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Las Histiocitosis de Células de Langerhans incluyen a
la Enfermedad de Letterer Siwe, Hand Schüller Chris-
tian y al Granuloma Eosinofilico (GE); forma crónica
más común y menos severa con expresión única y
múltiple 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 clí-
nicos y las imágenes radiográficas disponibles, aspec-
tos histomorfológicos y expresión inmunohistoquími-
ca. En los maxilares la forma monostótica fue la mas
frecuente (68%) con mayor incidencia en la mandíbu-
la. El sexo masculino fue tres veces más afectado que
el femenino y el rango de edad entre 2 y 60 años, con
picos de frecuencia en la 1ra y 4ta década de vida. El
50% de los casos fueron lesiones intraóseas uni o mul-
tiloculares. El 50% restante correspondió a lesiones en
reborde alveolar con imagen símil lesión periodontal,
excavada y de diente flotante (25%,15% y 10% respec-
tivamente). Dado que sus características histológicas
y/o radiográficas no son siempre patognomónicas es
relevante la acción interdisciplinaria para su diagnós-
tico de certeza, elección terapéutica y valoración pro-
nóstica.
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Las Histiocitosis de células de Langerhans (HCLs),
antes conocidas como Histiocitosis X son desórdenes
histiocitarios constituídos por células fenotípicamente
de tipo dendrítico Langerhans, que incluyen a la enfer-
medad de Letterer-Siwe (LS), Hand Schüller-Christian
(HSC) y al Granuloma eosinofilico (GE).1-3 La naturale-
za reactiva o neoplásica de las HCLs es aun motivo de

discusión 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 relación con anorma-
lidades genéticas o reordenamiento genético, existen
por otra parte casos documentados de resolución
espontánea en particular en el GE. Su patogenia es tam-
bién enigmática. Según algunos autores en estas lesio-
nes las células de Langerhans estarían en un estado
detenido de activación y/o de diferenciación interrum-
pida. Trabajos basados en datos fenotípicos, plantean
que estas células pueden ser activadas, mientras otros
no han podido detectar actividad presentadora de antí-
genos en ellas. El GE es la expresión clínica más común
y menos severa de las HCLs. Aunque aparece a cual-
quier edad es más frecuente en niños y adolescentes.
Predominantemente se manifiesta como una lesión
ósea única, monostótica, pero puede tener distribución
poliostótica y ocasionalmente afectar las partes blandas
como piel y mucosas. En la cavidad bucal representa el
78% de los tres tipos de HCLs.4-7 Las lesiones bucales
pueden ser la manifestación temprana de la enfermedad
o la única, siendo relevante el estudio por imágenes no
solo para determinar la extensión de la lesión y resolver
los interrogantes clínicos que afectan decisiones tera-
péuticas, sino por el aporte que pueden brindar al per-
mitir la detección y reconocimiento precoz de estas
lesiones en ocasión de estudios de los huesos de la cara
y cráneo, orientando el diagnóstico final.8-9 Histopato-
lógicamente se caracteriza por la infiltración de células
histiocitarias que suelen mostrar una endentación
nuclear que le dan al mismo un aspecto reniforme,
acompañadas por numerosos eosinófilos, un número
menor de otras células inflamatorias y cantidad variable
de células gigantes multinucleadas. La expresión positi-
va de la proteína S100 y de antígenos CDla y/o Langerin
(CD 207), estos dos últimos específicos para células de
Langerhans, permiten definir un diagnóstico de certe-
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za.10-18 El objetivo de este trabajo es presentar los aspec-
tos clínicos-radiográficos de los casos de GE con locali-
zación bucal reunidos en un solo Centro de Diagnósti-
co, al mismo tiempo que clarificar la prescripción de las
técnicas por imágenes de acuerdo a las características
de la lesión y su localización. En una búsqueda realiza-
da en los archivos del Laboratorio de Patología Quirúr-
gica de la Cátedra de Anatomía Patológica, Facultad de
Odontología, Universidad de Buenos Aires, se encon-
traron 33 casos de GE en el período 1963-2003 cuyo
diagnóstico fue confirmado mediante reevaluación de
los cortes coloreados con H/E y la aplicación de técnica
inmunohistoquímica, CD1a y Sl00, en nuevos cortes.
