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RESUMEN

Introduccién: Rinoscleroma es una enfermedad granulomatosa crénica, rara en nuestro pais, pero endémica
en algunas areas alrededor del mundo como el norte de Africa, américa central y oriente medio. En la mayoria
de los casos es causada por Klebsiella rhinoscleromatis, afectando principalmente la cavidad nasal y
nasofaringe. La presentacion clinica comprende cominmente el tracto respiratorio superior. Sintomas como
rinorrea fétida, obstruccién nasal, deformidad nasal, y destruccion del cartilago nasal ocurren meses después
de la infeccién y depende del estadio de la enfermedad. El diagnéstico se basa en las caracteristicas
histopatolégicas donde observamos las células de Mikulicz. Los antibiéticos son la piedra angular del
tratamiento los cuales se usan por tiempo prolongado (2 a 3 meses). In casos de obstruccidn de la via aérea,
puede requerirse una intervenciéon quirurgica. Presentamos el caso de una mujer de 60 ailos con diagnéstico
de diabetes mellitus tipo 2 e hipertension arterial, que llega al hospital con un informe de anatomia
patoldgica que muestra hifas delgadas y septadas, por lo que se sugiere infeccion por mucor. La biopsia
hospitalaria posterior descarté mucormicosis y confirmo el diagndstico de rinoescleroma.
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ABSTRACT

Introduction: Rhinoscleroma is a chronic granulomatous disease, rare in our country, but endemic in some
areas around the world such as North Africa, Middle East and Central America. It is most caused by Klebsiella
rhinoscleromatis, mainly affecting the nasal cavity and nasopharynx. The clinical presentation primarily
involves the upper respiratory tract. Symptoms such as fetid rhinorrhea, nasal obstruction, nasal deformity,
and destruction of nasal cartilage occur months after the infection and depend on the stage of the disease.
The diagnosis is based on histopathological features, with the presence of Mikulicz cells. Antibiotics are the
cornerstone of treatment, using them for a prolonged period: 2 to 3 months. In cases of airway obstruction,
surgical intervention would be required. We present the case of a 60-year-old woman with a diagnosis of type
2 diabetes mellitus and hypertension, who arrives at the hospital with a pathological anatomy report
showing thin and septate hyphae, suggesting a mucormycosis infection. A subsequent biopsy performed at
the hospital ruled out mucormycosis and confirmed the diagnosis of rhinoscleroma.
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INTRODUCCION

El rinoescleroma es una enfermedad infecciosa
granulomatosa crénica de las vias respiratorias
superiores causada por la bacteria Klebsiella
rhinoscleromatis. Esta bacteria afecta principalmente la
nasofaringe ™, pero también los senos paranasales, la
orbitaylalaringe, lo que conduce aladeformacion dela
mucosa nasal, traqueal y bronquial (tipo nodular),
desarrollando estenosis traqueal®.

El rinoescleroma es endémico de Centroamérica,
Egipto, Africa Central, India, Medio Oriente e Indonesia
M, Existen varios factores influyentes como el bajo nivel
socioecondmico, la malnutricidn, la mala higiene y la
anemia por deficiencia de hierro, que facilitan el
proceso de infeccién . Se transmite por contacto
directo oindirecto con el exudado nasal de una persona
infectada ®.Es mas frecuente en mujeres con una
proporcién de 13:1 y ocurre aproximadamente en la
poblacion de mediana edad ®. La incidencia y
prevalencia del rinoescleroma son bajas; sin embargo,
se hanreportado mds de 16 000 casos en todo el mundo
desde 1960“.

El diagnéstico se basa en hallazgos clinicos, de imagen,
histopatoldgicos y microbiolégicos . Clinicamente y
patolégicamente, existen 3 fases: La fase
catarral/exudativa causa sintomas tempranos no
especificos que pueden durar desde semanas hasta
meses, con rinorrea fétida y purulenta?.
Histoldgicamente, se observa metaplasia escamosa con
infiltrado polimorfonuclear, hiperqueratosis y atrofia
#9, La fase granulomatosa/hipertréfica dura de meses a
afos y se caracteriza por la presencia de masas que
obstruyen las fosas nasales, epistaxis, deformidad y
destruccion del tabique nasal ("nariz en cuerda") ™.
También, en esta fase, la biopsia suele ser diagnostica,
ya que se identifican células de Mikulicz debido a la
presencia de células grandes espumosas rodeadas por
infiltrados de células plasmaticas con linfocitos,
neutréfilos y cuerpos de Russell™. En la terceray ultima
fase esclerdtica/cicatricial, se observan células
inflamatorias, formacion extensiva de fibrosis y
adherencias que llevan a la estenosis nasal; en esta fase
se ven pocas o ninguna célula de Mikulicz"?. Los
estudios de imagen son esenciales para el diagnéstico
tempranodelrinoescleroma, por loque serecomienda

