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RESUMEN

Introduccion: la histiocitosis de células de Langerhans
comprende un grupo de trastornos raros del sistema re-
ticuloendotelial, es una proliferacion neoplasica mieloide
inflamatoria de comportamiento clinico variable causada
por la acumulacién de histiocitos CD1a+/CD207+, aso-
ciados a un numero variable de eosindfilos, linfocitos, cé-
lulas plasmaticas y células gigantes multinucleadas. Es
una entidad poco comun, con una tasa estimada de in-
cidencia de cinco casos por millén al afio, mas frecuente
en los primeros afnos de vida (15 afos), mayor incidencia
dentro de las primeras tres décadas de vida. Objetivo:
correlacionar los hallazgos clinicos del caso descrito en
el presente articulo y la evidencia disponible en la litera-
tura. Caso clinico: paciente masculino de 47 anos, se
presento al Servicio de Cirugia Maxilofacial del Hospital
Regional «Lic. Adolfo Lopez Mateos» con dolor esponta-
neo, constante, defecto periodontal con recesion gingival

ABSTRACT

Introduction: Langerhans cell histiocytosis
(LCH) comprises a group of rare disorders of the
reticuloendothelial system and represents an
inflammatory myeloid neoplastic proliferation with
variable clinical behavior, caused by the accumulation
of CD1a+/CD207+ histiocytes associated with variable
numbers of eosinophils, lymphocytes, plasma cells,
and multinucleated giant cells. It is uncommon, with an
estimated incidence of ~5 cases per million per year,
occurring more frequently in early life (< 15 years) and
with the highest incidence within the first three decades.
Objective: to correlate the clinical findings of the present
case with the available evidence in the literature. Case
report: a 47-year-old male presented to the Maxillofacial
Surgery Service of the “Lic. Adolfo Lopez Mateos”
Regional Hospital with spontaneous, constant pain and
a periodontal defect with gingival recession involving
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asociado a 6rganos dentales incisivo central, lateral y ca-
nino inferiores izquierdos, movilidad grado lll. Se realiza
tomografia axial computarizada (TAC) en fase simple con
cortes finos de 0.6 mm con fecha 11/Marzo/2023 en don-
de se observan en el corte axial, sagital y coronal lesio-
nes osteoliticas en cuerpo mandibular bilateral, con bor-
des mal definidos. El reporte histopatolégico posterior a
la biopsia identifica fragmentos de tejido fibroso laxo ma-
duro bien vascularizado, el cual presenta areas de hemo-
rragia reciente y antigua, en las que se aprecian mantos
de células ovoidales y poligonales con amplio citoplasma
eosindfilo, nucleos ovoidales con identaciones y pliegues
centrales, entre las que se identifican numerosos eosi-
nofilos y algunos grupos de células inflamatorias de tipo
mixto. Se confirma el estudio con el informe de inmuno-
histoquimica: QA-251-23 con fecha 08/Junio/2023 en
donde se obtienen resultados con positividad para S-100,
CD1ay langerina. Resultados: posterior al tratamiento
quirargico, el paciente se refirié asintomatico. Actualmen-
te se encuentra en protocolo para atencion oncologica y
en seguimiento en nuestro servicio, con la posibilidad de
realiza tratamiento con corticosteroides intralesionales en
lesiones mandibulares. Conclusiones: la histiocitosis de
células de Langerhans es una entidad rara y de etiologia
incierta, frecuentemente asociada a mutaciones en las
vias de senalizacion y proliferacion celular. En el presen-
te caso, se hace énfasis en el manejo interdisciplinario,
asi como en el uso de estudio de medicina nuclear y la
evaluacion de mutaciones de la via MAPK (p. ej., BRAF)
para estratificacion terapéutica.

Palabras clave: histiocitosis de células de Langerhans,
granuloma eosinofilico, lesiones osteoliticas mandibula-
res, diagnostico inmunohistoquimico.

Abreviaturas:

CMF = Servicio de Cirugia Maxilofacial

DC = células dendriticas

HCL = histiocitosis de células de Langerhans

HRLALM = Hospital Regional «Lic. Adolfo Lopez Mateos»
ISSSTE = Instituto de Seguridad y Servicios Sociales para los
Trabajadores del Estado

LC = células de Langerhans

OMS = Organizacion Mundial de la Salud

SNC = sistema nervioso central

INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL),
anteriormente conocida como histiocitosis X o
granuloma eosindfilo, comprende un grupo de tras-
tornos raros del sistema reticuloendotelial. La HCL
es una proliferacién neoplasica mieloide inflamatoria
de comportamiento clinico variable causada por la
acumulacion de CD1a+/CD207+ histiocitos, asocia-
dos a un namero variable de eosindfilos, linfocitos,
células plasmaticas y células gigantes multinu-
cleadas. Histolbgicamente se caracteriza por una

