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Sindrome de apex orbitario causado por
mucormicosis orpitocerebral cronica e
iIndolente: reporte de dos casos

*Marin-Méndez Héctor Manuel, * Monroy-Aguirre Diana Esther,
**Rodriguez-Perales Marcos A., *** Caretta Barradas Sergio.

Resumen

Lamucormicosisrinocerebral esun padecimiento de evolucion rapida queinicia en senos paranasalesy/o paladar coninvasion
retrorbitaria. La morbilidad y la mortalidad potenciales dela mucormicosisrinocerebral serelaciona con lainvasion de estructuras
adyacentes, como Orbita, seno cavernoso y cerebro. Existe otra variante, conocida como mucormicosis crénica o indolente,
caracterizada por la presencia de sintomas por mas de un mes antes del diagndstico. Sele ha reportado en pacientes diabéticos sin
que la cetoacidosis sea requisito. La tendencia a permanecer limitada y poco agresiva es caracteristica. Los sintomas nasal es son
sutiles y encaminados a proceso sinusal comdn. Cuando se afecta la 6rbita, la enfermedad puede permanecer localizada incluso
durante semanas.

Palabras clave: pex orbitario, fisura orbitaria, mucormicosis indolente.

Abstract

Rhinocerebral mucormycosis is a suffering of fast evolution that initiates in paranasal sinus and/or palate with retro-orbital
invasion. The potential morbidity and mortality of rhinocerebral mucormycosis are related to invasion of adjacent structures, like
orbit, cavernous sine and brain. Another variant exists, known as chronic or indolent mucormycosis, characterized by the presence
of symptoms by more of a month before diagnosis. It has been reported in diabetic patients without ketoacidosis as requisite. The
tendency to remain limited and little aggressive is characteristic. The nasal symptoms subtle and are directed to common sinusal
process. When orbit is affected, disease can even remain located during weeks.

Key words: orbital apex, orbital fissure, indolent mucormycosis.

Introduccion la afeccion conjunta de ambos contenidos se le conoce
La fisura orbitaria superior es la hendidura formada como sindrome de &pex orbitario, €l cua se caracteriza
por las alas mayor y menor del esfenoides en €l limite por:

posterior de la orbita. Esta contiene las ramas inferior y . Oftalmoplgjia

superior del I11 par craneal, el 1V par craneal (otroclear) y . Ptosis palpebral.

el VI par craneal. Estos pares inervan los musculos . Dilatacion pupilar.

extraoculares, incluido el elevador del parpado superior, . Hiperestesia o hipoestesia en la distribucion de

guetambién contienelasramas nasociliar, frontal, lagrimal V1

de V1, y estructuras vascul ares. e Tumefaccion y proptosis del parpado més
Lafisuraorbitaria se extiende hacia atras hasta el seno disfuncion del nervio 6ptico.

cavernoso. En su trayecto a esta region, sus estructuras se A diferencia del sindrome de épex orbitario, en el

ubican cercadel nervio éptico anivel del 4pex orbitario. A sindrome de fisura orbitaria la vision se encuentra

*Meédico residente del Hospital Central Militar, México. **Jefe del Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital Central
Militar, México. ***Meédico adscrito al Servicio de Otorrinolaringologia del Hospital Central Militar, México.

—


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

Marin-Méndez Héctor Manuel y cols.

AN ORL MEX Vol. 50, No. 1, 2005

preservada, dado que el agujero Optico esta intacto. Las
diversas patologias que involucran esta region dan como
resultado dichos sindromes; puede mencionarse, entrelas
causas mas comunes, aagunas neoplasias (meningiomas,
rabdomiosarcomas) y a los procesos infecciosos
esfenoetmoidales.

