CAS CLINIC

Massa lingual en un lactant: coristoma glial
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Resum

Introduccié. Una massa lingual en un lactant és poc fre-
qlent i I'etiologia és variada. Si no es diagnostica i tracta
adientment de manera precog, les conseqiiéncies poden
ser molt greus, depenent de I'etiologia i la localitzacié.

Cas clinic. Lactant de 2 mesos amb una massa al dors de
la llengua que permet la lactancia materna i provoca un
soroll ronc. En explorar I'orofaringe, la massa de 2 x 1 cm
es verticalitza i causa un ennuegament momentani del lac-
tant. L'estudi anatomopatologic va confirmar el diagnostic
com a coristoma glial de la llengua, i la cirurgia va ser re-
solutiva. Actualment, dos anys i mig després de la cirurgia,
el pacient esta lliure de malaltia.

Comentaris. L'heterotopia glial lingual és una entitat molt
rara que pot comportar obstruccié de la via aéria i dificul-
tats greus en la lactancia. Difondre aquesta patologia per-
metra als clinics diagnosticar-la abans, evitar greus situa-
cions d’obstruccié de la via aéria, millorar el resultat i
evitar traqueotomies. El tractament definitiu és quirlrgic.
El maneig multidisciplinari és imprescindible per aconse-
guir bons resultats.

Paraules clau: [ lengua. Heterotopia. Coristoma. Malforma-
ci6 congénita.

MASA LINGUAL EN UN LACTANTE: CORISTOMA GLIAL

Introduccion. Una masa lingual en un lactante es poco frecuente y
su etiologia es variada. Si no se diagnostica y trata adecuadamente
de manera precoz, las consecuencias pueden ser muy graves, se-
gln su etiologia y su localizacién.

Caso clinico. Lactante de 2 meses con una masa en el dorso de la
lengua que permite la lactancia materna produciendo un ruido
ronco. Al explorar la orofaringe, la masa de 2 x 1 cm se verticaliza
y causa el ahogamiento momentaneo del paciente. El estudio ana-
tomopatolégico confirmé el diagnéstico y la cirugia fue resolutiva.
El resultado histolégico concluye: coristoma glial de la lengua. El
paciente estd actualmente libre de enfermedad, a los dos afios y
medio de la cirugia.

Comentarios. La heterotopia lingual glial es una entidad muy rara
que puede comportar obstruccién de la via aérea y graves dificul-
tades en la lactancia. Difundir esta entidad permitira a los clinicos

diagnosticarla antes, evitar situaciones graves de obstruccion de la
via aérea mejorando el resultado y evitando traqueotomias. El tra-
tamiento definitivo es quirtrgico. EI manejo multidisciplinar es
imprescindible para conseguir buenos resultados, hecho que da
interés a esta entidad.

Palabras clave: Lengua. Heterotopia. Coristoma. Malformacion
congénita

TONGUE MASS IN AN INFANT: GLIAL CHORISTOMA

Introduction. A tongue mass is a very rare occurrence in infants,
and its etiology is varied. If accurate diagnosis and treatment are
not achieved early, tongue masses can lead to severe complica-
tions depending on etiology and location.

Case report. A 2-month-old infant presented with a mass on the
back of the tongue that allowed breastfeeding but produced a
strong stridor. The 2x1 cm mass become verticalized during explo-
ration of the oropharynx, resulting on transient complete occlusion
of the upper airway. A complete resection was performed, patho-
logy showed a glial choristoma, and the child shows no evidence
of disease two and a half years after diagnosis.

Comments. Glial heterotopia of the tongue is a rare entity that may
cause severe airway obstruction and difficult breastfeeding. Re-
cognition of this rare entity will allow clinicians to perform an early
diagnosis, avoid severe situations of airway obstruction, avoid tra-
cheostomies, and improve outcomes. The definitive treatment is
surgery, and a multidisciplinary management is critical for optimal
outcomes.

Key words: Tongue. Heterotopia. Choristoma. Congenital malformation.

Introduccio

Les masses linguals en el lactant sén una patologia poc
freqlent i es poden classificar en quatre possibles etio-
logies: reactiva, infecciosa, congénita o neoplastica !.
Segons la localitzacié, poden arribar a comprometre la
ingesta i obstruir la via aéria . El terme coristoma fa
referéncia a la preséncia de teixit ectopic que en visua-
litzar-lo al microscopi resulta normal. En el cas d’estar
format per teixit del sistema nerviés central es coneix

Treball presentat com a poster digital a la 1a Reunié Anual Virtual de la Societat Catalana de Pediatria (maig 2021).

