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RESUM

Presentem una revisié de les etiologies de la paralisi facial en la infancia, mitjancant la
descripcié de casos clinics representatius recollits a la nostra Unitat en els darrers anys.
Es repassa breument 1’anatomia del VII parell, juntament amb les possibilitats d’un
diagnostic topografic. Es destaca especialment la utilitat dels estudis electrofisiologics
per al seguiment i el pronostic de la paralisi facial. Finalment, proposem un protocol
d’actuacié enfront de la paralisi facial pel que fa a I’exploracio clinica i practica de
proves complementaries. Es revisen també les tendéncies terapéutiques actuals.
PARAULES CLAU:

Paralisi facial, paralisi de Bell.

RESUMEN

Presentamos una revisién de las etiologias de la pardlisis facial en la infancia, mediante la
descripcion de casos clinicos representativos recogidos en nuestra Unidad en los iltimos
aiios. Se repasa brevemente la anatomia del VII par, junto con las posibilidades de un
diagndstico topogrdfico. Se destaca en especial la utilidad de los estudios electrofisiologicos
para el seguimiento y prondstico de la pardlisis facial. Finalmente, proponemaos un protocolo
de actuacion frente a la pardlisis facial en cuanto a la exploracién clinica y prdctica de
pruebas complementarias. Se revisan también las tendencias terapéuticas actuales.
PALABRAS CLAVE:

Pardlisis facial, pardlisis de Bell.

SUMMARY

We present a review of the etiologies of facial paralysis in childhood, by the description of
representative cases evaluated in the last years in our Unit. The anatomy of facial nerve is
briefly reviewed, emphasizing the topographic diagnostic. The value of the
electrophysiological studies in the nu follow-up and prognosis of the facial paralysis is
specially remarked. Finally, we propose an actuation protocol for the facial paralysis which
Involves physical examination and the practice of some laboratory tests. Current therapeutical
tendencies are also reviewed.
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INTRODUCCIO

L’afectacié del VII parell cranial en I'edat pediatrica és relativament fregiient. S’han
descrit nombrosos procesos que poden alterar, transitdriament o permanentment, la funcié
del nervi facial'. En alguns casos, I'afectaci6 es produeix durant el periode prenatal; en
altres, la lesi6é s’adquireix durant la vida extrauterina. Dins de las causes adquirides,
Probablement per la seva major freqiiencia (es calcula que en una poblacié de 100.000
habitants apareixen 25 casos de paralisi facial idiopatica per any, en individus per sota dels

(') Correspondencia: M. Roig Quilis. Unitat de Neuropediatria. Hospital Infantil. Ciutat Sanitaria de
la Seguretat Social. Pg. Vall d’Hebron, s/n, Barcelona.
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15 anys d’edat®) i per la seva clara individualitat nosologica, la paralisi de Bell ha estat
objecte d’un major nombre d’estudis per part de la comunitat pediatrica. Aquesta
predilecci, en certa manera, ha desviat la nostra atencié i el nostre interés vers d'altres
processos que poden causar afectacié del VII parell cranial; processos la identificacié
precog dels quals pot resultar transcendental per al pronostic i el tractament del pacient.

En aquest article, basant-nos en 1’experiéncia acumulada en els darrers cinc anys a la
nostra unitat, presentarem una revisié dels diferents aspectes involucrats en el diagnostic i
maneig de I’afectacié del VII parell, donant un eémfasi especial a la capacitat dels estudis
electrofisioldgics per anticipar el grau d’afectacio i el pronostic. Incloim, aixi mateix, la
descripcié d’uns quants exemples, presos de la nostra casuistica, que posen de manifest la
importancia del diagnostic correcte en ’afectaci6 secundaria del nervi facial.

RECORD ANATOMIC

El nervi facial, VII parell cranial, s’origina en els nuclis propis situats a la part baixa de la
protuberancia. S6n de dos tipus: motors (nucli principal o mimic, nucli salivar i nucli
lacrimal) i sensitius (nucli del tracte solitari i nucli gustatori).

Tots aquests nuclis tenen connexions amb altres estructures del sistema nerviés
central (cortex, ganglis basals i sistema reticular). En particular, el nucli mimic rep
fascicles cortico-nuclears bilaterals en la seva porci6 superior, i heterolaterals en la inferior
(Fig. 1).
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Fig. . — Facial supranuclear.

L’origen aparent del nervi facial se situa en el solc bulbo-protuberancial, a la fossa del
bulb, d’on surt acompanyat pel nervi intermediari de Wrisberg i el VIII parell. Amb tots
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dos, passa per I’orifici auditiu intern i penetra a I’agiieducte de Falopi juntament amb el
nervi intermediari. Aquest canal té tres parts, amb diferents orientacions: laberintica,
timpanica i mastoide.

En la porcié laberintica de l’esmentat conducte s’originen els nervis petrosos
superficials major i menor que, després de diverses anastdmosis, formen el nervi vidia, el
qual fa sinapsi en el gangli esfenopalati de Meckel. Les fibres postsinaptiques, de significat
parasimpatic, van a inervar les glandules lacrimals. Mitjangant aquestes estructures també
es recull la sensibilitat del paladar tou, mucosa nasal, regi6 tonsilar i ter¢ posterior de la
llengua.

En I’angle entre la part laberintica i la timpanica hi ha el gangli genicular, on acaba el
nervi intermediari. Aquest nervi porta totes les fibres aferents sensitives del sistema facial,
i també les fibres eferents parasimpatiques,

En I'inici de la part mastoide s’origina el nervi del miscul de I’estrep, o nervi estapedi.
Per sota seu neix la corda del timpa, que travessa la caixa del timpa en trajecte retrograd,
s’anastomosa amb el nervi lingual i acaba inervant les glandules salivars submaxil.lar i
sublingual. Aquestes fibres tenen significaci6 parasimpatica, perd també recullen la
sensibilitat dels dos tercos anteriors de la llengua (Fig. 2).

Glandula lacrimal

TRONC _ g o ’
N. accessoni *
[ 7 N. petrds 5. M.

f

Nucli lacrimal G, biic

Mucli salivar
’5 Nucli mimic

M. tracte solitari

Llengua

Rama principal

MOTOR SENSITIU VEGETATIU

X
Cordal del
= @

Glandules salivars

Fig. 2. — Facial infranuclear.

