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EMWMMMIMONPMMM
MEDIOO LA RAZA mss

CBIETIVO:

Establecer las zonas endfmicas del Esclarom Respiratorio
en la poblacifn atendida dentro del Centro MEdico LA RAZA.

ANTECEDENTES

ElL Escleroma Respiratorio es una infeccifn granulafatosa, —
crtnica y progresiva que afecta al tracto respiratorio superior y
drbol traquechronquial,causada por la Klebsiella rhinocescleromatis.

Esta entidad afecta a anmbos sexos por igual,se presenta en -
cualquier etapa de la vida,pero su mayor incidencia se ve en la -
etapa reproductiva considerada desde los 15 a los 35 afios. (2,6,11
y 17). Se transmite despufis de exposicicnes prolongadas o en fa-
milias que viven en haciramiento,perteneciontes a clases socioeco
ndmicas carentes de recursos,cn donde las condiciones higifnicas -
son malas. (6,9)

Tiene una distribucién mundial muy ampliajse le ha encontra-
do en 68 paises de Europa,Asia,Africa y Amfrica.{15) Dentro de eg
tog los mis afectados son; Polonia, Checoeslovagquia,Rusia, Rumania,
Hungria,Egipto, Uganda,Nigoria,Norte de la India, Indonesia, Perfi,=
Brasil,Argentina, Moxiog, EL Salvador,Costa Rica,Colanbia,Qiatcmala
y el Sur de California.
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Ia myoria de los pacientes con rinoesclerom inician su gintoms
tologfa alfios antes de acudir a recibir atencifin mfdica; esto es debido
en gran parte a su bajo nivel socicecndémico y cultural, los aignos ¥
sintamas dependerfin de la fee de le enfermodad por la que cursen, en —~
tfrminos ‘generales las primeras ronifestaciones son de abetruccifn na
sal,rincrrea que pasa de acuosa a verdosa y fétida, formeibin de cos —~
trag,ancsmia y en estadios avanzados presencia de dofarmidad o esteno~
sis de las vias respiratorias altas. (6,2}

Tradicicnalrente se le describen tres fases: I Catarral o exuda-
tivwm II Goanulomatoza o Proliferativa y  IIT Fibrosa o Cicatrizal,
Dichas fases ze presentan con lapsos variables jpadiendo perrenecer -
POr aNs en una gtapa o pasar inadvertidaments de una a otra. Rara
vez es causa primiria de muarte pero sl es causa de alteraciones fun
cionales y eatfticad,

Es importante temer presente gue tn cultive de la secresifn
nasal poaitivo a Klebslells rhincescloromtis anf conm una biopeia -
poaitiva son DIAGOSTIOD DE CERTEZA para dicha entidad, {2)

A pesar de que 8sta entidad ha afdo estudiada por mis de un
#iglo, quedan aspectes inciertos dentyo de su patogfitiesis y no se
cuenta con un esquern terapéutloo concluyente que garantice gu cu
racifn especialients cuando sa ha desencadedrado su teycera fase,
Para su detecciln tomprana y mejor prondstico es necesario tener
presents dicho padecimiente haciendo incapi® en las zonas que s
datecten comp endfmicas dentro de muestra poblacifn,
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PILANTERMIENIO DET. PROBLEMA:

El Esclerama Respiratorio es un enfermedad gramulomatosa oon
gran incidencia en log estratos socicrecondmicos bajos, por tanto—
es frecuente su deteccifin en paises en vias de desarrollo cano el-
nuestro ;sin embargs no contamos con un estudio epidemiolSqios den
tro de la pablacifin atendida por el Centro Midico La Raza el cual
eg uno de los Hospitales de concentracifin mis grande dentro del -
Instituto Mexicano del Seguro Social.

HIPOTESIS:

No requiere de HipStesis estadfstica por ser un tmhajo obaer
vacional de tips epidemiolfgico,

MATERTAL ¥ METODOS:

(NIVERSDO DE TRABAJO:

Se efectuard una deteccifin de los casog de Esclevoma Raapirahc.
rio en el Departamento de Anatamia Patolégica dentro del Centro MEdico
La Raza IMSS.

A) RECURSOS HUMANGS
Para el desarrollo de Esta Tesils se trabajard con expodientes -

clinicos,

B) RECURSCS MATERIALES:
Se revisariin los expoedientes de los casos que cumplan con los



 slgufentes criterios:
a)DB INCLUSICN: 1)Con DiagnGstico Histopatoldgico
de Escleroma Respiratorio .
2)Con expediente conpleto.

b)De NO INCLUSICN: Todos aquellos expedientes que
no contengan los datos que deseanos.

METODO:

Se efectuard estixlic retrospective analizando los expedientes de
pacientes con estudio histopatolfgico postiveo a Escleroma Respiratorio
tomands en cuemta les siquientes datos:

1)Diagnéstico HistopatolSgioo de Esclerom Respiratorio

2)Antecedentas Hercde-familiares scbre el padecimiento.