Pilar Abad

Hospital Universitari Germans Trias i Pujol
Ctra. Canyet, s/n. 08916 Badalona
mpabad.germanstrias@gencat.cat

Correspondéncia:

Abad P, Melero A, Guerrero MD, Hernandez A, Carrato C.
Massa lingual en un lactant: coristoma glial.
Pediatr Catalana. 2022;82(3):109-12.

Treball rebut: 16.06.2021
Treball acceptat: 24.05.2022

PEDIATRIA CATALANA  Any 2022 Volum 82



Abad P col:ls.

com a «coristoma o heterotopia glial» 3. La localitzacié
més freqlent és el nas*, perd en aquest cas es pre-
senta un lactant amb una massa a la part dorsal de la
llengua que correspon a aquesta rara entitat.

Cas clinic

Lactant que des dels 2 mesos de vida tenia una
massa exofitica localitzada a la part posterior de la
llengua que havia crescut en el darrer mes. Als 3 me-
s0s va consultar per estridor i ennuegament amb la
lactancia. La mare sentia un soroll estrany quan suc-
cionava i dormia. El pacient no tenia antecedents pa-
tologics d’interes. Corresponia a una cinquena gesta-
cio i les ecografies prenatals havien estat normals. El
part va ser eutocic.

En explorar I'orofaringe es va identificar una lesié arro-
donida que apareixia a la base de la llengua, d'uns 2 x
1 cm, discretament lateralitzada cap a I'esquerra de la
linia mitjana posterior. Amb la hiperextensi¢ del coll i
en col-locar el depressor per explorar l'orofaringe, la
lesi6 es verticalitzava, com si es tractés d'un efecte mi-
rall de I'Gvula i li provocava nausees i ennuegament.
Per caracteritzar la lesio, els otorrinolaringdlegs van fer
una fibroscopia flexible transnasal, i van confirmar que
les fosses nasals i el cavum eren lliures, i la val-lécula,
I'epiglotis i la laringe, normals. Les cordes vocals eren
mobils i no s’observaven altres lesions. La laringosco-
pia directa va permetre veure amb més detall la lesid
pediculada, amb mucosa lingual d’aspecte normal que
a la part superior era més blanquinosa.

Els estudis d'imatge es van completar amb una ecogra-
fia cervical que va descartar que es tractés d’'una
tiroide ectopica.

La simptomatologia anava en augment, motiu que va
induir a fer la intervencié quirlrgica al més aviat
possible.

Sota anestesia general es va intubar el pacient amb
visualitzacioé directa amb videolaringoscopia. Es va fer
un tamponament preventiu amb bena voretada per

darrera de la lesié. En estirar la llengua s'identificava
una lesié pediculada de 2 cm amb una base d'1 cm
(Fig. 1). Els punts de tracci¢ al voltant de la lesié van
ajudar a I'hora de fer I'exéresi amb marges de prolon-
gacio a la musculatura lingual. El sagnat va ser escas i
controlat, i es va suturar amb punts reabsorbibles a
mitja termini; la sutura posterior va quedar centrada a
I'esquerra. Es va fer profilaxi antibiotica i antiinflamato-
ria amb corticoides. El lactant va reprendre la lactancia
sense complicacions al cap de 4 hores i va ser donat
d’alta a les 24 hores.

Macroscopicament es tractava d’'un fragment de teixit
irregular de 2,5 x 1 x 0,5 cm amb una porcié mucosa
en que destacava una lesié groguenca i papil-lomatosa
de 5 mm. L'estudi anatomopatologic de la peca amb
hematoxilina-eosina indicava que era una lesio solida,
possible hamartoma. Al tall, la lesié tenia un contingut
lletés de 3 mm, sense atipia. La immunotincié per pro-
teina glial fibril-lar acida (PGFA) va mostrar que era una
lesi6 de naturalesa glial (x100) (Fig 2 ).

El diagnostic definitiu va ser d’heterotopia o coristoma
glial de la llengua.

El pacient ha seguit controls postoperatoris i se li han
fet diverses laringoscopies directes que no mostren sig-
nes de recidiva dos anys i mig després de la cirurgia.
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Fig. 2. Imatges d'anatomia patologica: A) Hematoxilina-eosina (x100): mucosa lingual revestida d’epiteli escamés, amb presencia de teixit glial en el
corion. B) Hematoxilina-eosina (x200): més detall que no mostra atipia citologica. C) Immunotincié per a proteina glial fibril-lar acida (x100):

naturalesa glial de la lesio.
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La motilitat de la llengua és completament normal, no
es veu la cicatriu posterior, no presenta alteracions de
la deglucio ni cap estridor respiratori. Pronuncia parau-
les curtes propies de I'edat. Haura de seguir controls
evolutius.