El nervi facial surt del crani per I'orifici estilomastoide. Aixi que surt déna colaterals
sensitives (per al conducte auditiu extern i la regié estiloide) i motores, per als miisculs
auriculars, fronto-occipital, ttmporo-parietal, estilohioide i ventre posterior del digastric.

Se situa després entre els dos 1obuls de la glandula parotida, on forma el plexe parotidi,
origen de les dues rames terminals principals: temporo-facial i cérvico-facial. Aquestes
rames es van subdividint finalment per acabar inervant la musculatura mimica de la cara.
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DIAGNOSTIC TOPOGRAFIC

Per 1’anatomia del nervi facial, el VII parell es pot dividir inicialment en tres seccions:
supranuclear, nuclear i infranuclear. Aquests nivells, juntament amb la seva traducci6
clinica, estan esquematitzats a la Taula I, modificada, de R.S. Paine®.

L’afectaci6 del facial supranuclear pot ser cortical o subcortical. La lesi6 subcortical
produeix una major afectacié dels moviments involuntaris o emocionals (somriure) que la
lesi6 cortical, la qual interfereix els moviments purament voluntaris.

—
TAULA I
Diagnostic topografic de la paralisi facial (Modificat de R.S. Paine (2)).
]
N Mov. volunta.Mov. volunta. Moviments Secrecié Salivacié Gust Hiper-
S U superiors inferiors emocionals lacrimal acusid
LUfEee —
P L CORTICAL Preservats Afectats Preservats Preservada Preservada  Preservat  No
R E ®) E
A A SUBCORTICAL Preservats  Afectats Afectats Preservada Preservada Preservats NO
R (*) (*)
_—
NUCLEAR Afectats  Afectats Afectats Preservada Preservada  Preservats  Si
—
I INTRACRANIAL
N (protuberincia a Afectats  Afeclats Afectats Afectada Afectada Afectada Si
F g. geniculat)
=
R CANAL FACIAL
A (g. geniculat a Afectats  Afectats Afectats Preservada  Afectada Afectats Si
N n. estapedi)
U -
C CANAL FACIAL
T (n. estapedi a Afectats  Afectats . Afectats Preservada  Afectada Afectat No
corda timpa)
E =
A CANAL FACIAL
(corda timpi a Afectats  Afectats Afectats  Preservada  Preservada  Preservat N0
R p
S orif. estiloide)
==
PLEXE FACIAL Variable Variable Variable Preservada Preservada  Preservat N0

(*) Afectaci6 heterolateral.

Degut a les particulars connexions del nucli mimic amb 1’escorga, la lesié del facial
cortical o subcortical produira una paralisi heterolateral de la musculatura inferior de la
cara, i la porci6 superior quedara preservada, degut a les connexions corticals bilaterals.

El facial infranuclear es pot dividir en cinc seccions, diferenciables per la clinica. La
primera correspon el trajecte entre 1'origen aparent del nervi en la protuberancia i el gangli
geniculat, incloent un trajecte intracranial i 1a porci6 laberintica del canal facial. La segona
va des del gangli fins al nervi estapedi. La tercera es refereix al trajecte entre aquest nervi i
la corda del timpa. Entre la corda i la sortida del facial per 'orifici estiloide es troba la
quarta secci6. Finalment, 1’ltima porci6 correspon al plexe facial parotidi.

Aixd no obstant, a nivell practic, el que interessa més és poder diferenciar una paralisi
central d’una de periféria. En linies generals, les paralisis supranuclears afectaran la part
inferior de la musculatura mimica facial, respectant la porci6 superior (recordem les seves
connexions corticals bilaterals), i també les secrecions salival i lacrimal i el gust (que
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depenen directament de nuclis especifics). La paralisi facial periferica idiopatica de Bell, la
més freqiient, afectara tota la musculatura mimica homolateral, respectant, segons el nivell,
les secrecions i el gust. D’altra banda, les paralisis d’origen central no solen presentar-se
aillades, per la qual cosa sempre ha de ser un senyal d’alarma aquella paralisi que s’associi
amb altres signes neurologics independents de 1’afectacié del sistema facial.

Tanmateix, no es pot ser taxatiu en realitzar el diagnostic topografic en una paralisi
facial. Hem vist que el VII parell es compon de fibres sensitives, vegetatives i motores, de
diferent calibre i diferent resistencia davant d’una noxa. Per aixo, algunes lesions parcials
del nervi facial poden afectar només les fibres més sensibles del sistema i distorsionar,
d’aquesta manera, el diagnostic topografic.

EPIDEMIOLOGIA

Els estudis epidemiologics sobre la paralisi facial estan fets basicament sobre
poblacions globals, independents de 1’edat, i es refereixen gairebé exclusivament a la
paralisi periférica, per la qual cosa només sén orientatius quan ens interessen les dades
generals sobre una poblacié infantil. La freqiiencia de la paralisi facial central ha estat
recollida en poques ocasions, ja que se sol trobar en I’ambit de patologies més importants
que minimitzen |'interes per la paralisi en si. D’altra banda, els resultats obtinguts varien
segons els interessos i l'enfocament dels autors que els comuniquen (hospitalari,
ambulatori, neurologic, otologic, obstetric, etc.).

A la nostra unitat hem recollit 40 casos de paralisi facial, de diversos tipus, entre un
total aproximat de 2.500 histories cliniques (1,6%) en un periode de temps de 5 anys.
L’edat varia entre el mes de vida i els 12 anys. La nostra série no té valor epidemioldgic, ja
que es tracta d'un centre de tercer nivell al qual arriba una poblacié molt filtrada, amb
predomini de casos greus, generalment secundaris a tumors, politraumatismes, etc.

La literatura consultada xifra la incidéncia de la paralisi de Bell entre 13 i 34 casos per
100.000 habitants/any (3-8). Aix{, Katusio’ troba 25 nous casos de paralisi idiopatica per
100.000 habitants/any. Manning'! ha recollit 504 pacients en quatre anys, 61 dels quals s6n
nens. Centrant-nos en estudis pediatrics, Paine? presenta 80 casos en vuit anys; Alberti'®,
150 pacients en deu anys, i Garcin®, 82 en sis anys. Si extrapolem aquestes dades a
Catalunya, trobem que, aproximadament, apareixerien cada any 1.500 nous casos de
paralisi facial, 180 dels quals correspondrien a I'edat pediatrica, la qual cosa suggereix la
importancia del problema en el nostre medi.

