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RESUMEN

Las lesiones pigmentadas de la mucosa oral son numerosas y
abarcan tanto entidades benignas, como la macula melanética
oral, como malignas, como el agresivo melanoma. Tratar estas
afecciones puede resultar complejo y abrumador. El principal
objetivo de este trabajo es llevar a cabo una descripcion por-
menorizada y didactica de las lesiones orales pigmentadas, junto
con reportes de nuestra casuistica. Se detalla la composicion de
la mucosa oral, la fisiopatogenia de las melanosis, la clasificacion,
los métodos para su examinacion y diagnéstico, y se abordan las
lesiones melanociticas inflamatorias o idiopaticas (pigmentacion
fisiologica, melanosis del fumador, efélides y macula melandtica
oral), las neoplasias melanociticas (nevos, melanoma y progro-
noma), las pigmentaciones por depésito exdgeno (tatuaje por
amalgama, pigmentaciones por drogas y metales) y las pigmen-
taciones enddgenas (ocronosis y hemocromatosis).

PALABRAS CLAVE: melaning, pigmentacion oral, pigmentacion fisio-
légica, melanosis del fumador, efélides, mdcula melanctica oral, nevos
orales, melanoma oral, progonoma, tatuaje por amalgama, pigmenta-
cion oral por drogas, pigmentacion oral por metales, ocronosis y hemo-
cromatosis.

Parte 1. Introduccién, composicion de la mucosa
oral, fisiopatogenia de las hipermelanosis,
clasificaciones y descripcién de lesiones

Introduccién

La mucosa oral esta constituida por un epitelio plano es-
tratificado y el corion. El color de la mucosa normal se

debe fundamentalmente a la presencia de melanina en el

epitelio y de hemoglobina en los vasos del corion.

ABSTRACT

Pigmented lesions of the oral mucosa are numerous and range
from benign conditions such as the oral melanotic macule to
malignant ones such as melanoma. Its approach can be com-
plex and overwhelming. The main objective of the present
review is to accomplish a detailed and didactic description of
the pigmented oral lesions along with a report of our casuistry.
Composition of the oral mucosa, the physiopathogenesis of the
melanosis, classification, methods for its examination and diag-
nosis are detailed, and melanocytic inflammatory or idiopathic
lesions (physiological pigmentation, smoker’s melanosis, eph-
elides y oral melanotic macule), melanocytic neoplasms (nevi,
melanoma and prognoma), pigmentation by exogenous deposit
(tattoo by amalgam, pigmentations by drugs and metals) and
endogenous pigmentations (ochronosis and hemochromatosis)
are addressed.

KEYWORDS: melanin, oral pigmentation, physiological pigmentation,
smoker’s melanosis, ephelides, oral melanotic macula, oral nevi, oral mel-
anoma, prognoma, tattoo by amalgam, oral pigmentation by drugs, oral
pigmentation by metals, ochronosis, hemochromatosis.

La melanina es producida por los melanocitos y los
nevocitos, ambas células originadas en la cresta neural.
La primera produce pigmento y lo transfiere a los quera-
tinocitos, en cambio, el nevocito es una célula continente.

Los melanocitos predominan en las zonas basales del
epitelio y pueden evidenciarse mediante distintas tincio-
nes. Los melanocitos en el corion son aquellos que se de-
tuvieron en su migracién desde la cresta neural hasta el
epitelio.

(ol M2 e  Graciela Fernandez Blanco m consuderm@gmail.com

Direccion postal: Arenales 3819 1° A.

Volumen 13 / Nimero 2 M abril-junio 2015

Dermatologia Cosmética, Médica y Quirtrgica




DCMQ

140

‘<<:ESTOMATOLOGIA

Cuadro 1. Fisiopatogenia de las hipermelanosis: hiperpigmenta-
cién meldnica originada por el exceso en la produccién de mela-
nina sin aumento en el nimero de melanocitos.

Hipermelanocitosis: hiperpigmentacion causada por el aumento
en el nimero de melanocitos.

Cerulodermias: coloracion grisicea a parda de la mucosa, cuyo
origen puede estar dado tanto por hipermelaninosis o hipermela-
nocitosis a nivel del corion.

Incontinencia pigmentaria: acumulacion en el corion de pigmen-
to de origen epitelial. ¢j caida de pigmento en las enfermedades
inflamatorias.

Pigmentacion exégena: la mucosa puede pigmentarse por pig-
mentos exdgenos como los tatuajes; y enddgenos por medicacio-
nes como la amiodarona, la clofazimina o tetraciclinas.

Cuadro 2. Clasificacion etioldgica y semioldgica de las lesiones
pigmentarias orales.

