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RESUMEN

La arteritis de células gigantes (ACG) es la vasculitis mas frecuente en nuestro medio.
Aunque sus manifestaciones clinicas han sido ampliamente estudiadas, existen formas
de presentacidn atipicas menos conocidas y potencialmente graves. La necrosis lingual
es una complicacion isquémica rara, que puede simular numerosas entidades. El
objetivo de este articulo es presentar un nuevo caso de arteritis cuyo signo de debut
fue una necrosis lingual y revisar la literatura publicada hasta el momento acerca de

esta entidad.

Palabras clave: Necrosis lingual, arteritis de células gigantes, vasculitis.

ABSTRACT



Giant cell arteritis (GCA) is the most common vasculitis in our country. Its clinical
manifestations are widely well-known. However, atypical forms of this disease are less
studied and potentially dangerous. Lingual necrosis is a rare ischemic complication of
GCA that can simulate other disorders. The aim of this article is to present a new case

of lingual necrosis as debut of GCA and review the described literature about it.

Keywords: Tongue necrosis, giant cell arteritis, vasculitis.

INTRODUCCION

La necrosis lingual es un hallazgo clinico excepcional dada la rica vascularizacién de
esta regidén anatémica®. La etiologia mas frecuente es la ACG, seguida de accidentes
cardiovasculares, patologia tumoral y radioterapia?. A pesar de ello, tan solo un 2-4 %
de las arteritis asocian esta complicacion?3,

La ACG es la vasculitis sistémica mas predominante en adultos, y afecta a arterias de
tamafio mediano y grande, sobre todo ramas de la arteria carotidea. EI American
College of Rheumatology establece necesario para su diagnéstico la presencia de 3 de
los 5 criterios (Tabla [)>*°.

Presentamos el caso de una paciente con diagnéstico de ACG que debutd con una
lesion lingual a filiar. En la busqueda bibliografica entre 2000 y 2019 se identificaron 26

casos de necrosis lingual asociada a arteritis**.

CASO CLIiNICO

Mujer de 80 afios ingresada en contexto de hiponatremia e hiporexia a estudio. Al
ingreso presentaba una lesion lingual de un mes de evolucidn, asociada a dislalia y
odinofagia. Referia antecedente médico de cancer de mama en remisién completa y
habito endlico.

A la exploracion fisica se objetivd una placa dolorosa bien delimitada en hemilengua

derecha de 3 x 1 cm (AP x CC). Presentaba coloracidon blanco-amarillenta, no



desprendible al raspado y sin signos de ulceracidon ni infiltraciéon (Figura 1). La
movilidad y sensibilidad lingual estaban conservadas.

En la analitica destacaban cifras elevadas de VSG y PCR. El TAC cervical evidencié una
lesion lingual captante de contraste con contenido necrdtico que no infiltraba la
musculatura extrinseca lingual. Ante la sospecha de malignidad, se realizdé una biopsia
incisional con resultado de hiperplasia con inflamacién aguda y ulceracién, negativo
para células tumorales malignas.

A la semana de ingreso, la lesidn presentaba aspecto ulceronecrdtico, que precisd
desbridamiento quirdrgico. La toma de una segunda biopsia confirmo el diagndstico de
necrosis lingual (Figura 2).

Dada su relacidn con procesos vasculiticos, elevacién de reactantes de fase aguda y
sindrome constitucional, se amplié el estudio con una biopsia de la arteria temporal
superficial que confirmé el diagndstico de ACG (Figura 3). Ademas se realizé un PET-
TAC que mostraba captacion difusa y bilateral de todo el trayecto de las arterias
vertebrales, compatible con vasculitis de mediano vaso; y una imagen hipodensa mal
delimitada, de aspecto ulcerado y captacién lineal (SUVmax 4.89) en hemilengua
derecha, sugestiva de etiologia inflamatoria y concordante con necrosis lingual.

Se administraron 3 dosis i.v./24 horas de 125 mg de metilprednisolona en 3 dias
consecutivos, mejorando clinica y analiticamente. Posteriormente recibié tratamiento
de mantenimiento con prednisona y metotrexate hasta completar el afio (Figura 4).
Como secuela presentd dificultad para la articulacién de fonemas relacionados con la
movilidad lingual. Mantuvo seguimiento durante 6 meses por la Unidad de Foniatria

consiguiendo al alta un lenguaje comprensible y sin dificultades para la deglucién.

DISCUSION

La ACG presenta una incidencia de 10-70/100.000 individuos al afio. Es una
enfermedad predominante en el sexo femenino, siendo entre 1,4 y 3 veces mas
frecuente que en varones’.

La complicacién mas temida es la neuropatia dptica isquémica, que puede evolucionar

a ceguera en un 15-20 % de los casos®. Otras manifestaciones isquémicas son la



necrosis lingual, necrosis del cuero cabelludo, isquemia intestinal e infarto de
miocardio. Estas manifestaciones se asocian a formas mas graves de ACG®.

La necrosis lingual en la ACG fue descrita por primera vez en el afio 19598 Su
manifestacion clinica inicial es la glosodinia®, que evoluciona de forma abrupta hacia la
ulceracion y necrosis’. Clasicamente se trata de una manifestacion tardia, siendo muy
infrecuente su presentacion como debut de la enfermedad?®®®, tal como se manifesté
en nuestro caso.

