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¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?

Lactante con tumoracion nasal congénita

Infant with congenital nasal tumor
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CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 4 meses de edad que
es llevada a la consulta por una tumoracién nasal con-
génita detectada al séptimo mes de vida intrauterina
mediante un estudio ecografico. Al examen fisico, se
observa en la regidn lateral derecha de la base de nariz
y el dngulo interno de ojo derecho, una tumoracién de
2 x 2 cm, de bordes definidos, firme, no pulsétil, in-
dolora, de color pardo rosado, con algunas telangiecta-
sias en su superficie (Foto 1). Se realiza una tomografia
axial computada (TAC) de macizo facial que revela la
presencia de una masa nodular ovoidea de 1,7 cm de
didmetro que realza con contraste endovenoso, ubica-
da en relacién al ala derecha de nariz, sin comunica-
cién con el sistema nervioso central (Foto 2). Se realiza
la extirpacién quirtrgica de la lesién. El estudio his-
topatolégico de la pieza anatémica informa la presen-
cia de una lesién dermo-hipodérmica no encapsulada
compuesta por islotes de tejido glial (GFAP y S100
positivo y neurofibromina negativo) entremezclados e —

con fibras coldgenas dérmicas, sin signos de mitosis ni FOTO 1: Tumoracidn rosada con telangiectasias de 2 X 2 cm ubicada en

proliferacién vascular (Fotos 3 y 4). region lateral derecha de base nariz y angulo interno ojo derecho.
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FOTO 2: Tomografia axial computada de macizo facial. Se observa una tumoracién ubicada en base de nariz
(flecha) sin conexién con sistema nervioso central.

FOTO 4: Inmunohistoquimica (20), GFAP 4y S100 +.
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DIAGNOSTICO
Tejido neural heterotépico.

COMENTARIOS

El tejido neural heterotépico es una malforma-
cién congénita nasal compuesta por restos de tejidos
neurales de estirpe no maligna'-3. En la literatura se
lo nombra también como glioma nasal, denominacién
incorrecta, ya que esta entidad no es una verdadera
neoplasia glial. La nueva clasificacién de la Organiza-
cién Mundial de la Salud (OMS) publicada en el afio
2013 lo incluye dentro de los tejidos benignos de la
vaina nerviosa junto con el schwannoma, el neurofi-
broma y el meningioma ectdpico, entre otros?.

Existen pocos casos descriptos en la literatura mun-
dial'. Este tumor no presenta predisposicion familiar y
la relacién hombre:mujer es de 3:25.

Se plantean diversas hipétesis con respecto a la pato-
genia de esta entidad®’. La primera, y la mds aceptada,
postula que el tejido neural heterotépico se produce por
una falla en el cierre del neuroporo anterior, entre la ter-
cera y la quinta semanas de gestacién. Si bien esto es si-
milar a lo que ocutrre con la formacién de los encefaloce-
les, en el caso del tejido neural heterotdpico la conexidn
se oblitera y queda el tejido glial ectdpico, mientras que
en el caso de los encefaloceles, dicha conexién persiste.

La segunda teoria postula que el tejido neural hetero-
topico serfa de origen neuroblastomatoso debido a una
separacién extracraneal de la neuroglia (desplazamiento
de las células neuroectodérmicas durante la embriogéne-
sis que posteriormente se desarrolla como tejido maduro
ectopico). Por dltimo, una tercera teorfa postula que las
células provienen de la neuroglia de la mucosa nasal y
crecen a través de la sutura fronto-etmoidal (células glia-
les que migraron del bulbo olfatorio)1:6-8.

Es importante destacar que en el 15-20% de los
casos persiste un tracto fibroso que conecta el tejido
heterotépico con el compartimiento intracraneal por
un defecto dseo subyacente,?38 lo que apoyaria la pri-
mera teorfa de formacién.

Sibien estas lesiones son congénitas, en ocasiones pue-
den no ser evidentes al nacimiento y se manifiestan mds
tardiamente. Segtin el sitio comprometido, se dividen en
gliomas de localizacidon extranasal (60%), intranasal
(30%) o mixtos (10%)!-38. Los extranasales, como
en el caso de nuestra paciente, se presentan clinicamente
como masas incompresibles, rosadas o violdceas con algu-
nas telangiectasias en su superficie ubicadas en la raiz de
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nariz o lateral al puente nasal y pueden, segin su tamao,
comprimir estructuras vecinas, generar hipertelorismo o
deformidades nasales. A diferencia de los encefaloceles,
el tejido neural heterotdpico tiene transiluminacién ne-
gativa, no es pulsdtil y no se modifica con la maniobra de
Valsalva®8. Los intranasales pueden manifestarse como
una masa polipoidea que ocasiona obstruccién nasal o
rinorrea, o ser asintomdticos!>38,

Debe realizarse una evaluacién neuro-radiolégica
antes de la extirpacién quirtrgica, debido a su posible
conexién con estructuras intracraneales.

Los estudios por imdgenes colaboran para delimi-
tar la lesion y definir compromiso intracraneal o de
estructuras vecinas37.