Lesiones melanociticas ® Pigmentacion racial o fisiolégica
idiopaticas o inflamatorias | ® Melanosis por tabaquismo

o Efélides

® Macula melanética
Neoplasias * Nevos

* Melanoma

Tumor neuroectodémico de la
infancia o progonoma

Pigmentaciones
producidas por depésitos
exégenos (no melanicas)

* Tatuaje por amalgama

e Pigmentacion por metales pesados:
Mercurio, plata, bismuto, arsénico,
oro y plomo

Pigmentacion por farmacos

Pigmentacion endégena: Las hiperpigmentaciones ocasionadas
por un exceso de pigmento sanguineo son raras (hematomas,

hemangiomas, cianosis).

La intensidad de la pigmentacién meldnica varia en
funcién de la cantidad de pigmento y la profundidad a la
que éste se encuentra, desde marrén (localizacién super-
ficial) hasta negro o azul (localizacién profunda).

Las lesiones pigmentarias bucales se pueden originar
por acumulacién anémala de pigmentos habitualmente
presentes en la mucosa oral (melanina) o ajenos a ella
(pigmentos exégenos y endégenos).

La terminologia usada en la descripcion de las lesiones
pigmentadas se revisa en el cuadro 1, y da cuenta de los
eventos fisiopatogénicos por los cuales aumenta el pig-
mento y su localizacién. Existen distintas clasificaciones
para agrupar las lesiones pigmentarias orales. La selec-
cionada para este trabajo se basa en la etiopatogenia y la
semiologia de las lesiones (cuadro 2).

Estudio del paciente

El tratamiento de las lesiones pigmentadas orales se basa
en una detallada historia clinica médica y dental, asi
como la exploracién fisica acompanada en algunos casos
de métodos complementarios para confirmar la presun-
cién diagnéstica.'

En la historia clinica del paciente se deben detallar
enfermedades sistémicas, cirugfas, alergias y medicacién
habitual. También es necesario revisar los antecedentes
laborales, asi como los hébitos: adiccién a drogas, taba-
quismo, y la ingesta diaria de alcohol y café. Si se trata de
una mujer en edad fértil, preguntar si estd embarazada
o amamantando. En cuanto a la lesién oral en si misma,
se evaluardn: cudndo comenzé la lesién para determinar
si se trata de un trastorno congénito o adquirido, los an-
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Pigmentaciones enddgenas | ® Ocronosis

® Hemocromatosis
Sindromes y e Sindrome de Peutz Jeghers
enfermedades ¢ Sindrome de Laugier Hunziker
relacionadas con e Enfermedad de Addison
pigmentaciones bucales ® Acantosis nigricans

L]

Liquen pigmentario

Seudomanchas Lengua negra vellosa
Hemangioma

Angioma senil traumatico

Varices

Sindrome de Rendu Osler Weber
Granuloma piogénico
Hemoflictenosis

Blue rubber bleb nevus

tecedentes de lesiones similares en otros familiares, la
relacién con otras lesiones dermatoldgicas, la ingesta de
farmacos y la sintomatologia general.

La exploracién fisica se debe realizar con un espejo
bilenticular, un abatelenguas, gasas, guantes, buena ilu-
minacién y de manera sistematizada, abarcando no sélo
la cavidad oral sino también la semimucosa, la piel de los
labios y las cadenas ganglionares cervicales. En ocasio-
nes, se recomienda examinar algunas dreas cutdneas espe-
cificas normalmente poco pigmentadas, como las axilas,
el cuello y las palmas. Finalmente, como en todo examen
dermatolégico, la totalidad del tegumento.

Se consignara: localizacién, color, nimero, tamafio y
morfologia (forma, borde, superficie), distribucién (loca-
lizada o generalizada o difusa) y consistencia.

En ocasiones serd necesario confirmar la presuncién
diagnéstica con una prueba complementaria.

El laboratorio ayudard a confirmar la sospecha de al-
guna enfermedad sistémica asociada. La radiologia es un
método simple y de gran utilidad para diagnosticar, por
ejemplo, un tatuaje por amalgama.

Volumen 13 / Ndmero 2 B abril-junio 2015



GRACIELA FERNANDEZ BLANCO Y COLS.

La biopsia es de gran valor para estudiar lesiones pig-
mentadas cuando se quiere descartar o confirmar una
neoplasia. La demostracién de los melanocitos tisulares
se puede hacer mediante tinciones argentafines, como el
nitrato de plata y el Fontana Masson, y la reaccién de bopa
sobre tejido fresco. Es importante recordar que ninguna
de estas dos tinciones tifie melanocitos inactivos, carentes
de melanina o sus precursores. Estos melanocitos sin pig-
mento pueden marcarse con S-100 (Ag de inmunohisto-
quimica). El HMB-45 es un Ac monoclonal dirigido a una
glicoproteina del melanosoma, y el MELAN a un marcador
de diferenciacién melanocitica, ambos dtiles para iden-
tificar la estirpe de lesiones tumorales, névicas, etcétera.?

