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A ficomicose orbito-rino-cerebral é afeccdo pouco frequente, cuja importancia
decorre da evolugdo rapidamente fatal, se ndo diagnosticada e tratada preco-
cemente. A cavidade nasal, os seios paranasais, a Orbita e o sistema nervoso
central (SNC) costumam ser acometidos por fungos pertencentes a classe
Phycomycetes. O termo mucormicose é restrito 4 infeccdo produzida por fungos
da ordem Mucorales, da qual os agentes mais comuns pertencem aos géneros
Rhizopus e Mucor +5. Como a ordem Enfomophthorales também ¢é patogénica ¢,
podendo causar quadro clinico semelhante, e tendo em vista a dificuldade exis-
tente na identificacdo precisa destes fungos, o nome ficomicose parece ser mais
apropriado do que mucormicose 7:8, embora esta seja a denominagdo corrente.
A maioria dos casos é relatada em pacientes com diabetes mellitus e cetoacidose.
Qualquer paciente debilitado pode tornar-se sujeito a invasdo por Phycomycetes,
em especial aqueles com neoplasias, queimaduras, uremia, ou submetidos a trata-
mento por corticdides e outros imunossupressores 411,

Além da forma orbito-rino-cerebral, descrevem-se outras formas clinicas
desta moléstia como a pulmonar®, a gastrointestinal, a cutinea e a dissemi-
nada 2,45718,  S3o citadas ainda endocardite como complicagdo de cirurgia
cardiaca, uma forma de comprometimento do SNC aparentemente por dissemi-
nacdo intravenosa do fungo+ e como complicagdo de traumatismo craniano 8.

OBSERVACAO

AMA. com 156 anos de idade, sexo masculino, branco, brasileiro, internado em
24-11-1977 (Prontudrio HC — 2.040.076-K). Cerca de 5 dias antes o paciente comegou
a queixar-se de cefaléia de grande intensidade acompanhada de edema e vermelhid3o
no olho direito, dor local e diminuic8o da acuidade visual; um dia antes da internacfo
tornou-se confuso, agitado e passou a apresentar tonturas e vOmitos. O paciente
apresentava diabetes mellitus, diagnosticado quatro meses antes, estando em tratamento
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com hipoglicemiantes orais. Por ocasiiio da internagio o exame fisico revelou: hiper-
termia (390C), poliadenopatia cervical, edema e sinais inflamatérios no tergo médio
da hemiface direita, tumefagéio e eritema da pdlpebra e discreta proptose do olho direito.
No exame neurolégico foram constatados confusfio mental, desorientacéio, agitacéo,
oftalmoplegia completa com anisocoria por midriase paralitica & direita; fundos oculares
normais; sensibilidade corneana abolida & direita; sinais de irritacio meningea. Exame
otorrinolaringolégico — Eritema na regifio nasogeniana direita com reagfio inflamatéria
intensa de toda fossa nasal, levando a estreitamento do vestfbulo com presenca de
secregio purulenta nesse local; lesfo no paldto duro (0,6x1,0cm) préxima aos pilares
a4 direita, Exames complementares — Liquido cefalorraqueano (LCR) em puncdo
suboccipital: 4.266 células por mm3 (60% de neutr6filos e 40% de monéeitos); 75mg
de proteinas; 26bmg de glicose; bacterioscopia e cultura negativas. Radiogratia de
seios de face: velamento do seio maxilar direito e de células etmoidais mais anteriores.
Eletrencefalograma: sinais de sofrimento cerebral no hemisfério direito, um pouco mais
acentuado na regido fronto-temporal direita. Angiografia cerebral carotidea: oclusdo
da artéria carétida direita na altura do siffio carotideo. Mapeamento cerebral normal.
Tomogratia computadorizada cerebral: moderada dilatagdo ventricular.

Tendo em vista a hip6tese diagnéstica de mucormicose e a import8ncia do inicio
precoce do tratamento nesta afecgfo, j4 no primeiro dia de internacfio foi instituida
terapéutica com Anfotericina-B por via intravenosa associada a outros antibi6ticos,
tendo em vista provdvel meningite bacteriana associada 3 mucormicose. Foi estabelecido
controle do diabetes,

Frente aos resultalos dos exames, em dezembro de 1977 o paciente foi submetido
a sinusectomia maxiloetmoidal direita, sendo enviado material para cultura a qual foi
negativa para fungos; o exame andtomo-patolégico revelou ficomicetose (Figs. 1 e 2).

