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INTRODUCCION

La osteomileitis de la base del craneo en edad pediatrica es una patologia infrecuente, con escasos
casos publicados en la literatura. La sospecha clinica y radioldgica es esencial para el diagndstico y
el tratamiento antibiotico de larga duraciéon es necesario para la resolucion del cuadro pudiendo ser

necesario un tratamiento quirurgico.

MATERIAL Y METODOS

Se presenta el caso de un nifio de 10 afios que presentd una osteomielitis del clivus por una infeccion
retrofaringea. Se expone el manejo clinico y el tratamiento de esta entidad tan poco frecuente.

RESULTADOS

Paciente de 10 afios de edad, sin antecedentes médicos de interés, derivado desde otro Centro
Sanitario por rigidez de nuca y cefalea por sospecha de meningitis bacteriana. Se realizé analitica
sanguinea donde se observé una leucocitosis con neutrofilia y una PCR de 21 ml/dl, con puncién
lumbar fue negativa. A la faringoscopia anterior se observé un exudado blanquecino a nivel de paladar
blando y ambos pilares amigdalinos como Unico hallazgo resefiable. La palpacién cervical se apreciaba
una adenopatia en area V derecha, de caracteristicas inflamatorias. Se realizé una tomografia
computarizada y una resonancia magnética urgente donde se observaba una coleccion retrofaringea
y prevertebral alta con afectacién del clivus sugerente de osteomielitis (Figura 1). Se intervino
quirdrgicamente de urgencia drenando la coleccion mediante un acceso transoral. En el cultivo crecio
un Streptococo Intermedius. Durante su ingreso presentd paresia del VI par craneal derecho (Figura
2) que le ocasionaba diplopia asi como paresia del IX par craneal que le generaba rinolalia abierta y

disfagia. A los 10 dias se realiz6 una resonancia magnética de control en la que se apreciaba aumento
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de la coleccion prevertebral (Figura 3) por lo que se intervino nuevamente. Se realizé un abordaje
mediante cervicotomia externa drenando abundante material purulento localizado retrofaringeo a nivel
clival. Durante su ingreso y para confirmar la osteomielitis del clivus adicional al absceso retrofaringeo
preclival se realiz6 una gammagrafia 6sea con TC-99 y un SPECT-TC donde se observaba un
incremento patoldgico del radiotrazador a nivel de la base de craneo, localizado en la base de craneo,
incluyendo el clivus, la unién occipito esfenoidal y el cuerpo del esfenoides, compatibles, efectivamente,
con osteomielitis de base del craneo/clivus (Figura 4). Debido a la mejoria clinica, analitica y
exploratoria, tras 46 dias, se decidid hospitalizacion domiciliaria para continuar con tratamiento
intravenoso con metronizadol y ceftriaxona hasta completar 6 semanas y posteriormente continué con
metronidazol intravenoso y amoxicilina oral hasta completar 5 meses de tratamiento. El seguimiento
se realiz6 con resonancias magnéticas periddicas. En la (ltima resonancia magnética de control se
aprecia captacion 6sea en clivus y cuerpo de esfenoides (Figura 5). Debido a que esta captacién puede
persistir durante meses hasta la resolucién completa, se decidié suspender el tratamiento antibiético.
En el momento actual, el paciente se encuentra asintomético. A dia de hoy, continla en seguimiento
por la unidad de Enfermedades Infecciosas de nuestro hospital, asi como por Otorrinolaringologia y

Oftalmologia.

DISCUSION/CONCLUSION

La osteomielitis de la base de crdneo es un proceso infeccioso poco comun y excepcional en los
pacientes pediatricos inmunocompetentes. Normalmente, los casos de osteomielitis de la base de
craneo suelen darse en adultos, en relacién con la otitis externa maligna. Pueden clasificarse de
manera etiolégica en otogénicos y no otogénicos. Estos ultimos suelen proceder de rinosinusitis
agudas o infecciones retrofaringeas?®. La clinica de debut es la cefalea, la rigidez de nuca vy la fiebre,
pudiendo existir alteraciones en distintos pares craneales, lo cual indica la gravedad del cuadro. El
diagnostico microbioldgico es variable en edad pediatrica, siendo mas frecuentes bacterias gran
positivas y gran negativas?. La resonancia magnética y la tomografia computarizada son necesarias
para el diagnéstico. La resonancia magnética tiene mayor sensibilidad y especificidad para la deteccion
de la osteomielitis®. El uso de gammagrafia con Tc%™ 6sea y el SPECT-TC ayudan a la confirmacion
diagnéstica sobre todo para la localizacién anatémica exacta®. Un diagnéstico temprano es necesario
para establecer un adecuado tratamiento, donde la antibioterapia intravenosa entre 6 y 20 semanas es
esencial, ademas de poder requerir intervenciones quirlrgicas para drenaje de abscesos en caso de
estar presentes®. Los escasos casos reportados en la literatura varian en cuanto a clinica, severidad y
etiologia, y la mejor modalidad de tratamiento, asi como la duracion del mismo debe ser individualizada

en cada caso.
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Figura 1. Imagen en corte sagital de RMN ponderada en T1 en la que se observa una coleccion a

nivel del clivus (flecha).

Figura 2. Paciente con paresia de IV par craneal derecho.



Figura 3. Corte axial de RMN en T1 en la que se aprecia la coleccion retrofaringea-prevertebral
(flecha)
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Figura 4. Imagen de gammagrafia 6sea donde aparece captacion del radiotrazador en clivus, unién
occipito-esfenoidal y el cuerpo del esfenoides.



Figura 5. RMN en la que se observa persistencia de la captacion a nivel del clivus compatible con

osteomielitis (flecha).




Ja] s antonr

Boletin de la Asociacion Madrilefia de Otorrinolaringologia

CONCURSO DE CASOS XV CONGRESO DE LA ASOCIACION MADRILENA

SINDROME DEL SENO SILENTE

Asensi-Diaz MM, Rueda-Vega M, Montafia-Frau ML, Lopez-Granados AC, Pasamontes-Pingarrén JA.
Maria Montserrat Asensi-Diaz. mariamontserrat.asensi@salud.madrid.org
ORCID:0009-0002-1840-6132

Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid. Espafia.

Autor de correspondencia: mariamontserrat.asensi@salud.madrid.org

IINTRODUCCION

El sindrome del seno silente (SSS) es una patologia infrecuente caracterizada por una retraccién de
las paredes del seno maxilar. Aunque de fisiopatologia incierta, la hipétesis més aceptada es una
hipoventilacion crénica del seno maxilar.

Clinicamente se manifiesta como enoftalmos e hipoglobo y, caracteristicamente, carece de clinica
nasosinusal asociada. Menos frecuentemente asocia hipostesia malar, lagoftalmos u retraccién del
parpado superior, entre otros. Su diagnéstico se basa en la clinica, exploracién fisica y prueba de
imagen, siendo la tomografia computarizada (TC) de senos la prueba de eleccion.

El tratamiento requiere un abordaje quirdrgico combinado: cirugia endoscépica nasosinusal para
apertura del seno maxilar y, si fuese necesario, elevacion del suelo de la orbita.

Presentamos un caso clinico de SSS visto y tratado en nuestro servicio.

CASO CLIiNICO

Antecedentes personales:

e Sin alergias conocidas.

e Antecedentes médico-quirdrgicos: hipertensién arterial.
Anamnesis:
Paciente de 55 afios de edad, derivada a Otorrinolaringologia por sospecha de sinusitis maxilar

izquierda. Ha sido valorada por Neurologia y Oftalmologia por dolor hemifacial izquierdo asociado a

vision borrosa ipsilateral de semanas de evolucion, en tratamiento con amitriptilina, sin mejoria. La
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exploracién oftalmolégica y neurol6gica descartan hallazgos patoldgicos y se solicita una RMN donde
se aprecian signos de sinusopatia bilateral con especial afeccién maxilar izquierda.

En nuestra consulta la paciente refiere agravamiento de la clinica, asociando ademas presién
retroocular ipsilateral. No obstante, niega rinorrea, obstruccion nasal, hiposmia/anosmia u otra clinica
ORL.

Exploracién fisica:

e Inspeccion facial: ptosis palpebral, enoftalmos e hipoglobo izquierdos. Movilidad ocular
conservada, ausencia de diplopia.

e Palpacion: hipostesia en el territorio de la rama maxilar trigeminal izquierda (V2).

e Rinoscopia anterior: septo recto y cornetes normotréficos.

e Endoscopia nasal: inflamacién a nivel de meato medio izquierdo.

Pruebas complementarias:

La paciente cuenta con una RMN solicitada para estudio de cefalea por Neurologia en la que se informa
de: “..engrosamiento mucoso en ambos antros maxilares, celdillas etmoidales y senos esfenoidales
en relacién con cambios inflamatorios mas significativos en el antro maxilar izquierdo donde se observa
nivel hidroaéreo...” (Figura 1)

Posteriormente, dadas las alteraciones oculares y la afectacion trigeminal se solicita TC de senos. En
este se objetiva “...ocupacién del seno maxilar izquierdo cumpliendo criterios de retraccion con paredes
Oseas adelgazadas, descenso de suelo de orbita izquierdo con enoftalmos secundario, retraccién de
apofisis unciforme y pared posterior de seno con expansion de la grasa infratemporal hacia el seno
maxilar y solucion de continuidad en su cara anterior a nivel y por debajo de nervio infraorbitario...”.