Jj51itie de nacimiento

4)5itio de residencia en relacifn a la aparicifn del padecimiento

S)Tiempa de evolucisn del cuadro clinioo,

6}Estadio del pad>ximientos a su deteocibn.

INivel socicreconfmico

8)Edad del paciente

9}Seam.

Dicha informacifin se captari en un formato exprofeso.

METODD ESTADISTION:
Se hard un andlisis porcenturl representando los datos ocbtenidos

por medio de histogrmas o poligonos de frecuencia,

ASPECTOS ETICOS:

ia informciSn se manejard de manera confidencial y al mo reque
rix manejo de pacientes no es necesario el obtener un consentimiento—
par escrito,



ESTUDIC  MONOGRAFIOD
[Ef, RINQESCLEROCMA.

DEFINICION: El rincescleroma es una infeccidn granulomatosa,
cxfnica y progresiva que afecta al tracto respi-
ratorio superior y &rbol trageobronquial,causa -~
da por la Klebsiella rhincesclexomatis. (2,6,11)

ANTECEDENTES HISTCRICOS: Esta entidad fu& primeramente des -
crita como un cincer nasal por Bilerkowski en 1840,treinta a-
fios mds tarde von Hebra,un dermatSlogo vienés,la catalogd en
tre un glioma ¥ un sarcoma y para 1877 Mikulicz la refirib -
como un proceso inflamatorio miAs que un tumor e hizo la des-
cripeifn histolSgica de unas cé€lulas vacucladas que mds tarde
recibieron su nombre y de las cufles €l mismo fué capaz de -
cultivar una bacteria en ¢l afic de 1882,mismo en gque von Frisch
aisls el microorganismo, pero hubo mudps afilos de excepticismo
argumentando diversas etiologfas. Fué hasta 1961 cuando -~
Steffen y Smith reprodujeron las lesiones del rinocescleroma-
en ratones albinos{cumpliendo asf les postulados de Koch)cuan
.do se aceptf a la Klebsiella rhinoescleromatis como causante-—
de la enfermedad.(2,11,17)

Los primeros reportes acerca de &sta entidad eran
raferidos a las estructuras nasales por ello ge le llamd Ri -
noescleroma,perc mis tarde se vid que pedfa presentarse en o-
tras localizaciones del tracto respiratorio por 1o que se acor
d6 que ESCLEROMA era un tfrmino mis propio(Em 1932 en el Con -
greso Internacional de Otolaringologfa).Sin embargo se opth -
por volver al uso del prefijo RINO ya gue segin autores como -
Shaw y Martin;asf se hace una mis clara distincifn de otras en
tidades como la escleoderma,esclerosis,esclerederma, tumores es
clerosantes,esclerema ctc, {(6,11)



EQIDLOGIA: Es causada por la Klebsiella rhinoescleromatis, la
cual también ha sido llamada diplobacilo encapsula
do de von Frisch.{2,9,11) %

Hasta el afio dea 1961 en gque los trabajes de Stekfen

y Smith dejaron esclarecido el papel etiol&gilco de-

la K.rhinoescleromatis en &sta patologfa se habfan-

argumentado las siguientes etiolcglas:

1) A una bacteria especiffica particularmente a la K.
rhinoascleromatis.

2) A un sinergismo entre dos o mis bacterias.

3} A un yirus especifico.

4) A un sinergismo entre un virus y una bacteria in-
cluyendo a un bacteridfago.

5)A una reaccifin antigeno-anticuerpo incluyendo anty
genos desconocidos. (12)

MICROBIOLOGIA:
La Klebsiella rhinoescleromatis es un diplobacilo -

gram negativo,que se puede encontrar como bacilo -~
aflo,en pares © en cadenas,de 2 a 3 micras de longil
tud, inmévil,tiende a localizarse INTRACELULARMENTE.
Se encugntra estrechamente asociada bacterioldgica-~
mente a la K.czaenae pero ambas son bioguimicamente
diferentes entre s5f y de otras especies de Klebaie-
llas. (2,12,13,15) Su f6rmula antigénica es Gnica

"02K3" 1la cual estd dada por un antigeno somitico

liso o antfgeno "O" y un antigeno capsular "K",ba-

sados en esa homogeneidad antig€nica se puede ha -

cer el Dx de la entidad por medic de t€&cnicas de -

inmunoguimica. (6,10)

Pertenece a la familia de las enterobacterifceas -

que segln Kauffman engloba a una larga familia de-

Gram negativos,méviles con flagelos peritricos o -

inmbviles,bacilos no esporulados,los cuales por -~



sus caracteristicas biogGimicas se dividen en géneg
ros y especies por medic de pruebas serol&gicas. (12}
Por medio de microscopila electrfnica se ha demoBtra
do la presencia de una cubierta fina de mucopolisa-
cdridos la cual parece tener un papel importante en
la PATOGENESIS de la enfermedad. (6,10,15}

A la K.rhinocescleromatis sc le encuentra en el inters
ticic de zonas con inflamacién aguda y mds frecuen-
temente en las c&lulas de Mikulicz,evidenciando &sato
que dichas cé&lulas son lncapaces de destruirlas.(6)
TebSricamente &stas bacterias pueden formar esporas-
en condicjiones anaerchias y asf hacer un acmulo de
exotoxinas que se excretan localmente y de ésta for
ma propagar el escleroma. (2)

Estas bacterias pueden ser cultivas en glucosa,maltgo
sS4 y Sacarosa.