Com a confirmaglo do diagnéstico de mucormicose foi mantida a terapéutica com
Anfotericina-B em doses que variaram de 26 a 40mg por aplicac8o, em dias sucessivos
ou alternados, na dependéncia da funcfio renal. Em 27 de fevereiro de 1978 foi atingido
o total de 2 gramas, ocasifo em que foi suspensa a administracio da Anfotericina-B
tendo em vista ja ter ocorrido normalizacdo do LCR.

Durante a internacéio o paciente apresentou crises de agitacdio psicomotora, polifagia
e ulcera de cérnea direita, tendo havido controle do diabetes com doses de manutencéo
de 100 unidades de insulina NPH por dia, Reccbeu alta em 06 de margo de 1978
para seguimento ambulatorial, ocasiio em que apresentava, como sequela, oftalmoplegia
e amaurose & direita. Revisto pela tltima vez em junho de 1978 ocasiio em que
apresentava quadro clinico e neurolégico estabilizado.

COMENTARIOS

A mucormicose, em especial a forma Orbito-rino-cerebral, é afeccdo extre-
mamente grave e de rapida evolu¢io para Obito se ndo forem tomadas medidas
terapéuticas precoces. Em geral estd associada a outra patologia sistémica,
diabetes mellitus mais frequentemente, sendo a cetoacidose condi¢do que favo-
rece o desenvolvimento do fungo2, como no paciente em questdo.



Fig. 1 — Caso A.M.A. Corte histolégico do seio etmoidal direito: mecrose
do epitélio de revestimento, notando-se a presenca dos fungos
nas proximidades (HE 60).

Fig. 2 — Caso A.M.A. Detalhe da morfologia do fungo, notando-se micélios
longos ramificados, n@o septados, com grande wvariagcdo ma forma
e tamanho e grande afinidade pela hematoxilina (HE 160x).
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Os phycomycetes sdo saprofitas comemente encontrados em substincias
organicas do solo, fezes, frutas e compotas1.2:3,57. Crescem em ambientes
aerdbico, rico em hidratos de carbono, podendo ser cultivados a partir de
material da nasofaringe e fezes de pessoas sadias 1:2:3,4,5,7,8,

A porta de entrada costuma ser a cavidade nasal da qual o fungo atinge
0s seios paranasais e, através da veia angular, ducto nasolacrimal e vasos
etmoidais, alcanca a Orbita 45; nesta, pelo comprometimento do nervo optico e
vasos oftdlmicos pode atingir o cérebro. Outra via admitida esta relacionada
a invaséo dos seios paranasais pela placa cribiformes. Quando a disseminacgdo
do fungo se faz por via hematogénica hd comprometimento de varias porgdes
do SNC 18

O fungo apresenta grande afinidade por artérias2, produzindo lesdo da
camada intima. Segue-se trombose e infarto47 e invasio de veias e linfa-
ticos 7,18, Chamam atencdo, no exame andtomo-patolégico, extensas areas infar-
tadas, sendo a necrose consequente a trombose vascular ou supuragido. Pode
ocorrer necrose hemorragica devido a trombose venosa, inclusive trombose do
seio cavernoso 10, Frequentemente as artérias oftdlmicas 5 e cardtida interna 1,18
sdo acometidas. Esta ultima artéria encontrava-se obstruida no paciente descrito.
Estes aspectos vasculares justificam a subitaneidade da instalagdo do quadro
clinica em muitos casos 1.

O quadro clinico classico foi descrito, em 1943, por Gregory, Golden e
Haymaker #.3:4. Ele costuma instalar-se em paciente com diabetes descompensado,
sinusite, celulite orbitdria, oftalmoplegia e meningoencefalite. @A maioria dos
sinais iniciais deve-se a comprometimento da cavidade nasal, seios paranasais
e face 414, Frequentemente inicia-se por corrimento nasal sanguinolento, de
aspecto granular 7. Obstru¢do nasal, dor nos seios paranasais, perfuracdo do
septo nasal ¢, lesdo necrética de corneto, necrose de palato 17 e celulite facial ¢
podem ser encontrados em fases ulteriores.

O comprometimento ocular inicia-se por leve proptose, edema periorbitario,
ptose palpebral, visdo borrada e aumento do lacrimejamento ?. O paciente pode
apresentar oftalmoplegia completa, exoftalmo, hemorragia conjuntival 7, midriase
paralitica e cegueira, compativeis com a sindrome de fissura orbitaria por com-
prometimento da base da orbita e vasos orbitdrios e, principalmente, trombose
da artéria central da retina.

