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RINOSCLEROMA. DESCRIPCION DE UN CASO

Rhinoscleroma. A case report
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RESUMEN Introduccidn: El rinoscleroma es una patologia cronica rara descrita en 1870 por Von Hebra
ocasionada por Klebsiella pneumoniae subespecie rhinoscleromatis. Descripcién: Paciente va-
rén de 24 afios con tumor en ambas fosas nasales de cuatro afios de evolucién. Discusién: El
rinoscleroma es una enfermedad lentamente progresiva que se presenta en tres etapas: atré-
fica, granulomatosa y fibrética. Conclusiones: El diagndstico adecuado permite un manejo cli-
nico y tratamiento médico oportuno.

PALABRAS CLAVE escleroma respiratorio; rinoscleroma,; klebsiella rhinoscleromatis; enfermedad granulomatosa

SUMMARY Introduction: Rhinoscleroma is a rare chronic disease described in 1870 by Von Hebra caused
by Klebsiella pneumoniae subspecies rhinoscleromatis. Description: A 24-year-old male pa-
tient with a tumor in both nostrils of four years of evolution. Discussion: Rhinoscleroma is a
slowly progressive disease that occurs in three stages: atrophic, granulomatous and fibrotic.
Conclusions: Adequate diagnosis allows clinical management and timely medical treatment.

KEYWORDS respiratory scleroma,; rhinoscleroma; klebsiella rhinoscleromatis; granulomatous disease

INTRODUCCION por Von Hebra, quien describid una lesion na-
El rinoscleroma es una enfermedad rara, cronica, sal clasificAndola como un tipo de sarcoma [2].
lentamente progresiva, granulomatosa e infecciosa En 1877 Mikulicz describié en detalle las ca-
del tracto respiratorio superior [1]. El término rinos-  racteristicas histolégicas del rinoscleroma, es-
cleroma fue acufiado por primera vez en 1870 tableciendo su etiologia inflamatoria y no neoplasica
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[3]. Hasta el afio 1882 Von Frish logrd identificar el
agente causal de la patologia, la bacteria Klebsiella
rhinoscleromatis, subespecie de Klebsiella pneumo-
niae, un diplobacilo Gram negativo encapsulado no
movil, perteneciente al subgrupo KES (Klebsiella,
Enterobacter y Serratia) o enterobacteriaceae [1, 4].
El rinoscleroma es una enfermedad endémica en
zonas tropicales y subtropicales, Europa del este,
noreste africano, América Central, Sudamérica, In-
donesia y paises de Oriente Medio, ademés se pre-
senta de forma esporéadica en el resto del mundo
fundamentalmente en zonas rurales y areas de baja
condicion socioeconémica [1, 5]. La incidencia y
prevalencia de la enfermedad es escasa sin
embargo mas de 16.000 casos se han regis-
trado en diferentes partes del mundo desde
1960 [6].

Las caracteristicas clinicas del rinoscleroma son
mas manifiestas durante la fase granulomatosa, los
cambios histologicos més sobresalientes en esta
fase se caracterizan por infiltracién de linfocitos, cé-
lulas plasméticas, cuerpos de Russell y células de
Mikulicz [5]. El cultivo bacteriano de las mues-
tras de biopsia sigue siendo el método mas (til
para el diagndstico de rinoscleroma (positivo
en 50% de los pacientes en la etapa granulo-
matosa) [7], aunque también por medio de téc-
nicas de inmunohistoquimica se puede detec-
tar el antigeno Klebsiela tipo 11l [8].

Se presenta un caso de rinoscleroma en fosa
nasal derecha y obstruccion parcial de la
misma, con el objetivo de mostrar la importan-
cia de identificar esta entidad en su etapa tem-
prana e inicio oportuno del tratamiento para
evitar compromiso de otras estructuras.

DESCRIPCION

Paciente varon de 24 afios de edad, campesino,
procedente de Choluteca (Honduras) que presen-
taba historia de masa en fosa nasal derecha de 4
afios de evolucion, de crecimiento progresivo, acom-
pafiada de epistaxis espontanea y episodios de obs-
truccidn nasal. El paciente afirmaba tener habitos no
saludables como tabaquismo, consumo de alcohol y
marihuana, sin antecedentes personales ni familia-
res de la enfermedad.

Al examen fisico se hallaron signos vitales
dentro de parametros normales, oidos con pa-
bellones auriculares simétricos, conductos au-
ditivos externos permeables y membranas tim-
panicas integras. Nariz con dorso asimétrico,
desviacion septal lateral hacia lado derecho, au-
mento de tamario en dorso nasal derecho, masa en
fosa nasal derecha de aspecto carnoso con restos

heméticos, sin rinorrea ni epistaxis activa en la rinos-
copia anterior (Figura 1). La boca con buena aper-
tura, sin lesiones en la mucosa; en cuello se
encontraron adenopatias en cadena cervical
posterior profunda derecha. El resto del exa-
men fisico estuvo dentro de pardmetros nor-
males.