La mucormicosis representa una variante especial de
los procesos anteriores. Se distingue por ser una
enfermedad invasiva, poco comun, rapidamente progresiva
y potencialmenteletal. Es producidapor un saprofito dela
clase de los Phycomycetes, del orden de las especies de
Mucoraceae. L os géneros mas frecuentes son especies de
Mucor, de Rhizopus y de Absidia, las cuales pueden
encontrarse en suelo, frutas, alimentos con almidén, polvo,
estiércol y piel de humanos sin patologia

En el microscopio, se observan hifas no septadas, de 5
a 50 micras, que forman un angulo de 90°. Crecen en
ambientes acidos y ricos en glucosa; las mas
frecuentemente ai sladas son las especies de Rhizopus.

Por 1o general, la mucormicosis ocurre en pacientes
diabéticos con cetoacidosis 0 en sujetos con enfermedades
debilitantes cronicas que producen estados cetoaci déticos
o0 algun grado de inmunosupresion.

La variedad clinica mas frecuente es la cerebrdl; le
siguen la pulmonar, la gastrointestinal, la cutanea y
la diseminada. Del tipo cerebral, la méas comudn es la
orbitocerebral, que inicia con un cuadro similar a de una
sinusitis aguda con obstruccion nasal y epistaxis. En la
rinoscopia anterior se observan cornetes palidos e
isquémicos, y mas tardiamente ul ceraciones de la mucosa
y costras necréticas. La invasion de la 6érbita produce
proptosis, edema periorbitario, epifora, exoftaimoplejia,
ptosis, dolor retroocular y ateraciones en la vision, todo
lo cua genera un sindrome de fisura orbitaria superior o
de épex orhitario.

En contraste con la variedad fulminante, la mas
conocida, existe otra acerca de la cual se han reportado
pocos casos. A esta segunda variedad se le conoce como
mucormicosis crénica o indolente, la cual se caracteriza
por la presencia de sintomas durante més de un mes antes
del diagnostico. Sele hareportado en pacientes diabéticos
sin que la cetoacidosis sea requisito. Su tendencia a
permanecer limitaday poco agresivaes caracteristica. Los
sintomas nasales son sutiles y se encaminan a proceso
sinusal comun. Cuando ocurre afectacion de la orbita, la

enfermedad puede permanecer |ocalizada incluso durante
semanas.

Casos clinicos

Caso 1

Paciente masculino de 70 afios de edad con diabetes
delarga evolucion no dependiente de insuling, controlado
con glibenclamida + metformina, que inicia su
padecimiento un mes antes de su ingreso. Muestradebilidad
generdizada, astenia, hiporexia, obstruccién nasal, rinorrea
escasano fétiday ausenciadefiebre. En el cuadro domina
laptosis palpebral izquierda. A las 72 horas de evolucién,
acude con su médico familiar, quien establece diagndstico
de pardlisis facia tipo Bell. El paciente inicia manejo
basado en esteroides a dosis de reduccion.

Enlassiguientestres semanas, su evolucion estorpida,
y su sintomatologia empeora hasta agregarse a cuadro
tosproductivade color amarillo verdoso, poliuria, pérdida
de peso, vomitos y dolor abdomina inespecifico. Ante
ello, acude a Servicio de Urgencias, y en su ingreso se
observan los siguientes resultados: glucemiade471mg/dL,
hiato aniénico elevado y gases arteriales con acidosis
metabdlica, presencia de cuerpos cetdnicos en suero,
hiponatremia, hiperpotasemia, y ausencia de datos de
abdomen agudo.

Dado ese cuadro, se establece diagndstico de
cetoacidosi s diabética, con infeccion de vias urinariascomo
posible factor precipitante. Su manejo se encamina a la
urgencia metabdlica con toma de muestra de cultivos de
orina 'y sangre. Mas tarde, el Servicio de Oftalmologia
valora a paciente y establece diagndstico de pardlisis
completadel tercer par craneal mas pardlisis de los pares
IV, V (ramaoftdmica) y V1. Su agudeza visual esde 20/20
en ambos 0jos. A las 72 horas, el paciente desarrolla
amaurosis izquierda, no obstante la mejoria en todos sus
pardmetros séricos y en su sintomatologia.

