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Aspergilosis esfenoidal, una sospecha poco habitual

Sphenoid aspergillosis, an unusual suspect

Miguel Alberto Rodriguez P*, Juan R. Benito Navarro®, Eulalia Porras A'.

RESUMEN

La enfermedad aislada del seno esfenoidal constituye sélo el 2%-3% de toda la
patologia sinusal y en la mayoria de los pacientes es de tipo inflamatorio. Asi mismo, es
poco frecuente la invasion fungica de dicho seno esfenoidal en un individuo sano e
inmunocompetente, siendo extremadamente rara en nifios.

Nos planteamos recordar esta patologia haciendo presentacion de nuestra dltima
experiencia y obtener conclusiones para mantener siempre un espectro amplio en
cuanto a los diagndésticos diferenciales a tener en cuenta.

El presente caso clinico expone la experiencia vivida en nuestro centro con una patologia
poco frecuente como es la aspergilosis esfenoidal aislada, con los antecedentes personales,
caracteristicas clinicas, métodos diagndsticos, prondstico y tratamientos 6ptimos.

Presentamos el caso de un varén de 73 afios con historia de cefaleas intensas de
larga evolucion inicialmente sensibles a tratamiento analgésico, de localizacion
retroocular bilateral, y que en los ultimos 2 meses se hacen resistentes al tratamiento y
comienzan a irradiarse a regién naso-frontal derecha con mayor intensidad y con
sonofobia, fotofobia, cortejo neurovegetativo, pérdida de peso, dolor cervical frecuente,
intenso prurito ocular y ocasionalmente visién borrosa. Sin rinorrea, fiebre, ni ningin
otro sintoma propio de un cuadro infeccioso.

Los sintomas iniciales de la enfermedad del seno esfenoidal son poco precisos, de
instauracion insidiosa y cronica, y dificiles de caracterizar. Hasta el 70%, se manifiestan por
alteraciones visuales que generalmente, indican complicaciones inmediatas. Esta asociada a
peor prondstico que en otras localizaciones por la posible extension intracraneal precoz.

Asi, podemos considerar que la aspergilosis fulminante de senos paranasales en
general, y del seno esfenoidal particularmente, representa una importante causa de
morbi/mortalidad en pacientes cuyo estado inmunitario es deficiente, pero actualmente
el patrén de comportamiento de los hongos esta cambiando. Asi se muestra en este
caso en el que el paciente mantenia un sistema inmunitario competente.
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ABSTRACT

Isolated sphenoid sinus disease represents only 2-3% of the total sinus pathology,
and when it is present, it usually has an inflammatory origin. It seldom affects an
immunocompetent person, and it is very rare in children.

Our goal is to draw attention to this pathology introducing our recent experience,
and to draw conclusions in order to always bear in mind a wide spectrum of possible
differential diagnoses.

" Unidad Clinica de ORL. Hospital Universitario Puerta del Mar. Cadiz. Espana.
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We present the clinical experience at our hospital with a rare pathology such as
isolated sphenoidal aspergillosis, reviewing the patient's personal background, clinical
features, diagnosis techniques, prognosis and optimal therapy.

Our patient is a 73-year-old male with long-term intense headache located in the
frontal and periocular regions. Initially, common analgesics were strong enough to
relieve the pain, but eventually it became more and more intense, with no response to
medication. In addition, he presented cervical pain, photophobia, sonophobia, weight
loss, ocular tingling and blurred vision. There was no rhinorrea, fever, or any other
infectious symptom.

Initial sphenoid sinus pathology symptoms are not very precise, with a latent and
chronic set up, and they are also hard to characterize. Up to 70% of patients show visual
disturbances, which generally derive in immediate complications.

Prognosis is worse than in other location because of early intracranial dissemination.

Thus, sphenoid aspergillosis can be considered as being a potentially lethal

disease in immunodeficient patients, but nowadays, fungal behavior is changing.
This was the case here, as the patient remained immunocompetent.

Key words: Aspergillosis, sphenoid sinus, headache, visual loss, meningitis.

