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;Cual es su diagnéstico?

What would your diagnosis be?
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Presentamos el caso de una mujer caucasica de 28 afos que
acudié al Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial del Hospital
Gregorio Maranén con una tumoracién lingual asintomatica de
crecimiento progresivo en los udltimos 2 meses. El examen
fisico mostraba una tumoracién en la zona ventral de la hemi-
lengua derecha de aproximadamente 15 mm de didmetro. A la
palpacién se mostraba dura, redondeada y de bordes bien deli-
mitados, localizada en el plano submucoso. Como anteceden-
tes de interés cabe destacar un embarazo ectdpico 2 afios atras
y la aparicién de un eritema nudoso en miembros inferiores
hacia 4 afios. En la radiografia de térax y la tomografia compu-
tarizada se observo un infiltrado parahiliar bilateral y adenopa-
tias gruesas hiliares bilaterales. Los datos de laboratorio eran
normales excepto por una elevacién de la enzima de conver-
sién de la angiotensina de 99 ng/l, (los valores normales de
referencia son de menos de 40 pg/l, aunque este valor varia con
la edad y con el método de laboratorio utilizado) (fig. 1).

Se realiz6 una biopsia incisional de la tumoracién lingual.
El examen macroscépico mostraba una lesién carnosa y
rojiza. Microscépicamente se observaba un epitelio pavimen-
toso normal y, en el estroma subyacente, multiples granulo-
mas no caseificantes, cada uno de ellos formado por un denso
conglomerado de células epiteliodes acompanadas por célu-
las gigantes multinucleadas (figs. 2 y 3).

*Autor para correspondencia.
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Figura 1 - Fotografia clinica
de la lesién en cara ventral
derecha. Se observa una
tumoracién submucosa

de aproximadamente 1 cm
de didmetro (flecha).

Figura 2 - Espécimen
histolégico que muestra la
presencia de epitelio
pavimentoso normal de la
lengua y, en el estroma
subyacente, multiples
granulomas no caseificantes
(tincién de PAS).

Figura 3 - Visién mas cercana de uno de los granulomas no
caseosos, formado por un denso conglomerado de células
epiteliodes acompaiiadas por células gigantes
multinucleadas (tincién de PAS, 160x).
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Un caso poco habitual: sarcoidosis de localizacién
lingual

La biopsia finalmente fue compatible con sarcoidosis. La
paciente fue tratada con corticoterapia oral: el tamaio de la
lesién disminuyé a la mitad después de 3 meses de trata-
miento, y desaparecié por completo a los 6 meses.

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria granulo-
matosa sistémica de origen desconocido. Su diagnostico se
basa en los hallazgos clinicos y radiolégicos junto con el
hallazgo histoldgico caracteristico de la enfermedad: granulo-
mas epitelioides no necrosantes. Los érganos mas frecuente-
mente afectados son los pulmones, los ganglios linfaticos, los
ojos y la piel, y hasta un tercio de los pacientes presentan
sintomas de afectacién general, como fatiga, pérdida de peso
y fiebrel. Cuando afecta a la cabeza y el cuello, su localizacién
maés frecuente es la glandula parétida y los ganglios cervica-
les del cuello. La implicacién de la cavidad oral es extremada-
mente inhabitual?.

Discusién

La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria sistémica des-
crita por primera vez por Jonathan Hutchinson en 1875, que le
dio el nombre de “enfermedad de Mortimer” en honor al pri-
mer paciente que atendié con esta patologia.

*Autor para correspondencia.

Suele afectar a individuos de entre 20 y 40 afos de edad,
y su prevalencia es mayor entre afroamericanos y escandi-
navos. Existe una ligera predominancia en el sexo feme-
nino3.