Dermatoscopia: la ventaja de ésta es que se trata de un
método no invasivo que puede ayudar a descartar una le-
si6n maligna y evitar biopsias innecesarias, pero su uso
en lesiones mucosas atn no estd estandarizado, como el
cutdneo. Varios autores informaron los distintos patrones
observados en lesiones como nevos melanociticos, me-
lanoma, mdculas melandticas, lentigo solar, tatuaje por
amalgama y lengua negra vellosa, pero faltan estudios de
grandes series que permitan establecer criterios derma-
toscopicos claros y reproducibles de las lesiones pigmen-
tadas benignas y malignas.s

Microscopia oral directa: es una nueva técnica de evalua-
cién de la mucosa oral en vivo, cuyos principios derivan
de la colposcopia y la dermoscopia. Drogoszweka et al.
proponen reconocer mediante dicha técnica los patrones
de una boca saludable, para luego detectar de manera
precoz cambios orales preneoplasicos.®

La microscopta electrénica evidencia alteraciones ultraes-
tructurales de las lesiones, pero su uso no es habitual en
nuestra practica.

Algunas técnicas que se utilizan con fines de investi-
gacién son: microscopia electrénica de barrido, espectro-
fotometria, microandlisis con rayos X y cultivos celulares,
entre otras.””

1. Lesiones melanociticas idiopaticas o inflamatorias

Pigmentacion fisiolégica
Sinonimia: pigmentacién o discromia racial, melanopla-
quia, discromia genotipica.

Es la coloracién parda de la mucosa oral que no altera
las estructuras normales, cuya fisiopatogenia es la hiper-
melaninosis debido a una variante genotipica.® Se observa
en personas de cualquier edad y sexo, aunque es mds fre-
cuente en pacientes con fototipos altos.

Se manifiesta como mdculas orales que varfan entre el
marrén claro a azuladas, dispuestas en banda o de forma
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LESIONES PIGMENTADAS DE LA MUCOSA ORAL:****

Foto 1. Pigmentacién fisiologica.

difusa, simétricas y bien demarcadas (foto 1). Se localizan
con mayor frecuencia en encia adherida vestibular supe-
rior e inferior y en mucosa yugal, y en orden decreciente
en paladar duro, labios y lengua. La pigmentacién fisiol6-
gica puede aumentar con la edad, y es posible que el color
cambie con el habito del tabaco, los cambios hormonales
y las medicaciones sistémicas.

El diagnéstico es clinico, pero la biopsia se justifica si
algunas caracteristicas son atipicas y se desea descartar
una neoplasia.’" En la histologia se observa un aumento
de la pigmentacién en la capa basal, con ocasional incon-
tinencia de pigmento y melanéfagos.

Cuando la entidad es benigna no requiere tratamiento.
Sélo con fines estéticos, se puede usar el ldser de erbio
para tratar de remover el pigmento.”

Melanosis del fumador

Se trata de la pigmentacién parda de la mucosa oral aso-
ciada al hédbito del tabaco, cuya intensidad guarda rela-
cién con tiempo y dosis de tabaco consumido. La pato-
genia se debe a una hipermelaninosis reactiva, a modo de
proteccién biolégica de la mucosa a ciertos componentes
del humo del tabaco.!

Afecta a entre 25y 309 de los fumadores. Es mds fre-
cuente en jévenes de 25 a 45 afios, mujeres que consumen
anticonceptivos orales (sinergia entre el tabaco y las hor-
monas femeninas) y nifios de padres fumadores."

Se expresa como mdculas pigmentadas multiples de
menos de 1 cm de didmetro que pueden coalescer, con
un rango variable de color (foto 2). Principalmente se
encuentra en mucosa yugal, en encia adherida labial an-
terior y en papilas interdentales inferiores.® Se acompa-
fia de pigmentacién dentaria y halitosis. Se ha sefialado
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Foto 2. Melanosis del fumador.

que la melanosis del fumador que aparece en el paladar
blando se asocia con enfermedades relacionadas con el
tabaquismo, como enfisema y carcinoma broncogénico.”

La histopatologia muestra un aumento de la melanina
en células epiteliales basales y de la lamina propia, y me-
lanéfagos con un leve infiltrado de linfocitos e histiocitos
en el corion.

Con el cese del habito el cuadro mejora lentamente
en el curso de meses a afios. La biopsia se reserva sélo
en caso de persistencia luego de un periodo considerable
de abstinencia, para descartar otro diagnéstico diferen-
cial /410

Efélides

Son pequerias méculas hiperpigmentadas fotoinducidas,
localizadas en piel y semimucosa labial. Se postula que
el mecanismo de la hipermelaninosis depende de pe-
quefios clones autolimitados de melanocitos y su reacti-
vidad ante la exposicién a luz ultravioleta. Se observan
frecuentemente en personas de piel clara, cabellos rubios
o pelirrojos, aparecen durante la infancia y la pubertad y
disminuyen hacia la adultez.

