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Presentación de Casos 

OTITIS EXTERNA NECROSANTE PROGRESIVA 
COMO INFECCION INTRAHOSPITALARIA, 
EN UN NIÑO CON DESNUTRICION Y SEPSIS 

Se presenta un caso de otitis externa necrosante pro-
gresiva (OENP) por Pseudomona aeruginosa, en un niño 
desnutrido de siete meses de edad, aquirida durante su 
estadía en un hospital general. Fue tratado con carbenici-
lina, amikacina y debridamiento amplio; posteriormente 
se usó cefotaxime y aztreonam hasta completar 42 días. 
El paciente presentó como secuelas, parálisis facial perifé-
rica izquierda, estenosis del conducto auditivo externo y 
cicatriz retráctil preauricular. 

INTRODUCCION 
Las infecciones del conducto auditivo externo (CAE) son 

similares a las que suceden en la piel. Dadas las característi-
cas de tortuosidad, estrechez y humedad del lugar, los ele-
mentos extraños tienden a quedar atrapados, causando irrita-
ción y maceración del tejido, que se manifiestan por notable 
dolor e incapacidad. 

La flora normal del CAE está compuesta por Streptococ-
cus epidermidis, Staphylococcus aureus y Diphteroides, pero 
cuando priman la humedad y la maceración predominan gér-
menes Gram negativos como Pseudomona aeruginosa y en 
ocasiones levaduras y hongos como Aspergillus y Candida 
sp ( 1). Esta nueva flora se presentará sobre todo en nadadores 
(oído del nadador) y en personas que utilizan audífonos, apli-
cadores, la uña u otros objetos para la limpieza o rascado del 
conducto, procedimientos que lesionan el epitelio y permiten 
la entrada de estos gérmenes. 

Normalmente el cuadro mejora con el secado, la limpieza 
de los detritus, la aspiración y el uso de terapia tópica con 
mezclas de ácido acético y solución de Borrow. Excepcional-
mente si el compromiso es importante se usan antibióticos 
sistémicos (1, 2). 

En lo que respecta a la historia de la otitis externa necro-
sante progresiva (OENP) fueron Meltzer y Kelemany (3) 
quienes en 1959 describieron un caso de otitis externa con 
complicaciones a nivel del hueso temporal y el cigoma. En 
1968, Chandler (4) presentó la primera serie de 13 pacientes 
con cuadro de otitis externa por Pseudomona aeruginosa, en 
la que predominaron ancianos y diabéticos que presentaron 
manifestaciones neurológicas focales tales como parálisis 
facial periférica, compromiso del foramen yugular y osteo-
mielitis del hueso temporal. Estas manifestaciones no mejo-
raron inicialmente con limpieza y terapia local, requiriendo 
debridamiento y antibióticos parenterales que, en esa época, 
fueron polimixina, neomicina, sulfas y cloranfenicol. La se-
rie tuvo una mortalidad de 40% (5-13). Chandler denominó 
este cuadro otitis externa maligna, por su comportamiento 
agresivo y diferente, nombre que se ha cambiado por otitis 
externa necrosante progresiva, separando ésta de otras pato-
logías de origen neoplásico. 

En 1974 se publicó el primer caso en un niño. Para 1976 
ya se habían reportado tres casos más en niños con edades 
entre dos y siete meses y con las características adicionales 
de desnutrición e infecciones a repetición pero sin historia de 
diabetes (6, 7). Durante estos últimos años el reconocimiento 
y diagnóstico temprano de la enfermedad, la terapia agresiva 
con debridamiento y la resección del material necrótico, ade-
más de la aparición de nuevos antibióticos tales como penici-
linas antipseudomónicas, han venido mejorando el pronósti-
co de estos pacientes con una supervivencia hasta de 90% (8, 
9). En los últimos años se han reportado nueve casos más de 
OENP en pacientes menores de 15 años, desnutridos, diabéti-
cos o que presentaban déficit inmunológico (10-14) (Tabla 
1). 