EPIDEMIOLOGIA: Los reportes mis recientes concuerdan en que am
bos SEX0S se ven afectados por igual. La EDAD de -~
presentacidén se ha reportado desde recién nacidos -
(dos casos uno por Brescia en 1954 y otro por Bar -
bary en 1972) hasta pacientes de 68 afios seglin Que-
vedo, pero la mayor incidencia se observa en el pe-
ricdo reproductivo de la vida,en grupes de los 15 -
a los 35 afos.(2,6,11,17)

MODO DE TRANSMISION: de manera similar a la enfermedad de Han-
gen;8e transmite después de exposiciones prolongadas o en fa -
milias que viven en hacinamiento,pertenecientes a clases socio
econdmicas carentes de recursos en donde las condicicnes higié
nicas son malas.(6,9%)



Diversos autores como Hara,Pratt,Levine,Hoyt v -
otros han reportado focos de alta incidencia familiar. A pe-
sar de ello la transmisi6n de hombre a hombre no se ha com -
probado, se supone que el organismo causal penetra por las fo
sas nasales en especial si &gtas se encuentran afectadas por
procesos infecclosos banales y tambi&n se ha considerado la-
probabilidad de que las moscas intervengan como vectores a
la transmisi&fn a travfis del polvo inhalado. (6,9,23)

SITIOS ENDEMICOS: Es una entidad de amplia distribuci&n mun
dial de variadas altitudes y latitudes, se le ha encon trado
en 68 paises de Europa,Asia,Africa y América. (15)

Los paises mids afectados son:Polonia,Checoeslova-
quia,Rusia, Rumania,Hungria,Egf{pto,Uganda,Nigeria,Norte de la
India,en Indonesia,en Perfi,Brasi{l,Argentina,México,El Salva-
dor,Costa Rica,Cclembia,Guatemala, de los EEUA en Los Ange -
les ¥y Sur de California.

MAPA DE DISTRIBUCIdN EPIDEMIOLOGICA: (9)




CUADRO CLINICJ: La mayorfa de los pacientes con rinocesclercma
inician con sintomatoclogfa afos antes de acudir a recibir a -
tenciSn médicajesto en gran parte debido a su bajo nivel socio
econdmico y cultural. Los signos y sintomas dependerdn de la-
fase de la enfermedad por la que cursen. En términos genera -
les las primeras manifestaciones son obstruccifn nasal{la mis-—
frecuente) ,rinorrea verdosa y fétida,formacifn de costras,epis
taxis,anosmia y en eastadios mis avanzados presencia de defor -
midad nasal dada por tumoracifn o por fases cicatrizales no sélo
de la regién nagal sino de la laringe & triguea con otras ma -
nifestacfiones como disfonfa,estridor,disnea etc. (6,2)

El curso clinico se ha dividido en los siquientes estadios:

ESTADIO I CATARRAL O EXUDATIVO.- se caracteriza por rinorrea =

purulenta prolongada durante semanas,meses o afos, con obstruc

cifn nasal, formacién de costras verdosas fé&tidas,los familia -

res refieren mal olor despedido por el paciente el cual en o -

casiones cursa con anosmia. La afeccién se encuentra confina-

da a las fosas nasales y clinicamente semeja una rinitis bac -~

teriana o atréfica. La K.rhincescleromatis es dificil de ais -

lar ¥ s8¢ le localiza mfis bilen extracelularmente,

ESTADIO II GRANULOMATOSC O PROLIFERATIVO.- es la etapa mis fre_

cuentemente observada,se manifiesta en forma variable a través

dal curso de la enfermedad,en ella se pueden encontrar peque -

nos granulomas blandos,nodulares en cualquier parte de la na =

riz,faringe,laringe o trdquea. Estos granulomas pueden cre -

cer ¥y coalecer llegando a ser fungosos,sangrantes e infectarse

secundarliamente. En &sta etapa puede iniciarsze la destruccifn

del cartflago y hueso por atrofia debido a la presién de log -

gramulomas en crecimiento con las consiguientes alteracicnes -

anatomofuncionales. Esta es la etapﬁ en que la Klebsiella rhi
noescleromatis es aislada con mayor frecuencia y se le localiza
intracelularmente.

