Caso Clinico

Fistula cutanea del seno
frontal secundaria a poliposis
deformante de Woakes
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Frontal skin fistula secondary to Woakes polyposis

El sindrome de Woakes fue descrito por primera vez en
1885, y se caracteriza por una etmoiditis deformante, con
ensanchamiento de la piramide nasal debido a una poli-
posis nasal desde la infancia.

Algunos autores han referido un posible origen heredi-
tario aunque su verdadera etiologia permanece todavia
desconocida.

Presentamos el caso de un varén de 53 afios con poliposis
nasosinusal deformante, que favorecié la formacién de un
gran mucocele frontal, el cual dio lugar a una fistula fron-
tal que requirié un doble abordaje quirurgico.
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SUMMARY

Woakes" syndrome was first described in 1885, and is cha-
racterized by disfiguring etmoiditis, widening of the pyra-
mid nose because of a nasal polyposis since childhood.
Some writers have referred to a possible hereditary
although its true origin is still an unknown aetiology.

We present the case of a man aged 53 with deforming
nasal polyposis, which favoured the formation of a large
front mucocele which led to a front antero-posterior fis-
tula that requires a double approach.
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Introduccion

En 1885, Woakes describié un sindrome que se caracte-
rizaba por una etmoiditis deformante con ensanchamien-
to de la piramide nasal debido a poliposis nasal desde la
infancia®. Este sindrome fue posteriormente ampliado por
Kellerhals y de Uthemanni en 1979 introduciendo un moco
de caracteristicas altamente viscoso y bronquiectasias?.
Hoy en dia el sindrome de Woakes es un término poco
utilizado con el que podemos denominar a la etmoiditis
deformante con ensanchamiento de la piramide nasal.

Es una entidad clinica rara cuyos pélipos tienden a reci-
divar con frecuencia. Por este motivo, los pacientes deben
ser sometidos a cirugias nasosinusales radicales con el fin
de reducir estas recidivas’.23.

Este tipo de poliposis nasosinusal se caracteriza por la
aparicion de unos polipos fibrosos, sin eosinofilia, de gran
tamano y recurrentes que, a menudo, favorecen la apari-
cién de mucoceles.

No estd clara la etiologia de los mucoceles. Algunos
autores han referido un posible origen alérgico y here-
ditario pero su verdadera etiologia permanece descono-
cida3. La teoria més aceptada es pensar que se originan
por la obstruccién de los ostium de drenaje de los senos
paranasales, con retencién de exudado mucinoso y adel-
gazamiento, con destruccion gradual de las paredes 6seas.
En su crecimiento, pueden extenderse hacia la orbita adya-
cente, la nasofaringe o la cavidad craneal. El mucocele mas
frecuente es el etmoido-frontal411.
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Los sintomas pueden variar desde cefalea mas o menos
intensa hasta manifestaciones oculares como exoftalmos,
diplopia y desplazamiento del globo ocular9.10,

En el diagnostico nos apoyamos en historia clinica, sien-
do las pruebas de eleccion la TC, que se complementara
con la RNM (al menos en dos proyecciones, axial y coronal)
cuando se quiere estudiar su relacién con partes blandas.

El tratamiento de la poliposis nasal asi como de los
mucoceles, en un principio debe ser quirdrgico45.6.7.11,

Presentamos el caso de un paciente con poliposis naso-
sinusal deformante, gran mucocele frontal y fistula cutanea
frontal que requirié un doble abordaje quirtrgico por parte
de nuestro servicio, en colaboracién con el de neurocirugia.

Caso Clinico

Varén de 53 afos de edad que acude a nuestras con-
sultas por presentar insuficiencia respiratoria nasal, impor-
tante deformacién de la pirdmide nasal y fistula externa
en region frontal.

Como antecedentes personales presentd poliposis
nasosinusal intervenida hace 26 afios y alergia a amoxicili-
na, AAS y AINES.

En la exploracién mediante rinoscopia anterior se
observé una poliposis bilateral deformante siendo impo-
sible la exploracion mediante fibroendoscopio. La orofa-
ringe era normal.
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Se practicé un cultivo de la fistula frontal, cuyos resul-
tados fueron de flora comensal habitual.

Se solicitd un TC y una RNM, en el que se observé un
extenso mucocele frontal izquierdo que invadia fosa ante-
rior craneal, afectacion de érbitas y ocupacién de ambos
senos maxilares y fosas nasales. La pared orbitaria izquier-
da estaba rota. (figuras 1,2,3). Se propuso al paciente la
intervencién quirdrgica.

Figura 1: TAC coronal de senos paranasales

Figura 3: RNM SAGITAL

Intervenciéon Quirdrgica

Se practic6 un doble abordaje quirurgico en colabora-
cién con el Servicio de Neurocirugia.

