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INTRODUCCION.

El desarrollo de la presente tesis no
podria haberse llevado a cabo sin el trabajo
de la Dra. Graciela Flores Sandoval, Médico
Adscrito del Departamento de Alergologia del
Hospital Regional Lic. Adolfo Lopez Mateos
del ISSSTE y sin la colaboracién y asesoria
"del Dr. Luis Teran Ortiz, Jefe del
Laboratorio de Inmunologia del Instituto
Nacional de Enfermedades Respiratorias, de la
Secretaria de Salud, a quienes agradezco
profundamente tanto su empefio como
proceptores como su desinteresada 1labor de
guia y apoyo a la presente investigacién.

LMA
febrero de 1991.
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HISTORIA:

Fué FERDINAND VON HEBRA, brillante
clinico Vienés y a quién se le considera el
padre de la Dermatologia moderna el primero
en describir la enfermedad en el afo de 1870
ante la Sociedad Médica de Viena y presentar
los primeros casos individualizados de dicha
afeccién. El profesor HEBRA considerd que el
padecimiento era un sarcoma junto con el
profesor MORITZ KAPOSI, quién ademas de ser
su coléga, era su discipulo , yerno y futuro
sucesor, en contraposicién con 1los otfos
miembros de la Sociedad quienes consideraban
al escleroma como una manifestacion de la
sifilis.

La descripcién original de HEBRA dice
agi:* :

" Por muchos afios yo he tenido 1la
oportunidad de observar en nueve personas
{cuatro hombres y cinco mujeres) una afeccién
de la piel que se destaca comc una enfermedad
sul generis, tanto por su asiento constante
en la nariz y vecindades inmediatas como, por

* C.p. KERDEL-VEGAS, 1966



la peculiaridad de sus manifestaciones”.

"para darnos cuenta de lo que es la
enfermedad, tomemos una esclerosis sifilitica
firme en el prepucio del pene, en su forma
épitima, y transplantémosla mentalmente,
" parte a la estructura externa de la nariz -
egspecificamente, en un caso, al ala de 1la
nariz; en otro, al puente de la nariz-, parte
a la superficie mucosa limitrofe con la fosa
nasal, o, finalmente, a 1la piel de las
regiones vecinas a la nariz, el labio
superior, a las mejillas o a la frente. En
los nueve casos observados, hubo sdlo dos en
quienes la enfermedad se vio en la nariz,
mejillas y frente al mismo tiempo; en los
'demés, estaba confinada a la nariz y labio
superior solamente. Estuvo  siempre bién
demarcada, apareciendo como un tumor plano;
algunas veces, elevdndose de 2.5 a 4
centimetros sobre el nivel del area vecina y
con bordes abruptos. El color de esta
neoformnacién varia del color de 1la piel
normal hasta un rojo pardusco obscuro. La
superficie del area afectada fué siempre lisa
Yy mas o menos brillante. El sintoma objetivo



mds sobresaliente de la enfermedad era la
extraordinaria dureza de los sitios cutaneos
afectados, que daba la sensacién del marfil.
Los péclentes experimentaban muy poco dolor
en estas zonas; usualmente, sdélo cuando la
formacién estaba localizada en 1la parte
interior de la nariz y se aplicaba presién a
las partes elevadas."

"El progreso fué muy lento en todos los
casos y costé muchos afnos a la enfermedad
alcanzar un tamafio suficiente gue moviera al
enfermo a buscar el consejo de un médico." -

Aunque no contamos con descripciones
antigiias, ni de Europa ni de América, con
toda seguridad, el escleroma era conocido
muchos afos antes; existen algunas figurillas
prehispanicas americanas con deformaciones
nasales qne pudieran corresponder a las
dausadas por este padecimiento. pero también
pudieran corresponder a algin otro tipo de

~aumento. de volimen de la nariz como rinofima
o0 neoplasias. E1l dato mas anterior que
conocemos, nos lleva al Museo de Historia de
la Medicina de 1la Universidad de Cracovia



donde se conservan moldes de yeso, hechos en
1840, con todas las caracteristicas clinicas
de esta enfermedad, tal y como afecta a la
nariz y labio superior. Estos moldes tomados
de - las caras de los pacientes fueron
reaiizados a peticién del Profesor de 1la
Clinica Quirirgica de Cracovia, DR. L.
BIERéOWSKI, quién creyé que se trataba de un
tipo de cancer cutéaneo.

Posteriormente se demostrdé que tanto .la
opinion de BIERCOWSKI como las de HEBRA y
KAPOSI eran equivocadas, que en realidad se
trataba de un proceso inflamatorio infeccioso
especifico. El1 primero en poner en duda la
opinién de HEBRA fué GEBER en 1872, quién era
su asistente, basandose en estudios
~histopatolégicos con material proveniente de

la clinica de HEBRA. La opinién de GEBER fué
confirmada mas tarde por MICKULICZ en 1876,
comprobando que se tratab@ en realidad de un
proceso inflamatorio, no tumoral Yy
describiendo con toda precisién los detalles
histopatolégiébs mas importantes del proceso,
en el que incluia también las células
" gigantes que ahora llevan su nombre.



En 1882, VON  FRISH descubrid el
diplobacilo causante de la enfermedad y que
ahora lleva su nombre. En 1882, GANGHOFNER
propone el término Escleroma sin que se le
tomara en cuenta. En 1883 se descubre en
Paris el primer caso proveniente de América
Latina. En 1884, CORNIL Y ALVAREZ precisaron
la naturaleza de las degeneraciones celulares
y la localizacién habitual del bacilo en las
grandes células vacuoladas, y descubrieron la
capsula caracteristica de esta bacteria.

Fué WOLKOWITSH en Kiev, en 1888 gquién
sefialé por primera ocasién que la enfermedad
podia invadir 1la laringe y 1la traquea;
publicd ademas, en 1899** una serie de 85
casos donde refiere las zonas de afectacién:

mucosa nasal 81 casos
piel nasal 74 "
faringe 57 "
labio superior 46 "
laringe 19 "
paladar duro 17 "

** C.p. WATKYN-THOMAS, 1952



maxilar superior 16 "
traquea 5 "
lengua 4 "
conducto lacrimonasal 4 "
labio inferior 2 "
oido T
total 85 casos

Hacia 1892 TOUSSAINT reporta el primer
caso en México, pero hasta 1902, el mismo
autor reporta una serie con especial interés
a las modalidades clinicas.