Clinica: méculas de menos de 5 mm de didmetro, color
marrén claro, redondeadas u ovales, con bordes irregula-
res bien demarcados de la piel vecina, que se oscurecen
con la exposicién a la luz ultravioleta y se aclaran durante
los periodos de no exposicién (foto 3). Se localizan en si-
tios fotoexpuestos, en la regién del borde bermellén de
los labios, especialmente el inferior.

La histopatologfa demuestra un aumento de pigmen-
tacién en la capa basal. Las efélides como lesiones cutd-
neas son benignas, pero los pacientes que las portan son,
como se menciond, individuos de fototipos claros con
predominio de feomelanina. Se demostr6 un aumento en
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la incidencia de melanoma cutdneo de dos a tres veces
durante la adultez en este grupo, comparado con la po-
blacién general. Por tanto, es fundamental la fotoeduca-
cién de los nifios y adolescentes con efélides.”"

Macula melanocitica oral (mmo)

Se trata de una lesién pigmentada focal, cuya patogenia
es una hipermelaninosis de causa desconocida o posinfla-
matoria. Afecta a todos los fototipos y edades, pero es mds
frecuente en mujeres entre los 20 y 30 afios.*

Clinica: méculas pequenas (de 6 mm a 1 cm) de color
que varia entre marrén, azul o negro, tnicas o multiples,
de distribucién asimétrica, asintomadticas y benignas. Se
localizan en la semimucosa del labio inferior, cerca de la
linea media, o en la mucosa intraoral: encfa, paladar y
mucosa yugal (foto 4). Comtinmente surgen de forma len-
ta a lo largo del tiempo y persisten de forma indefinida,
pero algunas se desarrollan con relativa rapidez.

La biopsia no es necesaria a menos que la presentacién
atipica requiera descartar el diagnéstico de melanoma. En

Foto 3. Efelides.

Foto 4. Macula melanocitica oral.
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la histopatologia se observa aumento del pigmento en la
capa basal, melanéfagos en la lamina propia y un infiltrado
leve de linfocitos e histiocitos. No requiere tratamiento.>>

2. Neoplasias

Nevos melanociticos (nm)

Los nevos melanociticos orales son lesiones poco comu-
nes, a diferencia de su contraparte cutdnea (incidencia
4.35/10 millones de personas). Pueden ser adquiridos o
congénitos (se cree que la mayoria de ellos son adquiri-
dos). Se presentan en paladar duro, encfas, mucosa oral
y labios como pequefias méculas o papulas, cuya pigmen-
tacién va del gris al negro o azul (foto 5). Esta pigmenta-
cién corresponde a una proliferacién de nidos de nevo-
melanocitos (tecas) en el epitelio, el corion o en ambos.?
Pueden estar ligeramente elevados cuando son intramu-
€0s0s 0 compuestos.”

Los NM constituyen neoplasias benignas de melanoci-
tos cutdneos que portan mutaciones de la proteina serina/
treonina cinasa o del oncogén homélogo viral del neu-
roblastoma.? Predominan en fototipos bajos, ligeramente
mds frecuente en mujeres (F 1.5:1 M).”?

Los nevos orales mds frecuentes son los intramucosos
(celular intradérmico de piel) y los menos frecuentes los
nevos de uni6én.”

Con un propésito diddctico se describen las caracteris-
ticas de los nevos orales mds comunes en forma conjunta
en el cuadro 3, para contrastar sus caracteristicas.

Histopatologia: cada lesién tiene su correlato histols-
gico, al igual que sus andlogos cutdneos, y se clasifican
en subtipos de acuerdo con la localizacién de los nevome-
lanocitos en el epitelio y en el tejido conectivo (cuadro 3).

Cuadro 3. Caracteristicas diferenciales de los nevos orales.

LESIONES PIGMENTADAS DE LA MUCOSA ORAL:****

Foto 5. Nevo melanocitico gingival.

Si bien no hay informes de transformacién maligna
de los nevos orales, se recomienda la extirpacién, ya que
clinicamente no es posible diferenciarlos del melanoma.*
Es importante recordar que hay reportes de melanoma a
partir de un nevo azul celular, aunque esto es excepcional.

Melanoma

Es una neoplasia caracterizada por la proliferacién de
melanocitos atipicos, de comportamiento muy agresivo.
Su presentacién infrecuente se estima entre 0.2 y 8% de
todos los melanomas, y en 0.5% de los tumores malignos
orales. Afecta con mas frecuencia a hombres (2.8-1) entre
las quinta y séptima décadas. La incidencia es mayor en
Japén y Africa. La etiologia es desconocida, se postulan a
la irritacién mecdnica crénica y al tabaco como posibles
factores de riesgo.* En un tercio de los casos, una pig-
mentacién oral puede preceder a la neoplasia en meses
0 anos.”

