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Resumen

En los ultimos anos las publicaciones de nifos sin compromiso inmunoldgico con Rinosinusitis Fungica Alérgica
(RSFA) son mas frecuentes, su origen es la respuesta alérgica mediada por hipersensibilidad a diversos agentes
fungicos en las fosas nasales y senos paranasales sin invasion de la mucosa.

Masculino 10 afios, consulta por disminucién de la agudeza visual sin respuesta favorable, tres meses des-
pués se agrega, aumento de volumen del canto interno en orbita izquierda, epifora y empeoramiento de la agudeza
visual, secundaria a rinosinusitis. La TAC mostré en seno esfenoidal masa multilobulada, heterogénea y en fosa
nasal derecha en areas Il y IV de Cottle, el seno maxilar izquierdo ocupado en 95%. Se realizé extraccién quirlrgica
de la misma, el examen histopatolégico evidencio en las tinciones de PAS y Grocott: hifas delgadas septadas su-
gestivas de Aspergillum spp, se dio tratamiento especifico presentacion clinica en la etapa pediétrica se diferencia
del adulto, en que la mayoria de nifios presentan deformidad facial unilateral con el antecedente de enfermedad
rinosinusal crénica benigna.

Palabras clave: Aspergillus spp deformidad facial, rinosinusitis fungica alérgica, tinciones de PAS y Grocott.

Abstract

INTRODUCTION. In recent years, reports of children without immunological compromise with Allergic Fungal Rhi-
nosinusitis (ARSF) are more frequent; its origin is related to the allergic response mediated by hypersensitivity to
various fungal agents in the nasal passages and paranasal sinuses without mucosa invasion.

CLINICAL cAsk. 10-year-old male, consulted for decreased visual acuity without a favorable response, three mon-
ths later an increase in the volume of the internal canthus in the left orbit, epiphora and worsening of visual
acuity, secondary to rhinosinusitis. CT showed a multilobulated, heterogeneous mass in the sphenoid sinus and
in the right nostril in areas Ill and IV of Cottle, the left maxillary sinus being 95% occupied. Surgical extraction of
it was performed, the histopathological examination evidenced in PAS and Grocott staining: thin septate hyphae
suggestive of Aspergillum spp. Specific treatment was given.

coNcLUsION. The clinical presentation in the pediatric stage differs from that in adults, in that the majority of
children present unilateral facial deformity with a history of benign chronic rhinosinus disease.
Key words: Aspergillus spp, facial deformity, allergic fungal rhinosinusitis, PAS and Grocott stains.
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Introduccion

La rinosinusitis fungica alérgica (RSFA) se clasifica dentro
de la rinosinusitis crénica y representa el 5y 10% de ellas.!
Fue descrita por primera vez en 1970 como manifestacion
en la via aérea superior por aspergilosis broncopulmonar
alérgica. Sin embargo, hoy dia, se sabe que dichos padeci-
mientos son entidades totalmente diferentes y que Asper-
gillus sp, es sbélo uno de los multiples agentes etiolégicos
involucrados. La RSFA, generalmente se presenta en adul-
tos y ocasionalmente en nifos inmunolégicamente compe-
tentes, que surge como respuesta dehipersensibilidad tipo
I'y Il, al estimulo fungico en la narina y senos paranasales,
causando acumulo de mucina eosinofilica. 2Su cuadro clini-
co es inespecifico, de evolucion insidiosa y crénica, lo cual
puede condicionar mayor riesgo de complicaciones, siendo
la erosion ésea la mas frecuente con una frecuencia de 20-
30% de los casos, otras son, la extension extrasinusal a or-
bita, tejidos blandos contiguos y sistema nervioso central.®®
En vista de que la sinusitis cronica es motivo frecuente de
consulta de primer contacto y para especialistas, conside-
ramos que la RSFA es un padecimiento que los médicos
que atienden a estos pacientes deben estar familiarizados,
para disminuir las posibles complicaciones que afecten su
calidad de vida.

