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RESUMEN _

a varicela es una enfermedad infecciosa que ocurre principalmente en los niiios y la gran

mayoria de los casos tiene una presentacion benigna, autolimitada y es suficiente con un
tratamiento sintomdtico. En pacientes inmunocompetentes generalmente no hay complicaciones, y
si aparecen son de severidad leve, por ejemplo sobreinfecciones cutdneas, otitis, hepatitis subclinicas
y ocasionalmente ataxia cerebelosa. Por el contrario en pacientes inmunocomprometidos, el grado de
severidad de la enfermedad es mayor, con una duracion mds prolongada, lesiones cutdneas extensas
y profundas y pueden presentarse complicaciones letales como la Neumonia por Varicela, la falla
hepatica fulminante, las infecciones sistémicas y los trastornos de la coagulacion.

Se presenta el caso no fatal de un paciente masculino de 10 arios sin historia ni paraclinicos
sugestivos de inmunocompromiso, que desarrolla varicela con extenso compromiso cutdneo, que por
signos y sintomas sugestivos de falla hepdtica, sindrome de respuesta inflamatoria sistémica y
Coagulopatia, requirio hospitalizacion prolongada, con lenta recuperacion y posterior desarrollo de
cerebelitis y que después de realizarse estudios extensos no logro demostrarse inmunodeficiencia de
base que explicara la severidad de la enfermedad.
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SUMMARY _

Chickenpox is and infectious disease that occurs mainly
in children. In the vast majority of cases it has a benign
and self limited course and with a symptomatic
management is enough. In immunocompetent host there
usually aren’t complications and if appear, they are
generally mild, like cutaneous infections, otitis, subclinical
hepatitis and cerebellar ataxia. In immunocompromised
host instead, the severity of the disease is higher, with a
more prolonged course, bigger and deeper lesions, and
even lethal complications like fulminant liver failure,
prneumonia, systemic infections and coagulopathy.

A non fatal case is presented, about a male, 10 years old
patient without a suggestive history of immunological
incompetence that developed chickenpox with extended and
profound cutaneous involvement, that because of signs
and symtoms suggestive of liver dysfunction, systemic
inflammatory response syndrome and coagulopathy, he
required a prolonged hospitalization with slow recovery
and posterior development of cerebelitis and after several
studies we failed to demonstrate an immunodeficiency that
explained the severity of the disease.
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REPORTE DE CASO_

Paciente de 10 afios, masculino, residente en area
urbana, no escolarizado.

Comienza con cuadro insidioso consistente en
aparicién de lesiones generalizadas en forma de
pépulas, vesiculas - pUstulas y costras asociado
a fiebre subjetiva. Consulta a centro medico
donde diagnostican Varicela. Se prescribe manejo
con Acicloviry acetaminofen y es dado de alta. A
los 2 dias empeora el cuadro, con aumento
significativo de la fiebre, ademas comienza a
presentar prurito. Consulta nuevamente, se
adiciona antihistaminico al manejo ambulatorio.
5 dias mas tarde el paciente inicia con
hematemesis y melenas, ademds no presenta
mejorfa del cuadro previo, por lo cual consulta a
institucién de tercer nivel. A la revisién por
sistemas no se reporté alteracion en el estado
de conciencia, no se informa sobre consumo de
sustancias nocivas, tampoco se mencionaron
otros sintomas.

ANTECEDENTES: A los 3 afios requirié Derivacién
ventriculo peritoneal. No pudo determinarse la
causa. Epiléptico desde entonces, en tratamiento
con acido valproico 40mg/kg/dia, carbamacepina
10 mg/kg/dia, administrados de forma
inconstante. No antecedente de varicela, sin
mencién de otras patologias, alergias ni
hospitalizaciones previas. Contaba con la
vacunacién suministrada por el Plan ampliado de
inmunizaciones al dfa. No habia sido vacunado
contra Varicela. Sin historia familiar relevante.

Al ingreso, se evalud a un paciente de 43 kilos,
somnoliento, con presién arterial de 80/60 mmHg,
frecuencia cardiaca de 150 latidos/minuto,
frecuencia respiratoria de 40 respiraciones/
minuto, temperatura de 39°C, Glasgow 14/15.
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Francamente ictérico. Presentaba estigmas de
sangrado por encias y venopunciones previas. El
higado se encontraba aumentado de tamano, 5
cm. bajo el reborde costal derecho, en
extremidades con edema hasta el tercio medio
de las piernas, llenado capilar lento. La piel se
encontraba fria, ademéas se evidenciaban
multiples lesiones de gran tamano y confluentes,
en forma de ampollas, costras y pustulas, con
compromiso de mucosa oral y nasal. A nivel
neuroldégico no presentaba déficit en pares
craneanos, los reflejos musculotendinosos
estaban exaltados con clonus agotable, no
babinsky, con fuerza muscular conservada, sin
déficit sensitivo. Asterixis positivo, no se evalud
marcha.

