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DEFINICION

El Rinoescleroma conocido también con los nombres de
escleroma nasal y escleroma respiratorio, es una enfermedad
infecciosa de origen bacteriano, granulomatosa, crénica, de
evolucidn progresiva, no inmunizante, sin patogenia bien definida,
escasamente contagiosa, muy poco frecuente que afecta
principalmente la mucosa nasal comprometiendo ademas el tracto
respiratorio superior, piel, huesos y cartilagos con caracteristicas
deformantes

Los principales hitos histéricos del Rinoescleroma son:

En 1870: Von Hebra y Kaposi realizan la primera descripcion de la
entidad como una variedad de sarcoma

En 1877: el cirujano polaco Johann Von Mikulicz describi6 las
caracteristicas histoldgicas.

En 1882: Von Frisch identifico al microorganismo (bacilo).

En 1932: Belinov propuso el uso del termino escleroma
respiratorium porque los procesos patologicos no solo pueden
involucrar las vias aéreas superiores sino también las vias aéreas
inferiores.

En 1961: Steffen y Smith demostraron que la Klebsiella
rhinoscleromatis conforme a los postulados de Koch era el factor
etiologico en los cambios inflamatorios tipicos del Rinoescleroma
(24)
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EPIDEMIOLOGIA

El Rinoescleroma es de distribucion mundial; se han descrito
alrededor de 20.000 casos en la literatura meédica internacional, es
endémico en zonas tropicales y subtropicales de Centro y Sur
Ameérica, sur de Europa (Polonia, Hungria, Rumania, Rusia),
Egipto, Africa, India, Indonesia, rara en Norte América y resto de
Europa. (10,16) En Latinoamérica se han descrito casos en casi
todos los paises (4, 6, 10, 11, 22, 23, 24, 28, 29, 31, 32). Una
reciente publicacion describe 8 casos en el Peru (20) Afecta a
pacientes de todas las razas, la incidencia es mas elevada en el
sexo femenino (promedio 13 a 1 en relacion al sexo masculino),
mas frecuente entre los 10 y 30 afios, pero se han descrito casos en
nifios (13, 22, 32) y por encima de los 80 afios (19), se la ha
asociado a poblacion de nivel socioeconémico bajo, ruralismo, mala
condicion higiénica y nutritiva. (5, 16) En areas endémicas suele
presentarse en familias enteras

ETIOLOGIA

El agente causal es la bacteria encapsulada Klebsiella
rhinoescleromatis subespecie de Klebsiella pneumoniae,
pertenece a la familia Enterobacteriaceae, es un diplobacilo que
mide de 2 a 5 micras de diametro, inmoévil, Gram negativo,
intracelular facultativa que resiste la digestion de los macrofagos. El
ser humano es el unico huésped identificado de K.
rhinoescleromatis, la bacteria no forma parte de la flora residente
del tracto respiratorio superior ni de la piel y ha sido solamente
aislado de lesiones de Rinoescleroma. (27, 34)

FISIOPATOLOGIA

No se conoce el mecanismo exacto de transmision, se cree que la
via de entrada del bacilo es aer6gena a través de la inhalacion
directa por periodos prolongados de gotas o material contaminado
de inoculo bacteriano, eliminados durante accesos de tos y
estornudos por los pacientes, de ahi que los grupos poblacionales
mas afectados sean los hacinados. La enfermedad probablemente
empieza en areas de transicion epitelial como el vestibulo de la
nariz, la zona subglotica de la faringe, o el area entre la nasofaringe
y orofaringe. (24)



La inmunidad celular esta alterada en pacientes con Rinoescleroma,;
sin embargo la inmunidad humoral esta conservada; existiendo
alteraciones inmunes focales o sistémicas como la reduccion
relativa de las células CD4+, un aumento absoluto de las células de
CD8+ y una inversion del cociente de CD4+/CD8+, también un
aumento de las células CD56+ y de las células citotoxicas
expresado en el encuentro de los antigenos CD8+CD56+.
Finalmente una reduccion relativa de las células CD3+ y CD19+
demostrando un patrén de comportamiento ambiguo (14).

Estos hechos disminuyen la respuesta de las células T llevando a
una posible inactivacion del sistema monocito-macréfago que
pudiese controlar la diseminacion de la infeccion provocando
inmunodepresion, apoyando esta aseveracion se ha observado que
en las lesiones de Rinoescleroma los macréfagos muestran en su
interior bacilos no destruidos y que en la proximidad de éstos hay
linfocitos T CD8+ los que no permitirian la maduracion de los
macrofagos (7, 8) Se ha sugerido que una deficiencia de hierro y su
consecuencia la anemia pueden predisponer la adquisicion de la
enfermedad (1)

CLINICA

El periodo de incubacion no se conoce, probablemente sea de
afos, clinicamente presenta 4 estadios los cuales usualmente
se sobreponen, pero inexorablemente se suceden el uno al otro
a menos que se instaure la terapia apropiada, dejando marcada
incapacidad estético funcional, ellos son: (10, 16)

- Estadio Catarral: caracterizado por rinorrea purulenta fétida
prolongada.