(Figuras 2y 3)

Diagnéstico:

La suma de la clinica presentada, la exploracion fisica y los hallazgos de las pruebas de imagen son

compatibles con el diagnéstico de SSS izquierdo.

Tratamiento:

Se realiza una valoracion conjunta de la paciente con Cirugia Maxilofacial y se plantea un abordaje
combinado nasosinusal y orbitario.

Se realiza cirugia conjunta en un mismo tiempo quirdrgico con abordaje endoscopico consistente en
uncinectomia, antrostomia maxilar, etmoidectomia anterior y posterior y Draft IIA. Posteriormente,
reparacion de suelo de 6rbita mediante abordaje transconjuntival con colocacién de malla a medida.

Evolucién:



La evolucién postquirirgica de la paciente es favorable. Desde el punto de vista ORL, se constata una
mejoria en la flujometria nasal (PNIF) asi como en la valoracién subjetiva funcional de la paciente y
normalizacién endoscopica del aspecto de la mucosa nasosinusal. Desde el punto vista Maxilofacial,
se aprecia correccion de la proyeccién ocular, desaparicion de la clinica hemifacial y recuperacién de

la sensibilidad malar.

DISCUSION

El SSS es una entidad clinica infrecuente, con sélo 276 casos publicados en la literatura hasta 2022.
A pesar de no existir consenso sobre su definicidn, los autores coinciden en un enoftalmos e hipoglobo
progresivos secundarios a colapso de suelo de 6rbita por retraccion del seno maxilar, sin presentar
sintomas nasosinusales.

Pese a que se desconoce su fisiopatologia, se postula como desencadenante la obstruccién del
infundibulo osteomeatal resultado de cirugia nasosinusal, intubacion nasal o de manera espontanea
en pacientes con predisposicion anatémica, entre otros. Este bloqueo del ostium maxilar produce una
limitacién en la ventilacién del seno homénimo. La hipoventilacion conlleva una reabsorcién del aire,
con metaplasia de la mucosa sinusal que comienza a trasudar mucosidad en el interior del seno. El
acumulo de la misma ocasiona una reaccion inflamatoria subclinica que induce una osteopenia con
remodelado 6seo. Todo ello lleva a la retraccién y disminucion del volumen sinusal.

En cuanto a la sintomatologia presentada caracteristicamente estos pacientes no presentan clinica
nasosinusal: obstruccion nasal, rinorrea, hiposmia/anosmia, etc. Sin embargo, enoftalmos, ptosis
palpebral, hipoglobo y alteraciones en la sensibilidad malar son los sintomas mas frecuentemente
referidos. La exploracion fisica de estos pacientes demuestra las alteraciones oculares asociando en
ocasiones en la rinoscopia anterior y endoscopia nasal signos indirectos como desviacion septal,
hipertrofia de cornetes ipsilateral o inflamacion de meato medio.

Para el diagndstico debemos combinar la clinica y exploracion fisica con pruebas de imagen, de
eleccion el TC de senos. En él, veremos los cambios descritos previamente, incluyendo
adelgazamiento y descenso de suelo de 6rbita y retraccidon de paredes de seno maxilar, pudiendo
asociar cambios inflamatorios en su interior.

El tratamiento de esta patologia es quirirgico y se divide en: abordaje nasosinusal para correccion de
la oclusion del infundibulo osteomeatal y orbitario para correccién de suelo de orbita. No existe
unanimidad a la hora de realizar la cirugia en uno o en dos tiempos. Algunos autores abogan por una
cirugia en dos tiempos al constatar que, en ocasiones, con la aireaciéon del seno el enoftalmos puede
resolverse sin necesidad de reconstruccion de suelo de 6rbita. No es el caso del aumento de surco
palpebral superior o hipoglobo que si precisaran una cirugia reconstructiva.

El SSS es una patologia infrecuente que debemos contemplar en el diagnéstico diferencial de dolor

hemifacial con alteraciones estéticas y funcionales orbitarias.
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FIGURAS:

Figura 1: RMN. Sinusopatia bilateral con cambios inflamatorios significativos en seno maxilar izquierdo.



Figura 2: TC de senos. Ocupacién de seno maxilar izquierdo con retraccion de sus paredes y descenso

de suelo de o6rbita.



Figura 3: TC de senos. Retraccidon de pared posterior y expansién de grasa infratemporal a seno

maxilar.
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INTRODUCCION

La otitis cronica colesteatomatosa es una patologia benigna con potencial para la erosién Osea,
destruccion del oido medio y complicaciones extra e intracraneales. En ocasiones puede ser
asintomatica y desarrollarse de manera importante antes de dar signos clinicos, debutando ya en fases

avanzadas. El tratamiento es eminentemente quirlrgico con intencion radical para evitar recidivas,



tanto a medio como a largo plazo. Presentamos el caso de una recidiva tardia de un colesteatoma
gigante intrapetroso, tratado en nuestro centro mediante una cirugia radical con un abordaje
combinado; microscépico y endoscopico.

CASO CLINICO

Antecedentes personales y Enfermedad actual

Paciente de 43 afios con antecedente de aticoantrostomia hace 30 afios por un colesteatoma atical
izquierdo, diagnosticado tras un episodio de paralisis facial. Desde entonces, ha presentado una

hipoacusia progresiva izquierda, sin otros episodios de paralisis facial, otorrea ni vértigo.

Exploracion fisica y Pruebas complementarias

La otoscopia izquierda mostraba un conducto auditivo externo estenético en fondo de saco, sin otorrea.
La otoscopia derecha fue normal, asi como la funcién facial.

Presentaba una hipoacusia izquierda mixta moderada-severa con una discriminacion que alcanzaba
el 100% a 90dB. El oido derecho era normoacusico.

El TC y la Resonancia Magnética mostraba una lesién del oido medio izquierdo, con extension
mastoidea completa (incluyendo la regién hipotimpanica), heterogénea e hiperintensa en T2 con
marcada restriccion de la difusién, compatible con colesteatoma. Existia una solucién de continuidad
con la articulacién temporomandibular y en el tegmen timpani. Mostraba infiltracién del seno sigmoide
por ocupacién, expansiéon del foramen yugular, desplazando los pares craneales y destruccion ésea

con impronta sobre el hemisferio cerebeloso con extension a la fosa temporal supracigomatica.

Fig. 1 TC pefascos corte axial.



Fig. 2 RMN que muestra colesteatoma intrapetroso (a) T1 coronal (b) T1 axial (c) T2 axial (d)
Secuencia de difusion en coronal

Tratamiento quirdrgico

Comenzamos con un abordaje retroauricular con un colgajo muscular en T. Se realiz6 una
petrosectomia subtotal conservando el bloque laberintico y el nervio facial. Con tejido muscular
autélogo, se bloqued la trompa de Eustaquio. Se realizdé un fresado de las celdas retrofaciales y la
regién infrabulbar, alcanzando la arteria carétida interna y el bulbo de la yugular, via infracoclear.

Se consiguié la reseccidbn macroscépica completa del colesteatoma infralaberintico retrolaberintico
extendido hasta el clivus. Se utilizé6 apoyo endoscépico con una 6ptica de 30° para la exéresis de la
region medial al nervio facial, pr6ximo al agujero estilomastoideo. Se obliteré la cavidad con grasa

abdominal y cierre por planos.

Evolucion
El postoperatorio fue favorable, dandose de alta hospitalaria el tercer dia. No present6 ningin grado
de paralisis facial. La anatomia patol6gica confirmé el colesteatoma. A los 4 meses de seguimiento no

ha presentado otras complicaciones.

DISCUSION

El colesteatoma intrapetroso es una patologia infrecuente, con una incidencia estimada de entre el 4 y
9% de todas las lesiones del hueso temporal. Invade de manera gradual el laberinto 6éseo y erosiona
el 4pex petroso y la base de craneo lateral, pudiendo alcanzar hasta el conducto auditivo interno y el
angulo pontocerebeloso. Su extensién y potencial afectacién de estructuras como el nervio facial, la
capsula 6tica, la arteria carétida interna, el seno sigmoide o la duramadre, pueden ocasionar un dafio
funcional severo y afectar gravemente a la calidad de vida del paciente.

Para el diagndstico, es trascendental la historia de otorreas de repeticion y cirugias previas, episodios
de vértigo o de paralisis facial. También es imprescindible la radiologia, teniendo ademas un papel

fundamental para la planificacion quirargica. El TC de alta resolucion del hueso temporal muestra los



limites de la erosién 6sea y su extensién al oido interno, la fosa craneal media y posterior o al agujero
rasgado posterior y al clivus, como en nuestro caso. La RMN con contraste se debe solicitar de manera
rutinaria, que ademas de diagnosticar la presencia de complicaciones intracraneales, permite controlar
la afectacion de sistema vascular como seno sigmoide o el bulbo de la yugular, especialmente
importante cuando sea necesario su cierre. En secuencias de difusién, muestra restriccion de la misma,
lo que lo diferencia de otras lesiones benignas como granulomas de colesterol o schwannomas.

El objetivo del tratamiento implica una cirugia de resecciéon completa de la lesion, disminuyendo el
riesgo de recidiva al maximo. Si la cirugia primaria conlleva un reto para el cirujano, las revisiones
quirargicas en recurrencias suponen una dificultad afiadida, con el peligro que ello conlleva para el
paciente. Algunos de estos pacientes con lesiones extensas, no presentan déficit facial preoperatorio
ni otros déficits nerviosos, por lo que la cirugia puede potencialmente disminuir de manera importante
su calidad de vida. El fin es lograr el equilibrio entre la radicalidad y la menor morbilidad posible.