En un primer tiempo el abordaje fue a través de via
endoscopica, practicando polipectomia, antrostomia maxi-
lar, etmoidectomia anterior y posterior, turbinoplastia de
cornetes medio e inferior, esfenoidotomia y drenaje del
seno frontal. En fosa nasal izquierda se observé destruc-
cion de la pared medial orbitaria.

Posteriormente se realizo frontalostomia externa mas
osiculoplastia. La via de acceso fue supraciliar bilateral con
despegamiento de colgajo cutdneo-muscular preservando
periostio que quedoé adherido a hueso frontal. Se fresé la
pared frontal anterior realizando exéresis en bloque de la
region afectada (figuras 4,5y 6).
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Figura 4: Pasos quirdrgicos: incisién supraorbitaria.

Figura 6: Pasos quirurgicos.
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Tras la apertura de éste, se aprecié un mucocele que
ocupaba la totalidad del seno y protruia a fosa cerebral
anterior. Se practicé curetaje y limpieza del seno. Tras
su exéresis se observd una duramadre dehiscente por lo
que se reforzdé con musculo, fascia y tissucol®. La cavidad
quedo bien aireada y el ostium de drenaje del seno frontal
correctamente repermeabilizado.

Se reconstruyé colocando la pared anterior del seno
frontal previamente abierto. Se colocé injerto de musculo
en la region fistulizada y se cerré por planos.

La anatomia patoldgica informé de gran mucocele
frontal con proceso inflamatorio crénico de la pared y
polipos alérgicos de ambas fosas nasales. Se instauré trata-
miento antibidtico, analgésico y antinflamatorio durante 7
dias posteriores. El postoperatorio cursoé sin complicaciones
y la evolucion fue satisfactoria.

Actualmente se le siguen realizando revisiones periddicas
en nuestras consultas para controlar la evolucién y las posi-
bles recidivas. Se encuentra estable y no ha vuelto a presentar
ningun tipo de clinica relacionada con el caso (figura 7).

Figura 7: Aspecto del paciente tras mes y medio de la intervencion.

Discusiéon

El mucocele de senos paranasales es una pseudotumo-
racién quistica benigna producida por el taponamiento del
ostium de drenaje y acumulacién de mucina en el interior
de la cavidad, siendo los localizados a nivel fronto-etmoi-

dal los mas frecuentes (80%) y siendo menos comunes a
nivel maxilar y esfenoidal411.

Presenta una fase de latencia donde se constituye en
la pared sinusal, un fase preclinica, una fase clinica y una
fase de complicaciones o exteriorizacion con posibilidad de
erosionar las paredes 6seas proximas. Ademas el conteni-
do de moco puede sobreinfectarse convirtiéndose en un
mucopiocele.

La clinica mas llamativa suele ser oftdlmica, con la apa-
ricion de diplopia, exoftalmos y desplazamiento del globo
ocular, aunque en nuestro caso no la presentaba. Por otro
lado, suelen ser escasos los sintomas nasales asi como el
hallazgo de tumoracién mediante la exploracién por via
endoscépica. En nuestro caso, el mucocele frontal se asocia a
la poliposis deformante de Woakes apareciendo una impor-
tante insuficiencia ventilatoria nasal, con pélipos nasales,
etmoiditis deformante y alargamiento de la pirdmide nasal.

En la patologia de los senos la TC es de elecciéon y la
RNM debe realizarse en casos complicados con extensién
intracraneal o infeccion, permitiendo conocer la relaciéon
del mucocele con estructuras orbitarias, vasculares y cere-
brales.
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El diagnéstico diferencial lo haremos principalmente
con la dacriocistitis crénica, las tumoraciones benignas y
malignas y la sinusitis4.

En el tratamiento de los mucoceles frontales existen dos
tendencias; una radical, que persigue la exéresis completa
por abordaje externo en aquellos casos de afectacién orbi-
taria o endocraneal y una conservadora, marsupializando
el mucocele aireando la cavidad con repermeabilizacion
del ostium frontal por via endoscépica o bien por via exter-
na456.7.11 En nuestro paciente nos decantamos por un tra-
tamiento combinado mediante frontalostomia externa mas
osiculoplastia para la extracciéon del mucocele y abordaje
endoscopico para la limpieza de las fosas y senos.

Hoy en dia, el sindrome de Woakes es un término poco
utilizado con el que podemos denominar a la etmoiditis
deformante con ensanchamiento de la piramide nasal
cuyos polipos tienden a recidivar con frecuencia. Por este
motivo los pacientes deben ser sometidos a cirugias nasosi-
nusales radicales con el fin de reducir estas recidivas.
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