the left mandibular central and lateral incisors and
canine, with grade Il mobility. A non-contrast CT scan
of the maxillofacial complex (0.6-mm slices; March 11,
2023) showed ill-defined osteolytic lesions bilaterally
in the mandibular body on axial, sagittal, and coronal
views. Histopathology of the biopsy revealed fragments
of well-vascularized mature loose fibrous tissue with
areas of recent and old hemorrhage, sheets of ovoid to
polygonal cells with abundant eosinophilic cytoplasm
and ovoid nuclei with indentations and central folds,
accompanied by numerous eosinophils and mixed
inflammatory cell aggregates. Immunohistochemistry
(QA-251-23; June 8, 2023) was positive for S-100, CD1a,
and langerin, confirming LCH. Results: following surgical
management, the patient became asymptomatic. He is
currently undergoing oncologic evaluation and follow-
up with our service, with consideration of intralesional
corticosteroid therapy for the mandibular lesions.
Conclusions: Langerhans cell histiocytosis is a rare
entity of uncertain etiology, frequently associated with
mutations in cellular signaling and proliferation pathways.
This case underscores the importance of interdisciplinary
management, the judicious use of nuclear medicine
studies, and the evaluation of MAPK-pathway mutations
(e.g., BRAF) for therapeutic stratification.

Keywords: Langerhans cell histiocytosis,
eosinophilic granuloma, mandibular osteolytic lesions,
immunohistochemical diagnosis.

proliferacién idiopatica e infiltracion de las células de
Langerhans y puede producir manifestaciones loca-
les o sistémicas, junto con un nimero variable de
leucocitos, eosindfilos, neutrofilos, linfocitos, células
plasmaticas y células gigantes multinucleadas que
provocan destruccion de tejidos, siendo el hueso y
la piel los mas afectados.'”

Antecedentes historicos. Los primeros relatos
acerca de la HCL empiezan con Thomas Smith
(1865), quien publica lo que se conoce como una
proliferacion clonal de células de Langerhans, con
un caso de infeccién cutanea y lesiones craneales
en un paciente pediatrico. En 1868 Paul Langerhans
sefiala que la epidermis esta constituida por células
dendriticas no pigmentadas. En 1924 Letterer y en
1933 Siwe describen la enfermedad Letterer-Siwe en
pacientes con trastorno multiorganico no leucémico,
fulminante y agudo del sistema reticuloendotelial,
caracterizado por defectos 6seos asociados con
esplenomegalia, hepatomegalia y linfadenopatia.
Posteriormente, Mignon publica el primer caso de
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granuloma eosinofilico en un paciente de 12 afios
con una enfermedad parecida a la enfermedad de
Hand-Schuller-Christian.” Y es hasta 1940 cuando
Lichtenstein y Jaffe acufian el término de granuloma
eosinofilico del hueso a un proceso intradseo benig-
no, agresivo. Los mismos autores propusieron en
1953 el termino de histiocitosis X para designar a la
enfermedad de Hand-Schuller-Christian, la enferme-
dad de Letterer-Siwe y el granuloma eosinofilico."#?
Finalmente, en 1973, tras el reconocimiento de las
células similares a los histiocitos como células de
Langerhans (CL), la Sociedad de Histiocitos renom-
brado esta condicién como HCL.?

Epidemiologia. La HCL es una entidad poco
comun, con una tasa estimada de incidencia de cinco
casos por millén al afio, mas frecuente en los prime-
ros afios de vida (15 anos), mayor incidencia dentro
de las primeras tres décadas de vida. En los adultos,
la HCL es aun mas rara, con un caso por millén
anualmente, el sexo masculino es el més afectado,
con una proporcidon hombre:mujer de 2:1.2481° La
cabezay el cuello estan afectados principalmente en
60% de los casos.® La incidencia de lesiones orales
en la HCL es 77%, con una afectacion unifocal del
hueso de 75%.°

Literatura actual reporta que la incidencia anual de
HCL es 5-9 casos por 10°000.000 en nifios menores
de 15 afios, y un caso por 1'000.000 en pacientes
mayores de 15 afios."

La enfermedad unifocal monosistémica representa
aproximadamente el 50% de la HCL oral, mientras
que la enfermedad multifocal monosistémica y la
enfermedad multifocal multisistémica se distribuyen
equitativamente en el 50% restante de los casos. Los
maxilares se ven afectados con el doble de frecuen-
cia que los tejidos blandos orales. La mandibula
se ve afectada preferentemente sobre el maxilar,
particularmente las regiones posteriores.®

Presentaciones clinicas. Las tres presentacio-
nes clinicas clasicas se conocen como granuloma
eosinofilo o HCL crénica focal, se caracteriza
por la aparicion de lesiones 6seas (monostbticas
o multifocales), sin afeccion a tejidos blandos o
afeccion sistémica, se considera la mas frecuente y
benigna. La enfermedad de Hand-Schuller-Christian
o HCL cronica difusa, aparece en nifios y jovenes
adultos, caracterizada por la triada de lesiones
esqueletales, diabetes insipida (se da en el 20% de
pacientes actualmente), presenta manifestaciones
como petequias, purpura, ulceraciones, lesiones que
simulan dermatitis seborreica, pulmonares, disfun-
cion, taquipnea, disnea y cianosis, y exoftalmos. Y
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la enfermedad de Letterer-Siwe o HCL diseminada
aguda ocurre en la ninez (menores de tres anos) y
cursa de forma aguda y sistémica; se manifiesta en
multiples 6rganos y sistemas, como el higado, los
pulmones, los ganglios linfaticos, piel, sistema nervio-
so central (SNC), médula 6sea y hueso, hallazgos
variables incluyen eccema, hepatoesplenomegalia,
otitis media, anemia, hemorragias, linfadenopatias 'y
lesiones osteoliticas. Estas pueden variar desde una
lesion Osea solitaria que regresa espontaneamente
hasta un trastorno multisistémico potencialmente
mortal.>*

