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El Rol del Diagnastico por imagenes
en la Histiocitosis a Células de Langerhans
(Granuloma Eosinofilico con

resumen

Las Histiocitosis de Células de Langerhans incluyen a
la Enfermedad de Letterer Siwe, Hand Schiiller Chris-
tian y al Granuloma Eosinofilico (GE); forma crénica
mds comun y menos severd con expresion unica y
multiple que afecta particularmente a los huesos,
incluidos los maxilares, y/o partes blandas como la
mucosa. En 33 casos de GE se evaluaron los datos cli-
nicos y las imdgenes radiogrdficas disponibles, aspec-
tos histomorfologicos y expresion inmunohistoquimi-
ca. En los maxilares la forma monostotica fue la mas
frecuente (68%) con mayor incidencia en la mandibu-
la. El sexo masculino fue tres veces mds afectado que
el femenino y el rango de edad entre 2 y 60 aiios, con
picos de frecuencia en la 1ra y 4ta década de vida. El
50% de los casos fueron lesiones intradseas uni o mul-
tiloculares. E1 50% restante correspondio a lesiones en
reborde alveolar con imagen simil lesion periodontal,
excavada y de diente flotante (25%,15% y 10% respec-
tivamente). Dado que sus caracteristicas histologicas
y/o radiogrdficas no son siempre patognomonicas es
relevante la accion interdisciplinaria para su diagnos-
tico de certeza, eleccion terapéutica y valoracion pro-
nostica.
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Las Histiocitosis de células de Langerhans (HCLs),
antes conocidas como Histiocitosis X son desordenes
histiocitarios constituidos por células fenotipicamente
de tipo dendritico Langerhans, que incluyen a la enfer-
medad de Letterer-Siwe (LS), Hand Schiller-Christian
(HSC) y al Granuloma eosinofilico (GE).!* La naturale-
za reactiva o neoplasica de las HCLs es aun motivo de
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discusion y las evidencias hasta el momento son con-
tradictorias. Mientras se ha propuesto que se trata de
un desorden clonal y varias investigaciones se han lle-
vado a cabo a fin de evidenciar su relacion con anorma-
lidades genéticas o reordenamiento genético, existen
por otra parte casos documentados de resolucion
espontdnea en particular en el GE. Su patogenia es tam-
bién enigmadtica. Segun algunos autores en estas lesio-
nes las células de Langerhans estarian en un estado
detenido de activacion y/o de diferenciacion interrum-
pida. Trabajos basados en datos fenotipicos, plantean
que estas células pueden ser activadas, mientras otros
no han podido detectar actividad presentadora de anti-
genos en ellas. El GE es la expresion clinica mas comun
y menos severa de las HCLs. Aunque aparece a cual-
quier edad es mas frecuente en ninos y adolescentes.
Predominantemente se manifiesta como una lesion
Osea unica, monostotica, pero puede tener distribucion
poliostotica y ocasionalmente afectar las partes blandas
como piel y mucosas. En la cavidad bucal representa el
78% de los tres tipos de HCLs.*" Las lesiones bucales
pueden ser la manifestacion temprana de la enfermedad
o la tnica, siendo relevante el estudio por imagenes no
solo para determinar la extension de la lesion y resolver
los interrogantes clinicos que afectan decisiones tera-
péuticas, sino por el aporte que pueden brindar al per-
mitir la deteccién y reconocimiento precoz de estas
lesiones en ocasion de estudios de los huesos de la cara
y craneo, orientando el diagnostico final.®° Histopato-
logicamente se caracteriza por la infiltracion de células
histiocitarias que suelen mostrar una endentacion
nuclear que le dan al mismo un aspecto reniforme,
acompanadas por numerosos eosinofilos, un numero
menor de otras células inflamatorias y cantidad variable
de células gigantes multinucleadas. La expresion positi-
va de la proteina S100 y de antigenos CDla y/o Langerin
(CD 207), estos dos ultimos especificos para células de
Langerhans, permiten definir un diagnéstico de certe-
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za.1*18 E] objetivo de este trabajo es presentar los aspec-
tos clinicos-radiograficos de los casos de GE con locali-
zacion bucal reunidos en un solo Centro de Diagnosti-
co, al mismo tiempo que clarificar la prescripcion de las
técnicas por imagenes de acuerdo a las caracteristicas
de la lesion y su localizacion. En una busqueda realiza-
da en los archivos del Laboratorio de Patologia Quirtr-
gica de la Cdtedra de Anatomia Patolégica, Facultad de
Odontologia, Universidad de Buenos Aires, se encon-
traron 33 casos de GE en el periodo 1963-2003 cuyo
diagnostico fue confirmado mediante reevaluacion de
los cortes coloreados con H/E y la aplicacion de técnica
inmunohistoquimica, CD1a y SI00, en nuevos cortes.