La eleccion del abordaje se debe realizar basdndose en la localizacion y extension de la lesion, la
audicion y la funcion facial preoperatoria. Debe garantizar el control de estructuras como el bulbo de la
yugular, la arteria carétida y exponiendo de forma completa la lesién para evitar residuos y con ello,
recidivas.

A pesar de la iluminacién, la magnificacion y la vision tridimensional que ofrece el microscopio, éste
tiene algunas limitaciones. Especialmente la posibilidad de no detectar restos de matriz en espacios
angulados o de dificil acceso, aumentando el riesgo de recidiva o recurrencia. La combinacion del
microscopio con el endoscopio, con Opticas con distintos grados de angulacion, es una herramienta
cada vez més utilizada en la literatura. Entre sus ventajas esta la excelente visién de todos los &ngulos,
como el receso infralaberintico, para evitar dejar restos de matriz y evitar recurrencias. Ademas, puede
ayudar en la diseccion de estructuras nerviosas, aumentando posibilidades de mantener su integridad

como para el nervio facial o en la diseccién de la duramadre, evitando fistulas de LCR postoperatorias.

CONCLUSION

En la otitis crénica colesteatomatosa es de vital importancia el seguimiento posterior al tratamiento
quirargico, dado su potencial riesgo de recidiva. Actualmente, la disponibilidad de realizar RMN con
técnicas de difusién ha supuesto un importante cambio en el seguimiento de estos pacientes, ya que
su elevada sensibilidad para detectar pequefias recurrencias ha permitido evitar cirugias de revisién o
“second look” tradicional. En nuestro caso el seguimiento se realiza mediante controles periédicos en
consulta cada 3 meses en este primer afio y la programaciéon de una RMN de control a los seis meses
de la cirugia. Es vital mantener una actitud vigilante en estos pacientes, o de lo contrario, nos podemos
encontrar recurrencias a largo plazo que requieran abordajes quirirgicos de una magnitud muy
superior. En casos seleccionados, el apoyo endoscépico combinado con el microscépico, pueden ser
de gran ayuda para evitar la persistencia de resto completando una cirugia radical y evitar

complicaciones, sobre todo en casos complejos.
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PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un vardn de 78 afios que acude a urgencias hospitalarias por dolor en
la pirdmide nasal de un mes de evolucién, afiadiéndose fiebre franca los Ultimos dias sin otra focalidad

que la justifique.

El paciente niega habitos tdxicos salvo consumo de tabaco en el pasado, tampoco refiere
abuso de sustancias. Es natural de América del Sur, donde ha viajado recientemente. También ha
visitado Qatar hace unas semanas. Trabaja como veterinario y es usuario crénico de vasoconstrictores
nasales. El paciente sufrié en el pasado un linfoma folicular, ya en remision; pero en ese momento se

encuentra en tratamiento con rituximab por un nuevo linfoma B, esta vez de células grandes.

En nuestra exploracion fisica, se evidencia dolor en el dorso y vestibulo nasal y labio superior.
Se observan unas lesiones ulceradas con bordes necréticos en el suelo de la fosa nasal derecha, a
nivel del vestibulo, y en el surco gingivolabial, con comunicacién entre ellos. La rinoscopia anterior y la
nasofibroscopia muestran una perforacién septal amplia, asi como abundantes costras mielicéricas y

malolientes. La identificacion de estructuras anatémicas en las fosas es imposible (figura 1).

Como prueba complementaria inicial se solicita una analitica sanguinea, que revela una leve
neutropenia y una proteina C reactiva de 39mg/L. También se realiza una TC facial, que muestra un
aumento de partes blandas en la piramide nasal que se extiende hasta el espacio bucal izquierdo, asi

como una coleccién de 6x10mm que erosiona los huesos palatino y maxilar.
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Con estos datos, se establece el diagnéstico sindromico de lesion destructiva de la linea media
nasal. La principal sospecha etioldgica es la infecciosa. El paciente esta inmunodeprimido por el
rituximab, tiene una profesion con contacto con animales y ha estado recientemente de viaje en lugares

exoticos; por lo que no se pueden descartar etiologias como micobacterias, lepra, leishmaniasis, etc.

Por otro lado, el propio linfoma B que ya padece el paciente podria haber recidivado en esta
localizacion anatémica. También deberian considerarse otras neoplasias tanto hematolégicas como

sélidas, de nuevo favorecidas por la pérdida de inmunocompetencia en el paciente.

Aunque improbable por la edad, también se incluyeron en el diagndstico diferencial

enfermedades autoinmunes como la granulomatosis con poliangeitis, la sarcoidosis o el lupus.

Se prosigue el estudio con toma de biopsia y cultivos de la mucosa nasal (bajo anestesia local).
Se solicitan ademas téxicos en orina y serologias virales, de hongos endémicos y de bacterias atipicas;
asi como estudio de autoinmunidad (ANCA, ANA, enzima convertidora de angiotensina). Al estudio de
imagen previo se afiade un PET-TC. Mientras se espera el diagnéstico, el paciente es manejado de
forma empirica con antibioterapia (levofloxacino 500mg/12h y clindamicina 600mg/8g) y corticoterapia

(metilprednisolona a mg/kg con posterior pauta descendente).

Las serologias son negativas en su totalidad salvo para los virus de herpes simple, Ebstein
Barr y hepatitis A, que son positivas en IgG. La autoinmunidad resulta también negativa. No se
encontraron téxicos en la muestra de orina. Los cultivos de las muestras nasales resultaron positivos
para flora saprofita. En el PET-TC se aprecia Unicamente captacion de la lesion local ya conocida, sin
poder determinar la naturaleza de ésta. La biopsia tomada con anestesia local muestra necrosis tisular

sin otros hallazgos.

Tras la negatividad de todas las pruebas, biopsia incluida, se decide realizar una segunda

biopsia en quiréfano bajo anestesia local. Esta muestra tampoco aporta resultados especificos.

Pasan los dias, el diagndstico no se determina y la exploracion fisica del paciente empeora,
con aparicién de signos de fistula cutanea en el dorso nasal y una Ulcera en el paladar duro (figura 2).

La antibioterapia se escala a meropenem 1g/8h y se afiade profilaxis antiinfecciosa.

La no obtenciéon de un diagnéstico claro hace decidir al equipo la toma de nuevas biopsias con
una mayor obtencién de tejido, esta vez bajo anestesia general. Algunas de estas muestras muestran
de nuevo necrosis y tejido de granulacién, pero otras resultan diagnésticas para linfoma T/NK nasal
(figura 3).



El paciente es remitido a Hematologia e inicia tratamiento con quimioterapia y radioterapia,
gue se encuentra realizando hoy en dia. No obstante, la enfermedad persiste evolucionando
negativamente (figura 4).

DISCUSION

Las lesiones destructivas de la linea media nasal son actualmente un reto diagndstico para el
otorrinolaring6logo, si bien no hace tantos afios el desconocimiento de sus causas hacia que
constituyesen una sentencia de muerte (“granuloma letal de la linea media”). Hoy en dia sabemos que
el diagnéstico diferencial es vasto e incluye etiologias de indole neoplasica, infecciosa, autoinmune y
toxica, entre otras (1-3).

El diagnoéstico diferencial de las lesiones destructivas de la linea media nasal se inicia en la
anamnesis (pais de origen, consumo de toxicos, sintomas sistémicos...), puesto que la exploracion
fisica es similar independientemente de la etiologia. Ciertos datos de laboratorio pueden aportar
grandes pistas sobre la etiologia, como los marcadores de autoinmunidad, la determinacién de téxicos
en orina y las serologias de virus, bacterias atipicas hongos endémicos. Las pruebas de imagen nos
orientan sobre la extensidn de la destruccion y el alcance de estructuras nobles, pero apenas aportan
datos sobre la etiologia de la lesion. El diagnostico definitivo lo aporta el estudio histolégico e
inmunohistoquimico de la lesion, si bien los resultados no concluyentes son frecuentes. Una orientacion
diagnostica adecuada y la toma de varias muestras (a veces en varias ocasiones) facilitaran este

proceso (1-3).

El linfoma T/NK nasal es una entidad de reciente descripcion debido a su dificil diagnéstico
anatomopatolégico, practicamente dependiente de las técnicas de inmunohistoquimica. Se estima que
un porcentaje considerable de lesiones destructivas de la linea media nasal antes consideradas
idiopaticas se corresponderian con esta etiologia en la actualidad. Esta neoplasia se caracteriza por
su caracter extranodal y por su evolucion subaguda y necrotizante debido a la angioinvasién por parte
de los linfocitos T neoplasicos. Afecta de forma tipica a varones de mediana edad y se relaciona
intimamente con el virus Epstein Barr, de ahi su mayor prevalencia en Oriente Medio y Sudamérica.
La supervivencia a los cinco afios es del 70% y no llega al 50% en estadios avanzados. El tratamiento
se basa en la radioterapia y la quimioterapia, reservandose la cirugia para el diagnéstico de la

enfermedad o con fines paliativos (4,5).