HISTORIA CLINICA 
Paciente masculino de siete meses con peso de 4.400 gr, 

hospitalizado por enfermedad diarreica aguda (EDA) y deshi-
dratación grado II, quien a los tres días presentaba un cuadro 
de otitis media derecha no supurada para lo que recibió ampi-
cilina i.v. durante 10 días; adicionalmente y al décimo día de 
hospitalización recibió nistatina por candidiasis oral. Al déci-
mo sexto día el paciente presentó neumomía derecha y se rei -
nició la ampicilina que se mantuvo durante 12 días. Al mes 
de hospitalización apareció eritema en pabellón auricular iz-
quierdo y recibió nuevamente ampicilina y lincomicina. Tres 
días más tarde se observaron lesiones necróticas y equimóti-
cas en región auricular superior con edema y tejido de granu-
lación que impedía visualizar la membrana timpánica; el cua-
dro se acompañó de lesiones satélites en brazo izquierdo, 
muslo derecho y mejilla izquierda, compatibles con ectima 
gangrenoso; el paciente presentó parálisis facial periférica 
izquierda. El cultivo de la secreción del oído así como los he-
mocultivos permitieron la recuperación de Pseudomona 
aeruginosa. Al tiempo, en la misma unidad infantil, se pre-
sentaron dos casos más de ectima gangrenoso, uno de los cua-
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Tabla 1. Resumen de 12 casos de otitis externa necrosante en niños. 

Caso Autor Edad Sexo Enf. sistémica Oído Cultivo Bact. Tratamiento Complicaciones 

1 Coser 1974 2m Desc. Desc. Desc. P. aeruginosa Desc. Parálisis facial permanen-

te 

2 Joachims 

1976 

7m M Anemia Bilateral P. aeruginosa Gentamicina, carbenicilina, mas-

toidectomía, gotas óticas 

Parálisis facial, estenosis 

CAE, pérdida de la audi-

ción bilateral 

3 Joachims 

1976 

2a F Anemia Izq. P. aeruginosa Gentamicina, carbenicilina, gotas 

óticas 

Parálisis facial 

4 Giguere 

1976 

10a F Diabetes insipidus Izq. P. aeruginosa Carbenicilina, gotas óticas, mas-

toidectomía 

Parálisis facial 

Giguere 

1976 

10a F Diabetes insipidus Der. A. aureus Gentamicina, carbenicilina, gotas 

óticas, mastoidectomía 

Ninguna 

5 Rubinstein 

1980 

4m M Neuroblastoma 

Quimioterapia 

Bilateral P. aeruginosa Tobramicina, carbenicilina, mas-

toidectomía 

Estenosis CAE 

6 Coser 1980 5m M Anemia-desnutrición Der. P. aeruginosa Carbenicilina, gentamicina Estenosis CAE 

7 Coser 1980 6m M Anemia-desnutrición Der. Proteus mirabilis Gentamicina, fosfomicina Estenosis CAE 

8 Sherman 

1980 

6a F — Izq. P. aeruginosa Piperacilina, mastoidectomía Parálisis facial permanen-

te 

9 Doroghazi 

1981 

11 a         M                             —                                         Desc.      Desc.               Desc.                             Desc. 

10 Ichimura 

1983 

2a M Desorden 

Neutrófilos 

Izq. P. aeruginosa Piperacilina, dibekacina, mastoi-

dectomía 

Pérdida de la audición 

11 Sobie 7a F Leucemia, quimioterapia Bilateral P. aeruginosa Tobramicina, piperacilina, debri-

damiento, mastoidectomía, gotas 

óticas 

Parálisis facial izquierda 

12 Sobie 14a F Diabetes Der. P. aeruginosa Tobramicina, ticarcilina, debri-

damiento diario, gotas óticas 

Ninguna 

les falleció por sepsis, y el otro presentó mejoría con el trata-
miento médico. En ambos casos se logró aislar en el 
hemocultivo P. aeruginosa. Ante el cuadro clínico y los ha-
llazgos bacteriológicos, se inició tratamiento con carbenicili-
na 300 mg/kg/día por 31 días y amikacina 15 mg/kg/día por 
25 días. 