Los datos clinicos se obtuvieron de los protocolos de
biopsia y las radiografias correspondientes incluyeron
técnicas extraorales (panoramicas, lateral de maxilar,
frontal de cara y craneo) e intrabucales (periapicales y
oclusales) segun el caso. En una primera evaluacion de
las mismas se descartaron aquellas que no presentaron
una adecuada calidad por defecto de técnica y/o las que
aportaban insuficiente informacion para el analisis de la
lesion. Las imagenes remanentes (n:20) fueron analiza-
das independientemente por 3 observadores, obtenién-
dose datos de localizacion, forma, bordes y estructura
interna de las lesiones, neoformacion periostica, expan-
sion de tablas y efecto sobre las piezas dentarias. El
estudio se completo analizando los diagnosticos clini-
cos presuntivos y tipo de tratamiento realizado segtn
los datos disponibles. La distribucion por sexo de los
casos mostré una relacion M: F de 3.1:1, el rango de la
edad fue de 2 a 60 afos con un pico de mayor frecuen-
cia en la 1ra década de vida (10 casos) y en 1a 4ta déca-
da (8 casos). Veintiun casos (68%) correspondieron a la
forma monostotica y 10 casos (32%) a la variedad
poliostotica. En los dos casos restantes no se obtuvo
informacion definida. En la forma monostotica el
90.5% de las lesiones se localizaron en los huesos maxi-
lares y el restante 9.5% en partes blandas. E1 80% de las
lesiones Oseas se localizaron en la mandibula, prevale-
ciendo en el sector molar. En la forma poliostética los
huesos afectados fueron ambos maxilares en el 60% de
los casos; maxilar y otros huesos de la economia (parie-
tal, occipital, fémur) en el 20%, maxilar y partes blan-
das (carrillo, pulmon) en el 20% restante. Los aspectos
clinicos mas frecuentes fueron la tumefaccion, ulcera-
cién y sintomatologia dolorosa. Sélo en 23 casos (75%)
de esta serie se realizo algun tipo de diagnostico pre-
suntivo previo a la biopsia, siendo un 43% de ellos de
histiocitosis En los restantes se presumio lesion infla-
matoria, tumor benigno o sarcoma (57%). La imagen
radiografica observada fue siempre radiolticida osteoli-
tica con variados aspectos. Igual frecuencia mostraron
las lesiones intradseas y las que afectaron el reborde
alveolar. En el primer grupo la forma prevalente fue la
unilocular con bordes circunscriptos o difusos, siendo
mas frecuente la primera. En las lesiones del reborde

alveolar la mayoria presento aspecto de enfermedad
periodontal y con menor frecuencia aspecto excavado o
de diente flotante. Se detectaron ademads 2 casos con
reabsorcion cemento dentinaria leve y moderada res-
pectivamente y 2 casos con neoformacion periostica. El
tratamiento fue quirdrgico, enucleacion en el 70% de
los casos y curetaje en el 30% restante. Sélo uno recibio
quimioterapia y radioterapia pero no completo el trata-
miento. Los 33 casos de esta serie representan una inci-
dencia de 0,1% cada 30.000 biopsias. Para Hernandez
Juyol et al.'* la incidencia es de un caso por ano, cada
200.000 nifnos. Los datos de frecuencia por sexo y edad
mostraron valores similares a los de otras series de la
literatura internacional y los referidos a la localizacion
con predominio del sector mandibular posterior tam-
bién fueron concordantes.5!! La expresion clinico
macroscopica predominante fue la tumefaccion y el
dolor en el drea afectada, coincidiendo con la de otras
series.!*12 Para Domboski et al.’® el dolor espontaneo y
a la palpacion fue el sintoma mas frecuente. Otros auto-
res'®12 relatan ademds trastornos de la sensibilidad,
decaimiento general, anorexia y fiebre. Las lesiones de
encia o mucosas pueden extenderse al hueso subyacen-
te y viceversa. Milian et al.” describen lesiones en teji-
dos blandos exclusivamente, pero las mismas son raras
y generalmente multifocales. La aparicion de lesiones
en tejidos blandos de la encia, como extension de una
lesion del hueso alveolar, suele manifestarse simulando
enfermedad periodontal y/o lesiones apicoperiapicales.
