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RESUMEN
Se presenta un caso de enfermedad de Urbach-Wiethe o lipoidoproteinosis
con extensas lesiones orales que dificultaban la masticacién. Se efectué un
remodelado gingival con fotobisturi de laser CO2 en dos tiempos, con lo que
se obtuvo un resultado sumamente satisfactorio. Se describen las principales
caracteristicas clinicas de esta rara enfermedad y se analiza la utilidad del la-
ser CO2 en la cirugia bucal.

Palabras Clave: Enfermedad de Urbach-Wiethe; Lipoidoproteinosis; Enfer-
medades mucocutaneas; Laser COz.

SUMMARY

We report a case of Urbach-Wiethe's disease-lipoid proteinosis-presenting
with extensive oral involvement that restrained mastication. A two-steps gin-
gival remodeling with CO3 laser was carried out. The results were satisfac-
tory. We describe the main clinical features of such uncommon disease and

diseases; COy laser.
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analyze the usefulness of COz laser in oral surgery.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Urbach-Wiethe,
también denominada lipoidopro-
teinosis, lipoglucoproteinosis, pro-
teinosis lipoide o hyalinosis cutis et
mucosae, es una afeccién sistémi-
ca rara, de origen desconocido!?2,
Se caracteriza por la presencia de
numerosos depositos de una subs-
tancia hialina en la piel, las muco-

sas, en especial de las areas bu-
cal, faringea y laringea y en otros
6rganos, como el cerebro. Los
acumulos de este material hialino
se manifiestan clinicamente por
una irregularidad de la superficie
de los érganos afectados®.

El modo de transmisién es autoso-
mico recesivo, habitualmente, se
manifiesta durante la infancia, ge-

neralmente antes de los 2 afos.
Puede demostrarse consanguini-
dad en los ascendientes directos®.

Histolégicamente, en las paredes
de los capilares y en la membrana
basal de los epitelios, se aprecian
unos depositos extracelulares® de
una substancia opticamente hialina
de composicion heterogénea, for-
mada por proteinas de distinta na-
turaleza, pequefias gotas de lipi-
dos y polisacaridos!-.

Clinicamente, el aspecto de las le-
siones de la mucosa oral puede
oscilar entre puntos solitarios has-
ta placas confluyentes, de color
blanco o blanco-amarillento, se-
gun la edad del paciente. Cuanto
mayor es la edad del paciente,
tanto mas induradas las placas®.
En cualquier localizacién, puede
aparecer purpura y ampollas he-
morragicas?.

Se observa hiperplasia y papulas
de hialinosis de la mucosa gingival
de las regiones incisivas y caninas
que cubre los dientes parcialmen-
te, tanto en su superficie labial o
vestibular como en la lingual y pa-
latina®,

Se han observado anomalias den-
tarias (ausencia de incisivos, cani-
nos, etc.) o atrofia e hipoplasia, en
especial, de los incisivos laterales
superiores®.

El diagnéstico clinico es relativa-
mente facil por las lesiones de los
parpados, dedos y lengua® La
ronquera y la disfagia son mani-
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Figura 1. Aspecto preoperatorio de las lesiones del maxilar superior Figura 2. Aspecto preoperatorio de las lesiones de la premaxila (vi-
(visién anterior). si6n oclusal).

Figura 3. Aspecto preoperatorio de las lesiones de la region incisiva Figura 4. Aspecto de la regién intervenida del maxilar superior duran-
Inferior (visidn oclusal). te el postoperatorio inmediato.

Figura 5. Aspecto durante la visita de sequimiento después de 20 se-
manas de la intervencion de la zona superior y 14 semanas de la inter-
vencion de la zona inferior.
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festaciones llamativas que apare-
cen tempranamente y se deben a
la afectacion laringeal 8,

Debe establecerse diagnoéstico di-
ferencial con la protoporfiria eri-
tropoyética y con la amiloides sis-
témica primaria®.

La evolucién es cronica y el pro-
nostico es relativamente benigno*
aunque la calidad de vida de estos
pacientes puede afectarse por las
lesiones desfigurantes y la altera-
cién de la voz!. Las lesiones pue-
den regresar espontaneamente v,
en algunos casos, han involuciona-
do durante la gestacion.