INTRODUCCION

La enfermedad aislada del seno esfenoidal consti-
tuye solo el 2%-3% de toda la patologia sinusal,
con un origen en la mayoria de los casos de tipo
inflamatorio’.

Asi mismo, es poco frecuente la invasion
flngica de dicho seno esfenoidal en un individuo
sano e inmunocompetente, siendo extremadamen-
te rara en nifos. Ademas, estd asociada a un peor
prondstico que en otras localizaciones por la posi-
ble extension intracraneal precoz y la consiguiente
meningoencefalitis.

La afectacion por aspergilosis invasiva de una
persona inmunocompetente es rara, aportandose
tan so6lo 17 casos en un periodo de 30 afios en una
de las dltimas revisiones publicadas?®.

Los sintomas iniciales de la enfermedad del
seno esfenoidal son poco precisos y dificiles de
caracterizar. A pesar de las variadas y criticas
estructuras anatémicas, como la arteria carétida
interna, la duramadre o los pares craneales Il, llI,
IV, Vy VI, los sintomas debidos a la afectacion de
estas estructuras son menos frecuentes que otros
menos especificos, entre los que destaca la cefa-
lea‘.

Una vez extendida la infeccion desde el seno, el
control es dificil con antifingicos convencionales y
tratamiento quirdrgico, con una elevada tasa de
mortalidad®. Asi, podemos considerar que la
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aspergilosis esfenoidal es una enfermedad poten-
cialmente letal®.

Posiblemente la infeccion nasosinusal fulmi-
nante  por  mucormicosis en  personas
inmunodeprimidas sea una entidad bien conocida,
mientras que la destruccion masiva de los senos
paranasales por aspergilosis es menos frecuente y
menos sospechada’.

Quizas el uso creciente de corticosteroides,
drogas citotéxicas y otros tratamientos médicos
inmunosupresores, asi como patologias como dia-
betes mellitus, cirrosis hepatica, malnutricion, des-
hidratacién y procesos tumorales, o simplemente
la evolucién en las técnicas diagndsticas y el
conocimiento de la enfermedad, pueden ser los
motivos que explican el aumento de su incidencia®.

Por las caracteristicas anatémicas del seno
esfenoidal, con una menor circulacion de flujo
aéreo en comparacion con el seno maxilar, la
afectacion aislada de aquél es poco frecuente.

Los sintomas de esta patologia son variados:
cefalea, dolor retroocular, diplopia, exoftalmos y
ceguera. El mas frecuente y sintoma princeps es la
cefalea frontal y retroorbitaria, o de tipo vago y
poco definida, que se agrava con ciertos movi-
mientos como tos, caminar, esfuerzos, pudiendo
interferir seriamente en el suefio con una respuesta
pobre a los analgésicos.

Son muy habituales, hasta en 70%, las altera-
ciones visuales que implican a los pares craneales
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I, I, IV'y VI, y que generalmente indican compli-

caciones inmediatas.

La afectacion del nervio trigémino se produce
en el 10%-30%.

Por otro lado, la afectacion nasal no es frecuen-
te, lo cual nos indica que la afectacion esfenoidal
no tiene porqué ser consecuencia de una
rinosinusitis previa®91°,

Una de las principales caracteristicas son la
instauracién insidiosa y cronica, con retraso y
posibles errores en el diagnostico, lo que conlleva
complicaciones  por extensién  secundaria
intracraneal u orbitaria. De esta forma, las compli-
caciones suponen una menor tasa de recuperacion
completa.

Para un manejo efectivo de la aspergilosis
esfenoidal se requiere un diagndstico precoz median-
te pruebas de imagen (TC, RMN, endoscopia), deter-
minacion histopatoldgica, cirugia y antibi6ticos, y en
algunas ocasiones quimioterapia o corticosteroides!.

La disponibilidad cada vez mas habitual de TC y
RMN como métodos de diagnéstico por imagenes,
asi como de la endoscopia nasal, ha permitido un
aumento en la frecuencia de diagnostico de enfer-
medad aislada del seno esfenoidal.