La llamada "narjiz de von Hebra"se caracteriza por una masa na -
sal rinoescleromatosa y puede sugerir un carcinoma en especial-
sl hay destruccisn Gsea, {2,3,6)



ESTADIO III FIBROSO O CICATRIZAL.- en &sta etapa los nédulos
- se fuaionan y se hacen avasculares y esclerosos de consisten
cia cartilaginocsa con tendencia a la cicatrizacidn., Es nis-
frecuente encontrar alteraciones anatSmicas desde retraccio-
nes y deformidades del vestibulo nasal,paredes nasales,corne: .’
tes ,s8eptum hasta extensa fibrosis de naaofaringe,estanoaiﬁ-
cocanal, retracciones palatinas,cbstruccitSn del orificio tuba-
rio,afecciones a paladar duro o bhlando con finfiltracidn de -
la dvula y elevacifn de la misma hacia adelante al ser ele -
vado el paladar. (Descrito como signo de la fivula por Badrawy}

Cuando se encuentra afectada la laringe hay fibro
8is y cicatrizacitn a diferentes niveles pudiendo formar una
sinequia gl6tica anterior © estenosis subglftica concépntri -~
ca gque darf manifestaciones de disnea,estridor,insuficiencia
respiratoria o una disfonfa caracteristica.(2,3,6,)

REGIONES AMATOMICAS MRS AFECTADAS: Por lo general la afec -
clén se inicia en las fosas nasales y de ahl puede continuar
afectando en forma descendente el 4rbol tragqueobrongquial. Las
formas laringeas, tragqueales y brongquiales aisladas son excep
cionales;Gnicamente ha sido reportado un caso de escleroma -
larf{rigeo primaric sin manifestaciones en vias adreas superio
res,
Segiin Hollinger en una serie Jde 241 casos estudiados la dis -~
tribuacifn anatfémica es la siguiente:{formas mixtas)

nasal.ssesocea...100 &

laringea......... BO%

faringea......... 43%

traqueal......... 12%

bronqueal........ 7%
Belinoff en su serie estudiada encontrS la siguiente distribu

cléng Nasal.........-...60%
faringead..s.s.«.++28%
laringea......«...40%
tragueal........-. 9% ¥y muy rara en bronguica.



. La afeccifn laringea en las eatadfsticas mexicanas es
da 8S8lo el 15% y a triquea y bongqueos del 2% en series de 335 .
pacientes por Andrade y Zubirin y serie de 200 caaos'por Cortés
en el aifio de 1549, (14)

OTRAS LOCALIZACIONES DEL ESCLEORMA RESPIRATORIO:

De los casos reportados frecuentemente hay involucra-
cifn a los SENOS PARAMASALES y de &stos los mis afectados son
"los maxi{lares y los etmoidales sobre todo cuando hay una mar-
cada proliferacifn nasal. Los antrog MAXILARES se han reporta
do como sitlo de afecciSn primaria por Mossallan en 1956 y por
Yassin en 1966. (17)

La afeccién a TROMPA DE EUSTAQRIQ ha sido reportada -
desde Quevedo an 1949. El saco y conducto lagrimal asf co=
mo la cavidad orhitaria tambi&n se han visto afectadas. (11}
En un reporte del Cairo en donde se estudiaron 300 casos de -
rinpaescleroma hubo 3 con localizacién a OIDBO MERIOD; 2 como ha~
llazgo en una timpanoplastia sin afeccifn a vias agreas supa=
rioras y ctro con rinofaringoescleroma avanzado y OMCB con -
presencia de tejido de granulacifn. (21}

La invasiSn JNTRACRANEAL ha sido reportada por Hara y
otreo caso por Bahril en 1972, {22)

Existe el reporte de un caso con afeccidn a3 PIEL de -
térax posterior por Somani en 1964,

Afeccifn OSEA: los huesos pueden ser afectados por el granu -
loma cr&nico en la misma forma como lo hacen los tumecres be -
nignes por medio de desplazamiento,atrofia por presién o ab -
sorcifn complata. El cornete inferior es frecuentemente afeg
tado y en casos avanzados incluso destruide., La cresta piri-
forme de la maxila, a pesar de estar formada por hueso muy du
ro tambi&n se ha visto afectada por atrofia,presifn y proceso
expansive., Los huesos nasales se afectan en la siguienta for
ma: a)cuando el granuloma es totalmente intranasal y los ele=
va. bl}cuandoe el granuloma crece por la superficie externa -

de los mismas provocando rarefaccifn y absorcibn. (18]}



HISTOPATOLOGIA: Microscépicamente esta entidad tiene tres fases
que corresponden a los tres estdios ciinicos:

PRIMERA FASE: Presenta escencialmente un patrSn inflamatorio -
no especifico o infiltrado inflamatorio crfnigo con

linfocitos predominantemente, ES diffcil aislar a la

Klebsiella,su localizacién es atin extracelular.
SEGUNDA FASE: con infiltrado inflamatorio crbnico difuso sube-

pitelial siempre presente ¥y el infiltrado se hace-

marcadamente plasmocitice con linfocitos y acfimu -

los focales de leucccitos polimorfonucleares.

La fagocitosis del organismo causal por los macré-

fagos es un evento comn, ademids hay cé&lulas vacug

ladas esponjosas para formar las caracteristicas -

CELULAS DE MIKULICZ.