- Estadio Atrofico: donde existe cambios mucosos difusos con
excesiva costrificacion que conlleva a grados variables de
obstruccion

- Estadio granulomatoso, hipertrofico o proliferativo: con
formacion de nédulos granulomatosos no caseificantes en la nariz,
con o sin compromiso de otras partes del tracto aéreo respiratorio
superior; es muy frecuente que se presente epistaxis por el
agrandamiento nasal y destruccion del cartilago nasal (nariz de
Hebra).



- Estadio esclerdtico o fibrotico: con densa fibrosis cicatricial de
los tejidos comprometidos, reemplazo del epitelio y [amina propia
con grados variables de profundidad por tejido colageno irregular
llevando a una posible estenosis y desfiguracion.

Los signos y sintomas que presentan los pacientes son numerosos,
pueden estar presentes exclusivamente en un estadio 0 en varios,
citamos los mas frecuentes:

Obstruccion nasal (queja mas comun) uni o bilateral
Rinorrea mucopurulenta

Epistaxis

Disfagia

Deformidad nasal

Anestesia del paladar suave

Sequedad de garganta

Disnea progresiva de grandes a pequeiios esfuerzos
Estridor bifasico de predominio inspiratorio
Hipofonia cronica

Disfonia (ronquera)

Anosmia

Cefalea fronto etmoidal

Raramente existe compromiso laringotraqgueobronquial, existiendo
un potencial riesgo de muerte por obstruccion de la via aérea,
reportandose manejo quirurgico de emergencia (traqueostomia).(11,
33) Se observa que la enfermedad se complica tardiamente con
Carcinoma espinocelular y se asocia con Rinosporidiosis y SIDA
(2,15, 25)

Al examen fisico podemos observar grados variables de: eritema
con pustulas y costras en region nasal de tiempos variables de
evolucion, nédulos en cuerdas vocales, lesion ulcerativa y necrotica
gue produce obstruccion respiratoria, tejido granulomatoso con
nodulos violaceos y granulaciones con secrecion mucoide.

La revision de casos de la literatura mundial en relacion a la
localizacion de las lesiones coloca a la nariz como la ubicacion
mas frecuente de la enfermedad con 95-100 % , le sigue la faringe
con 50 %, a continuacion la laringe con 40% luego la trompa de
Eustaquio con 30%, con porcentajes mas bajos se ubican los senos



paranasales, la boca, la orbita, la traquea, los bronquios y la piel
(16)

DIAGNOSTICO

Se basa en cinco pilares, algunos mas importantes que otros: (10)

1.-Clinica: Es menester una historia clinica detallada (antecedentes
personales de intubacién previa, infecciones respiratorias
recurrentes, reflujo gastro esofagico, ingestion prolongada de
farmacos acidos o alcalis, contactos tuberculosos o leprosos) y
examen fisico minucioso.

2.-Histopatologia: Constituye el pilar fundamental del diagnéstico,
siendo imprescindible el hallazgo de 2 elementos patognomoénicos
de la enfermedad:

- Células de Mikulicz que son macrofagos-histiocitos espumosos
grandes con citoplasma claro cargados con diplobacilos
fagocitados.

- Intenso infiltrado inflamatorio granulomatoso linfoplasmocitario con
presencia de cuerpos de Russell (estructuras redondas eosinofilas
presentes en el interior de plasmocitos). Ademas puede
evidenciarse una hiperplasia pseudo epiteliomatosa

La tincion de las biopsias puede realizarse con la coloracion
rutinaria de hematoxilina-eosina y empleando técnicas especiales
como PAS. Giemsa, Gram y la de Wartin Starry (sales de plata) (34)

3.-Bacteriologia: tiene una baja sensibilidad (alrededor del 50 al 60
%) por lo cual si es positiva ayuda al diagnostico, pero si es
negativa no lo descarta. Para el cultivo bacteriano se utilizan los
medios: Agar sangre y Agar Mac Conkey

4.-lmagenologia: La imagenologia en general no es muy util para el
diagnostico especifico de Rinoescleroma, permite, mas bien,
descartar otras patologias o determinar el tamafio y extension de
las lesiones, orientando al cirujano durante una eventual
intervencion quirdrgica. Entre los métodos mas utilizados tenemos
la endoscopia nasal que revela sefiales de las 4 fases evolutivas
del Rinoescleroma. La TAC simple o contrastada y la RM son
recomendadas sobre todo para seguimiento post terapia. La



broncoscopia, la rinoscopia, la laringoscopia indirecta y la
microlaringoscopia son otros métodos empleados pero con menos
frecuencia (17)

