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Resumen

La paracoccidioidomicosis es una micosis profunda y sistémica frecuente en las zonas tropicales y subtropicales de América Latina, cuyo
agente etioldgico es el Paracoccidioides sp. Es una enfermedad prevalente de la poblacion adulta més del 95% de los casos secundario
al largo periodo de latencia, por lo que existen pocos reportes en la edad pediatrica.

Se presenta caso clinico de adolescente de 14 afios de sexo masculino, quién cursé con multiples adenopatias en todo el cuerpo, pre-
dominio en la regién cervical, asociado a palidez mucocutanea generalizada y dolor abdominal inespecifico. Antecedente de presentar
un mes atras accesos de tos, fiebre e hiporexia. Se realiz6 el diagnéstico diferencial con: leucemia, linfomas, tuberculosis pulmonar y
extrapulmonar. El diagndstico se confirmé por histopatologia de biopsia ganglionar y examen directo. El paciente fue tratado con Itra-
conazol, presentando una evolucién favorable..

Palabras claves: paracoccidioidomicosis, blastomicosis sudamericana, blastomicosis brazilensis.

Abstract

Paracoccidioidomycosis is a deep and systemic fungal infection common in tropical and subtropical areas of Latin America, whose
etiologic agent is Paracoccidioides sp. It is a common disease of the adult population over 95% cases are secondary cases to the long
latency period, so there are few reports in children.

It present a clinical case of 14-year old male, who had attended multiple lymph nodes in all body, predominantly in the cervical region,
associated with generalized mucocutaneous paleness and nonspecific abdominal pain. Antecedent to present a month ago coughing,
fever and hyporexia . Presenting a favorable evolution Leukemia, lymphoma, pulmonary and extrapulmonary tuberculosis: the diffe-
rential diagnosis was made. The diagnosis was confirmed by biopsy of histopathology node and direct examination. The patient was
treated with itraconazole, presunting a favorable evolution. Keywords: paracoccidioidomycosis, South American blastomycosis, blastom-

ycosis brazilensis.

a paracoccidioidomicosis (PCC) es una micosis profun-

da sistémica granulomatosa y supurativa causada por el
Paracoccidioides brasiliensis. Es la micosis de mayor preva-
lencia en Latino América en las zonas tropicales y subtropi-
cales, himedas; que puede dar una infeccién subclinica o ser
de evolucién aguda, subaguda o crénica. Es una enfermedad
prevalente de la poblacion adulta mas del 95% de los casos se-
cundario al largo periodo de latencia, por lo que existen pocos
reportes en la edad pediatrica’.

Como se describié en la revista de Enfermedades In-
fecciosas y Tropicales publicada el 2 009 en Bolivia donde
presentaron las actualizaciones sobre esta patologia descri-
biéndola como una enfermedad endémica, principalmente
de las zonas humedas tropicales y subtropicales de Améri-
ca Latina afectando a pobladores rurales de estas regiones
como es el caso del paciente que se presenta, y describen
que cerca del 80% de los casos informados son de Brasil
con una incidencia anual que oscila entre 1-3 casos por 100
000 habitantes, en menor porcentaje se presentan en Venezue-
la, Colombia, Argentina y Ecuador™.
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Se reconocen dos formas: la juvenil, de evolucién aguda o
subaguda, y la del adulto, de evolucién crénica, ambas asocia-
das al compromiso de diferentes 6rganos. La forma juvenil
(PCCjuvenil), esta entre el 5% al 10% de los casos, se presenta
eventualmente hasta los 35 afos de edad, comprometiendo en
especial al bazo, higado, ganglios linfaticos y da lugar a una
disfuncién de médula 6sea, tiene un tiempo de incubacién
corto. La forma crénica, representa mas del 90% de los ca-
sos (de los pacientes) y se presenta principalmente entre los
30 y 60 afios de edad, generalmente afecta mas de un 6rgano
simultdneamente, el compromiso pulmonar estd presente en
el 90% de los casos, la mucosa orofaringea, los ganglios lin-
faticos, y la piel son las zonas de mayor predileccién, se han
descrito periodos de incubacion hasta de 20 afios, pudiendo
pasar afios sin ser diagnosticada®.

La entrada del hongo al individuo es por via inhalatoria,
con la llegada a los pulmones, éstos se transforman en leva-
duras y se diseminan por via hematdgena o linfatica. No hay
riesgo de transmisién de una persona a otra. La contamina-
cidén tras heridas en la piel o mucosas aunque ha sido descrita
es rara’.

Es predominante en el sexo masculino con una relacion de
15:1 en la edad adulta, porque el hongo en su forma misce-
lanea sufre la accién de la hormona femenina 17-B- estradiol,
volviéndose incapaz de transformarse en la forma miscelar
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(forma infectante) a la forma de levadura (diseminante), fun-
damental para la produccién de la PCC. La ausencia de estos
factores en nifios explica por qué la relaciéon varén/mujer es
1:1 en este grupo de pacientes’”.