El paciente ingresa con exdmenes de laboratorio
realizados en otra institucién el dia anterior a su
ingreso y que mostraban: Hemoglobina de 8.2gr/
dl (Valor normal 12 — 16gr/dl), leucocitos de 25300/
mm?3 (Valor normal 4500 — 10500), con 67 % de
neutroéfilos, 3 % de bandas, proteina C reactiva
de 13 mg/dl (Valor normal menor de 1), plaquetas
de 46000 (Valor normal 150000 — 400000), con
granulaciones tdxicas, lonograma con potasio de
2.7meq/l (Valor normal 3,5 — 5), funcién renal
normal. En el perfil hepéatico, tenia AST — ALT
normales, fosfatasa alcalina de 130 U/L (Valor
normal 40 — 117), bilirrubina total de 11.2mg/dl
(Valor normal 0,1 — 1), directa de 9.3mg/dl (Valor
normal 0 —0,4), proteinas totales de 4.3, albdmina
de 1.4 mg/dl (Valor normal 3,5 — 5). En el panel
para coagulacién, presentaba Fibrindgeno de 160
mg/dl (Valor normal 200 - 400), tiempo de
protrombina prolongado con un INR de 3.9 (Valor
normal menor de 1,5) y tiempo parcial de
tromboplastina de 118 seg. (Normal de 32.5 seg.),
prueba de TZANK negativa.

Con los hallazgos descritos se realizaron las
siguientes impresiones diagndsticas: Varicela
severa, Insuficiencia hepética, Sindrome de
respuesta inflamatoria sistémica, Coagulopatia de
consumo, Epilepsia de base. El paciente ingresa
a Unidad de Cuidado Intensivo Pediatrico. Se
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inicia manejo antibiético empirico con
Cefotaxima, Oxacilina y Metronidazol. Se
suspende la via oral y se ordena programa de
liquidos de mantenimiento. Se transfunde con
glébulos rojos, plasma fresco y plaquetas, ademas
se inicia Omeprazol IV, vitamina K por 3 dias,
Lactulosa cada 6 horas, reposicién de albimina
y reposicidn venosa de potasio. No se ordenan
anticonvulsivantes crénicos, se inicia
Clonazepam por sonda nasogéstrica ademaés de
las medidas de soporte. Se complementaron
estudios de laboratorio con niveles de amonio
sérico normales, Gama Glutamil Transpeptidasa
184 u/l (Valor Normal 8 — 38). Las pruebas para
Hepatitis, VIH y los hemocultivos fueron
negativos. La infeccién por virus de la Varicela se
confirmo por IgM especifica positiva de 13.53 mg/
dl (Valor normal menor de 1.1), La IgG especifica
fue negativa. Los niveles de Complemento C3 y
C4 fueron normales.

Progresivamente empieza a verse mejorfa en la
ictericia, hepatomegalia y en los edemas, también
en el estado de conciencia. Las bilirrubinas
comenzaron a descender y las series sanguineas
mejoraron con las transfusiones. Al cuarto dia de
hospitalizacién fue trasladado a cuidados
especiales. Se evidencia la presencia de temblor
en extremidades, discinecia, dismetrfa y marcha
atéxica. Fue valorado por neurologia quien
considerd la posibilidad de Cerebelitis asociada.

Se solicité resonancia magnética cerebral simple
la cual mostré cambios involutivos, malacia
quistica frontal derecha con gliosis circundante,
calcificacidon nodular folicular superior derecha y
disminucidén del volumen ventricular supratentorial,
sin hallazgos a nivel de cerebelo.