Se da a conocer el presente caso, para hacer énfasis
en que es una patologia que debe de tomarse en cuenta en
el diagnostico diferencial en sinusitis crénica, ya que al ser
poco frecuente pasa desapercibida y por ello puede generar
complicaciones. Se recalcan los criterios que permiten la
sospecha clinica y el abordaje diagnostico-terapéutico que
estos nifios requieren y referirlos oportunamente a centros
de atencién de tercer nivel.

Masculino de 10 afos, originario y residente de To-
rreén, Coahuila México. Antecedentes de importancia, ha-
bita casa con material perdurable, con todos los servicios
urbanos, ubicada cerca de planta industrial minera, con ex-
posicion constante a 6xido de calcio y polvo, usan sistema
de aire lavado residencial para refrescar el ambiente, con
marcha alérgica desde los 7 afnos (alergia alimentaria, rinitis
alérgica y asma bronquial). Inicia padecimiento en diciembre
del 2020, por alteraciones de la agudeza visual, es valorado
por oftalmélogo quien indica lentes, tres meses después
se agrega, aumento de volumen del canto interno en orbita
izquierda, epifora y empeora la agudeza visual, nuevamente
valorado por oftalmélogo quien sospecha celulitis orbitaria
secundaria a rinosinusitis, solicita Tomografia Axial Com-
putada (Figura 1) helicoidal multicorte de craneo y senos
paranasales que reporta: seno frontal con ocupacién por
densidad similar a tejidos blandos en hemiseno izquierdo
del 50%, celdillas etmoidales anteriores y posteriores ocu-
padas en el 80% de lado izquierdo; en seno esfenoidal se
aprecia masa multilobulada, heterogénea vy, fosa nasal de-
recha en areas Ill y IV de Cottle que contacta con cornete
medio y lamina papirdcea izquierda, seno maxilar izquierdo
ocupado en 95%, ademas se observa discreto realce a la
administracién de medio de contraste, sin datos de erosién
6sea, con desplazamiento del globo ocular. Se documenta
masa tumoral de etiologia a determinar, por lo que se soli-
cita Resonancia Magnética Nuclear (Figura 2) de craneo y
senos paranasales simple y contrastada, en la cual se ob-
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serva en las imagenes ponderadas en T1: lesién dependien-
te de celdillas etmoidales izquierdas con extension a seno
maxilar heterogénea, isointensa con respecto a parénquima
cerebral en regiéon etmoidal y heterogénea e hiperintensa en
su porcion maxilar; en T2: lesion heterogénea e hipointensa
con respecto a parénquima cerebral. Por las caracteristicas
clinicas y de radioimagen se concluye el diagnéstico de
sinusitis maxilo-etmoidal izquierda y poliposis nasosinusal,
inicia tratamiento con amoxicilina méas acido clavulanico y
loratadina-fenilefrina. Es referido al servicio de otorrinolarin-
gologia de este Centro Médico para realizar cirugia endos-
cépica de nariz y senos paranasales. A su ingreso al Servicio
de admisiéon continua Pediatrica, se corrobora aumento de
volumen del canto interno de ojo izquierdo, agudeza visual:
ojo derecho 20/20, ojo izquierdo 20/50 que mejora a 20/30
con agujero estenoscopico, edema de carincula, hipoglobo
izquierdo de 4 mm, desplazamiento horizontal ojo izquier-
do: 2mm, se realiza rinoscopia anterior, observando en fosa
nasal izquierda en éarea Ill y meato medio lesién ocupativa
de bordes definidos, trasllcida, brillante, la cual impide
visualizacion de estructuras posteriores, resto sin datos
patolégicos, estudios preoperatorios dentro de percentiles
normales, perfil inmunolédgico; subpoblacién de linfocitos
con alteracion del indice CD4/CD8 de 1.34, CD4: 611 cel/ml,
CD8: 457 cel/ml, IgE 2070 mg/dL., resto de inmunoglobuli-
nas en percentiles normales, se comenta con el Servicio de
Inmunologia y Alergia quien sugiere vigilancia por la consulta
externa. Por lo que se programa para exploracion quirtrgica
endoscopica. A la exploracion quirlrgica, con los siguientes
hallazgos: fosa nasal izquierda multiples pélipos localizados
en atico y meato medio (Figura 3) los cuales se resecan. En
region etmoidal se aprecia tumoracién de aspecto verdoso,
encapsulada, la cual se extiende del borde anterior del seno
esfenoidal y meato medio al seno maxilar izquierdo. Se lleva
a cabo etmoidectomia posterior, esfenoidotomia, amplia-
cion de ostium del seno maxilar izquierdo y extensién por
antrostomia posterior, del interior de dicha masa se extrae
secrecion mucopurulenta no fétida (Figura 4).

