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Queilitis granulomatosa de Miescher

Miescher's granulomatous cheilitis

Julieta Da Rold!, Silvina Gonzalez?, Paula Barrios® y Graciela Manzur*

RESUMEN

La queilitis granulomatosa de Miescher (QGM) es una entidad rara, de cur-
s0 cronico y prondstico incierto. Es mas frecuente en las mujeres, comien-
za durante la sequnda o tercera década de la vida, y consiste en la apari-
cion de un edema labial recurrente en uno 0 ambos labios, que se vuelve
persistente. Se considera la forma monosintomética u oligosintomatica
del sindrome de Melkersson-Rosenthal (SMR), cuya triada se caracteriza
por edema labial o facial recurrente, pardlisis facial periférica recurrente

ABSTRACT

Miescher's granulomatous cheilitis is a rare entity with a chronic course
and uncertain prognosis. It is more frequent in women and begins during
the second or third decade of life. It consists of the appearance of recurrent
lip edema in one or both lips, which becomes persistent. It is considered the
mono or oligosymptomatic form of Melkersson-Rosenthal syndrome (MRS)
whose triad is characterized by recurrent lip and/or facial edema, peripheral
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y lengua plegada. El tratamiento constituye un desafio terapéutico, sin
respuesta a corto plazo.

Se presentan 7 casos con diagndstico de QGM. Se describen la clinicay las
opciones terapéuticas.

Palabras clave: queilitis granulomatosa, queilitis granulomatosa de
Miescher, edema labial.
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facial paralysis, and fissured tongue. The treatment constitutes a therapeutic
challenge, with no short-term response.

We present 7 cases with a diagnosis of QGM, and their results are compared
with each of the established treatments.
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INTRODUCCION

La queilitis granulomatosa de Miescher (QGM) es
una enfermedad inflamatoria crénica caracterizada por
la aparicién de una tumefaccién labial recurrente, que
evoluciona a un edema persistente. Se ha relacionado
con factores genéticos, infecciosos € inmunolégicos. Es
mds frecuente en las mujeres de piel blanca y comienza
en la segunda o tercera década de la vida, pero algunos
casos se desarrollan en la infancia.

Miescher la describié por primera vez en 1945.
Ahora se la reconoce como la forma monosintomdtica
u oligosintomdtica mds comdn del SMR, que en su

forma completa consiste en lengua plegada, pardlisis
facial periférica y tumefaccién orofacial. Sin embargo,
la aparicién de la trfada cldsica es infrecuente y ocurre
en un 25-40% de los casos'.

Los hallazgos histopatoldgicos varfan segtn el es-
tadio evolutivo de la enfermedad. En las lesiones agu-
das, se observa un infiltrado perivascular de histiocitos,
linfocitos y células plasmdticas asociado a un edema
inespecifico. En los estadios mds avanzados aparecen
granulomas no caseificantes en la dermis, si bien su
ausencia no excluye el diagnéstico de esta patologia®>.
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El diagnéstico se basa en datos clinicos e histopato-
16gicos, con el hallazgo de granulomas no caseificantes.
Si bien no hay un tratamiento de eleccidn, se

cuenta con diferentes lineas: corticosteroides topicos,
sistémicos o intralesionales; antibiéticos (doxiciclina,
minociclina, azitromicina, clofazimina); tacrolimus;

hidroxicloroquina; metotrexato; talidomida; anticuer-
pos monoclonales (infliximab). Los resultados son va-
riables, segtin los estudios publicados®’.

El interés de esta comunicacién es presentar una serie
de casos de una patologfa poco frecuente, con los trata-
mientos indicados y su control evolutivo (Fotos 1, 2 y 3).

FOTO 3: Se observan histiocitos que esbozan la presencia de un granuloma
(HyE, 400X).

COMENTARIOS

La QGM es una enfermedad infrecuente que pue-
de aparecer a cualquier edad, incluso en la infancia, y
muestra predileccién por la segunda o la tercera década
de la vida.

La forma de presentacién mds comun es la tumefac-
cién aguda y asintomdtica de los labios. Al comienzo,
los episodios son autolimitados y la clinica desaparece
totalmente, pero la repeticion de los episodios progresa
a una manifestacién crénica de los sintomas. Puede apa-
recer dolor o ardor, sobre todo si la afectacién bucal se
asocia a eritema, fisuras, erosiones o descamacion labial.

Se presentan los casos de 7 pacientes con QGM
confirmada por estudio histopatolégico, que consul-
taron al Servicio de Estomatologfa entre 2006 y 2023,
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con un rango etario de 15 a 73 afos (promedio 50,3
afios) y predominio femenino (Tabla).

En todos los casos estaba afectado un labio, con
tumefaccién persistente e indolora, asintomdtica, sin
signos ni sintomas sistémicos.

En la bibliografia se describe esta patologia con
compromiso de otras regiones de la cara, mucosa bu-
cal, encfas, lengua, faringe y laringe. Cabe destacar que
en los casos que analizamos no se comprometieron
otras estructuras faciales.

El diagnéstico se realiza por los hallazgos clinicos,
confirmados por histologia. En el estudio anatomopa-
tolégico, no siempre se asocian cambios histolégicos
especificos como la presencia de granulomas no necro-
santes, edema, linfangiectasias e infileracién linfocitica
perivascular®?.

En el diagnéstico diferencial se deben tener en
cuenta las patologfas que cursan con edema facial (an-
gioedema por deficiencia de C1q o queilitis glandular),
asi como las enfermedades de etiologia granulomatosa
(leishmaniasis, sarcoidosis o tuberculosis cutdnea) y, en
general, cualquier tipo de macroqueilia crénica®’.