BEstas cflulas de Mikulicz contienen nGmero varia -

ble de bacilos, Esta presencia intracelular fué -
descrita desde 1882 por von Frisch y con microscopla electrSni
ca en 1885 por Cornil y Alvarez,1885; Welsh y cols 1953;Hoff =
man y cals 1973. (=

Los Plasmocitos muestran un grado notable: de acti
vidad en la cual el acfmulo y coalescencia de gl&bulos hacen -
una apariencia catacteristica conocida comunmente como cé&lulas
de Cornil o de Mott. Sin embargo Estas no son especificas del -
Rinoescleroma,

TERCERA FASE: e8 la que presenta fibrosis con la consecuente-
deformidad,las c#lulaas de Mikulicz se hacen menos e
videntes dificultando asi el Dx HiatoléSgico.

Los estudios ultraestructurales se han realizado -
desde 1963 por Friedmann,Welsh,Gonzflez-Angule etc.
En el microscoplio electrBnico se aprecia dentro de

las células de Mikulicz numerosas estructuras vesi-
culares en las cuales aparte de los microorganismos
hay material granular.



ELEMENTOS OBSERVADOS POR MEDIO DE MICROSCOPYA ELECTRONICA:(1lD,
15.)
1)las c&lulas de MIKULICZ se observan en formas alarga-
das e {rrequlares,en su ciltoplasma contienenh el retfculo endo-~
pl&armico con escascs ribosomas,aparato de Golgi y otros orga -
nelcos diffciles de delingar. Ocasionalmente contienen un mate-
rial amorfo fuertemente csmofflice identificado como cuerpos-
de Russell. En los lImites de las vacuolas se encuentran nume-
rosos bacilos de Klebsiellas y se observan feas discontinuas-
de menbrana que permiten a la K.rinoescleromatis estar en con-
tacto directo con el citoplasma de la célula de Mikulicz. Esto
yva habla sido observado en el caso de otros pardsitos intrace-—
. lulares pero afin no se ha esclarecido. En el caso del rhino-
escleroma se suglere gque la disrrupclsSn de la membrana fagoso-
mal sea mis bien mecdnica,como reasultado de un aumento en la -
presifin osmbtica causado por los mucopolisaciridos de los baci
los. Se ha sugerido gue los bacilos penetran en los macr&fagos
por endocitosis y reciden en los fagosomas que probablemente -
son impermeables para esos mucopolisacdridos pero permeables -
para el agua. (15}
' La patogénesis de las cé&lulas de Mikulicz aGn permane
ce Inclertaralgunos investigadores sugieren que &stas células
provienen de CELULAS PLASMATICAS(10) y otros sugieren guo se-
trata de un MACROFAGD como wWoyke en 1969 ,Welsh en 1963 y -
Hoffman en 1971,

Se dice que la presencia de las c€lulas de Miculicz neo
a3 necesariamente patognoménica ya que pueden ser encontradas-
largas c#lulas vacucladas con organismes intracelulares en o -
tras entidades como la Lepra lepromatosa o granuloma inguinal {6}

No fueron chservadas particulas virales y la localiza
ci6n de las Klebsiellas fu#é en su mayoria intracelularmente y
en mencr nmero en tejido conectivo intercelular. (2}

Con la micrescopfa electrénica a mayores aumentos las
KLEBSIELLAS SE Ohservan como formas redondeadas con los sl -
guientes componentes:



4)Una capa mucosa de la cual protruyen elongacifones morfolo-
gicamente iguales a las fimbrias bacterianas.

b)Pared celular bacteriana por dentro de la capa mucosa.
c)Maombrana Plasmitica con un grosor de 125 a 150 amstrongs.
djcitoplasma formando a la mayor parte de la Klebsiella,como

un material granular electrodenso.
ejicles como una sustancia osmofilica pobremente diferencia
do en algunas bacterias y sin membrana nuclear, (10)

2)Loa NEUTROFILOS son otro elcmento observade en las
lesiones por rinoescleroma,no son tan numerosoce como las cf-
lulas de Mikulicz y ocasiconalmente se cncuentran Klebsiellas
dentro de ellos.

J)Las CELULAS PLASMATICAS.-fuecrcn numerosas oh todas
las lesiones y fdcilmente identificadas por su abundante y -
complicado reticule endoplismico.

4) Los CUERPOS DE RUSSELL son aclimulos de inmunoglobu
linas precipitadas observadas en algunas cflulas plasmiticas,
son de un material electrfn densco similar al de los glfSbules
rojos,rodeado por reticulo endoplismico.Dentro de &sas cély
las plasmiticas no se cbservaron bacterias. Seglin Hollinger
los cuarpos de Russell son células plasmiticas degeneradas.(2)
También se dice que no son un hallazgo patognomdnico del es-
cleroma respiratorio ya que son cncontrados en cualguier en
fermedad que curse con infiltrado de células plasmdticas (2}.

PATOGENESIS y OBSERVACIONES DE LA KLEBSIELLA RHINODESCLEROMATIS EN
CULTIVO. (10) Por medio de la microscepla electrfnica las -
bacterias fueron vistas en diferentes estadios de su divi -
s8idn celular. Con los estudios de histoguimica con PAS,azul
de Toluidina y Alcian se estima que hay nucopolisacdrideos -
presentes alrededor de la pared celular de la Klebsiella.

