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CASO

PRESENTACION DE UN CASO: SINDROME DE CLAUDE
BERNARD-HORNER POST RESECCION
DE HIGROMA QUISTICO.

PRESENTATION OF A CASE: CLAUDE BERNARD-HORNER'S SYNDROME
POST RESECTION OF CYSTIC HYGROMA.

Samuel Andrés Barrientos?, Mitchell Senaedy Borjas?,
Karla Alejandra Lagos!, Dr. Douglas Varela?.

RESUMEN

El Higroma quistico es una malformacién congénita que consiste en uno o mas espacios linfaticos llenos de li-
quido, suelen reconocerse en recién nacidos, pero tipicamente pueden ser visibles cuando aumentan de tamafno
conforme al crecimiento del paciente. El Sindrome de Claude Bernard-Horner se caracteriza por una miosis,
ptosis palpebral y anhidrosis en pacientes con afectacion de la via oculosimpatica, se considera una complicacion
neuroldgica iatrogénica infrecuente.

Se presenta una paciente femenina de 4 afos con diagnostico posnatal de higroma quistico cervical tras estudio
patologico realizado, el cual fue extraido quirGrgicamente. Tres dias después la paciente presenta ptosis del par-
pado superior izquierdo con presencia de miosis y disminucion de la sudoracion del mismo lado, sin alteraciones
en la fuerza y movimiento del miembro superior lzquierdo.

ABSTRACT

Cystic hygroma is a congenital malformation consisting of one or more lymphatic spaces filled with fluid, usually
recognized in newborns, but typically can be visible when they increase in size according to the patient's growth.
The Claude Bernard-Horner Syndrome is characterized by miosis, palpebral ptosis and anhidrosis in patients
with oculosympathetic pathway involvement, it is considered an infrequent iatrogenic neurological complication.
We present a 4-year-old female patient with postnatal diagnosis of cervical cystic hygroma after a pathological
study, which was surgically removed.Three days later, the patient presented ptosis of the left upper eyelid with the
presence of miosis and decreased sweating on the same side, without alterations in the strength and movement
of the left upper limb.

INTRODUCCION

En 1869, el oftalmologo suizo Johann  Sindrome de Claude Bernard-Horner'~.
Friedrich Horner descubrié una paciente de 40 Se conoce como Higroma Quistico o
afios presentandose con cefalea, ptosis palpebral, | infangioma Quistico a la presencia de
miosis y eritema facial derecho, lo cual atribuy6a  (ymoraciones benignas tnicas o multiples
un dafio de la via oculosimpitica. Anteriormente  de  caracteristicas  quisticas que  ocurren

el estudio publicado en 1852 por el fisidlogo
francés Claude Bernard describio el mismo
cuadro en animales con lesiones de vias nerviosas.
Por tanto, la asociacion de miosis, enoftalmos y
ptosis palpebral homolateral con compromiso
de la cadena simpatica cervical se conoce como

predominantemente en la infancia, a menudo se
presentan en el area de la cabeza y el cuello que
afecta a los vasos linfaticos yugulares e impide el
su correcto drenaje, son una anomalia congénita
sin distincién entre sexos y con un diagnostico
principalmente clinico®**S,

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta a una paciente de 4 afios del sexo
femenino con antecedente de masa blanda (8 x
8 cm aprox.) presente desde los 15 dias de vida,
localizada en region laterocervical izquierda,

ubicada desde el area mastoidea hacia el area
supraclavicular; depresible, no supurativa. Tres
dias posteriores a la consulta medica manifiesta
presencia de calor, dolor a la palpacion y
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fiebre subjetivamente alta. Al examen fisico se
resalta la presencia de amigdalas hipertroficas e
hiperemicas sin exudados visibles.