La dificultad terapéutica en el control de esta en-
fermedad se refleja en las diversas modalidades de tra-
tamiento descritas, sin que haya consenso al respecto.
Ademds, como es un proceso infrecuente, no existen
estudios controlados con placebo que evalten la efi-
cacia de diferentes tratamientos tépicos y sistémicos
(corticosteroides intralesionalesy antibidticos, hidroxi-
cloroquina o infliximab).¢®

El uso de antibiéticos, frente al resto de los forma-
cos, es de eleccidn, segin nuestra experiencia, por el

Duracion de la
enfermedad en el
momento del
tratamiento (meses)

Diagndstico | Histopatologia Labio

efecto antiinflamatorio e inmunomodulador. Entre los
antibi6ticos mds utilizados se encuentran la minocicli-
na (100 mg/dia) y la limeciclina (300 mg/dia)”'°.

Algunos autores que utilizaron la clofazimina en
pacientes con sindrome de Melkersson-Rosenthal ob-
servaron una disminucién del edema labial en un 94%
de los casos!.

La cirugia se ha realizado en los casos en que la
inflamacién labial era permanente, el labio alcanzaba
un tamafio importante o fracasaron los tratamientos
previos'?. Se utiliza la queiloplastia cuando no existe
una fase inflamatoria de la enfermedad para obtener
mejores resultados®.

En los casos que presentamos se indicé tratamien-
to médico con limeciclina (85,7%) y clofazimina
(14,3%), con gran mejoria clinica, en un tiempo me-
dio de respuesta de 15 meses. Solo 2 pacientes tuvieron
una respuesta parcial, considerando que uno de ellos se
encuentra todavia en tratamiento.

El curso clinico y la respuesta terapéutica de los pa-
cientes con QGM son a menudo impredecibles. Las re-
misiones espontdneas y las recurrencias son frecuentes.

La QGM es una patologia para tener en cuenta
ante un paciente que consulta por un edema labial
persistente, sin causa aparente. Es importante realizar
los diagnésticos diferenciales con otras entidades que
cursan con edema labial entre los signos clinicos o pre-
sencia de granulomas no caseificantes en la histopa-
tologia. La respuesta al tratamiento es lenta, pero con
resultados. No hay un firmaco de eleccidn, sino que se
indica de acuerdo con la experiencia y la respuesta del
médico tratante.

Duracion
(meses)

Respuesta

afectado

1 F 15 4 QGM Granulomas epitelioides con Superior Limecicina  2hastala ~ RP
aciimulos focales de linfocitos y actualidad
ocasionales células plasméticas

2 M 73 6 QGM Superior Limeciclina 18 +

3 F 62 22 QGM Superior Limeciclina 12 +

4 M 52 4 QGaM Superior Limecidina 7 1

5 M 52 24 QGM Ausencia de cuerpo extrafioy  Inferior (lofazimina 6 +
microorganismos

6 F 58 8 QGM Inferior Limeciclina 28 RP

7 F 49 10 QGM Inferior Limeciclina 32 +

M: masculino; F: femenino; QGM: queilitis granulomatosa de Miescher; +: buena evolucidn; RP: respuesta parcial.

TABLA: Resumen clinico-patolégico de cada caso.
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Mitos y verdades. MELASMA

*-
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ENUNCIADOS

1. La dermatoscopia es una herramienta (til para
el diagndstico.

2. La administracion de acido tranexamico (TXA)
por via oral es una buena opcién de tratamiento.
3. La monoterapia con hidroquinona es el trata-
miento de eleccion.

VERDAD

El diagndstico de melasma es fundamentalmen-
te clinico. Sin embargo, hay herramientas para
facilitar su reconocimiento: la luz de Wood y la
dermatoscopia. A través de esta dltima, se pueden
establecer tres patrones: 1) epidérmico: pigmento
marrén y seudorreticulo estructurado regular; 2)
dérmico: pigmento azul-grisaceo y seudorreticulo
irregular desestructurado y 3) mixto: tonalidades
variables de marrén a azul-grisaceo.
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VERDAD

El TXA es un agente antifibrinolitico. Al inhibir
la unién del plasmindgeno a los queratinocitos,
bloguea la melanogénesis y la neovascularizacién
inducidas por los rayos UV. Se demostrd que el TXA
250 mg por via oral, indicado dos o tres veces al dia
durante 2-3 meses, redujo significativamente el
indice de melanina y el eritema en la piel dafiada.
Ademas, disminuyd la pigmentacion epidérmica y
revirtié los cambios dérmicos relacionados con el
melasma, como el nlmero de vasos y mastocitos.
No se observaron efectos adversos graves durante
el periodo de estudio.
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MITO

Ningdn tratamiento aplicado de manera indivi-
dual es totalmente eficaz para revertir el melasma.
Se han observado mejores resultados con el uso de
terapias combinadas. La triple combinacion de
hidroquinona (hidroquinona, retinoide y esteroide
tdpico) es mds eficaz, mds segura y mejor tolerada
que la monoterapia. Otras opciones pueden ser:
acido azelaico, dcido tranexdmico sistémico, tera-
pia con microagujas (microneedling), terapia con
|asery exfoliaciones quimicas. Es fundamental evi-
tar los factores agravantes de la enfermedad como
el uso de anticonceptivos hormonales y la exposi-
cion a los rayos UV y luz visible, principalmente. Se
recomienda la utilizacion de fotoprotectores inor-
ganicos que contengan dioxido de titanio, dxido de
cincy 6xido de hierro.
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