Figura 1: exploracion fisica del paciente el primer dia de ingreso. Se aprecian signos inflamatorios en el
dorso nasal (A), asi como una Ulcera en el surco gingivolabial (B). Esta Ulcera se comunicaba con el
vestibulo nasal.

Figura 2: empeoramiento de la exploracion fisica del paciente a los 15 dias del ingreso, con aparicion de
fistula cutdnea en dorso nasal (A) y una lesién ulcerosa en el paladar duro (B).

-

Figura 3: histologia e inmunohistoquimica de una de las biopsias diagnésticas del paciente. Se muestra
presencia de linfocitos en la tincion hematoxilina-eosina (A), asi como la expresion del marcador CD45 (B) y
de EBER (C), caracteristicos de los linfomas T/NKy la relacién con el VEB respectivamente.



Figura 4: progresién de la necrosis de la piramide nasal a los dos meses del diagndstico pese al tratamiento
con quimioterapia y radioterapia.
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INTRODUCCION

El melanoma nasosinusal es una enfermedad poco comun, que se corresponde con menos del 1% de
los melanomas y hasta el 4% de los tumores malignos nasosinusales. Es un tumor agresivo con muy
mal prondstico independientemente del tratamiento seleccionado.

Los datos publicados en la literatura de supervivencia en los 5 primeros afios varian entre un 6 y un
35%, con una supervivencia media que no excede los 3 afios.

La reseccion quirdrgica con margenes libres es el tratamiento de eleccion del melanoma nasosinusal.
La radioterapia adyuvante parece mejorar el control locorregional aunque no ha demostrado tener un
impacto en la mejoria de la supervivencia global.

CASO CLINICO

Anamnesis

Paciente mujer de 82 afios que acude a consultas externas de Otorrinolaringologia derivada del Médico
de Atencion Primaria por sensacion de obstrucciéon nasal izquierda, rinorrea acuosa de fosa nasal

izquierda, hiposmia y epifora de 3 meses de evolucién.

Antecedentes personales
-Alergia a estreptomicina.
-Enfermedades previas: Hipertension arterial.

-No antecedentes familiares de interés.

Exploracion fisica
-Rinoscopia anterior: Desviacion septal derecha con presencia de masa en fosa nasal izquierda.
-Endoscopia nasal: Fosa nasal izquierda totalmente ocupada por tumoracién marronacea que desplaza

septum nasal, aparentemente no infiltrado.
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Pruebas complementarias

-TAC y RM de senos paranasales: Proceso neoformativo en fosa nasal izquierda que se extiende hacia
la coana ipsilateral, alcanza también la coana contralateral y afecta a la rinofaringe. En sentido craneal
invade las celdillas etmoidales. Sin signos de extension intraorbitaria o intracraneal (Fig. 1)

-Biopsia masa de fosa nasal izquierda: Melanoma intranasal

-PET-TAC oncoldgico FDG-18: Ocupacion de toda la fosa nasal izquierda por una tumoracién con
densidad de partes blandas intensamente hipermetabdlica (SUV 10.31) que se extiende sin solucion
de continuidad desde el vestibulo nasal hasta el techo de la rinofaringe (ocupando en su mayor parte,
produciendo una disminucion del calibre de la via aérea superior) y condiciona cambios liticos en los
cornetes ipsilaterales y las paredes nasales 6seas. Se extiende a la coana contralateral. No se detectan
ganglios cervicales de tamafio patologico. No se ven signos de afectacién metastasica pleuropulmonar

ni ganglios hiliomediastinicos, axilares, ni mamarios internos de tamafio patoldgico.

Diagnostico: Tumoracién fosa nasal izquierda-melanoma intranasal

Tratamiento

Se realiza exéresis de melanoma de fosa nasal izquierda mediante abordaje combinado
paralateronasal y endoscoépico.

Se lleva a cabo una exéresis completa de la tumoracion y toda la mucosa adyacente de fosa nasal
izquierda mediante abordaje abierto tras incision de Weber Ferguson y cirugia endoscopica endonasal.
Se realiza una osteotomia de hueso nasal propio y apofisis ascendente de hueso maxilar superior
izquierdos para lograr una exposicién completa de la tumoracion.

Durante el abordaje endonasal, con el objetivo de extraer la pieza quirdrgica y disminuir el sangrado
intraoperatorio, se ligan la arteria etmoidal anterior y el pediculo esfenopalatino izquierdos. Se coloca
un taponamiento nasal en cada fosa. (Fig. 2)

Se logra una extraccién de la tumoracién endonasal izquierda completa en varios fragmentos, que se
envian a Anatomia Patoldgica para posterior analisis: la primera de ellas se etiqueta como “tumoracion

fosa nasal izquierda” y la segunda “margen superior de hueso propio izquierdo”. (Fig. 3)

Evolucion

La paciente presenta una buena evolucion clinica post-operatoria, por lo que es dada de alta del
hospital con seguimiento en consultas externas.

El estudio anatomopatolégico confirma que nos encontramos ante un melanoma mucoso nasal con
infiltracion focal del hueso esponjoso y cortical remitidos en la pieza. La segunda muestra (“margen
superior de hueso propio izquierdo”) se informa como mucosa respiratoria sin evidencia de malignidad.
Se presenta el caso de la paciente con los resultados de la Anatomia Patoldgica en Comité de Tumores
de Cabeza y Cuello, tomando la decision conjunta con equipo de Oncologia y Oncologia Radioterapica
de no administrar Radioterapia ni Quimioterapia a la paciente.

Se continla seguimiento de la paciente en consultas externas de Otorrinolaringologia mediante

controles endoscoépicos y radiolégicos (RM).



(Fig.4y5)

En el control endoscépico a los 27 meses de la primera intervencién se visualiza una tumoracién en el
suelo de la cavidad nasal derecha mediante control endoscépico, por lo que se realiza TAC con
contraste pre-quirargico, que es informado como masa nasal captante (tamafio aproximado de
26x21x20mm) compatible con rediciva de melanoma nasal intervenido. Aaparente base de
implantacion en mitad posterior del suelo de hemifosa derecha y meato inferior. Dicho tumor condiciona
una remodelacion sin erosion del hemipaladar duro derecho. En sentido craneal la masa alcanza un
plano inmediatamente inferior al ostium esfenoidal, sin signos de infiltracién ésea asociada.

Se decide realizar una segunda intervencion (en este caso exclusivamente por CENS), mediante una
reseccién completa de la tumoracién rodeada de tejido sano en suelo de fosas y pared posterior
posterior de senos maxilares. Se reseca un margen amplio de paladar blando y mucosa de ambas
trompas de Eustaquio, quedando expuesto la porcién 6sea y cartilaginosa de dichas trompas. Se
decide coagular la arteria nasal posterior lateral derecha. Se deja un taponamiento bilateral.

La anatomia patolégica de la pieza es informada como melanoma mucoso con margenes de reseccion
libres. En el momento actual la paciente continla en seguimiento en consultas externas de
Otorrinolaringologia sin signos de recidiva (30 meses tras la primera intervencion y 4 meses tras la

segunda). (Fig. 6)

DISCUSION

El melanoma endonasal es una rara y agresiva tumoracién que se origina en los tejidos pigmentarios
de la nariz y los senos paranasales.

Los sintomas que aquejan estos pacientes suelen ser obstruccién nasal unilateral y episodios de
epistaxis.

Dada la inespecificidad de su sintomatologia inicial, su diagnéstico puede pasar desapercibido y
detectarse en estadios avanzados.

A pesar de su mal pronéstico, la cirugia con margenes de reseccion libres continla siendo el
tratamiento de eleccién.

No existe en el momento actual un consenso acerca del tratamiento adyuvante de este tipo de tumores,
dado que no hay series de casos con un tamafio suficiente para avalar un tipo de tratamiento concreto.
El principal problema de los melanomas endonasales es que presentan un alto indice de recidiva local

y a distancia, con un indice de supervivencia a los 5 afios que no supera el 35%.
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FIGURAS:

Figura 1. TAC y RM de senos paranasales con contraste, donde se aprecia la tumoraciéon endonasal

izquierda y la extension paranasal y rinofaringea que presenta.



Figura 2. Abordaje paranasal tras incision de Weber Ferguson con exposicion de melanoma endonasal

y posterior exicision de dicho melanoma.



Figura 3. Pieza quirirgica extraida en varios fragmentos, con un tamafio de 8,5x2,6 cm.

Figura 4. Resultado estético al afio tras reseccion de melanoma por abordaje combinado.



Figura 5. RM de control al afio tras reseccion de melanoma (corte coronal y axial).