Catorce días más tarde, el niño presentó necrosis de la 
región parotídea y del pabellón auricular para lo cual se hizo 
debridamiento amplio de la lesión, sin incluir mastoidecto-

mía (Figuras 1, 2 y 3). Durante la evolución el paciente pre-
sentó signos de fístula de LCR, además de continuar febril y 
sin mejoría del estado general; por ello se sospechó cuadro 
meníngeo y se agregó cefotaxina 100 mg/kg/día por 21 días. 
No se hizo punción lumbar por presentar lesiones dermatoló-
gicas en dicha región. Durante este tiempo la evolución fue 
tórpida. Dada la terapia prolongada con drogas nefro y oto-
tóxicas se decidió cambiar la antibiótico terapia a aztreonam, 
el cual se mantuvo por dos semanas más. El paciente mejoró 
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de su cuadro infeccioso quedando con parálisis facial izquier-
da, estenosis del CAE y cicatriz retráctil preauricular (Figu-
ras 4 y 5). 

DISCUSION 
La Pseudomona aeruginosa es un bacilo Gram negativo 

aeróbico que se aisla con frecuencia de tierra, plantas, agua y 
animales; sus requerimientos nutricionales son mínimos, se 
encuentra con frecuencia en humidificadores, soluciones de 
limpieza, desinfectantes, etc., que se constituyen en fuentes 
importantes de infección nosocomial. En el hombre cuando 
hay condiciones favorables puede colonizar periné, axilas y 
CAE. Una vez colonizados estos sitios y en presencia de daño 
previo de la piel, el microorganismo aprovecha sus capacida-
des de adhesión celular a través de fimbrias y de producción 
de proteasas extracelulares para causar lesiones vasculares y 
necrosis tisular (15-17). 

La penetración de la bacteria se hace a través de la fisura 
de Santorini, comprometiéndose en este proceso destructivo 
los tejidos blandos, el cartílago y la cortical ósea; desde allí 
alcanza el espacio parotídeo y retromandibular, oído medio y 
mastoides. Una vez que se ha producido daño en la cortical, 
aparece osteomielitis que puede extenderse a los huesos de la 
base del cráneo con compromiso del VII par a nivel del aguje-
ro estilomastoideo y el IX, X y XI a nivel del foramen yugu-
lar. El cuadro puede coexistir con trombosis del seno lateral 
pudiendo llegar hasta el ápex petroso, la base del cráneo y 
comprometer los pares craneanos en forma bilateral. Antes 
de 1977, la mortalidad general de la OENP era de 46%, luego 
mejoró a 23%, pero los pacientes con compromiso nervioso o 
de base de cráneo continúan teniendo una mortalidad que va-
ría entre 20 y 50% (4, 8, 9). 

Los síntomas iniciales de la enfermedad son indistingui-
bles de una otitis externa no complicada, con otalgia, dolor a 
la tracción del pabellón auricular y en el trago, edema del 
canal y otorrea, los que no mejoran con los tratamientos con-



Presentación de Casos 119 

vencionales. Por el contrario, presentan empeoramiento con 
trismus por compromiso de la articulación temporomandibu-
lar, otorrea purulenta y el hallazgo más constante de tejido de 
granulación a nivel de la unión condro-ósea. Hay también 
estrechez del CAE, edema parotídeo y mastoideo, con o sin 
compromiso de la membrana timpánica; un porcentaje impor-
tante de los casos presenta compromiso, del VII par desde el 
inicio, acompañándose de necrosis de la piel, síntomas sisté-
micos como fiebre y deterioro del estado general, principal-
mente en niños (6, 7). 

El diagnóstico se hace por el cuadro clínico progresivo en 
pacientes de edad, diabéticos o inmuno suprimidos y en los 
niños si ellos están inmunosuprimidos o desnutridos, que no 
mejoran con el tratamiento convencional de gotas óticas y 
antibióticos por vía oral en un lapso de una a dos semanas (6, 