CARACTERISTICAS/ Cuinica HisToLoGIA
FRECUENCIA CITA
Nevo intramucoso | Cualquier edad lento | Macula marrén o papula cupuliforme Proliferacién de melanocitos en la lamina propia
crecimiento
55%
Nevo azul 3 -5 década. Macula, papula cupuliforme o nédulo de Subtipos histoldgicos
Predominio mujeres | | borde regular, recubierto por mucosa e Comun: células ahusadas en TC
32% normal, azul oscuro. * Epiteloide Q
Nevo compuesto | 5% Combina caracteristicas del nevo Melanocitos en la capa basal y ldmina propia
intramucoso y el de unién
Nevo de unién 2% Macula marrén a negra Melanocitos en la capa basal
Nevos combinados | 2% Combina distintos tipos clinicos de nevos. Combina 2 tipos histoldgicos de nevos
TC: tejido conectivo.
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Clinica: se localiza especialmente en paladar duro (409%)
y en la mucosa gingival superior, le siguen en frecuencia
la mucosa yugal, la encia inferior, el labio, la lengua y
el piso de la boca (foto 6). La neoformacién puede tener
distintas presentaciones clinicas, como pequefios puntos meld-
nicos, mdculas pardas de tonalidad variable, de contorno
irregular, con escotadura, unicas o maltiples y agrupadas,
n6dulos negros o pardos sangrantes o ulcerados. Un sig-
no comun es el edema pigmentado.” También puede ma-
nifestarse como una masa expansiva ulcerada de rdpido
crecimiento, doloroso y sangrante, que destruye el hueso
y afloja las piezas dentales.”” La ulceracion, el sangrado
y la induracién son sintomas tardios cuando el tumor ha
iniciado la fase vertical.” Ocasionalmente se puede pre-
sentar un puntillado negruzco que rodea al tumor y re-
presenta focos de satelitosis.?

En los casos de melanoma amelanético (5-15%), el indi-
ce de sospecha debe ser mayor ante una masa eritematosa
o rosada con bordes poco definidos.>*

El melanoma oral se clasifica en in situ e invasivo, y no
en las categorias del melanoma cutineo: melanoma ex-
tensivo superficial, acrolentiginoso y nodular.

El melanoma oral puede ser primario o metastdsico,
por tanto, para su diagnéstico hay que descartar un tumor
primario corporal. Green et al. proporcionan los siguien-
tes criterios para el diagnéstico de melanoma oral prima-
rio: 1) demostracion clinica e histolégica del tumor oral; 2)
presencia de actividad de unién en la mucosa oral, y 3) in-
capacidad de demostrar un tumor en otro sitio primario.

Histopatologia: el nivel de Clark no es aplicable porque
la dermis papilar y reticular estd ausente en la ldmina pro-
pia de la mucosa bucal. La lesién in situ muestra una fase
de crecimiento radial con distribucién pagetoide de los
melanocitos atipicos en la superficie del epitelio. Cuando
se hace invasor pierde la fase radiada, los melanocitos tie-

Foto 6. Melanoma de paladar.
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ne un aspecto epiteloide o ahusado con finos granulos de
melanina en su interior. La invasién de cartilago y hueso
se ve en 35% de los casos.

El diagnéstico es clinico. La biopsia debe ser escisio-
nal salvo que la lesién sea muy extensa, en cuyo caso se
puede tomar incisional del sitio mds grueso u oscuro. En
ocasiones es necesario confirmarlo mediante pruebas de
inmunohistoquimica, como HMB45 S100 MELAN A o MitF.

Para evaluar la invasién del tumor primario y la exis-
tencia de metdstasis regionales o distantes se puede em-
plear tomografia axial computarizada (TAC), resonancia
magnética nuclear (RMN) o tomografia por emisién de
positrones (PET).

No existe una clasificacién definitiva para el melano-
ma oral. La clasificacién TNM para melanoma cutdneo no
provee una guia fiable para el melanoma oral.”

Actualmente se utiliza una clasificacién simple de es-
tadificacién clinica para melanoma de cabeza y cuello
que ha mostrado tener valor prondéstico. En ella se des-
criben tres estadios: en el 1 s6lo hay presencia del tumor
primario, el 2 agrega metdstasis a los ganglios linfticos
regionales y el 3 a distancia. Prasad et al. subclasifican a su
vez el estadio 1 de acuerdo con el grado de invasién del
tumor primario.ctdoen 22

Tratamiento: reseccién quirdrgica con margenes am-
plios adecuados, lo cual a veces se dificulta debido a la
anatomia local. No hay guias especificas para el trata-
miento quirdrgico del melanoma oral. Umeda et al. pro-
ponen un protocolo para el manejo del melanoma oral
que se refiere a la extensién de los margenes: 1) escision
de la lesién primaria con 1.5 cm de tejido sano, 2) escision
de metdstasis linfaticas y 3) considerar quimioterapia.”

