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Diplejia facial: a propésito de un caso

Bilateral facial nerve palsy: A case report
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RESUMEN

La paralisis facial periférica es un sindrome agudo con debilidad de la musculatura facial por afectacion del VII par craneal. Su
aparicion bilateral es poco comun. Infrecuentemente es idiopatica, pues se asocia a condiciones clinicas graves como tumo-
res, sarcoidosis, infecciones y traumas. Con el propdsito de explicar las caracteristicas clinicas, la conducta a seguir, los diag-
nésticos diferenciales y las posibles complicaciones en una paciente con diplejia facial, se presentd un caso de una paciente
de 54 afios que permanecio ingresada en el Centro de Investigaciones Medicoquirurgicas en diciembre de 2019 por presentar
debilidad de la musculatura facial bilateralmente, que estuvo precedida por cefalea y dolor retroauricular bilateral. Después

de un detallado estudio del caso, se diagnosticé como diplejia facial idiopatica. Se concluyé que la diplejia facial requiere una
evaluacion y tratamiento tempranos y que se deben tener en cuenta sus posibles causas, algunas potencialmente fatales si
no se tratan oportunamente.

Palabras clave: Enfermedad de Little; Parélisis cerebral; Sindrome de Guillain-Barré; Sindrome de Miller-Fisher.

ABSTRACT

Peripheral facial paralysis is an acute syndrome with weakness of the facial muscles due to involvement of the VII cranial
nerve. Its bilateral appearance is rare. It is rarely idiopathic, as it is associated with serious clinical conditions such as tumors,
sarcoidosis, infections, and trauma. With the purpose of explaining the clinical characteristics, the conduct to be followed, the
differential diagnoses and the possible complications in a patient with facial diplegia, it was presented the case of a 54-year-old
patient who was admitted to the Centro de Investigaciones Medicoquirtrgicas in December of 2019 for presenting weakness
of the facial muscles bilaterally, which was preceded by headache and bilateral retroauricular pain. After a detailed study of the
case, it was diagnosed as idiopathic facial diplegia. It was concluded that facial diplegia requires early evaluation and treatment
and that its possible causes should be taken into account, some of which are potentially fatal if not promptly treated.

Keywords: Little Disease; Cerebral palsy; Guillain-Barre Syndrome; Miller-Fisher Syndrome.
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INTRODUCCION

| nervio facial es un nervio mixto con fibras motoras que inervan musculos de la mimica, fibras sensitivas

en los dos tercios anteriores de la lengua, una pequefia zona cutanea a nivel del conducto auditivo externo y

fibras parasimpaticas responsables de la secrecién de las glandulas lagrimal, submandibular y sublingual.
Se encuentra irrigado por diferentes arterias segun su recorrido periférico'?.

En 1829, el Dr. Charles Bell describié por primera vez un sindrome dado por paralisis facial completa secundario
a un trauma en el agujero estilomastoideo. La pardlisis facial (PF), secundaria a la afeccién del nervio homdénimo,
se clasifica en periférica y central, segun el nivel anatémico de afectacién del nervio; también se clasifica en
unilateral, ipsilateral recurrente, recurrente alternante y bilateral simultaneo’.

La pardlisis facial periférica bilateral o diplejia facial (DF) es una rara manifestaciéon neuroldgica, donde cada
nervio facial se afecta de manera simultanea o con un intervalo menor a 30 dias®. Mientras que la paralisis facial
unilateral afecta 20-30 casos por cada 100 000 habitantes? su presentacion de forma bilateral es una entidad
extremadamente rara que representa del 0,3 - 2 % de todas las pardlisis faciales periféricas, con una incidencia
de 1-5por 1 000 000 habitantes/afio%® y se asocia con mayor frecuencia a causas sistémicas en comparacion
con la paralisis unilateral®.