Los datos clínicos se obtuvieron de los protocolos de
biopsia y las radiografías correspondientes incluyeron
técnicas extraorales (panorámicas, lateral de maxilar,
frontal de cara y cráneo) e intrabucales (periapicales y
oclusales) según el caso. En una primera evaluación de
las mismas se descartaron aquellas que no presentaron
una adecuada calidad por defecto de técnica y/o las que
aportaban insuficiente información para el análisis de la
lesión. Las imágenes remanentes (n:20) fueron analiza-
das independientemente por 3 observadores, obtenién-
dose datos de localización, forma, bordes y estructura
interna de las lesiones, neoformación perióstica, expan-
sión de tablas y efecto sobre las piezas dentarias. El
estudio se completó analizando los diagnósticos clíni-
cos presuntivos y tipo de tratamiento realizado según
los datos disponibles. La distribución por sexo de los
casos mostró una relación M: F de 3.1:1, el rango de la
edad fue de 2 a 60 años con un pico de mayor frecuen-
cia en la 1ra década de vida (10 casos) y en 1a 4ta déca-
da (8 casos). Veintiún casos (68%) correspondieron a la
forma monostótica y 10 casos (32%) a la variedad
poliostótica. En los dos casos restantes no se obtuvo
información definida. En la forma monostótica el
90.5% de las lesiones se localizaron en los huesos maxi-
lares y el restante 9.5% en partes blandas. El 80% de las
lesiones óseas se localizaron en la mandíbula, prevale-
ciendo en el sector molar. En la forma poliostótica los
huesos afectados fueron ambos maxilares en el 60% de
los casos; maxilar y otros huesos de la economía (parie-
tal, occipital, fémur) en el 20%, maxilar y partes blan-
das (carrillo, pulmón) en el 20% restante. Los aspectos
clínicos más frecuentes fueron la tumefacción, ulcera-
ción y sintomatología dolorosa. Sólo en 23 casos (75%)
de esta serie se realizó algún tipo de diagnóstico pre-
suntivo previo a la biopsia, siendo un 43% de ellos de
histiocitosis En los restantes se presumió lesión infla-
matoria, tumor benigno o sarcoma (57%). La imagen
radiográfica observada fue siempre radiolúcida osteolí-
tica con variados aspectos. Igual frecuencia mostraron
las lesiones intraóseas 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 mayoría presentó aspecto de enfermedad
periodontal y con menor frecuencia aspecto excavado o
de diente flotante. Se detectaron además 2 casos con
reabsorción cemento dentinaria leve y moderada res-
pectivamente y 2 casos con neoformación perióstica. El
tratamiento fue quirúrgico, enucleación en el 70% de
los casos y curetaje en el 30% restante. Sólo uno recibió
quimioterapia y radioterapia pero no completó el trata-
miento. Los 33 casos de esta serie representan una inci-
dencia de 0,1% cada 30.000 biopsias. Para Hernández
Juyol et al.14 la incidencia es de un caso por año, cada
200.000 niños. 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 localización
con predominio del sector mandibular posterior tam-
bién fueron concordantes.6-7-9-11 La expresión clínico
macroscópica predominante fue la tumefacción y el
dolor en el área afectada, coincidiendo con la de otras
series.10-12 Para Domboski et al.18 el dolor espontáneo y
a la palpación fue el síntoma más frecuente. Otros auto-
res10-12 relatan además trastornos de la sensibilidad,
decaimiento general, anorexia y fiebre. Las lesiones de
encía o mucosas pueden extenderse al hueso subyacen-
te y viceversa. Milian et al.7 describen lesiones en teji-
dos blandos exclusivamente, pero las mismas son raras
y generalmente multifocales. La aparición de lesiones
en tejidos blandos de la encía, como extensión de una
lesión del hueso alveolar, suele manifestarse simulando
enfermedad periodontal y/o lesiones ápicoperiapicales.
