CARTAS CIENTIFICO-CLINICAS

A) Nodulo eritematoso localizado en ombligo. B)
Examen dermatoscopico: patron vascular polimorfo. C) Imagen
de tomografia por emision de positrones: masa tumoral loca-
lizada en angulo hepatico de colon con metastasis en higado,
ombligo y espacio peritoneal.

Figura 1
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Schwannoma de la lengua

@ CrossMark

Schwannoma of the Tongue
Sr. Director:

El neurinoma, schwannoma o neurilemoma, es un tumor
benigno, que se origina en las células de Schwann de los ner-
vios craneales y periféricos. Aparece en pacientes de entre
20 y 50 afos de edad, sin preferencia de sexo’.

Habitualmente los schwannomas son esporadicos, pero
en algunos casos se asocian a neurofibromatosis tipo 2, sch-
wannomatosis, complejo Carney y mas raramente pueden
aparecer posradiacion, incluso con una latencia de 50 afnos
(schwannomas acusticos)’.

Un 25% de los schwannomas extracraneales se localizan
en cabeza y cuello, y aproximadamente el 1% son de locali-
zacion intraoral®“.

Varoén de 52 afios, sano, sin antecedentes personales de
interés, por una tumoracion Unica en dorso de lengua de afno
y medio de evolucion, ocasionalmente dolorosa que apa-
recioé sin cirugia ni traumatismo previo. A la exploracion

se observd un nodulo de 2mm en el dorso de la lengua
de coloracion algo eritematosa, brillante, bien delimitado,
ligeramente doloroso al tacto, de superficie lisa y consisten-
cia solido-elastica (fig. 1).

Se realizo extirpacion simple de la lesion y el estudio his-
topatoldgico mostré una tumoracion bien circunscrita bajo
el epitelio mucoso de la lengua, compuesta por fasciculos de
células fusiformes (fig. 2). A mayor aumento se objetivaron
células alargadas sin atipia, cuyos nlcleos se disponian en
linea (fig. 3) configurando los tipicos «cuerpos de Verocay».
Se realizaron estudios de inmunohistoquimica, encontran-
dose positividad para 5100. Con todos estos datos se lleg6 al
diagnostico de schwannoma clasico.

Tras la escision de la lesion se procedio al cierre directo
del defecto, sin que haya habido recidiva durante los 6 meses
de seguimiento ni complicaciones relativas a la cirugia.

El schwannoma se localiza infrecuentemente en la len-
gua. Cohen et al. realizaron una revision de schwannomas
en esta localizacion publicados en revistas indexadas en
PubMed encontrando 126 casos en 56 anos (incluyendo 2
pacientes que publican en el mismo articulo)’.

El schwannoma clinicamente se manifiesta como una
tumoracion firme y de crecimiento lento que puede
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Figura1 Nddulo bien delimitado eritematoso de 2 mm de dia-
metro en el dorso de la lengua.

alcanzar un tamaio variable. La sintomatologia viene dada
por la localizacidn y el tamafo, pudiendo ser dolorosa®,
como en el caso que se presenta, o asintomatica. Cuando
se localiza en la lengua, algunos pacientes refieren inflama-
cion, fasciculaciones o pérdida de peso asociada a dificultad
en la deglucion. Excepcionalmente puede crecer rapida-
mente y ulcerarse’.

El diagnodstico definitivo se realiza mediante la histo-
patologia, donde se observa un tumor bien delimitado,
encapsulado, compuesto por células fusiformes que se pue-
den organizar de 2 modos, formando: «zonas tipo Antoni
A», mas celulares y con los caracteristicos «cuerpos de
Verocay», células alargadas sin atipia, cuyos nicleos se dis-
ponen en linea y sus citoplasmas se muestran fusionados en
masas eosinofilas; y/o «zonas tipo Antoni B», con células
distribuidas aleatoriamente en un estroma mixomatoso'®.
Con técnicas inmunohistoquimicas presentan inmunorreac-
tividad para $100. Segln su variante morfologica se pueden

Figura 2
tumoracion bien circunscrita a nivel submucoso (HE x2).

En el estudio anatomopatologico se objetivd una

Células agrupadas en empalizadas formando las
estructuras denominadas «cuerpos de Verocay» (HE x20).

Figura 3

clasificar en schwannoma clasico, celular, plexiforme,
anciano y melanético?.

La pérdida de la funcion de la proteina merlina (codifi-
cada por el gen NF23) parece ser la causa de la aparicion de
los schwannomas. Esta proteina tiene funciones complejas,
que son clave en varias vias a nivel del nlcleo y la membrana
celular. La pérdida de funcion de merlina en el nlcleo lleva
a la expresion aumentada de proteinas de membrana, inclu-
yendo integrinas y receptores de factores de crecimiento.
Normalmente estos factores de crecimiento son inhibidos
por el contacto célula-célula, la ausencia de merlina favo-
rece su activacion, estimulando las vias mitogénicas y de
supervivencia, y favoreciendo la falta de polarizacion celu-
lar. Todo esto lleva a las células del schwannoma a una
incapacidad de unirse a un axén?.