Existen dos formas de presentacion: 1) regresiva, que cursa
asintomdtica o con cuadro de infecciéon pulmonar primaria y
2) progresiva con cuadro agudo o subagudo (juvenil) y cré-
nico”

En cuanto a la localizaciéon puede ser: 1) localizada: afec-
tacion de un solo drgano y/o no mas de 2 cadenas linfaticas
comprometidas. 2) diseminada: afectacién de mas de un 6r-
gano y/o si existe compromiso de 2 0 mas cadenas linfaticas®.

El 6rgano mds afectado en el adulto es el pulmon, segui-
da de la presentaciéon mucocutinea y menos frecuente el
compromiso ganglionar. Puede afectar otros érganos como
glandulas suprarrenales, higado, bazo, tubo digestivo, sistema
nervioso central, sistema osteoarticular®.

La PCC tiene un largo periodo de latencia que oscila entre
semanas, meses e incluso anos hasta su presentacion clinica
en la edad adulta.

En los nifios, la mayoria de las manifestaciones son extra-
pulmonares relacionadas al sistema reticuloendotelial con un
sindrome proliferativo febril (linfoadenopatias, hepatoesple-
nomegalia y disfuncién de la médula 6sea) y sintomas gas-
trointestinales acompanando de fiebre con pérdida de peso,
debilidad y palidez®.

Es esencial la realizacién de un correcto examen fisico con
apoyo de radiografias y ecografia abdominal. Los hallazgos de
laboratorio muestran anemia, eosinofilia, hipoalbuminemia e
hipergammaglobulinemia.

El diagnoéstico de esta enfermedad se basa en el examen
micolégico directo y el cultivo de las muestras. Las pruebas
seroldgicas también aportan resultados especificos y confia-
bles. Cuando no hay materiales que permitan la observacién
y el aislamiento del hongo, estas pruebas constituyen el tnico
indicio del correcto diagndstico’.

El tratamiento de eleccion de primera linea es el itracona-
zol y ketoconazol; las alternativas son: anfotericina B, sulfa-
diazinas; el tiempo minimo de duracion del tratamiento es de

Figura 1. Adenopatia generalizada con ganglios linfaticos mayores a 2 cm
de diametro

seis meses'”.
El pronoéstico es grave y su curso puede ser letal si no se
trata oportunamente*

Presentacion del casos

Se trata de un adolescente de 14 afios de sexo masculino,
referido del area rural con cuadro clinico de un mes de evo-
lucién caracterizado por presentar multiples adenopatias di-
seminadas en todo el cuerpo y palidez mucocutanea generali-
zada, acompaiado de dolor abdominal inespecifico y difuso.
Antecedente de presentar fiebre, accesos de tos, hiporexia,
malestar general y pérdida de peso progresivo. Con antece-
dente familiar de padre tratado por tuberculosis hace siete
afos.

Al exdmen fisico, ademds de lo mencionado, se evidencid
adenopatias generalizadas (lisas, duras, no dolorosas, madvi-
les) mayores a 2 cm de longitud (Figura 1). A nivel de boca
presenta multiples placas blanquecinas en lengua y paladar
blando que al desprenderse dejan una superficie ligeramente
sangrante. En campos pulmonares se auscultan sibilancias y
estertores crepitantes finos. En abdomen se palpa: hepato-
megalia de 5 cm debajo de reborde costal en la linea medio
claviular derecha y 7 cm linea medio esternal dererecha, esple-
nomegalia a 2 cm debajo del reborde costal y multiples masas
a nivel de abdomen de caracteristicas similares a los ganglios
antes descritos, matidez de convacidad superior y onda asci-
tica positiva a la percusion. En miembros inferiores presenta
edemas (+++) y leve edema escrotal.

La biometria hematica de ingreso presenté leucocitos de 11
700 con desviacion a la izquierda (neutrofilia de 88%), anemia
severa (hemoglobina 6,1 g/dl, hematocrito 25%), tromboci-
tosis (794 000), tiempos de coagulacién prolongados (TP 14,8
INR 1,25 APTT 72 seg), hipoalbuminemia (1,8g/dl), hiper-
gamaglobulinemia (globulinas 4,6g/dl). Se encontraron nor-
males: LDH, funcioén renal, examen general de orina, prueba
rapida para VIH (-). El coproparasitoldgico detecto quistes y
trofozoitos de Entamoeba histolytica

La radiografia de térax muestra infiltrado intersticial pul-
monar, abdomen con presencia de aire intestinal normal, la
ecografia abdominal presenta multiples ganglios linfaticos de
predominio en el mesentérico de mas o menos 25 mm con
cambios inflamatorios y ascitis de 600 cc en flancos e hipogas-
trio, resto de estructuras normales (Figura 2).

El extendido periférico de sangre mostré6 microcitosis
moderada en serie roja, hipocromia severa anisocitosis leve,
trombocitosis pero con morfologia normal y serie blanca de
morfologia normal.