La etiologia permanece desconocida. En la literatura se
han propuesto diferentes causas pero sin que se haya podido
confirmar ninguna de ellas*°. Como factores etiolégicos se ha
pensado en el polvo de la madera, insecticidas, polen, moho,
microorganismos (micobacterias, Propionobacterium, virus de
Epstein-Barr, virus del herpes humano 8). Se cree que tras
entrar en contacto con un antigeno, hasta ahora desconocido,
los macréfagos y las células dendriticas lo presentan a los
linfocitos T helper que se estimulan liderando el desarrollo de
una reaccién inflamatoria crénica granulomatosa. Se ha visto
que existe una predisposicién genética a desarrollar la enfer-
medad en individuos que poseen HLA A1, -B8 y A-DR3°.

Cuando afecta a la cabeza y el cuello su localizacién més
frecuente es la glandula parétida y los ganglios linfaticos cer-
vicales, pudiendo también presentarse en el maxilar y la
mandibula. De hecho, algunos investigadores sugieren la rea-
lizacién de una biopsia de glandulas salivales menores para
realizar el diagndstico y diferenciar una sarcoidosis de afecta-
cién glandular del sindrome de Sjégren’.

La afectacién oral es poco comun, y se han encontrado
menos de 100 casos en la literatura inglesa®. La afectacién del
tejido blando oral sigue el siguiente orden en frecuencia:
mucosa yugal, encia, labios, suelo de la boca, lengua y paladar.
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Aunque éstas sean las localizaciones mas frecuentes, la
enfermedad puede afectar a cualquier zona de la cavidad oral
e incluso a varias zonas de forma concomitante.

Las lesiones orales son en el 35% de los casos la primera
manifestacién de la enfermedad?, por lo que es muy impor-
tante realizar un correcto diagnéstico para proceder al
diagnéstico precoz de esta enfermedad de cardcter sisté-
mico.

Respecto a la clinica intraoral, las lesiones han sido clasi-
camente descritas como nédulos o papulas bien delimitadas,
blandas, de color violaceo o rojo-marrén que ocasionalmente
muestran signos de ulceracién. Cuando esta enfermedad se
manifiesta como una lesién ulcerada hay que considerar el
diagnéstico diferencial con el carcinoma epidermoide lingual,
el liquen plano erosivo y el penfigoide. Otras enfermedades
que deben considerarse en el diagnéstico diferencial son:
tuberculosis, granulomatosis de Wegener, enfermedad de
Crohn, reacciones granulomatosas a cuerpo extrano, actino-
micosis, histoplasmosis y, en dreas endémicas como Brasil,
paracoccidioidomicosis.

El diagnoéstico de sarcoidosis se basa en una clinica compa-
tible y una biopsia incisional que muestre granulomas epite-
liodes no caseificantes. Aunque existen otras enfermedades
—entre ellas las infecciones por micobacterias u hongos—
que también pueden producir granulomas no caseosos, el
diagnéstico histolégico hay que hacerlo por exclusién. Otros
datos que apoyan el diagnéstico son: valores elevados en san-
gre de calcio y enzima de conversion de la angiotensina, una
radiografia tordcica que muestre adenopatias hiliares bilate-
rales y el test de Kveim, que consiste en una reaccién de
hipersensibilidad positiva a un antigeno extraido de tejido
esplénico con sarcoidosis y posteriormente inoculado en la
piel del sujeto. Actualmente estd en desuso por su potencial
riesgo de provocar enfermedades pridénicas®?.

El tratamiento puede ser expectante, quirdrgico o
médico. La enfermedad remite espontaneamente en un
importante porcentaje de casos (60%)°. Cuando provoca
sintomas relevantes suele tratarse con corticoides a altas
dosis (prednisona, 1 mg/kg durante 4-6 semanas)’. Aunque
se han utilizado varios farmacos inmunosupresores para
tratar esta enfermedad, como el metotrexato, su adminis-
tracién se considera de segunda eleccién. La cirugia se
reserva para las lesiones que son resistentes al tratamiento
médico.

Conclusion

Aunque la sarcoidosis es una enfermedad sistémica que rara
vez afecta a la cavidad oral, debe tenerse en cuenta en el diag-
noéstico diferencial de las tumoraciones orales en varias loca-
lizaciones, incluida la lengual®-14,
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