Se ha mencionado la reticulohistiocitosis congénita
(sindrome de Hashimoto-Pritzker) que es una forma
puramente cutanea, caracterizada por la aparicién
de nédulos oscuros en la tronco, cara y cuero cabe-
lludo. Las mucosas siempre estan involucradas, sin
implicacién de otros érganos.*

Manifestaciones clinicas orales y maxilofacia-
les. Las manifestaciones orales suelen ser el primer
signo de HCL. Las caracteristicas clinicas pueden
variar desde lesiones osteoliticas indoloras hasta
multiples lesiones que pueden provocar disfuncién,
fracturas y dolor. Algunas lesiones pueden invadir
tejidos blandos adyacentes, lo que lleva a areas
ulcerosas y compresion de estructuras importantes
como el nervio 6ptico y la médula espinal.®

La region posterior de la mandibula es la loca-
lizacibn mas comun, aunque el maxilar también
puede estar afectado. Las lesiones 6seas pueden
ir acompafadas de hinchazén, areas eritematosas
o lesiones ulcerosas afectando los tejidos blandos.®

Los sintomas pueden variar; dependiendo del tipo,
pueden ser asintomaticos o presentar dolor, fiebre,
sensibilidad y aumento de volumen.? Pueden ocurrir
lesiones tisulares (erupciones eritematosas cutaneas
0 una discreta papula de color marrén rosado que
se presenta particularmente en el cuero cabelludo y
en zonas axilares, inguinales o perineales, siendo
la encia y el paladar duro los mas frecuentemente
afectados. Por lo general, la afectacion ésea va
seguida de hinchazén y dolor, aunque puede ser
asintomético en algunos casos.?

Pueden estar afectados uno o varios huesos.
El craneo, la mandibula y las costillas son los mas
afectados en los nifios. En los adultos, los sitios
mas comunmente afectados son las vértebras y los
huesos largos.? Los maxilares estan afectados en 20
a 30% de todos los casos.® Entre 70 y 75% correspon-
de a una lesion 6sea solitaria y, aproximadamente,
50% se localiza en el craneo y huesos faciales. Es
fundamental la evaluacién de la unidad esquelética
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afectada, ya que existen estructuras denominadas
«sitios especiales», por su alto contenido medular y
vecindad con el sistema nervioso central. Estos sitios
corresponden al globo ocular, los oidos, la cavidad
oral, las vértebras y el esqueleto craneofacial.®®'?

Los 6rganos afectados en la HCL en la poblacion
pediatrica son huesos en 80%, piel en 33% y glan-
dula pituitaria en 25%. El 15% de los casos muestra
afectacion del higado, bazo, sistema hematopoyético
o pulmones; en 5 a 10%, ganglios linfaticos;yen 2y
4% est4 afectado sistema nervioso central, excluida
la hipdfisis.'

Otra manifestacion de la histiocitosis de células
de Langerhans puede afectar a cualquier 6rgano
o sistema del cuerpo, pero con mayor frecuencia
el hueso (80% de los pacientes), la piel (33%) y la
glandula pituitaria (25%). Otros érganos implicados
son el higado, (15% de los casos), el bazo (15%), la
médula 6sea (15%), los pulmones (15%), los ganglios
linfaticos (5-10%), asi como como el SNC excluyendo
la glandula pituitaria (2-4%)."

Diagnostico diferencial. La HCL unilocular en
adultos puede simular condiciones inflamatorias
periapicales, quistes y tumores odontogénicos,
osteomielitis, asi como enfermedades malignas como
el linfoma. Las lesiones multiloculares pueden pare-
cerse a las odontogénicas, quistes de presentacion
multilocular, tumor marrén de hiperparatiroidismo y
multiples mielomas. En nifios, granuloma central de
células gigantes y enfermedades malignas como la
leucemia.® Cuando estan afectados el hueso alveolar
y la encia, la HCL puede simular una enfermedad
grave. La periodontitis y la afectacion del paladar duro
pueden parecerse a la sialometaplasia necrotizante.®

Biopsia. Esté indicada en pacientes con lesio-
nes periféricas y centrales de origen incierto que
no responden a tratamientos convencionales
odontoldgicos o periodontales, muchas veces en
combinacion con movilidad dental, asi como defectos
periodontales atipicos o ulceraciones persistentes.
Su finalidad es obtener tejido representativo que
permita descartar procesos inflamatorios inespeci-
ficos, infecciones cronicas, tumores odontogénicos
0 neoplasias, constituyendo el primer paso para
confirmar o sospechar histiocitosis de células de
Langerhans.