5.-Estudios inmunohistoquimicos: El analisis inmunohistoquimico
con pancitoqueratina, alfa-1- antiquimotripsina y CD68 pueden ser
util en aquellos casos con bacteriologia negativa; otro método es el
analisis de un espécimen de biopsia con técnicas de
iInmunoperoxidasas. (10)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Los diagndsticos diferenciales a tener en cuenta son:

- Procesos infecciosos o inflamatérios: Dermatitis aguda
inespecifica, Rinitis atrofica,
Laringotraqueitis viral, Laringitis cronica inespecifica,
Leishmaniasis mucocutanea, Quiste del conducto nasopalatino,
Rinofima

- Infecciones granulomatosas: Lepra, Tuberculosis cutanea,
Sifilis. Sarcoidosis, Granuloma letal de la linea media

- Vasculitis: Granulomatosis de Wegener

- Neoplasias: Linfomas, Carcinoma basocelular, Carcinoma
epidermoide, Carcinoma verrucoso, Metastasis.

- Colagenopatias: Lupus eritematoso discoide cronico

- Micosis: Paracoccidioidomicosis, Actinomicosis, Esporotricosis,
Rinosporidiosis

TRATAMIENTO

El tratamiento del Rinoescleroma debe ser multidisciplinario, con
participacion de meédicos dermatologos, otorrinolaringélogos,
infectologos y cirujanos. Consta de 2 elementos : drogas
antimicrobianas por tiempo prolongado y cirugia.

El uso de farmacos antimicrobianos es el elemento mas importante,
debiendo ser usado en todos los casos. Los mejores resultados se
han obtenido con la administracion de fluoroquinolonas, como la
ciprofloxacina, dosis de 1 a 2 gramos diarios por un periodo

de uno a tres meses (3, 5, 6, 12, 20, 29). Este grupo de farmacos ha
resultado de gran utilidad debido a su buena cobertura frente a
microorganismos Gram (-), presentando relativas pocas
reacciones adversas y bajo porcentaje de recidivas. Sin embargo



son muchos los antimicrobianos utilizados y diversos los
esquemas de tratamiento. La literatura sefiala buenos resultados
con el uso de Tetraciclina, Rifampicina, Cotrimoxazol,
Cefalosporinas de 2da y 3ra generacion y la Mupirocina por via
topica

Un estudio realizada para conocer la susceptibilidad in vitro de 33
cepas de K. rhinoescleromatis frente a 12 antimicrobianos
(estreptomicina, amoxicilina+ ac. clavulanico, eritromicina,
tetraciclina, cloranfenicol, ampicilina, cotrimoxazol, rifampicina,
cefalexina, cefuroxina, cefalotina y ciprofloxacina) revela la
excelente sensibilidad del 100% de las cepas frente a las
cefalosporinas, la rifampicina, el cotrimoxazol y la ciprofloxacina.
(26) Dos hechos apoyan el uso de estos antimicrobianos en el
tratamiento del rinoescleroma: 1) la ubicacion de las lesiones en el
tracto respiratorio superior y el encuentro de concentraciones
superiores a la CMI en la secrecidon nasal, especialmente de la
rifampicina y la ciprofloxacina y 2) la presencia intracelular de las
bacterias (células de Mikulicz) hace necesario terapia
antimicrobiana prolongada y el conocimiento de la habilidad de
estos 2 antibidticos de destruir las bacterias dentro de los
macrofagos. (9) Finalmente, como el Rinoescleroma es una
enfermedad de grupos poblacionales de bajos recursos, estos
antimicrobianos como la rifampicina y el cotrimoxazol de costo bajo,
son recomendados

La cirugia se realiza dependiendo de cada caso en particular,
siendo absolutamente necesaria cuando existe compromiso
laringotraqueal estendtico con riesgo vital y en algunos pacientes
con obstruccidon nasal, lo que si bien es cierto no constituye una

amenaza vital, significa un deterioro importante en la calidad de vida
del enfermo. (29)

Ademas se recomienda un control clinico frecuente y seguimiento

del paciente a través de broncoscopias y en casos extremos la

utilizacion de oxigeno humedo al 35 % por mascara facial y

micronebulizaciones con glucocorticoides (30)
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b \.) A
Fig. 1.- Rinoescleromaen mujer de 68 afios, evolucion
10 meses, cortesia del Dr. Pastor Sangueza

Fig. 2.- Rinoeslceroma en nifio de 10 afios, fase inicial,
Cortesiadel Dr. Fernandez V ozmediano



Fig. 3.- Rinoescleroma en vardn de 35 afios, con inicio
en mucosa nasal y extension a piel (labio superior)

Fig, 4.- Rinoescleroma en vardn de 60 afios con destruccion
de cartilago y deformacion nasal



Fig. 5.- Histopatoldgia: infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario y celulas
de Mikulicz con diplobacilos en su interior (tincién de Wartin Starry)
Cortesia del Dr. Fernandez Vozmediano

Fig. 6.- Histopatologia: cuerpos de Russell, (tincion de HE) Cortesia del Dr. Fernandez
Vozmediano



