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La histiocitosis de células de Langerhans localizada (HCLL), conocida como granuloma eosi-
néfilo, representa entre el 50 y el 60% de todos los casos de histiocitosis de células de
Langerhans. El tratamiento cldsico para la HCLL ha sido el curetaje o la reseccién de las
lesiones 6seas. Hay publicaciones de casos tratados con inyeccién intralesional de corticos-
teroides, combinado con curetaje.

Se presenta un caso clinico de un paciente de tres anos de edad con diagnéstico de HCLL
que compromete en su extensioén el hueso malar, tratado con infiltraciones de corticoste-
roides y posterior curetaje de la lesién. A un afo de realizado el tratamiento, el paciente se
encuentra asintomatico y con una regeneracién ésea del hueso malar, evidenciable en la
tomografia axial computarizada.
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Localized langerhans cell histiocytosis of the zygomatic bone. A case
report
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Localized Langerhans cell histiocytosis (LLCH), also known as eosinophilic granuloma, repre-
sents 50 to 60% of all cases of Langerhans cell histiocytosis. The standard treatment for
LLCH has been lesion curettage or resection. Cases treated with intralesional corticosteroid
injections combined with curettage have been described.

We report the case of a three-year-old patient diagnosed of LLCH with extensive zygomatic
bone involvement, who was treated with corticosteroid infiltrations and subsequent curet-
tage of the lesion. One year after treatment, the patient is asymptomatic with zygomatic
reossification evidenced on computed tomography.
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Introduccién

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfer-
medad poco frecuente, cuya incidencia se calcula en alrededor
de un caso por 200.000 nifios por afio. Es mas frecuente en los
primeros afos de vida, asi como en el sexo masculino, con una
proporcién hombre:mujer de 2:1.

Las tres formas clinicas clasicas se distinguen por los
6rganos que son infiltrados por las células de Langer-
hans. Una de las forma de presentacién, conocida como
granuloma eosinéfilo solitario o granuloma eosindfilo, se
caracteriza por la aparicién de lesiones dseas (monostd-
ticas o multifocales). Otra forma seria la enfermedad de
Hand-Schiiller-Christian, caracterizada por la triada de lesio-
nes esqueletales, diabetes insipida y exoftalmos. La tercera
forma de presentacién clinica, conocida como enfermedad de
Letterer-Siwe, ocurre en la niflez y cursa de forma aguda y
sistémica®.

El término granuloma eosinéfilo fue utilizado por primera
vez por Lichtenstein y Jaffe en 1940 para describir un proceso
intradseo benigno, pero localmente agresivo, el cual ha con-
firmado mas recientemente tener un origen en las células de
Langerhans?.

Las células de Langerhans son células inmunes accesorias
que sirven como presentadoras de antigeno, que derivan de la
médula 6sea y residen en epidermis, timo y mucosas, inclu-
yendo mucosa orofaringea®3.

La histiocitosis de células de Langerhans localizada (HCLL),
conocida como granuloma eosinéfilo, representa entre el
50 y el 60% de todos los casos de histiocitosis de células de
Langerhans®. Pueden estar afectados uno o varios huesos. El
craneo, la mandibula y las costillas son los mas afectados en
los ninos. En los adultos, los sitios mas cominmente afecta-
dos son las vértebras y los huesos largos. La mayor incidencia
de la enfermedad se observa dentro de las primeras 3 décadas
de vida. Entre el 70 y el 75% corresponde a una lesién ésea
solitaria y aproximadamente el 50% se localiza en el craneo
y huesos faciales. Es fundamental la evaluacién de la unidad
esquelética afectada, ya que existen estructuras denominadas
«sitio especial», por su alto contenido medular y vecindad con
el sistema nervioso central. Estos sitios corresponden al globo
ocular, los oidos, la cavidad oral, las vertebras y el esqueleto
craneofacial.

