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Focal epithelial hyperplasia. A rare disease in our area
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RESUMEN

La hiperplasia epitelial focal es una afeccién benigna asinto-
matica y de muy baja frecuencia en nuestro medio. Aparece
como papulas en labio inferior principalmente, aunque se pue-
den localizar en mucosa retrocomisural y lengua y con menos
frecuencia en labio superior, encia y paladar.

Presentamos un caso clinico de una nifia de 9 afios, saharaui con
lesiones que clinica e histol6gicamente se corresponden con una
hiperplasia epitelial focal.

Palabras clave: Hiperplasia epitelial focal, enfermedad de
Heck.

INTRODUCCION

La hiperplasia epitelial focal es una rara enfermedad de la ca-
vidad oral en nuestro medio.

Fue descrita por primera vez por March en 1881, quien publico
un caso de tumores papilares de la mucosa oral en una nifa
de 9 afios cuya clinica coincidié con los casos posteriormente
observados por Helms en esquimales de Groenlandia en 1894
y por Sterm en un caucdsico en Berlin en 1922.(1,2)

El término de Hiperplasia epitelial focal fue utilizado por Ar-
chard en 1965 para describir las lesiones orales que presentaban
ciertos grupos indios de Nuevo México.(3)

La frecuencia de esta enfermedad presenta grandes variaciones
de un entorno geogréfico a otro pudiendo variar segtin Clausen
de un 0.002 a un 35 % dependiendo de la poblaciones estudia-
das.(4)

En nuestra drea geografica su incidencia es mds baja atin, exis-
tiendo hasta el momento un caso descrito por Ficarra en Italia (5),
otro en Madrid por Simén (6), un caso por Bassioukas en Grecia

SUMMARY

Focal epithelial hyperplasia is a benign, asymptomatic disease,
occurring with very low frequency within our population. It
appears as papules, principally on the lower lip, although it can
also be found on the retro-commissural mucosa and tongue, and
less frequently on the upper lip, gingiva and palate.

We present the clinical case of a 9-year-old Saharan girl with
lesions that clinically and histologically corresponded to a focal
epithelial hyperplasia.
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INTRODUCTION

Focal epithelial hyperplasia is a rare disease of the oral cavity
in our society.

It was first described by March in 1881, who published a case
of papular tumors of the oral mucosa in a 9-year-old girl, whose
clinical signs coincided with those later observed by Helms in
Eskimos in Greenland in 1894, and by Sterm in a Caucasian in
Berlin in 1922 (1,2).

The term focal epithelial hyperplasia was again used by Archard
in 1965 to describe oral lesions found in certain groups of Indians
in New Mexico (3).

The frequency of this disease varies widely from one geographic
region to another, and can vary, according to Clausen, from 0.002
to 35% depending on the population studied (4).

In our region the incidence is even lower still, existing, until now,
one case described by Ficarra in Italy (5), another in Madrid by
Simén (6), a case described by Bassioukas in Greece (7) and
two cases described by Bagan in HIV+ patients (8).

The papillomavirus is involved in the etiology of this process,
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(7) y dos casos descritos por Bagan en enfermos VIH+.(8)

En la etiologia de este proceso estan involucrados los papiloma-
virus siendo los genotipos 13 y 32 los que con mas frecuencia
se han detectado con técnicas de hibridacién in situ del DNA
(9,10) aunque se han descrito reacciones cruzadas con HPV
6,11y 18 (3). También se han involucrados factores genéticos,
desnutricion, mala higiene y condiciones sociales (11)
Clinicamente este proceso se caracteriza por la presencia de
multiples lesiones papulares en labio inferior, mucosa yugal o
lengua de pequefio tamafio y de igual color que la mucosa que
las rodea.

Histolégicamente aparece una paraqueratosis, acantosis con
proyecciones epiteliales que se anastomosan horizontalmente y
habitualmente coilocitos y otros cambios celulares indicativos
de infeccion viral. No de forma constante, quizas por no realizar
un estudio seriado de las preparaciones, aparecen células con
degeneracién nuclear denominadas células mitosoides .(12)
El diagnéstico diferencial hemos de realizarlo con condilomas
acuminados, papilomatosis oral florida, sindrome de Cowden
o enfermedad de Crohn.(11,13)

Esta enfermedad tiene tendencia a la regresion espontidnea
aunque en ocasiones persiste muchos afios habiéndose descrito
casos en ancianos (14)

Solo precisa tratamiento quirdrgico cuando producen problemas
estéticos por asentar en la zona roja del labio.

Presentamos el caso de una nifia saharaui VIH- diagnosticada
de Hiperplasia epitelial focal.