En la literatura constan algunos hechos
de  interés sobre la evolucién en el
tratamiento de la enfermedad: GOHSTAIN, en
1902 utiliza roetgenoterapia en un paciente
por p;imeré ocasién; RANZI, en 1904 utiliza
roetgénoterapia en varios pacientes y reporta
buenos resultados; un afio después, en 1905,
KAHER utiliza por primera véz radiumterapia y
POLITZER, en 1906 utiliza roetgenoterapia en
varios pacientes y concluye que solo funciona
.. adecuadamente en algunos casos; BALLIN, en
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1908 encuentra malos resultados con la
roetgenoterapia.

En 1909, GOLDZIEHER confirma la
especificidad del bacilo de Frish con métodos
de hemaglutinacion, y es hasta este aiio
cuando se 1le considera un padecimiento
infeccioso de manera universal.

Es hasta 1921 cuando se diagnostica la
enfermedad por primera ocasién en los Estados
Unidos de Norte América, aungue se

11

diagnostica como un hallazgo de necropsia[ Y -

es en la Clinica Mayo, en 1928 cuando se
diagnostica el primer paciente con escleroma
en ese pais.

Para esta época, ya existian miltiples
denominaciones de la enfermedad, se
encontraban reportes del padecimiento
refiriéndose como rinoescleroma (como lo
habia mencionado HEBRA), laringoescleroma,
dacrioescleroma, laringo-faringoescleroma,
otoescleroma, granuloma escleromatoso Y
blenorrea de 1la laringe; por ello, en el



Segundo Congreso Internacional de
Otorrinolaringologia de Madrid, en 1932,
BELINOFF propuso, (al igual que propusiera
GANGHOFNER en 1882) el término de "Escleroma”
para designar que la enfermedad puede atacar
a cualquier parte de la mucosa respiratoria;
en algunas obras, se le puede encontrar como
"Escleroma Respiratorid". En aquel Congreso,
se presentaron los trabajos de BELINOFF,
BURACK, LERCER, LASAGNE, SZMURLO, NEUBER,
HAJEK, ZALEOSKI, BARRAUD, STREIT Y
PATCHKOVSKI, y es cuando se sefialan
mundialmente las pautas de entendimiento,
divulgacion y tratamiento de la enfermedad.
Posteriormente, se han publicado una gran

serie de trabajos sobre el tema. Los mas

notables son los siguientes:

CUNNING Y GUERRY, en 1942 encuentran en
Estados Unidos de Norteamérica 102 casos, de
los cuales, solamente 16 qgcientes eran de
ese pais y el resto provenia de Europa o de
México; inician tratamiento con sulfanilamida
Y concluyen Qué con ello se logra controlar
la infeccién secundaria pero no encuentran
relacién con el tejido escleromatoso.

12



HELMAN,  en 1945 utiliza por primera
ocasién la estreptomicina en infecciones
experimentales por bacilo de Friedlander;
MULLER utiliza la misma droga clinicamente en
pacientes con lepra en 1946.

REYES en 1946 en El1 Salvador publica una
serie de 200 casos; analiza la enfermedad y
recalca la prevalencia de la afeccién en el
medio rural y hace notar la importancia de
los malos habitos higiénicos para su
desarrollo; divide por primera ocasién la
enfermedad en 3 etapas: rinitica,
infiltrativa Y nodular; utiliza la
radioterapia y la menciona como el dnico
tratamiento.

HARA, PRATT, LEVINE y HOYT, en 1947
utilizan por primera ocasién estreptomicina
en el tratamiento del escleroma.

En 1948, el Dr Ricardo TAPIA publica, en
el Hospital General de México, SS una serie
de 300 casos; un afio mas tarde, en el mismo
hospital los doctores Juan ANDRADE y Salvador

13
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ZUBIRAN refieren la etiologia de la
enfermedad a la relacidn existente con dietas
hipoprotéicas y con deficiencias en factores
del compleijo B.

WEXLER, en 1949 recalca la importancia
del conocimiento de la etapa rinitica del
escleroma y revela los puntos mas importantes
para el diagnéstico diferencial con 1la
rinitis atréfica, lo cual incluye detalles
clinicos, histopatolégicos y culturales. E1
diagnéstico precoz es tanto mas importante
cuanto que ya para esa época se conocia el
efecto benefactor de la estreptomicina en esa
fase, misma que es preconizada por SOM vy
JAFFIN en el mismo aiio.

MILLER, en 1949 presenta tres casos de
escleroma de la laringe, traquea y bronquios.
Aunque -las biopsias no muestran todas las
caracteristicas de la enfermedad, el
diagnéstico pudo ser probado por cultivos y
por biopsias de la mucosa nasal, ain cuando
las muestras  tomadas de las mucosas
bronquiales ] laringeas no fueran
concluyentes. La estreptomicina representaba



kpara él el mejor tratamiento conocido.

Dos afios mas tarde, en 1951, LEVINE

realiza un trabajo muy importante al resumir
las reacciones bioquimicas de Klebsiella
Rhinoescleromatis, estableciendo la
individualidad de la especie y separadndola de
organismos diferentes, aunque estrechamente
‘relacionados. Asimismo, se refiere al papel
patégeno de la bacteria al encontrarla
solamente en las cavidades nasales de
personas afectadas por la enfermedad, y no
hallarla, por el contrario, en personas sanas
ni tampoco en enfermos que sufrian de
afecciones diferentes.

En 1953, HOOVER y KING relatan un nuevo
caso, el cual respondié favorablemente a la
- estreptomicina, y exponen la posibilidad de
que la tetraciclina sea también efectiva. Se
hace énfasis nuevamente en la importancia del
estudio histopatolégico.

HOLLENDER y SCHEER, en 1954 efectian una
somera = revisién sobre la sintomatologia,
etiologia y tratamiento de la enfermedad;

15



aceptan que la causante es Klebsiella
Rhinoescleromatis pero no le conceden un
papel exclusivo, insisten en 1la notable
individualidad de cada uno de los casos y en
la dificultad de establecer etapas rigidas
definidas en el progreso de la afeccién.
Consideran todavia a la radioterapia como el
tratamiento de eleccidén y describen dos casos
adicionales.

En 1955, ZWIEFACH revisa los puntos mas
importantes de la entidad; relata brevemente
sels casos observados en la regién oriental
de Polonia y uno visto en Londres, y, aparte
de la estreptomicina, recomienda el uso de
aureomicina, tetraciclina y cloramfenicol en
un mismo tiempo

En 1956, MASON-BAHR afirma que el
escleroma es mas frecuente en las regiones
tropicales que en cualquier otra parte.