No hi ha una diferéncia significativa entre sexes, tot i que si que sembla que hi hagi
una menor incidéncia en la poblacié menor de 10 anys.”!" La paralisi facial, en general, és
freqiient en la infancia, pero la proporcié de les diferents etiologies canvia respecte de
I’edat adulta. La paralisi de Bell continua essent la més important, perd la seva aparicié és
menor que en els adults i és rara en nens més petits de 2 anys. Segons diversos estudis, la
seva freqiiencia varia entre el 24 i el 60 per 100.>!" Una possible explicacié d’aquest
fenomen radicaria en el fet que les fibres nervioses del nen varien molt en diametre, per la
qual cosa les més gruixudes podrien suportar millor la pressié produida per I’edema.’

D’altra banda, la paralisi facial secundiria a traumatismes o processos infecciosos
locals és més gran en els nens que no pas en els adults, i la seva proporcié varia segons els
autors,'®!! En els nens, el VII parell és més vulnerable als traumatismes, perqué hi ha una
menor proteccié dssia del canal facial i de 1’orifici estiloide.'*? De la mateixa manera, la
trompa d’Eustaqui és més curta i horitzontal en els nens,'*? la qual cosa afavoreix les
infeccions a partir de les vies respiratories altes. Finalment, una part important de les
Paralisis facials perifériques en la infancia sén congénites (entre el 3 i el 19 per 100*!" 0 sén
degudes a trauma obstétric (3-30%.'19)).
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ETIOLOGIA

Ja hem comentat que la causa més freqiient de paralisi facial és la idiopatica (Bell), de
pronostic generalment benigne. Aixo no obstant, en alguns casos, 1’afectaci6 del VII parell
pot ser deguda a processos organics tractables o greus, per la qual cosa s’han de tenir
presents totes les seves possibles etiologies.

Ni ha moltes classificacions de la paralisi facial. A la Taula II hem modificat,
simplificant-la, la proposada per R.S. Paine el 1959.?

TAULA II
Etiologia de la paralisi facial (Modificat de R.S. Paine [2]).

I. CONGENITES

Malformacions
Sindrome de Moebius
Distocies de part

II. ADQUIRIDES
A) Patologia del crani
Traumatismes
Malalties oOssies

B) Patologia intracranial
Lesions ocupants d’espai
Sindrome d’hipertensié endocranial
Cirurgia

C) Patologia extracranial

D) Processos infecciosos
Otitis i mastoiditis
Meningitis i encefalitis
Sindrome de Guillain-Barré
Associada a altres processos sistemics

E) Paralisi facial recurrent
Casos esporadics
Sindrome de Melkersson-Rosenthal

F) Idiopatica (Paralisi de Bell)

En el primer grup s’inclouen les paralisi facials congenites, que es presenten des del
naixement: malformacions del crani, auriculars, hipoplasia del depressor de 1’angle de la
boca, etc.; i també distocies del part, per forceps o mal encaixament. També s’ha de citar
dins d’aquest grup la sindrome de Moebius, descrits el 1892, i que presenta, en la seva
forma més comuna, una parésia del VI i VII parells,'**® uni o bilateral. La seva etiologia és
desconeguda, tot i que hi ha diverses teories patogéniques que 1’associen amb displasies
nuclears o agenésies facials periferiques. Es una entitat por freqgiient, perd que ha de ser
tinguda en compte en el diagnostic diferencial de la paralisi facial en el periode neonatal."
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El segon grup inclou les paralisis adquirides degudes a patologia del crani.
Basicament es tracta de fractures cranials atllades o dins d’un quadre de politraumatisme:
Aquesta causa és proporcionalment més fregiient en nens que no pas en adult. D’altra
banda, tot i que amb molt menor freqiiéncia, s’han de citar malalties Ossies com
I’osteomielitis 1 1’osteopetrosi, que poden afectar el canal del facial.

CAS 1 (Figs. 3 i 4): S.B.D, 11 anys, bar6. Paralisi facial bilateral asimeétrica
posttraumatica.

Pacient que acudeix al Servei d’Urgéncies després de patir traumatisme cranial per
accident de transit. En recuperar el coma inicial, s’aprecia hemiparésia esquerra, parésia del
VI parell esquerre, disartria i paralisi facial bilateral asimetrica, amb afectacié de tota la
motilitat facial. Amb la sospita clinica d’hemorragia intracranial es practica TAC cerebral

Fig. 3. — Paralisi facial bilateral asimétrica posttraumatica (Cas 1). “Tanca els ulls”.
Paralisi facial bilateral asimetrica posttraumatica (Cas 1). “Ensenya les dents”.

Fig. 4. — Paralisi facial bilateral asimetrica posttraumatica(Cas 1). “Ensenya les dents”.

que demostra un hematoma subdural esquerre i contusié témporo-parietal dreta. També es
practica EEG, que evidencia una lentificaci6 global; potencials evocats auditius (PEA) que
resulten alterats a 1’oida esquerra; i electroneurografia (ENG) que assenyala una afectacié
bilateral amb denervacié completa del facial esquerre, i relativa preservaci6 del dret. Els
posteriors controls clinics van evidenciar una lenta millora progressiva, tot i que en el
darrer control, 15 mesos després de I’accident, persistia la paralisi facial bilateral a
predomini esquerre, havent-se recuperat gairebé totalment 1’hemiparésia i per complet la
funcié del VI parell. L tltima ENG practicada demostrava una recuperacié completa en el
costat dret i una axonotmesi total de 1’esquerre, amb signes de reinervacié.

Comentari: Es tracta d’un cas secundari a un traumatisme craneo-encefalic greu, en el
qual la paralisi facial és només un signe més dins de la clinica, produida probablement per
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un cissallament del nervi en algun punt del seu trajecte. Cal destacar la utilitat pronostica
dels estudis EMG, que ja anticipen I’evolucid negativa de la paralisi esquerra (evidenciant
I’axonotmesi total), i també la progressiva recuperacié del costat dret.