Figura 6. RM de control 4 meses post-reseccion de recidiva de melanoma endonasal: sin signos de

recidiva.
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INTRODUCCION

El linfoma asociado a mucosas (MALT) es una neoplasia maligna no-Hodgkin de células B con
afectacion extranodal. Es mas frecuente en tracto gastrointestinal, médula ésea y pulmén?. La cavidad
oral y orofaringe son localizaciones excepcionales. Presenta mayor incidencia en varones de 60 a 70
afios. Debido a que la sintomatologia es anodina, el diagnéstico definitivo es histopatoldgico asociado
a marcadores caracteristicos 2. No existe protocolo de tratamiento estandar. Estas lesiones son poco

agresivas, por lo que las recurrencias son raras.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 63 afos diabético, hipertenso y fumador en tratamiento por otitis
media secretora de repeticion de afios de evolucidén. Durante sus revisiones periddicas no se objetivd
ninguna lesion a la exploracion orofaringoscopica ni fibrolaringoscoépica. En una de las revisiones se
observa mediante fibrolaringoscopia una lesién en cara posterior de paladar blando lateral derecha no
visible mediante orofaringoscopia (figuras 1 y 2). La resonancia magnética evidencia una lesién
polipoidea inespecifica en margen posterior de paladar blando y faringe sin adenopatias sospechosas
(figura 3). Se realiza extirpacion quirargica de la tumoracion y estudio anatomopatoldgico. El estudio
morfolégico muestra la presencia de células linfoides de tamafio intermedio rodeando centros
germinales residuales. En la inmunohistoquimica hay sobreexpresién de los marcadores B CD20, PAX-
5y BCL2 con negatividad para CD5, CD10, BCL6 y Ciclina D1 (figura 4), lo que recalcé la probabilidad
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de tratarse de un linfoma MALT. El paciente es derivado al Servicio de Hematologia para estudio de
extension y seguimiento. Finalmente, el paciente no ha necesitado tratamiento adicional y actualmente
permanece sin recidiva al afio de ser diagnosticado (figura 5).

Figuras 1y 2. Fibrolaringoscopia: lesion en cara posterior de paladar blando lateral derecha

de aspecto polipoideo.

-PHR L i A5
Figura 3. (A) RMN laringe y cuello corte axial T2 STIR; (B Y C) RMN laringe y cuello corte axial T1.

DISCUSION

La aparicidon de una masa en las paredes de paladar blando es un hallazgo poco habitual en nuestra
practica clinica, lo que nos obliga a su estudio mediante extirpacion, biopsia y analisis histopatoldgico
de la lesién. El diagnoéstico definitivo depende de la inmunohistoquimica y la positividad de los
marcadores especificos CD5+, CD20+, Ciclina D1+, BCL2+ y CD23-/+ 245, los cuales coinciden con
los de nuestro paciente. El tratamiento es individualizado en funcién de las caracteristicas de cada
paciente. Lo méas frecuente es la administraciéon de RT o QT-RT, sin embargo, las lesiones bien

localizadas en estadio | pueden realizar tratamiento conservador 2.




Figura 4. Estudio inmunohistoquimico: (A) BCL2+; (B) CD5, CD10, BCL6 y Ciclina D1 -; (C)

PAX5+; (D) Hematoxilina-eosina 40x foliculos residuales rodeados de c. linfoides intermedias.

N

Figura 5. Fibrolaringoscopia

CONCLUSION

Nuestro paciente debuta como un hallazgo incidental de rapida evolucion. Se debe tener en cuenta
gue lesiones simples pueden no resultar tan banales con un diagnéstico incierto, por ello una
orientacion correcta del estudio anatomopatolégico es fundamental para el diagnéstico definitivo. A
pesar de ser lesiones de baja incidencia en el area ORL es de vital importancia incluirlas en el

diagnéstico diferencial de masas orofaringolaringeas.
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INTRODUCCION

Los abscesos son cavidades donde se acumula material purulento. En este caso, se encontraron en
la regidn facial de manera bilateral. Su etiologia es variada, pudiendo encontrar como origen un foco
odontégeno, infecciones contiguas o material protésico. La mala higiene dental, la edad avanzada, la
diabetes mellitus y la obesidad son factores de riesgo comunes para la presentacion de este tipo de
abscesos. Sin embargo, a veces pueden plantear un verdadero reto diagnéstico. El objetivo de este

caso clinico es presentar el manejo de una paciente con absceso facial bilateral.

MATERIAL Y METODOS
Anamnesis:
Mujer de 83 afios, diabética, natural de Cuba, que acude a Urgencias con eritema facial doloroso con
signos de infeccion (empastamiento, induracion y fluctuacion), sin fiebre.
Antecedentes personales:
- Intolerancia a betalactdmicos
- Diabetes mellitus tipo 2
- Hipertension
- Cardiopatia isquémica en 2007

- Asma

Exploracion fisica:

- Cavidad oral y orofaringe: piezas dentales en mal estado.
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- Inspeccion y palpacion facial: empastamiento, induracion y fluctuacion de ambas regiones
malares (imagen 1).

- Rinoscopia anterior: lesiones nodulares con puUstula central en cada narina de una semana de
evolucion (imagen 2).

- Palpacién cervical: no masas palpables.

WL Imagen 1.

Imagen 2. Narina derecha.
Tratamiento inicial:
La paciente ingresa en Medicina Interna por absceso facial bilateral y foliculitis en ambas narinas. Se
solicita: analitica sanguinea y cultivo de exudado nasal para guiar tratamiento.
Se traté empiricamente con metilpednisolona 40mg/24h + Aztreoman 1 gr/8h y Linezolid 600mg/12h
ya que la paciente es intolerante a Amoxicilina-acido clavulanico.
Después de tres dias de ingreso la evolucion no fue favorable, motivo por el cual se afiade Amikacina
y se interconsulta al servicio de Otorrinolaringologia que solicitamos TC de senos paranasales y

realizamos drenaje por abordaje de surco gingivolabial a cada lado con anestesia local.

RESULTADOS

Pruebas complementarias:



- Elresultado de la analitica sanguinea de urgencias mostro leucocitosis con neutrofilia y PCR

elevada (de 275 mg/L). Ademas, se observaron cifras mantenidas de glucosa >220 mg/dL (mal
control de la glucemia).
- Con la intencién de identificar el microorganismo causante de la infeccion facial y guiar la

antibioterapia, se realiz6 cultivo de exudado nasal con resultado de Staphylococcus aureus
resistente a Oxacilina, orientdndonos asi la foliculitis de ambas narinas como etiologia
principal.

- El resultado del TC de senos paranasales fue de extensos cambios inflamatorios que

afectaban al tercio medio facial, fundamentalmente a la regién del labio superior y base de
piramide nasal, asi como del septo con areas de aspecto flemonoso en evolucién a

abscesificacion en region maxilar y base de piramide nasal. Edema de tejidos blandos sin

alteraciones orbitarias ni 6seas (imagen 3).

Imagen 3.

Tratamiento tras pruebas complementarias:

Se realiz6 drenaje con abordaje por surco gingivolabial de manera bilateral con anestesia local con

abundante salida de material purulento. Se repitié el proceso diariamente durante 3 dias mas por la
persistencia de la palpacién fluctuante, del dolor y de la salida espontanea de material purulento por

los abordajes ya realizados.

Juicio clinico: Absceso facial bilateral.



Evolutivo:

Ante la no mejoria, sospechamos la presencia de material protésico facial que la paciente neg6. No
obstante, palpamos dos masas redondas y duras en region media malar bilateral, motivo por el cual
decidimos solicitar una resonancia magnética diferida que la paciente rechazé.

Tras el drenaje repetido la paciente evoluciona favorablemente con mejoria de los sintomas, del control
glucémico y desaparicion completa de la inflamacion y secrecion purulenta, por lo que fue dada de alta
a domicilio.

DISCUSION

Queremos mostrar este caso por ser una forma de presentacion rara de absceso facial. Supuso un
reto diagndstico ya que su etiologia podia ser por origen odontégeno (mala higiene dental), por
infecciones contiguas (foliculitis nasal bilateral), material protésico (sospecha no demostrada) y
ademas cumplia todos los factores de riesgo. Ya que se ha observado un aumento de los casos en
relacién a prétesis con hilos o silicona deberiamos tenerlo en cuenta a la hora de realizar la anamnesis.
No obstante, sea cual sea el foco primario debemos realizar drenaje del absceso y antibioterapia para

conseguir su resolucion.

CONCLUSION

Ante cualquier infeccién local que se complica con absceso de partes blandas es importante realizar
un drenaje y guiar antibioterapia. La modalidad de anestesia (local o general) depende de las
caracteristicas del paciente y la localizacion del mismo. La anamnesis y antecedentes personales del

paciente nos ayudaran a sospechar el desencadenante de la infeccion.
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REPORTE DEL CASO

Se presenta el caso de un nifio de 8 afios que acude a las urgencias de pediatria de nuestro hospital
por presentar cefalea de una semana de evolucidn, febricula hasta 37.8°C, tos y rinorrea acompafiante.

Se le pauto amoxicilina oral a 80 mg/kg/d y se dio de alta a domicilio.

Tras 24 horas vuelve a consultar por inicio de edema palpebral doloroso y cefalea. A la exploracion se
evidencia edema palpebral en el ojo izquierdo, acompafiado de proptosis, dificultad para abrir el o0jo,

ligera diplopia y limitacién de los movimientos oculares (Figura 1).

Figura 1: Exploracion del paciente previo a ser intervenido. Se observa edema y eritema palpebral del
0jo izquierdo.

Se solicita analitica de sangre, con presencia de elevacion de los reactantes de fase aguda (PCR de

12.58 mg/dl) y leucocitosis de 21.000 con neutrofilia (84%). Se realiza TAC de senos paranasales con



presencia de celulitis orbitaria pre y postseptal izquierda, pequefio absceso subperiéstico etmoidal

izquierdo, miositis del musculo recto medial y posible trombosis de vena oftalmica superior (Figura 2).

Figura 2: TC corte coronal donde se observa ocupaciéon en seno maxilar izquierdo y celdillas

etmoidales.