En 1957, HARA lleva a cabo un detallado
trabajo, donde puntualiza que desde 1942
hasta la fecha de la publicacién se habian
referido 47 casos en los Estados Unidos de

16



Norteamérica, de los cuales 24 eran nativos
de ese pais, lo que resalta al compararlo con
los hallazgos de CUNNING y GUERRY en 1942.
Ademas relata sus observaciones personales en
8 casos, uno de los cuales revestia especial
interés, ya que existia un ataque de la
cavidad craneana por parte de la afeccién, lo
cual produjo un cuadro de exoftalmos
unilateral, indiferenciable clinicamente del
producido por un tumor de fosa anterior;
incluso se hizo un diagnéstico preoperatorio
de meningioma. El estudio histopatolégico
reveld escleroma. Es de notar que la paciedte
habia sido tratada de antemano con
radioterapia y estreptomicina por un cuadro
escleromatoso clasico.

En 1958 se publican numerosos trabajos:
MOFFTY - y ATTIA conceden apreciable
importancia al uso de ungliento de aureomicina
al 20% en el tratamiento de 1la afeccién.
ATTIA, en otra publicacién, refiere 2 casos
de escleroma asociados con un carcinioma
epidermoide. Considera que los dos tipos de
lesiones no se encuentran presentes por
simple coincidencia, sino que la

17



malignizacion se produjo a causa de 1la
irritacién prolongada y.persistente, y de la
sepsis, debidas a la presencia del escleroma.
Se trata de una eventualidad rara, por lo que
no debe pasar por alto.

HANDOUSSA Y ELWI estudian la
histopatologia del escleroma y expresan la
opinién “de que la apariencia vacuolada o
espumosa de las células de Mikulicz se debe a
la degeneracion hidrdépica de las mismas. Se
describen algunas caracteristicas clinicas
hasta entonces no conocidas, entre ellas la
apariencia radiolégica de las lesiones del
escleroma con localizacién traqueal o
laringea.

YUAN  HSIUNG-HSIANG, de Cantén, relata
que desde 1931 se habian encontrado 132 casos
en su. paié, la mayor parte en la regién
‘oriental de 1la provincia de Shantung.
Describe un caso con ataque al seno maxilar y
_a-.la o6rbita. El diagnéstico fué establecido
por medlés histopatoldgicos Y
bacteriolégicos. El paciente regresé en
buenas condiciones, después de un tratamiento

18



combinado con cirugia, radioterapia Y
estreptomicina.

SARGENT y ARDOIN, de Marruecos, .en el
mismo afic hacen una breve puesta al dia en el
estudio de la afeccion; apuntan el valor que
tienen 1los medios seroinmunolégicos  para
servir - de guia en 1la decision sobre el
tratamiento gque ha de emplearse y 1a duracién
del mismo, y usan prednisona como terapéutica
coadyuvante, a fin de reducir la infiltracién
linfocitica. '

19



DEFINICION Y SINONIMIA:

El Escleroma es una enfermedad crénica,
de origen infeccioso, causada por Klebsiella
Rhinoscleromatis, de inicio incidioso, de muy
larga evolucién, de dificil contagio, que
cursa con granulomatosis y que tiene su punto
de partida en la mucosa y en la submucosa
nasal, desde donde avanza a cualquier parte
del aparato respiratorio produciendo
deformidades y conllevando a estenosis vy
alteraciones en la fisiologia de 1las vias
respiratorias tanto superiores como
inferiores.

Ha cursado con miltiples sinénimos
dependiendo del sitio afectado: granuloma
escleromatoso, blenorrea de 1la laringe,
rinofaringoescleroma, faringlaringoescleroma,
.rinoescleroma, laringoescleroma,
otoescleroma, dacrioescleroma etc. por 1lo
gue, aunque GANGHOFNER lo habia propuesto
desde el siglo pasado, no fué sino hasta el
afio de 1932, en el 2* Congreso Mundial de
Otorrinolaringologia 1llevado a <cabo en
Madrid, cuando se le reconoce a BELINOFF, de
Bulgaria el hecho de proponer el nombre de
Escleroma, mismo que ha la fecha sigue siendo
en mas aceptado.

20



EPIDEMIOLOGIA:

La enfermedad aparece esporadicamente en
casi todo el mundo y en forma endémica en
ciertos paises, de los cuales nos ocuparemos
en detalle.

El foco principal de Europa Central esta
situado en la cuenca del rio Pripiat,
afluente del Dnieper, en las provincias de
Galitzia y Wolynie, en Bulgaria y que
constituyen, a decir del profesor BELINOFF* ,

. la verdadera patria del mal. ‘Su
interpretacion de 1la diseminacion de 1la
enfermedad a partir de este foco endémico
original es de sumo interés, y ‘las cifras
correspondientes al numero de casos
comprobados fueron las presentadas en Madrid
en 1932.

Dice BELINOFF en el mismo Congreso que,
a partir de este epicentro, constituido por
las provincias de Galitzia 'y Wolynie, la
enfermedad se . extendié hacia los cuatro
puntos cardinales. Hacia el Oeste, la

+ BELINOFF, Madrid 1932.
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enfermedad habia afectado a Polonia (498
casos), Checoslovaquia (262 casos) Mg
Yugoslavia (136 casos). Esta seria la primera
zona - donde el escleroma es altamente
endémico. En cambio, la llamada segunda zona,
donde el escleroma esta menos propagado, pero
todavia endémico, esta constituida por italia
(61 casos), Alemania (57 casos), Rumania (26
casos), Hungria (23 casos) y Suiza (8 casos).
La extension del proceso hacia el Este es
sumamente interesante, ya que en 1888 se
registraron 21 casos de escleroma en Rusia,
en 1911 habia 128 casos, en 1926 se
describieron 278 casos, y en 1928, 659 casos;
para 1932, se estimaba un total de 1,460
casos en la Unién Soviética.

En Asia se han encontrado un namero
importante de casos: En China se han descrito

un gran nimero de ellos desde 1931, 1la

mayoria de ellos provenientes de la parte
Este del pais, en el inicio, KEEGAN vié 11
casos en las provincias centrales en 1931;
ACTON, el mismo afio, observdé varios casos
provenientes de Punjab, Nepal, Bengala,
Bihar, Orissa y las provincias centrales; RAO

22



y MENON (1941) y MOHANTY (1945) describieron
"6 y 1 casos, respectivamente, en Orissa, y
GHOSH y PANJA (1945), un caso en Calcuta.

