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INTRODUÇÃO 

A rinosinusite aguda neerotizante o fungos 
é uma doença rofO eoroc1erizad a por uma 
clínica de e·xtrema agressividade e quase sem
pre falai. 

A inespecificidode dos sintomas iniciais e a 
ausência de sinais tOdiológicos característicos 
Fazem com que o diagnóstico precoce se 
baseie num elevado g rau de suspeito dinico, 
perante um doente svseeptivel, e numa obor· 
dogem sistematizada. 
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• • A.i<llltCWI• ii~ do• G!Odl <Odo dt C~~ der !I'Of(': de ti~ 

Apresentom·se 3 casos clínicos de doentes, 
seguida> no Serviço de ORL do IPOFG de 
Lisboa, em que foi possíve l uma actuação pre
coce com curo , discutinde>se os aspectos mais 
imporlanles do diagnóstico e lerapôulica. 

CASO 1 

Doente d o sexo masculino, 56 onos de 
idad e, com diagnós~co de leucémia miel6ide 
agudo secundório o síndrome mie1odi:sp1ásico, 
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fetlo em Janeiro de 2004. Efectuou. quimiotercr 
pio de indução (ldorrubicina e ARA.q, com 
remi .. õo. e dai• ciclo• de consolidoçõo. 

No fa.., de oplasio medular verificotHe bot· 
teriémio o Strcplococcus sp. e Emerococcus !e
co/is o pneumopofio d e provável ettologio fim· 
gico (Aspergillv,j. 

foi submetida o ololron>plonle de medula 
óueo em Ago;lo de 2004. 

Em Setembro de 2004 é observado no Ser. 
viço da ORL por dor retrcroculor e inlra-órbitá· 
rio 8Kfuerda, de intensidade moderado, por 
veze$ de coróc ter pulsátil. com hldrorreio. 

Não referia alterações visuais ou neurológi· 
cos. 

O exame en-dosc.ópico nos.ol (evelou cok>ro
çõo castanho..scuro da cabeço do corneta mé
dio e>querdo, de o>pedO necrólíca, nõo doloroso 
ao toque. (fôg l) 

Procedeu-se o biópsia quase excisionoJ, sob 
anestesio local. 

A tomogrolio compula<izodo (Tq mo>trovo 
preenchimento da etmóide esque<do por lesõo 
com den>idode de lecidos moles, espessomonlo 
do mucoso do seio moxilor esquerdo em qwdro, 
;em níveiS htâooêreos, e ~geiro Mf'8S$0menlo 

do mucoso de revesómenlo do pavimento do seio 

maxilar direito. 
Sem lmogeru sugestivos de erosão ôs.seo. 

(fig. 2) 

fiOUIA 2 • TC • COI:TI CO.ONAl (CASO 11. 

O exame micol6gico e an6tomcrpotol6gico 
permitiu o dlogll6shco de rinosinusile ogudo 
necrotizonte po< Rhizopvs orrhizvs. (fig. 3) 

Iniciou l&lopiutico endovenoso e lavagens 
na.ais com Anfolericina B. 

Por ausência de melhoria dinico & en&oscó
pico foi submetido, 2 dia• depois, a desbridcr 
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mente cirúrgico através de etmoidectomio total 
esquerdo e Coldwell·luc. 

Redoz.h.I•·Se a terapêutico imunossupres.soro, 
que reclizova desde o Jronsplante de medula, 
os.sociondo-se a inda cosporvngino e. v .. 

CoMioto-u-se resolução rápida das queixas 
naso·sinusais com posteriores controlos endos-
cópicos, onótomo·potológicos e micológicos 
negativos. 

Com o r-edução do imunossupressâo verifi· 
c ou--se recidiva do doença hemotológico tendo 
sido submetido em Abril de 2005 o quimiote
ropio de induçõo e infusõo de células de da
dor. 

CASO 2 

Mulher d e 33 onos de idade com diagnós
tico de carc inoma ductol do mamo d ireito em 
2001 , submetido o quimioterapia neoodjuvan
te, mos tecto mia radical com esvaziamento gon· 
g lionor oxilo r e radioterapia pós-operatório. 

Medicad o com tomoxifeno per os, desde es
sa dato. 

Em Janeiro de 2004 após diagnóstico de 
leucémio mõel6ide agudo M3 foi submetido o 
quimioteropio de induçõo (AIDA + ldorrubici
na) com boa resposta. 

Em Setembro de 2004 é internado no 
IPOFG de Lisboa poro quimioterapia de con
solidação, com indução de aplasia medular. 