CASO CLINICO

Paciente de 9 afios de edad, remitida por su pediatra por pre-
sentar en boca multiples lesiones de aspecto papular. A la ex-
ploracién encontramos en la zona retrocomisural y mucosa de
labio inferior, multiples lesiones de tamaiio variable (1-4 mm.)
de igual coloracién que la mucosa donde aparecen, sin aspecto
inflamatorio (Fig.1),

Fig. 1. Aspecto clinico de la lesion. Miiltiples papulas de aspecto rosado.
Clinical appearance of the lesion. Multiple pink papules.
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genotypes 13 and 32 being those detected with highest frequency
by DNA in situ hybridization techniques (9, 10), although cross
reactions with HPV 6, 11 and 18 have also been described (3). In
addition, genetic factors, malnutrition, poor hygiene and social
conditions have also been associated with this disease (11).
Clinically, the process is characterized by the presence of multi-
ple papular lesions on the lower lip, jugal mucosa or tongue, small
in size and of the same colour as the surrounding mucosa.

Fig. 2. Epitelio escamoso con paraqueratosis, acantosis y papilomatosis mar-
cada, con fusion horizontal de papilas. H.E. 100X.

Squamous epithelium with parakeratosis, acanthosis and marked papillomatosis
with horizontal fusion of papiles. x100.

Fig. 3. Célula mitosoide. H.E. 400X.
Mitosoid cell. x400.
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blandas a la palpacién y no pediculadas .En el dedo anular de
la mano se encuentran varias verrugas y como el afio anterior a
esta nifia se le habia extirpado un papiloma en encia decidimos
hacer una biopsia para descartar una papilomatosis o una siembra
de verrugas en la mucosa oral.

Bajo anestesia local realizamos la extirpacién de un fragmento
de mucosa que comprendia varias de estas lesiones.

En el estudio histopatolégico aparece epitelio escamoso con
paraqueratosis, acantosis y papilomatosis marcada, con fusion
horizontal de papilas,(Fig. 2) hiperplasia de células basales y de
forma aislada vacuolizacion celular perinuclear (coilocitosis),
binucleacion celular e irregularidades nucleares. No se detectd la
presencia de displasia epitelial. De forma muy aislada aparecen
células mitosoides (Fig. 3)

Ante el diagndstico de Hiperplasia epitelial focal no instauramos
ningun tratamiento indicdndole una nueva revision al afio pues
es una nifia de un programa de intercambio vacacional.

DISCUSION

La hiperplasia epitelial focal aunque rara en nuestro medio es un
diagnéstico que debemos tener en cuenta debido al gran nimero
de inmigrantes que tenemos en nuestro pafs.

Aunque la mayor incidencia de estos casos se producen en
ciertas poblaciones de America y Groenlandia segtin Clausen
(4), Cohen sefiala que aunque los primeros casos se dieron en
ciertos grupos étnicos (13), debido a ciertos condicionamientos
como la facilidad en el transporte es una enfermedad que se esta
viendo en otros dmbitos geograficos.

Si bien algunos autores establecen que es una enfermedad de
la infancia, otros incluyen grupos etarios mayores. Seria nece-
sario quizds hacer estudio de incidencia con amplios grupos de
poblacion de diferentes edades para establecer definitivamente
este punto.

Las condiciones de vida en las mujeres en ciertos grupos étnicos,
podria explicar una mayor incidencia de esta enfermedad en las
mujeres que en los hombres.

En el caso que presentamos la paciente retine las caracteristi-
cas de sexo y edad en la que con mayor frecuencia se da esta
enfermedad y si bien no ha sido posible la deteccién mediante
hibridacién in situ de papilomavirus, la histologia muestra
signos de infeccion viral como es la presencia de coilocitos o
alteraciones nucleares caracteristicas (10).

Esta hipétesis se ve apoyada por la presencia de verrugas vul-
gares en dedos de las manos, lo que también indica Gonzalez
Lépez (14) asi como por el hecho de que el afio anterior le fue
extirpado un papiloma de encia a esta nifa.

El diagnostico diferencial de esta patologia hemos de hacerlo con
papilomatosis oral florida, condilomas acuminados, sindrome de
Cowden o enfermedad de Crohn. A este diagnostico diferencial
llegaremos mediante la clinica y asf el diagnostico diferencial
con el Sindrome de Cowden lo haremos por la falta de hamar-
tomas en otras partes del organismo como piel, mama, tiroides,
estomago o colon. Con la enfermedad de Crohn la ausencia de
la enteritis regional, propia de esta enfermedad, nos descartara
el diagndstico. De todas maneras el diagndstico histopatoldgico
serd el que nos dard un diagndstico de certeza.
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Histologically, the disease presents parakeratosis, acanthosis
with epithelial projections that anastomose horizontally, and
usually koilocytes and other cellular changes indicative of vi-
ral infection. Cells with nuclear degeneration, called mitosoid
cells, can also appear, although not consistently, perhaps due
to the fact that a serial study of the preparations has not been
undertaken (12).

