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EL CASO DE INFECCIOSAS

ENTOMOFTORAMICOSIS SISTEMICA CON
COMPROMISO MEDIASTINAL,PULMONAR
Y PANCREATICO. Informe de un caso y revisién del tema.
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RESUMEN _

e

Se presenta un caso fatal de entomoftoramicosis sistémica en una pactente joven, desnutri-
da, quicn presentd compromiso de ambos pulmones, corazén, esdfago y pancreas. Ef diag-
ndstico se establecié con base en el estudio histolégico postmorten ya que esta entidad por
ser tan poco frecuente, no fue sospechada clfnicamente. En todas las visceras comprometi-
das, sc observé reaccién granulomatosa crénica, la cual estaba centrada sobre las hifas del
hongo; €stas eran aceptadas y aparecfan rodeadas de un material cosindfilo amorfo (feno-
meno de Hoeppli-Splendore). Se resumen brevemente los aspectos clinicos e histopatolégicos
del primer caso informado en el pais de entomoftoramicosis sistémica.
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SUMMARY

A fatal case of systemic entomophthoromycosis is presented. The patient was a young,
undernourished female, who presented involvement of both lungs, heart, esophages and
pancreas. The diagnosis was cstablished on the basis of the postmorten histological studies
as the mycosis was not suspected clinically due to its rarity. In all the organs involved, it was
possible to observe the presence or a chronic granulomatous reaction, which was centered
on hyphal fragments. The latter were aseptated and were sourrounded by an amorphous
cosinophilic material (Hoeppli-splendore phenomenun). The main clinical and
histopathological observations are briefly commented of this, the first case of systemic
entomophthoromycosis published in Colombia.

Key words: Zygomycosis, systemic entmophtoromycosis.
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INTRODUCCION

Las zigomicosis son un grupo de enferme-
dades del hombre y los animales, cuyos
agentes etiolégicos son miembros del filum
zygomicota, en el cual se reconocen dos 6r-
denes (Mucorales y Entomoftorales),
patdgenos para el hombre y los animales.

Entre estos Gltimos se han registrado tres
especies infecciosas: Basidiobolus ranarum,
Conidiobulos coronatus y C. incongruus,
que se encuentran como saprofitos del sue-
lo, detritus vegetales, helechos, algas, heces
de ranas, lagartijas o como parssitos de in-
sectos y arafias (1,2). Su distribucion cs
mundial, aunque la mayor parte de las in-
fecciones se han presentado en climas tro-
picales y subtropicales. Generalmente es-
tos hongos afectan a personas sanas, cn las
quc ocasiona las denominadas entomo-
ftoramicosis, de las cuales las mds comunes
son las causadas por el C. coronatus. Las
lesiones se caracterizan por ser granulo-
matosas, poliposas y se localizan preferen-
cialmente ¢n las fosas nasales y en los senos
paranasales del hombre y del caballo.
Algunas veces s¢ acompafian de extenso
compromiso de los tejidos subcutdneos fa-
ciales (1,2,3,4,5,6). Ocasionalmente, se han
informado casos de enfermedad disemina-
da, de compromiso visceral primario locali-
zado y de formas mediastinales, que de-
muestran ¢l amplio espectro de las mani-
festaciones clinicas de la zigomicosis causa-
das por los entomoftorales (7,8).

El diagndstico clinico, de la forma més fre-
cuente, la rinofacial, no es tan dificil como
el de otras formas de presentacién, las cua-
les pueden confundirse con tumores,
linfomas y otros procesos inflamatorios
como tubcrculosis ¢ histoplasmosis (8).
Hasta ahora sdio la observacion directa del
hongo y su cultivo, permiten identificar el
agente ctioldgico con certeza (1), aunque

es posible diferenciar las hifas de las fami-
lias entomophtoraceae, en los cortes
histoldgicos tefiidos con hematoxilina-
cosina, ya que cllas estin embebidas en un
material eosindfilo caracterfstico (fenéme-
no de Hoeppli-Splendore) que dificulta {a
clara visualizacién de sus paredes pero lla-
ma la atencién al observador (1,9,10).

El prondstico de estos pacientes depende
tanto de la rapidez con que se realice el diag-
noéstico, como de la presencia de una enfer-
medad de base. Un buen nimero de casos
mejoran mediante el tratamiento con
yoduro de potasio, anfotericin B o
ketoconazole (1,6,8).

