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Escleroma laringeo: presentacion de
caso y revision de la bibliografia

RESUMEN

El rinoescleroma es una infeccién crénica, granulomatosa, de la via
aérea superior causada por Klebsiella rhinoscleromatis. Afecta predomi-
nantemente a mujeres (5:3) entre los 15 y 35 afios de edad. En 95% de
los casos se localiza en la cavidad nasal y entre 15 y 80% involucran a
la laringe, mas frecuentemente en la subglotis. Clinicamente se divide
en 3 etapas y las manifestaciones clinicas dependen de la etapa en la
que se encuentre: etapa catarral o atréfica con formacién de costras;
etapa proliferativa o granulomatosa con nédulos obstructivos en via
aérea y fibrética o esclerdtica con estenosis y deformidad externa.
El diagnéstico definitivo es histopatolégico y se realizan estudios de
imagen solo para valorar extension e involucramiento de la via aérea
inferior. El tratamiento es con antibidticos por tiempo prolongado y se
requiere cirugia en caso de patologia obstructiva o defectos cosméticos.
Se describe el caso de un escleroma respiratorio con involucramiento
laringeo y una revision de los casos y reportes mas actualizados de la
literatura.

Palabras clave: rinoescleroma, escleroma laringeo, Klebsiella rhinos-
cleromatis, escleroma respiratorio.

Laryngeal scleroma: case presentation
and review of the literature

ABSTRACT

Rhinoescleroma is a chronic granulomatous infection of the upper re-
spiratory tract caused by Klebsiella rhinoscleromatis. It predominantly
affects women (5:3) with an incidence between 15 and 35 years. Ninety
five percent of cases are localized to the nasal cavity and 15 to 80%
percent involve the larynx, with the subglotis being the most common
affected site. It is divided clinically in three stages: atrophic phase,
with crust formation, the proliferative or granulomatous stage with
obstructive nodules and the sclerotic or fibrotic stage with laryngeal
and nasal stenosis and external deformities. The definitive diagnosis is
made by histopathological analysis. Imaging studies are only performed
to establish the extension of disease and to evaluate the involvement
of the lower respiratory tract. Treatment is based on long term antibiot-
ics, and surgical treatment is only performed in cases of obstructive
lesions or cosmetical deformities. We described the case of a patient
with rhinoescleroma with laryngeal involvement and a revision of the
most updated cases and reports in literature.

Keywords: Rhinoescleroma, laryngeal rhinoescleroma, Klebsiella rhi-
noscleromatis, respiratory scleroma.
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INTRODUCCION

El rinoescleroma es una infecciéon cronica,
granulomatosa de la via aérea superior, el agente
casual es Klebsiella pneumoniae subespecie
rhinoscleromatis."? El término rinoescleroma
fue acufiado por Von Hebra en 1870. En 1877
Mikulicz describi6 la histologia de la enfermedad
definiéndola como infecciosa no neopldsica. En
1882 Von Frish identific6 como agente causal a
un bacilo gramnegativo. En 1932 Belinov pro-
puso el término escleroma respiratorio debido al
involucramiento de las vias aéreas tanto superior
como inferior. Finalmente, en 1961 Steffen y
Smith demostraron a la Klebsiella rhinosclero-
matis como el agente etiol6gico.?

A continuacién presentamos un caso de escle-
roma respiratorio con extension laringea y una
revisién de los casos y reportes mas actualizados
de la literatura.

CASO

Paciente masculino de 41 afios de edad, origi-
nario y residente de la Ciudad de México, con
antecedente de septoplastia funcional en 1987;
en 1988 rinoseptoplastia con colocacion de
prétesis en dorso nasal.

Inicié, desde 1981, con cuadros infecciosos de
repeticion de la via aérea superior caracterizados
por abundantes costras y descarga anterior ver-
de; posteriormente se agregd obstruccion nasal
bilateral y ronquido nocturno, sin mejoria al
tratamiento médico. Hace 10 afos inicié con dis-
nea de medianos a pequefios esfuerzos, ademas
de disfonia progresiva; esta Gltima fue el motivo
de referencia al Centro Médico Nacional 20 de
Noviembre. Contaba con resultado de biopsia
nasal de 1988 con reporte de rinoescleroma.