Parece ser que existe desde entonces un
foco endémico en y alrededor de la meseta de
Chota Nagpur, en la India. Existe otro foco
de gran importancia en el Archipiélago
Indonesio, donde el primer caso fué
descubierto por SNIJDERS en 1918, y, para
1940 se habian encontrado un total de 200
casos.

Se citaron casos aislados en Irak
(SHAWKET AL-ZAHAWI, 1939), Palestina y Hawai
(CRAWFORD y GERUNDO, 1947).

En Africa, 1la enfermedad ataca sobre
todo en la parte Porte del continente. En
Egipto, el Profesor HANDOUSA y A. ELWI
refieren que han.tenido la oportunidad de
observar un promed:o de 40 casos por afio en
el Hospital Kasr El-Aini 1958). En
Marruecos, SERGENT y ARDOIN (1953) estudian
64 casos de 1la afeccién. FISIER (1932)
observé el primer caso en Africa Central,

23



cerca del lLago Victoria, y WORMS, 3 casos en
Togo, en la costa occidental de Africa, un
afio después.

En América se han encontrado también
focos de gran consideracién: asi, en 1942,
CUNNING y GUERRY refieren haber encontrado
- 102 casos en los Estados Unidos de
Norteamérica, 16 de 1los cuales no eran
inmigrantes, ya que los restantes provenian
de Europa Central; HARA, en 1957, afade 47
casos mas hallados desde 1942 hasta 1956, de
los cuales 24 eran nativos de ese pais. ’

En México, en el Hospital General de
México, ANDRADE PRADILLO y ZUBIRAN reunieron
355 casos hasta 1949; TAPIA, reporta cerca de
200 casos mas entre 1950 y 1958 y AGUILERA,
en 1970 anfade 235 casos mas (1958-70) vy
refiere la enfermedad a la zona limitada al
Norte por el Trépico de Cancer. Desde 1970 a
la fecha se han observado un promedio de 20
casos ‘nuevos al afio en el mismo Hospital,
siendo similar la cifra cada afio.**

24
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Centroamérica, sobre todo en El Salvador y en
Guatemala. REYES, de El Salvador, comunicéd en
1946 sus estadisticas de 200 casos observados
por é€l; QUEVEDO, de Guatemala, describié su
experiencia con 108 casos en 1949. En Costa
Rica, PENA CHAVARRIA y NAUCK observaron 5
casos en 1929; posteriormente, en 1933 ROTTER
y PENA CHAVARRIA revelan la existencia de 4
pacientes adicionales. Ya anteriormente,
MUHLE?S (1927) habia sefialado la existencia
de wvarios casos en ese pais. En Cuba,
CASTELLO DOMINGUEZ (1923) refiere un caso y
GONZALEZ ***, otro caso adicional.

En América del Sur también esta
ampliamente distribuida 1la afeccién. En
Colombia se considera 1la enfermedad como
frecuente, y BRIGARD reunié 266 casos en 6
afios. En el Perd, el Profesor JUVENAL DENEGRI
presenté una estadistica de 39 casos en el 1II
Congreso Sudamericano de Otorrinolaringologia
(1945). En Chile, DEL RIO se refiere a 30
casos en 13 afios, y posteriormente se han
mencionado algunos casos esporadicos.  En
Argentina, D. PIERINI en 1958 reunidé un total
de 9 casos, de los cuales 7 eran autéctonos.

*** C.p. WIELENGA, 1937
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En los idltimos 30 anos han aparecido un
gran namero de trabajos referentes a otros
aspectos de la enfermedad; por el momento, se
considera que la distribucién geogrdfica no
ha cambiado; persisten los focos endémicos y
se ha presentado de manera esporadica en
todos los paises del mundo. (DELLAGI, 1986;
STIERNBERG, 1983)
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ANATOMIA PATOLOGICA E HISTOLOGIA:

Clasicamente se describe al escleroma
como una 1lesién compuesta por abundantes
linfocitos, células plasmaticas, histiocitos
espumosos gue contienen en su interior a
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Klebsiella Rhinoscleromatis, llamados células '

de Mickulicz y cuerpos de Roussell.

La cantidad de cada uno de éstos
elementos. varia de acuerdo a la evolucién del
padecimiento y al tratamiento antibiético
recibido, lo que debe tomarse en cuenta para
su diagnéstico; es asi como en las primeras
fases se puede observar mas reaccion
inflamatoria y un mayor numero de infiltrado
inflamatorio polimorfonuclear, y en la fase
cicatricial es mucho mayor el numero de
elementos plasmaticos y fibrosis.

Ocasionalmente existe tejido de
granulacién e hiperplasia del epitelio de
revestimiento asi como ulceracion e
infllt:ado inflamatorio polimorfonuclear en
cualguier fase de la enfermedad, debido a que
pueden coexistir infecciones secundarias.

La tincion especifica es la de Warthin-
Starr, ya que tifie a Klebsiella



Rhinoscleromatis de color negro intenso y al
resto de la célula de Mickulicz de diversos
tonos de amarillo ocre.

El polimorfismo de las lesiones
esclerosas permite dividir macroscépicamente
en diversas formas de presentacidén: atrdfica
pseudo ocenosa, hipertofica pseudo tumoral y,
mas raramente, la forma mutilante de
Dobrzanski.

La localizacién inicial de la enfermedad
es, por regla general en el epitelio
respiratorio; a partir de este sitio, 1la
enfermedad avanza hacia las zonas ‘de
transicién epitelial, por ejemplo, entre el
epitelio planc del vestibulo nasal y el
epitelio cilindrico de 1la mucosa nasal o
entre el epitelio del vestibulo laringeo , de
la subglotis o de la unidén tubotimpanica.

Se encuentra ain en discusidén si existe
"o no extensidén de la lesidon escleromatosa al
tejido 1linfoide ganglionar, en realidad,
clinicamente no se encuentran adenomegalias.

Una de las caracteristicas macroscépicas
de las lesiones es su discontinuidad,
existiendo zonas de mucosa sana entre
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zonas de mucosa lesionada.

Las descripciones clasicas de Zakrzewski
distinguen cuatro estadios evolutivos:
l.- Fase de metaplasia pavimentosa del
epitelio cilindrico con infiltrados linfo-
plasmocitarios.
2.- Fase de multiplicacidon de las células de
Mickulicz y de los Cuerpos de Russell con
degeneracion hialina de las células de la
submucosa.
3.- Dilatacién de las células de Mickulicz
por desarrollo de sus vacuolas y
mhltiplicacién de células de tejido conectivo
con densificacién muy importante del tejido
submucoso.
4.- Rarefaccién de las células de Mickulicz y
degeneracién hialina del tejido fibroso.