Discussio

Les tumoracions en la llengua en lactants s6n molt ra-
res. El diagnostic diferencial és ampli i inclou entitats
que van des de lesions reactives, infeccioses o conge-
nites fins a tumorals ' (Taula I). En la infancia, els
tumors vasculars o les malformacions vasculars, ja
siguin limfatiques o venoses, son freqlients, perd no ho
son tant en aquesta localitzacié ®°.

Taulal

Diagnostic diferencial de massa lingual en el lactant

Irritatives

Hipertrofia de papil-les gustatives
Ulcera traumatica (dents)

Infeccioses

Fongs (candidiasi)
Papil-lomatosi virus papil-loma huma (condilomes)
Tuberculosi

Congenites

Coristoma (epitelial, ossi, glial, cartilaginés)
Tiroide ectopica

Malformaci6 venosa

Malformacio limfatica

Malformacio arteriovenosa

Quist al conducte tiroglos (posterior)

Neoplasia henigna

Tumor vascular (hemangioma, granuloma piogen)
Quistic (ranula, quist dermoide, quist mucinés)
Solid (hamartoma, polip, teratoma, adenoma, fibroma, neurofibroma)

El diagnostic d’aquest cas és una entitat rara pero ben
descrita en la literatura. EI 1982 Ofodile publica el pri-
mer cas descrit d’heterotopia glial en la llengua. El
terme coristoma fa referéncia al teixit ectopic que
microscopicament és normal 3. Es classifica com a glial
quan té caracteristiques de teixit del sistema nervids
central?. Aquesta lesié congenita s'ha descrit al cap i a
I'orofaringe, principalment. La localitzaci6 nasal és la
més freqlient # (1/10.000-40.000 nounats vius), ja
sigui intranasal, extranasal o combinada.

['heterotopia glial es considera una patologia conge-
nita ®, és una anomalia del desenvolupament, no una
veritable neoplasia ®.

La llengua es forma a la quarta setmana de gestacio
amb l'aparicié d’unes protuberancies al terra de la fa-
ringe per cel-lules que migren des del sistema nerviés
central, i en el cas d’heterotopia es diferenciarien en

cél-lules glials en lloc d’ectomesenquimals’. Alguns au-
tors han proposat la teoria d’una alteracié de la migracio
en etapes precoces de I'embriogenesi per elements que
migrarien des de la cresta neural, i s’arriben a diferen-
ciar en cel-lules glials en estadi 23-30 somites”’.

Hi ha uns 250 casos publicats d’heterotopia glial, i uns
30 descrits de localitzacié lingual.

El diagnostic d’aquestes lesions tan poc freqlents en
lactants és un repte. En la majoria no hi ha antece-
dents prenatals ni neonatals d’interes. S’ha descrit I'as-
sociacié entre polihidramni prenatal en la ressonancia
fetal i coristoma lingual en el lactant?.

Es diagnostiquen en periode neonatal, de lactant o du-
rant els primers anys de vida, si les lesions sén molt
petites. La majoria son aillades i no s’associen a altres
malformacions congenites.

En la situacid que es descriu va ser el soroll que feia al
dormir i al lactar el que va alertar la mare i el motiu de
consulta al pediatre.

La valoracié ecografica és necessaria per localitzar la
glandula tiroide, i quan es possible per determinar les
caracteristiques i vascularitzacié per ecografia Doppler.

Les exploracions complementaries aconsellades per al
diagnostic son la tomografia computada i la ressonan-
cia magneética. Pero els resultats, malgrat I'Us de con-
trast, sén inespecifics i és imprescindible I'anestesia
general en la majoria de casos 8.

La valoraci¢ risc-benefici de les proves va fer decan-
tar-se per la cirurgia, i aixi s'evitava sotmetre el pacient
a una altra anestesia previa. Altres exploracions com-
plementaries recomanades son la laringoscopia directa
o0 videoassistida, i la fibronasolaringoscopia. Per fer les
maniobres de visualitzacio de la lesié i la intubacié més
segures es van fer preoperatories i durant la interven-
Ci6 quirurgica.