Clinicamente se encontré estenosis en ambas
fosas nasales con descarga anterior verde. En
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orofaringe se encontr6 adherencia de paladar
blando con pared posterior faringea, dejando
una luz de 1.5 cm de espaci6 entre rinofaringe y
orofaringe. En la nasofibrolaringoscopia flexible:
epiglotis en omega, aritenoides con deformidad
que hace que se fijen cuerda vocal y glotis en
aproximadamente 30%.

Se indicé manejo médico para la rinorrea, for-
macioén de costras y obstruccion nasal, con lo
que se controlaron exitosamente estos sintomas
(ciprofloxacina, 500 mg cada 12 horas por 1
mes). Posteriormente el paciente tuvo disfonia
y disnea constante de medianos esfuerzos, por
lo que se solicitaron estudios de imagen (Figu-
ras 1-4): tomografia computada de nariz y senos

Figura 1. Tomografia lineal de laringe: estenosis de la
luz de via aérea a nivel laringeo.
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Figura 2. Tomografia de nariz y de senos paranasales,
cortes coronales: cambios la mucosa nasal caracteris-
ticos de la fase granulomatosa.

Figura 3. Resonancia magnética, cortes sagitales:
evidencia de lesién granulomatosa obstruyendo luz
laringea desde la supraglotis a la subglotis.

paranasales, resonancia magnética de cuello y
tomografia lineal de laringe en los que se evi-
dencié estenosis laringea.

Por lo anterior se indicé manejo quirtrgico con
reseccion de granuloma subglético. Durante la
cirugia el paciente tuvo espasmo laringeo y re-
quirio traqueostomia. Durante el posoperatorio
hubo neumotérax bilateral. El paciente perma-
necié en vigilancia intrahospitalaria 15 dias
después de la cirugia. Después tuvo adecuada
evolucion y actualmente cursa con disfonia y
disnea estable de grandes esfuerzos.
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Figura 4. Resonancia magnética, cortes coronales:
estenosis laringea concéntrica secundaria a tejido
granulomatoso.

Epidemiologia

Los pacientes predominantemente se encuentran
entre los 15 y 35 afos de edad. Afecta a ambos
sexos con ligero predominio en mujeres (5:3).
Existen zonas endémicas como Africa, India,
Sudeste de Asia, Centro y Sudamérica, ademas
de Europa central. El 95% de los casos se localiza
en cavidad nasal. Se reporta que los escleromas
laringeos se encuentran entre 15 y 80%, siendo
mas frecuentes en subglotis.

Factores de riesgo

El escleroma respiratorio es una afeccion
multifactorial en la que se encuentran algunos
factores de riesgo: sexo femenino, edad entre
las segunda y tercera décadas de la vida, habi-
tar en zonas rurales (o migracién desde zonas
endémicas), mala higiene, desnutricion, déficit
en la respuesta inmunocelular asi como anemia
por deficiencia de hierro.24*
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Patogénesis/inmunologia

La infeccién inicia en la unién entre dos epi-
telios: el epitelio escamoso estratificado del
vestibulo y el epitelio respiratorio de la nariz.
Desde el subepitelio de la mucosa nasal se ex-
tiende hacia otras areas (subepitelio de faringe
en 50%). La invasion del subepitelio por Kleb-
siella rhinoscleromatis, neutréfilos e histiocitos
se puede extender de manera secundaria al
intersticio 6seo y cartilaginoso de estructuras
adyacentes.

La sola presencia del patégeno no es factor su-
ficiente para desarrollar la enfermedad, por lo
que la susceptibilidad es un factor importante
en la fisiopatogenia. La inmunidad celular esta
probablemente afectada. Se ha encontrado
disminucién periférica de linfocitos CD4+ y
elevacién de CD8+, con posible alteracion de
la respuesta de las células T.>¢

Por otro lado, de acuerdo con reportes previos,
se ha observado que la inmunidad humoral de
pacientes con escleroma respiratorio no estd
alterada.® En un estudio realizado en 1993 por
Martin'y su grupo se confirmé deficiencia celular
posiblemente causada por deficiencias nutricio-
nales o por factores genéticos no asociados con
el complejo principal de histocompatibilidad.®