Inmunohistoquimica. Esta indicado cuando el
analisis histopatoldgico revela proliferacion de células
ovoidales con caracteristicas sugestivas de histiocito-
sis, pero no concluyentes. La positividad para CD1a,
langerina (CD207) y proteina S-100 es diagnéstica
y confirma la naturaleza clonal de las células de

Langerhans. Sus implicaciones terapéuticas son
relevantes: permite diferenciar lesiones localizadas
candidatas a manejo conservador o intralesional
con corticosteroides, de formas multisistémicas que
requieren quimioterapia sistémica; ademas, orienta
a la busqueda de mutaciones como BRAF V600E
para posibles terapias dirigidas.

Pronéstico y recurrencia. Aunque el curso clinico
de la HCL puede variar desde una enfermedad
autolimitada hasta un riesgo de muerte, el pronéstico
es favorable en la mayoria de los casos, con una
supervivencia a cinco afios que oscila entre 75 y
100% en pacientes con enfermedad multisistémica
y monosistémica, respectivamente. Los pacientes
que estan afectados en un solo 6rgano (monosis-
témica), por ejemplo, piel o huesos, tienen mejor
pronostico con una tasa de mortalidad inferior a
10%."? Cuando es multisistémica, es decir afecta a
dos 0 més 6rganos o sistemas (higado, pulmones,
bazo o sistema hematopoyético) y esta diseminada,
la tasa de mortalidad es considerable, oscila entre
30y 50%.%"? Las tasas de recurrencia del granuloma
eosindfilo varian entre 1.6 y 25%, dependiendo de la
localizacion y extensién de las lesiones.®

El objetivo del presente trabajo es describir los
hallazgos clinicos del caso y la evidencia disponible
en la literatura.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 47 afios, se presento al
Servicio de Cirugia Maxilofacial (CMF) del Hospital
Regional «Lic. Adolfo Lépez Mateos» (HRLALM)
del Instituto de Seguridad y Servicios Sociales de
los Trabajadores del Estado (ISSSTE), con sinto-
matologia dolorosa en region mandibular izquierda,
tratado previamente con endodoncia. Antecedente
heredofamiliar de importancia: madre con cancer
cervicouterino. Antecedentes personales no pato-
I6gicos: refiere tabaquismo positivo de cuatro ciga-
rros al dia desde los 27 anos hasta la actualidad y
alcoholismo positivo de ocho cervezas cada semana
desde los 23 afos hasta la actualidad.

Presenta dolor 5/10 en escala visual analbgica
(EVA) en cuerpo mandibular izquierda, espontaneo,
constante, sin exacerbacion a la percusion horizontal
y vertical de érgano dental canino izquierdo inferior.
Niega presentar lesion en cuerpo, diaforesis o
pérdida de peso repentina. Exploracién extraoral
sin evidencia de aumento de volumen, asimetrias
o lesiones cutaneas-mucosas; intraoral, presenta
defecto periodontal con recesién gingival asociado
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a organos dentales incisivo central, lateral y canino
inferiores izquierdos, con ulceracion en region
mencionada, movilidad grado Il en 6rganos dentales
mencionados . Sin presencia de adenome-
galias cervicales a la palpacion.

En la ortopantomografia con fecha 03/Agosto/2021,
se observan lesiones osteoliticas; lesion radiollcida
multilocular con borde mal definidos en regidn posterior
mandibular derecha, lesién radioltcida unilocular bien
definida asociada a 6rganos dentales incisivo lateral
y canino izquierdo (dientes flotantes); y una lesion
radiolucida unilocular bien definida en borde alveolar
de cuerpo mandibular derecho . En la orto-
pantomografia con fecha 24/Julio/2022 se observan
dos de las tres lesiones osteoliticas mencionadas,
siendo de menor tamafio de la regidn posterior mandi-
bular derecha, de mayor tamario la lesion asociada a
organos dentales incisivo lateral y canino izquierdo
(dientes flotantes); y sin presencia de lesiéon en borde
alveolar de cuerpo mandibular derecho.

Cuenta con estudios paraclinicos de laboratorio de
hemograma, quimica sanguinea, electrolitos séricos
y perfil de coagulacion con fecha 11/Agosto/2023;
con resultados dentro de parametros normales

Se realiz6 biopsia escisional de lesién asociada
a 6rgano dentario incisivo lateral inferior izquierdo.
El informe histopatoldgico con fecha de 17/Septiem-
bre/2022 reporta un resultado de diagnéstico descrip-
tivo de «Proceso inflamatorio inespecifico con zonas
de necrosis y tejido fibroso de aspecto cicatrizal».

Se decide manejo conservador con control image-
nolégico mediante ortopantomografia con fechas 14/
Octubre/2022 y 26/Enero/2023. Se observan altera-
ciones similares a las mencionadas anteriormente, a
excepcion de la asociada a érganos dentales, la cual
continua como una lesion osteoliticas con imagen
radioltcida bien definida que abarca a 6rganos
dentales incisivo central, canino y primer premolar
izquierdo (dientes flotantes).

Sin presentar mejoria de sintomatologia dolorosa
y con exacerbacién de ésta a 6/10 en EVA, se
realiza estudio imagenologico de tomografia de
macizo facial en fase simple con cortes finos de
0.6 mm con fecha 11/Marzo/2023. En el corte axial,
sagital y coronal, se observan lesiones osteoliticas
en cuerpo mandibular bilateral, con bordes mal
definidos .