Figura 1.

TAC de craneo y senos paranasales simple y contrastada,
corte axial, ventana para orbita y tejidos blandos. Se aprecia
ocupacion del seno etmoidal y maxilar izquierdo, que con-
tactan con el cornete medio y la lamina papiracea ipsilateral
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Figura 2.

RM craneo simple y contrastada, corte coronal ponderada
en T1. Lesion dependiente de celdillas etmoidales izquierdas
con extension a seno maxilar, con discreto desplazamiento
del globo ocular.

Figura 3.

Fosa nasal izquierda, presencia de neoformaciones pedicu-
ladas de color blanco aperlado concordantes con pdlipos
localizados en el meato medio.

Figura 4.

Se identifica en meato medio, lesién de color verdoso con
aspecto similar a arcilla, sugerente de infeccidon micadtica.
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Figura 5.

100x tincidon Grocott-Gomori: hifas septadas hialinas rotadas
a45°

Accidentalmente debido a la friabilidad del tejido se ocasio-
na fistula de liquido cefalorraquideo en regién etmoidal pos-
terior; por lo que se realiza turbinectomia medial izquierda
y colocacion de esquirla 6sea sobre la fistula, se sella con
colgajo de cornete medio y pegamento tipo Tisseel y se irri-
ga el lecho quirlrgico con anfotericina B. Por el accidente
quirdrgico, ante la sospecha de sinusitis alérgica fungica, se
decide iniciar antifungicos, ceftriaxona, acetazolamida y me-
didas anti-fistula. El examen histopatoldgico de dicha lesién
se evidencié en las tintines de PAS y Grocott: hifas delgadas
septadas en angulo de 45° sugestivas de Aspergillus spp
(Figura 5). Los cultivos se reportaron como negativos. El
paciente fue egresado sin fuga de liquido cefalorraquideo,
en buen estado general, con seguimiento por la consulta
externa hasta el momento con buena evolucién clinica y sin
datos de recidiva.