Una ulterior valoracion establece sindrome de &pex
orbitario; entonces, realiza nasofibroscopia flexible ante
sospechade mucormicosis. En ella, se encuentran septum
alineado con abundantes costras negras y extensiéon a
cornetes, y escasa secrecion de color amarillo verdoso
proveniente del meato medio izquierdo. Setomabiopsiay
se envia a examen directo con hidréxido de potasio,
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mediante el cual se identifica impronta de mucormicosis.
Luego deello, seiniciamangoconanfotericinaB (1 mg/kg).

La tomografia de senos paranasales y érbita muestra
lesiones ocupativas isodensas a tejido blando con
comportamiento osteolitico en seno maxilar, celdillas
etmoidales y esfenoidales izquierdas con ocupacién de
Orbita y dpex orbitario (Figura 1). Los reportes
hi stopatol 6gicosterminan por confirmar lamucormicosis.

Se realiza cirugia funcional endoscépica de senos

Figura 1. Tomografia computarizada de senos paranasales, con cortes
coronales, en la que se observa ocupacion de ambos senos maxilares,
destruccion total del cornete medio einvasion orbitariaizquierdaatravés
de su pared medial .

paranasales mediante reseccion de la pared media de la
orbita, limpiezade seno maxilar y etmoidectomias anterior
y posterior mas esfenoidectomia.

Laevolucion del paciente es satisfactoriay egresa por
mejoria una semana después de la cirugia. Recupera los
movimientos oculares, pero la agudeza visual no mejora.

Caso 2

Paciente masculino de 72 afos edad con diabetes no
dependiente deinsulinay cuadro clinico caracterizado por
un mes de evolucion con ptosis palpebral derecha,
obstruccion nasal discreta 'y escasa secrecion de color
amarillo verdoso, astenia e hiporexia. Enlavaloracion, €
meédico familiar establece (erréneamente) pardlisis facial
tipo Bell y administra esteroides a dosis de reduccién.
Como es de esperarse, el cuadro clinico empeora en las
siguientes semanas, y a él se agregan diplopia y
disminucion de la agudeza visual.

El paciente acude a Servicio de Otorrinolaringologia

R

paravaoracion desu“ pardlisisfacia”. En el examen, se
encuentran oftalmoplejia derecha, hipoestesia en la
region V1, proptosisy ausenciade percepcion delaluz.
En la nasofibroscopia flexible se detectan lesiones con
aspecto necrotico en septum y cornetes inferiores,
mediosy superiores, ademas de abundante secrecion de
color amarillo verdoso. Se aplica biopsiay se envia a
improntas con reporte de mucormicosis. Latomografia
de senos paranasal es muestraimagen de tejidos blandos
anivel de seno maxilar, etmoidal y esfenoidal derecho,
con datos osteoliticos en la pared medial de la orbita
(Figura 2).

Figura 2. Tomografia en cortes axiales a nivel del apex orbitario que
muestra ocupacion por material isodenso atejidos blandos, y velamiento
de celdillas etmoidales y seno esfenoidal izquierdos.

Se practicaa paciente rinotomialateral con reseccién
total de pared lateral derecha, exenteracion orbitaria,
etmoidectomia y esfenoidectomia. El manejo postope-
ratorio consiste en correccion metabdlica e hidroelec-
trolitica, més aplicacion de anfotericina B (1 mg/kg/dia) y
oxigeno hiperbarico. La evolucion estorpid y al séptimo
dia del postoperatorio se desarrolla trombosis del seno
cavernosoy delaarteriacerebral media, posiblemente por
extension retrograda. El cuadro empeora hasta el
fallecimiento del sujeto.

Discusiéon

Sin discutir €l error heuristico-mental por parte del
meédico general (confundir laptosispalpebral [I11 PC] con
pardlisis facial [VII PC] e iniciar manejo basado en
esteroides), y sin cuestionar si dicho error repercutié o no
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sobreel cursodel cuadro clinico, |os casosde mucormicosis
muestran un comportamiento atipico sobre el cual existen
pocos reportes en laliteratura.