El diagnostico definitivo se realiza mediante
estudios histoldgicos de la mucosa sinusal y/o de
la masa en el interior del seno.

La infeccion flngica de los senos paranasales
por Aspergillus puede manifestarse como:

e Forma aguda fulminante: En pacientes
inmunodeprimidos con alta tasa de morbi/
mortalidad por su extensiéon y diseminacion
hematdgena.

e Forma indolente en inmunocompetentes. Ge-
neralmente originada por Aspergillus y con
asiento en el seno esfenoidal, provocando in-
flamacién cronica, limitada y circunscrita, sin
extenderse a tejidos vecinos.

e Forma micetoma: Sin erosién dsea pero con
esclerosis del hueso que la contiene, y ligera
respuesta inflamatoria.

e Forma alérgica: Cursa como una infeccion cro-
nica en pacientes adultos jévenes inmunocom-
petentes y dtopicos con afectacion nasal por
obstruccion e incluso poliposis™?,

CASO CLINICO

Varén de 73 afios cuyos antecedentes médicos de
interés son: ser ex-fumador, ex-bebedor, haber
presentado una reaccion adversa a carbamacepina
en el pasado, fiebre de Malta hace 25 afios,
espondiloartrosis y ulcus gastrico; y que ha sido
intervenido de apendicectomia y herniorrafia
inguinal. Sin realizar tratamiento actualmente.

El paciente es remitido desde un hospital co-
marcal con historia de cefaleas intensas de 2 afios
de evoluciéon que inicialmente cedian con trata-
miento analgésico, de localizacion retroocular bila-
teral, pero que en los (ltimos 2 meses se han
hecho resistentes al tratamiento y se han comenza-
do a irradiar a regi6n naso-frontal derecha con
mayor intensidad y acompafiadas de sonofobia,
fotofobia, cortejo neurovegetativo, asi como sensi-
ble pérdida de peso, dolor cervical frecuente, inten-
S0 prurito ocular y ocasionalmente visién borrosa.
No se acompafia de rinorrea, fiebre, ni ningin otro
sintoma que haga sospechar un cuadro de caracte-
risticas infecciosas.

La exploracion ORL y neuroldgica realizada
tanto en su hospital de origen como en nuestro
centro son rigurosamente normales.

En cuanto a las pruebas complementarias reali-
zadas:

e Hemograma/bioquimica/coagulacion:
de la normalidad.

e Serologia virica, brucela, espiroquetas, sin ha-
llazgos patoldgicos.

¢ Pruebas tiroideas: Dentro de la normalidad.

e TG craneal: Sin hallazgos patolégicos.

e TG senos paranasales: “Ocupacién y abomba-
miento de seno esfenoidal izquierdo con dis-
continuidad de techo 6seo y pared posterior de
dicho seno”.

¢ RMN: “Lesidn localizada en seno esfenoidal, de
aspecto  redondeado, bien  delimitada,
hipointensa en T2 y hiperintensa en T1. Hay
realce periférico de la lesion siendo compatible
con mucocele esfenoidal sin captaciones pato-
l6gicas intracraneales” (Figura 1).

Dentro

Ante este diagnostico de mucocele esfenoidal,
el centro de origen decide derivar al paciente al
Servicio de Neurocirugia para valoracion de actua-
cion quirtrgica. Durante su estancia se repite TC
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Figura 1. Aspecto de la lesion en RMN.

de senos paranasales y se observa “aumento de
densidad del hueso esfenoidal afectando a ambos
senos esfenoidales, de aspecto algodonoso y com-
patible en primer lugar con displasia fibrosa
esfenoidal. Asi mismo, ocupacion y abombamiento
de seno izquierdo con pared lateral y superior, esta
Gltima practicamente desaparecida por su delga-
dez. En definitiva, hallazgos clinicos y radiol6gicos
compatibles con displasia fibrosa afectando al
esfenoides, con mucocele de seno esfenoidal iz-
quierdo” (Figuras 2y 3).