Se realizd una busqueda bibliografica en Pubmed combinando los términos libres
(“necrosis lingual” OR “tongue necrosis”) AND (“giant cell arteritis” OR “temporary
vasculitis”) entre enero de 2000 y abril de 2019. Se identificé un total de 26 casos**”,
de los cuales 21 se encontraban recogidos por Barbosa y cols.®. 20 casos describian la
necrosis lingual como clinica de inicio*®*’. Olivera y cols.* y Valls-Ontafidn y cols.’
describen afectacién lingual bilateral en un 50 % de los casos, afectacién del dorso
lingual en un 20 % y afectacidn unica de la punta lingual en un 25 %. Zadik y cols.?
presentan ademads un caso de afectacion bilateral como debut de ACG, lo cual sugieren
como patognomonico de ACG en ausencia de antecedente traumatico o radioterapia
en cabeza y cuello.

En nuestra paciente la afectacion lingual comenzé con los sintomas comunes de dolor
lingual, hinchazén y disfagia?. Frente a lo mds prevalente segun otros autores?, la
necrosis lingual fue unilateral sobre el dorso lingual, y precedié a los sintomas tipicos
de la ACG y por tanto a su sospecha diagnéstica.

Aunque la ACG supone la causa mas comun de necrosis lingual*®®, es necesario
plantearse el diagndstico diferencial con otras entidades como vasculitis sistémicas
ANCA+, neoplasias malignas (carcinoma epidermoide, linfoma vy sarcoma),
medicamentos vasoconstrictores, radioterapia, causas cardiovasculares e infecciones.
Dado que la lengua es un sitio frecuente de afectacion por tumores primarios,
principalmente carcinoma de células escamosas, y metastasicos?, la biopsia lingual
resulta imprescindible para descartar malignidad. Sin embargo, en la literatura
revisada tan solo se realiza en 6 casos***°, dado que el gold estdndar para el
diagnéstico de la ACG sigue siendo la biopsia de la arteria temporal.

En la literatura revisada, todos los autores realizan biopsia de la arteria temporal a



excepcion de 32*% Todas las biopsias resultan positivas para ACG, a excepcién de 3
casos>*°, Hay que recordar que una biopsia negativa no descarta la enfermedad, dada
la afectacién parcheada del vaso. La tendencia general parece ser realizar la biopsia de
forma unilateral, aunque autores como Truffaut y cols.® y Zimmerman y cols.?®
obtienen muestras bilaterales. Lo ideal es realizar la biopsia antes de comenzar el
tratamiento corticoideo. No obstante, en los casos publicados la biopsia se realiza una
vez instaurado el tratamiento. Hellman y cols.® establecen que la terapia esteroidea
administrada durante menos de 2 semanas no reduce la positividad de la biopsia.

El tratamiento de la necrosis lingual asociada a ACG consiste en corticoides a altas
dosis via parenteral, consiguiendo remisién clinica de la lesién a las 2-4 semanas®®.
Algunos pacientes se pueden beneficiar de un desbridamiento quirudrgico de la zona
lingual isquémica®.

Tanto el diagndstico como el tratamiento deben instaurarse de forma precoz para
prevenir secuelas como disartria y disfagia®®, asi como complicaciones isquémicas
previamente mencionadas. Se desconoce la razén por la que algunas formas de ACG
son mas agresivas, aunque algunos autores hacen referencia a la hipertension arterial*
%9 neoplasias** y habitos toxicos como el tabaco'. En nuestro caso la paciente
presentaba antecedente de enolismo crdnico y carcinoma de mama.

Como conclusién,n la ACG es una enfermedad multisistémica con manifestaciones
clinicas muy diversas. La necrosis lingual es una forma atipica de debut de esta
vasculitis, que precisa un diagndstico diferencial con otras patologias, comenzando por
el carcinoma escamoso de cavidad oral. Se trata de una entidad bien documentada en
la literatura, si bien en la practica clinica su aparicidon es muy infrecuente.

Como especialistas nos enfrentamos a un reto diagndstico que, a menudo, requiere
valoracion por un equipo multidisciplinar. En futuros estudios seria interesante
ahondar sobre factores de riesgo y formas de prevencion que eviten las

manifestaciones mas agresivas y letales de esta entidad.
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Tabla I. Criterios diagndsticos de la ACG (American College of Rheumatology).

Edad igual o mayor de 50 afios

Cefalea de reciente inicio, localizada en regién temporal

Arterias temporales dolorosas o con pulso disminuido

VSG igual o superior de 50 mm/h

V[ IWIN |-

Biopsia de arteria temporal positiva (con dominancia de infiltrado de células mononucleares o
proceso granulomatoso con células gigantes multinucleadas)




Figura 1. Lesion lingual inicial.




Figura 2. Anatomia patoldgica de la necrosis lingual. Cambios isquémicos
inespecificos y areas de isquemia con marcada ulceraciéon y distorsion de la

arquitectura tisular normal (H-E, x200).




Figura 3. Anatomia patoldgica de la ACG. Necrosis parcial de la pared arterial con
predominio de infiltrado inflamatorio de linfocitos y células gigantes multinucleadas
interrumpiendo la lamina eldstica interna con estenosis parcial de la luz arterial (H-E,

x400).




Figura 4. Apariencia lingual a los 6 meses.