tomografia computarizada (TC) o resonancia
magnética (RM) para evaluar las lesiones. En la TC, las
lesiones son homogéneas, hiperdensas, sin realce®. En
la RM, se pueden identificar en la segunda fase las
célulasde Mikuliczylos cuerpos de Russell como areas

hiperintensas en las secuencias T2 y T3. En la fase
fibrosa, se pueden observar areas hipointensas con un
patrén heterogéneo que sugiere fibrosis en la
secuencia T2, El tratamiento mas efectivo consiste en
antibidticos, desbridamiento y reparacion quirurgica”.
La duracién del tratamiento suele ser prolongada,
aproximadamente de dos a tres meses o hasta que los
cultivos y el examen patoldgico sean negativos”. Se
recomienda la ciprofloxacina como el tratamiento de
primera linea, pero otros medicamentos como
rifampicina, trimetoprim-sulfametoxazol,
ciprofloxacina y doxiciclina también se pueden usar
como terapia dual dependiendo de la prueba de
susceptibilidad bacteriana de K. rhinoscleromatis o la
respuesta terapéutica™.

El presente caso tiene como objetivo informar a la
comunidad médica sobre un caso raro de
rinoescleroma, para que pueda considerarse como un
diagnéstico diferencial en algunos casos de
presentacion atipica de mucormicosis. Consideramos
que serd de gran importancia tener este caso como
antecedente, especialmente para los médicos
otorrinolaringélogos, cirujanos de cabeza y cuello,
cirujanos maxilofaciales y especialistas en
enfermedades infecciosas.

CASOCLINICO

Una paciente femenina de 60 aios, diagnosticada con
diabetes mellitus tipo 2 e hipertensién crénica, fue
ingresada al departamento de emergencias con dolor
retroocular izquierdo y desviacion de la mirada durante
5 meses (Fig. 1). La paciente refiere que el cuadro clinico
comenzd con rinorrea constante y persistente, por lo
que acudié al centro médico, donde se le realizé una
tomografia cerebral y de los cornetes nasales, y el
informe describié sinusitis para lo cual se le recetd
tratamiento. La paciente informdé que sus sintomas
persistieron y empeoraron, lo que la llevé a visitar el

Instituto Nacional de Ciencias Neuroldgicas del
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Pery, donde se solicité un nuevo estudio de tomografia,
que describié "lesién expansiva de aspecto
neoformativo localmente avanzada con epicentroen la
fosa pterigomaxilar con invasion del seno maxilar y
extension lateral hacia la fosa media y superior hacia la
cavidad orbital y discretamente hacia el seno
cavernoso". Debido a este resultado, fue derivada al
Instituto Nacional de Enfermedades Neoplasicas del
Perl, donde se realizé6 una biopsia de la lesion y el
resultado fue "mucosa nasal infectada por hifas
delgadasy septadas asociadas a necrosis, sugestivas de
infecciéon pormucor”.

Después de este resultado, la paciente fue derivada al
servicio de medicina interna del Hospital Maria
Auxiliadora, donde se inicié tratamiento médico de
mucormicosis con anfotericina B desoxicolato a una
dosis de 1 mg/kg/dia; sinembargo, la paciente solo

recibié 3 dosis de este medicamento, ya que en
coordinacion con el servicio de cirugia de cabeza y
cuello se sugirio que no se trataba de una infeccion por
mucor, dado que la paciente habia estado enferma
durante aproximadamente 5 meses. La paciente fue
ingresada al quiréfano parala extirpacion delalesion.

Durante el procedimiento quirdrgico, no se
encontraron las caracteristicas macroscépicas tipicas
de la infeccién por mucor, por lo que se tuvo que
esperar el resultado del estudio microscépico del tumor
que finalmente revel6 el diagnoéstico de rinoescleroma.
Se inici6 tratamiento con ciprofloxacina a una dosis de
750 mg por via oral cada 24 horas. La paciente mejoro y
fue dada de alta 7 dias después de comenzar el
tratamiento antibiotico.

Se obtuvo el consentimiento informado de la paciente.

Figura 1. Lesiones costrosas de color marrén en la pared nasal dorsal, con leve eritema
periorbital y aumento de volumen en el tercio medio facial izquierdo, asi como
deformidad en la arquitectura nasal.

DISCUSION

El rinoescleroma fue descrito por primera vez en 1870
por Von Hebra; luego, en 1882, Von Frisch observo la
posible asociacion con un agente microbiano.
Finalmente, Mikulicz demostré la presencia de las
células espumosas en estos tejidos (células de Mikulicz)
®, El rinoescleroma es una enfermedad endémica con
alta prevalencia en Africa, Asiay América Latina, peroen

los ultimos tiempos se han reportado casos en otras
areas como Europa Central®'. El rinoescleroma ocurre
predominantemente en mujeres de mediana edad, de
bajos recursos, con condiciones nutricionales e
higiénicas deficientes®'". Esta entidad esta asociada
con Klebsiella rhinoscleromatis, un bacilo
gramnegativo encapsulado que tiene gran
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afinidad por las mucosas nasales y se transmite por
contacto con los exudados nasales de una persona
infectada ®'?. Los humanos son los Unicos
hospedadores conocidos, y la cavidad nasal es el sitio
mas afectado (95%); luego, la nasofaringe (18-43%), la
laringe (15-40%), la trdquea (12%) y los bronquios (2-
7%) ®. El rinoescleroma progresa a través de tres fases:
catarral, granulomatosay esclerética”®'".

