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RESUMEN

Los autores realizan una revisién bibliogréfica de las perforaciones palatinas asociadas a lesiones necrotizantes
de la linea media por inhalacién de cocaina y, aportan un caso clinico propio con fistula oronasal. La frecuencia
de las perforaciones palatinas asociadas a las lesiones necrotizantes de la linea media por inhalacién de
cocaina es muy superior a las encontradas en la granulomatosis de Wegener. La presencia de una perforacién
palatina es también un dato sugestivo de linfoma extranodal. La clave diagndstica de todas las lesiones
necrotizantes de la linea media es histopatolégica pero obtener un diagnéstico inequivoco es mas dificil de
obtener de lo que podria suponerse.
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SUMMARY

The authors perform a literature review of palatal fistulas present in midline necrotizing nasal lesions due to
inhalation of cocaine and present a case report. The frequency of palatal fistulas associated with midline
necrotizing lesions by inhalation of cocaine is superior to tose found in Wegener’s granulomatosis. The presence
of a palatal fistula is also suggestive of a extranodal lymphoma. Histopathology is the key to the differential
diagnosis but getting an unequivocal diagnosis is more difficult to obtain than might be supposed.
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INTRODUCCION

La denominacién “granuloma letal de la linea me-
dia” ha agrupado clasicamente una serie de proce-
sos de distinta etiologia que comportan la destruc-
cién de los tejidos mucosos y osteocartilaginosos de
la linea media facial y nasosinusal. Estos procesos
son el linfoma y la granulomatosis de Wegener. Du-
rante un tiempo también se incluia dentro de los
procesos destructivos de la linea media a la Reticu-
losis Polimorfa (o reticulosis maligna mediofacial),
pero ulteriormente se aprecié que estas Ultimas co-
rrespondian a Linfomas de células NK/T (1). Los
avances terapéuticos tanto en el tratamiento de la
granulomatosis de Wegener como en los linfomas
permiten curar con éxito a muchos de los pacientes
afectados, por lo que la denominacién genérica de
“granuloma letal de la linea media” ha quedado sus-
tituido por otras més acordes con la realidad, como
“lesiones necrotizantes de la linea media” (2). De otro
lado, el incremento de la adiccion a la inhalacién
nasal de cocaina ha supuesto la aparicién de un
nuevo proceso capaz de provocar lesiones destructi-
vas osteocartilaginosas mediofaciales (CIMDL.:
cocaine-induced midline destructive lesions), muy si-
milares a las encontradas en los procesos causantes
de “lesiones necrotizante de la linea media” (3, 4), lo
que supone el advenimiento de una nueva entidad a
considerar en el diagnéstico diferencial de tales pro-
cesos. Ademas deben considerarse dentro de las le-
siones necrotizantes de la linea media otros proce-
sos, como la sarcoidosis, la tuberculosis, la lepra, el
lupus y otras infecciones muy infrecuentes (2).

El objetivo de este trabajo es realizar una revisiéon de
las perforaciones palatinas asociadas a la inhalacién
nasal de cocaina en la literatura especializada vy,
mediante la aportaciéon de un caso clinico propio,
considerar el valor de dichas perforaciones en el diag-
nostico diferencial con otras lesiones necrotizantes
de la linea media, especialmente con la granuloma-
tosis de Wegener.

MATERIAL
Revisiéon general de la bibliogréfica en la literatura

médica, usando la base PubMed, introduciendo los
términos: Palate perforation, palatal fistula, hard
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palate destruction, oro-nasal communication, midline
necrotizing nasal lesions, central facial destructive
granuloma, midline necrosis, Wegener granuloma-
tosis, cocaine-induced mildline destructive lesions.

CASO CLINICO

Mujer de 45 anos sin antecedentes patoldgicos de
interés que acudi6 a la consulta de Otorrinolaringo-
logia por presentar obstruccién nasal, formacién de
costras nasales y rinorrea sanguinolenta. Negé con
vehemencia cualquier hébito téxico, salvo el del ta-
baco. La exploraciéon otorrinolaringolégica revel6 una
gran perforacioén anterior del tabique nasal, asociada
a la presencia de costras nasales adherentes y féti-
das. En cavidad oral se apreciaba, en el centro del
paladar duro, una perforacién palatina tapada por
las abundantes costras nasales.