El vaciamiento ganglionar profildctico debido a la alta
tasa de metdstasis, constituye otro punto de controversia
debido a que el melanoma puede saltar estaciones linfa-
ticas. No hay pruebas de que el vaciamiento ganglionar
profildctico aumente la sobrevida. Para la mayoria de los
autores deberfa reservarse para pacientes con metdstasis
ganglionares preoperatorias confirmadas.®

El tumor responde escasamente a la radioterapia y a
la quimioterapia, y la inmunoterapia no ha demostrado
beneficios concluyentes en la sobrevida. Desafortunada-
mente atn no hay tratamientos adyuvantes estandariza-
dos para el melanoma oral. Con interferén alfa 2 B en do-
sis muy elevadas se ha podido mejorar la sobrevida libre
de enfermedad, pero no la sobrevida global de melanoma
cutdneo.”

Pronéstico: es peor que el de los melanomas cutdneos.
La media de supervivencia luego del diagnéstico es de 28
meses. La supervivencia a cinco afios no supera el 69 de
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los casos. El pronéstico depende de la estadificacion al
momento del diagnéstico. Otros factores de riesgo inde-
pendiente son: grosor de la lesién mayor a 5 mm, presen-
cia de metastasis ganglionares regionales, sitio anatémico
y presencia de ulceracién. La mayoria de los pacientes
mueren debido a las metdstasis a distancia, incluso con
un buen control locorregional de la enfermedad.

Tumor neuroectodérmico de la infancia (progonoma)

El tumor neuroectodérmico es benigno, pero localmente
agresivo que surge con mayor frecuencia en el maxilar y
contiene melanocitos productores de melanina.** Es un
tumor que depende de la edad, ya que tiene la tendencia
de aparecer en zonas de erupcién dental, y se observa en
lactantes de ambos sexos. En 959% de los casos ocurre en
menores de un afio.

Se localiza en el maxilar superior, drea intermaxilar,
maxilar inferior y en huesos del crdneo y faciales (inclusi-
ve fontanelas). Con menor frecuencia se ha encontrado en
cerebro, epididimo, testiculos, ovarios, entre otros sitios.»

Clinica: se presenta como una masa tumoral de color
oscuro, y a medida que aumenta su tamarfio se torna de
color rojizo con manchas pardas y negras. El crecimiento
puede ser lento o acelerado, en un principio asintomadtico
s6lo deforma el reborde alveolar y deja la mucosa intacta,
pero luego puede expandir el hueso hasta dejarlo expues-

Foto 7. Progonoma.
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to, deformar la anatomia local y provocar dificultades
para comer, o producir otros sintomas por compresién
(foto 7).

El diagnéstico diferencial se debe realizar con lesiones
benignas, como quistes epidermoide y dermoide, lesio-
nes vasculares; y malignas, como neuroblastoma, ramb-
domisosarcoma embrionario, melanoma y linfomas

Los estudios por imdgenes sirven para delimitar la ex-
tension tumoral, y la biopsia para confirmar la estirpe ce-
lular. Histol6gicamente es una neoplasia con poblaciones
celulares bifdsicas. Unas son grandes células epitelioides
poligonales con depésitos de melanina, y otras redondea-
das pequeiias con nucleos hipercromdticos centrales in-
mersas en un estroma denso y fibrético. Estas poblaciones
distintas explican porqué el tumor tiene positividad para
marcadores neurales, epiteliales y meldnicos.

La reseccién quirdrgica radical es el tratamiento
de eleccién, debido a que las recidivas son frecuentes
(10-15%). La quimioterapia s6lo se recomienda ante la im-
posibilidad de resecar la totalidad del tumor o cuando la
exéresis fuese tan amplia que provocase una mutilacién.
La radioterapia no se ha estudiado para este tumor.

La evolucién depende de la localizacién del tumor y
del indice de proliferacién. Para lesiones extracraneaneas
y con indices de proliferacién bajos la expectativa es muy
buena, mientras que para lesiones cerebrales con altos in-
dices proliferativos el pronéstico es malo, ya que puede
hacer metdstasis a través del liquido cefalorraquideo.™>7*

3. Pigmentaciones producidas por depésitos
exogenos.

Tatuaje por amalgama

Se trata de una lesién secundaria a la implantacién trau-
mdtica de particulas de amalgama o a la transferencia
pasiva por friccién crénica de la mucosa bucal contra
una amalgama restauradora. Es una etiologia comun de
pigmentacién oral y puede ser confundida con una le-
sién meldnica.” Debido a que la plata es el metal mds fre-
cuente que se usa en la amalgama, este proceso se puede
encontrar con el nombre de argirosis focal, lo cual debe
evitarse ya que el mercurio, el cobre, el zinc y el estafio
también se utilizaban en las amalgamas antiguas.