Dins del grup segiient s’inclou la patologia intracranial, especialment les lesions
ocupant d’espai (tumors, metastasis, abscessos, etc.), i també la hipertensi6é endocranial.
També s’inclou la patologia secundaria a la cirurgia.

CAS 2 (Figs. 5-7): A. P. LL., 4 anys, baré. Glioma de tronc.

Pacient que acudeix al Servei d’Urgencies per un quadre de cinc dies d’evolucié amb
cefalea 1 paralisi facial dreta de tipus periferic, amb epifora. A I’exploraci6 s’aprecia una
sindrome cerebel.losa amb marxa ataxica i nistagme horitzontal, la qual cosa motiva el seu
ingrés. Durant el seu ingrés es practiquen diverses proves complementaries: EEG que
demostra una lentificacié en arees posteriors dretes; potencials evocats que evidencien una
alteracié a nivell central; i TAC cerebral que objectiva una zona de baixa densitat, mal
definida, situada a 1"hemisferi cerebel.l6s dret. La puncié lumbar va ser normal. Amb els

Fig. 5. — Paralisi facial dreta completa (Cas 2).

Fig. 6. — Afectaci6 del VI parell dret en el cas 2.

resultats obtinguts se sol.licita una RNM que reflecteix una imatge suggestiva d'un glioma
de tronc envaint cerebel. Davant la impossibilitat d’un abordatge quirirgic, s’inicia
tractament amb radio i quimioterapia. Tres mesos més tard, el malalt mostrava una discreta
millora del seu estat general. Al cap de vuit mesos d’haver-se iniciat el tractament es va
produir un empitjorament evident, amb 1’aparici6 d’una oftalmolplégia completa. Dos
mesos més tard, el pacient moria.

Comentari: Aquest pacient serveix com a model del grup de paralisis facial que sén el
debut d’una malaltia organica greu, en aquest cas un glioma de tronc d’evolucié fatal.
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Fig. 7.— RMN del cas 2. Glioma de tronc envaint cerebel.

Il.lustra, a més, la necessitat i utilitat de realitzar una anamnesi i exploracié neurologica
completes, incloent-hi la resta de parells cranials, coordinacio i marxes, a fi de detectar
precogment qualsevol signe o simptoma d’alarma. Es tracta també d’una paralisi nuclear
només distingible d’una de periférica pel context clinic i la localitzacié de la patologia de
base.

CAS 3 (Fig. 8): J.LA.P., 5 anys, bar6. Hipertensi6 endocranial benigna.

Pacient que acudeix al Servei d’Urgéncies perqué presenta, darrera d’un episodi
infeccién previ, un quadre de cefalea i dolor radicular, al qual s’afegeix posteriorment
paralisi facial dreta i paresia bilateral del VI parell. A I’exploracié s’evidencia parésia
bilateral del VI parell, de predomini dret; paralisi facial dreta, de tipus periféric, amb
afectacié de tota la motilitat de 1’hemicara; marxa ataxica i hiporeflexia generalitzada. El
fons d’ull descobreix un papiledema bilateral. Amb la sospita de procés expansiu
intracranial, s’ingresa per a estudi. Durant 1’ingrés es practica EEG i TAC cerebral, amb
resultats normals. La puncié lumbar revela un augment de pressié del LCR (sup. a 48 cm
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Fig. 8, — Cas 3: Paralisi facial dreta completa amb afectaci6 bilateral del VI parell.

d’aigua). El diagnostic s’orienta vers un quadre d’hipertensié endocranial benigna,
d’etiologia desconeguda, i es deixa el pacient en observaci6. Es donat d’alta una setmana
després del seu ingrés, amb recuperaci6 ad integrum de totes les funcions danyades. En els
controls ambulatoris posteriors, als dos mesos, any i mig i tres anys, el pacient s’ha trobat
asimptomatic i sense cap signe de disfuncié neurologica, tret d’una hiporefléxia
generalitzada.

Comentari: Aquest pacient és un exemple de paralisi facial en un context clinic
cridaner i alarmant, amb importants signes d’alteracié neurologica. Com tots aquests casos,
requereix una anamnesi i exploracié apurades, i també la practica de proves
complementaries, que aqui van orientar el diagnostic ver un procés benigne, contrariament
a la impressio que es tenia inicialment. El cas ha merescut publicaci6 a part, amb la hipotesi
diagnostica de variant clinica de la sindrome de Guillain-Barré.?

CAS 4 (Fig. 91 10): A. LL. S., 6 anys, bar6. Astrocitoma quistic de cerebel.
Pacient que acudeix al Servei d’Urgencies perque presenta quadre de cefalea d’unes
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Fig. 10. — Paralisi facial bilateral completa (Cas 4). ‘Ensenya les dents”.

quantes hores d’evolucié. A 1’exploracié clinica s’aprecia marxa ataxica i hipertonia
generalitzada. No altares focalitats neurologiques ni afectacié de parells cranials.

Es practica una radiografia de crani que demostra diastesi de sutures. El fons d’ull
realitzat evidéncia un papiledema bilateral. Es ingressat per a estudi amb la sospita
diagnostica de lesié intracranial ocupant d’espai. Durant el seu ingrés es realitza TAC
cerebral, que demostra una dilataci6é important de tot el sistema ventricular i una imatge
compatible amb astrocitoma quistic de cerebel. S’intervé als cinc dies del seu ingrés i se li
practica exeresi del tumor i implantaci6 de shunt ventriculo-peritoneal. En el curs
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postoperatori es va apreciar marxa ataxica i una alteracié complexa de la motilitat ocular, i
també paralisi bilateral del facial, de tipus nuclear, amb afectacié de la musculatura
voluntaria superior i inferior i dels moviments emocionals. Als sis mesos d’intervencio, el
pacient presentava hipomimia facial bilateral. La ENG no demostrava canvis i la TAC no
objectivava senyals de recidiva.

Comentari: Aquest pacient, que en principi demostrava una patologia neurologica
aliena a la paralisi facial, i secundaria a un astrocitoma quistic de cerebel, pateix
posteriorment una paralisi bilateral postquirtirgica. El tumor envaia parcialment el tronc
cerebral, per la qual cosa I'extirpacié va afectar bilateral els nuclis dels parells cranials VI
i VII. També es tracta d’una paralisi facial nuclear, en aquest cas d’origen iatrogen, per
I’intent d’exéresi completa del tumor.

