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Rinoescleroma en un
paciente pediatrico, una
manifestacion inusual
Rhinoscleroma in a pediatric

patient, a rare clinical
presentation.
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Resumen

ANTECEDENTES: El rinoescleroma es una enfermedad crénica, granulomatosa,
que suele afectar la via respiratoria superior, principalmente la nasofaringe. El bacilo
gramnegativo que la ocasiona es Klebsiella rhinoscleromatis y afecta principalmente
a mujeres. La manifestacion clinica se divide en tres etapas: la catarral, proliferativa
o granulomatosa y esclerdtica.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 9 afios con manifestacién inusual de ri-
noescleroma nasal, datos clinicos de obstruccién nasal bilateral, epistaxis recurrente,
hiposmia y cefalea. En la exploracién se encontr6 una lesién nasosinusal, en la tomo-
grafia de senos paranasales contrastada se observo ocupacién nasosinusal bilateral y
erosion ésea; se hizo toma de biopsia sin obtener un diagndstico definitivo. Se decidid
hacer un abordaje combinado endoscépico y de tipo Caldwell-Luc bilateral, obteniendo
resultado histopatolégico de rinoescleroma en fase proliferativa y cicatricial. Se inici6
tratamiento antibidtico con ciprofloxacino a dosis de 250 mg cada 12 horas durante 6
meses. Tres meses después de la cirugia la resonancia magnética con gadolinio evi-
denci6 nuevamente ocupacion nasosinusal bilateral, por lo que se programé biopsia
endoscépica que evidenci6 sinequias turbinoseptales, abundante tejido fibroso, perfo-
racion septal y mucosa de apariencia adoquinada. El estudio histopatolégico reportd
nuevamente rinoescleroma. Actualmente el paciente se encuentra en vigilancia con
buena evolucidn clinica, sin requerir nueva intervencién quirurgica.

CONCLUSIONES: En afecciones tumorales de las vias respiratorias es importante
considerar al escleroma respiratorio como parte del diagnéstico diferencial, proceso
cronico que requiere confirmacion clinica, histopatolégica y apoyo de imagen.

PALABRAS CLAVE: Rinoescleroma; Kiebsiella rhinoscleromatis; enfermedad gra-
nulomatosa; cavidad nasal; pediatrico.



Abstract

BACKGROUND: Rhinoscleroma is a chronic granulomatous disease that commonly involves the upper respiratory
tract, mainly the nasopharynx. The gramnegative bacillus involved is Klebsiella rhinoscleromatis and it mainly
affects women. The clinical presentation is divided into three stages: catarrhal, proliferative or granulomatous,
and sclerotic.

CLINICAL CASE: A 9-year-old male patient, who showed an unusual presentation of nasal rhinoscleroma, with
symptoms of bilateral nasal obstruction, recurrent epistaxis, hyposmia, and headache. The physical examina-
tion showed a sinonasal tumor and a contrasted CT was performed, finding bilateral sinonasal occupation and
bone erosion, a biopsy was taken without a definitive diagnosis. It was decided to perform a combined endoscopic
and bilateral Caldwell-Luc approach, obtaining histopathological results of rhinoscleroma in proliferative and
scarring phase. Antibiotic treatment was started with ciprofloxacin 250 mg every 12 hours per 6 months. Three
months after surgery, a gadolinium-enhanced magnetic resonance evidenced again bilateral sinonasal occupa-
tion, for which an endoscopic biopsy was performed, finding turbinoseptal synechiae, abundant fibrous tissue,
septal perforation, and a cobblestone-like mucosa. The histopathological study reported rhinoscleroma again.

CONCLUSIONS: In tumor conditions of the airways, it is important to consider respiratory scleroma as part of the
differential diagnosis, a chronic process that requires clinical, histopathological confirmation and imaging support.

KEYWORDS: Rhinoscleroma; Klebsiella rhinoscleromatis; Granulomatous disease; Nasal cavity; Pediatrics.