7, 10). Existen signos de compromiso sistémico siendo, en 
éstos, más frecuente el aislamiento de Pseudomona aerugino-
sa de sangre periférica (7, 10). Sin embargo, en ambos gru-
pos se aisla constantemente el agente de CAE y del material 
necrótico. Inicialmente la politomografía y la tomografia axial 
no son de utilidad; la segunda, aunque permite visualizar me-
jor los tejidos blandos y su extensión a áreas peritemporales, 
tiene una sensibilidad de sólo 33%. Esta baja sensibilidad se 
explica por la necesidad de destrucción de 30% a 50% de la 
trama ósea para que logre ser detectada por este medio (18); 
sin embargo, la tomografia es importante en el seguimiento 
de los pacientes, puesto que posteriormente permite visuali-
zar el compromiso del oído medio e interno y la extensión al 
sistema nervioso central (18-19). El método más eficaz para 
el diagnóstico temprano es el uso de redionucleótidos como 
el Tc 99 y el Ga 67, en forma secuencial. El primero se depo-
sita a nivel de los cristales de hidroxiapatita a medida que se 
forma nuevo hueso, indicando así la actividad osteoblástica 
que puede hallarse en un proceso de osteomielitis aguda o 
crónica, siendo el elemento más importante para el diagnósti-
co temprano del compromiso óseo, con una sensibilidad del 
100% antes que los otros métodos radiológicos sean positi-
vos (18-19). El segundo se acumula a nivel de los sitios de 
inflamación activa y es incorporado a nivel de las proteínas 
de los leucocitos, desapareciendo cuando los focos inflamato-
rios no óseo no lo están. Por lo tanto el Galio y la respuesta 
clínica son los mejores métodos de seguimiento, pues tienen 
una sensibilidad muy alta cercana al 100% (9, 18,19). 

En estos pacientes una vez considerada la sospecha clíni-
ca y ante la falla en los tratamientos convencionales (9), debe 
iniciarse una terapia agresiva con debridamiento amplio del 
tejido necrótico comprometido y uso de antibióticos dirigi-
dos a la P. aeruginosa con drogas antipseudomónicas como 
carbenicilina, piperacilina, aztreonam y quinolonas en forma 
parenteral. El retardo en el manejo adecuado de la causa bási-
ca y en el inicio de este tratamiento aumenta la mortalidad. 
Es importante recordar que el uso de penicilina antipseudo-
mónica debe acompañarse de un aminoglucósido por presen-
tarse rápidamente cepas resistentes mutantes. La duración del 

tratamiento no debe ser menor de tres semanas y, en general, 
se hace por cuatro a seis semanas (9) aunque hay casos que 
requieren tratamientos más prolongados (8-11, 21). Los pro-
cedimientos quirúrgicos más amplios que incluyen mastoi-
dectomía, abordaje de la base del cráneo, sólo están indica-
dos en los casos en que, a pesar de un régimen adecuado de 
antibióticos y el debridamiento local, no logren mejoría (9, 
21). 

Los pacientes que sobreviven presentan secuelas como 
pérdida del pabellón auricular, estenosis del conducto y, en 
porcentaje importante, parálisis facial. En la población infan-
til esta última ha ocurrido en 40% de los casos y suele ser 
permanente (5-7, 10-14). 

SUMMARY 
A case of Necrotizing External Progressive Otitis (NEPO) 

caused by P. aeruginosa in a 7-month old undernourished 
child is reported. The patient was treated with carbenicilin, 
amikacin, and surgical debridement. Subsequently, Cefotax-
ime and Aztreonan were given. Pathogenesis, clinical mani-
festations and treatment of this entity are discussed. 

A. HENAO 
G. GARCES 
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SINDROME DE MILLER-FISHER 

Se presenta un caso de síndrome de Miller-Fisher, hos-
pitalizado en el servicio de urgencias del HUSV de P; el 
cual llena todos los criterios a saber: ataxia, arreflexia os-
teotendinosa, oftalmoplejía externa y disociación albúmi-
no-citológica del LCR. El paciente se recuperó en forma 
lenta. 

Se hace una revisión de la literatura y algunas conside-
raciones sobre su fisiopatogenia, planteándose las posibi-
lidades de que se trata de una polineuropatía o de un com-
promiso del tallo cerebral. 

