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CASOS CLINICOS

Queilitis granulomatosa de Miescher tratada

con hidroxicloroquina

Miescher’s granulomatous cheilitis treated with hydroxychloroquine

Maria Laura Marchese!, Maria Victoria Montes?, Julieta Ruiz Beguerie?®, Javier Anaya* y Corina Busso

RESUMEN

La queilitis granulomatosa de Miescher (QGM) es una entidad poco
comun, que se caracteriza por una tumefaccion labial recurrente. Re-
presenta la forma monosintomatica del sindrome de Melkersson-Ro-
senthal, definido por edema labial, pardlisis facial y lengua fisurada.
El diagndstico se realiza mediante los hallazgos clinicos confirmados
con la histologia, en la que se evidencian granulomas no caseificantes.

ABSTRACT

Miescher's granulomatous cheilitis is a rare entity characterized by
recurrent lip swelling. It represents the monosymptomatic form of
Melkersson-Rosenthal syndrome which is defined by lip edema, facial
paralysis and fissured tongue. In its histology is common the presence
of non caseating granulomas. This entity is characterized by its difficult
handling and the variable responses to the elected treatment. We
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No hay un tratamiento de eleccién y la respuesta a estos es variable.
Se presenta el caso de una paciente con QGM que tuvo una excelente
evolucion tras el tratamiento con hidroxicloroquina.
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present a patient who had an excellent response to treatment with
hydroxychloroquine.
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CASO CLINICO

Una mujer de 68 afos consultd por una lesion en
el hemilabio inferior derecho, de 4 meses de evolucién,
acompafada de ardor local. Referfa haber mejorado le-
vemente con la aplicacién de corticosteroides tépicos.

En el examen fisico se observaba una placa erite-
matosa, indurada e infiltrada, de aproximadamente
2 cm de didmetro. La piel suprayacente presentaba
descamacion y algunas fisuras (Foto 1). No se palpa-
ban adenopatias.

Con los diagndsticos diferenciales planteados de quei-
litis granulomatosa de Miescher, angioedema, sarcoidosis
y enfermedad de Crohn, se realiz6 una biopsia cuya ana-
tomia patoldgica evidencié paraqueratosis y, en el corion,
un infilerado histiocitario focal con aisladas células mul-
tinucleadas con tendencia a conformar un granuloma y
infiltrados linfocitarios perivasculares moderados (Fotos
2y 3). La inmunohistoquimica fue positiva para CDG68,
lo que confirmé el origen histiocitario.
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En los estudios de laboratorio se detect6 una eleva-
cién leve de la enzima convertidora de la angiotensina

(ECA 87 nmol/mL/min), por lo que se solicité una
tomografia de térax, la cual fue negativa para indicios
de sarcoidosis. Finalmente, mediante una videoendos-
copia digestiva alta y baja se descarté la presencia de
enfermedad inflamatoria intestinal.

Ante los hallazgos clinicos, la histopatologia y los

FOTO 1: Placa eritematosa, indurada e infiltrada con descamacion y fisuras
en el hemilabio inferior derecho.

estudios complementarios, se arrib6 al diagnéstico de
queilitis granulomatosa de Miescher y se indicé trata-
miento con hidroxicloroquina 400 mg/dia. A los 10
meses, por la remisién casi total de la lesién, se redujo
la dosis a 200 mg/dia (Foto 4). En el control a los 30
dias ya no se observaron lesiones, razén por la cual se
suspendié el tratamiento. La paciente no ha presenta-
do recidivas de la enfermedad.

FOTO 2: Paraqueratosis, infiltrado histiocitario focal con células
multinucleadas que conforman un granuloma y moderados infiltrados
linfocitarios perivasculares (HyE, 10X).

FOTO 3: Formacién de un granuloma (HyE, 40X).
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FOTO 4: Remision casi total a los 10 meses de tratamiento con
hidroxicloroquina.
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COMENTARIOS

La QGM es una enfermedad poco comin, caracte-
rizada por una tumefaccion labial recurrente que afecta
el labio superior y, con menor frecuencia, el inferior
(aunque se describié la afectacién de otras regiones
orales y faciales). Son habituales las remisiones y reci-
divas espontdneas. Descrita por primera vez por Mies-
cher en 1945, se la considera una forma incompleta
del sindrome de Melkersson-Rosenthal’.

En 1985, Wiesenfeld ez 4l. propusieron el térmi-
no granulomatosis orofacial para describir una serie
de trastornos granulomatosos no necrosantes y no in-
fecciosos de los labios, la cavidad bucal y la cara, que
inclufan la QGM, la sarcoidosis y la enfermedad de
Crohn?.

Se observa un leve predominio en el sexo femeni-
no, entre la segunda y la tercera década de la vida. La
etiologia permanece desconocida. La forma de presen-
tacién mds frecuente consiste en la tumefaccidn aguda
y asintomdtica de los labios, de horas a dfas de dura-
cién. Al principio los episodios son autolimitados, con
restitucién total; sin embargo, debido a las recidivas,
los labios pueden persistir con un edema indurado y
firme crénicamente. Puede aparecer dolor o quema-
z4n, sobre todo si la afectacién oral se asocia a erite-
ma, fisuras, erosiones o descamacién labial. Es posible
observar adenopatias regionales, fiebre e incluso mal
estado general®.

El diagndstico se realiza mediante los hallazgos cli-
nicos confirmados con la histologia y la exclusiéon de
una enfermedad sistémica granulomatosa como la sar-
coidosis o la enfermedad de Crohn. En el estudio his-
topatolégico se observan granulomas no necrosantes,
edema, linfangiectasia e infiltracién linfocitica perivas-
cular. Los granulomas no caseificantes en la dermis no
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siempre se encuentran -sobre todo en las fases inicia-
les-, por lo que su ausencia no excluye la patogenia®’.

En el diagnéstico diferencial también se deben te-
ner en cuenta aquellas patologfas que cursan con ede-
ma facial como el angioedema, la enfermedad de Mor-
bihan y la plasmocitosis de la mucosa bucal®.

Se han publicado numerosos articulos que relacio-
nan la QGM con la enfermedad de Crohn. En una
serie de 14 pacientes con QGM, se observd un 30% de
asociacién con dicha enfermedad intestinal, mientras
que un 43% de los pacientes presentaban irregularida-
des gastrointestinales menores®. La paciente no tenia
sintomas gastrointestinales asociados y las videoendos-
copias fueron normales.

No hay un tratamiento probadamente eficaz para
la QGM. La terapia combinada de triamcinolona in-
tralesional, junto con clofazimina o dapsona por via
oral, es una de las opciones mds utilizadas. Otros trata-
mientos incluyen prednisona, hidroxicloroquina, sul-
fasalazina, antihistaminicos, tetraciclinas, metronida-
zol, macrélidos, talidomida e infliximab, ademds de la
queiloplastia”®. Dado que la paciente habfa presentado
recidiva de su enfermedad con la administracién de
corticosteroides tdpicos y preferia no recibir inmuno-
supresores ni terapias invasivas como la corticoterapia
intralesional o la cirugfa, se opté por un tratamiento
de segunda linea como la hidroxicloroquina, con la
que se obtuvo una excelente respuesta a los 10 meses’.

Presentamos un caso de QGM, trastorno infre-
cuente del grupo de las granulomatosis orofaciales, de
dificil diagnéstico y tratamiento, que debe tenerse en
cuenta en una paciente con aparente edema de labios
y destacamos la excelente respuesta al tratamiento con
hidroxicloroquina.
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