Pese a que ambos pacientes contaban con historias
clinicascasi idénticas, € desenlace de cadauno fuedistinto.
¢Qué habriaocurrido deignorarse el antecedente de ptosis
palpebral un mes antes? Es probable que se hubiera
clasificado a sus respectivos cuadros como tipicos de
mucormicosis rapidamente invasiva. Esto obligaa pensar
gue, posiblemente, la mucormicosis cronica esté
subdiagnosticaday que el acostumbrado cuadro florido de
mucormicosis no sea mas que una fase irreversible de un
cuadro crénico que, asu vez, hacursado con datossinusales
0 con simple obstruccién nasal, datos que no motivan
valoracion por parte de un otorrinolaringdlogo ni tampoco
sospecha de mucormicosis. Diversos articulos refieren
casos de sintomas nasal es meses antes de lainstalacion de
la mucormicosis.

Otro punto de discusion es la acidosis: ¢es causa 0
consecuenciade lamucormicosis? En los casos cronicos,
no es frecuente la asociacion, mientras que en los cua
dros de mucormicosis tipica el paciente presenta un
cuadro de descompensacion de varios sistemas
metabdlicos (glucosa, hidroelectrolitos, sistema
inmunitario y respiratorio con tendencia a estados
acidéticos), un cuadro que bien podria haber
desencadenado la propia mucormicosis. Es éste un tema
para unafutura investigacion.

Al considerar laprobable ocurrenciade unafase de no
retorno, con desencadenamiento de un comportamiento
rapido y letal sobre una fase cronica existente subdiag-
nosticada, seria también véalido preguntar qué otras
especialidades médicas directamente relacionadas con €l
paciente diabético realizan rinoscopia ante presencia de
sintomas nasales, 0 bien cuantos paci entes diabéticoscon sin-
tomas nasales son referidos, en primera instancia, al
otorrinolaringdlogo.

Los autores del presente trabajo sugieren que, ante
sintomas de sinusitis en un paciente diabético, el
meédico general o el internista realicen rinoscopia, sea
en la fase incipiente o en la de costras necréticas
francas. Ello motivara la valoracion por parte del
otorrinolaringélogo: en el primer caso, por falta de
respuesta alos antibioticos, y en el segundo paratoma
de biopsia.

Conclusiones

e Lamucormicosisserelacionacon un gran nimero
de enfermedades caracterizadas por comprometer
el estado inmunitario del paciente, asi como
por predileccién del estado de cetoacidosis (mas
observado en pacientes diabéticos mal contro-
lados).

e Lamucormicosisrinocerebral esun padecimiento
de evolucion rapida que inicia en senos
paranasalesy/o paladar coninvasion retrorbitaria.
La morbilidad y la mortalidad potenciales de la
mucormicosis rinocerebral se relaciona con la
invasion de estructuras adyacentes (6rbita, seno
cavernoso y cerebro).

e Lafisura orbitaria superior es un foramen 6seo
localizado cerca del seno esfenoidal, rodeado
medialmente por el foramen pticoy lateramente
por las alas mayores del esfenoides. Las
estructuras que atraviesan la fisura orbitaria
superior incluyen los nervios cranealeslil, IV, V,
VI y la vena oftdmica. La extension a seno
esfenoidal puede ocurrir por invasion directa,
diseminacion hematégena o extension atravésde
unadehiscenciadseaadquiridao preexistente. La
invasién dela érbita posterior puede generar sin-
drome de la fisura orbitaria superior (SFOS) o
sindrome de apex orbitario.

*  Encasodemucormicosiscronica, lacetoacidosis
no es requisito. La tendencia a permanecer
limitada y poco agresiva es caracteristica. Los
sintomas nasales son sutiles y encaminados a
proceso sinusal comudn. Cuando la érbita es
afectada, la enfermedad puede permanecer
localizada incluso por semanas.

e En ambos casos, el mangjo con anfotericina B
més desbridamiento quirdrgico mediante via
endoscopicaes el tratamiento de eleccion.
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