Al sexto dia, clinicamente estaba sin encefalopatia,
sin sangrado, con mejorfa de reactantes de fase
aguda y con ictericia leve, las plaquetas ya se
encontraban en el rango normal y el perfil
hepético mostraba Fosfatasa Alcalina y Gama
Glutamil Transpeptidasa aun elevadas. Fue
transferido a sala general. Por la severidad del
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cuadro, se pensé en la posibilidad de
inmunodeficiencia primaria de base, sin embargo
se descartd con Electroforesis de Proteinas
normal con fraccién Gamma de 22.8 % (Valor
normal 22 %), subpoblacién de linfocitos CD3
1914 células (Valor normal 959 — 2577), CD4 498
células (272 —932), relacion CD4/CD8 2.74 (Valor
normal 0.9 —4.5), niveles de IgA, IgM e IgE dentro
del rango normal. El paciente estuvo 14 dias
hospitalizado. Egresa sin ictericia, sin signos de
insuficiencia hepética, con perfil hepéatico
mostrando aun una fosfatasa alcalina de 330 u/I
y GGT de 265 u/l, ambas elevadas, las lesiones
restantes en piel, ya en fase costrosa, pero con
gran compromiso cicatrizal por la extensién y
profundidad de las lesiones y a nivel neuroldgico
con estado de conciencia normal, ataxia y
temblor distal minimos, sin déficit motor ni
sensitivo. Egresa de la institucién con
diagndsticos definitivos: Varicela severa,
insuficiencia hepética en resolucidn, cerebelitis
secundaria.

DISCUSION_

La infeccién por el virus de la varicela es una
enfermedad que ataca predominantemente a los
ninos. E1 95 % de los casos se presenta en meno-
res de 20 afios (1). Se caracteriza por la presen-
cia de sintomas prodrémicos seguidos de un rash
caracterfstico pruriginoso que pasa por los
estadios de papula, vesicula, plstula y costra al
mismo tiempo y en la misma localizacién anatd-
mica, pueden aparecer en piel y mucosas y su
duracién es en promedio de una a dos semanas
después del inicio de los sintomas hasta que la
Gltima lesidén es costrosa, momento en el que la
persona deja de ser contagiosa (2).

Dentro de su patogénesis, el virus permanece de
forma latente en células ganglionares dorsales,
esperando a reactivarse ante cualquier estrés o
depresién del sistema inmune, viajando por vias
sensitivas hacia la piel y manifestdndose
clinicamente en lo que se conoce como Herpes

Zoster (3). Los sintomas generalmente son be-
nignos y autolimitados sobre todo en personas
inmunocompetentes, quienes pueden presentar
complicaciones leves de forma ocasional, desta-
cando la otitis, la hepatitis subclinica, la ataxia
cerebelosa y la sobreinfeccién bacteriana cuta-
nea (1,4,5). Sin embargo en pacientes
inmunosuprimidos (por ejemplo en terapia
esteroidea crénica, trasplantados de érgano sé-
lido o medula 6sea, deficiencia o alteracién de la
inmunidad especialmente la celular) (6) y en adul-
tos mayores, la presentacién puede ser mucho
mas agresiva, con gran afectacién cutaneay con
la aparicién de complicaciones generalmente
serias, entre ellas la Neumonia, el compromiso
de sistema nervioso central, la hepatitis y falla
hepatica fulminante, la infeccién bacteriana
sistémica, la coagulopatia, incluso hasta la muerte
(I-5).

En un estudio de vigilancia realizado en Alema-
nia en pacientes inmunocompetentes, se encon-
tré una incidencia de 8,5/100000 casos para el
desarrollo de complicaciones serias, entre estas,
las neuroldgicas eran las mas frecuentes con un
61 % de frecuencia, seguidas de las infecciones
bacterianas en un 38 % y las hematoldgicas en
un 5 % (1).

El tratamiento es fundamentalmente sintomati-
co, con antipiréticos como el acetaminofén y en
algunas ocasiones con soluciones tépicas refres-
cantes y antipruriginosas. La administracion de
antibiéticos sdélo esté indicada cuando se sos-
pecha una sobre infeccién bacteriana cutanea o
sistémica (2). La administracién de antivirales
como el Aciclovir (7,8), sélo estd indicada en
pacientes con alto riesgo de desarrollar enferme-
dad severa, y ante la presencia de complicacio-
nes relacionadas con el virus como la neumonia
y la encefalitis. No esté indicada la administra-
cién oral ni parenteral de Aciclovir en pacientes
inmunocompetentes y con varicela no compli-
cada pues no ofrece ningln beneficio adicional
y debe iniciarse tempranamente dentro de la evo-
lucién de la enfermedad (9).
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El caso reportado es atipico, el de un paciente
sin ninguna evidencia de inmunocompromiso que
desarrolla una varicela complicada con lesiones
extensas y profundas en piel, con compromiso
hepético y de sistema nervioso central. No es
comun esta forma de presentacién en pacientes
inmunocompetentes como ya se habia mencio-
nado. De hecho, son escasos los reportes de
casos en la literatura que hablan de compromiso
multisistémico en este tipo de pacientes (10).
Existen reportes aislados de pacientes con falla
hepatica fulminante (6,11,12), encefalitis por
varicela (13), purpura fulminans (14), incluso ca-
sos con disfuncidén multiorgénica y muerte (15),
pero en su mayoria asociados a una inmunodefi-
ciencia de base o a un estado de inmunosu-
presion como la infeccién por VIH, y reportados
principalmente en adultos (16-23).