La DF es una entidad que se manifiesta con muy poca frecuencia y representa un desafio diagndstico, que
requiere una evaluacion y tratamiento tempranos, por lo que en este articulo se presentaron las caracteristicas
clinicas, la conducta a seqguir, los diagndsticos diferenciales y las posibles complicaciones en una paciente con
esta afeccion.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 54 afios de edad, mestiza, aparentemente sana, que acudio al cuerpo de guardia del Centro
de Investigaciones Medicoquirtrgicas (CIMEQ) porque presenté pérdida de los movimientos faciales.

Referia cefalea intensa que inicié en las dos semanas previas a la consulta, localizada en el vértex y de caracter
opresivo, la cual aliviaba con la administracion de una tableta de dipirona de 500 mg, pero no desaparecia; a lo que
se sumo dolor retroauricular bilateral con las mismas caracteristicas, que inicié un dia después. A esos sintomas
no le presté mucha atencion. Luego notd una debilidad de los musculos de la cara que le impedia fumar, la mimica
facial, hablar, deglutir y cerrar los ojos. Otros datos de interés fueron que habia sido fumadora por 42 afios y que
criaba palomas en su hogar. No tenia antecedentes de haber viajado recientemente.

Al realizar el examen fisico neuroldgico, presenté disminucion de la fuerza muscular de la cara bilateralmente,
ademas de abolicién de los reflejos osteotendinosos (OT) maseterino, orbicular de los parpados y de la comisura
labial. Por otro lado, se encontré hiperreflexia osteotendinosa +3 +4 en ambos miembros superiores, tanto
proximal como distalmente. En los miembros inferiores, el reflejo OT patelar fue de igual magnitud y con respuesta
policinética, a lo que se afiadid la presencia de los reflejos suprapatelar, semitendinoso y semimembranoso.
Mientras, el reflejo OT aquiliano fue de +1 +2. No presentd signo de Babinsky ni de Hoffman. Tampoco impresionaba
tener déficit sensitivo.

Se indicaron los siguientes analisis de laboratorio: hemograma con diferencial, coagulograma, hemoquimica,
gasometria e ionograma, serologia del virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), marcadores tumorales,
cuantificacion de vitamina B, , y acido folico; ademas de los examenes imagenoldgicos: tomografia computarizada
(TC) de térax y abdomen, y ultrasonido de abdomen y ginecoldgico. Todos estos estudios arrojaron resultados
dentro de los pardmetros normales.

Se indicé una electromiografia (EMG) facial, una resonancia magnética (RM) de craneo y columna vertebral, y
una puncion lumbar para el estudio del liquido cefalorraquideo (LCR).

Se obtuvieron los siguientes resultados:

e  EMG: resultados que demuestran afectacion selectiva de ambos nervios faciales, con intensidad
moderada a severa y con predominio de lesion axonal. No se demuestran elementos de desmielinizacion
de nervios faciales ni de otros nervios periféricos. Estos estudios deben repetirse evolutivamente pues la
lesion tiene solo 9 dias de evolucion.

e  RM: presencia de discretos signos de atrofia cortical, y de pequefio aracnoidocele intraselar.

e  Estudio citoquimico, bacteriolégico, micoldgico y serolégico del LCR: sin alteraciones.

En el caso de esta paciente se planted el sindrome de compromiso de pares craneales, especificamente del
VII par craneal, por la pérdida de la movilidad de los musculos inervados por el nervio facial de forma bilateral, la
cual estuvo precedida por molestias alrededor de la oreja y acompafiada de arreflexia osteotendinosa a nivel de
la cara.
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Se consideraron como diagnosticos diferenciales las siguientes enfermedades: sindrome de Guillain-Barré (SGB),
DF con parestesias, sindrome de Miller-Fisher (SMF), encefalitis de tronco, gliomas pontinos, ictus, traumatismos
craneoencefalicos, diabetes, enfermedad de Lyme, virus Epstein-Barr (VEB), VIH, mononeuritis craneal multiple de
causa paraneoplasica y vasculitis aislada del sistema nervioso.

Considerando todas las posibilidades diagndsticas anteriormente mencionadas, se planted, por exclusion, el
diagnodstico de paralisis bilateral idiopatica o de Bell.