La destrucción del hueso alveolar y la consiguiente
exposición radicular, lleva a la pérdida de soporte, con
generalmente caída precoz de las piezas dentarias y
falta de cicatrización de los alvéolos.12 En dientes en
vías de erupción, puede haber desplazamiento del ger-
men. Estas alteraciones pueden provocar un recambio
precoz y erupción anticipada de dientes permanentes,
tal como ocurrió en dos casos de nuestra serie. La reab-
sorción radicular señalada por Dombowski et al.18 fue
una observación inusual en nuestra serie. La apariencia
radiográfica del GE es variable y no específica. Nuestros
datos referidos a la localización intraósea y en el rebor-
de alveolar son concordantes con los de la literatura
pero difieren en cuanto a los tipos de imágenes observa-
das, especialmente en las lesiones que comprometieron
el reborde alveolar.18 En la presente serie el 15% de las
lesiones ubicadas en esta localización mostraron aspec-
to excavado, frecuencia significativamente mayor a la
comunicada por otros autores, contrariamente la ima-
gen de diente flotante fue considerablemente menor.10-

18 En las lesiones intraóseas uni o multiloculares las
imágenes fueron redondeadas o elípticas, con bordes
difusos o bien delimitados pero no corticados; sólo en
ocasiones se observó una delgadísima cortical periférica
continua o discontinua. Las lesiones de radiolucidez
homogénea con márgenes indefinidos, se encontraron
en grupos juveniles, lo cual indicaría que el grado de
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crecimiento de estas lesiones es más rápido que aque-
llos con bordes bien delimitados hallados en adultos.
En algunos casos comunicados, el desplazamiento y
destrucción de las corticales fue detectado en el acto
quirúrgico.10-16 Yu et al.17 encontraron neoformación
perióstica en un 44% de los casos estudiados, corres-
pondientes a pacientes jóvenes. Coincidimos con ellos
en lo referente al grupo etario, pero nuestro porcentaje
(10%) fue considerablemente menor. Según Dagenais
et al.16 la neoformación perióstica podría ser una buena
característica a usar para la identificación del GE. Sin
embargo otras lesiones como la periostitis osificante y
algunos tumores malignos, entre otras entidades pato-
lógicas, presentan también este aspecto radiográfico. El
patrón morfológico de la imagen radiográfica coincide
con su período evolutivo. En los períodos de inactivi-
dad o remisión, ésta se manifiesta con cambios en el
tamaño, forma y densidad, mostrando tractos lineales
intersticiales radiopacos, con diferentes grados de den-
sidad, que corresponderían a trabéculas dentro de las
áreas líticas; y la aparición de un halo radiopaco del
tipo hueso cortical en la periferia de la lesión. Sin ser un
dato patognomónico el aumento de tamaño de la ima-
gen radiográfica osteolítica y/o de los límites difusos,
indicaría la evolución destructiva de la lesión o perío-
dos de reactivación de la misma.16 En nuestra experien-
cia las imágenes periapicales, son las que brindan mejor
definición, por la mayor cantidad de detalles que brin-
dan para el estudio de la relación diente-hueso alveolar.
Las proyecciones panorámicas son las preferidas para el
estudio de lesiones intraóseas solitarias o múltiples.7-10-

18 Si el efecto de superposición de los tejidos blandos en
esta proyección radiográfica dificultara la interpreta-
ción, distintos autores postulan el uso de la Tomografía
Computada (TC).9 Es necesario realizar estudios radio-
gráficos aún en lesiones de localización gingival, para
descartar la participación del hueso subyacente. Desta-
camos la importancia del diagnóstico precoz del GE, ya
que su rápido crecimiento destruye el hueso invadien-
do los tejidos blandos, dificultando el tratamiento y
comprometiendo el pronóstico.12 La utilización de téc-
nicas de estudios por imágenes es de gran utilidad,
tanto para la detección de lesiones incipientes, el diag-
nóstico de certeza en casos más avanzados, como para
pautar el plan de tratamiento; su control y seguimiento.
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