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Sindrome destructivo centrofacial: una R

etiologia inusual
Centrofacial destructive syndrome: An unusual etiology
Descripcion del caso

Mujer de 63 afios, procedente de una zona rural de Colombia
quien consulté por lesiones en el dorso de la nariz y en la mucosa
nasal. La paciente referia sintomas rinosinusales de 10 afios de evo-
lucién, y en el afio 2016 noté la aparicién de lesiones en la mucosa
nasal derecha, las cuales progresaron generando obstruccién. Pos-
teriormente, comenzd a notar la aparicién de lesiones eritematosas
en el dorso nasal. La paciente fue valorada por otorrinolaringologia
quienes realizaron mdltiples procedimientos quirdrgicos (maxi-
lectomia y turbinectomia, entre otros) con toma de biopsias de
mucosa nasal para estudios histopatolégicos y microbiolégicos,
los cuales no fueron concluyentes. Finalmente, la paciente requi-
ri6 manejo hospitalario para aclarar el diagnéstico. Durante esta
hospitalizacién fue evaluada por el servicio de dermatologia y en
esta valoracidn se observé una placa eritematosa y friable, con
una superficie friable, lisa y ulcerada, localizada en la cara lateral
izquierda del dorso nasal; ademas, se observé infiltracién y engro-
samiento de la mucosa nasal septal (fig. 1). Dada la presencia de
lesiones infiltrantes en la regién centrofacial, se tomaron biopsias
de piel para la realizacién de estudios microbiolégicos (exame-
nes directos, cultivos para aerobios, anaerobios, micobacterias y
hongos), histopatolégicos y moleculares (PCR para Leishmania spp.
y panel universal de micosis) para descartar diferentes etiologias
asociadas con un sindrome destructivo centrofacial (SDC), entre
ellas: leishmaniasis mucocutanea, paracoccidioidomicosis, tuber-
culosis cutanea, histoplasmosis, lepra, rinoescleroma, linfoma NK
de la linea media y vasculitis ANCA.

Evolucion y diagnéstico

Durante la hospitalizacién se tomaron biopsias de piel con
sacabocados para la realizacién de pruebas moleculares, estudios
microbiolégicos y de histopatologia. Los examenes directos para
Leishmania spp. (coloracién con Giemsa), hongos (coloracién con
hidréxido de potasio [KOH]), y bacterias (coloracién de gram) fue-
ron negativos. Del mismo modo, no se obtuvo crecimiento de
hongos, bacterias aerobias, ni micobacterias en los cultivos de piel.
Las pruebas moleculares para Leishmania spp. y para hongos (panel
universal de micosis), también fueron negativas. Adicionalmente,

se descartaron causas autoinmunes como vasculitis ANCA. Final-
mente, en los estudios histopatolégicos de piel no se encontraron
caracteristicas de etiologias neoplasicas como el linfoma NK de
la linea media o neoplasias malignas cutdneas. Por el contrario,
se identificaron hallazgos sugestivos de un proceso infeccioso. Se
observé una hiperplasia seudoepiteliomatosa, asociada a un denso
infiltrado inflamatorio granulomatoso conformado por histioci-
tos espumosos con estructuras bacilares en su interior (células
de Mikulicz). Estos hallazgos fueron compatibles con un rinoes-
cleroma (fig. 2), por lo que se indicé tratamiento con doxiciclina
100 mg/cada 12 h/durante 6 meses.

El SDC engloba un grupo de enfermedades infecciosas, inflama-
torias y neoplasicas que pueden producir destruccién y deformidad
de la region centrofacial, entre ellas destacan: el linfoma NK de
la linea media, el cancer de piel no melanoma, las vasculitis
ANCA, las infecciones flngicas (paracoccidioidomicosis, histo-
plasmosis, aspergilosis), parasitarias (leishmaniasis) y bacterianas
(lepra, tuberculosis, sifilis, etc.)'. El rinoescleroma representa una
etiologia infecciosa infrecuente de este sindrome y es causado por
el coco-bacilo gram negativo Klebsiella rhinoscleromatis, subespe-
cie de K. pneumoniae?. Es mas comdn en mujeres jévenes, y es
endémica en Suramérica, América Central, Africa, India e Indonesia.
Suele tener un curso clinico crénico y se han descrito 3 etapas de la
infeccién?: La primera fase rinitica o catarral se presenta con sin-
tomas rinosinusales crénicos y descarga nasal mucopurulenta, mal
oliente con obstruccion nasal. La segunda etapa se describe como
granulomatosa o proliferativay se caracteriza por el engrosamiento
de la mucosa nasal y el desarrollo de masas granulomatosas obs-
tructivas. Por tltimo, se presenta la fase esclerética o cicatricial en
la cual se desarrolla cicatrizacién de las lesiones con deformidad
nasal y estenosis.

El diagnéstico puede realizarse con el aislamiento de K. rhinos-
cleromatis en medios de cultivo convencionales, sin embargo, solo
es positivo en el 50% de los pacientes. No obstante, la presencia
de las células de Mikulicz o de los cuerpos de Russell en los estu-
dios histopatoldgicos permite confirmar el diagnéstico (fig. 2)%3.
No existe un esquema de tratamiento establecido para el rinoescle-
roma y la mayoria de las series de casos describen mejoria después
de 6 meses de tratamiento antibiético. Los medicamentos descri-
tos incluyen el trimetoprim sulfametoxazol, las cefalosporinas, las
quinolonas o las tetraciclinas®.

Para concluir, el rinoescleroma es una entidad infrecuente que
debe incluirse en el diagnéstico diferencial de pacientes que se
presenten con un SDC, en especial en zonas endémicas de esta
enfermedad.
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Figura 1. Lesiones en el dorso y la mucosa nasal. Ay B) En el dorso nasal se observa una placa eritematosa, granulomatosa y friable, con tlceras cubiertas por escamocostras

amarillas. Cy D) Se observa infiltracién y engrosamiento de la mucosa del septo nasal.

Figura 2. Hallazgos histopatoldgicos. A) (H&E; aumento x100. B) (H&E; aumento x400) Epitelio estratificado plano queratinizado con cambios reactivos secundarios a
infiltracién del corion cutdneo por células de Mikulicz (flecha verde) y células plasmaticas; C) (tincién de Giemsa; aumento x1000). Histiocitos con bacilos en su citoplasma

(flecha roja).
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