El pilar del diagnostico es la histopatologia, donde se
puede encontrar infiltracion de linfocitos, células
plasmadticas y la presencia de células de Mikulicz, que
son un hallazgo patognomoénico del rinoescleroma.
Todos estos cambios se observan generalmente en la
fase granulomatosa. En este punto, los bacilos
intracelulares se pueden demostrar mediante tinciones
especiales como Gram, PAS, Giemsa y otras. Ademas, en
la inflamaciéon granulomatosa, los bacilos estan
presentes en el 50% de los cultivos de tejidos ®'2.

Las técnicas deimagen recomendadas sonlaRMylaTC,
donde las lesiones caracteristicas son masas
homogéneas, hiperdensas y no realzadas con bordes
bien definidos"*'?. En el contexto de las enfermedades
granulomatosas, el principal diagndstico diferencial a
descartar es la tuberculosis, especialmente en nuestro
pais. De hecho, otras como la actinomicosis, lepra,
infecciones fungicas, leishmaniasis mucocutdnea, o
incluso enfermedades inflamatorias y linfomas también
deben considerarse ®'. En el contexto de las
infecciones fungicas, es importante considerar la
mucormicosis como un diagnéstico diferencial porque
esta enfermedad es actualmente la tercera causa de
infeccion fungica invasiva después de la candidiasis y la
aspergilosis. La presentacién clinica clasica con
afectacién rinosinusal estd vinculada a la acidosis
diabética. La distribucion de las formas clinicas segun la
frecuencia es la siguiente: sinusitis 39%, pulmonar 24%,
cutdnea 19%. Los requisitos para el diagnéstico son un
alto indice de sospecha, reconocimiento de factores de
riesgoy evaluacion rapida de los sintomas clinicos.

Una ulcera necrética con escara negruzca (cutdnea o
mucosa) es la lesion caracteristica de la mucormicosis y
debe ser una sefial de alerta en todos los pacientes con
factores de riesgo, pero el diagnoéstico definitivo se
realiza mediante biopsiay cultivo®.

En nuestro caso, observamos a una paciente con una
lesion mucocutanea con caracteristicas de destruccion
delostejidos blandos seguin los estudios de tomografia;
ademas, se encontrd una lesién necrética en la biopsia
con caracteristicas sugestivas de mucormicosis; sin
embargo, el tiempo de presentacién clinica no
correspondia tipicamente a esta infeccion fungica, la
cual en mas del 90% de los casos tiene una progresiéon
rapida (dias)"*'?.

La mucormicosis fue descartada por el estudio
microscépico final de la lesion, y se confirmé el
diagnostico de rinoescleroma ®'". Las estrategias de
tratamiento para el rinoescleroma incluyen
combinaciones prolongadas de antibiéticos que a
menudo requieren terapias duales o triples. Ejemplos
incluyen rifampicina y trimetoprim, sulfametoxazol y
ciprofloxacina,ciprofloxacina y cotrimoxazol, y
ciprofloxacina y doxiciclina, con una duracién del
tratamiento de al menos 2 meses. El tratamiento
quirdrgico esta reservado para las lesiones obstructivas
©12 Debido a la alta recurrencia, el diagnostico
temprano y un tratamiento adecuado son esenciales
paraelresultado del paciente 2,

CONCLUSION

Consideramos que actualmente se subestima la
evaluacién clinica y el diagndstico, ya que se otorga
mayor importancia a los examenes complementarios,
incluso cuando las caracteristicas clinicas sugieren un
diagnostico diferente. En el caso presentado, tanto los
estudios de imagen como los primeros resultados de
anatomia patoldgica indicaron una posible infeccion
por mucor; sin embargo, el cuadro clinico no era
compatible con esa infecciéon, lo que llevéd a
reconsiderar el diagnéstico. El nuevo enfoque permitio
identificar una entidad diferente, confirmada por los
resultados del espécimen quirdrgico, lo que permitié
iniciar el tratamiento adecuado.

Por lo tanto, es fundamental dar prioridad a la
evaluacion clinica por encima de los estudios
diagndsticos complementarios. Es crucial considerar un
amplio espectro de diagndsticos diferenciales,
especialmente en pacientes inmunosuprimidos con
lesiones granulomatosas. Este caso sirve como
referencia para reconocer y diagnosticar situaciones
similares en el futuro.
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