Dada la persistencia de la cefalea, que se
mantiene con localizacion naso-6rbito-frontal bila-
teral, pero con predominio derecho, y de potente
intensidad que impide el descanso, se inicia terapia
analgésica por parte de la Clinica del Dolor de
nuestro hospital.

En el curso de los dias presenta episodios de
vision borrosa unilateral derecha y ptosis parcial,
por lo que se consulta con los Servicios de Oftal-
mologia y Neurologia. Ambos emiten informes
dentro de la normalidad una vez realizadas sus

Figura 2. Aspecto de la lesion en TAC.
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Figura 3. Aspecto de la lesién en TAC.

exploraciones por lo que se mantiene el diagnosti-
co de cefalea cronica secundaria a mucocele
esfenoidal.

El Servicio de Neurocirugia decide derivar el
paciente al hospital de referencia neuroquirtirgica
para intervencion. Alli se realiza biopsia de la masa
ocupante de espacio en seno esfenoidal, y es
enviada a estudio por el Servicio de Anatomia
Patoldgica. El paciente es dado de alta con leve
mejoria sintomatica, quedando pendiente de infor-
me anatomopatoldgico de la pieza.

Posteriormente el paciente precisa reingreso
en nuestro centro por nueva sintomatologia dolo-
rosa intensay picos febriles, que tras realizacion de
hemocultivos, no dan resultados clarificadores.
Durante este nuevo ingreso se produce ceguera
bilateral, confirmada mediante campimetria, y
ptosis derecha completa, informando el Servicio de
Oftalmologia “amaurosis bilateral por fallo en la
aferencia del par craneal |l de ambos ojos, de
caracter brusco; posiblemente de causa vascular o
compresiva en ambos nervios Opticos. Caracter
irreversible dada la pérdida de vision”.

Por su parte, neurologia informa de “atrofia
Optica de ojo izquierdo. Pupilas isocoricas no
reactivas a la luz. Amaurosis bilateral”.

El informe histolGgico de la pieza es el siguiente:
“mdltiples acimulos constituidos por conglomera-
dos de hifas y esporas con las caracteristicas de

Aspergillus. Se identifican también fragmentos de
mucosa con infiltrados inflamatorios agudos y
subagudos con pequefios focos de polimor-
fonucleares alrededor de los vasos, cuya luz también
estd rellena por dichos hongos. Asi mismo, también
se aprecian actimulos de hongos en muestras de
fragmentos 0seos. Ausencia de elementos de carac-
ter tumoral en los limites de la muestra”.

Una vez conocido dicho informe anatomo-
patoldgico, se contacta con el Servicio de Medicina
Interna, que inicia tratamiento antifdngico con
voriconazol de manera inmediata.

Pasadas 24 horas tras el comienzo de la terapia
antibidtica, el paciente fallece por paro cardio-
respiratorio.

DISCUSION/CONCLUSIONES

La aspergilosis fulminante de los senos
paranasales en general, y del seno esfenoidal en
particular, representa una importante causa de
morbi/mortalidad en pacientes cuyo estado
inmunitario es deficiente, pero actualmente el pa-
trén de comportamiento de los hongos esté cam-
biando, como asi lo demuestra este caso, en el que
el paciente no presenta déficit inmunitario.

El Aspergillus es un hongo disperso por todo el
mundo, con especial intensidad en otofio e invier-
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no, y al cual la mayoria de las personas es inmune.
Estd presente tanto en el ambiente como en el
suelo y la materia organica, y su principal mecanis-
mo de entrada al organismo es mediante inhala-
cién, a partir de la cual inicia un crecimiento
saprofitico, pudiendo convertirse en patégeno bajo
ciertas condiciones anaerdbicas. Asi, personas con
puesto de trabajo expuesto al ambiente, como
jardineros, granjeros, pueden estar predispuestos
a una colonizacién por dicho agente.

El establecimiento de los sintomas en un pa-
ciente por lo general sano, es habitualmente indo-
lente pero incesante y progresivo.