La analitica (hematimetria completa con recuento y
férmula, glucemia, urea, acido Grico, creatinina, filtra-
do glomerular, transaminasas, electrolitos, acido foli-
co, vitamina B12, hormonas tiroideas, proteinas tota-
les y proteinograma, PCR, factor reumatoide) fue
normal. Las cifras de Inmunoglobulinas IgG (559 mg/
Dl) estaban ligeramente deprimida y la de IgM (593
mg/dl) duplicaban el méximo valor normal. La VSG fue
de 25 mm la primera hora. La serologia HIV, hepatitis
C, lues, brucella y borrelia fue negativa. La paciente,
vacunada de hepaititis B, mostraba valores de anticuer-
pos de proteccién adecuados. Fueron también nega-
tivos los anticuerpos antinucleares, anti ds-DNA, y
anticardiolipina IGG e IGM. Los estudios ANCA inclu-
yeron dos valores: El PR3-ANCA (0,6 dl/ml) y el MPO-
ANCA (<0,01 dl/ml), ambos normales. Los anaélisis
bioquimico y bacteriolégico de orina también fueron
normales. La radiografia simple de térax no mostré
ninguna alteracion. Los cultivos bacterioldgicos, mi-
céticos y especificos de TBC fueron todos ellos nega-
tivos, salvo crecimientos de flora bacteriana mixta.

Las biopsias de tejido nasal (tres en total) fueron

informadas, sucesivamente, como:

1. Proceso inflamatorio crénico con abundancia de
linfocitos maduros, células plasméticas e histio-
citos.

2. Proceso inflamatorio crénico rico en células plas-
maticas.



Crovetto Martinez R, Whyte Orozco J, Cisneros Al, Crovetto de la Torre MA.
Lesion necrotizante de la linea media con fistula oronasal causada por inhalacion de cocaina

3. Escaras fibrinoleucocitarias e inflamacién croni-
ca, con ausencia de vasculitis necrotizante.

Finalmente, la paciente, ya separada de la pareja que
la acompanaba previamente, reconocié su adiccién
ala inhalacién de cocaina, habito que prometi6é aban-
donar (seis meses después de la primera consulta).
Se procedi6 a la limpieza mecénica de las costras
nasales, enfatizando los lavados con suero fisiol6gi-
co y la toma diaria de comprimidos de trimetoprim-
sulfametoxazol (Septrim forte cada 12 horas) lo que
motivo la desaparicion progresiva de las costras na-
sales, aumentando tanto la rinolalia abierta como
la regurgitacién oronasal de alimento (figura 1). En
la tomografia computarizada se observan con niti-
dez las destrucciones mediofaciales con afectacién
incluida del paladar éseo (figura 2). Se opté por
cerrar dicha comunicacién mediante tratamiento
protésico, con buen resultado inicial. Dos anos
después de su aplicacién variamos la proétesis apli-
cada por otra de menor tamano que es mas confor-
table pero que causa irritacién de la mucosa pala-
tina (figura 1).

Llama la atencién que, atin anos después de aban-
donado el hébito cocainémano la interrupcién del
tratamiento con trimetoprim-sulfametoxazol, se aso-
cia a una recurrencia de las costras nasales, a pesar
de los repetidos lavados nasales prescritos. Relacio-
namos el hecho con la presencia de una de una
rinitis atréfica secuelar.

RESULTADOS Y DISCUSION

La cocaina es una droga derivada de la hoja de coca
que tiene un efecto anestésico local y estimulante
del sistema nervioso central. Actia mediante la alte-
raciéon de la recaptacién de tres neurotransmisores
(norepinefrina, serotonina y dopamina). La cocaina
tiene capacidad adictiva por que modula las respues-
tas de gratificacién y motivacién en el sistema me-
solimbico (via dopaminérgica) (5). Localmente, cau-
sa vasoconstriccion. En las fosas nasales, su uso
crénico puede causar necrosis mucosa y osteocarti-
laginosa.

El CIMDL comienza con la destruccién de la mucosa
y el tabique nasal cartilaginoso, progresando luego

Fig. 1. Perforaciéon medial del paladar duro que establece una
comunicacién oronasal. Nétese la hiperemia que afecta a parte del
paladar y que corresponde a la presion ejercida por la protesis
obturadora.