En el presente informe se presenta un caso
fatal de entomoftoramicosis sistémica, con
compromiso mediastinal, pulmonar y
pancredtico. Se enfatiza que a pesar de la
rareza de esta forma de presentacién, de-
berfa tencrse en cuenta como diagndstico
diferencial de otras entidades.

PRESENTACION DEL CASO

Mujer de 20 anos, residente en Monteria

(Cdrdoba), quien consuité por presentar
desde hacfa cuatro mescs, tos seca y dolor
punzante en regién retroesternal, que au-
mentaba con la inspiracién y se irradiaba a
la espalda. Fue hospitalizada por 12 dfas,
con alguna mejorfa; sin embargo recay6 pos-
teriormente con desmejora del cuadro ini-
cial, disnea y ortopnea. La paciente rclata-
ba ademds, ficbre y pérdida de 18 kilos de
peso en los dos dltimos meses, as{ como
disfagia para sélidos y vomito.

Tenfa el antecedente de embarazo y parto
normales dos meses antes de su hospitali-
zacion.

Al examen fisico se hall6 una paciente en
malas condiciones, caquéctica, con ortopnea
e ingurgitacion yugular a 45°. A la auscul-
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tacion tordcica se encontré un S3, frémito
abolido y estertores crepitantes en los dos
tercios inferiores de ambos hemitorax, con
matidez a la percusion. No se hallaron
megalias. Este cuadro sugirié como diag-
noéstico inicial, pericarditis tuberculosa o
pidgena.

Durante la hospitalizacion la paciente em-
peord, presento sindrome de dificultad res-
piratoria severo con fiebre alta, ictericia y
vémito continuo, por lo que se le realizo
gastrostomia. Un mes después de su in-
greso y tras haber recibido tratamiento
antituberculoso, la paciente fallecio.

Estudios Complementarios: Hemoleuco-
grama: Hb: 12.2gr/dl., Hto: 37.6, sedi-
mentacion de 77mm/hr; leucocitos de
9.800/mm3 con 79% de neutrofilos, 15%
de linfocitos; plaquetas: 484.000/mm3.
Fosfatasas alcalinas de 678 U.I. (normal:
106). ANA negativos, AntiHIV negativo,
hemocultivos negativos, B.A.A.R en espu-
to, negaivo.

Rx de térax: Derrame pleural derecho. In-
filtrados mixtos en ambos campos
pulmonares.

Ecocardiografia: Derrame pericdrdico mo-
derado con calcificacién del aparato
subvalvular. Biopsia del pericardio: Peri-
carditis fibrinosa sin granulomas.

Esofagoscopia: Ausencia de peristaltismo,
estenosis esofdgica. Lesion blanquecina en
la mucosa que sangra al ser desprendida.

Hallazgos anatomopatoldgicos postmorten:
A la necropsia se encontrd en el examen
exterior, el caddver de una mujer mestiza,
caquéctica, con cabello quebradizo vy ficil-
mente desprendible. Habia sonda de
gastrostomia a nivel del hipocondrio iz-
quierdo.

Al examen interior, los hallazgos positivos
fueron los siguientes: A nivel de la cavidad
tordcica s¢ hallé derrame pleural derecho
(1.200 cc de liquido cetrino) y abundantes
adherencias del pulmén izquierdo a la pa-
rrilla costal. En el mediastino se encontrd
extensa fibrosis y multiples adherencias que
comprometian pulmones, eséfago y cora-
zon las cuales hicieron dificil su diseccion.
Los pulmones, cuyas pleuras eran rugosas,
pesaron 900 gr., eran de color violdceo,
indurados, no crepitantes; al corte se ob-
servaron dreas subpleurales de forma trian-
gular, de color caf¢, de 2 cms. de didmetro,
entremezcladas con otras blanquecinas
distribuidas en todo el parénquima (Figura
#1). El corazdén presentaba pericardio en-
grosado, transformado en una densa capa
cicatricial con un espesor de 1 ¢cm, que re-
sistia la diseccion, y que estaba cubierto por
material fibrinoide (Figura #2). Se obser-
vo engrosamiento marcado de las vdlvulas
aortica y mitral. El esofago estaba compri-
mido en toda su longitud por una gran
fibrosis mediastinal, sus paredes eran grue-
sas ¢ induradas y presentaba ulceras la ma-
yor de 3 mm en la mucosa.

