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Histiocitosis de células de langerhans orbitaria

Orbital langerhans cell histiocytosis

Daniel Ricardo Pampin-Ozan*, José Antonio Garcia-de Marcos,
Susana Arroyo-Rodriguez y Constantino Gonzalez-Cércoles
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El diagnéstico anatomopatoldgico fue histiocitosis de células
de Langerhans (HCL).

Para valorar la extensién de la enfermedad se realiz6 una
gammagrafia dsea en la que no se aprecié captacién en otras
areas.

Tras el diagnéstico se decidié tratamiento quirdrgico
mediante abordaje subciliar, realizdndose reseccién de la
lesién y fresado del hueso subyacente (figs. 1 y 2). El defecto
6seo serellend con matriz ésea desmineralizada (Optefil®) y se
realizd regeneracién 6sea guiada con una membrana de cola-
geno reabsorbible (RCM ACE®) fijada con tres chinchetas de
titanio (fig. 3). Tras 14 meses de seguimiento no ha habido
signos clinicos ni radiolégicos de recidiva.

Discusién

La HCL es una enfermedad caracterizada por la proliferacién
e infiltracién anormal de érganos por células de Langerhans
patolégicas’™. La etiopatogenia de la HCL es desconocida
aunque parece estar relacionada con una alteracién en la
regulacién del sistema inmunolégico®®. La clasificacién tra-
dicional de la HCL que incluye el granuloma eosindfilo, la
enfermedad de Hand-Schiiller-Christian y la enfermedad de
Abt-Letterer-Siwe, es algo enganosa, ya que no son entidades
exclusivas?.

La HCL tiene ligera predileccién por los hombres y gene-
ralmente aparece en la infancia3>%9. La incidencia de la
enfermedad en la poblacién adulta es de uno a dos casos por
millén de habitantes®.

Aunque el hueso es el tejido de afectacién predominante,
las lesiones pueden aparecer en diferentes tejidos como piel,
hipotalamo, higado, pulmén y tejido linfoide?3. Las manifes-
taciones de la HCL en el drea maxilofacial pueden adoptar
varias formas clinicas segin el érgano afecto. El craneo estd
implicado en el 50% de los casos, y el maxilar y la mandi-
bula de un 5 a 10% de los casos®. En la piel puede aparecer
como una erupcién papular y en la mucosa oral, aunque
infrecuente, son caracteristicas la hipertrofia gingival y las

Véase contenido relacionado en DOI:
10.1016/j.maxilo.2011.07.010.
* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: pampindaniel@hotmail.com
(D.R. Pampin-Ozan).

Ulceras?. Los ganglios linfaticos, el anillo de Waldeyer y el timo
pueden aumentar de tamano cuando existe afectacién por
la enfermedad®®. La incidencia de afectacién orbitaria varia
entre el 1y el 20% y generalmente se presenta clinicamente
con proptosis®®. Nuestra paciente no presentaba proptosis
pero si dolor, inflamacién difusa y asimetria facial.

Las radiografias simples de craneo evidencian lesiones liti-
cas sin calcificacién ni esclerosis marginal®. La TC y la RM
permiten precisar la masa de partes blandas que acompanan
a todas las lesiones. En la RM generalmente se aprecia un area
bien definida de tejido blando que rodea a una lesién focal y
una sefal alterada en la médula ésea. La gammagrafia es til
para evaluar la extensién de la enfermedad y para monitorizar
su evolucién?.

Eldiagnéstico de la HCL es histolégico, donde ademas de las
células de Langerhans caracteristicas hay un nimero variable
de eosindfilos, neutrdéfilos, histiocitos mononucleares y poli-
nucleares, y linfocitos?®%°, Las células de Langerhans son
redondas u ovales, con un citoplasma eosinéfilo®8. El nticleo es
oval o lobulado con un tipico surco central dando la aparien-
cia de «grano de café». Los granulos de Birbeck, apreciables

Figura 1 - Imagen intraoperatoria donde se observa
tumoracién de aproximadamente 15 mm en reborde
inferoexterno de 6rbita izquierda.
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Figura 2 - Imagen intraoperatoria donde se aprecia defecto
6seo tras la reseccion de la lesion.

con el microscopio electrénico en el interior de las células de
Langerhans, son patognomonicos de la HCL. Las células de
Langerhans expresan también proteina S-100, ATP- asa, leci-
tina derivada del cacahuete, D-manosidasa, CD 207 y antigeno
CD1a?.