Se decide realizar nueva biopsia incisional de
lesién en cuerpo mandibular derecho bajo aneste-
sia general, la cual se programé para la fecha 27/
Mayo/2023; cursoé sin incidentes ni complicaciones.
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En las fotografias transquirdrgicas se muestra la
exposicidn de la lesion de cuerpo mandibular derecho
y su relacion con el nervio mentoniano, la toma de la
muestra y el lecho quirdrgico .

Informe histopatolégico: 01/Junio/2023 el
resultado indica que se identifican fragmentos de
tejido fibroso laxo maduro bien vascularizado, el cual
presenta &reas de hemorragia reciente y antigua, entre
las que se aprecian mantos de células ovoidales y
poligonales con amplio citoplasma eosindfilo, nicleos
ovoidales con identaciones y pliegues centrales, entre
las que se identifican numerosos eosindfilos y algunos
grupos de células inflamatorias de tipo mixto.

Diagnéstico: los hallazgos son compatibles con
histiocitosis de células de Langerhans.

Se confirma el estudio con el informe de inmuno-
histoquimica: con fecha 08/Junio/2023 en donde se
obtienen resultados: S-100 positivo, CD1a positivo
y Langerina positivo.

Se presenta microfotografias de cortes histopato-
l6gicos

Estudios paraclinicos de laboratorio.

Valores Valores del
normales paciente
Eritrocitos (X 10° cél/ul) 4.70-6.10 5.27
Hemoglobina (g/dL) 14.0-18.0 16.1
Hematocrito (%) 42.0-52.0 48.6
Leucocitos (X 10% cél/uL) 4.8-10.8 7.1
Plaquetas (X 10%/uL) 200-400 289
Quimica sanguinea
Clucosa (mg/dL) 74-109 104.4
Nitr6geno ureico (mg/dL) 6-23 15.0
Urea (mg/dL) 16.6-48.5 31.1
Creatinina sérica (mg/dL) 0.5-1.2 0.86
Sodio (mmol/L) 136-145 139
Potasio (mmol/L) 3.5-5.1 4.21
Cloro (mmol/L) 98-107 102.0
Perfil de coagulacion
(segundos)
P 12-14 12.0
INR 0.8-1.1 0.94
TP 20.0-45.0 249
Peso: 73 kg Talla: Sangrado
165 cm permisible:
800 mL

INR = International Normalized Ratio (indice
internacional normalizado). TP = tiempo de protrombina.
TTP = tiempo de tromboplastina parcial.

Fuente: Hospital Regional «Lic. Adolfo Lépez

Mateos, Instituto de Seguridad y Servicios Sociales

de los Trabajadores del Estado (ISSSTE).
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Figura 2: Ortopantomografia con fecha 14/Octubre/2022.

Figura 3:

Tomografia axial
computarizada de macizo
facial en fase simple corte

axial, sagital y coronal,
11/Marzo/2023.

Figura 4:

Lecho quirtrgico
y su relacion
con el nervio

mentoniano
derecho.

Figura 5: Corte histolégico con x40. Se pueden iden-
tificar linfocitos, polimorfonucleares (neutréfilos en
su mayorifa) y eritrocitos acompanando al contexto
histiocitico. Se observa a los histiocitos con ntcleos
agrandados y citoplasma eosinéfilo, indentado, alar-
gado y de limites irregulares.

Posteriormente se realiza gammagrama MDP *"Tc
con fecha 20/Junio/2023. Descripcién: dos horas
después de la administracion por via intravenosa
en miembro toracico de una dosis de difosfonato de
metileno (MDP) marcado con 20 mCi de *"Tc, se
adquiere rastreo corporal en proyecciones anterior
y posterior en donde se observa: Fase dinamica:
paso del radiotrazador a través de grandes vasos,
subclavia y car6tida de forma simétrica y simultdnea
Fase inmediata: incremento de la concentracion en
tejidos blandos en region mandibular derecha. Fase
tardia (6sea): existe incremento de la captacion
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Figura 6: Microfotografia que muestra positividad con
la técnica de inmunohistoquimica CD207 (langerina)
e inmunorreactividad a las células de Langerhans.
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Figura 7: Inmunorreactividad positiva a proteina
S-100 en células de Langerhans.
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Figura 8: Inmunorreactividad positiva a CD1a en cé-
lulas de Langerhans.
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en rama mandibular derecha y como conclusién el
incremento osteobléstico referido esta en relacion
con evento postquirdrgico (biopsia) y negativo para
actividad infiltrativa en el esqueleto axial y apendicular
(Figuras 9 y 10).

Actualmente, el paciente se encuentra en protoco-
lo para atencion por parte del Servicio de Oncologiay
en seguimiento por parte de nuestro servicio, con la
posibilidad de realiza tratamiento con corticosteroides
intralesionales en lesiones mandibulares.

Se obtuvo consentimiento informado del paciente
para la publicacion del caso y las imégenes.