Clinica

Clinicamente se divide en tres etapas y las ma-
nifestaciones clinicas dependen de cada fase.?%3

a) Catarral o atréfica: rinorrea purulenta y
fétida con atrofia de la mucosa nasal y
formacioén de costras.

b) Proliferativa o granulomatosa: nédulos en
via aérea que causan sintomas obstructi-
VOs.

c) Fibrética o esclerdtica: estenosis de vias
respiratoria o deformidad externa.
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Las manifestaciones de involucramiento naso-
faringeo incluyen: epistaxis, obstruccidn,
deformidad nasal y parestesias palatinas (Cua-
dro 1).

Cuadro 1. Areas afectadas con mayor frecuencia

Region de las vias Porcentaje
respiratorias

Nariz 95-100 (bilateral y asimétrico)
Faringe 18-43

Laringe 15-80

Traquea 12

Bronquios 2-7

Escleroma laringotraqueal

La incidencia de extension laringea varia de 15
a 80% y en el arbol traqueobronquial es mucho
menos frecuente. Los datos clinicos son: estridor,
disnea, disfonia.”’® Comdnmente, esta localiza-
cion se encuentra a seguir de la infeccion nasal y
se evidencia en la porcion subglética en la etapa
cicatricial como una estenosis circunferencial
simétrica o asimétrica, con extension a traquea
y bronquios. Puede observarse como engrosa-
miento de epiglotis, pliegues aritenoepigldticos
y de cuerdas vocales.” En un estudio realizado
en Los Angeles, con 22 pacientes, se encontré
involucramiento laringeo en 59% de los casos,
todos en fase granulomatosa con granuloma
glético como principal manifestacion.™

En la traquea se observa frecuentemente como
continuidad del escleroma laringeo, la obstruc-
cién puede ser simétrica o asimétrica y se asocia
con apariencia de criptas; en esta Gltima localiza-
cion los estudios de imagen son esenciales para
determinar la extension y el manejo. La obstruc-
cién progresiva puede comprometer la vida.”?

Diagnéstico

El diagndstico definitivo es mediante estudio
histopatolégico con tincién Whartin Starry
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cuya sensibilidad es cercana a 100%. El cul-
tivo en agar McConkey (positivo en 50-60%)
ayuda al diagndstico con mucho menor espe-
cificidad.®"

En la etapa granulomatosa se encuentra tejido
de granulacion formado por células plasma-
ticas, cuerpos de Russell (células plasmaticas
degeneradas) y células de Mikulicz (histiocitos
vacuolados que contienen el bacilo K. rhinoscle-
romatis). En la fase fibrosa hay tejido cicatricial,
focos de células plasmaticas, con escasos o nulos
cuerpos de Russell y células de Mikulicz.”

Los estudios de tomografia computada y reso-
nancia magnética no se consideran estudios
diagnésticos; sin embargo, estan indicados para
evaluar la extension e involucramiento de la via
a aérea inferior.”"

Debido a los datos clinicos inespecificos como
descarga purulenta y formacién de costras,
existen varias patologias que pueden simular el
cuadro. Los principales diagnésticos diferencia-
les son enfermedades granulomatosas o lesiones
neopldsicas (Cuadro 2).”

Los hallazgos radiolégicos son sugerentes mas
no son diagnésticos. El edema de cavidad nasal
bilateral, sin destruccion ésea e hiperintensidad
de masa nasal en T1, es de utilidad para dife-
renciarlo de neoplasias malignas.” En el caso
de escleroma faringolaringeo los principales
diagnosticos diferenciales son tumores malignos
y tuberculosis.”

Cuadro 2. Diagnésticos diferenciales

Granulomatosis de Wegener
Sarcoidosis

Linfoma

Tuberculosis

Lepra

Sifilis

Infecciones micéticas

Volumen 19, Nim. 4, octubre-diciembre 2014

Tratamiento

El tratamiento empirico de eleccién son las
fluoroquinolonas debido a su excelente activi-
dad contra bacilos gramnegativos, su eficacia
intracelular y su baja toxicidad.?