La etiologia de la enfermedad es desconocida, sin embargo,
recientemente se ha demostrado que la HCL representa una
proliferacién clonal de células, especulando que podria repre-
sentar un desorden neoplasico>.

Las caracteristicas clinicas de la HCL son variadas. Depen-
diendo del tipo, pueden ser asintomaticas o presentar dolor,
fiebre, sensibilidad y aumento de volumen.

Al examen radiografico suele presentarse como una lesién
radiolucida de bordes generalmente delineados, debiendo
hacerse el diagnéstico diferencial con otras patologias de
los huesos maxilares como tumores odontogénicos (amelo-
blastoma) y no odontogénicos (granuloma central de células
gigantes), malformaciones vasculares y otros’>®.

El diagnéstico histopatoldgico de la HCL se hace segin
los criterios establecidos por la Sociedad de Histiocitosis
(Histiocyte Society): histologia convencional y al menos dos

tinciones positivas para ATP-asa, s-100, alfa-D-mannosidasa
o lectinas de mani 7.

En cuanto al tratamiento, se han descrito distintas alterna-
tivas.

Si bien el tratamiento clasico para la HCLL ha sido cure-
taje o reseccién de las lesiones éseas, hay informes de casos
de tratamiento de las lesiones con inyeccién intralesional de
corticosteroides, los cuales fueron exitosos®11. También se
ha descrito tratamiento con bajas dosis de radioterapia sola-
mente para lesiones inaccesibles?.

La inyeccién local de corticosteroides como metilpredni-
solona o triamcinolona produciria una proliferacién de tejido
conectivo fibroso y una posterior reosificacién del lumen de
las lesiones dseas.

El mecanismo por el cual los corticosteroides actian en la
HCLL no es bien conocido. No se sabe si suprimen las células
de Langerhans, linfocitos T, eosinéfilos o si es que estimulan
osteogénesis®.

Las tasas de recurrencia del granuloma eosinéfilo varian
entre un 1,6 y un 25%, dependiendo de la localizacién y exten-
sién de las lesiones?.

Caso clinico

Se trata de un paciente de sexo masculino de tres anios de edad,
derivado al servicio de cirugia maxilofacial del Hospital Luis
Calvo Mackenna, por presentar una lesién en la zona malar
derecha.

Sin antecedentes morbidos, relata que hace 3 meses pre-
senté aumento de volumen secundario a un traumatismo en
la regién malar derecha y que persiste hasta la fecha. (fig. 1).

Figura 1 - Aumento de volumen geniano con herida
secundaria a traumatismo.
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Figura 2 - Corte axial y coronal de TAC que muestra una masa que compromete la regién cigomatica derecha, destruyendo
el hueso cigomatico, parte del piso de 6rbita y el arco cigomatico.

Figura 3 - Reconstruccién 3D de la TAC: muestra la destruccién del hueso cigomatico en toda su extension.

Al examen el paciente presentaba aumento de volumen,
asintomatico, circunscrito, de consistencia firme, con tiempo
de evolucién indeterminado. Al examen intraoral el vestibulo
se observaba desocupado y con un aumento de volumen del
reborde éseo en la zona mas alta.

En la tomografia axial computarizada (TAC) se observa una
masa que compromete la regién malar derecha, destruyendo

el hueso cigomatico, parte del piso de la érbita y el arco cigo-
matico (figs. 2 y 3). Se realiz6 biopsia incisional de la lesién.

De la biopsia se obtuvo como resultado HCL, con
marcadores inmunohistoquimicos CDla y S100 intensa-
mente positivos (fig. 4). Se realiz6 un completo estudio
del paciente, sin evidenciar compromiso en otras areas del
cuerpo.

Figura 4 - Histiocitosis de células de Langerhans, con marcadores inmunohistoquimicos CD1a y S100 intensamente

positivos (100x).
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Figura 5 - Postoperatorio a los 18 meses, sin aumento de volumen facial ni del reborde éseo.