En el grup segiient s’inclouen aquells processos de localitzacié extracranial que
afecten el nervi facial i produeixen una paralisi periférica tipica.

Fig. 11. — Cas 5: Tumoracié preauricular i paralisi facial esquerra.

CAS 5 (Figs. 111 12): L.P.Z., 1 any, femella. Tumor de parotida.

Pacient que acudeix a la consulta ambulatdria perqué presenta ptosi palpebral
esquerra i desviacié de la comissura bucal cap a la dreta amb el riure i el plorar. A
I’exploracié destaca la ptosi i una afectacié severa de la motilitat voluntaria de I’hemicara
esquerra. La secreci6 lacrimal estd preservada. Es practica una radiografia de penyal
temporal, que resulta normal, i una ENG, que demostra una axonotnesi del tronc principal
del facial. Se cita la pacient a controls ambulatoris periodic. Als 7 mesos de la primera
consulta el quadre clinic romania estable. Una nova radiografia de penyals va resultar
també normal. Mig any després, la nena va empitjorar ostensiblement i va apargixer una
tumoraci6 preauricular. Va ser ingressada per a estudi. Es va practicar una TAC cranial,
que va evidenciar una tumoracié de parotida, mal definida. La ENG persistia amb les
mateixes caracteristiques que 1’anterior. La pacient va ser donada d’alta per iniciativa dels
pares, en no acceptar la intervencié quirlirgica proposada, i es va perdre la possibilitat de
seguiment.
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Fig. 12. — TAC del cas 5. Tumoracio parotidia esquerra.

Comentari: Aquest cas és un exemple de paralisi facial secundaria a un procés
organic, perd que debuta molt abans que les propies manifestacions directes del tumor. Fins
i tot les proves complementaries realitzades inicialment no demostren 1’existéncia d’una
patologia subjacent. Es va haver de seguir ’evolucié de la pacient durant més d’un any fins
que es va obtenir I’evidéncia de I’etiologia de la paralisi.

CAS 6 (Figs. 13 i 14): S.F.G., 7 anys, bar6. Rabdomiosarcoma del conducte auditiu
extern.

Pacient que acudeix a consulta ambulatoria perqué presenta un quadre de dues
setmanes d’evolucié, amb otalgia i paralisi facial esquerra. A la exploracié es destaca una
paralisi facial d’hemicara esquerra amb compromis de la motilitat superior i inferior. La
resta de funcions del facial no van ser registrades. També s’aprecia una parésia de 1’XI
parell esquerre. Es practica una otoscopia que demostra una tumoracié en el conducte
auditiu extern. Es ingressat per a estudi. Es practica una radiografia de mastoides que
evidencia una ocupacié de les cel.les mastoides. La TAC demostra una destruccié dssia de
la mastoides esquerra. Es fa una biopsia de la tumoracié, que resulta ser un
rabdomiosarcoma. Una mes després de la primera consulta es va iniciar quimioterapia. El
pacient va morir al cap de poc temps, malgrat el tractament.

Comentari: Aquest cas presenta una paralisi facial associada a una otalgia intensa
d’evolucié prolongada, la qual cosa va aconsellar la realitzacié d’una otoscopia immediata,
practica que s’ha d’incloure en 1’exploracié rutinaria d’una paralisi facial. La preséncia de
dolor en les fases inicials d’una paralisi sol ser freqiient en les idiopatiques, perd ha de
remetre en pocs dies. La intensitat i la durada de ’otalgia, i també 1’afectacié d’altres
parells cranials, van actuar en aquest cas com un factor d’alarma. D’altra banda, la
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Fig. 13. — Paralisi facial periférica dreta en el cas 6. Facies “de sofriment”.

Fig. 14.— TAC del cas 6. Destruccié del penyal.

presentacié del quadre clinic no diferia massa de la d’un neurinoma de 1’actstic, procés que
també s’ha de descartar en aquests casos.

El grup segiient engloba els processos infecciosos que poden provocar una paralisi
facial: otitis, mastoiditis, encefalitis, meningitis, Guillain-Barré, etc. També s’han descrit
casos associats a processos infecciosos sisteémics, com €s ara el tétanus, triquinosi,
neurosifilis i herpes zoster (sindrome de Ramsay-Hunt),'*!" possibilitats realment molt
rares en la practica pediatrica.
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CAS 7: S. S. M., 6 anys, femella. Paralisi facial per mastoiditis.

Pacient que acudeix al Servei d’Urgéncies perqué presenta un quadre de 24 hores
d’evolucié amb febre, otalgia i paralisi facial dretes. A 1’exploraci6 s’aprecia una paralisi
facial dreta, amb afectaci6 de tota la musculatura de 1’hemicara, tant superior com inferior.
La secrecid lacrimal i el gust estan preservats. L’ otoscopia revela un timpa mat i abombat.
Es practica una placa d’urgéncia que demostra una ocupacié de les cel.lules mastoides i de
les sines paranasals. Amb el diagnostic de mastoiditis s’inicia antibioticoterapia i se cita a
control ambulatori. Es va practicar un EMG que va demostrar una axonomnesi total. En el
control dels dos mesos es va iniciar la millora clinica de la paralisi. Als quatre mesos la
recuperaci6 era completa i la pacient es trobava asimptomatica.

Comentari: Aquest cas correspon semiologicament a una paralisi facial periférica
tipica. La investigacié de la causa és un factor decisiu per diferenciar-la de la paralisi de
Bell. La practica d’exploracions complementaries de rutina (otoscopia i radiologia)
orienten el diagnostic etiologic vers un procés infecciés localitzat.

En un altre grup d’inclou la paralisi recurrent, sigui en forma de dues o més crisis en
el mateix individu, o bé conformat una entitat clinica definida: la sindrome de Melkersson-
Rosenthal. Aquesta sindrome associa, en la seva forma més comuna, la paralisi facil
intermitent amb un edema facial o labial recidivant i llengua escrotal. Sembla ser més
freqiient en el sexe femeni durant les dues primeres decades de la vida, i la seva etiologia és
desconeguda, tot i que sembla existir un component hereditari.?**!