El moment adient per al tractament és controvertit.
D’una banda, la intervenciod quirlrgica en periode neo-
natal no esta exempta de riscos anestesics. D’altra
banda, endarrerir la cirurgia pot desencadenar greus
consequencies: destret respiratori, dificultat d’alimen-
tacio i retard del creixement amb augment de la mida
de la massa.

El tractament és quirdrgic i si és possible fer I'exeresi
completa i el tancament primari es considera el tracta-
ment d’eleccié’. En alguns pacients en que la respira-
cié és dificultosa és necessaria una traqueostomia 8.
Les dificultats en la intubacié no sén rares en nounats
o0 lactants per diferents motius. La massa lingual localit-
zada a la part posterior pot tenir tendéncia al sagnat?
amb les maniobres d’intubacié, aixi com risc de frag-
mentar-se, per aixd el paper de 'anestesista és essen-
cial. La utilitzaci6 de videolaringoscopia va permetre fer
una intubacié respectant integrament la lesio i assegu-
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Si no es fa I'exéresi completa hi pot haver risc de reci-
diva, com passa en I'heterotopia glial nasal 4, per aixo
es recomana fer la reseccié de la massa amb un marge
de teixit muscular circumdant.

'estudi anatomopatologic és el que determinara la na-
turalesa de la lesio. En el coristoma glial es troba exclu-
sivament teixit glial, aspecte que el diferencia de I'ha-
martoma °. Arribar a un resultat per biopsia amb
tincions convencionals d’hematoxilina-eosina és dificil.
Son les tecniques d’immunohistoquimica les que con-
firmaran el diagnostic d’aquesta rara entitat.

En resum, la dificultat en la respiracio i els problemes
de lactancia, ennuegament, estridor poden ser simpto-
mes d’aquesta entitat?. En el diagnostic diferencial de
les masses que poden provocar obstruccid de la via
aeria en el nounat o lactant s’ha d’incloure I'heterotopia
glial ®, sobretot si la localitzacié és al dors de la llengua
0 en l'espai parafaringi 1°. El coneixement d’aquesta
patologia pot contribuir a sospitar-la, diagnosticar-la i
tractar-la de manera eficac quirdrgicament. Les conse-
gueéencies poden ser molt greus, depenent de la localit-
zacio, si no es diagnostica de manera precog.

10.

Bibliografia
1.

Horn C, Thaker HM, Tampakopoulou DA, De Serres LM, Keller JL,
Haddad J Jr. Tongue lesions in the pediatric population. Otolaryngol
Head Neck Surg. 2001;124(2):164-9.

. Machi H, Karata H, Yamane Y, Fukuoka J, Funakoshi Y, Moriuchi H. A

Neonatal Case of Glial Choristoma of the Tongue Causing Airway Obs-
truction. Case Rep Otolaryngol. 2017;2017:2413035.

. Aanaes K, Hasselby JP, Bilde A, Therkildsen MH, von Buchwald C.

Heterotopic neuroglial tissue: two cases involving the tongue and the
buccal region. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod.
2008;105(6):e22-9.

. Vilarinho C, Ventura F, Vieira AP, Bastos MJ, Teixeira M, Brito C. Nasal glial

heterotopia in a newborn infant. Int J Dermatol. 2009;48(11):1225-7.

. Sun LS, Sun ZP, Ma XC, Li TJ. Glial choristoma in the oral and maxi-

llofacial region: a clinicopathologic study of 6 cases. Arch Pathol Lab
Med. 2008;132(6):984-8.

. Gibson CR, Barnacle AM. Vascular anomalies: special considerations in

children. CVIR Endovasc. 2020; 22;3(1):60.

. Corsi A, Veccia N, Riminucci M. Glial choristoma of the tongue. Clini-

copathological analysis of a case and pathogenetic insights. Pol J Pat-
hol. 2017;68(2):162-7.

. Mohanty PK, Som TK, Purkait S, Satapathy AK. Difficult intubation

in a neonate: a diagnostic dilemma.
28;11(1):e224769.

BMJ Case Rep. 2018;

. Strome SE, McClatchey K, Kileny PR, Koopmann CF Jr. Neonatal cho-

ristoma of the tongue containing glial tissue: diagnosis and surgical
considerations. Int J Pediatr Otorhinolaryngol. 1995; 33(3):265-73.

Alsayid HA, Alnoury IS. Parapharyngeal Neuroglial Heterotopia: A Case
Report and Literature Review. Am J Case Rep. 2020; 6;21:€926300

PEDIATRIA CATALANA  Any 2022 Volum 82