Discusion

La RSFA, esta clasificada dentro de las rinosinusitis croni-
cas, de acuerdo con los criterios aceptados y validados por
la Academia Americana de Otorrinolaringologia y Cirugia
de Cabeza y Cuello. Su peculiaridad es la persistencia de
sintomas por méas de 12 semanas, su frecuencia se reporta
entre el 5-10% de estos casos. Es una respuesta alérgica
y/o de hipersensibilidad secundaria a la presencia de anti-
genos fungicos y es un proceso inflamatorio benigno, no
invade la mucosa de los senos paranasales, con evolucion
subaguda o cronica, esta Ultima es la que nos ocupa ya que
se presenta en individuos sin alteraciones inmunoldgicas,
rara vez se presentan complicaciones y en circunstancias
especiales invade la base del craneo con el riesgo de mi-
grar al Sistema Nervioso Central y causar la muerte.”®¢ En
los nifios con sospecha clinica de RSFA, debe de realizarse
anamnesis completa, haciendo hincapié en los siguientes
datos; historial de enfermedad sinusal crénica, poliposis na-
sal y alteraciones en la Tomografia Axial Computada (TAC).
Esta patologia ha sido reportada desde ya hace varios anos
en adultos y nifos inmunoldgicamente competentes, sin
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embargo, en estos Ultimos es poco conocida, los escasos
reportes ocurren en adolescentes y adultos jévenes con
edad media de 13 afios, relacion varon/mujer de 1.5 a 2.1.%%
710 La Rinosinusitis Fungica Alérgica y la Bola fungica, son
las dos entidades que estan clasificadas dentro de la Rino-
sinusitis Fungica No Invasiva y se presentan en hospederos
sin compromiso inmunoldgico.” A diferencia de la Rinosi-
nusitis Fungica Invasiva que se presenta en pacientes inmu-
nolégicamente suprimidos e incluye a la Sinusitis fungica
aguda y crénica invasiva y sinusitis granulomatosa fungica
crénica invasiva.

En los nifos con ASFA se han identificado diversos
factores de riesgo de los cuales en nuestro paciente se
observaron los siguientes: originario y residente de la zona
rural desértica y minera, esto conlleva a las personas a usar
estrategias para refrescar y humidificar el ambiente con
“aire lavado”. Hiperreactividad bronquial y rinitis probable-
mente alérgica desde los 5 afos de edad, utilizando mome-
tasona intranasal por intervalos de 3 a 5 meses en forma
consecutiva por mas de 3 afnos, y dicho esteroide condicio-
na sequedad de la mucosa, epistaxis de repeticion, y puede
erosionar la mucosa nasal pudiendo llegar a la perforacién
septal, lo que condicionara la respuesta local al contacto
con hongos circulantes en aerosoles.' '® Su etiopatogenia,
no esta del todo esclarecida, sin embargo, se postula que
es el resultado de una respuesta mediada por hipersensibi-
lidad tipo | y Il por el atrapamiento de esporas flngicas en
el moco nasal o sinusal, sin invadir la mucosa y submuco-
sa de los senos paranasales en pacientes atdpicos, dichas
esporas germinan a hifas generando inflamacién, debido a
que generan estimulo antigénico local, desencadenando
respuesta local de hipersensibilidad tipo |, mediada por IgE,
y es comun encontrarla elevada en suero, la persistencia
de niveles séricos elevados pudiera reflejar el estado clini-
co-alérgico del paciente. Por su parte la hipersensibilidad
tipo Il, esta regulada por complejos inmunes mediada por
linfocitos Th2,2 ™y su interrelacién en la mucosa rinosinusal
es de suma importancia, ya que condiciona inflamacion
cronica secundaria al antigeno fungico, activando a través
de moléculas de sefalizacién intercelular a la Inmunidad
celular, la cual esta mediada por Linfocitos “T" especificos,