Por medio de inmunofluorescncia se suglris por Glavert en 1956
y se demostrd por Hoffman en 1963 que el material capsular

de la bacteria tiena un gran efecto antigénico. Adem8s de
que la delgada capa mucosa que la cubre es probablemente res



ponsable de sus propiedades antigénicas,ayudando asl a la pro
gresiSn de la enfermedad. Esa capa capsular es construida por
la bacteria y se especula que aes a partir del meoce presente en
las secresiones nasales,&sta idea es reforzada por el hecho de
que en animales de experimentacifn se pueden reproducir las le
aiones cuando se afiade mucina a la Klebsiella antes de la ino-
culacibn.

El hecho de que exista proliferacibn de las células -
plasmiticas y la formacién de los cuarpos de Russell sugiere que
© un FENOMENC INMUNOLOGICO toma lugar en las lesicnes por escle
roma respiratorio. La barrera protectora de la Klebsiella pa
rece ser la delgada capa de mucopolisaciridos en contra de los
- antibibticos y los propios anticuerpos del huBsped,asf tene -
mos que las c€lulas de Mikulicz frecuentemente contiencen a las

bacterias por no ser cazpaces de destruirlas, {(6,10)

En conclusifn se admite gue esa delgada capa de muco-
polipacfiridos de la Klebsiella tiene un papel importante en -~
la PATOGENESIS de la enfermedad,postulandose que ese material
no digerible que reside en los fagusomas de los macrbfagos,au-
menta la presifn osmética causando ruptura no sflo de esos fa
gosomas sino también de las c&lulas que los contienen resul -
tando asl la liberacifn de los mucopolisacfrides ¢ iniciando-
un cicle gue puede prolongar la enfermedad AUN EN LA AUSENCIA
DE LA BACTERIA. {15}

CURSO CLINICO: su evolucifn es lenta,progresiva y crbnica,
las curaciones espontineas son raras pero-
las remisjiones clinicas son frecuentes al-
ternadas con exacerbaciones. Los tres ea~
tadios descritos se presentan con lapsos =
variables;pudiendc permanecer por anos en-
una etapa ¢ pasar inadvertidamente de una-

a otra. Rara vez es causa primaria de muerte,
pero las secuelas est8ticas o funcionales -
pueden llegar a ser importantes.
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DIAGHOSTICO: Se realiza basado en: a)Historia clinica b)Cult}
vo c)Biopsias d)Serologia e)Inmunogquimica.

a)Historia clinica.- se toma en consideracidn desde la siltua-
cifin geogrifica,nivel soclocaconbmico,cuadro clinico,los apoyos
diagnéaticos de Rx en realidad no son nada especificos para el

Dx de certeza.(3)perc sirven para conocer la extensifn del pro-

ceso_al igual que estudios endoscSpicos.
b)Cultivo.- cudndo se obtiene un cultivo positivo para la Klab

siella rinoescleromatis se considera DIARIQSTICO,debido a que=
&sta no se encuentra en las secresiones normales. (2). La mues
tra para el cultivo debe incluir ademis de moco nasal,costrxas-~
del sitlo afectado. A

Exiate limitacifin en cuanto a la confiabilidad res-
pecto del cultivo ya que en algunas series como la de Ssali 1975
results positivo para el 60%de los casos de escleroma comproba-
dos por hiopsias.En el CMR se obtuvo en el 208 unicamente{27)

c)Biopsala: la muestra debe ser suficiente y se toma de loas si-
tios mds afectados como cabeza de cornete infericr,septum etc.
Las c8lulas de Mikulicz son caracteristicas,pero no patogno -
minicas del Rinoesclerxoma,se fdentifican con tincidn de Hema~
toxilina-eosina. Otrxo mitodo es el de la Tincitn de Warthin-
Starry, que permite observar a los bacilos de Klebsiella dentro
de las células de Mikulicz.

Estas resultan mids fdcilmente positivas en el segundo estadio -~
de la enfermedad.

d} Serologia.~ son prucbas diagnfsticas,de valor s&lamente Cuan-
do son positivas. Existe la Prueba de Fijacifn del complemento
en la que se usa un antligeno que es un extracto de un cultivo -
de K, rhinoesaclercmatis. Por medio de #atos estudios se demos -
trd que no se facuentra alterada la inmunidad humoral ya que se
encantraron nivelaes altos de anticuerpes fijadores del comple -
manto.

Esta prueba es de valor diagnfstico sobre todo en -
casos tempranos,no ficilmente reconocibles.
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. La prueba de Aglutinacién es muy especifica pero
no ha sido usada extensamente por sus resultados incosisten-
tes y ademis que es necesario de una variante bacteriana sin
cSpsula. ’

e}Inmunoquimica.- La K. rhipcescleromatis tiene una f6rmula an
tigénica Gnica,es distinata de las otras especies de Klebsie -
llas. Basados cn ésta homogeneidad antigénica se aplican las
~ téenicas de inmunoperoxidasa para 1a identificacién cspecffica
del antigeno capsular de la K. rhinocescleromatis. Se usa cuan
do la histopatologfa no es muy confiable. Tiene las siguien -
tes ventajasa:
1)El antigeno es visualizado directamente por microscopio con-
vencional de luz con excelentes detalles morfolégicos.
2)5e pueden hacer estudios retrospectivos de material almacena
do en parafina.
3}La sensibilidad es comparada con la de los procedimientos de
inmunofluorescencia
4)Es aplicable al microscopic electrénico.