CAS 8 (Figs. 151 16): D. M. T., 7 anys, femella. Paralisi facial recurrent.

Pacient que acudeix a la consulta ambulatoria perqué presenta un quadre d’una
setmana d’evolucié consistent en paralisi facial periférica esquerra amb afectacié de tota la
musculatura de I’hemicara i epifora esquerra. A 1’exploraci6 clinica es confirma la paralisi
i el fons d’ull demostra un papiledema bilateral. Es ingressada per a estudi. Durant I'ingrés
es practica una ENG que reflecteix una degeneracié axonal, i TAC i punci6 lumbar, totes
dues amb resultats normals. S’ orienta el diagnostic com una paralisi idiopatica de Bell, amb
pseudopapiledema. La pacient és sotmesa a observaci6 i tractament amb acid acetilsalicilic
i un complex vitaminic B, i segueix un bon curs evolutiu, per la qual cosa és donada d’alta
al cap d’una setmana del seu ingrés, amb inici de la recuperacié de la funci6 facial. Quatre
mesos més tard, es va objectivar una evident millora clfnica. La repetici6 del fons d’ull i
ENG no van demostrar canvis significatius. Als 11 mesos persistia el papiledema, pero el
EMG havia millorat discretament. Als 13 mesos, la pacient es trovaba asimptomatica, per
la qual cosa va ser donada d’alta definitivament. Als dos anys i mig del primer episodi, la
pacient acudeix altre cop a la nostra consulta per un segon quadre de paralisi facial periféria
esquerra. Es ingressada altra vegada i, tant EMG com el fons d’ull tornen a presentar les
mateixes caracteristiques que en la primera crisi. Llavors es va sol.licitar una TAC de
penyals que va resultar ser normal. Als dos mesos del segon episodi s’apreciava una clara
millora clinica. En I’dltim control practicat, al sis mesos, el EMG també havia millorat, tot
1 que persistia 1’alteracié del fons d’ull.

Comentari: Aquest cas es pot considerar com una paralisi facial recurrent, de causa
idiopatica. La preséncia d’un papiledema en el primer control va aconsellar I'ingrés i la
practica de proves complementaries. Davant la recurréncia del cas, es va sol.licitar un TAC
de penyals, a fi de descartar una possible etiologia organica. La repeticié d’episodis de
paralisi facial aconsella sempre la practica de proves complementaries especials per tal de
descatar defectes anatdomics en el conducte del facial. L’evolucié va demostrar, d’altra
banda, que 1’alteracié del fons d’ull corresponia a un pseudo-papiledema.

Finalment, en I'dltim grup incloem la paralisi facial idiopatica de Bell, la més
freqiient, i de curs generalment benigne. L’estudi electrofisiologic és d’intergs particular a
I’hora d’establir el prondstic en aquests casos.
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Fig. 15. — Paralisi facial periferica dreta en el cas 8. Segon brot.

Fig. 16. — Paralisi facial periferica esquerra en el cas 8. Segon brot.

PARALISI IDIOPATICA DE BELL

Com ja s’ha dit, la paralisi periférica idiopatica és la forma més freqiient de paralisi
facial en totes les edats, per bé que en menor proporciond en la pediatrica. No sembla que
hi hagi una diferéncia significativa entre sexes.

La fisiopatologia no és coneguda. S’ha demostrat 1’aparici6 d’un edema que
comprimeix el nervi contra les estructures dssies del canal de Falopi, sobretot en la primera
porci6, alterant la seva funcionalitat. Tanmateix, la causa d’aquest edema encara no ha
pogut ser demostrada, per bé que s’hi han involucrat factors inflamatoris, virics, etc.

La paralisi sol debutar d’una manera brusca, de tipus periféric, i afecta tota la
musculatura mimica de 1’hemicara corresponent. Solen existir antecedents d’infecci
virica prévia (normalment catarral) o exposicié al fred. El grau d’afectacié és variable, des
d’una plégia completa fins a una debilitat muscular minima que només s’evidencia amb la
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mimica for¢ada i no es demostra en repos.

En I’exploracié neurologica s’aprecia una parésia variable de la musculatura de
I’hemicara corresponent: orbiculars de les parpelles i dels llavis, frontals, etc. En repos es
pot detectar una asimetria facial evidenciable per una diferéncia de la comissura labial i de
la fenedura palpebral. L ull afectat no es pot tancar completament, i apareix el signe de Bell
i una epifora.

Més de la meitat dels pacients poden queixar-se de dolor, generalment a la zona
preauricular, que s’incrementa amb la pressi6 digital. Amb menor freqiiéncia poden referir
també canvis sensitius. La resta de funcions del facial solen estar afectades, per bé que no
€és una constant. Poden referir hiperaciisia i alteracions de la gustacié. La hipofunci6
lacrimal sol estar emmascarada per |’epifora deguda al lagoftalme i la irritacié conjuntival,
i només es pot quantificar mitjangant el test de Schirmer.

Certs factors poden fer-nos alterar el pronostic habitualment benigne de la paralisi de
Bell. Entre aquests se citen la paralisi muscular completa, els canvis sensitius i de les
funcions secretores del facial, i I’aparicié de dolor no auricular o especialment intens i
prolongat.

No sol ser necessaria la practica de proves electrofisioldogiques, si no és que I’evolucié
no sigui l'esperada. L’electromiograma (EMG) i ’electroneurografia (ENG) poden
demostrar graus variables de denervacid, que serviran per ajustar el prondstic i el temps de
guariment. Aquest sol ser complet en aproximadament el 85% dels casos’ i no sol requerir
més tractament que la proteccié ocular.

PROTOCOL D’ACTUACIO DAVANT D’UNA PARALISI FACIAL
A) Anamnesi i exploracié clinica

L’anamnesi i exploracié d’una paralisi facial tenen uns punts basics que han de realitzar-se
rutinariament a fi de localitzar el nivell de la lesi6, descartar la possibilitat d’una patologia
organica i establir el prondstic i el tractament més adequats. Aquests punts s’esquematitzen
a la Taula III.