Durante esta fase é observada no nosso Se r· 
viço por dor ligeiro, tipo a rdor, localizado ó 
fosso nosol esquerdo, com irradioçõo ao globo 
ocula r homolaleral, num quadro subfebril. 

Sem obstrução nasal, rinorreio, epistóxis, 
oltetoções visuais ou queixos neúrológicos. 

A endoscopio da fosso nasal revelou o pre
sença de uma pequeno ó rea de coloraçõo cos,.. 
tonho, no bordo livre do corneta ml>dio esquer
do com ac,entuoção do padrão vascular do 
mucoso limítrofe. (fig. A) 

Efectuou· se biópsia excisionol "a largado", 
sob anes.tesio local . 

FIGURA 4 • fNOO$ÇOPIA fOSSA NA,SAl UQUIJtD.A 
i tASO .2). 

A TC dos fossos nasais e seios pari·nosois 
revelava apenas um ligeiro espessamento do 
mucoso de revestimento do parede interno e 
pavimento do seio maxilar esquerdo e de o lgu· 
mos células d o e tm6ide anterior. 

Sem nívei s hidra-aéreos ou imagens sugesti· 
vos de erosão ósseo. (fig. 5) 

nGURA 5 • TC • com C::OitONAl (CASO :Z). 
O PltiENC'HIMfNTO DA fN POR US-\0 COM Of:NS.OADE 

DE TKID05 MOlf:$ DEVE• SE A Plt.l$lNÇA 
DE TAMPONAMENTO Nf.SAl COM SPONGOS1 AN@ 

DUIANTE A IK>PSIA EXCIS10NAL 

O exame anátomo-patológico demonstrou o 
presença de infiltração tecidular por hi'fo$, com 
6reos de necrose. (fig. 6) 
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FIGURA 7 • COLÔN IA$ TiPICAS Df ASPfRGILLUS N IPUI.AN$ 
1M C/dXA DI PETI!IICASO 2 J. 

O&SERVAÇÃQ M.ICROSCOPICA DO FUNGO 
COM tofNTIRCAÇAO DI CAI.I:ÇA ASHRGilAR (SITA). 

O exame micológico permitiu o identificação 
de Aspergillus Nidulons. (fig . 71 

Iniciou terapêutico com voriconozol. por via 
endovenoso, com r6pido contro lo 6 lgico. 

Ao fim de 6 meses de seguimento não apre
sento clínico ou aspectos endoscópicos s.uges.
livos de persistência ou recidiva do doença 
infeccioso . 

CASO 3 

Doente do sexo masculino, I A anos de ida· 
de, seguido no IPOFG de l isboo desde Novem· 
bro de 2000, por leucémio linfoblóstico agudo 
de células T, tendo efectuado quimioterapia de 
indução e radioterapia profiláctico sob o siste· 
mo nervoso central. 

Em 2001 é submetido o transplante de me· 
dulo óssea, tendo desenvolvido doença elo en
xerto vs hospedeiro crónica {com envolvimento 
intestinal e pulmonar) e pnevmopatio fúng ico o 
Aspergillus Niger. 

Em 2003 efectuou novo tra nsplante de me
dvfo ósseo associado o terapêutico imunosslfo 
pressoro (cotticoteropio e tocrolimus) e fotofore
se extra CQ(póreo com i(fodioçõo dos levc6ci· 
tos com radiação ultra -violeta . 

Em Fevereiro de 2005 é observado AO ur· 
gêncio do hospital do 6reo de residência por 
fotofobia e tumefacção do conto intemo do 
olho d ireito e edema do pálpebra superior, ten· 
do sido efectuado o d iagnostico (clínico e rodicr 
lôgicoJ de celulite pré-septo! e medicado em 
ambufotófio com amoxidlina e ácido clavulâni· 
co per os. 

Por persistência dos queixos e oporecirnen· 
to de sindrome febril é observado no Se<Viço 
de ORL do tPOFG. 

A observação endoscópica do fosso nasol 
direito revelou tumefacção do cabeço do cor· 
neto médio, com mucosa de superfície irregu. 
la r, serpig iforme, de coloração amarelada e 
edema marcado do mucoso do meato médio e 
do região p rc>.rurbinol. (fig . 8) 
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A TC mostrava mosso com densidada de 
tecidos moles de limites mal definidos na por· 
çõo mais a nterio r e interno da órbito1 preen· 
chimenlo 1o1ol do etm6ide e •eio moxilor direi
tos, este último com níveis hidra-aéreos. 