DISCUSION

Etiologia y fisiopatologia. En el tejido sano, las
células de Langerhans (LC) son un grupo de células
no adherentes, no proliferativas, migratorias, inmu-
nes y accesorias que actlian como presentadoras de
antigeno, pertenecen a un grupo de células deno-
minadas dendriticas (DC). Se originan en la médula
0sea, y migran a través de los vasos linfaticos hasta
la epidermis, los ganglios linfaticos regionales, el
timo, bronquios y la mucosa oral-faringea.'*8

Los factores etioldgicos, la etiologia de la enfer-
medad y su fisiopatologia son desconocidos, pero
cuando existe HCL, representan una proliferacion
clonal de células, especulando que podria repre-
sentar un desorden neoplasico. Estas adquieren
la morfologia de células dendriticas inmaduras
que pierden su capacidad de actuar como células
presentadoras de antigenos. Por lo tanto, ya no
pueden migrar desde el sitio patologico para el
reclutamiento de células inflamatorias.”*¢ Las tres
variantes clinicas presentan proliferacién anormal de
células histiociticas con granulos tipicos de Birbeck,
por lo que esta caracteristica microscépica no se
puede utilizar para diferenciar entre la enfermedad de
Hand-Schdller-Christian, la enfermedad de Letterer-
Siwe y el granuloma eosinofilico."®

Uno de los dilemas mas intrigantes es si la HCL
es una condicién reactiva o una verdadera neoplasia.
Los reportes actuales sefialan descubrimientos que
apoyan un mecanismo neoplasico.® En el 2010 se
descubri6 la mutacion del oncogén BRAF,™ la cual
se presenta en mas de 50% de los casos con HCL.
Ademas, los estudios inmunohistoquimicos pudieron
identificar la expresién de la mutacion BRAFV600E
comun en CD207+.5"° Se ha mencionado disfunciones
del sistema inmunolégico y algunos agentes infeccioso
con el virus de Epstein-Barr o en pacientes con enfer-
medad pulmonar que son fumadores de cigarrillos.®
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Es una enfermedad causada por mutaciones
conductoras somaticas en etapas criticas de la
diferenciacion mieloide que resultan en una trans-
formacién celular. Se han identificado mutaciones
en la via MAPK en aproximadamente 75% de los
pacientes con HCL. Una implicacion importante
de la nueva comprension de la biologia de la HCL,
que sugiere una nueva definicion como neoplasia
mieloide inflamatoria.®

Cho y colaboradores propusieron una teoria
sobre infiltracion eosinofilica en la HCL y el papel de
mastocitos desgranulados, CCL-1/eotaxina-1 como
eosindfilo atrayente.'®

Diagnodstico. Para un correcto diagnéstico, se
evallan datos clinicos, radiograficos e histologicos.
Se debe tener enfoque multidisciplinario, que incluya
un examen clinico en profundidad, pruebas comple-
mentarias como hemograma completo, recuento
de plaquetas, pruebas de coagulacion, funcién
hepatica, bioquimica de orina y pruebas BRAF
V600E. Ademas, algunos estudios de imagenes,
como radiografias, resonancia magnética, ecografia,
gammagrafia 6sea y TAC.>""

Clasificacion. El Grupo de Escritura de la Sociedad
de Histiocitos y la Organizacion Mundial de la Salud
(OMS) han postulado el sistema de clasificacién y el
que determina el diagndéstico diferencial segun el tipo
de célula predominante dentro del infilirado. Asi, las
histiocitosis se reclasificaron en trastornos de células
dendriticas (HCL, proceso secundario de células
dendriticas, xantogranuloma juvenil e histiocitoma
solitario con fenotipo dendritico), trastornos relacio-
nados con macrofagos (sindromes hemofagociticos,
enfermedad de Rosai-Dorfman e histiocitoma solitario
con fenotipo macréfago) y trastornos histiociticos
malignos (leucemia relacionada con monocitos,
tumor monocitico extramedular y sarcoma histiocitico
relacionado con células dendriticas o macrofagos).'

Imagenologia. Suele presentarse como una lesion
radiolucida de bordes generalmente definidos con
imagenes uniloculares o multiloculares que afectan
principalmente a la parte posterior de la mandibula;
se pueden notar dientes flotantes y desplazamiento
dentario.® Se debe hacer el diagnostico diferencial
con otras patologias de los huesos maxilares como
tumores odontogénicos (ameloblastoma) y no odon-
togénicos (granuloma central de células gigantes),
malformaciones vasculares y otros.®

Diagnéstico histopatologico. Microscopia dptica
convencional: asociacion de células inflamatorias
con proliferacién de células mononucleares grandes,
redondas a ovaladas, con forma epitelioide, cito-

plasma eosindfilo y nucleo ranurado que recuerda
a los granos de café en apariencia o rifion. Células
dendriticas inmaduras sin extensiones dendriticas,
que han sufrido la pérdida o una reduccién significa-
tiva de algunas funciones de la célula de Langerhans
normal. Producen una serie de citoquinas (inter-
leucinas, factor de necrosis tumoral alfa [TNF-a]
y factor estimulante de colonias de granulocitos y
macrofagos [GM-CSF]). También se han descrito
algunas mitosis y apoptosis atipicas, detectandose
necrosis en casos con alta tasa de proliferacion. La
necrosis puede imitar otras condiciones infecciosas
y neoplésicas como la tuberculosis y la enfermedad
de linfoma de Hodgkin.*'®