Pel que fa a I’interrogatori, cal fer @mfasi en el temps d’evolucié de la paralisi, quan i
com es va iniciar, si es va presentar de manera brusca o progressiva i si ha algun
esdeveniment previ que es pogués realcionar amb 1’aparicié de la paralisi (catarros,
traumatismes, exposici6 al fred, etc.). S’ha d’investigar també si els pares o familiars del
nen han notat alguna patologia associada a la paralisi: trastorns de conducta o de
consciéncia, alteracié dels moviments oculars, de la fonacié, deglucié o gust, inestabilitat a
la marxa, tremolor, etc.

Quant a I'exploracié basica de la paralisi, s’ha de valorar primer la apreséncia d’una
asimetria facial en repds. Després han de realitzar-se maniobres que mobilitzin la
musculatura mimica tant superior com inferior: tancar els ulls, arrugar el front, bufar, inflar
les galtes, ensenyar les dents, etc. En nens grandets es pot investigar la motilitat
involuntaria provocant moviments emocionals, com el somriure. En nounats i lactants
s’haura d’aprofitar el plor per valorar la funcié muscular. Es possible valorar amb proves
d’audici6 senzilles 1’aparici6 d’una asimetria o una hiperaciisia en el costat afectat.

Proves més complexes per valorar la funcié del nervi facial sén el test de lacrimacié de
Schirmer, la canulacié de les glandules salivars i proves del gust amb diferents substancies.
Aquestes proves poden ser complicades i la seva indicacié €s bastant limitada en la
investigaci6 de la paralisi facial. Pel que fa a la secreci6 lacrimal, cal tenir en compte que el
costat afectat sol presentar una epifora, que no té relacié directa amb una possible afectacid
de la funcié secretoria del nervi, siné que és secundaria a la irritacié de la cornia i la mala
oclusi6 palpebral. El test de Schirmer es realitza amb unes tires de paper absorbent situat en
el sac conjuntival de tots dos ulls, i es valora al cap d’uns quants minuts la secreci6 lacrimal.
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TAULA III
Protocol d'actuacio

I. ANAMNESI
Temps d’evolucié
Forma de comengament
Patologia associada observada

II. EXPLORACIO CLINICA DE LA PARALISI FACIAL

BASICA: Motilitat voluntaria superior
Motilitat voluntaria inferior
Motilitat involuntaria (emocional)
Audicié (hiperacisia)

COMPLEXA: Secreci6 lacrimal (test de Schirmer)
Secrecid salival (canulaci6)
Gust

III. ALTRES PROVES CLINIQUES

Otoscopia
Palpacio de tragus i fossa estiloide

NEUROLOGIQUES: Altres parells:Fons d’ull
Parells oculomotors
Degluci6, fonacio
Equilibri, coordinacié
Marxes lliure i sensibilitzades

Quant a la investigacié d’altres signes independents de la funcid del facial, cal fer una
palpaci6 de tragus i fossa estiloide per evidenciar punts especialment dolorosos. Es de
rutina la practica d’una otoscopia i un fons d’ull que podrien demostrar masses en el
conducte auditiu o la presenma d’un papiledema. Han d’explorar-se altres parells cranials:
motilitat ocular intrinseca i extrinseca, sensibilitat facial, motilitat lingual, deglucié, etc.
Cal valorar igualment les funcions de coordinacié i equilibri:: Romberg, dismetria,
tremolor, marxa lliure i marxes sensibilitzades (talons, puntetes, tandem, etc.).

Totes aquestes proves cliniques alienes a la funcié del VII parell s6n necessaries per
poder detectar precogment qualsevol signe que orienti el diagnostic vers una patologia
organica causant de la paralisi. En cas de ser positives, hauria d’iniciar-se la practica de
proves complementaries complexes per identificar ’etiologia i valorar les possibilitats
pronostiques i terapéutiques com més aviat millor.

B) Proves complementaries

a) Estudis electrofisiologics
Dins dels estudis electrofisiologics en la paralisi facial perifeérica de la infancia destaquen,
per al diagnostic topografic i diferencial, el EMG convencional i la ENG.?* S6n també itils

per a la delimitacié del tipus i grau de lesid, la qual cosa permetra establir un pronostic
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precis i assentar sobre bases solides la valoraci6 dels assaigs terapeutics.

La ENG té, a més, I’avantatge de ser un metode rapid i poc traumatic; idoni, per tant,
per a I'estudi de pacients pediatrics. Basicament consisteix en la comparacid entre el costat
sa i el paretic del potencial motor evocat de miisculs o grups musculars inervats pel facial
(frontal, orbiculars de les parpelles i dels llavis, etc.) en estimular I’esmentat nervi.
L’amplitud o, més exactament, I’area del potencial obtingut aixi, és directament
proporcional al nombre de fibres musculars activades i, per tant, al nombre d’axons
estimulables.

Quan la lesié subjacent és una neurapraxia, la paralisi es recupera sense seqiieles en
poque setmanes. Si la lesi6 és una axonotmesi, la recuperacio es produird per regeneracié
primaria; i aquesta €s, sovint, incompleta, perquée s’altera I’estructura fascicular del nervi i
molts axons no poden créixer adequament. A més, es produeix sempre un grau variable de
ramificaci6, causa de sincinesies i contractures. Quan es produeix una axonotmesi, el axons
afectats deixen de ser estimulables al cap de cinc o sis dies. D’aquesta manera, al cap de vuit
o deu dies es pot quantificar amb gran fiabilitat el grau d’axonotmesi produit.

Si ’axonotmesi afecta menys del 50% dels axons es produird una recuperacié
completa sense seqiieles en un o dos mesos. Entre un 50 i un 75 per 100 d’afectacié, el
pronostic encara és bo, amb recuperacié sense seqiieles entre el dos i quatre mesos. Quan la
degeneraci6 axonal interessa el 75-90%;, el pronostic és incert i els casos amb major grau
d’alteraci6 es recuperaran lentament i amb seqiieles variables, per bé que els nens solen
tenir molt millor prondstic. Graus d’axonotmesi majors sempre es recuperen amb seqiieles
entre moderades i severes, que poden ser tributaries de cirurgia descompressiva.