Sem sinais de erosõo 6sseo. !fig. 9) 

Procedeu-se o turbinectomio médio parcial, 
etmoidectomio e Coldweii-Luc õ dto, sob anes
tesio geraL 

O exame anátomo·potológico e micológico 
confirmou o diagnóstico de Rinosinusite Agudo 
Necro1izonte o Rhizopvs orrhizvs. 

Iniciou terapêutico antifúngico com Anfo
lericino 8 lipossómico e redução da imunosstJo 

pressõo, tendo-se veri~codo resolução dos quei
xas naso-sinusois em poucos dias. 

Infelizmente constoto~.Me um agravamento 
do sintomatologia intestinal relacionado com o 
doenço do enxerto v• ho•pedeiro. 

DISCUSSÂO 

Rinosinusite é um dos diagnósticos mais fre
quentes no prática clínico !clínico geral e ORt) 
pretendendo referir-se à presença de u mo inflo· 
moção da mucoso nosol e seios perinosais. 

Sob este termo estão englobados um la rgo 
espectro de doenças, causados por d iferentes 
agentes infecciosos !vírus, boctério e fungo•) 
com clínico o prognósticos díspares. 

Do mesmo modo, sob o termo de rinosinusite 
fúngico, estão englobados vários entid·odes po· 
tol6gicos distingu,veis pelo clínico, coroctet'ísti
cos histopatológicos e prognóstico. 

Nos casos de micetomo e sinusite oférgico o 
fungos nõo se verifico invasão dos tecid os pelo 
fungo, explicando-se os olteroções histopololé> 
gicos por um meca nismo de reacção d e tipo a
lérgico ao contacto dos fungos com a mucoso. 

Habitua lmente em doentes imunocomprome
tidos, estas situações sõo caracterizados pe-lo 
aspecto recidivonte após terapêutica cirúrgica. 

Nas formos em que se verifica invosõo d irec· 
lo do• tecidos pelo• fungos, dependente- do grou 
de imunocompetêndo do doente, verii ficom-se 
diferentes aspectos clínicos e hislopatológicos. 

Assim, na rinosinusite gronulomatoso c róni
co invasivo o fungos, os fungos estão encopsv
fodos em granulomas, não se verificando necro· 
se dos tecidos. 

Apresento um curso clínico indolente, insi· 
dioso, de bom prognóstico se correclomenle 
d iagnosticado e tro tado. 

Por outro lado, em doentes imunocompro
meiido• o reacção tecidular ô pre•e01ço do• 
fungos 9 menos eficaz, podendo-se verifica r 
uma forma clínica lenta e recorrente, rinosinu· 
site crónico invasivo; ou uma forma agudo, 
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muito rápido, ogressivo e habitualmente fatal. 
o rinosinusite agudo necrotizante. 

A r inosinusite agudo necrotizonte é uma do· 
enço pouco frequente e que roromente ofecto 
indivíduos saudáveis. 

A maioria dos casos ocorrem em diabéticos 
em cetoocidose e em doentes oncológicos com 
nevtropénio, e$peciolrnente se o contagem de 
neutrófilos for inferior o 500 cél/pl ' e/ou se 
submetidos o terapêuticas imunossupressoro.s 
lcorticóides; derivados da ciclosporinot. 

É mois frequente em doentes com neoplosi
as hematológicas do que com tumores sólidos, 
afectando cerco de 2% dos doentes submeti .. 
dos o tronsplonfe de medulo'. 

Forom descritos oindo cosos em doentes 
com insuficiência renal em diá lise, mod ico~ 

dos com desfe roxomino por sobrecarga de 
feHo'. 

Os ogentes potogénicos mois frequentemen
te envolvidos pertencem ô classe dos Zygomy. 
ceies e à ordem dos Mucorofes, tendo sido iso
lodos fungos dos géneros Mvcor, Rhizopvs, 
Rhizomvcor e Absidio. 

Ao termo frequentemente utilizado na p rá ti
ca dínico de Mucormicose deve-se portanto 
preferir o termo Zygomicose. 

Outros fungos podem estor envolvidos nesto 
entidade d ínico e histopatológico, nomead o
mente, como no 22 caso clínico, o Aspergillus. 

Desconhece-se o exacto mecanismo potogé· 
nico que: permfte o invasão tecidular por estes 
fungos, habiruolmente comensais~ 

Nos diabéticos descompensodos penso·se 
que o hiperglicemio e o ocidose favorecem o 
multiplicoçõo destes fungos. 

A neutropén io e/ou imunodeficiência • natu· 
rol" ou induzido qui mico mente nos doentes neo· 
pl6sicos e/ou submetidos o tronsplontes, expli
cariam o invos.õo tecidular por ineficácia dos 
mecanismos de fensivos. 

