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Caso clinico

Escleromarespiratorio.
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Reporte de dos casos con evolucion fatal

Javier Escobar A,* Lisset Castro G,* Juan Soriano R,*
Guadalupe B Guevara L,* Sandra Franco L,* Juan E Olvera R*

RESUMEN

El escleroma respiratorio es una enfermedad crénica granulomatosa que afecta inicialmente la mucosa de la cavi-
dad nasal, después invade la faringe y en ocasiones se extiende a la laringe, traquea y bronquios; es causada por
Klebsiella rhinoscleromatis, diplobacilo Gram negativo. El aspecto histologico caracteristico de esta lesion consiste
en infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario subepitelial, células de Mikulicz y la presencia de bacilos Gram negati-
vos. Se presentan las caracteristicas histopatologicas del escleroma respiratorio con extension a la laringe y bron-
quios en dos casos con evolucion fatal. Se comentan los hallazgos de autopsia. Es poco frecuente que estas
lesiones produzcan la muerte de los pacientes. Los casos mas graves y en ocasiones fatales corresponden a los
que se han encontrado obstruyendo la traquea que consisten en masas granulomatosas, nodulares y ulceradas que
se pueden extender hacia los bronquios. Los dos casos presentados corresponden a sujetos a los que se les traté
correctamente con antibidticos; sin embargo, en ambos, la lesién progresé hasta producir obstruccién importante de
vias aéreas, que ameritaron traqueostomia y que finalmente fallecieron a consecuencia de estas complicaciones.

Palabras clave: Escleroma respiratorio, Klebsiella rhinoscleromatis, enfermedad granulomatosa.

ABSTRACT

Scleroma is a chronic granulomatous disease of the mucosa of the nasal pasages and may involve the pharynx,
larynx, trachea and bronchi by local extension. Its causative organism is Klebsiella rhinoscleromatis, a gram
negative diplobacillus. Its histological hallmark consist of chronic plasma cell infiltrate, Mikulicz cells and Gram
negative bacilli. We present the histopathological hallmark of scleroma with extension of larynx and bronchi in two
cases of fatal evolution. It is infrequent that this lesions have a fatal evolution. The most severe and sometimes fatal
findings were tracheal obstruction wich consisted of granulomatous, nodular masses and ulcer extending down the
trachea and into the bronchi. Two post mortem cases are presented in patients that had been treated with antibiotics
and in whom the lesion extended and caused obstruction of the airways and caused a fatal clinical course as a direct
cause of these complications.

Key words: Scleroma, rhinoscleroma, Klebsiella rhinoscleromatis, granulomatous disease.

INTRODUCCION siones se extiende a la laringe, traquea, bronquiosy,

con menor frecuencia, al antro maxilar, etmoides,

El escleroma respiratorio es una enfermedad crénica
granulomatosa que afecta predominantemente la
mucosa de las vias respiratorias superiores. La le-
sion por lo general afecta inicialmente la mucosa de
la cavidad nasal, después invade la faringe y en oca-

* Servicio de Patologia Post mortem. Unidad de Patologia.
UNAM y Hospital General de México.
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trompa de Eustaquio y oido medio.

La enfermedad es causada por Klebsiella rhinos-
cleromatis, diplobacilo Gram negativo de la familia
Enterobacteriaceae. Es una bacteria encapsulada,
no movil que mide 2.5 micras.!

El bacilo se puede identificar utilizando una varie-
dad de tinciones especiales de histoquimica, entre
las que se incluyen PAS, Warthin-Starry, Giemsa,
metenamina de plata y Hotchkiss-Mc Manus y se ha
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visto que el uso de la técnica de inmunoperoxidasa
tiene una mayor sensibilidad y especificidad para la
identificacion de este microorganismo.?

El aspecto histologico caracteristico de esta lesion
consiste en infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario
subepitelial, células de Mikulicz y la presencia de ba-
cilos Gram negativos. Se pueden observar también
cuerpos de Russell y leucocitos polimorfonuclea-
res.t?