Figura 1. Masa en fosa nasal derecha de aspecto carnoso
con restos hematicos, sin rinorrea, ni epistaxis activa en la
rinoscopia anterior.

Se realizaron estudios de imagen con tomo-
grafia axial computarizada con cortes axiales y
coronales con espesor de 4mm, analizando las
imagenes con ventana 0sea y tejidos blandos.
Se informé de masa en ambas fosas nasales
de predominio derecho con obstruccion y des-
viacion del tabique nasal, ocupando completa-
mente la fosa nasal derecha y la region de las
celdillas etmoidales inferiores, respetando las
estructuras 0seas del tabique y la pared medial
de los senos maxilares, opacidad maxilar, de
las celdillas etmoidales derechas y del seno
esfenoidal derecho, el seno maxilar izquierdo
se encontro limpio. El diagnéstico radioldgico
fue de tumoracion en fosa nasal derecha con
efecto de masa que produce desplazamiento
del tabigue nasal y opacidad del seno maxilar
derecho, esfenoidal y etmoidales ipsilaterales.
Se realiz6 biopsia de la lesion, las muestras
fueron enviadas al departamento de patologia.
En los cortes examinados se identificaron no6-
dulos revestidos de epitelio respiratorio, las re-
giones centrales presentaban tejido conectivo
con abundantes células de Mikulicz e inflama-
cion cronica y aguda inespecifica.
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Los cortes histoldgicos mostraron agregados de ma-
crofagos espumosos (células de Mikulicz) mezcla-
das con linfocitos y células plasmaéticas con epitelio
escamoso sin atipia (Figura 2). No se evidenciaron
microorganismos con la tincion de Gram y
acido perydédico de Schiff (PAS). Las tinciones
de inmunohistoquimica CD68 y vimentina fue-
ron positivas en los macréfagos (Figura 2);
CD10, CK AE1/AE3 y S100 fueron negativos.
Posteriormente se envid para estudio inmu-
nohistoquimico (Tabla 1) que reporté lesion
compuesta por agregados de histiocitos sin ati-
pia con citoplasma claro y en &rea granular eo-
sinofilica, entremezclados con abundantes lin-
focitos y células plasmaéticas, se identificaron
ocasionales vasos con infiltrado neutrofilico en
su pared.

‘Q\-
n rv‘l. 3

Figura 2. Agregados de histiocitos espumosos (células de
Mikulicz). A- Tejido parcialmente cubierto por epitelio es-
camoso sin atipia, bajo el que se identifican numerosos
histiocitos (HE 4x). B- A mayor aumento se observa el in-
filtrado inflamatorio con predominio de histiocitos y linfoci-
tos (HR 10x). C- Tincion de PAS, que muestra histiocitos
espumosos, sin identificarse microorganismos (PAS 40x).
D. Tincién de inmunohistoquimica para CD68 que muestra
positividad marcada en los histiocitos espumosos.

La muestra enviada para cultivo microbiolégico
no reportd crecimiento bacteriano, en base a
los hallazgos de laboratorio, histopatologicos y
de inmunohistoquimica se establecio el diag-
noéstico de rinoscleroma nasal.

Se paut6 tratamiento antibiético con ciprofloxa-
cino a dosis de 500 mg via oral cada 12 horas
que continu6 hasta 17 dias y diclofenaco a do-
sis de 75 mg via oral cada 12 horas y lavados

nasales con 1 litro de agua, 20 ml de peroxido
de hidrégeno (agua oxigenada) y 15 ml de bi-
carbonato de sodio al 7,5%, en ambas fosas
nasales. El tratamiento definitivo fue cirugia
endoscépica naso-sinusal (CENS) resecando
completamente el tejido patolégico encon-
trado.

Tabla 1. Caracteristicas inmunohistoquimicas

Marcadores Resultado
CD68 Positivo membranoso en los his-
tiocitos
CD10 Negativo
CKAE1l/ AE3 Negativo
Melan A Negativo
Vimentina Positivo en los histiocitos
Actina Positivo en las paredes vasculares
DISCUSION

El rinoscleroma es una enfermedad lenta-
mente progresiva con inicio insidioso y curso
indolente. Presenta mayor incidencia en el
sexo femenino (relacion 13:1), afecta predomi-
nantemente la cavidad nasal (95 a 100% de los
casos), pudiendo afectar también la nasofa-
ringe (18% a 43%), laringe (15% a 40%), tra-
quea (12%) y bronquios (2% a 7%). Otras
areas que pueden verse involucradas son la
cavidad oral, senos paranasales, y tejidos
blandos de los labios y la nhariz. En raros casos
se extiende a la orbita [5, 9, 10]. En este caso
la presentacion del rinoscleroma fue con pre-
dominio en fosa nasal derecha y sin afectacion
de otras estructuras.