La célula de Mickulicz se considera como
especifica del escleroma. Algunos autores la
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consideran como de origen plasmocitario, pero-

‘generalmente se le considera un macréfago, de
origen histiocitario.. Los estudios de
microscopia electrénica Yy de
inmunofluorescencia muestran la existencia de
un reticulo endoplasmico abundante, asi como



abundancia de un mucopolisacdrido que rodea
al bacilo, y se ha seiialado como la causa de
que los antibiéticos no la afecten
facilmente.
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BACTERIOLOGIA Y SEROLOGIA:

31

El Bacilo de Frish o Klebsiella-

Rhinoscleromatis es corto, grueso,
éncapsulado e inmovil. Es un bacilo gram
negativo que pertenece al grupo de las
‘enterobacterias y difiere poco de Klebsiella
Ozenae.

El . diagnéstico bacteriolégico
diferencial es especialmente dtil en las
formas atroficas del escleroma, menos gque en
las hipertroéoficas. Se basa en las
caracteristicas antigénicas y biogquimicas, ‘es
decir, en la capacidad de fermentacion de
diversos aziicares o alcoholes.

K1, Rhinoscleromatis presenta
pleomorfismo: puede tomar la forma de bastén
clasica, 1la forma cocoide o 1la forma
diploide.

La cépsula puede ponerse en evidencia
con el método de Hiss (cristal violeta).

El cultivo se logra a partir de una
muestra obtenida por biopsia o de un frotis
de moco nasal, dependiendo del estadio en que
se encuentre cada caso, teniendo un estudio
bacterioscépico positivo en el 98 y 60%



respectivamente. El1 crecimiento se puede
lograr en los medios usuales )'s es
caracteristico encontrar un tipaje capsular
3, biotipo B.

El antibiograma muestra una sensibilidad
muy clara a la estreptomicina, mediana a las
tetraciclinas y a la rifampicina y ligera a
otros antibioéticos.

El serodiagnéstico con el antigeno de
Von Frish es positivo desde el inicio de la
reaccion, y se debe a 1la fijacién del
complemento.

Klebsiella Rhinoscleromatis no ‘se
encuentra espontadneamente en la mucosa de
ningin animal, pero ha sido posible
inocularlo en la rata, en el hamster y en el
conejo, sin lograr mas que algunas lesiones
granulomatosas, s8in la caracteristica de
cronicidad ni de recidiva gque presenta en el
ser humano. No se ha encontrado de manera
saprofita en el hombre.
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ETIOPATOGENIA:

En la actualidad esta aceptado
mundialmente que el escleroma es causado por
Klebsiella Rhinoescleromatis, conocido

también como Bacilo de Frish.»*

El papel del Bacilo de Frish en el
escleroma se ha confirmado por varios
argumentos s6lidos, por lo que se puede decir
que cumple con los principios de Koch:

1) El1 bacilo no se ha encontrado en
sujetos sanos.

2) El1 bacilo de Frish no se observa
facilmente en la mucosa de los pacientes
afectos de escleroma; es indispensable en
ocasiones. practicar un cultivo a partir de
tejido obtenido por biopsia ya que se trata
de un bacilo que afecta en forma
intracelular.

3) Existe un paralelismo muy claro entre
la positividad de las reacciones serolégicas
al antigeno de Klebsiella Rhinoescleromatis

* REYNAUD, J. 1980
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y la evolucién de la enfermedad; lo mismo
sucede con la disminuicién o la desaparicién
de los titulos con la regresién clinica.

4) Los intentos de reproduccion de
lesiones escleromatosas experimentales por
inoculacién del Bacilo de Frish en animales
de laboratorio han logrado resul tados
parciales tales como la aparicion de
infiltrados granulomatosos pulmonares,
sinusales y peribronquiales, y no lesiones
nasales, faringeas o laringeas tipicas.

5) El1 argumento terapéutico dice que con
diversos antibiéticos _utilizados a dosis
suficientes por el tiempo necesario se
conlleva a la desaparicion del bacilo de las
lesiones, asi como la regresion de las mismas
en un gran nimero de los casos.

En cuanto ya no existié duda alguna
respecto a que el agente causal de la
enfermedad era Klebsiella Rhinoscleromatis,
se comensaron a proponer varias teorias para
explicar por Qqué no todos los individuos son
susceptibles de desarrollarla, incluso en
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circunstancias similares; algunas de ellas
han sido completamente abandonadas, otras, al
parecer son ciertas pero incompletas.

Desde 1949, ANDRADE Y ZUBIRAN
propusieron que para que se desarrollara la
enfermedad se requeria gque los sujetos
llevaran una dieta hipoprotéica y carente en
elementos del complejo vitaminico B; algunos
afios despues aparecieron en 1la literatura
reportes aislados gque sugerian una alteracidn
del orden alérgico como prerequisito para que
se desarrolle 1la enfermedad; esta idltima
teoria practicamente ha sido olvidada y no es
mencionada mas que al hablar de aspectos
histoéricos.

En los afios 60 y 70 se manejaron varias
teorias .que, en mayor © en menor grado han
sido olvidadas a la fecha: '"alteracion a
nivel del tejido conectivo", "alteraciones
del metabolismo", "1nteracc16n‘ por
superinfeccién viral" y "cambios tréficos de
origen nervioso" como sucede en la ozena,
dentro del desarrollo del escleroma. En esa
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‘época se observé que la enfermedad podria
responder a dos patrones de transmisién: uno
horizontal, de tipo contagioso y otro
vertical, de tipo genético, como lo habia
mencionade HARA en 1957 al reportar la primer
familia con varios miembros afectados.

HIND, en 1985 encuentra un amiloide P
sérico y sugiere alguna interaccion a nivel
de las paredes bacteriana y celular huesped;
KERCHEV, en 1989 en Bulgaria encuentra una
proteina parecida al amiloide en los vasos y
en el tejido lesionado por lo que asume iuna
reaccién autoinmune.

Desde la apariciéon de los estudios de
TOPPOZADA, a principios de la década de los
80, los cuales apuntan hacia la realizacién
de una vacuna con base en una inmunidad
celular alterada contra klebsiella
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Rhinoscleromatis, la teoria inmunolégica ha’

sido la mas aceptada; sin embargo no ha sido
fécil demostrarla. MODLIN en 1983 en USA y
BERRON en 1988 en México encontraron un
nimero mayor de linfocitos T



supresores/citotéxicos que en poblaciones
sanas; DOGHEIM, en 1986 estudia desde el
punto de vista inmunolégico. a contactos de
escleroma, encontrando niveles de
inmunoglobulinas normales, pero no existen
mas trabajos en la literatura.