Imnuhistoquimica. La Sociedad de Histiocitosis
(Histiocyte Society) menciona que el diagnéstico
histopatolégico se hace segun los criterios estable-
cidos por la histologia convencional y al menos dos
tinciones positivas para ATP-asa, s-100, alfa-D-
manosidasa o lectinas de mani.® Cuando se utiliza
microscopia de transmision electrdnica, se pueden
observar los granulos de Birbeck (estructuras en
forma de varilla) ubicado en el citoplasma de las
células lesionadas). El analisis inmunohistoquimico
debe ser positivo para CD1a y CD207 (la langerina
0 CD207 es crucial para el diagnéstico ya que puede
ser un indicador de la presencia de granulos de
Birbeck)'® o para anticuerpos inespecificos como la
proteina S-100.0.17.18

La clasificacion de la Organizacion de la Salud
(OMS) de los tumores de tejidos hematopoyéticos
y linfoides derivan de células que se postulan como
precursoras de las células de Langerhans, lo que
demuestra positividad para S-100 y CD1a, pero nega-
tividad para los granulos de Birbeck y CD207.107.1¢

Tratamiento. Se han postulado varias alternativas
de manejo para HCL: abordajes quirargicos como el
curetaje o reseccidn de las lesiones 6seas, inyeccion
intralesional con corticoides (metilprednisolona o
triamcinolona) y bajas dosis de radioterapia para
lesiones inaccesibles, quimioterapia o ambas.®'®
Existen reportes sobre tratamiento con inyeccion
intralesional de corticosteroides, que han obtenido
resultados positivos en todos los casos.'®

El tratamiento depende del tipo y extensién de la
enfermedad (multisistémica y monosistémica). En
casos monosistémicos, el manejo variara segun el
organo afectado. La primera opcidn es principalmente
un tratamiento conservador.®

La investigacion sobre el tratamiento de la HCL
contintia con el ensayo LCH-IIl en curso de la Socie-
dad de Histiocitos. LCH-1 y LCH-Il se completaron
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y demostraron la eficacia de la quimioterapia con
vinblastina y esteroides; ahora, LCH-IIl esta estu-
diando prospectivamente el tratamiento de pacientes
de alto riesgo con metotrexato o 6-mercaptopurina
y ajustando la duracién e intensidad del tratamiento
segun la respuesta.®?0?

En la literatura, hay pocos casos reportados de
HCL localizados en mandibula tratados mediante la
inyeccién de corticosteroides, pero no siempre es
la primera opcion de tratamiento. Se desconoce la
forma en que los corticosteroides llevan a cabo su
accioén terapéutica, bien por medio de la inhibicién
de las células de Langerhans, de linfocitos T,
eosindfilos, o bien por la estimulacidn de la osteogé-
nesis. Otra teoria es la inhibicion de interleucina-1
(IL-1) por el esteroide, con la consiguiente resorcidn
Osea y la produccion de prostaglandinas. Algunos
sugieren que la biopsia revierte la destruccion dsea.
Sin embargo, el que algunas lesiones resuelvan de
forma espontanea hace dificil probar el mecanismo
mediante el cual la inyeccién de corticosteroides
funciona.??

Las lesiones Oseas focales incluyen aspectos
clinicos y radiogréficos; observacioén, legrado 6seo,
indometacina oral, inyecciones intralesionales de
corticosteroides y/o radioterapia (radioterapia en
dosis bajas); sin embargo, se debe utilizar en los
casos en los que se debe mantener la funcién y no
es posible la inyeccidn de corticoides.*?

Si se realiza una biopsia para la definicion diag-
néstica, la lesiébn puede autocurarse. En algunos
casos especiales, se puede utilizar quimioterapia
para prevenir el riesgo de enfermedad del sistema
nervioso central (casos con multiples ganglios linfa-
ticos resistentes a los corticosteroides).®

El tratamiento estandar de oro se defini6 como
la combinacion de prednisona y vinblastina, con
regimenes terapéuticos que constan de uno o dos
ciclos de seis semanas (esteroides orales continuos
40 mg/mL/dia durante cuatro semanas, disminuidos
durante dos semanas, mas inyecciones semanales
de vinblastina), seguidas de tres pulsos semanales
de prednisolona oral 40 mg/mL/dia durante cinco dias
mas una inyeccién de vinblastina, lo que representa
una fase inicial «intensiva» para seis a 12 semanas,
seguida de una «fase de mantenimiento» menos
intensiva durante toda la duracién del tratamiento
de al menos 12 meses.*

Respecto a las variables estudiadas sobre
la histiocitosis de Langerhans, muchos autores
coinciden y otros discrepan acerca de las variables
estudiadas en este articulo; epidemiologia, signos
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y sintomas, método de diagndstico, asociacion de
enfermedad sistémica, caracteristicas histologi-
cas, caracteristicas imagenoldgicas, tratamiento,
prondstico y recurrencia. En la se resume la
informacion encontrada en la literatura.