A relativo raridade do dnosinusite agudo 
necrotizonte o fungos nos doentes com SIDA 
provavelmente reRecte a eficácia dos neutrófi .. 
los em prevenir o crescimento dos fungos2 • 

Umo vez nos tecidos, estes fungos opresen
tam um g rande a ngiotropismo, com in'Vosão 
dos paredes dos vasos e subsequente enfarte 
dos tecidos viz.inhos. 

A necrose tecidulor com respecfivo ocidose 
do meio favorece a multiplicação do fungo. 

Alguns outores3 chamaram o atenção paro 
o marcado invasão perineurol por porte destes 
organismos. 

Nas fases tardias, o clínico é potogno:móni· 
co, com necrose tecidular de progressão muito 
rópido, com invasão do ó rbita ou craniano 
(formo rinocerebrol), quose sempre fotol. 

Pelo contrário , a clínica inicial é muito pau· 
co característico ou específico. 

Ferguson? refere como sintomas mais fre-quen
tes o quadro subfebril. edema periorbitório ou 
facial, diminuição d o acuidade visual. dor n0o 
~QI/façiol e semoçõo de one~le~io foçiQI, 

O sinol mois frequente no fose inicio! consiste 
na pre~nço de á reas ulceradas ou de necrose 
do mucosa nasal, especia lmente no cometo mé
dio, mos também do septo nasal e comekl inferior•. 

No fose ta rdio o semiologio posso o reOec
tir o envolvimento d o órb ita, dos pares crania
nos ou do invasão infracraniana. 

A imogiologio (TC/RMN) fvndomento I nos 
foses ovonçodos do doenço, poro ovolioçõo 
do extensão do d oença, não permite o diag· 
nóstico numa fase inicia l, podendo apresentar 
imagens perfejtomente normais dos fossos 
nasais/se ios perinosois ou apenas espessa
mento do mucosa, sem erosões ósseas, não 
distinguindo estes doentes de doentes com 
•banais • sinusites virais ou bacterianos. 

Dei Gáudio et ai~ refere como sinal imogio
lógico mais consistente de rinosinusife agudo 
necrotizante a fungos, em fase inidol1 o espes· 
somente morcodo do mucoso do covidode 
nasal unila terofmte. 

O d iagnóstico é baseado no demonstr-ação 
do presença de fungos invadindo o mucoso 
nasal/seios perinosois1 induzindo necrose teci
dular Intenso, e no isolamento e identificação 
desses fungos. 
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É portanto fundamental a realização de bió
psia das ó reos suspeitos. 

A identificoçõ o de fungos em exsudodos no
sois nõo tem significado diagnóstico, dado o 
possib ilidade de colonização dos vias aéreos 
superiores por estes o rganismos. 

No e>ame histológico, utilizando coloração 
com hemo toxilino/oosino !fig. 6) e especial· 
monte com nitrato de prato !fig. 10), é passivei 
o identiRcoção de hifos nos tecidos, habitual
mente com infilhoçõo por neutrófilos, o visuali
zação de m~itos áreas necróticas e a confirmo· 
ção da ausência de granulomas. 

A identili coçõo e dossificação do fungo exi
ge o suo cu lturo o partir dos tecidos, hobirual
mente em meio de Sobouroud com gentomici
na e doronfenicol, e o análise do suo morfolo
g ia ô microS<:op io óptico l~g. 11, 12, 13). 

A tetopeutico desta doença baseia-se no 
correcção da imunodeficiêncio ou alteração 
metabólico c:Je bose, no terapêutica ontifúngico 
endovenoso em altos do ses e no desbridamen
to c irúrgico de todos os tecidos não viáveis. 

A correoçõo do imunodefíciência de bose 
pode não ser passivei ou pode, como nos 
casos clínicos 1 e 3, vir o ter consequências ne· 
fastos sobre o doente . 

Contudo~ todos os autores consideram ser 
impossível o curo desta situoçõo infeccioso sem 
o conlrolo d esle factor. 

Como terapêutico ontifúngico endovenoso 
utilizo-se sobretudo o onfotericino B em altos 
doses e por longos períod os. 

Ooda o s.uo nefrotoxicidade pode recorre-se 
á formo lipossómico e o novos d rogas (por ex_. 
cospofungin o, voriconoz.ol). 

Dado a raridade desta siruaçôo falta ainda 
avaliar o real e ficácia in vivo destas novos dro· 
gos, e defin ir o duração do trotamento. 

O desbridomento cinJrgico, precoce e com· 
pfeto, de toda a mucosa mocroscopicamente 
comprometido é essencial, podendo ser efeçtuo
do por via endoscópico ou por via exletno, 
consoante o localizoçõo das lesões e a expe
riência do cirurg ião. 