La eventualidad de un cofactor viral
cada dia se hace menos probable ya que las
inoculaciones de Klebsiella Rinoescleromatis
y adenovirus o virus del herpes en la rata,
el hamster b'4 otros animales de
experimentacién no han aportado datos
concluyentes para ello.

Existen algunos factores que se han
observado y que se repiten en la mayoria de
las series publicadas:

La incidencia en ambos sexos es similar.
En algunas series existe un ligero aumento en
el sexo femenino pero esto puede coincidir
con la poblacién considerada.

La edad. Es cierto que la mayoria de los
casos se observan en la tercera década de la
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vida y que los casos observados antes de los
10 afios de edad son raros. Esto,
probablemente, se debe ya sea a que el inicio
de la enfermedad es muy incidioso o a que el
periodo de incubacién es muy largo. Ademds,
existe un naimero desconocido de pacientes no
diagnosticados a edades tempranas, mas en las
zonas endémicas.

No hay duda de ‘que 1las condiciones
socioeconémicas e higiénicas son consideradas
como un factor determinan€€} ellas son malas
o mediocres en 1la mayoria de 1las zoras
endémicas; pero esto no sucede en los casos
esporadicos o en algunas =zonas endémicas
donde existe un buen nivel Ae vida; por ello
se dice que no se ha logrado esclarecer el
misterio epidemiolégico del escleroma.
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CUADRO CLINICO.

Clinicamente se han descrito tres etapas
de 1la enfermedad: rinitica o catarral,
infiltrativa o proliferativa y nodular o
cicatricial, que si bién no se presentan
claramente en forma consecutiva, si se logran
determinar, ya sea por los hallazgos clinicos
o por las caracteristicas histopatologicas.
Es posible encontrar zonas de la misma mucosa
respiratoria en cada una de las fases, sobre
todo cuando la evolucién no es muy larga,
desconocemos ain el tiempo de incubacién.

Habitualmente, la enfermedad inicia con
una rinitis mucosa [ mucopurulenta,
ocasionalmente con estrias sanguineas,

pequefias epistaxis y fetidéz nasal; puede
" haber dolor centrofacial ocasional. El estado
general del paciente generalmente es bueno, a
excepcién de los problemas asociados. como
desnutric;én Y las malas conéiciones
higiénicas. En este periodo, es factible
encontrar una ligera anemia hipocrdmica, una
cifra de 1linfocitos séricos elevada y un
aumento de eosinéfilos de hasta el 30%.
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Posteriormente sSe presentan costras
‘nasales, cada vez mas abundantes y fétidas,
que simulan a la rinitis ocenosa, pero que al
retirarlas, pueden dejar ver una cavidad muy
grande, a expensas de atrofia de la mucosa o
una cavidad muy estrecha a expensas de
granulaciones de la misma. Esta variante ha
provocado que algunos autores le acuilien el
" nombre de tipo atrofico o tipo granulomatoso
de la enfermedad; aparece hiposmia que
facilmente progresa a anosmia, Y
exacerbaciones y remisiones de los cuadros
sinusales agregados. Asi puede establecerse
la enfermedad por varios afios.

Posteriormente, aparecen signos de
afeccion a otras partes de -la mucosa
respiratoria, pueden coincidir cuadros
sinusales por obstruccidén mecanica por las
costras o, por via submucosa se pueden
- afectar otras partes de la mucosa
respiratoria.

EstA descrito el signo de Noubleau en
esta etapa, consiste en la hipoestesia del
paladar balando y habla del inicio de la fase
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proiiferativa en  esa zona; puede coincidir
con el inicio de la deformacidon de la mucosa
nasal, con obstruccién que no es por costras
y con deformaciéon de la piramide nasal. Es en
este estadio de la enfermedad donde puede
extenderse hacia faringe, laringe, tréaquea,
senos paranasales, paladar, gingiva, piel
nasal, trompa de eustaquio, conducto
" lacrimonasal, labio superior, y mas rara vez
a mucosa de oido medio, 1labio inferior o
cavidad craneana. '
Por dltimo, se presenta la fase
cicatricial de la enfermedad. En las =zonas
donde va apareciendo la cicatriz, va
desapareciendo la actividad infecciosa. E1

tejido cicatricial es habitualmente
hipertrofico y sigue creciendo a expensas de
las zonas con actividad infecciosa
subyacentes.

Frecuentemente, el tejido cicatricial se
ulcera y presenta infecciones agregadas. La
deformidad de la piramide nasal es clasica y
se ha conocido como nariz de Hebra. La
afecciéon a laringe provoca insuficiencia
respiratoria progresiva, y mas rara vez, la
afeccién a trdquea y bronquios provoca la
muerte.
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DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

El diagnéstico del escleroma se sospecha
por 1los hallazgos clinicos 'y debe ser
corroborado por estudios bacteriolégicos que
aislen a Klebsiella Rhinoscleromatis.

Deben utilizarse tres parametros para
llegar al diagnéstico: el cuadro clinico, los
hallazgos de laboratorio y 1los hallazgos
histopatolégicos:

El cuadro clinico, descrito en ‘el
apartado correspondiente, puede no ser tan
claro al inicio de la enfermedad; simula ser
una rinitis bacteriana, que al no ceder con
los tratamientos habituales, debe despertar
sospechas.

Cuando se encuentra en una fase
granulomatosa, ya sea con la variante
hipertréfica o con la variante atréfica, es
menester tomar este diagnostico en
consideracién, ya que es en esta fase donde
mas puede confundirse con otros padecimietos
granulomatosos.
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Cuando la encontramos en la fase
cicatricial, la apariencia fisica es clasica
{(Nariz de Hebra) vy = dificilmente puede
hacernos pensar en otra patologia; sin
embargo, puede confundirse ocasionalmente con
alguna enfermedad neoplasica.

Cabe seflalar, que aungue el diagnéstico
de certeza se realiza con el aislamiento
bacteriologico de Klebsiella
Rhinoscleromatis, éste puede resultar facil
en el estudio del moco nasal durante la
primera fase, en cambio, durante 1la fase
granulomatosa se requiere de bipsia
generalmente para aislarlo; en 1la fase
cicatricial, puede ser todavia mas dificil
encontrar el Bacilo, ya que habrd zonas de
- "esterilidad" cubiertas practicamente solo
por tejido cicatricial debido a que en dichas
zonas la infeccidén no se encuentra activa.