La lesién fue clasificada como lesién dsea Unica de
sitio especial y tratada con el protocolo correspon-
diente, recibiendo 4 semanas de prednisona y 6 dosis de
vinblastina.

Posteriormente se realizé6 como tratamiento local, infil-
tracién con triamcinolona y curetaje después de la tercera
infiltracién.

A los 18 meses de realizado el tratamiento, el paciente se
encuentra asintomatico, sin aumento de volumen facial ni del
reborde 6seo (fig. 5). En la TAC de control se aprecia la regene-
racién ésea del hueso malar, el arco cigomatico y el piso de la
orbita (figs. 6y 7).

Discusion

Las manifestaciones clinicas del granuloma eosinéfilo que
afecta a la regién oral y maxilofacial varian dependiendo
del sitio afectado, de la edad del paciente y en casos de
enfermedad poliostética, de la severidad y distribucién de las
lesiones!?.

La patogenia de la HCL no se conoce con certeza. Debido
a que la HCL corresponde a una proliferacién monoclonal ha
sido considerada un desorden neoplésico. Sin embargo, la apa-
riencia histopatolégica benigna de estas lesiones, la remisiéon

Figura 6 - TAC de control a los 18 meses postoperatorio. Se aprecia la regeneracion 6sea del hueso malar, del arco

cigomatico y del piso de la érbita.
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Figura 7 - Reconstruccién 3D de la TAC. Se aprecia la regeneracion completa del hueso cigomatico.

espontdnea y la habilidad para responder a inmunomodu-
ladores, sugieren en al menos algunos casos, ser mas un
desorden clonal reactivo que un proceso maligno®®. Las difi-
cultades para comprender la patogenia de esta enfermedad
han hecho dificil desarrollar protocolos de tratamiento. En la
actual clasificacién propuesta por la Sociedad Internacional
de Histiocitosis, los pacientes son clasificados en diferentes
categorias, de acuerdo con la extensién de la lesién y el grado
de disfuncién organica.

Los tratamientos clasicos recomendados para el granu-
loma eosinéfilo son similares a aquellos para las neoplasias.
Se ha propuesto cirugia (curetaje o reseccién), radioterapia o
quimioterapia, ya sea solos, o una combinacién de estos tra-
tamientos.

Para los granulomas eosinéfilos que presentan accesibili-
dad quirdrgica, las infiltraciones de corticoides y el curetaje
minucioso son los tratamientos de eleccién®. Si la lesién
se localiza en un lugar denominado «sitio especial», el
tratamiento recomendado por la Sociedad de Histiocitosis
(Histiocyte Society) incluye terapia sistémica.

Dentro de las ventajas de la terapia de inyeccién local de
corticosteroides estdn la facil administracién en lesiones acce-
sibles, la posibilidad de aplicarla tanto en lesiones solitarias
como multiples y que presenta pocos efectos sistémicos.

La triamcinolona es un corticoide sintético que tiene un
bajo efecto mineralocorticoide (menos del 10% comparado con
el cortisol) pero un fuerte efecto glucocorticoide (1,25 veces
el de la prednisona), con lo cual se ve potenciado el efecto
antiinflamatorio y disminuyen los efectos sistémicos en lo que
se refiere a la retencién de agua en el organismo?.

Conclusiones

En el momento de elegir el tratamiento mdas adecuado para
cada paciente se deben tener en cuenta multiples factores.

Entre estos se deben considerar la edad del paciente, el sitio
afectado, la extensién de la lesién, y las posibles secuelas y
efectos secundarios del tratamiento.

En el presente caso se obtuvieron buenos resultados, con
una regeneracién 6sea practicamente completa después de
18 meses de realizado el tratamiento. Las infiltraciones con
corticosteroides que permiten disminuir el tamano de este
tipo de lesiones son una alternativa de tratamiento que se
debe tener en cuenta, especialmente para pacientes que
se encuentran en su etapa de crecimiento y desarrollo.
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