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RELATO DE CASO

CASE REPORT

Rinoscleroma: relato de caso
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Resumo /

Rinoscleroma ¢ uma doenca cronica granulomatosa, com-
prometendo principalmente a mucosa do trato respiratorio,
especialmente a cavidade nasal podendo eventualmente se
estender através das vias aéreas inferiores. Esta doenca é
endémica em alguns paises da América Central (El Salvador
e Guatemala), Indonésia, India, Polénia, Hungria, Rissia e
alguns pafses da Africa, porém é rara na América do Sul.
Trata-se de um paciente do sexo masculino de 51 anos de
idade residente de uma instituicao psiquidtrica em Sao Paulo
(capital). Apresentou queixa de obstrucao nasal progressiva,
cefaléia frontal, rinorréia amarelada e massa exteriorizando-
se pelo vestibulo da fossa nasal direita. Este relato de caso
descreve um rinoscleroma, onde o exame anatomopatologico
teve papel decisivo no diagnostico. O paciente foi, portanto,
submetido a procedimento cirirgico, seguido de tratamen-
to clinico com ciprofloxacina. O paciente evoluiu bem e
manteve assintomdtico sem evidéncia clinica de recidiva até
sua ultima visita em nosso departamento seis meses apés o
tratamento inicial.

Rhinoscleroma: Case Report
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rinoscleroma.
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Summary

Rhinoscleroma is a chronic, granulomatous infection that
most frequently affects the respiratory mucosa, especially
the nasal cavity and eventually extending through the lower
respiratory tract. The disease is endemic in some countries
of Central America (El Salvador and Guatemala), Indonesia,
India, Poland, Hungary, Russia and some African countries
as well. It is a rare disease in South America. We report a
51-year-old male resident of a psychiatric institution in Sao
Paulo presenting with progressive nasal obstruction, frontal
headache, yellowish nasal discharge and a mass extruding
through the right nasal vestibule. The present case report
describes a Rhino-Sinus scleroma where histopathology
was vital in the diagnosis. The patient was treated by
surgical excision of the nasal mass followed by a course
of ciprofloxacin. He has remained asymptomatic up to the
last visit six months following treatment and has shown no
evidence of recurrence.
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INTRODUCAO

Rinoscleroma € uma infeccao cronica granuloma-
tosa, lentamente progressiva, que afeta o nariz e outras
estruturas do trato respiratorio’. Descrita pelo dermato-
logista Ferdinando Von Hebra em 1870% e denominada
posteriormente de escleroma respiratorio. O nome “skle-
roma”, originado do grego, que significa tumefacao dura,
foi adotado em 1932 pelo Congresso Internacional de
Otorrinolaringologia Clinica (Madrid), enfatizando o com-
prometimento de areas do alto e baixo trato respiratorio'?.
Ocorre freqiientemente nas fossas nasais, eventualmente
estendendo-se para laringe, rinofaringe, cavidade oral e
seios paranasais e, em menor freqiiéncia, para libios, tra-
quéia e bronquios*®. Raramente é descrita a forma extra
respiratoria’.

O escleroma é endémico em alguns paises da
América Central (El Salvador e Republica da Guatemala),
Indonésia, India, Poldnia, Hungria, Rissia e alguns paises
Africanos"®. Na América do Sul a freqiiéncia é baixa'”.

A primeira observacao de escleroma publicada no
Brasil deve-se a Adolpho Lutz, em 1890%. E na literatura
do Brasil poucos sao os casos relatados, sendo por esta
razao interessante a publicacio do caso, incluindo as ca-
racteristicas histopatologicas e tratamento.

APRESENTACAO DE CASO CLINICO

J.P.S, 51 anos, sexo masculino, pardo, solteiro,
natural de Minas Gerais, procedente de Sao Paulo-SP e
morador de instituicio de apoio psiquidtrico. Procurou o
servico de Otorrinolaringologia da Santa Casa de Miseri-
cordia de Sao Paulo, acompanhado pela irma, que referia
a presenca de uma massa de cor avermelhada, saindo pela
narina direita, com episodios freqlientes de sangramento,
ha cinco meses. Apresentava também quadro de longa
data de espirros, prurido nasal, rinorréia espessada e
amarelada, obstrucio nasal bilateral e cefaléia frontal de
forte intensidade, diariamente.

No interrogatério complementar apresentava ema-
grecimento leve (trés quilos) no periodo e antecedente
pessoal de ex-tabagismo e ex-etilismo, parando ha quatro
anos. Trabalhou como lustrador em contato com pro-
dutos quimicos, durante 10 anos e atualmente afastado
por doenca psiquidtrica (deficiéncia mental), em uso de
biperideno, clorpromazina e haloperidol, morando em
instituicao de apoio.