A mucormicose pode determinar sintomas e sinais dos mais variados quanto
ao acometimento do SNC. Entre os mais frequentemente observados encon-
tram-se cefaléia, paralisia de nervos cranianos oculomotores, distiirbios sensitivos
no territério do trigémio e comprometimento de nervo facial 1¢. Também podem
verificar-se alteracGes do estado de consciéncia, deficit motor e sensitivo focal
contralateral ao olho afetado, afasia e crises convulsivas 18, Eventualmente
ocorrem sinais de irritagdo meningea com quadro de meningite primaria ou
secundaria a outros agentes infeciosos.

A etiologia da meningite no caso relatado nio pode ser determinada através
dos exames feitos no LCR. Na literatura sdo escassos os informes sobre os
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achados no LCR. Yanagisaw e col.18 descrevem um paciente que teve como
complicagdo uma meningite por germe Gram-negativo.

O diagnostico, em que pese tratar-se de afecgdo rara, é altamente sugestivo
quando, em paciente diabético, ocorre sindrome de dpice da fissura orbitéria,
sinusite, lesbes em cornetos ou palato, meningoencefalite com ou sem sinais
focais.

O diagnostico clinico é complementado pelo estudo radiolégico dos seios
da face, sendo considerados de importdncia para o diagnostico de mucormicose
os seguintes dados: destruicdo Ossea focal parasinusal, auséncia de nivel liquido
na posicdo ereta e espessamento nodular de partes moles nos limites dos seios
paranasais 1418, Deve-se ressaltar que o comprometimento é geralmente uni-
lateral 1. Achado ja descrito em muitos casos 1,18, é a trombose da artéria
carotida interna também apresentada por este paciente.

O crescimento do fungo em meio especifico nem sempre é observado.
Quando ocorre deve ser valorizado ainda que possa ser igualmente obtido em
material proveniente de pessoas normais. O diagnostico definitivo s6 é esta-
belecido quando se identifica o ficomiceto em material de biopsia 3:4,7,9,18,

Apesar do amplo diagndstico diferencial, salientam-se algumas patologias
por comprometimento orbitdrio: candidiase, aspergilose 14, doengas granuloma-
tosas como tuberculose, neoplasias primarias ou metastdtica de faringe, seios
e oOrbitas e trombose de seio cavernoso 4.

Como a doenca evolui de maneira rapida, o prognéstico depende funda-
mentalmente da adogdo da terapia adequada, de modo agressivo e precoce.
Inicialmente o prognostico desta doenga era sombrio com uma mortalidade de
aproximadamente 90% 3.%; ainda hoje, apesar dos avangos terapéuticos, sdo
elevadas a morbidade e a mortalidade e as estatisticas mais recentes mostram
mortalidade ao redor de 50% <.

A terapia deve basear-se no controle da moléstia de base, geralmente dia-
betes; debridamento cirurgico dos focos nasais e paranasais e eventualmente,
das partes moles comprometidas, sendo muitas vezes, nessarias repetidas e
extensas ressec¢oes; utilizacdo da Anfotericina B por via intravenosa nas doses
convencionais e na dependéncia da tolerdncia de cada paciente.

No caso registrado, o estabelecimento da terapéutica adequada pode justi-
ficar a evolugdo satisfatéria observada, ressaltando-se a pronta corre¢do da
cetoacidose e a administragio da Anfotericina-B.

RESUMO

Registro de caso de mucormicose Orbito-rino-cerebral em paciente diabético
e em cetoacidose, com quadro clinico caracteristico e que apresentou boa evo-
lucdo gracas ao tratamento iniciado precocemente. E feito um resumo dos
principais registros da literatura a respeito da patologia.
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SUMMARY

Orbit-rhino-cerebral phycomycosis: a case report.

The case of a 15 years old white man, diabetic in cetoacidosis, with a
orbit-rhino-cerebral phycomycosis is reported. The illness had an acute onset
and the treatment was iniciated early with Amphotericin-B and unilateral osteo-
tomy of maxillary and ethmoidal sinus. With this treatment the patient did
well with residuals of ophtalmoplegia and amaurosis on the right. Interesting
investigation aspects are the occluded internal carotid on the same side of
the affected orbit and the CAT-SCAN finding of moderated ventricular dilatation
(two month after hospital admission). Mycology, pathophysiology, histopatho-
logy, clinical aspects, diagnosis and therapy are discussed, comparing the findings
of this case with avaliable literature. An increased number of survivors can
be expected with earlier recognition and more aggressive therapy. Treatment
of the underlying debilitating disease, Amphotericin-B and surgical debridement
of necrotic tissue, are frequently necessary such as observed in the case reported.
The favorable resutts ootained with the proposed managment are stressed.
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