La biopsia ganglionar permiti6 la valoracién anatomopato-
légica que revel6 un proceso inflamatorio créonico granuloma-
toso donde se observan hongos en forma de “timén de barco”
caracteristico de la PCC (Figura 3).

A los cinco dias de internacion persistian las alzas térmicas
que llegaban a 40°C, hiporexia, y malestar general, a pesar de
esquema antibiotico y antifingico inicial (cefotaxima, amika-
cina, fluconazol). Posterior al resultado de patologia y el ma-
nejo intedisciplinario con infectologia se decidié tratamien-
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Figura 2. Adenopatia generalizada con ganglios linfaticos mayores a 2 cm
de didmetro

to con itraconazol a una dosis de 100 mg cada 12 horas, con
evolucion progresivamente favorable habiendo mejoria de la
sintomatologia y resolucion del cuadro febril.

Discusion

La PCC es poco frecuente en nuestro pais, se encontrd
descrito alrededor de 80 a 100 casos de esta micosis sistémica
desde 1 979 en edad adulta, no se encontré reportes escritos
de casuistica nacional en edad pediétrica, coincidiendo con lo
descrito ya que el 95% se presenta en la edad adulta.

La dificultad en el diagnostico de esta patologia en la edad
pediatrica es por tener una signosintomatologia que aseme-
ja al de un Sindrome Linfoproliferativo (linfoadenopatias y
hepatoesplenomegalia, disfuncién de la médula désea), con
sintomas gastrointestinales, sindrome febril prolongado, pér-
dida de peso, debilidad y palidez, que obliga a un ejercicio
de diagndstico diferencial con cuadros similares. Al tener una
incidencia baja en la edad pediatrica, esta patologia no es sos-
pechada y no se realizan los exdmenes pertinentes para llegar
al diagnostico como son el examen micoldgico y cultivo, ac-
tuales Gold Standar*.

La biometria hematica también es de mucha importancia
para guiar en el diagndstico encontrando en la mayoria de los
pacientes los siguientes hallazgos:

La anemia es de causa deficitaria, principalmente hierro
(microcitica hipocrémica) asociado a un aumento en las pér-
didas por el sangrado intestinal. La eosinofilia es esperada
como parte del compromiso reticulo endotelial, se han des-
crito grandes eosinofilias asociadas a formas mas graves de la
enfermedad.

La hipoalbuminemia e hiperglobulinemia son producidas
por alteracién a nivel de la inmunidad celular con una gran
respuesta de la inmunidad humoral.

El tiempo de protrombina prolongado e hipoproteinemia
muestran el compromiso hepético asociado.

La identificacion del organismo por examen directo de as-
pirado ganglionar, es de facil acceso y rapido con sensibilidad
que va del 85 al 100% debe realizarse en todo paciente con

Figura 3. Biopsia ganglionar permitié la valoracién anatomopatolégica
que reveld un proceso inflamatorio crénico granulomatoso donde se ob-
servan hongos en forma de “timén de barco” caracteristico de la PCC

la sospecha diagnostica; corroborandose en todos ellos con el
cultivo que tiene una sensibilidad del 86 al 100%?* '"'2.

El tratamiento es largo, de 6 a 24 meses, el tiempo se basa
en criterios de curacién clinicos, radioldgicos y serologicos;
para las formas leves a moderadas de la enfermedad se puede
realizar el tratamiento por via oral con itraconazol, como se-
gunda opcién se utiliza el trimetropin mas sulfametoxazol el
cual no puede ser utilizado en nuestro pais por la resistencia
antibidtica que aumento en los ultimos afios, en tercer lugar el
ketoconazol. En las formas graves necesariamente se utiliza el
antifungico por via endovenosa como ser la anfotericina B al
cual no se encontraron reportes de resistencia en nuestro pais,
pero en gran frecuencia esta forma es letal>'*!!.

Conclusiéon

Si empleamos los criterios epidemioldgicos es cierto que
ante un cuadro clinico determinado que se presenta en forma
inusual, lo mas probable es que se trate de una presentacion
atipica de una causa frecuente, que una presentacion tipica de
una causa infrecuente. Estamos obligados a un diagnéstico
diferencial cuidadoso, y de este ejercicio aprendemos conti-
nuamente, como en el caso presentado, donde el diagndstico
fue inesperado.

Considerar la procedencia del paciente en el analisis glo-
bal, es importante. El diagndstico de las formas diseminadas
y juveniles de PCC debe considerase en nilos menores de 15
afios, que vienen de regiones donde es endémica, y se pre-
sentan con un sindrome febril linfoproliferativo, asociado a
anemia, hipergammaglobulinemia y eosinofilia grave.

El diagnostico precoz y el tratamiento adecuado son esen-
ciales para lograr buenos resultados. El tratamiento empirico
debe ser considerado en formas diseminadas, aun cuando no
tenemos certeza diagnostica de PCC.
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