Se pide interconsulta a otorrinolaringologia programando cirugia endoscoépica nasal (CENS) ante los
hallazgos en la exploracion clinica y radiolégica. En el quiréfano se realiza unciformectomia,
etmoidectomia anterior y posterior, meatotomia media amplia con salida de material purulento, ademas

de drenaje de pus al presionar el ojo (Figura 3).

Figura 3: Imédgenes de drenaje de material purulento durante la intervencion. En la segunda imagen

podemos observar salida de pus al apretar el ojo.

Tras la cirugia el paciente se queda ingresado con tratamiento intravenoso con cefotaxima a 200
mg/kg/dia y clindamicina a 40 mg/kg/dia y metilprednisolona 30 mg cada 12 horas en pauta

descendiente, observando mejoria progresiva.



Al 8° dia de ingreso se evidencia un empeoramiento con mayor inflamacion palpebral y con
imposibilidad para la apertura ocular. Se solicita nuevo TAC con persistencia de

ocupacion completa de las celdillas etmoidales y del seno frontal (Figura 4).

Figura 4.

Ante estos hallazgos clinicos y radiolégicos se decide nueva CENS en la que se lleva a cabo
etmoidectomia anterior y posterior observando salida de moco denso por celdillas periorbitarias. Se
realiz6 la ampliacién de ostium de maxilar izquierdo y entrada en seno frontal con salida de moco. No
se observo drenaje de pus a la compresién del globo ocular.
Una semana tras la reintervencién el paciente se encuentra mucho mejor, sin proptosis ni edema
ocular. A la exploracién no se evidencia edema o eritema palpebral superior o inferior izquierdo. Los

movimientos oculares se encuentran conservados y no presenta dolor en region orbitaria (Figura 5).

Figura 5.

Tras completar 20 dias de antibidtico intravenoso, se decide dar alta a domicilio con tratamiento
antibiético oral y lavados nasales con suero fisioldgico 5 veces al dia y seguimiento en consultas ORL

de forma ambulatoria.

DISCUSION:

La sinusitis es un evento infeccioso e inflamatorio que afecta a la mucosa que recubre los senos
paranasales. La sinusitis aguda es un cuadro infeccioso, que mayoritariamente suele ser de origen

virico, acompafiado de una sobreinfeccién bacteriana en el seno paranasal correspondiente?.



El diagnostico actual de la rinosinusitis es un diagndstico clinico, en el que destaca la aparicion brusca
de congestion nasal, presion o dolor facial, hiposmia o anosmia, fiebre, tos y dolor maxilar®. En la edad
pediatrica suelen presentarse con un catarro de vias respiratorias altas?. Las pruebas de imagen se
reservan para casos en los que se sospechan complicaciones intracraneales, u orbitarias como en el

caso descrito.

Cuando nos encontramos con un caso de sinusitis en la infancia, debemos tener en cuenta el desarrollo
de los senos paranasales. En el momento del nacimiento el seno maxilar y etmoidal se encuentran
presentes y van desarrollandose con los afios hasta adquirir su tamafio de adulto en la adolescencia.
Los senos esfenoidales y frontales comienzan el crecimiento alrededor de los 2 afios hasta completarse

al final de la adolescencia3.

Como complicaciones de la sinusitis aguda en pediatria encontramos complicaciones endocraneales,

Oseas y las orbitarias que son las mas frecuentes.

El tratamiento suele ser medico con amoxicilina-clavulanico, Antinflamatorios no esteroideos (AINE) y
lavados nasales®. En algunos casos este tratamiento fracasa, o se evidencian complicaciones y hay
gue realizar tratamiento quirlrgico. La CENS estaria indicada en casos de presencia de no mejoria
tras 48 horas de tratamiento intravenoso con antibidtico, absceso subperiéstico o intraorbitario de
tamafio mayor de 0,5-1 ml u ocupando mas del 5% del total del volumen de la 6rbita, complicaciones
de origen dental, absceso que recurre tras drenaje previo, complicaciones oculares con pérdida de

vision o compromiso de nervio Optico, proptosis, diplopia y alteraciéon de la movilidad ocular °.

En conclusién, la sinusitis aguda en edad pediatrica puede a llegar a ser una patologia con riesgo de
complicacién que en ocasiones la clinica puede ser poco evidente, por lo que es importante el abordaje

multidisciplinar con pediatras y oftalmélogos.
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BIBLIOGRAFIA

1.

Flint, P. Buce H., Et al. Cummings Otolaryngology Head and Neck surgery. Elsevier 7° edition,
2020.

Basterra Alegria J. Otorrinolaringologia y patologia cervicofacial manual ilustrado. Elsevier:
Masson. 2.2 Edicion, 2015.

Shah RK, Dhingra JK, Carter BL, Reveiz EE. Paranasal sinus development: A radiographic
study. Laryngoscope 2003; 113:205-9.

Moreno-Luna R, Garcia-Lliberés de Miguel. A. PATOLOGIA INFECCIOSA-INFLAMATORIA
RINOSINUSAL EN LA INFANCIA [Internet]. Webapp SEORL. 2021.

Fokkens WJ, Lund VJ, Hopkins C, Hellings PW, Kern R, Reitsma S, et al. European Position
Paper on Rhinosinusitis and Nasal Polyps 2020. Rhinology 2020;58(Suppl S29):1-464.


https://books.ec-europe.com/api/get_abstract/pubmed/32077450.tooltip
https://books.ec-europe.com/api/get_abstract/pubmed/32077450.tooltip

Tl B anmorn

Boletin de la Asociacion Madrilefia de Otorrinolaringologia

CONCURSO DE CASOS XV CONGRESO DE LA ASOCIACION MADRILENA

MENINGOENCEFALOCELE EPITIMPANICO EN PACIENTE MONOARUAL.

de Manueles Gémez- Martino J!, Olarieta Soto FJ?2, Bazan Inostroza BA3, Robles Castilla Filho E4,
Garcia Leén V5.

1R3 en el servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.
2Facultativo especialista de area ORL del Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.
3R4 en el servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.

4R2 en el servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.

5R1 en el servicio de ORL del Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.

Contacto: Julio de Manueles: julio.manueles@salud.madrid.org

ANAMNESIS

Mujer de 67 afios que presenta hipoacusia derecha progresiva y acufeno ipsilateral de seis afios de evolucion.
No ha presentado fiebre, otorrea, otalgia ni vértigo.

Antecedentes personales:
Cofosis izquierda desde la infancia. No otros antecedentes personales de interés.
Exploracion fisica:

A la realizacién de la otoscopia esta es rigurosamente normal. En la acumetria, Rinne positivo en oido
derecho, Weber derecho.

Pruebas complementarias:

Audiometria tonal: hipoacusia neurosensorial leve del oido derecho, con caida a partir de 4000Hz (figura 1).
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Figura 1: audiometria inicial.
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Se solicita resonancia magnética (figura 2) para establecer posibles causas de la hipoacusia, hallando imagen
compatible con un meningoencefalocele de aproximadamente unos 8 mm en el techo del pefiasco derecho
con proyeccion hacia la cavidad timpéanica, asi como otros datos sugestivos de hipertension intracraneal
benigna.

Figura 2: corte coronal de resonancia magnética cerebral. Irregularidad marcada del techo del pefiasco
derecho, con presencia de una imagen compatible con un meningoencefalocele.

Solicitamos TC de pefiascos (figura 3) para completar estudio, confirmando los hallazgos del TAC y en
consecuencia el diagnéstico de meningoencefalocele temporal derecho. Se objetiva que la lesién se
encuentra en estrecho contacto con la cabeza del martillo y el cuerpo del yunque.

Figura 3: Cortes axial (izquierda) y coronal (derecho) del oido medio. Se aprecia el

meningoencefalocele atravesando el tegmen tympani.

Diagnostico: Meningoencefalocele tegmental derecho.

Tratamiento:

Se realiza tratamiento quirdrgico: mastoidectomia cerrada y cierre del defecto tegmental mediante técnica
multicapa con cartilago, fascia temporal y preparado de fibrinégeno-trombina. Se detalla el procedimiento a
continuacion:



1. Abordaje endocanal: retirada de yunque y cabeza de martillo por su

contacto con la lesion (figura 4).

Figura 4.

2. herniandose a través del tegmen tympani (figura 5).

3. Bipolarizacién del meningoencefalocele con cauterizacion de baja
potencia. Es necesario continuar el fresado hasta exponer la lesion
de manera completa, de modo que este se va alternando con la
bipolarizacion (figura 6).

Figura 6

4. Meningoencefalocele tras exposicién completa y bipolarizacion (figura

7).

Figura 7

5. Reconstruccion secuencial multicapa con cartilago, fascia temporal y preparado de fibrin6geno-trombina

(figura 8).

Figura 8



6. Reconstruccién de oido medio usando yunque remodelado y cartilago tragal. Posteriormente se rebate

colgajo timpanomeatal y se cubren ambos abordajes con esponja de gelatina absorbible (figura 9).

Figura 9

Evolucion:

La paciente evolucioné adecuadamente en el postoperatorio, sin complicaciones infecciosas, otoneurolégicas
ni de otro caracter. Tras dos afios de seguimiento la audiciéon se mantiene estable y no ha presentado ninguna
complicacion.

En la audiometria tonal (figura 10) se objetiva recuperacion funcional del oido reparado, con hipoacusia
neurosensorial leve-moderada, sélo levemente mayor que previamente a la cirugia.
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Figura 10

Se realizé un TC de control en el que se objetiva el cierre del defecto epitimpanico (figura 11).
yy -

Figura 11: Cortes axial y coronal del oido medio derecho. Se objetiva la ausencia de meningocele y la

reconstruccion del defecto epitimpanico.