Durante su ingreso hospitalario, la paciente recibio tratamiento fisioterapéutico y farmacolégico con vitaminas
B, B, B,y écido folico, mas prednisolona (40 mg diarios) durante 10 dias.

Se evidencio la mejoria del cuadro neuroldgico, por lo que se decidid su egreso con el mantenimiento del
tratamiento con vitaminas y el seguimiento por la consulta de neurologia.

DISCUSION

El manejo diagndstico de la afectacion del nervio facial debe incluir una evaluacion exhaustiva del paciente,
mediante una amplia anamnesis y una adecuada exploracién fisica con el objetivo de identificar el grado, la
localizacion y la posible causa de la lesion?.

Las causas mas comunes de PF bilateral son idiopaticas (20 %), sequida del sindrome de Guillain-Barré (10
%). Entre otras causas, se incluyen las neuropatias multiples craneales, la sarcoidosis, los tumores del puente y
meningeos, los linfomas, la leucemia, las vasculitis, las infecciones (Borrelia burgdorferi, citomegalovirus, sifilis,
VIH, herpes virus, VEB, Mycoplasma pneumoniae, virus de la hepatitis A), causas congénitas (sindrome de Moebius,
miopatias), metabdlicas (diabetes mellitus, porfiria), téxica (etilenglicol) e iatrogénica?*578 En adultos, el nervio
facial es el segundo par craneal que se afecta con mas frecuencia en los traumatismos craneoencefalicos,
después del olfatorio”,

Las complicaciones que pueden presentar los pacientes con paralisis facial incluyen sintomas oculares
como queratitis de exposicion y/o Ulceras corneales, y la recuperacion incompleta de la funcion (cierre ocular
incompleto, disfuncién lagrimal, obstruccién nasal o incompetencia oral) tras tres meses desde el inicio de los
sintomas?.

La mejoria de la pardlisis bilateral es similar a la unilateral, se recupera un lado de la cara primero que el
otro; su duracion puede ser de dias a meses y una menor persistencia de los sintomas se asocia a una mejor
recuperacion de la paralisis. La resolucion del cuadro clinico dependerd de la causa desencadenante. Asi,
pacientes con paralisis de Bell, SGB y las secundarias a traumatismos o alteraciones metabdlicas presentan un
buen prondstico tras iniciar el tratamiento, mientras que aquellas producidas por lesiones tumorales muestran
una elevada tasa de mortalidad®*.

Dentro de los diagndsticos diferenciales, se tomaron en cuenta el SGB y dos de sus variantes: la DF con
parestesias y el SMF. EI SGB es una polineuropatia desmielinizante inflamatoria aguda; su presentacion clasica
es la debilidad muscular progresiva, simétrica y ascendente, la cual se presenta en las primeras dos semanas
en el 50 % de los casos y en las primeras cuatro semanas en el 90 %, precedida de acroparestesias asociadas
con un severo dolor radicular o dolor neuropatico y, en el 90 % de las veces, con ausencia de reflejos aquilianos
y rotulianos’. El andlisis del LCR comuUnmente muestra concentraciones elevadas de proteina, pero esto puede
no estar presente hasta la tercera semana de la enfermedad®. Suele asociarse con antecedentes de infeccion
viral, respiratoria, gastrointestinal o vacunacion previa'®'. Su incidencia se ha estimado entre 0,81 y 1,89/100
000 habitantes en poblacion adulta y de 0,34 a 1,34/100 000 habitantes en pacientes pediatricos, con un ligero
predominio en el sexo masculino®'". La afeccién del nervio facial se presenta en el 27-70 % de los pacientes
durante el curso del sindrome, es bilateral en el 50 % de los casos, pero es rara como manifestacion inicial o
como afeccién previa al compromiso motor (1,6 %); esta situacion representa una variante atipica, denominada
DF con parestesias distales, que puede asociarse a una polirradiculopatia lumbar bilateral y a la afeccién del VI
par craneal”012,