De manera preliminar se diagnostico como
un quiste braquial por el servicio de pediatria,
posteriormente, luego de una revaloracion,
fue cambiado por el diagnostico de higroma
quistico. Al presentar cambios inflamatorios se
considero un proceso infeccioso en la paciente,
motivo por el cual se inicio cobertura antibiotica
(Ceftriaxone) acompafiado de antiiflamatorio
no esteoideo (Diclofenac) pese a la existencia
de valores normales dentro del hemograma, la
quimica sanguinea y una temperatura de 37°C
el mismo dia. Asimismo se solicitd estudios de
imagen para ampliar el abordaje de la patologia

y cuatro dias después se cancela el plan de
cobertura farmacologica.

El resultado de la Tomografia Axial
Computarizada (TAC) reportd una masa con
bordes bien definidos, densidad liquida con
afectacion de los diferentes niveles cervicales
izquierdos, con medidas de 9,5x7cm y volumen
de 97cc. La masa produce una importante
compresion  de  estructuras adyacentes
incluyendo la via aerea, solicitandose una
pronta extirpacion quirtrgica. (ver figura A)

Hallazgo de cirugia: Masa cervical quistica
encapsulada de aproximadamente de 15 cm,
irregular, vascularizada, con desplazamiento
traqueal y con adherencia a vena yugular/arteria
cardtida; presenta contenido seroso, sangrado

Figura A. (A1) Corte axial demuestra masa de importante tamafno con densidad liquida de
bordes bien definidos sin realce tras administracion intravenoso de contraste, de bordes bien
definidos con datos de compresion de estructuras adyacentes. (A2) Se observa el importante
tamafo craneo-caudal que compromete todos los niveles cervicales (cabeza de flecha) la

traquea se observa desplazada de forma significativa (flecha roja).

Figura B. Se observa la miosis del ojo izquierdo (B1) en relacion al derecho (B2) (1mm de

Bl

diferencia) asimismo se evidencia la presencia de ptosis del parpado superior del mismo.
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hematico de 120 ml. Se realizd una biopsia para
su estudio en el departamento de patologia.

En el postoperatorio la paciente presentd
esfuerzo respiratorio motivo por el cual se acoplod
a ventilador mecanico, asimismo presento leve
anisocoria no reactiva a la luz con midriasis
en ojo derecho (OD) mas que en ojo izquierdo
(OI). Luego de la intervencidén quirurgica y de
la anestesia respectiva, la paciente permanecid
dormida y tardd 6 horas en recuperarse en su
totalidad.

En el segundo dia post-operatorio el cuello se
encontraba simétrico, con una herida quirargica
limpia, sin cambios inflamatorios, no habia
existencia de enfisema subcutaneo. Al examen
fisico se encontrd anisocoria, siendo el diametro
de la pupila izquierda inferior a la pupila derecha;
asimismo se observd la presencia de ptosis

Figura C. Se logra ver la sudoracién leve
en la hemicara derecha la cual a diferencia
de su contraparte se presentaba seca sin
cambios de coloracion.

palpebral del ojo izquierdo.

En el tercer dia post-operatorio se remitid
a neurologia pediatrica por presentar ptosis
palpebral de (1-2mm) del ojo izquierdo con
diametro pupilar de 3mm en OD y 2mm en OlI,
sin enoftalmos, acompafado de anhidrosis del
mismo lado, diagnosticandose de esta manera el
Sindrome de Claude Bernard Horner. (ver figura
ByC)

Hallazgo de biopsia,- Descripcion Morfologica:
Lamina de fragmento ovalado de tejido que mide
9.5x7x3.5cm con areas quisticas de contenido
cetrino y zonas semiblandas; al corte se evidencian
espacios quisticos con aspecto en panal de abeja y
con contenido amarillo verdoso junto a multiples
espacios quisticos uniloculares de diferentes
tamafios. El  diagndstico  histopatologico
corresponde a un Higroma Quistico. (ver figura
D)

Figura D. Linfangioma quistico con
conductos linfaticos de tamafo irregular,
se observa también la presencia de tejido
adiposo.