DISCUSION

La cirugia del oido sano en pacientes con sordera profunda unilateral es un desafio para el cirujano y su
realizacion depende crucialmente del balance entre las posibles consecuencias o riesgos que se asumen al
no realizarla y la posibilidad de pérdida auditiva en el oido a intervenir, considerando que la preservacion de
la audicion sea posible.

En este caso, dado el alto riesgo de meningitis que el meningoencefalocele entrafia, se consideré que los
beneficios de la cirugia superaban a los potenciales riesgos. Tras evaluar el caso con imagenes,
determinamos que era posible realizar un abordaje quirlrgico con cobertura completa del defecto y
reconstruccion osicular para proporcionar a la paciente una audicion suficiente para obtener un buen
rendimiento con audifonos.
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INTRODUCCION

Los tumores del nervio facial son causas infrecuentes de paralisis facial (PF) pero debemos
sospecharlos ante situaciones en las que tras un periodo de mejoria inicial se produzca un
empeoramiento posterior, en casos de episodios recurrentes, si existe flacidez y espasmo
concomitantes o debilidad asimétrica. Los mas frecuentes son los schwannomas y los hemangiomas

y el diagnostico se realiza mediante pruebas de imagen.

MATERIALES Y METODOS

Presentamos el caso de una mujer de 26 afios con PF derecha recurrente. En los dltimos dos afos
habia presentado 3 episodios que fueron tratados con una pauta de corticoides orales logrando una
recuperacion parcial. No referia hipoacusia, mareo u otra sintomatologia otologica.

La otoscopia fue normal. Sin embargo, presentaba una PF derecha grado II/VI de House-Brackmann
intercrisis. Ante la presencia de una PF de presentacién atipica se realizé una analitica sanguinea en
la que se incluy6 un perfil seroldgico y autoinmune, sin evidenciar alteraciones. Ademas, se solicito
una tomografia computarizada (TC) y una resonancia magnética (RM) en las que se apreciaron un
doble engrosamiento del nervio facial derecho a nivel del ganglio geniculado y de la segunda porcién
del facial, asi como, del segmento mastoideo de aproximadamente 10 mm. No se evidenciaron lesiones
a nivel parotideo. (Imagen 1). Por dltimo, se realiz6 una audiometria que confirmé una normoacusia
bilateral (PTA 17 dB).

RESULTADOS

Se optd por un tratamiento quirdrgico consistente en la descompresion del nervio facial. Se realiz6 una
mastoidectomia cerrada identificando limites, se extrajo el yunque y la cabeza de martillo para la
exposicion de la lesién de la segunda porcién del nervio facial; y se procedié a la descompresion del
canal de Falopio desde el limite anterior de la tumoracion, lateral al ganglio geniculado, hasta el orificio
estilomastoideo. De esta forma, se expusieron las dos tumoraciones y la zona de facial de aspecto

normal del segundo codo. Se llevd a cabo una descompresion de méas de 180° de la circunferencia del
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estuche éseo del Falopio, eliminando el hueso y alcanzando la linea azul del canal semicircular
horizontal. Sin embargo, no se realiz la exéresis de las tumoraciones al no existir un claro plano de
diseccion con el nervio facial. Por Gltimo, se procedi6 a la reconstruccion con interposicion de yunque
tallado entre el estribo movil y el mango del martillo.

La evolucion postoperatoria fue favorable, la paciente no presenté complicaciones en el postoperatorio
inmediato ni tardio. No existi6 un empeoramiento postquirtrgico de la PF ni nuevos episodios en los
siguientes 6 meses, manteniéndose en un grado Il HB. No obstante, presenté una minima caida de la

audicion, descendiendo el umbral auditivo medio del oido derecho de 17 dB a 35 dB.

DISCUSION

Los tumores del nervio facial son muy poco prevalentes, siendo el schwannoma el mas frecuente. La
mayor parte de estos tumores se originan del ganglio geniculado y de la porcién mastoidea del nervio
facial, debiendo sospechar su presencia ante una PF de evolucién atipica. Los signos de alarma
incluyen paralisis faciales progresivas o bilaterales, episodios recurrentes ipsilaterales, ausencia de
recuperacién tras 4 meses de evolucién o la aparicion simultanea de flacidez y espasmos en la
hemicara afecta. La presencia de estos signos requiere la realizacion de una TC de pefascos y una
RM con gadolinio para el estudio del recorrido de nervio facial, las cuales deben incluir secuencias
cerebrales centradas en la region de angulo pontocerebeloso y el conducto auditivo interno, ademas
de secuencias de cuello que incluyan la glandula pardétida.

El tratamiento de los tumores del nervio facial es controvertido. Existen diferentes opciones
terapéuticas como el seguimiento, la descompresion del nervio facial, la reseccién microquirdrgica del
tumor, la radiocirugia o la radioterapia fraccionada. En el caso de nuestra paciente se decidié un
tratamiento quirdrgico basado en la descompresiéon del nervio facial con el objetivo de limitar los
fendmenos isquémicos responsables de las paralisis recurrentes. No se realizé un stripping nervioso
por el alto riesgo de producir un mayor grado de paralisis facial ya que no existia un claro plano de

clivaje entre la lesion y el nervio.

CONCLUSIONES

Los tumores del nervio facial son infrecuentes. La eleccién de una opcion terapéutica u otra depende
de varios factores como el grado de paralisis, el tamafio y localizacién tumoral, asi como, la funcion
auditiva. Es por ello, que el tratamiento de los tumores benignos del nervio facial deber ser

individualizado para asegurar los mejores resultados funcionales.



IMAGENES:

Imagen 1. Schwannoma nervio facial derecho. (A) Corte axial de TC de pefascos en el que
se aprecia tumoracion del nervio facial derecho a nivel de la segunda porcion (flecha naranja).
(B) Corte axial de TC de pefiascos donde se aprecia tumoracion a nivel de la tercera porcion
del nervio facial derecho (flecha naranja). (C) Corte axial de RM donde se aprecia
engrosamiento de nervio facial derecho en su tercera porcion (flecha naranja).
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CASO CLINICO

Anamnesis:

Varén de 45 afios con antecedentes de bocio multinodular es derivado a consulta por masa cervical
anterior visualizada en el TAC. Presenta disfagia para sélidos y disnea de moderados esfuerzos. No

otra sintomatologia.

Exploracion fisica:
- Palpacién cervical: Bocio de gran tamafio de consistencia firme no doloroso.
- Fibroscopia: Abombamiento de la pared posterior faringea que limita la visualizacién del

vestibulo laringeo.

Pruebas complementarias:
- Analitica sanguinea: No alteraciones del perfil tiroideo.
- TAC cervical: Gran masa de aspecto lipomatoso en regién anterior cervical de 76x92x108 mm

(APXTXCC) dependiente de la glandula tiroidea.

Tratamiento:
Se realiza una hemitiroidectomia derecha y reseccion quirdrgica de tres lesiones lipomatosas en zona
cervical anterior (100g), lateral derecha (90g) y lateral izquierda (80g), que se extendian a region

parafaringea y retrofaringea superior.

Diagnostico:
La anatomia patolégica mostré un bocio amiloide multinodular con zonas de microcarcinoma papilar

de tiroides, con bordes libres negativos, estadio pT1la. No requirié tratamiento adyuvante.

Evolucién:
El paciente no presenté complicaciones, pero requirid posteriormente tratamiento hormonal sustitutivo

por el desarrollo de hipotiroidismo (TSH 94 uUl/mL).



DISCUSION

La amiloidosis es una enfermedad de origen desconocido en la que la infiltracién tiroidea es frecuente,
encontrandose en un 50-80% de los enfermos. Sin embargo, el bocio amiloide es una entidad muy
poco frecuente, siendo las referencias en la literatura muy escasas, limitadas a casos aislados o series
cortas, estimandose entre 200-250 casos publicados. Se caracteriza por un crecimiento tiroideo rapido
con aparicion de clinica compresiva de estructuras vecinas, aunque la funcién tiroidea no se suele
afectar. En el TAC aparece como lesiones de baja atenuacion, mientras que en la RMN son lesiones
hiperintensas, por el alto contenido de grasa. El diagndstico diferencial se realiza con patologias con
similar comportamiento radiolégico como el carcinoma medular de tiroides, mieloma mdultiple,
infecciones cronicas, etc. Por ello, el bocio amiloide se considera una patologia de baja prevalencia y

de dificil diagnéstico inicial, ya que requiere el estudio anatomopatolégico para su diagndstico definitivo.
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CASO CLINICO

Antecedentes personales:
- Espondiloartropatia inflamatoria aguda diagnosticado en 2013 sin seguimiento.
- Fumador de 10 cigarrillos al dia.

- No alergias conocidas.

Anamnesis:

Paciente de 33 afios. Acude al servicio de Urgencias del Hospital por cefalea de dos dias de evolucion

con febricula, desorientacién con dificultad para el habla y otalgia. Se realiza TAC craneal donde se

evidencian hallazgos compatibles con otomastoiditis izquierda asociando neumoencéfalo secundario

supratentorial izquierdo. Se realiza puncién lumbar con resultados en Liquido cefalorraquideo:
Hematies 190, leucocitos 485 (85% PMNSs), glucosa 63, proteinas 96. PCR positiva para
Streptococcus pneumoniae.