Se presentan dos casos de autopsia con esclero-
ma respiratorio con afeccién de faringe y bronquios
que fue la causa de la muerte por obstruccién de las
vias respiratorias.

MATERIAL Y METODOS

Se revisaron los archivos post mortem del Servicio
de Patologia del Hospital General de México de ene-
ro de 1975 a mayo del 2001 y se registraron dos ca-
sos con diagndstico de escleroma respiratorio. En
ambos, la causa de la muerte estuvo relacionada con
el escleroma respiratorio. En el primer caso la lesion

Figura 1. Lesion de aspecto nodular en laringe que ocluye la luz
delamismay se extiende a la traquea.
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Figura 2. Lesion queinfiltray se extiende por ambos bronquios
principales y que ocluye parcialmente su luz.

se extendi6 a la traquea y bronquios, lo cual produjo
obstruccion de los mismos. En el segundo caso hubo
obstruccion de la traquea, ulceracion y hemorragia
de la lesién. El proceso culminé en insuficiencia res-
piratoria aguda en ambos casos. Se obtuvieron cor-
tes histologicos que fueron tefiidos con hematoxilina
eosina y tincion de Warthin-Starry y se revisaron los
expedientes clinicos de ambos casos.

Caso 1

Hombre de 48 afios con escleroma respiratorio larin-
geo recurrente que ameritd traqueostomia en 24
ocasiones. En febrero de 1975 present6 disneay se
inici6 tratamiento a base de terramicina micronizada
con dosis de 100 mg dos veces por semana. A la ex-
ploracién fisica no se encontraron signos de lesion
por escleroma en ninguna de sus fases en la muco-
sa nasal. En octubre de 1975 present6 broncoespas-
mo, cianosis, taquicardia y paro cardiorrespiratorio
irreversible a maniobras.
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Caso 2

Hombre de 18 afios con cuadro clinico de obstruccion
nasal, a quien se le tomd biopsia de la mucosa nasal
en el Instituto Nacional de Enfermedades Respirato-
rias con diagnostico de rinoescleroma. Acudio al Ser-
vicio de Otorrinolaringologia del Hospital General de
México con cuadro clinico de epistaxis y dificultad res-
piratoria. Al momento de su ingreso presentd epistaxis
masiva, se hizo laringoscopia y se encontro lesion que
obstruia parcialmente la laringe, por lo que se practico
traqueostomia. Fallecié con datos de insuficiencia res-
piratoria y choque hipovolémico.

RESULTADOS

Hallazgos macroscoépicos. En el estudio post mortem
del caso 1 se encontré lesién en la laringe que ocluia
parcialmente la luz de ésta, con extension a la traquea,
bronquios principales derecho e izquierdo y estenosis
traqueal por traqueostomias repetidas (Figuras 1y 2).

Figura 3. Lesion de aspecto nodular, ulcerada, con material
necrotico y coagulos hematicos en la laringe que ocluye la via
respiratoria. En latraguea se observa el sitio de traqueostomia.
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Figura 4. Lesion de traquea que muestra infiltrado linfoplasmoci-
tario intenso con algunos macr 6fagos espumosos. (HE, 100x).
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Figura 5. Lesién en laringe en la que se observan células de

Mikulicz, asi como abundantes bacilos. (tincién de Warthin-
Sarry, 400x).

En el caso 2 se encontro lesién en laringe que

obstruia parcialmente la luz de ésta, ulcerada, que
se extendia a la hipofaringe (Figura 3).
Hallazgos histopatolégicos. En el caso 1 se ob-
servo abundante infiltrado linfoplasmocitario sube-
pitelial y macréfagos espumosos (Figura 4). La tin-
cion de Warthin-Starry fue positiva para demostrar
la presencia de bacilos dentro del citoplasma de
las células de Mikulicz (Figura 5). En el caso 2 se
observo infiltrado linfocitario abundante con algu-
nas células plasmaticas (Figura 6), escasos leuco-
citos polimorfonucleares y algunas células de
Mikulicz. La tincién de Warthin-Starry fue positiva
para demostrar abundantes bacilos en el citoplas-
ma de las células de Mikulicz y entre el infiltrado
inflamatorio (Figura 7).
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DISCUSION