En general, atenint-nos a la major freqiiéncia de les paralisis idiopatiques de bon
pronostic, no s ha de sol.licitar aquesta prova sistematicament ni immediatament davant de
tota paralisi facial. S’aconsella, doncs, valorar I’evoluci6 espontania de la patologia durant
una setmana a deu dies, com ja s’ha exposat anteriorment. Si no hi ha hagut cap canvi
favorable durant aquest temps, és indicada la practica d’'una ENG aproximadament cap al
dese dia d’evolucid, a fi d’orientar el pronostic i les possibilitats terapéutiques. D’aquesta
manera obtindrem informacié valuosa sobre la patologia que afecta el nervi i les seves
possibilitats de recuperacid. Segons quines siguin aquestes, s’hauran de fer nous controls
electrofisiologics, com a minim, un mes després.

b) Altres proves complementaries

A larevisio feta per Manning i Adour'' sobre més de 500 pacients, els autors proposen
un protocol de proves complementaries que inclou: estudi radiologic del crani i zona
mastoide, hemograma complet i gliceémia postprandial, audiometria, EMG i ENG,; i, de
vegades, serologies, PPD, electronistagmografia i impedanciometria.

Tots aquests estudis tenen interés quan es tracta de fer un estudi de la patologia del
facial, perd sén excessivament complexos i poc practics en la clinica pediatrica diaria. Aixi,
les proves complementaries de possible utilitat (a part dels estudis electrofisiologics)
només han de sol.licitar-se davant la sospita de paralisi simptomatica. Aquesta sospita ha
de ser provocada per I’anamnesi i exploraci6 clinica, davant d’una evolucié anormalment
torpida, o davant d’una recurréncia dels episodis. La sospita clinica indicara igualment
quines son les proves més (tils en cada cas.

Pel que fa a I’examen del fons d’ull i a I’otoscopia, no les considerem proves
complementaries, vist que han de formar part de 1’exploracié clinica rutinaria que s’ha de
fer davant de tota paralisi facial.

¢) Tractament

Quant a les técniques terapeutiques a utilitzar, cal distingir entre les paralisis
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idiopatiques i les simptomatiques. Aquestes darreres (tumorals, traumatiques, infeccioses)
requeriran un tractament etiologic apropiat a cada cas (quirtirgic, radio i quimioterapia,
etc.), que no discutirem en aquest treball.

Pel que fa a la paralisi de Bell, el seu pronostic habitualment benigne emmascara els
resultats obtinguts en els diferents assaigs terapeutics realitzats. Efectivament, durant les
tres primeres setmanes des del comencament del procés, més del 85% del casos han
demostrat una remisssié espontania,” i aquest percentatge encara és més gran en els
pacients pediatrics. Aquest pronostic fa dubtar de la necessitat d’un tractament, i els
resultats obtinguts en diferents assaigs no semblen demostrar una variacié significativa de
I’evoluci6 esponténia de la paralisi.?’?

Malgrat tot, s’han intentat diverses pautes terapéutiques, amb tractaments
fisioterapics, médics i quiridrgics.

a) Fisioterapia

En la fase aguda s’ha aconsellat 1’aplicacié de calor local, estimulacié electrica o
exercicis davant del mirall, per bé que cap d’aquestes técniques no semblen millorar
I’evolucié espontania de la paralisi.”” En tots els casos, tanmateix, s’ha de realitzar una
proteccid ocular mitjangant ulleres, pegats o medicaci6 topica, a fi de reduir el risc d’una
queratitis per la mala oclusié palpebral.

b) Tractament médic

Tot i que inicialment es va aconsellar la histamina, aquesta ha estat substituida
totalment pels corticoides. Malgrat ser la terapéutica més usada fins ara, les estadistiques
només han pogut insinuar que 1’inici d’un tractament preco¢ amb corticoides (abans del
dese dia des de la instauracié de la paralisi) sembla accelerar el procés de recuperaci6,” per
bé que no augmenta la incidéncia total de guariments a llarg termini.?

Hi ha diverses pautes de dosificacié dels corticoides. Paine? proposa per als nens entre
75 1 150 mg/d de cortisona en la primera setmana. Si no hi ha recuperacié, s’augmenta la
dosi durant la segona setmana. Manning,"' en un estudi també pediatric, suggereix dosis
entre 20140 mg/d de prednisona, i la disminueix progressivament fins a completar vuit dies
de tractament.

Nosaltres, en els casos de paralisi idiopatica controlats a la unitat, no hem instaurat
tractament corticoide, atenint-nos a la seva escassa repercussio sobre la recuperacié de la
paralisi,”’ i també pels possibles efectes secundaris.” Aquesta conducta no ha presentat, en
cap cas, resultats desfavorables que ens hagin obligat a replantejar-nos la nostra actitud.

Finalment, pel que fa a altres tractaments médics, com és ara la vitaminoterapia, en
cap cas no s’ha pogut demostrar la seva utilitat.

c) Cirurgia

Es practica generalment la descompressio del nervi a I’interior del canal de Falopi. La
seva aplicacid, tanmateix, sol ser tardana, donat que s’espera una bona evolucié espontania,
per la qual cosa els resultats de la intervencié son dificils de valorar, perqué sempre s’ha fet
en fases avangades i en casos amb mala evolucio.

Aixd no obstant, els pacients en els quals la ENG demostri una axonotmesi completa
amb una degeneracié axonal superior al 90% sén tributaris de tractament quirdrgic
descompressiu. Aquesta intervencio consisteix en ’obertura i 1’alliberament del facial,
especialment en la seva primera porcid, on es produeix la compressié del nervi edematitzat,
a la zona d’entrada al canal de Falopi on els diametres del nervi i de 1’estructura dssia s6n
practicament iguals. Els resultats publicats* indiquen una millora substancial del grau de
recuperacié en el grup operat, en comparar-lo amb un altre grup control amb similar grau de
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lesié, no intervingut. Aquesta intervencio, tanmateix, s ha de fer a través d’una craniotomia
de fossa mitjana, per la qual cosa no és realitzada sistematicament.

Finalment, hi ha altres técniques quirirgiques, amb finalitat estética, que es fan servir

en el cas de paralisis completes irrecuperables, quan les seves conseqiiéncies constitueixen
un risc d’ulceracié cornial o un handicap en la vida social del pacient.
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