Sialorrea y aftas orales como manifestacion
de sindrome hipereosinofilico.

Caso clinico y revision de la literatura
Sialorrea and oral aphtas as manifestation
of hypereosinophilic syndrome.
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RESUMEN

El sindrome hipereosinofilico es una patologia multisistémica
caracterizada por eosinofilia en sangre periférica y afectacion
de diferentes drganos como el corazén, pulmoén, piel y S.N.C.
A nivel O.R.L. puede cursar con rinitis, ulceraciones orales (af-
tas), angioedema y sialorrea que no son criterios diagndsticos
de la enfermedad. Presentamos el caso clinico de un varén de
64 afios que presentaba afectacion pulmonar, cutdnea y de
médula dsea. Fue tratado con quimioterapia mas corticoides
con buena respuesta y remision completa en la actualidad.
Debemos sospechar este sindrome ante ulceraciones orales
recurrentes acompafiadas o no de sialorrea y siempre solici-
taremos la colaboracion del Servicio de Medicina Interna para
el diagnéstico diferencial.
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ABSTRACT

The hypereosinophilic sindrome is a multisystem pathology
characterized by peripheral blood eosinophilia and affectation
of different organs like the heart, lung, skin and C.N.S. At E.N.T.
level it can produce rhinitis, oral mucosal ulcerations (aphthas),
angioedema and sialorrhea that are not criteria for the diagno-
sis of this illness.

We report the clinical case of a 64 years old male who suffered
pulmonary, cutaneous and medullar involvement. He was treat-
ed by chemotherapy and corticotherapy with good response
and complete remission actually. We must suspect such a syn-
drome in recurrent mucosal ulcerations together or not with
sialorrhea. The collaboration of Internal Medicine Service in the
management of these patients is of utmost importance.

Keywords: Hypereosinophilic syndrome; aphthas; angioedema;
sialorrhea.

INTRODUCCION

El sindrome hiperesosinofilico idiopatico es una enfer-
medad multisistémica poco frecuente caracterizada por
eosinofilia en sangre periférica e infiltracion de la mé-
dula dsea y diferentes érganos de la economia como el
corazoén, pulmones, higado, piel y S.N.C.(Sistema Nervio-
so Central). Presentamos el caso clinico de un paciente
remitido a nuestras Consultas Externas para valoracién
de cuadro sialorreico, rinitis y aftas bucales de larga evo-
lucién. Analizamos las principales exploraciones com-
plementarias, los criterios diagndsticos de la enferme-
dad y el tratamiento administrado. Finalmente hemos
realizado una revision bibliografica de este sindrome
poco conocido y ejemplo de la colaboracion necesaria
de nuestra especialidad con otros servicios hospitalarios
de que es un ejemplo la Medicina Interna.

VOL 47 . N24 . DEZEMBRO 2009

CASE REPORT

227




» Vicente Pino Rivero, et al

CASO CLiNICO

Paciente varén de 64 afios remitido a las Consultas Ex-
ternas de O.R.L. para valoracidn de cuadro sialorreico de
mas de 3 meses de evolucion con molestias dolorosas y
sensacion de quemazén a nivel de cavidad oral. No re-
feria antecedentes familiares y estaba diagnosticado de
enfisema pulmonar y osteoporosis. Presentaba ademas
una marcada astenia y mucosidad abundante por ambas
fosas nasales sin patologia 6tica acompafiante.

La exploracién O.R.L. de la cavidad oral y orofaringe
muestra a un paciente edéntulo con presencia de varias
aftas a nivel de mucosa yugal, lengua y pared posterior
faringea. También se pone de manifiesto una hipersa-
livacién (sialorrea) abundante siendo la exploracién la-
ringea e hipofaringea normal. Por rinoscopia anterior
constatamos una mucosidad abundante de aspecto
claro y fluido con hipertrofia de cornetes inferiores que
presentaban un aspecto palido. La otoscopia practicada
fue normal.