ANTECEDENTES

El rinoescleroma se define como una enfermedad infecciosa créonica de tipo granulomatosa
que afecta la via respiratoria superior. Aunque se considera una enfermedad mundial, sigue
siendo una infeccién endémica de areas en desarrollo como América Central y del Sur, México,
el sudeste asiatico y Europa central y del este, afectando més a las mujeres. Es ocasionada
por Klebsiella rhinoscleromatis, un bacilo gramnegativo, no mévil, que esta formado por una
capsula de mucopolisacaridos que contribuyen a la inhibicién de la fagocitosis aumentando
su supervivencia intracelular, lo que provoca disminucién de linfocitos CD4 y CD8.12

Para describir la patogenia de la enfermedad se clasifica en tres etapas: la etapa catarral
consiste en obstrucciéon nasal con rinorrea purulenta de meses de evolucién, observando en
el estudio histopatolégico metaplasia escamosa con infiltrado subepitelial de neutréfilos. En
la etapa proliferativa o granulomatosa podemos ver deformidad nasal, epistaxis o masas
granulomatosas indoloras; pueden evidenciarse las células de Mikulicz, que consisten en
macroéfagos espumosos que contienen numerosos bacilos, rodeados por infiltrado de células
inflamatorias y cuerpos de Rusell, siendo éste un dato caracteristico de la enfermedad. La
ultima etapa conocida como esclerdtica muestra una cicatrizaciéon extensa, con fibrosis y
pocas células de Mikulicz.??

El diagnéstico debe ser clinico, histopatolégico y microbiolégico. El tratamiento se basa en
la combinacién de antibidticos y desbridamiento quirtargico. El propésito de comunicar este
caso es compartir la experiencia clinica y el abordaje en esta manifestacién inusual de la
enfermedad.

CASO CLINICO

Paciente masculino de 9 afios que inicié en 2020 con obstruccién nasal bilateral de predomi-
nio izquierdo, epistaxis recurrente, hiposmia y cefalea holocraneal de tipo opresivo, referida
como 8/10 en escala visual andloga, por lo que acudié con un médico quien inicid tratamiento
con diagnéstico de rinitis alérgica sin lograr mejoria. En marzo de 2021 el paciente cursé con
agudizacién de los sintomas, por lo que fue valorado en el servicio de Otorrinolaringologia,
con sospecha diagndstica de tumor nasosinusal, asi como biopsia de la lesiéon que no otorgd
un diagnoéstico definitivo. En 2022 fue enviado a un hospital de tercer nivel para continuar
el abordaje diagnéstico y terapéutico.
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A la rinoscopia anterior de la fosa nasal izquierda se observé deflexién septal a la derecha,
asi como una tumoracion en el area IV de Cottle de coloracion rosada y bordes regulares.

En la tomografia computada contrastada de nariz y senos paranasales se observ6 una lesion
heterogénea con ligero realce al contraste que ocupaba ambos maxilares, de predominio
izquierdo, con infiltracion de la mucosa septal y desplazamiento del tabique a la derecha,
ambos complejos osteomeatales remodelados con erosién dsea, ocupacion del etmoides anterior
y posterior izquierdos, esfenoides y frontal ipsilateral. La resonancia magnética de craneo
mostr6 una lesién heterogénea que ocupaba ambos senos maxilares, asi como el etmoides y
el esfenoides izquierdos, isointensa en T1 e hipointensa en T2. Figura 1

De acuerdo con las caracteristicas en los estudios de imagen se decidié manejo endoscépico y
tipo Caldwell-Luc para lograr una adecuada visualizacién por ocupacién de todas las paredes
del seno maxilar, su adherencia a la pared anterior del mismo y contar con el instrumental
adecuado para la reseccién completa. Se ingresé a quiréfano, encontrando un tumor que
ocupaba la fosa nasal izquierda, a nivel del meato medio con extensién a la mucosa septal
y el cornete medio ipsilateral, lisis de pared lateral nasal y ocupacion de nivel del etmoides
anterior y posterior; de consistencia fibrosa, rodeado de tejido inflamatorio friable, contorno
irregular, coloraciéon amarillenta-violacea. Durante la cirugia se obtuvo un sangrado de
650 mL, por lo que se decidié transfundir un paquete globular y un plasma fresco combinado.