El laboratorio general con frecuencia
confirﬁa un grado leve de anemia hipocrémica
y datos de leucocitosis a expensas de la
serie eosinéfila, que comunmente oscila
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alrededor del 30%; este dato es mas comin
durante el inicio de la enfermedad.

El estudio histopatolégico, aunque es el
que nos da el diagndstico de certeza, puede
fallar en la dltima fase de la enfermedad; en
ésta etapa, son raras tanto las células de
Mickulicz como los cuerpos de Roussél, Y
tratdndose de wuna bacteria intracelular,
puede ser muy escasa; es por ello que se dice
gque no esta activa la enfermedad en todo el
tejido patolégico, por lo que se requiere de
un anatomopatélogo con experiencia, ademés de
una muestra suficiente de tejido; cabe
sefialar, que en esta fase es comin que se
presenten ulceraciones Yy necrosis por
infecciones sobreagregadas, 1lo que puede
dificultar ain mas el diagnéstico.

El diagnéstico diferencial debe
realizarse con diversos grupos de
padecimientos: 1los "beniQnos“ como Rinitis
Atrofica, Cicatriz Queloide y Acné Rosdcea;
las enfermedades granulomatosas como
Granuloma a Cuerpo Extrario, Granulomatosis de
Wegener, Linfohistiocitosis, Histiocitosis X,
Linfoma de la Linea Media, y enfermedad de
Besnier-Boeck-Shaumann; en este grupo puede
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entrar también el Carcinoma; las enfermedades
sistémicas como Sifilis, Tuberculosis, Lepra
' Sarcoidosis; las parasitosis como
Leshmaniasis y Amiblasis; y las micosis como
Rhinosporidiasis y Ficomicosis.
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TRATAMIENTO:

Désde finales del siglo XIX se han
ldeado diversos mecanismos terapéuticos para
el escleroma; se han incluido tratamientos
locales o sistémicos a base de vyoduro de
potasio, &cido cromico, aceite de Chalmugra,
autovacunas, quinina, tartrato de potasio y
neosalvarsédn, sin lograr curacidn alguna.

Desde el inicio de la utilizacién de los
antibiéticos y de los quimioterépicos han
“habido en la literatura una gran cantidad de
reportes; generalmente al inicio con
resultados prometedores Yy despues con
resultados malos. Los trabajos méas
sobresalientes son los siguientes:

1946 Miiller Estreptomicina

11953 Hoover Tetraciclina y
cloramfenicol

1954 Botros Estreptomicina y
aureomicina

1957 El-Muffty Aureomicina 20% local

1967 Alengoz Ciclofosféan
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1967 Toppozada Nigonol local

1968 Sakhelashuli Kanamicina

1969 Toger Pirogenal

1970 Aguilera Estreptomicina. PAS y
Tetraciclina

1970 Dereda Vitamina C

1970 Gladysheukaia Etonio

1970 Diop Tiamfenicol y
tetraciclina

1975 Ssali Ampicilina, Trimexazol y

Doxicilina

1981 Shaer Acriflavina

1982 Riad Rifampicina sistémica

1986 Toppozada Radiaciones y

' estreptomicina
1987 Cone Ceforanide
1989 shehata Clofazimin

Se han intentado también diversos
tratamientos tanto quirargicos como
radioterdpicos, ya sea como tratamientos
principales o como tratamientos coadyuvantes
a los mencionados anteriormente; entre ellos
~ se.  incluyen la cauterizacién eléctrica,
extirpacién quirirgica criocauterizacién



(Maher, 1985), Lasser CO2 (Maher, 1990},
roetgenoterapia y radioterapia con cobalto o
con radio.
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Actualmente existe gran discrepancia

tanto para los tratamientos médicos como para

los tratamientos quirirgicos: Ritai, —en

Egipto realiza resecciones quirirgicas de
- escleroma con anastomosis terminal (1989); en
contraposicién, Dawlatly (1988) en Arabia
Saudita reporta que la manipulacién
quirirgica induce mds a complicaciones
cicatriciales. :

La reseccion cicatricial con Lasser se
utiliza en algunos 1lugares; Lewis, en USA
{(1988) reporta excelentes resultados y
Monnier, en Suiza (1988) especifica las

dificultades para exponer la cicatriz al

rayo.

Taha, en Egipto (1981) reporta
.excelentes resultados con la utilizacién de
tubos ‘de Montgomery para el caso de estenosis
laringeas.



En el Hospital General de México, SS. se
~han utilizade en los d4Gltimos afios los
siguientes esquemas de tratamiento:

1) Estreptomicina, doxicilina y levamisol,

.2) Ciprofloxacina o Enoxacina ¢/s levamisol,
en ciclos alternos hasta negativizar 1la
infeccidén utilizando para la valoracién
biopsia de mucosa, y, cuando la cilcatriz
repercute el la permeabilidad 1laringea,
dilataciones laringeas y/o traqueostomia con
cénula de Jakson a permanencia.
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CASUISTICA DEL HOSPITAL GENERAL DE MEXICO:

Como parametro se tomé el semestre
comprendido entre abril y septiembre de 1990;
en este periodo se otorgaron un total de 4078
consultas de primera vez en el Servicio de
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otorrinolaringologia; su distribucién por mes

se analiza en la tabla No.l; en este periodo
se captaron 12 pacientes con diagnéstico
nuevo de escleroma; al sumar a estos
enfermos, aquellos gque acudieron a consulta
en el mismo periodo, por el mismo
padecimiento, pero gue tenian mds tiempo con
el diagnéstico ya realizado, se obtuvo una

muestra de 26 individuos distribuidos por

grupos de edades como lo muestra la figura
No.l y por sexo como se aprecia en la figura
No.2.



OTORRINOLARINGOL OGIA

Mes TOTAL ESCLEROMA
ABRIL 602 1
MAYO 581 2
JUNIO 660 2
JuLI0 . 794 3
- | asosTo 801 3
SEPTIEMBRE 640 1

Tabla # 1 CASUISTICA 1990, HOSPITAL GENERAL DE MEXICO, S.S.
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1-4

5-14
15-24
25-34
35-44
45-54
55-64
65-74
78

0 2 4 6 8 10
CASOS(N=26)

Figura # 1 CASOS EN TRATAMIENTO, SEPTIEMBRE 1990.
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MATERIAL Y METODOS:

Se estudiaron 6 miembros de una familia,
todos afectados de escleroma, en quienes el
diagnéstico se realizé tanto por el cuadro
clinico (figura No.3) como por medio de
biopsia de mucosa nasal o de cultivo del moco
nasal (figura No.4) y cuyo parentesco aparece
en la figura No.5. Las edades, en el orden de
la numeracién son de: 52, 49, 20, 16, 11 y 17
afios respectivamente, con el sexo mencionado
en la misma figura.