DISCUSION

El Sindrome de Claude Bernard-Horner,
en su forma completa se aprecia anhidrosis
facial ipsilateral y puede ser acompafiado
por heterocromia del iris en caso de lesiones
congénitas. Suele ser congénita (que esta
presente desde el nacimiento), aunque también
existe una forma adquirida cuya causa se asocia
con frecuencia a simpatectomias (interrupcion
quirurgica de parte del de las vias nerviosas
simpaticas , realizada para aliviar el dolor
cronico) y otras cirugias cervicales en adultos’.

Anatomia: La via simpatica tiene tres niveles
o divisiones (no se decusa en ninguno de ellos).
La via Central (neurona de primer orden), nace
en el hipotalamo posterolateral y desciende
dorsolateralmente por el tronco encefalico
hasta el centro cilio espinal de Budge-Waller en la
sustancia gris de la médula a nivel de C8-T2,
seguidamente la via preganglionar (neurona de

segundo orden) cruza el 4pex pulmonar, pasa por
ganglio estrellado, cruza bajo la arteria subclavia
y asciende por el cuello para hacer sinapsis en
el ganglio cervical superior y finalmente la via
postganglionar (neurona de tercer orden) es
donde las fibras simpaticas de la cara y del
ojo se separan. Si la lesion es preganglionar y
la via postganglionar estd intacta se produce
la dilatacion de la pupila afectada en el 90%
de los casos®. En las lesiones preganglionares
la anhidrosis y su distribuciéon comprometen
el craneo, cara, cuello y bajo la clavicula. Las
lesiones post ganglionares pueden ser extra o
intracraneanas’-®.

Clinica: Ptosis: La pérdida de la inervacion
simpatica de los musculos del tarso superior e
inferior condiciona ptosis unilateral que nunca
es completa'. Miosis: Se produce por paralisis
del musculo dilatador del iris. La Anisocoria
generalmente es pequefia (< lmm), es mayor en

Meningoencefalitis tuberculosa
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la oscuridad y puede desaparecer en la luz por
accion del esfinter de la pupila (parasimpatico)
sin presencia de sintomas visuales generalmente'
. Anhidrosis: Las fibras simpaticas sudomotoras
de la cara después de la sinapsis en el ganglio
cervical superior, llevan solo unas pocas de estas
fibras a la piel de la frente. Por esto la anhidrosis
solo ocurre en pacientes con afectacion central
o preganglionar'. En forma aguda y debido a la
pérdidadel control vasomotor del lado afectado, se
produce aumento de la temperatura acompafnado
de eritema unilateral facial, epifora, hiperemia
conjuntival y secrecion nasal. Posteriormente,
por desarrollo de hipersensibilidad simpatica, se
produce vasoconstriccién, con disminucion de
la temperatura del lado afectado, palidez y
disminucion de la sudoracion®’.

El Higroma Quistico se encuentra en un
numero dispar dentro de los desérdenes genéticos
y no genéticos, su incidencia es variable aunque
globalmente es de aproximadamente un caso
por cada 50,000 recién nacidos vivos®'’. Un
higroma quistico ocurre a medida que el bebé
crece en el utero, este se desarrolla a partir
del saco endolinfatico primitivo embrionico
yugular.  Generalmente luce como una
protuberancia suave bajo la piel, tipicamente
crece junto con el crecimiento del nifio y
cerca de 90% de los casos se hace evidente
después de los dos afios de edad**!". Dentro de
los tumores cervicales fetales, el linfagioma o
higroma quistico es el mas frecuente', el 75%
de estas neoplasias se originan en la region
cervical, mientras que el resto puede localizarse
en diversas areas como la axila, regién inguinal
o en el mediastino®. Clinicamente estos tumores
se presentan como una masa cervical quistica
unica o multiple de tamafio variable, consistencia
blanda, indolora, mal delimitada, fluctuante,
lobulada, multitabicada, transliicida, contienen un
liquido claro y transparente, no adherida a tejidos
profundos y la piel que lo cubre puede ser delgada.
Puede presentar exacerbaciones secundarias
a infecciones, hemorragia o sin explicacion
aparente que puede causar una insuficiencia
respiratoria por comprension de la via aérea. Su
crecimiento es lento y progresivo a lo largo del
primer afio de vida y puede producir trastornos
circulatorios por compresion*®®. El diagndstico
es fundamentalmente clinico, la transiluminacion
orienta hacia el contenido liquido del tumor.
La ecografia cervical, radiografia de toérax y
tomografia axial computarizada ayudan a evaluar
la extension y caracteristicas. El tratamiento
consiste en la extirpacion completa del tejido
anormal, sin embargo los higromas quisticos con
frecuencia pueden crecer, lo que hace imposible
la extirpacion de todo el tejido. El pronostico es