Los pacientes inmunocompetentes pueden pre-
sentar una elevacidn transitoria de las enzimas
hepéticas sin ninglin otro tipo de compromiso
(1). Nuestro paciente sin embargo, no presento
una marcada elevacién de las transaminasas,
caracteristica de laboratorio que esta descrita
dentro del cuadro de hepatitis fulminante por
varicela (24). Sin embargo las bilirrubinas esta-
ban elevadas de forma importante, habia pro-
longacién de los tiempos de coagulacién y el
paciente presentaba sintomas sugestivos de com-
promiso hepatico, los cuales mejoraron con el
tratamiento. Desafortunadamente en nuestro
paciente no se realizé biopsia, la cual hubiera
confirmado definitivamente el diagndstico.

Aunque la mortalidad para pacientes que hacen
compromiso hepéatico fulminante es bastante
alta, y en ellos el tratamiento y la sobrevida de-
penden de medidas extremas como el trasplante
hepatico, los pacientes que no se manifiestan de
forma completa como el nuestro, tienen inicial~
mente una evolucién térpida, pero al cabo de la
segunda semana empieza a notarse la mejorfa
clinica y paraclinica hasta llegar a la recupera-
cién completa.

La literatura habla también del empleo de
Aciclovir en estos pacientes con buenos resulta-
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dos y mejor evolucién clinica, siempre y cuando
se inicie de forma temprana (1-3,20). Nuestro
paciente recibié aciclovir oral al inicio de la en-
fermedad pero en dosis inadecuadas y por po-
cos dias, una vez iniciado el cuadro sistémico no
se continud con el tratamiento, por lo cual no
fue posible determinar si en este caso el manejo
con aciclovir hubiera tenido algin tipo de reper-
cusién positiva en la evolucién. En cuanto al com-
promiso neuroldgico, la ataxia cerebelosa es la
forma mas comun de afectacién del sistema ner-
vioso central en la infeccidn por varicela, incluso
en pacientes inmunocompetentes con una inci-
dencia de 1/4000 casos (1,25).

El paciente descrito presento inicialmente sinto-
mas relacionados con encefalopatia hepética,
pero posteriormente desarrollo un cuadro ca-
racteristico que persistié hasta el momento del
alta. La encefalopatia por varicela es extremada-
mente rara en pacientes inmunocompetentes y
requiere de la presencia de alteraciones a nivel
cognitivo, convulsiones, ataxia y signos focales
que aparezcan durante el rash (26).

Finalmente debe mencionarse que la
hepatotoxicidad por medicamentos antiepilép-
ticos esté claramente establecida (27 ,28,29). En
el caso presentado, es posible que el hecho de
estar consumiendo estos medicamentos de for-
ma crénica hubiera predispuesto al paciente a
desarrollar el compromiso hepatico, sin embar-
go la relacién de causalidad es dificil de estable-
cer. Ademés porque segin la informacién sumi-
nistrada, el paciente recibia esta medicacion de
forma inconstante pero a dosis en rango tera-
péutico.

En conclusién, la varicela no es siempre una en-
fermedad benigna y puede presentar complica-
ciones graves que ponen en peligro la vida del
paciente. Un nifo previamente sano e inmuno-
competente puede desarrollar una varicela
severa y fatal a pesar del tratamiento especifico
con aciclovir. Esta es una enfermedad que
puede prevenirse facilmente mediante la
administracién de la vacuna que hay disponible
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(30). En la actualidad se recomienda la adminis-
tracion universal de la vacuna de la varicela en
algunos pafses desarrollados como Estados
Unidos, Japén, Suecia y Alemania (31). En otros
paises como el nuestro, su uso esta ain restrin-
gido a pacientes inmunodeprimidos o simplemen-
te no esta en el plan de vacunacién. Algunos
autores piensan que las recomendaciones para
la vacunacion universal son una idea errénea.
Pero debe tenerse en cuenta que el objetivo ideal
de la medicina no es el tratamiento de la enfer-
medad, sino su prevencién. Debe también
recordarse que la administracién de una vacuna
representa la medida mas eficaz y de menor cos-
to beneficio para prevenir los procesos infeccio-
sos. Por estos motivos se considera que deberia
ser recomendada la vacunacién generalizada de
la poblacién infantil con la vacuna de la varicela
(32).
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