Se obtuvo resultado final histopatoldgico: tincién de histoquimica Warthin-Starry positiva
a bacilos intracelulares, otorgando como diagndstico rinoescleroma en fase proliferativa y
cicatricial sin criterios histolégicos de malignidad en el material remitido. Figura 2

De acuerdo con los hallazgos comentados por estudios de imagen y endoscopia, se decidi6
planear un segundo tiempo quirtrgico para la realizacion de septoplastia por desviaciéon

Figura 1

A. Tomografia computada simple y contrastada de craneo en la que se observa una lesiéon
heterogénea con ligero realce al contraste que ocupa ambos maxilares de predominio izquierdo

con infiltracién de la mucosa septal y desplazamiento del tabique a la derecha, ambos complejos
osteomeatales remodelados con erosidon 6sea, ocupacién de etmoides anterior y posterior izquierdos,
esfenoides y frontal ipsilateral. B. Resonancia magnética de craneo que muestra una lesiéon
heterogénea que ocupa ambos senos maxilares, asi como etmoides y esfenoides izquierdos, isointensa
en T1 (B1) e hipointensa en T2 (B2).

26 Anales de Otorrinolaringologia Mexicana https://doi.org/10.24245/a0rl.v69i1.9192



Figura 2

A. Tincién de Warthin-Starry con identificacién de las células de Mikulicz; pueden evidenciarse los
diplobacilos fagocitados. B. Imagen 40X con tincion H-E en la que se observan los cuerpos de Russell.

en bloque a la derecha que obstruia el meato medio y resecciéon del tumor de la fosa nasal
derecha por medio de abordaje tipo Caldwell-Luc y cirugia endoscépica, encontrando una
lesién tumoral fibrosa, multilobulada, cubierta por tejido friable inflamatorio, adherida al
hueso del seno maxilar en todas sus paredes, pared lateral de la fosa nasal derecha a nivel
del meato medio y mucosa septal.

Al mismo tiempo, basados en los estudios de histopatologia, se inicié doble esquema anti-
bidtico a base de ciprofloxacino a dosis de 250 mg cada 12 horas durante 6 meses en manejo
conjunto con infectologia pedidtrica para seguimiento multidisciplinario.

Tres meses después de la segunda intervencién quirurgica se decidié tomar una resonancia
magnética con gadolinio de control que mostré una tumoracién heterogénea que ocupaba
ambos senos maxilares, asi como el etmoides anterior y posterior izquierdo, hiperintensa en
T2 e isointensa en T1. Se decidi6 efectuar una nueva intervencién quirdrgica para el manejo
de la rinosinusitis crénica y se programoé para cirugia endoscépica en la que se encontré la
fosa nasal derecha con sinequia turbinoseptal en el drea Il y antrostomia ocupada por tejido
fibroso, asi como fosa nasal izquierda con sinequias turbinoseptales en el area I y IV de Cottle,
con abundante tejido fibroso en el maxilar izquierdo y el etmoides ipsilateral. Se visualiz
una perforacién septal en el area II y el resto de la mucosa con apariencia adoquinada.

Se obtuvo nuevo reporte de histopatologia que confirmé el diagnéstico histopatolégico de
rinoescleroma por medio de tincién de Warthin-Starry.

El paciente actualmente esta en seguimiento por el servicio de Otorrinolaringologia e infecto-
logia pediatrica con buena evolucién clinica posterior a manejo médico y quirurgico, sin datos
de obstruccién nasal y percepciéon adecuada de olores, sin evidencia de lesiéon inflamatoria.

DISCUSION

El rinoescleroma es una enfermedad inusual endémica de paises con déficit de higiene.? El
intervalo de edad es muy amplio, desde 5 hasta 69 afios, con mayor incidencia en las mujeres;
sin embargo, la afeccién en zonas no endémicas es muy baja.?
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Esta enfermedad tiene multiples manifestaciones clinicas bien definidas (granulomatosa,
atréfica o fibrética) que pueden afectar al paciente de manera individual o combinada.* Debido
ala diversidad en su manifestacién, puede convertirse en un reto diagndstico y es importante
tomar en cuenta una serie de diagndésticos diferenciales, como histiocitosis, granulomatosis
de Wegener, linfoma y rinosporidiosis, entre otros.>?