bueno si se puede extirpar totalmente el tejido
anormal con cirugia®®. Las complicaciones mas
frecuentes son las infecciones sobre agregadas
en etapa postnatal, hemorragia, trombosis
sobreanadida con fendmenos organizativos y
de recanalizacion de los trombos. Los cambios
morfologicos también van a depender del 6érgano
o tejido donde asiente, ya que en estructuras laxas
el crecimiento sera mayor. Otra complicacion
que puede abarcar es el dafio a las estructuras
del cuello causados por la cirugia, asi como
la reaparicion del higroma cuando no se logra
extirpar en su totalidad®> ¢,

El Sindrome de Claude Bernard-Horner
debido a procesos a nivel cervical de pacientes
es una afectacion bastante infrecuente!! ya
que este puede ser el resultado a una multitud
de procesos con diferente pronostico'?, ya sea
por cirugias de cuello, anestésicos locales,
congénito, compresion local por un hematoma
o un tumor, incluso como consecuencia de un
inadecuado posicionamiento peri operatorio,
siendo estos procesos en los cuales el sindrome
se establece como resultado de la paralisis de
la cadena simpatica cervical ipsilateral tras una
lesion del ganglio estrellado'>". El Higroma
quistico se presenta como una masa cervical
quistica tnica o multiple, de crecimiento lento
y progresivo a lo largo del primer afio de vida
con un diagndstico principalmente clinico. El
tratamiento consiste en la reseccion quirirgica y
su incidencia global aproximada es de 1/50,000
recién nacidos vivos®!?. Segtin un estudio dentro
de la poblacion pediatrica correspondiente en
el hospital de Bagdad, las masas en el cuello
de los pacientes pediatricos son distribuidas
con un patron y distribucion similar a nivel
mundial, mostrandose una variacion unicamente
en la categoria de infecciones e inflamaciones
vinculadas a estas, ya que dependen del estado
socioeconomico del paciente, patdgenos segin
area y otros factores'*. Los linfagiomas cervicales
suelen llamar la atencion al existir algiin proceso
infeccioso por la inflamacién que estos llegan a
presentar, pero pueden llegar a ser una patologia
grave tanto por compresion de la via aérea,
al obstruir estructuras vitales como arterias y
venas en cuello o por sangrados masivos a los
cuales son predisponentes por su morfologia. La
compresion de estructuras nerviosas se encuentra
como un evento a considerar también, aunque
con una incidencia menor en relacion a las
anteriores. Siendo el tratamiento del Higroma de
orden quirurgico, en el cual la remocion total del
tejido tiene un valor fundamental, se cuenta con
la probabilidad de que existan lesiones a nivel de
estructuras vasculares, respiratorias y nerviosas.
Es aqui donde la experiencia y efectividad del
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cirujano influye notablemente en este proceso.
En cambio, en los reportes donde se discuten
entre las diferentes secuelas a largo plazo tras
un proceso quirdrgico a nivel cervical, se han
descrito previamente en adultos la existencia del
sindrome de Claude Bernard-Horner, tras una
reseccion de linfagioma quistico cervical's.

Exponemos asi que los higromas quisticos de
cuello pese a ser malformaciones linfaticas'’,
mediante la extirpacién quirtirgica del mismo
como tratamiento de eleccion en la actualidad,
puede conllevar a la existencia del Sindrome
de Claude Bernard — Horner como consecuencia
iatrogénica en infantes de misma manera que en
adultos.
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