Las caracteristicas fundamentales para el diagnéstico de la DF con parestesias son: debilidad de la
musculatura facial, ausencia de oftalmoplejia o ataxia y el curso monofasico de la enfermedad —con 12 horas
a 28 dias entre la aparicion de la sintomatologia y su punto algido. Otras incluyen: antecedente de infecciones,
presencia de parestesias distales antes de la DF, evidencia electrofisioldgica de neuropatia desmielinizante y
disociacion albuminocitolégica del LCR®'3. Sin embargo, hay dos casos publicados en la literatura de paralisis
bilateral asociada a hiperreflexia debidos a SGB. En ambos existian anticuerpos frente a Campylobacter jejuni®.

El SMF es una polirradiculopatia monofasica y se considera la variante mas comun del SGB. Se caracteriza
por la triada clinica de oftalmoplejia, ataxia y arreflexia'*'®. El nervio facial se afecta hasta en un 30-40 % de los
casos'®. Su incidencia es baja, de 0,09 por cada 100 000 habitantes, y afecta mas a hombres que a mujeres's. Se
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asocia a infecciones respiratorias o digestivas y el cuadro clinico se desarrolla entre los 8 a 10 dias después del
inicio de los sintomas infecciosos'*'®,

Tanto el SGB como las variantes regionales mencionadas, se descartaron porque la paciente negd haber
padecido de infecciones respiratorias o gastrointestinales con anterioridad. Tampoco presentd parestesias
distales ni disminucién o ausencia de los OT en los miembros. También se tuvo en cuenta que el analisis
citoquimico del LCR resulté normal y que no se evidenciaron alteraciones electrofisiolégicas compatibles con
polineuropatias desmielinizantes.

Cuando la DF se asocia a hiperreflexia, como ocurrid en este caso, se debe considerar la existencia de
encefalitis de tronco, gliomas pontinos o ictus como causas mas probables* Estas fueron descartadas por la
ausencia de alteraciones en la RM. El examen permitié también descartar la presencia de otros tumores del
angulo pontocerebeloso y de traumatismos craneoencefalicos, teniendo en cuenta en este Ultimo que la paciente
no lo refirié en sus antecedentes.

Se ha reportado que la diabetes esta presente en el 28,4 % de los pacientes con PF bilateral y que la mayoria
de los pacientes tenian antecedente de mas de 10 afios con esta enfermedad, y al menos otro dato compatible
con neuropatia periférica'®. Esto se explica porque los diabéticos son mas susceptibles a la degeneracién de
los nervios®. La diabetes fue excluida como causa de la DF de la paciente por no presentar el antecedente de la
enfermedad y porque se constataron cifras normales de glicemia.

La causa infecciosa mas comun de DF es la enfermedad de Lyme, causada por la espiroqueta Borrelia
burgdorferi, que es trasmitida por las garrapatas. Puede presentarse entre el 30-35 % de los enfermos®. El 60
% de los pacientes suele recordar la presencia de eritema crénico migratorio y sintomas gripales como fiebre,
cefaleas, artralgias y mialgias?. Mediante la serologia y la ausencia de antecedentes de viajes a zonas endémicas
se descarto esta entidad como posible causa de la sintomatologia de la paciente.

La PF bilateral puede ser también una muy rara complicacion de lainfeccion por el VEBS. Esta bien documentado
que las infecciones agudas por VEB causan paralisis facial en edad pediatrica, pero en la poblacion adulta se han
reportado pocos casos®. Aproximadamente el 40 % de las paralisis faciales asociadas al VEB son bilaterales.
Por lo general, el cuadro clinico se caracteriza por fiebre, dolor faringeo y malestar. En la exploracion fisica se
presentan amigdalitis exudativa y adenopatias cervicales. El hemograma muestra leucocitosis con linfocitosis y
linfocitos atipicos sugestivos de mononucleosis infecciosa®.