Los sintomas de la afectacion de este seno se
refieren a las estructuras préximas antes que al propio
seno. El sintoma predominante es la cefalea, con
incidencias que varian entre 33%-81%, segln las
series estudiadas. Algunos autores, incluso, establecen
que la cefalea retroocular es tipica de la enfermedad del
seno esfenoidal, al igual que en nuestro paciente*.

La localizacion caracteristica de esta cefalea
estd en relacion con la inervacion del seno
esfenoidal, que deriva de fibras del V, par craneal y
aferencias via ganglio esfenopalatino.

El siguiente sintoma en frecuencia es la afecta-
cion de la visién, pudiendo limitarse a ligeras
pérdidas de campo visual y leves pérdidas de la
agudeza, o bien llegar a producirse una grave
ceguera e incluso amaurosis, asociada a ptosis e
imposibilidad de movilizar el globo ocular. En este
caso los sintomas son secundarios a la afectacion
del nervio dptico y del motor ocular externo, que
ademas es uno de los mas precozmente lesiona-
dos. En general, la afectacion de este drgano
sensorial se cifra en 24%-50%.

La afectacién de las fosas nasales es muy
infrecuente (en algunas series del 4%)°.

El diagndstico de la lesién del seno esfenoidal
se basa en la utilizacion de las técnicas de imagen
(TC y RMN), asi como la endoscopia nasal, obte-
niendo la confirmacion diagndstica siempre con la
histopatologia, que ademds nos informa de la
extension del proceso’.

Las imagenes de TC y RMN nos permiten
conocer informacion detallada que incluye consi-
deraciones anatomicas, extension de la lesién y
destruccion sobre tejidos vecinos.

La utilizacion de la endoscopia nasal nos per-
mite identificar lesiones sutiles en meato medio,
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surco olfatorio y ostium esfenoidal, y la toma de
biopsias de secreciones liberadas por la lesién con
actuaciones terapéuticas precoces y con minima
morbilidad.

Cada vez podemos diagnosticar este tipo de
patologia con mayor prontitud y tratarlas de una
manera mas segura sin afectacion de las estructu-
ras adyacentes que podria comprometer el pronds-
tico®.

El diagndstico diferencial que debemos plan-
tearnos debe incluir las siguientes entidades:
mucormicosis, granuloma de linea media, patolo-
gia vascular, sinusitis fiingica alérgica o lesiones
tumorales de las fosas y senos paranasales®.

En cuanto al tratamiento, no hay consenso, ya
que algunos autores preconizan un abordaje
endoscopico transnasal con el que se realice de
manera efectiva la limpieza sinusal, mientras que
otros prefieren abordaje externo, especialmente
cuando las orbitas estan implicadas.

Existen controversias en cuanto al uso de
anfotericina B tras la cirugia de desbridamiento en
la aspergilosis. Algunos autores prefieren
itraconazol, y otros ambos en conjunto. Actual-
mente en uso creciente el voriconazol.

En cualquier caso, existen series que estudian
los resultados del tratamiento con itraconazol, que
afirman que en el momento en que la infeccion se
convierte en meningoencefalitis, las dosis habitua-
les de este antif(ingico (8 mg/kg/d) no son efecti-
vas y deben doblarse para obtener resultados
aceptables™ s,

Otros estudios afirman que cualquier tipo de
terapia antibi6tica es inefectiva ante esta patologia
una vez que consigue extenderse, de manera que Si
se convierte en intracraneal, la mortalidad alcanza
el 100% sin tratamiento™'8,

Las tasas de recuperacion completa aportadas
en pacientes con enfermedad limitada al seno
esfenoidal y tratados con antibioterapia intensiva y
drenaje quirdrgico alcanzan el 30%.

Esta patologia se plantea como un verdadero
reto tanto para el cirujano ORL como para el
oftalmédlogo y el neurocirujano, los cuales deben
mantener siempre en mente esta posibilidad ante
una cefalea crénica a veces difusa, pérdida de
vision, imposibilidad de movimiento ocular junto a
ptosis, y sabiendo que los sintomas nasales pue-
den estar absolutamente ausentes’.
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