Figura 1: Pulmones: Al corte se observaban dreas
subpleurales triangulares y otras blanquecinas
distribuidas en todo el parénquina
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Figura 2: Corazoén: Pericarditis constrictiva. Pericardio
transformado en una densa capa cicatricial,
cubierto por material fibrinoide.

En la cabeza del pancreas se observaba un
drea blanquecina irregular que comprome-
tia pricticamente todo ¢l parénquima.

Los demds 6rganos solo mostraban conges-
tion.

Estudio histolégico: El estudio con
hematoxilina-eosina, revel6 que en todas las
visceras comprometidas habfa reaccién
granulomatosa crénica con células gigantes
tipo cuerpo extrafio, las que contenfan hifas
gruesas, aseptadas, de paredes delgadas y
otras cortadas transversalmente. Estas ul-
timas adoptaban la forma de estérulas va-
cfas y muchas de ellas estaban rodeadas por
un material cosinofilico granular (fenéme-
no de Hoeppli-Splendore) (Figuras #3,4,5).
Las hifas también fueron tefidas con plata
metenamina (Figura #6). Ademas, en los
pulmones se hallaron extensas dreas de
edema e infarto con trombos en los vasos
respectivos, pero sin hifas en su interior.

Diagnostico Final: Entomoftoramicosis
sistémica con compromiso del mediastino,
esofago, pericardio y corazén. Compromi-
so pulmonar bilateral v del pancreas.

Infartos pulmonares y edema agudo del
pulmén.  Desnutricion.

Figura 3: Inflamacion ganulomatosa crénica con
células gigantes multinucleadas y espacios claros
redondeados y alargados correspondientes a cortes de
Ias hifas del hongo, rodeadas por material eosindfilo
granular (fenémeno de Hoeppli-Splendore).
Esotago. Hematoxilina-eosina x 400.

Figura 4: Pulmén: Preparacion histologica que

muestra la reaccién granulomatosa con fragmentos de

hifas y fenémeno de Hoeppli-Splendore.
Hematoxilina-cosina x 400

Figura 5: Pdncreas: Inflamacion granulomatosa y
cortes de hifas del hongo.
Hematoxilina-cosina x 400.
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Metenamina. Detalle x 100

COMENTARIOS

Este caso representa una manifestacion poco
frecuente de entomoftoramicosis sistémica,
en el cual habfa compromiso mediastinal,
pulmonar y pancredtico. La mayoria de los
casos informados en la literatura mundial
corresponden a la forma rinofacial crénica.
En aquellos en los cuales se han obtenido
cultivos, el Conidiobolus coronatus aparece
como el agente predominante de acuerdo a
los informes del continente africano
(Nigeria, Camerun, ¢l Congo) y también a
los del Brasil y Colombia (1,2,4,5,6,13,34).
La infeccién rinofacial se inicia en la nariz
posiblemente como resultado de la
inhalacion de las propdgulas infectantes;
ocurre compromiso de las dreas adyacentes
a nivel del tejido celular subcutdneo. Por lo
general, la enfermedad es bilateral y la masa
indolora pero en expansion, por lo que oca-
siona deformidad de las estructuras faciales
y algin grado de obstruccién nasal.
Usualmente, la infeccién permanece
localizada y tiene poca tendencia a la disemi-
nacion; sin embargo se han informado casos
de invasion laringea (1,5).

No existe correlacién con trastornos
predisponentes y los pacientes son, por lo
demads, sanos (1,4,5,6,7,11,12,14).