INTRODUCCION 
En 1932 Collier (1) describió las formas clínicas de la po-

lineuropatía infecciosa aguda. En 1937 en el simposio de 
Bruselas, Guillain-Barré (2) describió una variante del sín-
drome limitada a los nervios craneales. Van Bogaert y Maere 
(3) en 1838 informaron tres casos de "polineurorradiculitis 
craneal bilateral aguda" que tenían disociación albumino-ci-
tológica como una forma del síndrome de Guillain-Barré. 
Bickerstaff y Cloake (4) en 1951 hicieron la descripción defi-
nitiva del síndrome, pero no fue discutido hasta 1956 cuando 
Fisher (5) reportó tres casos de oftalmoplejía externa, ataxia y 
arreflexia, uno de ellos con incremento de las proteínas del 
LCR, los cuales además presentaron mejoría completa. Pos-
tuló que la lesión estaba localizada en el nervio periférico y 
más raramente en el sistema nervioso central (SNC). 

Más adelante se sugirió que esta entidad era diferente al 
síndrome de Guillain-Barré, por los hallazgos patológicos a 
nivel del tallo cerebral (6). Las manifestaciones de este sín-
drome se deben al compromiso de los nervios periféricos; la 
presencia de ataxia y anormalidades en los movimientos ocu-
lares sugieren compromiso del SNC a nivel del tallo cerebral 
(7). 

Presentamos un paciente con síndrome de Miller-Fisher, 
hospitalizado en el servicio de Policlínica del Hospital Uni-
versitario San Vicente de Paul y al cual se le hizo el diagnósti-
co de enfermedad cerebrovascular; se revisa la literatura ac-
tual. 

Caso clínico 
Hombre de 54 años, r e s iden te de Envigado . 
Consultó el 25-VII-88 por tener visión doble, dificultad 
para la marcha, vértigo y voz gangosa, de cuatro días de 
evolución; recibió flunarizina y tartrato de ergotamina-
cafeína sin mejoría. Regresó después con astenia y adinamia 
mayor en miembros inferiores. Se remitió al Hospital 
Universitario San Vicente de Paul (HUSV) el 2-VIII-88 
con el diagnóstico de ECV de territorio vertebrobasilar. 
Al ingreso se encontró afebril, conciente, sin signos 
meníngeos, con fuerza muscular normal, sensibilidad 
conservada, aumento de la base de sustentación y reflejos 
osteotendinosos disminuidos. El 4-VIII-88 se le diagnosticó 
cerebelitis postinfecciosa y fue dado de alta el 6-VIII-88 con 
diagnóstico de ECV. El 29-VIII-88 se le encontró oftalmoplejía 
bilateral (Figuras 1 y 2) mayor en el ojo derecho, arreflexia 
generalizada sin signos cerebelosos y con un citoquímico del 
LCR disociado, se diagnosticó síndrome de Miller-Fisher. El 
5 -IX-8 8 aún persistía leve paresia del VI bilateral y la arreflexia 
generalizada. Como antecedente importante tuvo un proceso 
infeccioso respiratorio viral 15 días antes de su enfermedad. 

Datos de Laboratorio 
Glucosa: 68 mg%; nitrógeno ureico: 13 mg%; creatinina: 

0.8 mg%; hemoglobina: 18 mg%; hematocrito: 55; velocidad 
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sedimentación globular: 6 mm/1 hora; leucocitos: 7.800; neu-
irófilos: 64%; eosinófilos: 6%; linfocitos: 29%; monocitos: 
1%. LCR presión normal; transparente; proteínas: 147 mg%, 
glucosa: 59mg%; sin células. VDRL sérico: negativo. La elec-
tromiografía fue normal. Las velocidades de conducción 
mostraron disminución marcada de la amplitud de las res-
puestas sensitivas (Tabla 1). La tomografía axial computari-
zada fue normal (Figura 3). 

DISCUSION 
El síndrome de Miller-Fisher está caracterizado por la tria-

da de ataxia, arreflexia y oftalmoplejía, también se ha demos-
trado compromiso de otros nervios craneanos (8) y ocasional-
mente paresias de extremidades leves y cambios en la sensi-
bilidad (5, 7). La oftalmoplejía se considera esencial para el 
diagnóstico y puede variar desde ptosis bilateral hasta com-
promiso oftalmopléjico completo externo o interno (5, 8). El 
compromiso de los oculomotores es sugestivo de lesión su-
pranuclear (7). 