Anteriormente el tratamiento médico se basaba
en tetraciclinas y aminoglucésidos.'? Sin embar-
go en 1993 un estudio realizado en la Clinica
Mayo demostré la eficacia de las fluoroquino-
lonas.” La dosis varia en los diferentes estudios
pero todos coinciden en que se requiere trata-
miento a largo plazo, durante meses y afios.'
Bonacina y sus colaboradores sugirieron que el
tratamiento antibiético durante la fase granu-
lomatosa, cuando se asocia con destruccion
Osea, debe continuarse por lo menos durante
6 meses; en los paises desarrollados hasta que
se observe mejoria radiolégica en la resonancia
magnética."

Las indicaciones de tratamiento quirdrgico,
incluyen reduccién o reseccién en casos de:
menor permeabilidad de la via respiratoria, pa-
tologia obstructiva y defectos cosméticos.’ En
los casos de escleroma laringeo los abordajes
quirdrgicos que se han descrito son el endos-
copico (dilatacién o laser) y la cirugia abierta,
esta Gltima indicada principalmente en casos
de estenosis laringotraqueal severa que llegan a
requerir traqueostomia. Ademas de restablecer
la permeabilidad de la via aérea los objetivos se
orientan a preservan en lo posible las funciones
de fonacién, cierre glético y proteccién de via
aérea.? o1

Antes de la cirugia debe establecerse el nivel y
la longitud de la estenosis, asi como manejar
el edema agudo. Algunos de los principios
bésicos para el éxito del procedimiento son:
evitar cirugia durante un cuadro infeccioso o
inflamatorio agudo; realizar la anastomosis en
tejido sano; evitar tension a nivel de la anasto-
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mosis; mantener la irrigacion traqueal; diseccion
subpericondrica del cricoides; preservar la placa
o pared posterior del cricoides para mantener la
estabilidad laringea y colocar los nudos quirar-
gicos en plano submucoso para evitar que forme
tejido de granulacion.®

Pronéstico

El desenlace es variable en los casos de escle-
roma respiratorio, de acuerdo con la extension
y con la etapa clinica del diagnéstico. Conocer
las manifestaciones clinicas y el diagndstico
temprano son factores importantes para reducir
la morbilidad.

A pesar del tratamiento las recurrencias se re-
portan hasta en 25% de los casos a 10 anos.'
Las secuelas del tratamiento dependen del sitio
afectado, las laringeas se reportan entre 12.5 y
63.6% de los casos (estridor, disfonia). El diag-
noéstico temprano y el tratamiento por tiempo
prolongado se asocian con menores tasas de
complicaciones y secuelas.'

DISCUSION

La extension laringotraqueal del escleroma
respiratorio se acompana del potencial riesgo
de obstruccién de via aérea con necesidad de
realizar traqueostomia. Los casos reportados
en la bibliografia mencionan que el involucra-
miento de este sitio anatémico se acompafa o
es precedido de lesion nasal o de la via aérea
superior; son pocos los autores que reportan
casos aislados de presentacién traqueal loca-
lizada.'® La prevencién consiste en mejorar las
condiciones sanitarias de las zonas endémicas.
Se han encontrado, en los pacientes con escle-
roma respiratorio, alteraciones en la funcién de
los linfocitos T, lo que se acompafa de forma-
cién de anticuerpos y aumento de la inmunidad
humoral. Por lo que se ha llegado a considerar
esta patologia como una deficiencia adquirida.®
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El manejo de la estenosis laringotraqueal sigue
representando un reto por lo que se requiere un
grupo multidisciplinario. Existen estudios que
demuestran hasta un 87% de éxito.?

CONCLUSION

El escleroma respiratorio constituye una pato-
logia infecciosa poco frecuente en zonas no
endémicas. Es importante tener en cuenta el po-
sible diagndstico ante cuadros sugerentes ya que
su evolucion y desenlace varian de acuerdo con
el momento del diagnéstico. Los casos laringeos
se manifiestan principalmente con estenosis de
la via aérea. Se requieren mas estudios e inves-
tigaciones para aumentar nuestro conocimiento
sobre la fisiopatologia de esta afeccién y ofrecer
mejores desenlaces a los pacientes.
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