al tabique 6seo, cornetes, senos e incluso faringe.
La destrucciéon puede asimismo afectar al paladar,
provocando comunicaciones oronasales, con las
consiguientes manifestaciones clinicas: rinolalia
abierta y regurgitaciéon alimentaria a las fosas nasa-
les (6).
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Fig. 2. Corte coronal obtenida median tomografia computarizada,
donde se observa la ausencia de septo nasal y parcial desaparicién
de los cornetes. Hay, ademaés, un quiste de retencién en el seno
maxilar izquierdo y una ocupacién del etmoides anterior. Nétese la
perforacion palatina que establece una comunicacién oronasal.
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El CIMDL plantea un diagnéstico diferencial con otras
“lesiones necrotizantes de la linea media” pero muy
especialmente con la granulomatosis de Wegener,
cuyo comportamiento clinico mediofacial es similar,
hasta el punto de que algunos autores reconocen
haber tratado con medicacién propia del Wegener a
pacientes afectos de CIMDL (3). Las razones que
dificultan el diagndstico diferencial entre estos pro-
cesos son variadas. Asi, muchos de los pacientes
afectos de CIMDL niegan su adiccion a la cocaina de
forma insistente, durante meses o anos en muchos
casos, tal y como sucedié en el caso que presenta-
mos, lo que dificulta el diagnéstico etiolégico. De
otro lado, aunque la clinica asociada al Wegener suele
incluir manifestaciones del arbol respiratorio supe-
rior e inferior (nasosinusal, 6tico, laringeo, pulmo-
nar), renales (glomerulonefritis), y sistémicas (7), hay
formas de afectacién localizada a una sola region
(nasosinusal por ejemplo) (8-10), lo que la hace cli-
nicamente indistinguible de la CIMDL. El diagnésti-
co diferencial es histopatolégico demostrando lesio-
nes granulomatosas y vasculiticas en el Wegener,
pero resulta que la abundancia de costras y necrosis
mediofaciales hace que los resultados sean muchas
veces no concluyentes, al no encontrar el patélogo
suficiente tejido util para estudio, lo que obliga a
repetir las biopsias con mucha frecuencia, siendo
esta consideracion cierta para todos los estudios
histopatolégicos de sujetos con lesiones necroti-
zantes de la linea media (2). Respecto al valor diag-
néstico de los ANCA, la otra “piedra angular” del
diagndéstico clasico de la granulomatosis del
Wegener, encontramos que esos anticuerpos pue-
den estar elevados en la CIMDL (11). Precisamente
la elevacion de los ANCA en los pacientes con
CIMDL permite sospechar una base inmune del mis-
mo, en el sentido que sujetos predispuestos a este
tipo de alteraciones podrian desencadenar la reac-
cién autoinmune estimulados por el efecto irritante
de la cocaina (9). De otro lado, y para complicar
mas las cosas, los titulos de ANCA pueden ser nor-
males en las formas localizadas de granulomatosis
de Wegener (2).

En el caso que presentamos, la paciente present6
valores normales de ANCA, lo que tuvo, a la luz de
lo senalado, un valor diagnéstico relativo. En nin-
guna de las tres biopsias realizadas se pudo de-
mostrar granulomatosis o vasculitis. No se pudie-
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ron demostrar tampoco compromisos pulmonares,
ni renales, ni sistémicos. El diagnéstico de CIMDL
se realiz6 por exclusién, y finalmente fue confirma-
do por la aceptaciéon de la paciente de su habito
cocainémano.

Aunque la ulceracién palatina no es excepcional en
la granulomatosis de Wegener (8, 12), el estableci-
miento de una comunicacién oronasal si que lo es,
presentdndose como casos aislados en la literatura
(13). Asi, ni Vega-Braga et al. (10) en una revisién de
17 casos, ni Cannady et al. (14) en una revision de
120 casos refieren una sola perforacién palatina (O
de 137 casos revisados). Sin embargo, en la CIMDL
la comunicacién oronasal es mas frecuente cémo
queda patente en la literatura. Asi, Weistreich et al.
(2) presentan 5 casos de perforacién palatina de 7
pacientes afectados de CIMDL y recientemente Sil-
vestre (15) presenta 4 casos mas. En una reciente
revisién de la literatura especializada se encuentran
36 casos de perforacién palatina asociada al CIMDL
de las que un 77,7% se localizan en el paladar duro
y el resto en el blando o en ambos (6).

Debe considerarse, no obstante, que los linfomas de
la linea media si que causan destrucciones palatinas
y comunicaciones oronasales (2), por lo que su pre-
sencia plantea un diagnéstico diferencial fundamen-
tal con la CIMDL. Una vez mas, es el estudio histo-
patoldgico lo que permite hacer un diagnéstico pero
las dificultades diagnésticas para hacerlo no son
pocas, resultando muy conveniente el concurso de
patélogos entrenados en estos procesos de dificil
diagnéstico diferencial.

CONCLUSION

En presencia de lesiones necréticas en la linea me-
dia, con biopsias nasales no concluyentes, la pre-
sencia asociada de una perforacion palatina, es mas
propia de CIMDL o de linfoma extranodal que de
granulomatosis de Wegener.

No obstante la anamnesis exigente, descartando o
confirmando el habito cocainémano, el estado del
paladar, el resultado del test de ANCA y el estudio de
clinica sistémica asociada al Wegener son la base
del diagnéstico provisional, hasta que se obtenga un
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diagnéstico definitivo basado en criterios histopato-
l6gicos, lo cual requiere paciencia y frecuentes repe-
ticiones de biopsia, ademéas de la colaboracién de
un patélogo entrenado en estos procesos.
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