The differential diagnosis should be made against condyloma
acuminatum, florid oral papillomatosis, Cowden’s syndrome or
Crohn’s disease (11, 13).

This disease tends to spontaneously regress, although it can
persist for many years, with cases having been described in the
elderly (14).

Surgical treatment is only required when its presence in the red
area of the lip causes aesthetic problems.

We present the case of an HIV- Saharan girl, diagnosed with
focal epithelial hyperplasia.

CLINICAL CASE

A 9-year-old patient, referred by her pediatrician for multiple
papular lesions in the mouth. On exploration, multiple lesions
of varying size (1-4mm) were found on the retro-commisural
area and mucosa of the lower lip, of the same colour as the
mucosa, with no inflammatory appearance (Fig. 1), soft on
palpation and not pediculated. Various verrucae were found on
the ring finger, and since a papilloma of the gingiva had been
extirpated the year before, we decided to carry out a biopsy in
order to discount either a papillomatosis or a verrucal infection
of the oral mucosa.

Under local anesthetic, we extirpated a fragment of mucosa that
contained a quantity of these lesions.

The histopathological study revealed a squamous epithelium
with parakeratosis, acanthosis and marked papillomatosis, with
horizontal fusion of papillae (Fig. 2), hyperplasia of basal cells,
and isolated perinuclear cellular vacuolization (koilocytosis),
cellular binucleation and nuclear irregularities. The presence of
epithelial dysplasia was not detected. There were very isolated
mitosoid cells (Fig. 3).

Given the diagnosis of focal epithelial hyperplasia, no treatment
was established, indicating a revision the following year since
the girl is on a regular holiday exchange program.

DISCUSSION

Focal epithelial hyperplasia, although rare in our society, is a
diagnosis that must be taken into consideration due to the high
number of immigrants living in our country.

While the greatest incidence of these cases occurs in certain
populations in America and Greenland according to Clausen
(4), Cohen indicates that although the first cases came to light
in certain ethnic groups (13), owing to certain conditions, such
as the ease at which a disease can be transported, it is a disease
which is being seen in other geographic areas.

Although some authors have established this as a childhood
disease, others include older age groups. It will perhaps be ne-
cessary to study its incidence in larger populations of different
ages in order to definitively establish this point.
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Con respecto a los condilomas acuminados el diagndstico di-
ferencial es importante puesto que cuando estas lesiones no se
encuentran muy queratinizadas, son lesiones del mismo color
que la mucosa que las rodea. La ausencia de contactos sexuales
previos nos descartara el condiloma acuminado pero atn asi serd
el diagnostico anatomopatoldgico el que nos dard el diagnostico
exacto de la enfermedad (15,16) .
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The higher incidence of this disease in women than in men
could be explained by the conditions under which women of
some ethnic groups live.

In the case presented here, the patient matches the characteris-
tics of age and sex in which this disease presents with greatest
frequency, and although the in situ hybridization detection of
papillomavirus was not possible, the histology showed signs of
viral infection, such as the presence of koilocytes or characte-
ristic nuclear alterations (10).

This hypothesis is supported by the presence of verrucae vulgaris
on the fingers, also indicated by Gonzalez Lopez (14), as well as
by the fact that a papilloma of the gingiva had been extirpated
the previous year.

The differential diagnosis of this pathology should be made
against florid oral papillomatosis, condyloma acuminatum,
Cowden’s syndrome or Crohn’s disease. The differential
diagnosis is arrived at through clinical means and likewise the
differential diagnosis with Cowden’s syndrome is carried out in
the absence of hamartomas in other parts of the body such as the
skin, breasts, thyroids, stomach or colon. With Crohn’s disease,
the absence of regional enteritis, typical of this illness, will
discount this diagnosis. In any case, it is the histopathological
analysis that will provide the definitive diagnosis.

With respect to condyloma acuminatum, the differential diag-
nosis is important given that when not very keratinized lesions
are found, the lesions are of the same colour as the surrounding
mucosa. The absence of previous sexual contact discounts the
possibility of condyloma acuminatum; even so it would be the
anatomopathological analysis that provides the precise diagnosis
of this disease (15,16).
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