Es diagnosticado de meningitis neumocécica secundaria a otomastoiditis izquierda.

Se decide manejo médico con ceftriaxona, vancomicina y dexametasona intravenosas con buena

evolucién sin focalidad neurolégica.

Valorado por Otorrinolaringologia 8 dias después tras el inicio del cuadro. En la otoscopia exostosis

bilaterales que impiden correcta visualizacion de la membrana timpénica. Sin aparente otorrea. Se

solicita TAC de pefiascos donde se evidencia persistencia de ocupacion de celdillas mastoideas y oido

medio izquierdos, asi como fenémenos erosivos en epitimpano. (Figura 1)

Se decide esperar a resolucion del cuadro agudo para ser valorado con RMN de pefiascos con cortes

coronales en consultas de Otologia.

Sin embargo, a los 10 dias presenta cuadro de alteracion de la emision y comprension del lenguaje

por lo que se realiza TAC craneal urgente en el que se objetiva coleccion subdural hemisférica izquierda

gue impresiona de empiema subdural. Es valorado por neurologia que objetiva afasia mixta fluctuante
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de predominio sensitivo. Es trasladado a UCI donde ante agitacion incoercible se decide sedacion y
conexion a Ventilacidn mecanica. Se realiza drenaje urgente de empiema por neurocirugia mediante
craneotomia. (Figura 2)

El paciente permanece ingresado durante 10 dias mas en UCI con evolucion favorable. Finalmente es

dado de alta con Ceftriaxona 2g/12h pauta prolongada de 3 semanas.

Pruebas complementarias:
En consultas externas de ORL, se valora:
- RMN de pefiascos: se evidencia hernia con contenido meningeo y cerebral en oido medio
izquierdo. (Figura 3)
- Otoscopia: exoéstosis bilaterales con conducto auditivo externo muy estenosado sobre todo en
oido izquierdo.

- Audiometria tonal: umbral tonal a 15 dB en ambos oidos.

Diagnéstico: hernia meningoencefalica izquierda.

Tratamiento:

Se decide reparaciéon de hernia meningoencefalica izquierda mediante abordaje por fosa craneal
media. Durante la intervencion, retirando el I6bulo temporal, se evidencié dehiscencia del tegmen
timpani a nivel de la cadena osicular con contenido herniario que se reseca y cauteriza con bipolar. Se

utiliza material hemostatico y cartilago tragal para reforzar la duramadre. (Figuras 4,5y 6)

Evolucion:
El paciente presenta una evolucion postoperatoria muy buena sin complicaciones. Actualmente

asintomatico, con audicién preservada. Sin nuevos episodios de otitis ni sus complicaciones.

DISCUSION

Por un lado, las hernias meningoencefalicas son una patologia muy poco frecuente. Aparecen mas
tipicamente tras cirugias de oido. También existen casos espontaneos, tras infecciones, traumatismos
del hueso temporal o defectos congénitos. Su clinica habitual suele ser hipoacusia transmisiva y/o
mixta con/sin otolicuorrea. Muy raramente debutan con sus complicaciones como meningitis o
empiemas. Este caso nos permite observar la severidad que puede alcanzar una otitis media aguda
en un oido con esta patologia. EI TAC de pefiascos nos levantara la sospecha al apreciarse un defecto
en el tegmen timpani que siempre estara presente. La RMN de pefiascos nos permitird confirmar el

diagnéstico al poner de manifiesto el contenido herniario isointenso en oido medio.

Existen distintas vias de abordaje de las hernias meningoencefalicas; transmastoidea, fosa craneal
media, combinado o petrosectomia subtotal (obliteracion del oido medio). La eleccion de este
dependera de la etiologia, posicién, tamafio del defecto 6seo, audiometria preoperatoria y presencia
de infeccidn crénica en oido medio. Ante un oido sano con audicion preservada, el abordaje por fosa

craneal media nos permite un buen control del tegmen timpani y la oportunidad de llegar a defectos



Oseos localizados anteriormente sin ninguna manipulacién de la cadena osicular. Por ello, es

considerado uno de los abordajes mas seguros en oidos sin otra patologia.
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FIGURAS

Figural. TAC DE PENASCO, MASTOIDES Y CAIS SIN CONTRASTE: ocupacion de celdillas
mastoideas y oido medio izquierdos, asi como de los fendmenos erosivos en epitimpano. Cadena
osicular aparentemente integra.



Figura 2. TAC CRANEAL a los 10 dias tras empeoramiento clinico: Coleccién subdural izquierda de
morfologia laminar que en la convexidad presenta un espesor maximo aproximado de 13 mm. Dicha
coleccién ejerce discreto efecto de masa obliterando surcos cerebrales adyacentes, sin condicionar

desplazamiento significativo de estructuras de referencia de linea media.

Figura 3. RMN DE PENASCOS: descenso de tejido meningoencefalico del I6bulo temporal izquierdo a
través del epitimpano hacia oido medio, junto a liquido cefalorraquideo.



Figura 4. Abordaje por Fosa Craneal Media: se aprecia craneotomia con tornillo realizada por
Neurocirugia para drenaje de empiema subdural. Se aprecia justo por debajo, labrado de craneotomia
realizada por ORL para abordaje FCM.

Figura 5. Abordaje por Fosa Craneal Media: retraccién del I6bulo temporal y visualizacion del tegmen
timpani izquierdo dehiscente y hernias meningoencefalicas a su través que son cauterizadas con
bipolar.



Figura 6. Abordaje por Fosa Craneal Media: colocacion de cartilago tragal para reforzar cierre de

duramadre en contacto directamente sobre lecho herniario.
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INTRODUCCION

llustramos el caso de un paciente vardon de 51 afios que es derivado a consultas de Otorrinolaringologia

por aparicion reciente de disfonia. El paciente negaba disfagia, odinofagia ni otra clinica acompafiante.

Antecedentes personales:
¢ No RAMC
¢ No hébitos téxicos. IMC=24.
e AOS severo tipo obstructivo (IAH=38) de 7 meses de evolucién y en tratamiento con CPAP

e No otras enfermedades de interés ni tratamiento habitual
MATERIAL Y METODOS

Exploracion fisica:
e Cavidad Oral y Orofaringe: sin alteraciones
e Fibroscopia: masaredondeada y voluminosa supraglética sin lesiones ulcerativas que ocupaba
casi la totalidad del vestibulo laringeo, de base en epiglotis.

e Cuello: no se palpaban masas ni adenopatias

Pruebas complementarias:

Se realizé una eco-PAAF con resultado citolégico de células adiposas y epiteliales de estirpe de
glandula salival sin atipia. Dado este resultado, se realizd una RMN cervical (figura 1), para el
diagnéstico diferencial entre lipoma y liposarcoma, entidad de dificil diagnostico mediante pruebas de

imagen, la cual evidencio una lesién nodular lobulada sélida preepiglotica no especifica.



Figura 1. RMN cervical

RESULTADOS

Se decidid la reseccién quirargica de la masa previa traqueotomia debido a la imposibilidad de
intubacion orotraqueal y posterior laringectomia supragldtica abierta, dada la cercania de la lesién al
hioides, realizdndose decanulacién precoz sin incidencias.

La pieza quirtrgica fue informada como liposarcoma bien diferenciado de tipo células fusiformes. El
cartilago tiroides no mostro alteraciones. Se valor6 el caso en el comité oncol6gico de Cabeza y Cuello,
revisando la bibliografia existente sobre esta patologia y debido a que no presentaba afectacion
ganglionar ni a distancia, se decidi6 seguimiento estrecho sin realizar tratamiento regional ni
administrar tratamiento adyuvante. Doce meses tras la intervencidn quirdrgica, el paciente se

encuentra completamente asintomatico, decanulado y sin necesidad de utilizar la CPAP por



desaparicién completa de la sintomatologia. La RMN de control mostré reseccion completa sin

evidencia de recidiva locorregional.

DISCUSION

Los liposarcomas laringeos e hipofaringeos representan el 10-15% de todos los liposarcomas de
cabeza y cuello. Dentro de este grupo de tumores, los liposarcomas bien diferenciados de epiglotis son
poco frecuentes, con escasas menciones en la literatura. Los sintomas de presentaciéon mas frecuentes
son la obstruccion de la via respiratoria alta y la disfagia.

El subtipo histoldgico es el factor pronéstico mas importante en los liposarcomas. Se describen cinco
tipos principales: mixoide, bien diferenciado, de células redondas, pleomérfico y desdiferenciado. El
liposarcoma bien diferenciado/atipico se define como un tumor de malignidad intermedia compuesto,
totalmente o en parte, por adipocitos maduros que presentan variaciones significativas en su tamafio
y, al menos, atipia nuclear focal, tanto en células estromales como lipoblastos. Es el segundo subtipo
mas frecuente, englobando el 30-40% de los casos, y esta considerado como el grado de mejor
prondstico. El tratamiento de este tipo de tumores es quirlrgico, la técnica elegida puede variar desde
laringectomia total a escision local del tumor con margenes, de eleccion por la mayoria de autores,
debido a su menor morbilidad. En el caso presentado, se adopté un enfoque multidisciplinar
consensuado en un comité de tumores y eligiendo un tratamiento con intencion curativa y conservador

de las funciones laringeas.
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