los cuales deben poseer moléculas genéticamente histo-
compatible, y que se encuentran localizadas en las cadenas
beta del Complejo Mayor de Histocompatibilidad clase |
HLA-DRB1*1501 y *1503.% '>17 Por otra parte y no menos
importante es la degranulaciéon de mastocitos y eosinofilia
intensa con la subsecuente liberacion de citocinas, desta-
cando la IL-5 y 13, que cumplen la funcién de amplificar el
proceso inflamatorio, lo que contribuye a la remodelaciéon
de la zona afectada, dando origen a la formacién de poli-
pos. El mecanismo inmunopatolégico en la mucosa nasal,
secundaria a las especies de Aspergillus ha sido poco es-
tudiada, sin embargo, se sabe que la inmunidad innata es
la involucrada secundaria a los mecanismos de virulencia y
patogenicidad y lo hacen a través de moléculas y genes lo-
calizados en su estructura, su capacidad de multiplicacion,
facultad de adaptaciéon al estrés, mecanismos de evasién
del sistema inmune. En referencia al fendbmeno alérgico,
se han documentado regiones epitépicas del Aspergillus,
los péptidos alergénicos Aspf1y Aspf34 localizadas en los
patrones moleculares asociados a patdégenos (PMAP), los
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cuales tienen relacion directa con el sistema inmune en el
interior del seno, ya que al anidarse en la mucosa satisfacen
sus necesidades energéticas y desencadenan su reprogra-
macién metabdlica y funcional, lo que permite diferenciarla
plenamente del micetoma rinosinusal, por otra parte, ha
caido en desuso el termino aspergiloma ya que ademas del
Aspergillus, se han identificado diferentes cepas, y la gran
mayorfa de investigadores mencionan al A. fumigatus, co-
mo el méas directamente asociado, seguido del A.flavus,
A. nigery A. terreus.”> 8 '° Las especies de Aspergillus son
saprofitos, ubicuos, cosmopolitas, tiene gran capacidad de
esporulacién, se encuentran en medio ambiente, materia
vegetal en descomposicion y humedad, lo cual puede cau-
sar infeccion en humanos, dicha infeccién la adquiere por
diversas vias, la més frecuente es por la via aérea por aero-
lizacién como lo describe Milosev,?° al inhalar las conidias,
colonizan la mucosa de la via aérea superior de hospederos,
formando parte de su biota, sin embargo, en aquellos con
factores de riesgo como el caso que presentamos, el As-
pergillus desempena el papel de alergeno por medio de sus
péptidos alergénicos y causar Rinosinusitis Fingica Alérgi-
ca. Dicha teorfa, aunque no del todo explicativa, sugiere que
las esporas al llegar a la mucosa nasal por via area generan
dicha reaccion alergénica favoreciendo su multiplicacion y
perpetuar el fendmeno alérgico sin causar invasion tisular,
ademas se asociada, como en nuestro caso a lesiones de
la mucosa nasal por la sinusitis alérgica y uso de esteroides
locales los cuales utilizaba el paciente por largos periodos,
otras alteraciones descritas en diversas publicaciones son
cirugias dentarias, intervenciones quirtrgicas en los senos
paranasales, diabetes, entre otras, las cuales se encuentran
mas relacionadas en el paciente adulto, a diferencia de lo
que ocurre en niflos con inmunosupresion hemato-ontolé-
gicos posquimioterapia o bien aquellos con uso de corticoi-
des crénicos y trasplantados, en quienes la manifestacion
clinica sobresaliente es la fiebre y su rapida evolucién.?'-2?
Igualmente se han descrito otros agentes etioldgicos como
la Curvularia lunata, Alternaria spp, Pseudallescheria boydii,
Exserohilum rostratum, Bipolaris spicifera, Mucor, Fusarium,
Chrysosporium, Rhizopus, Trichoderma