Se presenta como una mdcula asintomdtica de 1 a 4
mm, de color gris azulado o negro (dependiendo de la
profundidad de la particula), unica o multiple que per-
siste de forma indefinida. Se localiza adyacente a dientes
obturados con amalgama, por ejemplo, en encia, lengua,
paladar o mucosa yugal (fotos 8 y 9). El diagnéstico se
sospecha con el antecedente del procedimiento dental,
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Foto 8. Rx de una amalgama.

Foto 9. Tatuaje por amalgama.

la clinica y puede confirmarse mediante una radiografia
periapical que demuestra la presencia de particulas radio
opacas (25% de los casos). La ausencia del hallazgo radio-
16gico no descarta el diagndstico, ya que esto puede pasar
si las particulas son muy pequenas o estdn distribuidas de
forma difusa. La biopsia no es necesaria si los hallazgos
clinicos son claros, pero en ciertos casos se precisa para
descartar un melanoma oral, si se observan particulas os-
curas granulares o fibrilares inmersas en el tejido conecti-
vo con escasa o nula reaccién inflamatoria. Las reacciones
giganto-celulares a cuerpo extraio son poco comunes.’
No requiere tratamiento salvo con fines estéticos, ya
que la amalgama es bien tolerada por los tejidos blan-
dos. Se debe extirpar cuando el diagnéstico diferencial
sea melanoma. Los tratamientos que se recomiendan son
la exéresis quirdrgica y la aplicacién de ldseres, como el
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alexandrita y el rubf.

Existen otras particulas, como el plomo o el grafito de
los lapices, que pueden introducirse en la mucosa de ma-
nera accidental, ocasionado tatuajes.>>*

Pigmentaciones de causa medicamentosa o toxica

El eritema pigmentario fijo es una farmacodermia par-
ticular que ocasiona lesiones pigmentadas de la piel y
mucosas. Ciertos fairmacos —como los antipalddicos de
sintesis, la minociclina, la zidovudina, las fenotiazinas,
algunos antimicéticos, los tetracosidos, el bismuto la
amiodarona; sales metélicas, por ejemplo de oro, de pla-
ta; metales como el plomo, y el mercurio— pueden in-
ducir pigmentacién mucosa que semeja un depdésito de
pigmento meldnico, debido a la acumulacién anormal de
metabolitos de la droga o por la estimulacién a la mela-
nogénesis.

Los antipaliidicos tienen preferencia por el paladar, dan-
do una coloracién azul grisdcea. Es caracteristica la desa-
paricion lenta de la coloracién al suspender la droga.

La administracién prolongada de minociclina puede
ocasionar pigmentacién gris o marrén pardusca del pa-
ladar, piel, cicatrices, y en ocasiones de dientes (foto 10).

La pigmentacién por tetracosidos simula la pigmenta-
cién por enfermedad de Addison. La absorcién prolon-
gada de metales es acumulativa y estimula la actividad
melanocitica.

Las sales de plata dan una pigmentacién gris denomi-
nada argiria, que se localiza preferentemente en encias,
mucosa yugal y paladar. Las sales de oro provocan una pig-
mentacién similar.

El bismuto produce una pigmentacion gingival azulada
o negra, “ribete bismutico” (foto 11), 0 una gingivoesto-
matitis ulcerosa con una discreta coloracién azulada en

Foto 10. Pigmentacion por minociclina.
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Foto 11. Pigmentacion por bismutoj

las papilas interdentarias y en el margen gingival, a veces
extendida a mucosas yugales. En casos graves de intoxi-
cacién, se pueden presentar ulceraciones en las mejillas
y en regiones molares. Las lesiones orales se asocian con
sintomas gastronintestinales. Es necesario investigar si
el paciente consume bismuto como tal o en preparacién
magistral y, en su caso, suspenderlo. Y por supuesto, hi-
giene bucal.

El plomo se acumula en los dientes y en otras estruc-
turas, como esmalte cemento y dentina secundaria. Da
una pigmentacién gris pizarra semejante al bismuto que
afecta encfas (ribete de Burton) y maculas a nivel de la
mucosa bucal. El sintoma asociado es el sabor metalico
de la saliva. La encefalopatia es excepcional. En casos de
antecedentes de exposicién personal o laboral m4s la cli-
nica, realizar el dosaje de plombemia y eritroporfirina
libre. El tratamiento se realiza separando al paciente de
la fuente de ingestién y administrando quelantes (EDTA o
penicilamina).

En caso de intoxicacion mercurial puede haber sialorrea,
ardor bucal y sabor metdlico. Los labios estdn secos y fisu-
rados y se presenta una pigmentacion grisicea en el borde
gingival. En el pasado los componentes del mercurio es-
taban en distintas preparaciones de la vida diaria, actual-
mente su uso estd limitado, por lo que ha disminuido la
frecuencia de presentacién de este tipo de intoxicacién.”

