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¢CUAL ES SU DIAGNOSTICO?
Caso clinico 1

Se presenta el caso de un nifo de 11 afios de edad, sin ante-
cedentes patolégicos de interés y correctamente vacunado,
que acude por presentar una tumoracién mandibular dolorosa
de 1 mes de evolucién. Se acompana de fiebre y no ha mos-
trado mejoria tras la administracion de antibidticos de forma
ambulatoria. En la exploracién fisica se objetiva una tume-
faccién paramandibular izquierda no fluctuante ni dolorosa a
la palpacién, sin signos de flogosis, con buena apertura oral y Figura 1. Ortopantomografia prequirirgica del caso 1.
sin trastornos sensitivos. En el examen de la cavidad oral no
se visualizan lesiones intraorales ni supuracién. El diente 36
estd obturado. Se realiza una ortopantomografia (OPG), en la
que se observa una imagen heterogénea de rarefacciéon a nivel
del tercer cuadrante (Figura 1), y posteriormente una tomo-
grafia computarizada (TC) facial que informa sobre una lesiéon
osteolitica en el cuerpo mandibular izquierdo de aspecto agre-
sivo, asociada a reaccién peridstica interrumpida en el aspecto
externo y a un pequefio componente de partes blandas que, en
el plano transversal, mide 2,4 cm. No parece tratarse de una
lesién odontogénica (Figuras 2a y 2b).

Figura 2. Tomografia computarizada prequirirgica del caso 1.
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Caso clinico 2

El segundo caso se trata de un nino de 8 afios de edad, sin
antecedentes patoldgicos de interés y correctamente vacunado,
que acude por presentar tumoracién mandibular dolorosa de 1
mes de evolucién. Se acompana de fiebre y no ha mostrado mejo-
ria tras la administracién de antibiéticos de forma ambulatoria.
En la exploracién fisica se objetiva una tumefaccién paramandi-
bular derecha no fluctuante ni dolorosa a la palpacién, sin signos
de flogosis, con apertura oral normal y sin trastornos sensitivos.
En el examen de la cavidad oral se aprecia un abombamiento
en la region vestibular del cuarto cuadrante, sin fluctuacién y
sin salida de secrecién purulenta activa. Se realiza una OPG y
una TC facial. En la OPG se visualiza una imagen heterogénea
de rarefaccién a nivel del cuarto cuadrante y en la TC una lesién
osteolitica en el cuerpo mandibular derecho de aspecto agresivo,
asociada a reaccién peridstica que afecta desde la pieza 85 hasta
la zona distal de la 46 y al germen de la 45 (Figuras 3a y 3b).

Ambos casos son comentados en el comité de tumores y se
decide programar para una biopsia incisional urgente.

HISTIOCITOSIS MANDIBULAR DE CELULAS
DE LANGERHANS

En ambos casos se realiza una biopsia de las lesiones bajo
anestesia general y se envian muestras intraoperatorias, que
se informan como compatibles con histiocitosis. Tras comen-
tar los casos con el Servicio de Oncologia, se realiza un legrado
quirtrgico de las lesiones preservando las corticales mandibu-
lares y se infiltra aceténido de triamcinolona. A continuacién
se realiza un aspirado de médula 6sea en ambos pacientes, con
cuatro tomas de cresta iliaca bilateral, en cuyos resultados se
objetiva una médula 6sea con tres series hematopoyéticas y
ausencia de infiltracién tumoral.

En vista de los resultados de la anatomia patolégica intra-
operatoria, se decide efectuar un estudio de extensién con
serie 4sea, ecografia abdominal, analitica sanguinea completa,
resonancia magnética cerebral, gammagrafia 6sea y valoracion
por el Servicio de Oncologia Pediatrica.

Dentro del estudio de extension, es resefnable solo el resul-
tado de la gammagrafia, que muestra captacién Unica a nivel
mandibular en ambos casos.

El resultado anatomopatolégico definitivo en ambos
pacientes es de tumor mandibular con extensa celularidad
histiocitaria y abundantes eosinéfilos, sugestivo de histioci-
tosis de células de Langerhans (Figuras 4a y 4b).

Figuras 3a y 3b. Ortopantomografia y tomografia
computarizada del caso 2.

Se valora en conjunto con el Servicio de Oncologia Pedia-
trica y se inicia tratamiento con indometacina 50 mg cada
12 horas, almagato 500 mg una vez al dia en la cena y lanso-
prazol 30 mg una vez al dia.

Se realizan controles clinicos y de imagen (mediante OPG
y TC) periédicos, que muestran una mejoria clinica y radiol6-
gica en ambos pacientes, e incluso en la TC de control de los
6 meses del primer paciente se evidencia la desaparicién total
de la lesién (Figuras 5a y 5b).

DISCUSION

La histiocitosis de células de Langerhans es una entidad
poco frecuente’. La etiologia es desconocida, aunque se han
propuesto diferentes hipétesis que incluyen: trastorno de la
regulacién inmune con deficiencia de linfocitos T supresores,
proliferacién neopldsica de células de Langerhans y otros fac-
tores etiolégicos como virus, bacterias y un posible compo-
nente genético??.

Tiene una incidencia anual de 2,6 a 5,4 por millén de nifios
en la poblacién general, con un pico en el primer y tercer afio
de vida!, con un leve predominio en varones?
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Figuras 4a y 4b. Anatomia patolégica de ambos casos:
tumor mandibular con extensa celularidad histiocitaria y
abundantes eosinéfilos, sugestivo de histiocitosis de células
de Langerhans.

Figuras 5a y 5b. Tomografia computarizada
de control de los 6 meses del paciente del caso 1:
se evidencia la desaparicién total de la lesién.
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Se expresa con lesiones éseas solitarias o multiples, o con
compromiso multisistémico®*.

Los diagnésticos diferenciales incluyen procesos infeccio-
sos odontolégicos, osteomielitis, displasia fibrosa, hemangio-
ma intradseo, hiperparatiroidismo, quiste epidermoide, gra-
nuloma de células gigantes, sarcoma de Ewing, metastasis e
infiltracién por leucemias/linfomas®.

El diagnéstico se confirma mediante estudios histologicos
avalados por la clinica e imagenes radiolégicas con tinciones
especificas para CD1a y S100, que demuestren la presencia
de gréanulos de Birbeck en el citoplasma con el microscopio
electrénico o con marcadores especificos*.

En los pacientes con afectacién ésea el tratamiento de elec-
cién es el legrado o la escisién quirtrgica, siempre que la loca-
lizacién lo permita. A veces es necesario sumar radioterapia,
glucocorticoides intralesionales, quimioterapia o combinacio-
nes terapéuticas, con buen pronéstico®.

En los pacientes con enfermedad multisistémica y/o afecta-
cién de érganos vitales se emplean glucocorticoides asociados
a vinblastina por un periodo de entre 6 y 12 meses. Si no hay
respuesta, pueden introducirse regimenes de poliquimiotera-
pia, terapia con bisfosfonatos o indometacina.
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