La enfermedad se clasifica clinicopatolégicamente

entres etapas:

1. Una etapa inicial o catarral (atrdfica), la que se
caracteriza por la presencia de sintomatologia si-
milar al resfriado comuin, con obstruccién de una
0 ambas fosas nasales. En esta etapa es posible
observar hipertrofia de la membrana mucosa.

2. Una segunda etapa proliferativa donde disminu-
yen los sintomas de resfriado. Aqui predomina la
reaccion granulomatosa, la cual puede progresar
en forma variable hasta afectar faringe y laringe
pudiendo ocasionar dificultad respiratoria.

3. La etapa final (esclerdtica) consiste en el depé-
sito de colageno, llevando asi a la fibrosis con
distorsion anatomica de las estructuras afecta-
das durante los estadios anteriores [6, 9, 11].

Este paciente se present6 en fase proliferativa
0 granulomatosa, con carencia de sintomas de
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resfriado, sin afectacion de estructuras adya-
centes de la via aérea, se intervino quirdrgica-
mente por medio de CENS y dias después pre-
sentd estenosis secundaria en fosa nasal
derecha la cual fue corregida posteriormente.

El agente K. pneumoniae subespecie rhinosclero-
matis no se encuentra normalmente en secreciones
nasales por lo gque su obtencion en medio de cultivo
de McConkey es diagnéstica de la enfermedad. A
pesar de lo anterior esto solo es posible en un
50-60% de los casos [12]. Las caracteristicas cli-
nicas del rinoscleroma nasal son més floridos du-
rante la fase granulomatosa, de igual forma los cam-
bios histoldgicos para el diagndstico son mas
prominentes en esta fase, la cual se caracteriza por
infiltracion de linfocitos, células plasmaticas, cuerpos
de Russell y células de Mikulicz —estas son un cri-
terio histopatoldgico patognoménico del rinoscle-
roma—. En un estudio retrospectivo realizado en
Egipto se concluy6d que el predominio de células
plasméticas y ausencia de eosindfilos en biopsias de
pacientes con sintomas nasales cronicos debe plan-
tear la posibilidad de rinoscleroma independiente-
mente de la deteccion de células de Mikulicz en par-
ticular en zonas endémicas [5].

Se debera realizar el diagnéstico diferencial en esta-
dios tempranos con rinosinusitis bacteriana crénica
y rinitis atréfica, y, en estadios tardios, con tubercu-
losis, actinomicosis, lepra, paracoccidioidomicosis,
sifilis secundaria, leishmaniasis cutanea, rinospori-
diosis, sarcoidosis, granulomatosis de \Wegener,
granuloma facial, linfomas, sarcomas, carcinoma
epidermoide y polipos nasales [9, 13]. En este
caso, al estudio histopatolégico realizado en
los cortes de tejido examinados, se identifica-
ron nodulos revestidos de epitelio respiratorio,
las regiones centrales presentaron tejido co-
nectivo con abundantes células de Mikulicz e
inflamacion crénica y aguda inespecifica y
marcadores de inmunohistoquimica propios de
la enfermedad con positividad para CD68.

El tratamiento farmacoldgico de eleccién para
el tratamiento microbiano empirico son las
fluoroquinolonas como el ciprofloxacino por un
periodo de seis meses, debido a su excelente
actividad contra bacilos Gram negativos, efica-
cia intracelular, baja toxicidad, excelente pene-
tracion al tejido, concentracion dentro de los
macréfagos y buena tolerancia [11, 13, 14].
Como segunda opcién se emplean tetracicli-
nas por igual periodo o hasta obtener un resul-
tado de cultivo negativo en biopsia nasal, se ha
observado que el empleo de ciprofloxacino
junto con rifampicina ha permitido alcanzar

concentraciones altas en macréfagos y secre-
ciones nasales [12, 15, 16]. Sila presencia de
tejido fibroso ocasiona obstruccion grave o de-
formacion de las fosas nasales, se recomienda
la extirpacién quirdrgica del tejido a través de
la cirugia endoscopica [13, 16]. En el caso des-
crito, el tratamiento antibiético facilité una evo-
lucion satisfactoria y se realizé cirugia para re-
secar completamente la masa de tejido fibroso
secundaria a rinoscleroma que ocupaba com-
pletamente la fosa nasal derecha y region de
las celdillas etmoidales inferiores.

CONCLUSIONES

El rinoscleroma es una entidad poco frecuente
pero es necesario tenerla presente cuando un
paciente proveniente de una zona endémica
de la enfermedad se presenta con una lesion
en fosas nasales, sin causa traumética evi-
dente. Un diagnéstico adecuado permite un
manejo clinico y tratamiento médico oportuno,
los cuales mejoran el pronéstico.
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