Se les estudié 1las subpoblaciones de
linfocitos T utilizando anticuerpos
monoclonales (Coutler) por
inmunofluorescencia indirecta, explorando los
OKT3, OKT4 y OKTS8.

Se'tipificaron los Ag clase II por 1la
técnica de microcitotoxicidad de Terasaki,
previo  enriquecimiento en linfocitos B
mediante roseteo con eritrocitos de carnero.
Se utilizaron 12 antisueros para los alelos
DR y 5 para los DQ. Por ultimo se determinéd
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la beta 2 microglobulina por el método de
Elisa (Phadezym-Pharmacia). Los niveles
séricos de inmunoglobulinas y de C3 y C4 del
complemento por nefelometria (Beckman).



RI *RINORREA
0B=0BSTRUCCION
EP=EPISTAXIS

] HA=HALITOSIS
4CO ) asINUSITIS
AN=ANOSMIA
CO=COSTRAS

Figura # 3 SINTOMATOLOGIA.
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Figura # 4 DIAGNOSTICO.
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Figura # 5 ARBOL GENIALOGICO.




RESULTADOS



RESULTADOS :

Tanto en la figura No.6 como en la tabla
No.2 se resumen los haplotipos encontrados;
el haplotipo b se encuentra presente en 5 de
los pacientes estudiados (Nos.l1,2,3,4 y 6);
en el otro, (No.5), se encontré haplotipo
a/c. Si analizamos los antigenos de 1los
haplotipos b y ¢ encontramos de manera
constante un DQ3.

En la tabla No.3, se resumen los
valores para cada paciente de
inmunoglobulinas G, A y M, asi como los
valores de C3 y C4 del complemento. EI1
analisis estadistico muestra diferencias
significativas solamente en 1los valores de
IgG; el resto es normal. En la tabla No.4 se
muestran los-valores de beta 2 microglobulina
sérica y, aunque en el paciente No.3 la cifra
aparenta ser menor, puede estar supeditada a
la edad. E1 analisis estadistico no muestra
~diferencias significativas por 1lo que se
concluye que son valores normales.

Las subpoblaciones de linfocitos T,
graficadas en la tabla No.5 muestran una
clara disminucién de CD3, incluso con una
desviacién estandar asi como valores normales
de CD4 y CD8, incluyendo la relacién 4/8.



a/b a’/b e/'p- l lc/d

Figura # 6 HAPLOTIPOS.



0O QOU Q0
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DR2'
DRs’
DRr
D Re
DR3
DRy

DQx
DQs3
DQs
DQa
D Q1
D Qs

[C]=INFERIDOS

- Tabla # 2

HAPLOTIPQS .



PACIENTES g6 | tgAa | 1gm cs ce
V.N. 1200 300 | 150 |55-120{20-%0

l 2780 | 300 | 227 1o as

2 1900 | 227 | 190 98 38

3 2800 | 273 | 250 I"s 42

-4 1800 | 200 | 228 "ns 38

8 1700 180 | 150 na 40

6 1600 § 200} 180 e 38

Mg %
Tabla # 3 NIVELES SERICOS DE 1Ig Y COMPLEMENTO.




PACIENTE B2 MICROGLOBULINAS
V.N. -2,500mg %
1 1,600
2 1,600
3 600
4 i, 400
5 1, 300
6 2,200 .

Table # 4 NIVELES SERICOS DE B2 MICROGLOBULINAS. .



PACIENTES [ ¢p3 | cpa | cos |RreLass]

V.N. 66-82 | 25-85 | 19-37 |0.7-1.8
[ 46 20 23 | o.ee
2 64 28 30 0.93
3 e | 32 37 0.86
4 85 30 28 1.07
8 66 3s 30 .16
6 60 28 28 112
X 598 288 288 0.97
. ds 716 B5.67 4.87 0.13

Mg %

Tabla # 5 SUBPOBLACION DE LINFOCITOS T.



‘DI SCUSION



DISCUSION:

No es frecuente encontrar tantos
miembros de una  familia afectados de
escleroma, y se antojaba "a priori" el poder
confirmar los hallazgos previos acerca de la
predisposicién genética asociado a los
antigenos HLA. En este trabajo, a pesar de no
haber estudiado a familiares sanos se
demostrd un patrén dominante entre los
pacientes. Los valores de 1la beta 2
microglobulina estdn dentro de limites
hormales. :

Por otro lado, se confirma la
hipergamaglobulinemia, asi como alteraciones
en las' proporciones de las diferentes
subpoblaciones de linfocitos T, que' es
interpretada como una deficiencia celular que
pudiera estar dada por deficiencias
nutricionales o bién, la existencia de
factores genéticos "no asociados” con el
complejo principal de histocompatibilidad.

Las carenclas alimenticias Y las”

deficientes condiciones sociales, aunadas con



el hacinamiento que ha sido observado por un
gran nimero de autores en torno al escleroma,
han sido la regla a la que se someten tanto
los casos aislados como las zonas endémicas
para la enfermedad, pero no explican por qué,
en la gran mayoria de los casos, se encuentra
solamente un miembro de la familia afectado,

69

aunque han aparecido en la literatura casos .

aislados de reportes en varios familiares.

Esto nos hace pensar, que no es
solamente la desnutricién y el hacinamiento
lo que determina el contagld, sino que existe
un factor relacionado con la herencia, de
predisposicién, al desarrollo de la
enfermedad. La relacién entre el sistema HLA
y la predisposicién genética a otras
enfermedades es clara y, en el presente
trabajo, aunque el nimero de individuos

estudiados es bajo, se encontré el mismo

haplotipo en todos ellos (DQ3).



CONCLUSIONES



CONCLUSIONES:

1) Se encontraron valores normales de
beta 2 microglobulina, 1lo que habla en
general de una buena respuesta inmune
humoral.

2) Se encontré hipergammaglobulinemia
inespecifica, que tiene relacién con
cualquier infeccién crénica.

3) La cuantificacién de linfocitos T3
disminuidos con subpoblaciones OKT3 y OKT4
normales habla de inmunidad celular alterada.

4) Existe un factor de predisposicién
genética que determina el desarrollo y 1la
cronicidad de la enfermedad.

5) Existe una clara correlacidn entre el
HLA y la predisposicién genética, dada por la
persistencia de DQ3 en todos los enfermos de
escleroma de la misma familia .
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