Entre los diagnosticos diferenciales clinicos se encuen-
tran todas aquellas lesiones que se manifiestan como una
tumoracion bien encapsulada: tumor de células granulares,
tumor de glandulas salivales, leiomiomas, neurofibromas,
linfangiomas, hemangiomas, quistes y lipomas, entre otros.

El tratamiento es quirdrgico, siendo mas complejo en
aquellos tumores que se localizan en la base de la lengua®.
La malignizacién y la recidiva son raras?.

Presentamos este caso ya que el schwannoma es infre-
cuente en la mucosa lingual, pero forma parte del abanico
de posibilidades de diagndstico diferencial de los tumores
benignos de la mucosa bucal. Como sucede en muchos de
estos tumores, el diagnostico final del schwannoma viene
dado por el estudio anatomopatologico de la pieza quirdr-
gica.
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Dispersion en la atencién
médica de los pacientes con
ictiosis

@ CrossMark

Fragmented Health Care Delivery in Ichthyosis

Las ictiosis congénitas son enfermedades genéticas de muy
baja prevalencia, habiéndose estimado la existencia de unos
294 pacientes en Espana’. Los afectados sufren un gran
deterioro en su calidad de vida ya que, independiente-
mente del tipo de ictiosis, padecen no solo manifestaciones
cutaneas, sino también prurito incoercible, hiposudora-
cion, retraso del crecimiento durante la infancia, alopecia
cicatricial, queratitis de repeticion, hipoacusia de conduc-
cion y problemas de relacion social. Como consecuencia
de ello, la mayoria de los pacientes necesitan, ademas
de la del dermatodlogo, la atencion de otros especialistas
como oftalmologos, otorrinolaringdlogos, endocrinologos,
especialistas en nutricion y psicologos. Y si para muchos
dermatologos es excepcional enfrentarse a un paciente con
ictiosis, es facil imaginar la escasa experiencia que pueden
aportar la mayoria de los especialistas no dermatélogos.
Durante el primer trimestre de 2014 realizamos una
encuesta entre los miembros de la Asociacion Espaiiola
de Ictiosis (ASIC) para conocer el nombre de los médi-
cos que les atendian. Nuestro objetivo era determinar los

especialistas en dermatologia, oftalmologia, otorrinolarin-
gologia y endocrinologia que podian tener experiencia en
ictiosis; 72 asociados de ASIC contestaron la encuesta; ade-
mas, ASIC disponia de datos sobre los dermatologos que
atendian a otros 35 pacientes. En total, los asociados de
ASIC mencionaron 70 dermatoélogos diferentes; de ellos, solo
3 dermatologos eran mencionados por mas de 5 pacientes
distintos, 5 eran citados como dermatologo habitual por 3 o
4 enfermos, 9 visitaban con periodicidad a 2 pacientes como
maximo, y el resto de los dermatologos (hasta un total de
53) fueron mencionados por solo un paciente. Algo similar
ocurrio con el resto de los especialistas, que fueron mencio-
nados en la encuesta por menos de la mitad de los pacientes:
4 oftalmologos eran citados por 2 pacientes distintos, un solo
otorrinolaringélogo era mencionado por mas de un paciente
y ningun endocrindlogo de los 6 mencionados tenia mas de
un paciente con ictiosis a su cargo (tabla 1). Curiosamente,
numerosos asociados resefaron que aunque acudian regu-
larmente a estas consultas, no solian ser atendidos por el
mismo médico. En resumen, de la encuesta podemos dedu-
cir que: 1) hay muy pocos médicos con experiencia en un
numero significativo de pacientes con ictiosis; y que 2) es
muy probable que la mayoria de los pacientes no sean aten-
didos regularmente por otros especialistas que les podrian
ayudar en algunas de sus potenciales comorbilidades.

Es importante senalar posibles sesgos en esta
encuesta. Por un lado, no todos los pacientes con ictiosis

Proporcion de pacientes con ictiosis que son atendidos por el mismo especialista, segln la encuesta realizada en abril
de 2014 entre los asociados de la Asociacion Espafola de Ictiosis (ASIC)

Dermatologos

n=70
Atienden 7 pacientes 1 -
Atienden 6 pacientes 1 -
Atienden 5 pacientes 1 -
Atienden 4 pacientes 3 -
Atienden 3 pacientes 2 -
Atienden 2 pacientes 9
Atienden un paciente 53 23
Total pacientes 107 (72 + 35%)

Oftalmaologos
n=27

31/72

Especialistas Endocrinologos

ORL n=6
n=19

2 -

18 6
22/72 6/72

@ Miembros de ASIC que no contestaron la encuesta pero cuya informacion estaba disponible.
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