Si bien la TAC es il para la visualizacién de de-
fectos 6seos, durante los primeros 6 a 8 meses de vida
extrauterina el hueso nasal, frontal y etmoidal no es-
tdn completamente osificados, por lo que puede dar
la falsa impresién de defectos dseos frontonasales?.
La resonancia magnética otorga mayor definiciéon en
cuanto a la masa y su posible conexién intracraneal; el
tejido glial heterotépico se observa como una imagen
hipointensa en T1 e hiperintensa en T228.

La biopsia por sacabocado no estd recomendada
en las lesiones congénitas localizadas en linea media
debido a la posibilidad de conexién intracraneal de las
lesiones, con un riesgo mayor de meningitis2.

El estudio histopatoldgico evidencia una lesién no
encapsulada, constituida por islotes de tejido glial, ob-
servandose con frecuencia astrocitos reactivos de varia-
ble tamafio y aisladas neuronas que también pueden
estar presentes. El tejido glial se entremezcla con ban-
das de tejido fibro-conectivo vascularizado. El indice
mitdtico es bajo. La inmunomarcacién resulta positiva
para S100 y GFAP (proteina gliofibrilar dcida)!-37:8.

Entre los diagndsticos diferenciales de las lesiones de
la linea media congénita se encuentran otros tumores
derivados de las distintas capas germinales: del ecto-
dermo (quiste dermoide y epidérmico, quiste sebdceo,
polipo nasal, quiste lacrimal, abscesos etmoidales), del
mesodermo  (hemangioma, lipoma y angiofibroma),
del endodermo (meningocele, encefalocele y neurofi-
broma) o mixtos (teratoma)!-3:8:,

El tratamiento de estas lesiones es quirtrgico. Se
aconseja una escisién precoz para evitar posibles com-
plicaciones como la distorsién de la arquitectura nasal.
En 4-10% de los casos la lesién puede recurrir, con
indicacién de una nueva extirpacién quirdrgical-37.
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ELECCION MULTIPLE: Lesion en glande

Gabriela Chavez, Barbara Alonso, Mariangeles Jofré

CASO CLiNICO

Paciente de 32 afios de edad, sin antecedentes
personales de relevancia, que presenta una le-
sion asintomatica en el glande de dos semanas
de evolucion. Al examen fisico presenta una pla-
ca eritematosa de limites definidos de 1,5 cm de
didmetro en el glande.

. iCudl es el diagnéstico presuntivo més probable
en este caso?
a. Liquen escleroso y atrfico
b. Liquen plano
¢. Balanitis de Zoon
d. Psoriasis genital
e. FEritroplasia de Queyrat

2. ;Qué espera encontrar en el estudio histopato-

l6gico?

a. Paraqueratosis, hiperqueratosis y acantosis.
Atipia celular y desorganizacion completa de
la estructura epidérmica.

. Epidermis adelgazada. Dermis con Infiltra-
do de células plasméticas con formacion de
cuerpos de Russell con disposicién en banda.

¢. Epidermis atrdfica y borramiento de las pa-

pilas dérmicas. Dermis con pérdida de fibras
eldsticas y homogeneizacion del coldgeno.

j=n
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d. Hiperqueratosis, hipergranulosis y acanto-
sis irreqular, degeneracion vacuolar de la
capa basal. Dermis con infiltrado mononu-
clear en banda.

e. Paraqueratosis, acantosis regular y nidos
de Munro. Dermis con vasodilatacion de
capilares papilares e infiltrado linfocitario
perivascular.

. En relacion con la patologia del paciente pre-

sentado, jcudl de las siguientes afirmaciones es

correcta?

a. Es unamucositis cronica, reactiva y esencial-
mente irritativa.

b. El fenomeno de Koebner es un factor deter-
minante importante.

¢. Se asocia a mayor riesgo de carcinoma epi-
dermoide.

d. Puede afectar piel, mucosas y faneras.

e. ByDson correctas.

. {Qué tratamiento considera de primera eleccion?

a. Corticoides topicos.

b. Andlogos de la vitamina D.

¢. Cirugia.

d. Inhibidores de la calcineurina.
e. A ByDson correctas.

Respuestas correctas *
1d;2)e;3)e;4)a

La psoriasis es una dermatosis inflamatoria
crénica que afecta piel, mucosas y faneras.
Si bien se desconoce la prevalencia de le-
siones genitales en pacientes con psoriasis,
se estima que solo 2-5% presentan lesiones
en esta region como Unica manifestacion
de la enfermedad. Con mayor frecuencia, la
psoriasis genital se asocia a psoriasis vulgar
o invertida. Predomina en el sexo masculi-
no, su localizacién mds frecuente es en el
glande y el fendmeno de Koebner cumple
un rol fundamental en la patogenia. Des-
de el punto de vista clinico, se manifiesta
como placas delgadas eritematoescamosas
bien delimitadas. En el glande presentan
un ligero brillo en la superficie y carecen de
escama. Otras variantes menos frecuentes
son la psoriasis anular y la psoriasis pustu-
losa. El diagnéstico es clinico, aunque en
casos no definidos es necesario el estudio
histopatoldgico para confirmarlo. Los cor-
ticoides topicos son el tratamiento de pri-
mera eleccién. También se describe el uso
de inmunomoduladores y anélogos de la
vitamina D con buena respuesta.
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