Bielschowsky (9) notó que el fenómeno de Bell está ausente 
en algunos pacientes. Keano (10) reportó la ausencia inicial 
del fenómeno de Bell, pero hubo recuperación en el trata-
miento de la enfermedad. Los movimientos conjugados de la 

mirada hacia arriba son los más afectados y se recuperan más 
tardíamente (10,11). 

Este compromiso es frecuentemente encontrado en pa-
cientes con lesiones de los nervios oculomotores, sin embargo 
una alta incidencia del compromiso de la parálisis de la mira-
da vertical es también desencadenada por lesiones mesence-
fálicas (12, 13). Se ha encontrado nistagmus horizontal diso-
ciado, probablemente por lesión del fascículo longitudinal 
medio (14). 

La ataxia en los pacientes del síndrome de Miller-Fisher es 
más evidente en las piernas y es debido a compromiso de las 
vías cerebelosas dentro del tallo cerebral o del cerebelo, sin 
apreciable déficit sensitivo (propiocepción) o motor (6, 15, 
16). 

Richter (17) en un paciente con polineuropatía atáxica no 
evidenció alteración patológica en cerebelo, puente o médula 
pero describió degeneración de las fibras de la columna de 
Clarke y concluyó que la ataxia puede ser una consecuencia 
del daño de las vías aferentes a los núcleos espinocerebelosos. 

La arreflexia es característica en los pacientes con este 
síndrome. Fisher (5) argumentó como causa el compromiso 
radicular pero hay informes electro fisiológicos normales, por 
lo cual la hiporreflexia puede ser explicada por compromiso 
mesencefálico y de la formación reticular alta (6). 

Los estudios de neuropatología para confirmar las sospe-
chas clínicas del compromiso del SNC son escasos, en las 
necropsias se ha encontrado una polineuropatía inflamatoria 
aguda (18, 19). En tallo cerebral y cerebelo no se encontró 
ninguna alteración excepto la descrita por Richter (17). 

Los estudios de tomografía axial computarizada y reso-
nancia magnética nuclear han mostrado lesiones en el tallo 
cerebral (6, 10, 20). El electroencefalograma en algunos pa-
cientes estaba lentificado por el compromiso del SNC (6, 7). 
Los estudios de velocidad de conducción pueden ser normales 
o tener ausencia del reflejo H, la amplitud del potencial de 
acción sensitiva de los nervios mediano y cubital está marca-
damente disminuida (8). Los potenciales evocados auditivos 
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pueden estar alterados (6). 
Nuestro paciente reunió los criterios clínicos, tenía ante-

cedente infeccioso viral, presentó además la disociación albú-
mino-citológica que se hizo más notoria a los dos meses de 
iniciada la enfermedad. La EMG y velocidad de conducción 
mostraron el compromiso en los potenciales sensitivos de 
miembros superiores, hubo una recuperación del compromiso 
neurológico y no necesitó ningún tratamiento. 

Se deben tener en cuenta como diagnósticos diferenciales: 
la miastenia gravis de forma bulbar; el botulismo; la enferme-
dad oclusiva vertebrobasilar; encefalopatía de Wernicke; los 
abscesos o tuberculomas de tallo cerebral, y por último ex-
cluir el glioblastoma que puede tener una evolución variable. 
Todos los anteriores diagnósticos se descartan por la tenden-
cia a la mejoría sin ningún tratamiento en los pacientes con 
síndrome de Miller-Fisher. 

Finalmente se plantea en varios trabajos que en este sín-
drome hay compromisos del nervio periférico que produce 
toda la sintomatología clínica pero por otro lado hay trabajos 
que demuestran, por estudios electrofisiológicos, radiológi-
cos y de anatomía patológica, compromisos de tallo cerebral 
(19). 

Esta entidad es un proceso desmielinizante desencadena-
do por estímulos inmunológicos de evolución benigna, que 
reúne criterios para pensar en una variante del síndrome de 
Guillain-Barré. 

SUMMARY 
The case of a 54-year old man with ataxia, absence of deep 

tendon reflexes, ophtalmoplegia and increased total protein 
without cells in the Cerebro Spinal Fluid (Miller-Fisher Syn-
drome) is reported. A complete discussion of pathogenesis, 
pathology, symptoms, signs, treatment and prognosis of this 
syndrome is made. 
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