DESCRIPCION DEL CASO
CLINICO

Varoén de 28 afos de edad que ha-
bia sido remitido a nuestro servi-
cio para la extirpacién de multi-
ples lesiones hiperplasticas en el
borde libre gingival vestibular,
palatino y lingual en la regién de
Incisivos y caninos superiores e in-
feriores (Figuras | a 3). Presenta-
ba una afectacidon dermatologica
desde los 6 meses de edad, que
fue diagnosticada de lipoidopro-
teinosis a los 7 afios.

El paciente manifestaba afonia in-
tensa y en la exploracioén fisica se
observaron lesiones cutaneas infil-
trativas, escamosas; algunas lesio-
nes ampollosas en la cara y los
brazos y lesiones cicatriciales; la
piel habia adquirido una tonalidad
cérea, con sensacién de acorcha-
miento al tacto.

La exploracién oral puso de mani-
flesto ausencia de los incisivos la-
terales superiores y segundos
premolares superiores e inferio-
res (por agenesia) y ausencia de
los incisivos centrales inferiores
(por extraccion). La higiene oral
del paciente era pésima y se ob-
servaban abundantes célculos y
placa bacteriana. En la regiéon gin-
gival, presentaba unas formacio-
nes papuloides, indoloras, de co-
lor blanco-amarillento y consisten-
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cla dura, que cubrian totalmente
las caras libres de los dientes e in-
cluso, en algunos puntos, el borde
incisal de los mismos, lo que difi-
cultaba la masticacion.

En una sesién distinta para cada
maxilar, se efectué un remodelado
gingival con un fotobisturi de laser
de CO; (Sharplan 1020), en modo
continuo, con el haz focalizado y
potencias entre 3 y 5 W. No hubo
hemorragia durante la interven-
cién. Se tomaron muestras para
examen anatomopatolégico, que
confirmo el diagnoéstico de lipoido-
proteinosis (Figura 4).

No se practicaron injertos ni sutura
de las zonas tratadas y la herida
cicatrizd por segunda intencién.
Durante el postoperatorio no apa-
reci6 inflamacién ni dolor. El pa-
clente manifest6 algunas molestias
leves que no precisaron analgesi-
cos y pudo comer comodamente a
las 24 horas.

Durante los controles postoperato-
rios, se confirmo una excelente ci-
catrizacion sin ningun tipo de com-
plicaciones (Figura 5).

DISCUSION

En la enfermedad de Urbach-
Wiethe, las alteraciones bucales
tiene un gran valor diagnostico
porque pueden preceder a las cu-
taneas; son constantes, predomi-
nan en algunas ocasiones y, muy
raramente, son unicas?.

Desde hace aproximadamente 20
afios, el laser se aplica a la medici-
na; su aplicacion en la cirugia bu-
cal es mas reciente. Entre los dife-
rentes tipos de laser utilizados en
cirugia, el laser de CO; es el mas
adecuado para el interior de la ca-
vidad oral®.

La longitud de onda del laser de
COz es de 10600 nm, por lo que
es totalmente absorbido por el
agua. Al incidir sobre tejidos alta-
mente hidratados, como la muco-
sa oral, el haz laser de CO; es ab-
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sorbido, evapora el agua intrace-
lular y extracelular y destruye las
membranas celulares®?®,

El laser de CO; puede utilizarse de
dos formas: con el haz focalizado,
modo en que actia como un bisturi
y con el haz desfocalizado, con lo
que vaporiza los tejidos. De ambas
formas, produce coagulacién por el
sellado de los vasos sanguineos de
didmetro inferior a 0,5 mm.!° Esta
es una de sus grandes ventajas, a la
que se afiade que las heridas no
precisan sutura y se dejan abiertas,
Cicatrizan por segunda intencion y
el resultado es estéticamente bue-
no. El postoperatorio es muy con-
fortable para el paciente porque no
hay inflamacién y es practicamente
indoloro!!12,
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