Se solicito inicialmente una analitica basica en la que
la bioquimica y la coagulacidon no mostraban alteracio-
nes significativas. Sin embargo, el hematolégico mostra-
ba una marcada eosinofilia en sangre periférica superior
a 2000 eosindfilos por microlitro asi como una linfope-
nia y trombocitopenia. Contactamos con el Servicio de
Medicina Interna que repitié las analiticas y volvid a
constatar dichas alteraciones. Comprobaron que la mé-
dula dsea estaba afectada por infiltracion de eosindfi-
los relativamente maduros y presentes también a nivel
pulmonar. El estudio cardiolégico y hepatico no mostré
alteraciones significativas. Siguiendo los criterios diag-
nosticos correspondientes (Figura 1) el paciente fue
diagnosticado de sindrome hipereosinofilico. La Tabla |
muestra otras causas posibles de eosinofilia que hubo
gue descartar en este caso y cuyo tratamiento contem-
pld la asociacién de quimioterapia y corticoides hasta lo-
grar la remisién completa que se mantiene actualmente
(seguimiento minimo 5 afios).

Eosinofilia en sangre periferica mayor 1.500/
microL durante al menos 6 meses

No evidencia de causas alergicas, parasitosis u
otras causas de eosinofilia

Signos y sintomas de presuncion como afectacion
de otros organos o sistemas

las lesiones cutaneo-mucosas no son criterios
diagnosticos aunque son frecuentes

Figura 1|Criterios para el Diagnéstico del Sindrome
Hipereosinofilico Idiopatico.

Reacciones a medicamentos: Yoduros, A.A.S.,
penicilinas, cefalosporinas, sulfamidas

Parasitosis: triquinosis, esquistosomas,
equinococosis

Patologias colageno-vasculares: Artritis
reumatoide, periarteriris nudosa

‘ Enfermedades alergicas: Asma, angiedema

Neoplasias o tumores: Enf. de Hodgkin, Leucemia
Mieloide Cronica, Carcinoma pulmonar

Tabla 1| Posibles causas de eosinofilia (excluido el Sin-
drome Hipereosinofilico).

DISCUSION

El sindrome hipereosinofilico es una entidad clinica de
etiologia desconocida caracterizada por una eosinofilia
prolongada en sangre periférica e infiltracién por eosi-
noéfilos relativamente maduros de érganos como el cora-
z6n, pulmédn, higado, SNCy piel.*? La médula dsea siem-
pre se encuentra afectada.

En su etiopatogenia se aprecian lesiones tisulares por
depdsito local de proteinas téxicas (catidnica de eosind-
filos y bdsica) que pueden repercutir de forma varia-
ble a nivel de los érganos anteriormente citados dando
lugar a fibrosis endocardica, trombos y miocardiopatia
restrictiva entre otros cuadros clinicos.>*®

A nivel O.R.L. pueden existir sintomas de rinitis alér-
gica, sialorrea y aftas bucales recurrentes. Estas tltimas
no son criterio de diagndstico del sindrome pero suelen
tener un cardcter recurrente e incapacitante en mayor
o menor grado. Para algunos autores (6) constituirian
un prédromos de la hipereosinofilia (siempre mayor de
1500 eosinof/microlitro durante un minimo de 6 me-
ses). El diagndstico requiere la colaboracién del Servicio
de Medicina Interna que descartara otras posibles cau-
sas potenciales de eosinofilia.”

El tratamiento recomendado se basa en la administra-
cion de quimioterapia y corticoides. Suele producir re-
misidn aunque en caso de fracaso existen otras terapias
como los citotoxicos (hidroxiurea) y el alfa-interferén.®1°
La mayor parte de la mortalidad del sindrome hipereo-
sinofilico no tratado viene dada por la disfuncion car-
diaca. El sindrome de Loeffler es una forma clinica de
endocarditis que suele cursar con una elevacién muy
importante del nimero de eosindfilos. Nuestro paciente
no presentaba afectacion cardiolégico.

Las manifestaciones cutdneo-mucosas son relativa-
mente frecuentes. También se describe el angioedema
asociado a la hipereosinofilia en la literatura’ y se le con-
sidera como un signo prondstico favorable. Histoldgica-
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mente pueden observarse microtrombos cutaneos.

A pesar de su rareza, debemos incluir el sindrome hi-

pereosinofilico en el diagnéstico diferencial de las afto-
sis recurrentes o persistentes y ante cuadros de marca-
da sialorrea sin causa aparente.
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