El inconveniente de &sta técnica es el control en
la especificidad del anticuerpo.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL: (3,3, 4)

a)Rinitis crénica bacteriana o atr6fica; dentro del primer es-
tadio de la enfermedad,

b)Enfermedades granulomatosas como: Tuberculosis,lepra,sifilis.
c)Micosis como iistoplasmosis,Blastomicosis, paracoccidialidomd
cosis.

diLeishmanfiasis en su forma mucocutinea.

e) Granulomatosis de Wegener

f) Sarcoidosis.

g)Linfoma.
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TRATAMIENTO: Desde el descubrimiento del rinoescleroma se han
prepueste variados tratamientos con antibi&ticos,-
cirugia,radioterapia y gquimioterapia sblos o en -
conbinacifn.

La RADIOTERAPIA fue propuesta como tratamiento-de =
eleccifn por Reyes en 1946 y por Hollender y cols -
en 1954, sin embargo actualmentce esti en desuso,

LLOS ANTIBIOTICOS como ESTREPTOMICINA ha sidoc usado
desde New y cols en 1948,ya que la K.rhinoesclero-
matis es sensible a todos los antibifticos contra-
gram negativos. hsf,la tetraciclina es usada como
de elecceidn por muchos autores como:Shum y cols -
1982, Miller y cols 1979,Winborn 1967,Steffen en -
en 196 etc. Otros han agregade la estreptomicina
cuando la tetraciclina sola no da buenos resulta -
dos.

Holinger ¥y cols en 1977 usaron : lgramo diario de
estreptomicina y doa gramcs de tetracilina por pe-
riodos de tiempo variable. La estreptomicina es -
bactericida actuando en los ribosomas de los orga-
nismos lnhibiendo asi la sintesis de protefnas. Es
mis efectiva en la fase proliferativa. Por otro la
do la tetraciclina es bacteriostitica,asi como la -
eritromicina y el cloranfenicol es también un antime
tabolito en contra de la formacién de esporas. La ~
desventaja de la estreptomcina es su bien conocida -
ototoxicidad y de la tetraciclina, la necesidad de
administrarla 4 veces por dia y sus efectos gastro-
intestinales indescables.

Tambi&n han sido usados otros antibibticos como el
sulfato de Kanamicina.Por Miller vy cols la cefalexi
na con aparentes buenos resultados.

Tambi&n ha sido usada la ampicilina,el trimetroprim
con sulfametoxasol,la vibramicnia,ccfalosporinas etc.
Quevedo,en 1949 reporta buenos resultados usandeo es-~
treptomicina durante 21 dfas cada tres meses durante
varios afios.



Otro asquema de tratamiento consiste en administrar 1
gramo de estreptomicina diariamente durante 4 semanas seguido-

de 1} gramo de tetraciclina durante 5 meses. (6)

Los ESTEROIDES han sido usados ya sea s6los o en combil
nacifn por autores como Klassen en 1965 con estreptomicina y =
dexametasona. (19)

Para la primera y sequnda etapa se¢ pueden esperar re-
sultados parciales e incluso buenos con el usoc de antibidticos,
no asf para la tercera etapa en gue hay poca penetracifn de los
mismos por las cilcatrices relativamente avasculares en los te-
jidos. Para estos cases se ha intentado la CIRUGIA con fines -
reconstructivos cosméticos o con fines paleativos como en las-
afecciones de laringe, triquea,bronguios para hacer remosiones-
endescbpicas de las granulaciones,dilataciones ¢ tragqueostomfas.
En la actualidad nc se recomienda como tratamiento de primera -
aleccién como lo sugerian Shaw y Martin en 1961 para los casos~
del primer o segundo estadio e inc¢luso como ufiica terapéutica.

. En los filtimos afios se han utilizade quimioterdpicos
como la ciclofosfamida,la Actinomicina D, la Adriamicina basa -
dos en el hecho de que Gatos firmacos actlan sobre las células
en gran mitosis alterando la réplica del DNA de la Klebsiella-
la cual se reproduce mGltiples veces al dfa,teniendo ademis la
propiedad de atravesar la membrana celular con mayor facilidad
gque los antibibticos. Sus efectos adversos son;mucositis,dia-
rrea,vbmito,petequias,leucopenia(Neutropenia menor a 3 500} ,pla
quetopenia,anemia . Para contrarrestar los efectos de mielo-
depresibn se utiliza la Prednisona como estimulante de la M&dula
&sea a dosis de 5-10mg hasta obtener mejorfa.