4. Pigmentaciones endégenas

Ocronosis (alcaptonuria, enfermedad ocre)

Este es un trastorno metabélico autosémico recesivo, en
el que se produce la acumulacién de productos polime-
rizados del dcido homogentisico en el tejido conectivo
(tendones, cartilago, esclerética, dermis) por déficit de
una enzima (homogentisato 1.2 dioxigenasa) que regula el
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metabolismo de la tirosina.”

La mucosa bucal aparece pigmentada, especialmen-
te a nivel de la encia y de la mucosa yugal. Los dientes
pueden adquirir un color azulado. La piel, incluyendo
grandes pliegues, genitales y ufias, pueden presentar una
pigmentacién oscura azulada, asi como el sudor y la ori-
na (alcaptonuria) es posible que tengan un color marrén
oscuro. Puede haber artritis deformante, y con menor fre-
cuencia, afectacién en miocardio, rifién y 0jos.”

Histopatologia: epidermis normal y acamulos de un pig-
mento granuloso u homogéneo, ubicado libremente en
tejido conectivo y sobre fibras eldsticas y coldgenas, en
la membrana basal, en los anexos y en el endotelio. Con
hematoxilina y eosina el pigmento adopta una coloracién
ocre tipica; el azul de metileno o el cresil violeta lo ponen
en evidencia, pero no asi las tinciones de plata, lo que lo
diferencia de la melanina.

La alcaptonuria, la pigmentacién y la artritis constitu-
yen una triada diagnéstica. El examen de orina confirma
la entidad.

El pronéstico depende de los trastornos ocasionados
por la artritis deformante y la litiasis renal. Las alteracio-
nes pigmentarias son definitivas. Todavia no existe un
tratamiento especifico para la enfermedad.”

Hemocromatosis (diabetes bronceada, cirrosis broncea-
da, hiperpigmentacién melanética dérmica difusa): es
una enfermedad de causa desconocida, relacionada con
el almacenamiento de hierro en el cuerpo que se deposita
en los érganos internos, particularmente en el higado, el
pancreas y la piel. El curso es insidioso. Causa dafio pro-
gresivo e irreversible de los 6rganos afectados. Puede ser
congénita o adquirida.

Se caracteriza por la coexistencia de diabetes mellitus,
cirrosis hepética, hiperpigmentacién, y menos frecuente-
mente, insuficiencia gonadal, arritmia, insuficiencia car-
diaca y artropatias. Puede existir atrofia testicular y esple-
nomegalia. Es posible que la hiperpigmentacién aparezca
en la piel y en las mucosas oral y conjuntival.

Manifestaciones bucales: pigmentacién homogénea difusa
de color marrén grisiceo o marrén oscuro que ocurre en
20% de los casos. Las localizaciones mds frecuentes son
en la mucosa yugal y en la encia adherida. Se describe
también la afectacién de las gldndulas salivares mayores
y menores.”

La piel se caracteriza por una pigmentacién generali-
zada de color marrén grisdceo, se localiza particularmen-
te en la cara anterior de los antebrazos y en el dorso de las
manos, también en zonas expuestas, genitales, pliegues
y areolas, y ocurre por depésito de hemosiderina y por
incremento de la melanina. Ademds hay alopecia, onico-
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distrofia y xerosis ictiosiforme.

Las pruebas de laboratorio pueden mostrar signos de
diabetes mellitus y de disfuncién hepdtica (1 transami-
nasas). Las biopsias hepdtica y cutdnea (dorso de mano)
muestran el depdésito de siderina. El diagnéstico se reali-
za con la confirmacién del incremento de la ferritina séri-
cay la saturacion de la transferrina con o sin sintomas. La
biopsia hepética se realiza ante niveles elevados de ferri-
tina y transaminasas para estadificar el grado de fibrosis o
en el estudio de hemocromatosis no cldsicas.

Histopatologia: en la piel y en la mucosa bucal pueden
demostrarse lesiones de microangiopatia diabética, aso-
ciadas con la aparicién de macréfagos cargados de pig-
mento férrico. En la piel predominan en la vecindad e
intersticios de los glomérulos sudoriparos. Dichos depé-
sitos se ponen de manifiesto con la tincién de Perls. No
hay fenémenos inflamatorios. Suele existir un aumento
de pigmento meldnico en la capa basal.

El tratamiento consiste en flebotomias cuya frecuencia
se determina por la medicién de ferritina sérica y satura-
cién de la transferrina. Proceso grave con alta mortalidad
y tendencia al desarrollo de carcinomas hepatocelulares.
La sobrevida se reduce en los pacientes que presentan
diabetes y cirrosis."#'7*

Resumen

Las lesiones pigmentarias de la mucosa oral son nume-
rosas, el conocimiento de las mismas puede alertar sobre
la presencia de un melanoma oral con serias implicacio-
nes en la salud del paciente o ser el signo que evoca un
habito, como en la melanosis del fumador. En la parte 2
de nuestra investigacién describiremos los sindromes o
enfermedades asociadas a la pigmentacién oral y las seu-
domanchas.
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