Multiples modalidades terapéuticas se han sugerido para el
tratamiento de la HCL, como: curetaje, reseccién, radioterapia,
quimioterapia intralesional y corticoides sistémicos?>*8. En
los casos con afectacién monostética, aunque algunos autores

e

Figura 3 - Imagen intraoperatoria: A) relleno de la cavidad
con matriz 6sea desmineralizada; B) regeneracién ésea
guiada con membrana de colageno fijada con tres
chinchetas de titanio.

recomiendan la abstencién terapéutica, por la posible regre-
sién espontanea de la lesién, generalmente el tratamiento de
eleccién es quirtrgico mediante la escisién y el curetaje?>?.
También se ha descrito la inyeccién de corticoides intralesio-
nal con resultados satisfactorios?°.

La radioterapia en dosis de 1.200 a 1.800 cGys se ha pro-
puesto para las lesiones no accesibles, o lesiones que con
afectaciéon de estructuras vitales (nervio 6ptico,...), y para
las recurrencia de lesiones resecadas previamente Cuando se
afectan los ganglios linfaticos el tratamiento mds adecuado
es la extirpacién y si solo hay afectacién cutdnea pueden
emplearse corticoides tépicos e interferén beta intralesional®.
Para los pacientes con multiples lesiones, no hay un trata-
miento universalmente aceptado. La mayoria de los pacientes
responden al tratamiento con una combinacién de esteroides
y agentes citotéxicos*®. Este régimen, en HCL con afecta-
cién multisistémica, aunque no es efectivo en las afectaciones
6seas, reduce el tamafio de las lesiones*.

En cuanto al pronéstico, las lesiones éseas suelen respon-
der bien al tratamiento con tasas de curacién de hasta un
80%. Sin embargo, el 20% de los pacientes desarrollan un
forma més agresiva, afectacién multiorganica que requiere
tratamientos repetidos y produce una tasa de mortalidad
del 9%8.

La tasa general de supervivencia a los 5 anos de la HCL es
de aproximadamente un 92,3%°.

Conclusién

La HCL es una enfermedad sistémica, muy infrecuente
en pacientes adultos. El tratamiento es controvertido. Pre-
sentamos un caso de HCL monostética orbitaria tratada
quirdrgicamente, sin evidencia de recidiva tras 14 meses de
seguimiento.
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Carcinoma mucoepidermoide glandula sublingual

Mucoepidermoid carcinoma of the sublingual gland: presentation

of a case
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El diagnédstico definitivo es anatomopatolégico y es informado
como carcinoma mucoepidermoide de bajo grado de maligni-
dad, con margenes libres de infiltracién tumoral.

En el examen macroscépico (fig. 1) se observa una tumo-
racién de 3 x 2,3 x 1,5cm bien circunscrita, de coloracién
blanquecina y consistencia firme, sélida al corte y con
pequenas formaciones quisticas de contenido mucoide.

En el examen microscépico (fig. 2), la tumoracién esta
constituida por una proliferacién de células con citoplasma
eosindfilo y ntcleos centrales de escaso pleomorfismo, dis-
puestos en ldminas y cordones en los que se encuentran
formaciones quisticas, algunas de ellas revestidas por un epi-
telio columnar de citoplasma vacuolado secretor.

Se present6 al comité de tumores de cabeza y cuello deci-
diéndose realizar vigilancia del caso, no aplicando por lo tanto
tratamiento adyuvante.

Discusién

Los tumores de la glandula sublingual son muy poco frecuen-
tes pero en su gran mayoria malignos, por lo que hay que
tenerlos en cuenta en el diagnéstico diferencial ante una masa
localizada en el suelo de boca.
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El carcinoma mucoepidermoide es, junto con el carcinoma
adenoide quistico, la neoplasia maligna més frecuente de las
glandulas salivales mayores y menores'>. Es mucho menos
frecuente el hallazgo de otros tipos histolégicos como el
carcinoma de células acinares, el carcinoma de células
escamosas?, el carcinoma de células claras, el carcinosarcoma,
el adenocarcinoma de células basales o los tumores mixtos
malignos®®.

Los tumores de la glandula sublingual representan del
0,5-1% de todos los tumores salivares epiteliales y aproxi-
madamente un 1,5% de todos los tumores de las glandulas
salivales mayores’. Generalmente cuanto més pequena sea la
glandula salival afectada, mas alta serd la posibilidad de que la
neoplasia sea maligna. Asi encontramos que un 15-32% de los
tumores parotideos, un 41-45% de los de la glandula subman-
dibular, y un 70-90% de los de la sublingual son malignos®.

En su estadio primario se presentan como una tumoracién
generalmente asintomadtica en el suelo de boca’, indistingui-
ble clinicamente de las tumoraciones benignas, requiriendo
para ello el estudio anatomopatoldgico. Suelen ser diagnos-
ticados conforme avanza la enfermedad y se manifiestan
clinicamente, con frecuencia en forma de dolor regional o
entumecimiento lingual®.
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