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Episodios de edema orofacial y lengua «plicata»
en escolar de 8 anos de edad
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RESUMEN

La queilitis granulomatosa esencial es la manifestaciéon mo-
nosintomdatica mas comun del sindrome de Melkersson-Ro-
senthal; corresponde a una granulomatosis orofacial idio-
patica crénica y progresiva de rara aparicion y naturaleza
benigna. Se presenta escolar masculino con el padecimien-
to mostrando respuesta terapéutica favorable con diamino-
difenilsulfona via oral y corticoide tépico a los tres meses
de manejo.

Palabras clave: Queilitis granulomatosa, sindrome de
Melkersson-Rosenthal.

INTRODUCCION

Descrita originalmente por Miescher en 1945 la quei-
litis granulomatosa esencial es una patologia inflama-
toria créonica progresiva de etiologia desconocida y
presentacidn excepcional. Se considera la forma mo-
nosintomatica del sindrome de Melkersson-Rosenthal
en el que aparece aumento de volumen de uno o am-
bos labios con extensidn variable hacia las mejillas; la
triada clinica caracteristica observada en 25-40% de
los casos se complementa con lengua «escrotal» o
plegada y paralisis facial periférica recurrente. En 1985
Wiesenfield y cols. acuiaron el término granulomato-
sis orofacial no infecciosa de los labios, cavidad oral y
cara; esta rara patologia puede incluir la enfermedad
de Crohn y sarcoidosis. Probablemente una denomi-
nacioén que unifica varias entidades de origen, fisiopa-
togenia y hallazgos clinicos muy diversos.®

CASO CLiNICO

Se atiende paciente masculino de ocho anos de
edad que aqueja dermatosis localizada en cabeza

ABSTRACT

Essential granulomatous cheilitis is the most common
monosymptomatic manifestation of Melkersson-Rosenthal
syndrome its corresponds to chronic and progressive
idiopathic orofacial granulomatosis of rare onset and benign
nature. There is a male school with the condition showing
favorable therapeutic response with oral diaminodiphenyl
sulfone and topical corticosteroid at three months of
management.
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que afecta tercio inferior de la cara, se caracteriza
por evidente inflamacién tumefacta renitente al tacto
ocasionalmente ardorosa de ambos labios asociada
a elementos escamocostrosos adherentes y secos de
tinte blanquecino amarillento, ademas de fisuracio-
nes. Evoluciéon dos semanas, de curso rapidamente
progresivo que dificulta el manejo de la salivacién
y deglucién (Figuras 1y 2). A la exploracion fisica
general es evidente también la presencia de quera-
toconjuntivitis bilateral irritativa con eritema conges-
tivo, lagrimeo y fotofobia; como hallazgo adicional
se manifiesta lengua plegada o escrotal. Sus padres
afirman que constituye el tercer ataque plurilesional
a intervalo de 6-8 meses con lenta resolucidén clinica.

Fue atendido con anterioridad por facultativo
quien prescribié fomentos templados con agua de
manzanilla, aciclovir tépico cuatro veces al dia y via
sistémica a la dosificaciéon habitual durante tres se-
manas sin respuesta terapéutica favorable.*>

Se protocolizé al paciente, se solicitaron estudios
generales incluyendo biometria hematica completa,
quimica sanguinea, exudado faringeo y examen ge-
neral de orina, con resultados dentro de los parame-

* Dermatooncdlogo. Hospital para el Nifo, Instituto Materno-Infantil del Estado de México. Universidad Auténoma

del Estado de México.

** Dermatooncdloga, Hospital CEMESA, San Pedro Sula, Honduras.

Este articulo puede ser consultado en versiéon completa en: http://www.medigraphic.com/maternoinfantil



Arch Inv Mat Inf 2016;V11I(2):62-64

Figura 3. Infiltrado granulomatoso no caseificante en der-
mis.

tros normales. Debido a la naturaleza y curso prolon-
gado y repetido del cuadro clinico y al fracaso de la
terapia antiviral local y sistémica empleada en varias
ocasiones, se decidié en conformidad con los padres
la realizacion de biopsia lesional para analisis anato-
mopatoldgico.

Se reportd un infiltrado granulomatoso de células
linfoplasmocitarias distribuidas en patrones sarcoi-
dales y tuberculoides, acompanado de edema inters-
ticial e infiltrado linfocitario perivascular en dermis
superficial y media (Figura 3).

Tras la debida correlacidn clinicopatolégica se de-
termind el diagnéstico de queilitis granulomatosa de
Miescher. Se inicié tratamiento oral con diamonodi-
fenilsulfona (DDS) a razén de 50 mg al dia en una
sola toma por tres meses, de igual manera fomen-
tos secantes con sulfato de cobre y zinc tres veces al
dia con posterior aplicacion local de hidrocortisona
crema al 1% mafana y noche durante el mismo pe-
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Figuras 1y 2.

Tumefaccidon edematosa desfi-
gurante, con fisuraciones y ac-
tividad exudativa cursando con
vesicoampulas y elementos des-
camativocostrosos adherentes.

riodo. Se observé una mejoria notable al final del tra-
tamiento sin recurrencia posterior en las visitas mé-
dicas periddicas de control en un lapso de dos anos
(Figura 4).

COMENTARIO

Tilakaratne y cols. subrayan que el término granulo-
matosis orofacial idiopatica debe aceptarse en casos
de exclusiva afectacién mucotegumentaria sin evi-
dencia de afectaciéon multisistémica. Sin embargo,
algunos autores consideran las similitudes clinicas e
histopatoldégicas de entidades como la sarcoidosis,
enfermedad de Crohn, colitis ulcerativa crdénica, sin-
drome de Melkersson-Rosenthal y la granulomatosis
orofacial idiopatica, entre otras, promoviendo el con-
cepto unificador de las mismas con presentaciones
monosintomaticas y oligosintomaticas comunes. Al
desconocer los mecanismos etiopatogénicos susci-
tados en su desarrollo, son multiples las modalidades
terapéuticas propuestas con resultados muy varia-
bles. De tal forma que se han utilizado antiinflamato-
rios no esteroideos, estabilizadores de la membrana
mastocitaria, clofazimina, talidomida, colchiquina,
hidroxicloroquinas, diaminodifenilsulfona, eritromi-
cina, tetraciclinas, metronidazol y metotrexato. Los
corticoides orales o intralesionales son menos efica-
ces y los tépicos son farmacos utiles para el control
sintomatico y por lo regular se complementan con
las medicaciones anteriormente sefaladas para dis-
minuir el riesgo potencial de sus efectos colaterales
esperados. La radioterapia y la cirugia reparadora de
la macroquelia pueden representar alternativas mas
agresivas que no son definitivas dada la evolucién
lentamente progresiva del trastorno. Al igual que Pi-
gozzi se decidié anadir al tratamiento instituido es-
teroides locales y diaminodifenilsulfona via oral por
su accién antimicrobiana y antiinflamatoria con res-
puesta favorable tras varios meses de terapia y vigi-
lancia periédica.t®
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Figura 4.

Respuesta clinica favorable a los
tres meses de tratamiento.
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