El escleroma respiratorio presenta tres estadios clini-
cos conocidos: 1) el estadio exudativo o catarral en
el cual se observa inflamacion de la mucosa y rino-
rrea mucopurulenta; 2) el estadio proliferativo o
granulomatoso donde hay formacion de areas nodu-
lares confluentes que forman masas multinodulares
gue se extienden a estructuras vecinas y 3) el esta-
dio cicatrizal, en el que hay fibrosis y formacion de
tejido cicatrizal 135

En ambos casos las lesiones se encontraron en el
estadio proliferativo, en el cual se puede presentar
obstruccion de vias aéreas y ameritar traqueosto-
mia, en ocasiones debridacion quirdrgica o dilatacion
de la via aérea.b

Entre los diagnésticos diferenciales se incluyen
la granulomatosis de Wegener, sarcoidosis, linfo-
ma, tuberculosis, lepra, sifilis, infecciones micaoti-
cas y leishmaniasis. Sin embargo, la presencia de
células de Mikulicz, los cuerpos de Russell, la pre-
sencia de bacilos Gram negativos y el uso de téc-
nicas de inmunoperoxidasa aumentan la especifi-
cidad diagnéstica hasta cerca del 100%.3° Se ha
observado que otros métodos como la citologia de
lesiones nasales y la tomografia axial computada
son de utilidad para el diagndstico de este tipo de
lesiones, siendo métodos diagnosticos seguros y
poco invasivos;’° sin embargo, el uso de técnicas
de inmunoperoxidasa aumentan la sensibilidad y
especificidad tanto para el diagndstico histopatolo-
gico como bacteriolégico.?

Algunos autores han observado que en el esclero-
ma respiratorio los macréfagos muestran bacilos no
destruidos y que en la proximidad de los macréfagos
hay linfocitos T CD8+, lo que hace pensar que estos
linfocitos inhiben la maduracion de los macréfagos;
ademas, en la sangre periférica de estos pacientes,
hay reduccion significativa de linfocitos y una eleva-
cion de linfocitos T CD8+, por lo que parece haber un
defecto en la inmunidad celular y humoral hacia la
Klebsiella rhinoscleromatis en pacientes con esclero-
ma respiratorio.®

Algunos autores han utilizado radioterapia como
parte del tratamiento del escleroma respiratorio en
los casos en los que la obstruccion de vias respirato-
rias es importante, asi como el uso de la broncosco-
pia con la finalidad de dilatar la luz de la via aérea y
debridar los nédulos y masas granulomatosas, tam-
bién se ha utilizado la reseccion de nédulos subgl6ti-
cos mediante el uso del endoscopio.* Sin embargo,
la antibioticoterapia y la debridacion quirargica si-
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Figura 6. Se observa infiltrado inflamatorio con abundantes célu-
las plasmaticas y escasos macr6fagos espumosos (HE, 400x).

LF
d
u

b iy

Figura 7. Lesion laringea que muestra células de Mikulicz con
bacilos dentro del citoplasma (tincion de Warthin-Starry, 400x).
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guen siendo los tratamientos de eleccion en este tipo
de lesiones.>®

Es poco frecuente que estas lesiones produzcan la
muerte de los pacientes, ya que el uso de antibiéticos
por periodos prolongados disminuyen la incidencia de
complicaciones y extension de estas lesiones. Los ca-
sS0s mas graves, en ocasiones fatales corresponden a
los que se han encontrado obstruyendo la traquea que
consisten en masas granulomatosas, nodulares y ulce-
radas que se pueden extender hacia los bronquios.*°

Se presentan dos casos de autopsia en pacientes
a los que se les tratd6 adecuadamente con antibioti-
cos; la lesion, sin embargo, progresé hasta producir
obstruccién importante de vias aéreas. Ambos ame-
ritaron traqueostomia y finalmente fallecieron a con-
secuencia de estas complicaciones.
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