Sélo existen algunos casos registrados de
compromiso intratordcico primario, con
afeccion del mediastino, ocasionado por este
tipo de zigomicetos. El primero fue publi-
cado por Gilbert y cols. en 1972, en un nifio
de 15 meses que presentaba masa
mediastinal y el agente etiolégico fue el C.
incongruus (7). Otros casos se han presen-
tado en adultos, uno de ellos en una joven
de 20 afos, aparentemente sana, cuya en-
fermedad fue mortal, similar a la presenta-
da por nuestra paciente pues tenia compro-
miso pulmonar, del eséfago, higado, yeyuno,
ganglios linfiticos y tejido subcutineo (14).
En el Brasil, Coelho Filho y cols, publica-
ron un informe sobre enfermedad
mediastinal y pulmonar con sindrome de
vena cava superior, en una mujer de 29 anos,
a quien inicialmente se le hizo el diagndsti-
co de un linfoma no Hodgkin (8). En esta
ultima paciente al igual que en la nuestra, la
infeccion primaria fue pulmonar, posible-
mente causada por una exposicion masiva a
las propdgulas infectantes presentes en el
aire, con posterior propagacién al
mediastino y demds 6rganos (1,8). En 1990
se publica el caso de una paciente adicta a la
cocaina quien presenté un cuadro de com-
promiso de pulmones, corazén, rinones,
cerebro y piel ocasionado por el
Conidiobolus y mds recientemente
Thomas J. Walsh y cols. informan el caso
de una paciente de 32 anos que tenia un
linfoma linfocitico con transformacién
leucémica y granulocitopenia a quien se le
hizo el diagnostico de zigomicosis con
compromiso del pericardio vy pulmén donde
también se¢ cultivd ¢l Conidiobolus
incongruus (15,16). Por informacion
personal conocemos la existencia de un caso
similar ain no publicado en Santander
(Departamento colombiano)*. Otras

* Licenciada Martha Rincon. Bucaramanga.
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formas raras de infeccién son aquellas ¢n
las que existe compromiso del tracto
gastrointestinal y que han sido ocasionadas
por Conidiobulus y Basidiobulus ssp; al
parccer en éstas, ¢l hongo entra por la mu-
cosa gdstrica v afecta estémago , colon, es6-
fago, ilcon, desde donde puede cxtendcrsc
a vesicula blllar, higado, pdncreas y bazo
(17,18).

En la mayoria de los informes publicados,
los pacientes no presentaban ninguna en-
fcrmedad de base, m trastornos
predisponentes, excepto en los dos tltdmos
casos descritos mas recientementc en la h-
teratura (15,16) Nuestra paciente tenia ¢l
antecedente de un embarazo a término du-
rante la cvolucidon de su enfermedad, ade-
mds de un cuadro de desnutricién crénica,
¢l cual fuc incrementado por la infeccion
micotica.  Sc ha discutido s1 estos
microorganismos SC prcscntan en forma
oportunista; sin embargo, al ser los
zigomicetos comuncs en el ambiente, no es
sorprendente que se encuentren infecciones
incidentales que impliquen a estos agentes
(1,7,14). Es necesario contunuar hacicndo
1nvcst1gac10ncs Zl] rcspccto qllC p(,l'l'l'llt:ll'l
aclarar ¢} papel oportunista de este tipo par-
ticular de hongos.

No fue posible aislar el agente etiolégico de
nuestro caso, ya quc ¢l diagnoéstico de
entomoftoramicosis se establecidé por los
hallazgos de autopsia y las respectivas mues-
tras histopatologicas, en las cuales, s¢ ob-
servé un proceso granulomatoso con célu-
las gigantes y clementos micdticos rodea-
dos por un halo cosindfilo (fendmeno de
Splendore-Hoeppli).  El anterior fendme-
no a pesar de no ser patognomonico de esta
entidad, si ¢s muy caracterfstico de la mis-
ma (1,9,10,17). Adcmas, las hifas no se
observan infiltrando las paredes o invadien-
do los vasos, hallazgo comin en otra de las

zigomicosis, la Mucormicosis (19, 20, 21,
22).

En los pocos casos de entomoftoramicosis
sistémica informados en la literatura, se ha
observado que las manifestaciones clinicas
son inespecificas; por lo tanto, este proceso,
puede confundirse con otras entidades, ta-
les como tuberculosis, tumores malignos y
otras micosis como la histoplasmosis o in-
cluso pucde llegar a pasar de desapercibida
st no se la sospecha clinicamente. Por las
anteriores razoncs, €s importante conside-
rar esta forma de la entomoftoramicosis, a
pesar de su rareza, en el diagnostico dife-
rencial de lesiones que comprometan ¢l
mediastino.  Serfa aconsejable recurrir a la
biopsia para estudios histoldgicos y de cul-
tivo, lo que permitird iniciar prontamente
un tratamicnto adecuado que permita sal-
var fa vida de los pacientes.
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