Se ha usado la ciclofosfamida por 14 dfas a razbn de--
100mg por dfa asociado a Tecfenicol(el cual es derivado del clo
ranfenicol perc menos tSxico para la mé&dula &sea) reporténdose-
resultados satisfactorios. (26)

En el CMR se realizé estudio terap&utico con €)% pacien
tes usando ciclofosfamida asociado a tetraciclina obteni&ndose -
resultados satisfactorios. (27)
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El esquema terapfutico usado consistif en administrar ciclo-
fosfamida a razdn de 200 mg por dfa dividido en tres dosis =
durante diez dfas combinade con la administracidn de tetra -
ciclina con dds gramos diarios divididos en cuatro dosia =--
.también adminstrados durante diez dfas de cada mes por lapso
de diez meses. (27}

]

Tambi&n se ha experimentado con el uso de la ACRIFLA
VINA basados en los estudios de Rizk realizados en 1977 en
los que encontrS que dicha solucifn es letal para la Kleb
siella,asf en 1881 Shaer hizo una publicacién de buenocs re -
sultados en 15 pacientes usando aplicaciones locales de acri
flavina durante B semanas en concentraciones del 1%,2% y 5%;
encontrando mejores regultados con la aplicacién al 2%. Su -
_modo de accifn es antibacteriano para gram poaitivos y negati
vos ¥y por sus propiedades de agente mutante. (25)

]

En el HO CMN se est4 utilizandc la asofiacitn de radio
terapia y actinomicina D en 5 pacientes de fase II con apa -
rentes resultados satisfactorios. (28)

El tratamiento no debe de considerarse concluido sin -
haber llevado un seguimiento prolongado lncluso por décadas,
tomando biopsias de las frecas sospechosas.

PRONOSTICO:En t&rminos generales se considera bueno para la
vida y reservado para la funcidn nasal y/o fonatoria. Los

casos mis graves y con peor pronSstico son en las localiza
ciones a laringe y vias aéreas inferioreg o cuando alcanza

BNC, afortunadamente esos cascoa fatales son pocos; en suU -

mayorfa la progresi&Sn de la enfermedad es lenta y no llega

a ser la causa primaria de muerte. Su control es a largo-

plazo ¥ el &xito en gran parte depende de lo oprtunc en el

inicio del tratamiento.



RESULTATOS :

Sa revisaron cuarenta y cinco expedientes de pacientes oon

Escleram Respiratario diagnosticadas en el Centro M2dioo La Raza du

ranta los afos 1964,1985 y 1986;los datos cbtenidos son los sigaien-

tes:

ANALISIS DE LA DISTRIBUCION SEGM EL NUMERD DE PACIENTES:

ESTADO CE LA FEPUBLICA
MEXTCANA

SITTC DE GRIGEN

SITIO LE FESITENCIA
en relacifn al ini-
cio de su padecimien
ml

.ESTARC OF MEXI(O
DISTRITO FEDERAL
HIDALGO

11

nu o

BB R e NN B

45

b b

S 9O K B N WoWm

o

45
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ANALISTS PORCENIVAL DE LOS DATOS (BTENIDOS:

ESTADD [E LA REPBIICA 5ITIO DE ORIGEN SITIO DE RESICENCIA EN
MEXTCANA FETACT(N AL INICIO [LE
SU PAUECIMIENTO.

ESTADD DE MEXICD 24,.4% 42,2%
DISTEITO FEDERAL 24,4% 28,81
HIDALCD 13.3% 11,1%
QAXACA 11.1% 6.5%
EHAIUNID g.8% 4.4%
TLAXCALA 4.4% 2,2%
PUEBLA 4.4% 2.2%
{NERETARO 2.2% 2.2
SA LULS POIOSI 2,2% O.0%
MICHINCAN 2,2% 0.0%
GUERRERD 2,2% 0.0%

TOTAL 100% 100%
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. ANALTSIS DE FRECUENCTIA :

42.2%

28,88 -

11,1%

6,.6%
4.4%

2,28 | 2.2% |
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ORCLUSIONES ¢

) Ia epidemiologia del Escleroma Fespiratorio en la pobla
clfn atendida en el Centro Midico LA RAZA muestra que el mayor por-
centaje es originario de los Estados de Mixico,Distrito Federal, -
Hidalgo y Oaxaca en ese orden. Al eastudiar el lugar de residencia-
al inicio del padecimients encontramos que hay un incremento de ca
s08 en el Estado de MSxico; probablemonte debido al fenSmeno de mi
gracifn desde los Estados de la Repfiblica hacla las zonas marglna=
das de dicho Estado en donde prevalece la promiscuidad,hacinamien—

to y falta de recursos salubres.

Se debe estar alerta para un pronto diagnéstico y hacer
especial incapi€ en aquellos Estados que detectamos oo mis afec-
tados en nuestra poblacitn asi cam promover canpaiias de detecciSn
en dichos lugares y dentro de los nficlecs familiares de los paclen
tes ya diagnasticados para asf poder brindarles tratamicnto opor -
tuno cuando sabenmos que los logros terapfuticos son mejores.
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