Por otro lado, ademas del sindrome mononucledsico, las afecciones neuroldgicas son comunes en pacientes
con seroconversion de VIH-T, en particular las del sistema nervioso periférico. Usualmente en un paciente con
VIH-1, PF precede a la seroconversion en un promedio de cuatro a seis semanas. En algunos pacientes con
seroconversion de VIH-1, la PF periférica puede ser el primer sintoma, aunque es comun que sea precedida por
sintomas inespecificos como fiebre, mialgias, linfadenopatias, rash y diarrea. Es frecuente que la PF esté asociada
con meningitis aséptica'®. Puesto que la paciente no presentd el cuadro clinico caracteristico del sindrome
mononucledsico, y que tanto el hemograma como las pruebas seroldgicas fueron negativos, se descartaron el
VEB Yy el VIH como causa de la PF bilateral.

Asimismo, se tuvo en cuenta la mononeuritis craneal multiple de causa paraneopldsica. Los sindromes
paraneoplasicos neurolégicos pueden representar el primer signo de la enfermedad, de ahi la importancia de la
deteccion precoz, y constituyen, en algunas ocasiones, la sintomatologia principal del tumor. Aunque en la mayoria
de los casos el sindrome sigue el curso evolutivo del tumor y se controla cuando lo hace este, en ocasiones su
evolucion puede ser independiente!”. Son poco frecuentes, con una incidencia general en pacientes con cancer
inferior al 1 %. La incidencia varia con el tipo de tumor; los mas frecuentemente implicados son el cancer de
pulmon de células pequenas, los timomas, los tumores ginecoldgicos (mamay ovario), el linfoma no Hodgkin, los
mielomas y las discrasias de células plasmaticas asociadas a gammapatias monclonales con paraproteinemia.
Pueden preceder el diagndstico del tumor hasta en cinco afios. Generalmente, tienen una presentacion subaguda
y progresan en semanas/meses hasta su estabilizacion. Pueden ser graves, lo que provoca incluso la muerte del
paciente'®. A la paciente se le realizaron estudios imagenoldgicos a distintos niveles y marcadores tumorales;
puesto que los resultados se encontraron dentro de los parametros normales, se consideré en ese momento que
los sintomas no correspondian con dicha causa y se decidi¢ darle seguimiento por consulta externa puesto que,
como se expreso anteriormente, las manifestaciones neuroldgicas aparecen varios afios antes que el tumor.

La vasculitis primaria del sistema nervioso central es una enfermedad poco comun de causa desconocida,
con afeccion exclusiva del encéfalo y la médula espinal. Clinicamente tiene manifestaciones variadas y poco
especificas; la mas comun es la cefalea, seguida del deterioro cognitivo. La focalidad neuroldgica es frecuente
con o sin evidencia de infarto cerebral'. El LCR estd alterado en el 80-90 % de los pacientes, y se puede evidenciar
un aumento de las proteinas y/o aumento de los glébulos blancos a predominio linfocitario, sin evidencia de
consumo de glucosa?. La RM reporta una sensibilidad cercana al 100%. Los hallazgos no son especificos y varian
desde infartos corticales y subcorticales, realce paqui- y/o leptomeningeo, hemorragia intracraneal, lesiones
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pseudotumorales y areas hiperintensas en T2/FLAIR (del inglés fluid attenuated inversidn recovery)'®. Debido a que
ambos examenes se le realizaron a la paciente y ninguno reporté alteraciones, esta causa fue excluida.

Cabe resaltar la importancia de este caso que, debido a la baja incidencia en la poblacion de esta condicion,
constituye una experiencia mas de la forma en que puede manifestarse y de las variadas causas que hay que tener
en cuenta antes de establecer el diagndstico definitivo.

CONCLUSIONES

La DF presenta una incidencia considerablemente baja y representa un desafio diagndstico. En estos pacientes se
deberealizarunainvestigacién minuciosaapoyadaporlos datosdelaboratorio,imagenolégicosy electrofisioldgicos,
se deben considerar las posibles causas de esta afeccion, que en algunos casos pueden comprometer la vida del
paciente. Igualmente, el diagndstico de DF idiopatica se debe plantear solo por exclusion.
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