El diagnoéstico debe ser clinico, histopatolégico y microbiolégico. Pueden hacerse tinciones
como hematoxilina-eosina, Giemsa, Gram y Warthin-Starry; si la bacteriologia es negativa
podemos efectuar un examen inmunohistoquimico para evidenciar pancitoqueratina, alfa-
1-antiquimotripsina y CD68. Puede cultivarse en agar MacConkey con resultados positivos
del 50 al 60% o en agar sangre; Klebsiella rhinoscleromatis es con mayor frecuencia el agente
causal. Si los cultivos son negativos, la presencia de Klebsiella puede evidenciarse por medio
de la secuenciacién del gen 16s rRNA.2? La técnica de inmunoperoxidasa (PAP) contra el
antigeno capsular es altamente especifica.’

El tratamiento consiste en manejo antibidtico con tetraciclinas o quinolonas por periodos
prolongados, ya que las quinolonas han demostrado tener buena penetracién en el tejido.
La mayoria de los pacientes se benefician con el manejo médico; sin embargo, se propone
un manejo quirirgico para los pacientes con datos de obstruccion de las vias respiratorias
superiores o deformidad nasal significativa.® En los pacientes con un rinoescleroma nasosi-
nusal se recomienda un seguimiento estrecho debido a la alta probabilidad de recurrencia.®

En la manifestacién clinica, nuestro paciente nunca tuvo costras clasicas hasta después de
la intervencién quirurgica, con una evolucién rapidamente progresiva. En la manifestacién
habitual del escleroma nasal no hay destruccién de las estructuras 6seas, como en este caso
que tuvo remodelacion completa de la cavidad nasal. Durante la cirugia se encontré tejido
de caracteristicas induradas, fibrosas, friables y de contornos irregulares no compatibles con
rinoescleroma. Los estudios de imagen y la exploracion fisica arrojaban datos poco especi-
ficos que pudieran guiar a pensar en el diagndstico. De primera instancia nos haria pensar
en una enfermedad tumoral y no infecciosa, ya que encontramos una lesién heterogénea
con ocupacién extensa nasosinusal que ocasionaba remodelacién 6sea y desplazamiento de
estructuras. Otro de los factores que ponia en duda el diagndstico era que el paciente tenia
nuevamente ocupacion nasosinusal en un periodo tan corto posterior a la cirugia, sin mostrar
mejoria con el tratamiento antibidtico.

Los estudios de imagen nos permitieron solucionar el problema ocupativo nasosinusal que
tenia el paciente, aliviando la clinica del mismo; sin embargo, el diagnéstico final lo establecid
el estudio histopatoldgico, que fue congruente en los dos reportes. El tratamiento de eleccién
en estos casos es con antibidticos a base de tetraciclinas o quinolonas por periodos prolongados,
reservando el manejo quirdrgico cuando existen datos de obstruccion de las vias respiratorias.

En este caso, por los hallazgos imagenolédgicos y los datos de enfermedad tumoral que obser-
vamos en la exploracion fisica, fue necesario proporcionar tratamiento quirdargico de primera
instancia por la gran ocupacion e invasién nasosinusal que tenia el paciente, dejando el
tratamiento médico al obtener los resultados de histopatologia. En este caso el paciente se
ha beneficiado de un tratamiento combinado y una atencién multidisciplinaria por parte
de infectologia pediatrica y otorrinolaringologia, ha tenido evolucién favorable y no se ha
observado recurrencia de la enfermedad hasta el momento.

28 Anales de Otorrinolaringologia Mexicana https://doi.org/10.24245/a0rl.v69i1.9192



CONCLUSIONES

En afecciones tumorales de las vias respiratorias es importante considerar al escleroma res-
piratorio como parte del diagnéstico diferencial, proceso crénico que requiere confirmacién
clinica, histopatolédgica y apoyo de imagen. Esta enfermedad en un paciente pediatrico no es
comun, por lo que comunicamos nuestra experiencia.
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