• 

••• 
.... . 

FIGURA 10 ·COlORAÇÃO COM l'f!TUTO PE PAATA 
PlltMITINOO A VISUAUZAÇAO DE HIFA$ 

INfiLTRANDO OS TECIDOS.. 

c 

,JGURA 11 • ASPfCTO MORfOlÔGICO 00 II:K I:Z.OPOS 
ARRHilUS, i CARACTtiÜSTICO A~ISINÇA DE HIFAS, 

NÃO SIPTADAS. A PRiSE..NÇA Dt RlZ JDES ACASTANHADOS 
E ESPORAN<;JO$ fS RKOS. 

$fTA lARGA• IUZQIDES. 
SETA FINA • ESPORÃNGtOS. 
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N a$ fases clinicamente muito avançados, o 
g rau de resseoção poderá implicar mutilações 
estéticos e funcionais muito intensas. 

Mesmo com o instituição do terapêutico 
a propriado o prognóstico é globalmente reser
vado, depende ndo d o fase c línico do doença 
e do possibilidade de correcção do imunodefi· 
ciência ou a lteração metabólico de base. 

A Forma r inosinusal é a que apresento uma 
maior sobrevido com cerco de 60% a 90% nos 
d iabéticos e 20% o 50% nos doentes com neo
plasia hemotológico. 

Se se verificar envolvimento ocbitório, abce~ 
so extro -sinusol.. ou e rosão ósseo o prognóstico 
é ainda mais sombtio, com umo sobrevido de 
cerco de 40%. 

nGUitA 1). • ASPECTO MORFOLÓOKO 00 ASPlRGIUUS 
Nl.ot.IU.N$ (CASO 2) SENDO IDENTifiCADOS PUA PRlSIN(A 
DA CAJI.(ÇA ASHaGILAR CARACTERiSTICA E PlLA PtUSlN(A 

bE CUlSTOTlCA.S CONnNDO 4SCQS E AKOPOROS, ' 
SETA LAR,GA • CUlSTOTlQUlA, 

SI'TA PINA • CAifÇA ASPBI:G4LAR.. 

Nos casos d escritos em q ue se verificou invo~ 

sõo introcroneono o mortalidade for de 100%1• 

Os três casos clínicos por n6s opresentodos, 
por terem sido diagnosticados em fase muito pre
coce, tiveram curo, apesar de nos casos 1 e 3 se 
ter conslotodo agravamento da doença de base. 

CONCLUSÃO 

A r inosinusite a gudo nocrotizante a fungos 
é uma doença raro caracteriza do por uma infll. 
troçõo mic6tico do mucoso nasal e dos seios 
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perinosais que, no ausência de trotamento, é 
rapidame nte fa ta l. 

A doença ocorre primariamente em doentes 
imunocomprometid os, com resposta neutrofili
ca ausente ou muito a lterado, e em diabéticos 

em celoacidose. 
O d iogn6stiço requer biópsia do m~>Coso 

no sol/ seios perinosais com demonstração de 
invasão tecidular por fungos e envolvimento e
identificoçõo dos mesmos. 

A po.sib ilidade de sobrevivência depende 
essenciafme.:nte do diagnóstico precoce, altura 
em que não existem sintomas ou sinais clínicos 
característicos e o imogiologio pode ser normal. 

Compete ao otorrinolaringologista, perante 
um doente de risco, valorizar os mínimos quei
xas noso·sinusois (febrículo persistente com du· 
roçõo superior o AS horas sob antibioterapia, 
ólgias faciais, áreas de analgesia facia l) e 
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efectuar sempre cuidadoso observação endos• 
cópico dos rossos nosois. 

Todos os a lterações mucosos deverão ser 
biopsodos e, mesmo no ausência detos, dever
·Se.à efectuar biópsia do mueoso do cometo 
mêdio se o clínico fot sugestivo' . 

Após confirmação do diagnóstico,. mesmo 
ainda sem confirmação do fungo em questão~ 
deverá ser i nstituído terapêutico "agressiva". 

A teropêutic:;o baseio-se no correcção do 
imunodeficiêncio ou da a lteração metabólico 
de base, no desbridomento cirúrgico cuido
doso e no instiruiçõo de terapêutico onlifóngico 
endovenoso. 

Apesor do prognóstico sombrio o curo é 
possível, exigindo o atenção e motivoc;:õo de 
equipas muftidisciplinares envolvendo ORL, in
lernistos, infecc iologistas, oncologistas:, patolo
gistas clínicos e anótomo·potologistos. 
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