrgico se reserva para aquellos pacientes donde las medidas conservadoras fallan. [3,4]

MATERIAL Y METODOS:
Presentamos el caso de un neonato de 22 dias de vida que ingresa en nuestro centro por un cuadro
de bronquiolitis aguda caracterizado por dificultad respiratoria y tiraje, con pausas de apnea

concomitantes. Inicialmente requirio Presion Continua en Via Aérea (CPAP) e, incluso, se escal6 a



Ventilacion Mecanica No Invasiva (VMNI). Tras dos dias toleré oxigenoterapia de alto flujo con gafas
nasales.

Interconsultan al servicio de Otorrinolaringologia el quinto dia de ingreso por dificultad respiratoria nasal
a pesar de oxigenoterapia con gafas nasales. Se evidencia una rinorrea espesa no purulenta en ambas
fosas nasales. Se realiza una exploracion con fibroendoscopio, visualizando una disminucion del
calibre de la apertura piriforme sin poder realizar una valoracién de las coanas por imposibilidad para
la progresién del fibroendoscopio.

Se solicita una tomografia computarizada (TC) craneo-facial sin contraste (figuras 1 y 2), donde se
confirma la presencia de una estenosis de la apertura piriforme con un diametro minimo de 4,5mm y
se asocia un sindrome de megaincisivo central maxilar unico. No se aprecia atresia 6sea de coanas.
Se completa el estudio con una Resonancia Magnética (RM) y se descartan posibles malformaciones
de linea media cerebral asociadas.

A pesar de ello, el paciente presenta en controles hormonales una disminucion sérica de cortisol en el

contexto de una insuficiencia suprarrenal central, siendo tratado con hidrocortisona oral.

RESULTADOS:

El estrechamiento de apertura piriforme requeria un soporte con oxigenoterapia de alto flujo y manejo
de secreciones nasales con aspirado, lavados con suero fisiolégico y tratamiento tépico con
budesonida.

Presenté un episodio de desaturacion e insuficiencia respiratoria que dificultd la retirada del soporte
ventilatorio, lo que hizo plantear la necesidad de una resolucién quirdrgica.

Con el paso de los dias se pudo disminuir el soporte respiratorio y la nifia fue dada de alta tras 72 dias

de ingreso sin precisar tratamiento quirurgico.

DISCUSION:

Los neonatos son respiradores nasales obligados. La EAP es una malformaciéon donde se produce una
disminucion del calibre de la apertura piriforme, pudiendo condicionar episodios de apnea ciclicos que
dificulten la alimentacién oral.

La primera escala de tratamiento se basa en un manejo conservador, mediante el uso de corticoides y
descongestivos nasales, oxigenoterapia a altas dosis y alimentacion enteral. En caso de no presentar

mejoria, se debe plantear una estrategia quirtrgica para aumentar el calibre de la apertura piriforme.

CONCLUSIONES:
La estenosis de la apertura piriforme es una causa rara de obstruccion de la via aérea superior.
Normalmente estos pacientes responden a medidas conservadoras, debiendo plantear una

intervencién quirdrgica en pacientes no respondedores.

FIGURAS:



Figura 2. Reconstruccion TC 3D: megaincisivo unico
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INTRODUCCION

La actinomicosis cerebral es una infeccion rara causada por bacterias del género Actinomyces que
suelen ser comensales de cavidad oral, tracto gastrointestinal y aparato genital femenino.

La afectacion del SNC representa menos del 5% de los casos (1)

El patdgeno suele ser Actinomyces israelii (2). La infeccion del SNC puede ser por diseminacion
hematdgena o por contigliidad desde los senos paranasales (2).

Puede presentarse como cefalea, fiebre, hipertension intracraneal, convulsiones y signos de focalidad
neurolégica. Suele evidenciarse un absceso en las pruebas de imagen, aunque puede presentarse
como meningitis, empiema subdural o una masa tumoral que simula una neoplasia (2).

El crecimiento es lento y necesita condiciones anaerobias estrictas para crecer, lo cual dificulta su
aislamiento. Es caracteristica la presencia de granulos de azufre (1).

El tratamiento de eleccién es la antibioterapia con betalactamicos IV. Si el absceso es grande puede

ser necesaria la intervencion quirargica. (1)

MATERIAL Y METODOS

Presentamos el caso de una mujer de 61 afios en seguimiento por Neurologia por cefalea desde mayo
del 2024 diagnosticada de masa clival con comportamiento agresivo. Se plantedé un diagndstico

diferencial radioldgico entre linfoma, metastasis o plasmocitoma. (Figura 1)



Acudié en agosto a urgencias por cefalea. Presentaba diplopia, ptosis palpebral, paralisis del VI par,
hipoestesia y dismetria en el MMSS derechos.

Ingresé con PET-TC y RM (Figura 2) donde se describieron una lesion litica clival agresiva con
SUVmax de 30 con extensién orbitaria, infratemporal derecha, a fosa posterior, faringea, region selar
y senos cavernosos; y un nédulo pulmonar de 10 mm en LSI captante de FDG. Se traté de biopsiar la
lesion temporal sin éxito.

Evolucion térpida del cuadro por hidrocefalia, se colocé drenaje ventriculo peritoneal.

Se inici6 antibioterapia de amplio espectro con mejoria en un inicio y deterioro del nivel de consciencia
posterior.

Se realizé punciéon lumbar con diagnéstico de ventriculitis, se retird la valvula y se colocé DVE.
Evolucion6 hacia tetraparesia, con apertura de ojo derecho, sin alteracion pupilar. Progresivamente fue
perdiendo la apertura ocular, sin reflejos oculocefalicos ni corneales, pero la paciente respiraba y tosia.
Inicié cuadro hipertérmico precisando norepinefrina.

El 13 de septiembre se realizd biopsia conjunta entre neurocirugia y ORL mediante abordaje
endoscoépico endonasal. Presentaba ocupacion maxilar derecha. La biopsia sugirié de visu cordoma
clival (Figuras 3 y 4).

En situacion de fallo multiorganico con afeccidén neurolégica grave se decidié adecuacién terapéutica
y fallecio el mismo dia.

Se realizd6 una necropsia donde se evidencié actinomicosis invasiva con afeccion clival y

meningoencefalica de predominio basal con abscesos en I6bulo temporal derechos.

RESULTADOS
En este caso clinico se pone en evidencia el reto diagndstico que supone una lesion clival si no se

cuenta con una biopsia y las consecuencias fatales que esta puede tener.

DISCUSION

Se ha de reflexionar sobre la posibilidad de haber tomado una biopsia de la lesién desde un acceso
intranasal, sospechando ademas el origen el seno maxilar.

Las lesiones abscesificadas por Actinomyces han de ser drenadas (2) por lo que es probable que

hubieran persistido las complicaciones a pesar de contar con un tratamiento dirigido.

CONCLUSIONES

El papel del otorrinolaringdlogo en las lesiones de base de craneo ha de tenerse en consideracién dada
la accesibilidad que proporciona tanto para la toma de muestras como para el tratamiento.

Si bien las infecciones a priori pueden ser tratadas con terapia antimicrobiana no se ha de subestimar

la necesidad de un tratamiento quirargico temprano.
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FIGURAS, IMAGENES Y TABLAS

Figura 1. Resonancia Magnética al diagndéstico.

Figura 2. Resonancia durante el ingreso.



Figura 3. TAC al diagnéstico y previo a la biopsia.
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Figura 4. Biopsia.






Figura 5. Autopsia.