La destruccion del hueso alveolar y la consiguiente
exposicion radicular, lleva a la pérdida de soporte, con
generalmente caida precoz de las piezas dentarias y
falta de cicatrizacion de los alvéolos.'? En dientes en
vias de erupcion, puede haber desplazamiento del ger-
men. Estas alteraciones pueden provocar un recambio
precoz y erupcion anticipada de dientes permanentes,
tal como ocurrio en dos casos de nuestra serie. La reab-
sorcion radicular senalada por Dombowski et al.'® fue
una observacion inusual en nuestra serie. La apariencia
radiografica del GE es variable y no especifica. Nuestros
datos referidos a la localizacion intradsea y en el rebor-
de alveolar son concordantes con los de la literatura
pero difieren en cuanto a los tipos de imagenes observa-
das, especialmente en las lesiones que comprometieron
el reborde alveolar.!® En la presente serie el 15% de las
lesiones ubicadas en esta localizacion mostraron aspec-
to excavado, frecuencia significativamente mayor a la
comunicada por otros autores, contrariamente la ima-
gen de diente flotante fue considerablemente menor.!*-
8 En las lesiones intradseas uni o multiloculares las
imagenes fueron redondeadas o elipticas, con bordes
difusos o bien delimitados pero no corticados; solo en
ocasiones se observo una delgadisima cortical periférica
continua o discontinua. Las lesiones de radiolucidez
homogénea con margenes indefinidos, se encontraron
en grupos juveniles, lo cual indicaria que el grado de
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crecimiento de estas lesiones es mas rapido que aque-
llos con bordes bien delimitados hallados en adultos.
En algunos casos comunicados, el desplazamiento y
destruccion de las corticales fue detectado en el acto
quirdrgico.'*!® Yu et al.!” encontraron neoformacion
periostica en un 44% de los casos estudiados, corres-
pondientes a pacientes jovenes. Coincidimos con ellos
en lo referente al grupo etario, pero nuestro porcentaje
(10%) fue considerablemente menor. Segun Dagenais
et al.!® la neoformacion peridstica podria ser una buena
caracteristica a usar para la identificacion del GE. Sin
embargo otras lesiones como la periostitis osificante y
algunos tumores malignos, entre otras entidades pato-
logicas, presentan también este aspecto radiografico. El
patron morfologico de la imagen radiografica coincide
con su periodo evolutivo. En los periodos de inactivi-
dad o remision, ésta se manifiesta con cambios en el
tamano, forma y densidad, mostrando tractos lineales
intersticiales radiopacos, con diferentes grados de den-
sidad, que corresponderian a trabéculas dentro de las
areas liticas; y la aparicion de un halo radiopaco del
tipo hueso cortical en la periferia de la lesion. Sin ser un
dato patognomonico el aumento de tamano de la ima-
gen radiografica osteolitica y/o de los limites difusos,
indicaria la evolucion destructiva de la lesion o perio-
dos de reactivacion de la misma.'® En nuestra experien-
cia las imagenes periapicales, son las que brindan mejor
definicion, por la mayor cantidad de detalles que brin-
dan para el estudio de la relacion diente-hueso alveolar.
Las proyecciones panoramicas son las preferidas para el
estudio de lesiones intradseas solitarias o multiples.”*
18 Si el efecto de superposicion de los tejidos blandos en
esta proyeccion radiografica dificultara la interpreta-
cion, distintos autores postulan el uso de la Tomografia
Computada (TC).° Es necesario realizar estudios radio-
graficos atun en lesiones de localizacion gingival, para
descartar la participacion del hueso subyacente. Desta-
camos la importancia del diagnostico precoz del GE, ya
que su rapido crecimiento destruye el hueso invadien-
do los tejidos blandos, dificultando el tratamiento y
comprometiendo el pronéstico.!? La utilizacion de téc-
nicas de estudios por imagenes es de gran utilidad,
tanto para la deteccion de lesiones incipientes, el diag-
nostico de certeza en casos mas avanzados, como para
pautar el plan de tratamiento; su control y seguimiento.
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