Ao exame otorrinolaringologico observou-se base
do nariz alargada 2 custa de massa de coloragao violacea,
com pontos ulcerados, de consisténcia endurecida, super-
ficie lisa e bordas irregulares, exteriorizando pela narina
direita. A fossa nasal esquerda encontrava-se obstruida por
desvio completo do septo nasal. Nao foi possivel a passa-
gem do nasofibroscopio e no exame com espelho de Glat-
zel, ambas as fossas nasais encontravam-se impérvias.

Exame fisico geral em bom estado. Na avaliacio
psiquidtrica apresentava confusio mental e agitacao psi-
comotora por deficiéncia mental.

Na tomografia computadorizada de seios da face
verificou-se lesao insuflativa com material de atenuacio
de partes moles nas fossas nasais, seio maxilar direito,
células etmoidais anteriores, algumas células etmoidais
posteriores e parte do seio frontal a direita. Seio maxilar
esquerdo observou-se pequeno material de atenuacao de
partes moles. Seios esfenoidais e rinofaringe encontravam-
se sem alteracoes e nao foi observada destruicio 6ssea.
(Figuras 1 e 2)

O tratamento foi constituido por abordagem cirargi-
ca e posterior antibioticoterapia. Foi optado por exérese do
tumor em fossas nasais, pela sinusectomia transmaxilar, via
de acesso “degloving” e, posterior, exame anatomopatolé-
gico da peca cirtrgica. Durante o procedimento cirtrgico
encontrou-se massa de aproximadamente 3cm de diame-
tro, superficie lisa, bocelada, de consisténcia endurecida,
de coloragio branco-acinzentada, inserida no interior do
seio maxilar direito e fossa nasal direita, estendendo para
regiao do seio etmoidal e muita secrecao purulenta. Es-
truturas 6sseas preservadas e septo cartilaginoso desviado
para esquerda (compressao da massa).

O exame anatomopatolégico teve como resultado
mucosa nasal apresentando processo inflamatério linfo-
plasmocitario difuso, com presenca de grandes macréfagos
vacuolizados, com caracteres de células de Mikulicz, e
diversos plasmocitos transformados em corpusculos de
Russel. (Figura 3)

Figura 1. Tomografia computadorizada de seios da face - coronal.
Material de atenuacdo de partes moles ocupando fossas nasais,
seio maxilar direito, algumas células etmoidais. Septo cartilaginoso
desviado para esquerda. Sem destruicdo dssea.
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Figura 2. Tomografia computadorizada de seios da face - axial. Mate-
rial de atenuacao de partes moles ocupando fossa nasal direita, seio
maxilar direito e parte do seio maxilar esquerdo. Septo cartilaginoso
desviado para esquerda. Sem destruicao éssea.

Figura 3. Exame microscopico da mucosa nasal apresentando infiltra-
do linfoplasmocitario entremeado por células de Mikulicz, corpusculos
de Russel e vasos congestos e ectasiados.

O antibidtico escolhido foi ciprofloxacina (500 mg.
12/12h por 14 dias), baseado em dados da literatura.

O paciente retornou ao ambulatério do Setor de
Otorrinolaringologia, em bom estado geral e sem sinais
de recidiva na mucosa nasal.

DISCUSSAO

Escleroma ¢ uma infeccdo granulomatosa especitfi-
ca, que afeta a cavidade nasal e outras estruturas do trato

respiratorio em menor freqiiéncia, acomete principal-
mente pessoas de nivel socioecondmico baixo, associado
a higiene precdria e contato prolongado com pacientes
infectados’.

A doenca desenvolve-se em trés estigios: (1) Fase
catarral: o paciente apresenta inespecificos sintomas de
rinite, que envolve rinorréia de odor fétido, crostas e
obstrucao nasal. Este estigio pode durar semanas ou
meses. (2) Fase hipertrofica: caracterizada por massa de
tecido de granulacdo, acompanhada de deformidade por
alargamento da piramide nasal e destruicio da cartilagem
do septo nasal. Pode ocorrer epistaxe, anosmia, pareste-
sia do palato, entre outros sintomas. (3) Fase esclerdtica:
caracterizada por grosseira cicatriz tecidual e, nos casos
graves, podendo ocorrer estenose do vestibulo do nariz
e da laringe'*'.

