NOTA CLINICA PEDIATRICA
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Resumen

Los angioqueratomas son malformaciones vasculares, caracterizadas por ectasias vasculares en la
dermis papilar con hiperplasia epitelial e hiperqueratosis reactiva, que pueden aparecer de manera
aislada o como forma sistémica generalizada asociados a enfermedades metabdlicas. El angioqueratoma
solitario de mucosa oral es una lesién poco frecuente, que hasta la comunicacion de Sipponen, en 2006,
se creia siempre tipica de las formas sistémicas y muy rara en las localizadas. Su aparicion en la infancia
es, asimismo, poco frecuente, habiéndose descrito hasta la fecha sélo 5 casos en menores de 18 afios,
aunque algunos autores sefialan que puede tratarse de una enfermedad infradiagnosticada de ahi la
importancia de su adecuado estudio y diagnéstico. Presentamos el caso de una paciente de 7 afios de
edad, con una lesion rojiza en el dorso de la lengua, no dolorosa, sin antecedente traumatico, en cuyo
examen fisico se observd una lesion de 14 mm de diametro en el borde derecho de la lengua, con
multiples papulas eritematosas, sin apreciarse otros cambios en la mucosa oral. Se realizd una
extirpacion bajo anestesia general, y el diagnéstico se verificd por examen histopatoldgico de la pieza

extirpada.
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Abstract

Title: Solitary angiokeratoma of the tongue in a girl 7 years old

Angiokeratomas are vascular malformations characterized by vascular ectasia in the papillary dermis with
reactive epithelial hyperplasia and hyperkeratosis, which can occur in isolation or as widespread systemic
form associated with metabolic diseases. The solitary angiokeratoma of the oral mucosa is a rare injury,
which to Sipponen communication in 2006, always believed typical of systemic forms and very rare in
localized. Its occurrence in childhood is likewise rare, having been described to date only 5 cases in
children under 18, although some authors suggest that this may be an underdiagnosed disease, hence the
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importance of adequate study and diagnosis. We report a 7 years with a reddish lesion on the dorsum of
the tongue, no pain, no history of trauma, in which physical examination showed a lesion of 14 mm in
diameter in right right edge of the tongue with multiple erythematous papules, showing no other changes
in the oral mucosa. Excision was performed under general anesthesia and the diagnosis was verified by
histopathological examination of the resected specimen.
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Introduccién

El angioqueratoma es una lesion vascular poco frecuente de la dermis asociada a hiperqueratosis de la
epidermis!. Se puede presentar como forma localizada y sistémica. Las formas localizadas han sido
descritas como lesiones Unicas en las piernas, el escroto? y la vulva3, o circunscritas a areas cutaneas* y
de forma bilateral en las manos y los pies (tipo Mibelli)56. La forma sistémica se asocia normalmente a
enfermedades metabdlicas, como la enfermedad de Fabry y la fucosidosis’.

La presentacion exclusivamente localizada en la mucosa oral constituye una entidad de escasa
frecuencia®'0 o, como afirman Massucatti et al., se trata de un cuadro infradiagnosticado, sobre todo en
edades pediatricas™, en las que s6lo unos pocos casos aislados han sido comunicados'214,

El objetivo de este articulo es la aportacién de un caso de angioqueratoma solitario en la lengua de una
paciente de 7 afios de edad, tratada quirdrgicamente y con evolucién favorable, al objeto de describir una
patologia sumamente infrecuente en la edad pediatrica que requiere un adecuado diagndstico

histopatolégico.

Caso clinico

Nifia de 7 afos de edad, con una lesién en la lengua de 6 meses de evolucién, no dolorosa, sin evidencia
de sangrado, sin relacion con la ingesta de alimentos y sin antecedente traumatico. En la exploracion
clinica se aprecia una lesion de 14 mm en el dorso de la lengua, de color rosaceo, con aspecto
granulomatoso y mdltiples papulas eritematosas (figura 1). No se aprecian cambios en la mucosa oral ni
lesiones similares en otras partes del cuerpo.

La lesion fue extirpada en su totalidad bajo anestesia general (figuras 2 y 3), sin presentar complicaciones
durante el postoperatorio y con un resultado estético y funcional satisfactorio. El diagnéstico
anatomopatoldgico fue de angioqueratoma, lesion caracterizada histoldgicamente por hiperqueratosis,

acantosis y dilatacion vascular (figura 4).
Discusion

El angioqueratoma solitario de mucosa oral es una lesién poco frecuente. Dutta et al. han referido

recientemente que so6lo se habian descrito 4 casos hasta la fecha' (ademéas del comunicado por los
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propios autores). No obstante, otros autores, como Massucati et al., estiman que se trata de una entidad
infradiagnosticada por su apariencia histolégica similar a otras lesiones vasculares'. Hasta la
comunicacion de Sipponen, en 2006, se creia siempre tipica de las formas sistémicas y muy rara en las
localizadas™.

En la literatura s6lo se han publicado series de pocos casos de angioqueratoma solitario en la cavidad
oral®, y la mas numerosa es la de 14 casos, aportada por Yakoob et al.!, aunque Ezkiizmir et al.
afirmaban en 2011 haber encontrado sélo 3 casos en la literatura médica anglosajona’”. La lengua parece
ser el sitio mas comun de presentacion, predominantemente con localizacion en el dorso'.

Desde un punto de vista clinico, suele tratarse de lesiones sintomaticas de evolucién torpida y crecimiento
muy lento, aunque pueden ocasionar sangrado o dolor'213.15,

Histolégicamente, la lesion se caracteriza por hiperqueratosis, acantosis y ectasia vascular. Es
fundamental el estudio anatomopatolégico para su diagnéstico y diferenciacion de otras lesiones, como el
linfangioma circunscrito®, el ehemangioma verrucoso', el tiroides lingual™ y otras lesiones linguales aln
mas infrecuentes, como los fibromas de células gigante?® y el sarcoma de células alveolares?', también
descritas en la edad pediatrica.

No existe discusidn respecto a que su tratamiento debe ser la escision quirdrgica completa de la lesion,
principalmente para descartar otros diagnésticos alternativos' 16177, Recientemente se ha empleado el

laser diodo para su extirpacion en algun caso?. No se han descrito recurrencias de las lesiones.
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Figura 1. Angioqueratoma en el dorso Figura 2. Escision de la lesion en su totalidad

de lalengua

2

& Safety Solutions

Figura 4. Corte histologico

Figura 3. Pieza quirdrgica resecada
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