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Nevus blanco esponjoso

White sponge nevus
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Introduccion

Las lesiones blanquecinas en la mucosa oral nos obligan a
realizar un diagnéstico diferencial muy amplio. En su abordaje
inicial existen una serie de lesiones infecciosas, autoinmunes
y malignas, que deben ser diferenciadas de otras entidades de
cardcter benigno, como el liquen plano oral o el morsicatio
buccarum.

Una entidad menos conocida que se deberia considerar en
el diagnéstico diferencial de lesiones blanquecinas en la
mucosa oral en un paciente joven es el nevus blanco esponjoso
(NBE). Inicialmente fue descrito por Cannon en el afio 1935, por
lo que también es conocido como Canon’s disease’. Sin
embargo, la primera descripcion de esta entidad se la debemos
a Hyde en 1909°.

Su prevalencia es rara (se estima inferior al 1 de cada
200.000 personas) y parece afectar a ambos sexos por igual,
con leve predominio en la raza caucdsica®®. No hay
evidencia de que las lesiones de NBE muestren cambios
displésicos o que predispongan al desarrollo de cancer en la
cavidad oral.

Etiopatogenia

En la mayoria de los casos descritos en la literatura la
enfermedad sigue un patrén de herencia autosémica domi-
nante, aunque también hay casos aislados sin afectacién
familiar’’. Ha habido intentos de diferenciar los casos
hereditarios de los esporadicos®. Los casos esporadicos se
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describieron inicialmente como leucoedema, aunque final-
mente se ha llegado a la conclusién de que ambas entidades
comparten la mayoria de las caracteristicas clinicas e
histopatolégicas y presentan una evolucién y respuesta a
tratamiento similar, por lo que probablemente deberian ser
considerados la misma entidad®.

Los estudios genéticos, tanto de casos hereditarios
como esporadicos, han encontrado mutaciones en los
genes de KRT 4 y KRT 13, especificos de la mucosa, por lo
que el NBE también se clasifica en el grupo de genoderma-
tosis'® '3,

Se postula que las mutaciones en los genes de keratina 4y
13 provocan en la célula una alteracién en el citoesqueleto de
los queratinocitos con una agrupacién anémala de filamen-
tos intermedios en el citoplasma. Se cree que esta distorsién
de la estructura celular conlleva a un aumento en la
fragilidad de los desmosomas, donde los filamentos inter-
medios sirven de sostén’. Debido a la friccién y el dafio
externo, esta fragilidad en el citoesqueleto epitelial podria
desencadenar una alteracién en la maduracién celular
produciendo una hiperproliferacién y descamacién de las
células epiteliales. El NBE unicamente afecta a las mucosas
debido, probablemente, a que en el epitelio estratificado no
queratinizado los cambios son sobre todo visibles en el
estrato espinoso, reflejando la expresion tejido especifica de
KRT4 y KRT13. Cai et al. indican en su estudio mediante RT-
PCR, Western Blot y secuenciacién del ARN, que las
mutaciones puntuales en KRT13 (332 T>C y 340C>T)
provocan cambios de aminodcidos en la traslacién de la
proteina KRT13, que posiblemente predisponen a su degra-
dacién precoz mediada por ubiquitina®.
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Manifestacion clinica

El NBE se manifiesta predominantemente en los epitelios
estratificados no queratinizados como la mucosa oral, con
predileccién para la mucosa yugal, aunque puede llegar a
afectar a cualquier zona, incluyendo la lengua y con menor
frecuencia otras mucosas, tales como la mucosa nasal,
esofagica, rectal y vaginal. El aspecto clinico de las lesiones
recuerda a la superficie de una «esponja natural», adquiriendo
la mucosa un relieve de aspecto arrugado o plegado
manteniendo una consistencia blanda a la palpacién.

Las lesiones en mucosa oral se pueden parecer a las
lesiones que podemos encontrar en otras enfermedades
hereditarias poco frecuentes, como la paquioniquia congénita,
la disqueratosis intraepitelial hereditaria benigna, la enfer-
medad de Darier o la disqueratosis congénita. La presencia de
otras manifestaciones cutdneas, ungueales u oculares puede
ayudar a diferenciar los cuadros clinicos.

La mayoria de los casos de NBE son asintomaticos por lo
que suelen pasar desapercibidos.

Confirmacién diagnéstica

La histopatologia nos ayudara a confirmar la sospecha clinica
y descartar malignidad en los casos dudosos. Los hallazgos
histopatolégicos, sin embargo, no son patognomonicos.
Podemos observar un epitelio acantdsico con hiperqueratosis
y para/ortoqueratosis en las capas superficiales, ademas de
edema intercelular y vacuolizacién en los estratos supraba-
sales. Algunos queratinocitos pueden presentar una conden-
sacién eosinofilica perinuclear, la cual parece estar producida
por la fusién anormal de los filamentos intermedios en el
citoplasma de los queratinocitos (fig. 1).

Existe la posibilidad de realizar un estudio genético de los
genes de KRT 4 y KRT 13 mediante secuenciacién directa o
analisis de delecién y duplicacién para buscar las mutaciones
descritas. En casos no hereditarios de NBE el estudio de las
mutaciones mas frecuentes puede ayudar a confirmar el
diagnéstico. La determinacién de la mutacién en una familia
de casos hereditarios puede tener interés cientifico. No
obstante, se han descrito casos de NBE sin la presencia
de las mutaciones descritas, lo que sugiere la implicacién de
mutaciones todavia no detectadas con los test convencionales
y por lo que la ausencia no es excluyente del diagnéstico™.

Tratamiento

Las lesiones de NBE resultan asintomaticas y la mayoria de los
pacientes no presentan dolor; de todos modos muchos
pacientes consultan por alteracion en la textura de la mucosa
y por razones estéticas. Al ser una entidad benigna, muchos
autores prefieren no realizar tratamiento una vez que el
diagnéstico estd confirmado. Hasta el dia de hoy no existe un
protocolo estandarizado de tratamiento.

La reseccién quirtrgica de las lesiones es una opcién
terapéutica menos conocida y mas radical y fue descrita por
Dufrasne et al. en un paciente con lesiones de NBE sin recidiva
2 afios después del tratamiento’®. Otra opcién terapéutica en
nuestra opinién son las técnicas de laser o IPL, que han
demostrado su utilidad en el tratamiento de otros tipos de
lesiones blanquecinas en mucosa oral’’.

Hay casos descritos en la literatura con buena respuesta
utilizando tratamientos farmacolégico tépicos o sistémicos,
por lo que deberia ser la primera opcién terapéutica antes de
recurrir a la cirugia. Satriano et al. describieron buena
respuesta terapéutica a enjuagues con clorhexidina al
0,12%'®. Otros casos responden a tratamiento antibiético

Figura 1 - A y B) Epitelio acantésico con hiperqueratosis y para/ortoqueratosis en las capas superficiales ademas de edema
intercelular y vacuolizacién en estratos suprabasales. C) Condensacion perinuclear tipica.
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