O escleroma faz parte das doengas oportunistas de
pacientes imunodeprimidos e apresenta grande variedade
de diagnésticos diferenciais, como as doencas granulo-
matosas especificas causadas por bactérias (tuberculose,
actinomicose, sifilis e hanseniase), por fungos (histoplas-
mose, blastomicose, paracocidiodomicose) e por outros
parasitas (leishmaniose mucocutanea), doengas sistémicas
(sarcoidose e granulomatose de Wegener) e doencas ne-
oplésicas (carcinoma verrucoso)'.

O paciente do caso descrito apresentava massa
exteriorizando pela narina direita, com caracteristicas de
lesao na fase hipertrofica. No entanto, no primeiro con-
tado, foi sugerida hipotese diagndstica de neoplasia, nao
descartando as doengas granulomatosas.

Em func¢ido das condi¢des emocionais do paciente
e, também, apds avaliacao baseada nos dados do exame
fisico e radiografico, optou-se pelo procedimento cirtrgico
sem mesmo biopsia pré-operatéria, contando com a peca
cirtrgica na sua totalidade para definir o diagndstico atra-
vés do estudo histopatologico. Muitas vezes a biopsia, por
contaminacao secunddria que se instala e por exigiidade
do material, ¢ um método de dificil conclusiao definitiva.

O estudo histopatologico pode definir o diagndstico
de rinoscleroma, encontrando células de Mikulicz e plas-
mocitos degenerados em corpusculos de Russel, descrito
em 1877 por Johann Von Mikulcs®. O agente etiologico
envolvido € a Klebsiella rhinoscleromatis, bacilo Gram-
negativo, facultativo intracelular, encapsulado, membro
da familia das enterobactérias, identificado por Von Frisch
em 1882",

As células de Mikulicz sao histiocitos de citoplasma
claro, vacuolizado, contendo o bacilo. Os fatores envolvi-
dos na transformacio dos histiocitos em células de Mikulicz
sao desconhecidos’.

O tratamento com antibiético € utilizado com Gnica
terapia para erradicar a infec¢ao principalmente na fase
catarral ou associado a outras fases, reduzir a mortalidade
e prevenir as complicacdes. O tratamento medicamentoso
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pode ser combinado com procedimento cirirgico nos
casos que apresentam lesdes granulomatosas ou esteno-
se cicatricial. Muitos antibidticos foram utilizados para o
tratamento do rinoscleroma. A estreptomicina apresenta
efeitos colaterais graves, especialmente no sistema vesti-
bular e atualmente adquiriu resisténcia em muitos paises.
A tetraciclina requer tratamento prolongado e apresentam
também efeitos colaterais importantes. A rifampicina apre-
senta bons resultados no tratamento da rinoscleroma, no
entanto necessita de monitoramento efetivo da toxicidade.
O trimetoprim-sulfametoxazole pode ser usado com resul-
tado efetivo, sendo muito utilizado nos paises de terceiro
mundo. E recentes estudos mostraram que as quinolonas,
ciprofloxacina e fluoroquinolona apresentam excelente
penetracio tecidual e eficicia clinica®.

COMENTARIOS FINAIS

A denominacgido escleroma encaixa-se melhor para
esta entidade clinica, visto que afeta nao apenas a cavida-
de nasal, podendo atingir todo trato respiratério. E uma
afeccio rara em nosso meio e muitas vezes de dificil diag-
nostico. Isto porque o paciente pode porti-la em qualquer
momento evolutivo da doenca, ou seja, num momento de
sintomas inespecificos de rinite, de proliferacao granulo-
matosa ou de fibrose cicatricial.

Quando a doenga apresenta evolucio proliferativa,
pode simular caracteristicas de tumor, como observado
no caso descrito, ao passo que em fase mais adiantada,
a retragao cicatricial pode também se localizar em outros
pontos da arvore respiratoria.

O material colhido deve ser de boa qualidade,
para que o patologista possa avaliar sob o ponto de vista
histopatologico. A presenca de um infiltrado celular for-
mado por linfécitos e plasmocitos, entremeados com as
células de Mikulicz e os corputsculos de Russel, € bastante
sugestiva de escleroma. Os principais diagndsticos dife-
renciais sdo, principalmente, as doencas granulomatosas,
hanseniase e tuberculose, porém descartadas por técnicas
histopatologicas especificas.

A possibilidade de isolar a Klebsilela Rhinoescle-
romatis através de meio de culturas especiais existe, no
entanto, nem sempre se consegue.

Portanto, o achado histopatolégico, agregado aos
da historia, principalmente condicdes de vida e ambiente
de trabalho, pode conduzir ao diagndstico correto.
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