longibrachiatum, dichos agentes causales pueden
ser identificados en cultivos en forma variable, del 23 al
67%.'% 2327 Existe otra teoria, en la que se ha postulado la
asociacion con el mecanismo superantigeno con Staphylo-
coccus aureus, lo cual produce una importante produccién
local de IgE especifica, con degranulacién de mastocitos y
eosindfilos y la sintesis exagerada de mediadores bioqui-
micos de inflamacién, secundario a su reprogramacion in-
munometabdlica y funcional de las células procesadoras de
antigenos locales, lo cual amplifica la respuesta inflamato-
ria, con la subsecuente remodelacion de la via respiratoria,
facilitando de esta manera la colonizacion fingica. 58

Es de vital importancia comentar que llegar al
diagnostico certero al inicio del cuadro clinico es extre-
madamente complejo, debido a que la evolucion clinica
de la ASFA es cronica generalmente ademas del tipo de
hospederos en quienes sucede, por lo que, en extrema-
das ocasiones puede presentar complicaciones mortales
por invasion craneal, ésta se sospecha cuando el paciente
presenta cefalea intensa, signos meningeos o focalizacién
neuroldgica; en nuestro paciente no se documenté dicha
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extension y para que ésta suceda depende que sea el seno
paranasal afectado, el esfenoidal es el mas involucrado® %
Los nifos en quienes se presenta dicha la RSFA el cuadro
clinico es inespecifico con afectacién unilateral hasta en
70% en comparaciéon de los adultos que son del 37%,'"
2 es compleja con evolucion croénica, en ésta Ultima muy
rara vez se llegan a presentar complicaciones graves y en
muy raras ocasiones como es el caso de nuestro paciente
la afectaciéon puede diseminarse a varios de los senos para-
nasales debido al bloqueo del ostium por pdlipos nasales y
por las caracteristicas de la mucina. Sin embargo, hoy dia si-
guen siendo validos los criterios diagndsticos descritos por
Bent y Kuhn en 1994,% %30 quienes los clasifican criterios
mayores y menores, los cuales fueron documentados en
nuestro paciente; adolescente inmunolégicamente compe-
tente, atopias caracterizadas por hipersensibilidad tipo | con
aumento importante de la IgE, poliposis nasal la cual se ha
llegado a observar en el 100% de los pacientes y maxilo-et-
moidal izquierda, asimetria facial unilateral caracterizada por
aumento de volumen del canto interno en érbita izquierda,
diplopia, epifora, proptosis, causados por compresién extra-
sinusal ejercida de los senos hacia la érbita, ocasionandole
aplanamiento malar por la expansion del esqueleto facial,
lo cual se explica por la flexibilidad de la estructura ésea al-
terando todo ello la agudeza visual.”- % 2% Asi mismo de los
estudios de Radioimagen realizados fueron la TAC y RMN
de senos paranasales, en la cual se observé datos com-
patibles con Pansinusitis,estos estudios son los métodos
diagndstico mas importantes.®Las alteraciones observadas
en la TAC Helicoidal Multicorte demostraron ocupacién de
practicamente todos los senos paranasales como una ma-
sa expansiva, sin erosion ésea, por su parte las imagenes
descritas en la RMN son secundarias a las sefales hipo in-
tensas en especial en las secuencias T1 yT2 por el acumulo
de hemosiderina y metales como hierro y manganeso en
la mucina alérgica, secundario a las alteraciones originadas
por el movimiento macromoléculas, generalmente es unila-
teral y asimétrica, igualmente se observé remodelacién sin
erosion 6sea, las cuales se observan hasta en el 56% de los
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casos debido al involucro de las estructuras de las paredes
orbitarias y alteraciones en la fosa craneal anterior, media y
posterior. En los nifios dicha afectaciéon ésea acompanada
de proptosis se observa hasta en el 50% de los casos, de
las cuales el 90% se recuperan totalmente, y cuando se
combinan la TAC y RMN, se observa mayor sensi-especifi-
Cidad_12,34—37

Es importante hacer mencién que durante el desbri-
damiento del techo del seno esfenoidal en nuestro pacien-
te, accidentalmente éste se lesiono, generando una fistula
de liquido cefalorraquideo de bajo gasto, por lo que decidi-
mos administrar Anfotericina liposomal a dosis e intervalos
terapéuticos, dicho accidente probablemente se debié a
que en la RSFA la acumulacién lenta de mucina se asocia a
expansién de estructuras adyacentes de la 6rbita, con des-
calcificacion ésea y pérdida de la arquitectura y, se presenta
hasta en el 50% de los casos, dato que en su momento
nos incliné a sospechar la forma invasiva, sin embargo, el
estudio histopatoldgico realizado no pudo demostrar inva-
sion de la mucosa y submucosa, sin embargo, dentro de
los criterios mayores estéan los histopatolégicos los cuales
son los indicadores mas confiables, estos fueron descritos
por deShazo®, la mucina alérgica obtenida durante la ciru-
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