Esen y colaboradores reportaron un caso clinico
de histiocitosis de Langerhans con fractura patologica
asociada en un adulto de 25 anos, los sintomas més
dolor compresivo, edema, sensibilidad, dientes flojos,
aumento de volumen; los criterios diagnésticos reco-
mendados, radiografia panoramica, biopsia incisional
con estudio histologico e inmunohistoquimica con
proliferaciéon de eosindfilos, linfocitos e histiocitos
(hematoxilina y eosina [H&E], 100) y células tefiidas
positivas para S-100 en la evaluacién inmunohisto-
quimica, no encontraron asociacion sistémica. Fue
tratado exitosamente mediante tres infiltraciones de
metilprednisolona con resolucion del trazo de fractura
a los 14 meses y resolucion de la lesién a los 36
meses de seguimiento.

Putters y asociados reportaron tres pacientes
de 28 meses, nueve y 15 afios con histiocitosis en
mandibula, tratados mediante infiltracidén intrale-
sional de metilprednisolona como principal método
terapéutico. Obtuvieron remisién total con revisiones
periddicas en los meses, uno, tres, seis, nuevey 12,
y de forma anual posteriormente. Concluyeron que
la infiltracidn local con corticosteroides deberia ser
la principal opcién terapéutica para pacientes con
histiocitosis de Langerhans en mandibula. Los signos
y sintomas mas comunes fueron dolor, edema,
fractura; sus criterios diagnosticos fueron radiografia
panoramica y biopsia incisional con resultado histo-
I6gico de acumulacion de células de Langerhans y
en histoquimica de CD1a. No encontraron asociacion
sistémica.?

Moralis y Kunkel publican un caso clinico y
mencionan que la forma monolesional de la HCL es
la mas comun con una prevalencia de 70%, con cerca
de un tercio de todas las manifestaciones presentes
en el craneo. Siendo el dolor ubicado en la mandi-
bula, el sintoma principal de la HCL, acompanado
de ostedlisis local no odontogénica, pudiendo ser
confundida con alguna forma de periodontitis. Para
sus criterios diagnésticos recomiendan radiografia
panoramica, ecografia, tomografia computarizada,
resonancia magnética, biopsia, informan resultados
histolégicos y de inmunohistoquimica de acumula-
cién densa de células de Langerhans (H&E, x400),
marcado inmunoquimico de células de Langerhans
(CD1a, x100), y su tratamiento con metilprednisolona
200 mg dosis Unica intralesional.®



Naranjo VJF y cols. Histiocitosis de células de Langerhans en cuerpo mandibular bilateral

118

Rev Mex Cir Bucal Maxilofac. 2025; 21 (3): 109-126

My 185 M 185, 5Ny

Gammagrama con
difosfonato de metileno
9mTe, 20/Junio/2023.

o8 1 2000 ostowy
17-May 1975 W 166m T i

EEEE—mr=rreee—

75051710 OSEOWS 20 Jun-2023

Pl

20-Jun-2022

Gammagrama con
difosfonato de metileno
99mTe, 20/Junio/2023.

Hwang y su equipo reportaron dos casos clinicos
de histiocitosis en mandibula en dos nifios un
femenino y un masculino de cinco y nueve afios,
respectivamente, tratados exitosamente mediante
prednisolona 5 mg/2.5 mL via oral cada ocho
horas por un mes cuando la lesion es unifocal. Los
signos y sintomas fueron dolor, edema y sangrado
gingival. Solicitaron radiografia panoramica, TAC,
biopsia incisional y gammagrafia ésea, histologia
e inmunohistoquimica con CL y eosindfilos densa-
mente infiltrados (CD1a/S-100 positivo) (tincién
H&E, x200). No presentaron asociacidn sistémica
ni recurrencia.?®

En 2021, Medina Ruiz y colaboradores presen-
taron un caso clinico de un masculino de tres afios
con seguimiento a cinco anos y revision de la litera-
tura. Recomiendan realizar radiografia panoramica,
biopsia incisional y TAC. Sintomas y signos mas
comunes: inflamacion gingival, enrojecimiento,
ulceraciones y perdida 6sea, reportan lesiones
menores en higado y &rea abdominal, piel, bazo,
sistema hematopoyético y diabetes insipida. Las
caracteristicas imagenol6gicas encontradas fueron
patron radiolucido con méargenes irregulares, dientes
flotantes, y lesiones osteoliticas en mandibula y area
craneal. Sugieren curetaje local con inyecciones de
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corticoesteroides en lesiones solitarias y en casos
diseminados quimioterapia mas cirugia.*’

Soares y asociados reportaron el caso de un
masculino de cinco afios de edad. Los signos y
sintomas que presento fueron poliuria, sed excesiva
y rapida pérdida de peso. Solicitaron radiografia
panoramica, TAC, biopsia incisional, gammagrafia
Osea, resonancia magnética nuclear y pruebas hema-
tologicas. Present6 diabetes insipida. Los resultados
histologicos y de inmunohistoquimica mostraron
infiltrado de células mononucleares entremezcladas
con numerosos eosindéfilos (H&E, x200). La tincion
inmunohistoquimica (C, D) evidencio positividad para
CD1a y proteina neural S-100 (aumento original:
x200). Reportaron resultados imagenol6gicos con
area de hipercaptacion de radiois6topos en rama
mandibular derecha, &rea radioltcida en rama
mandibular derecha y evidencia de fenestracion
cortical. El tratamiento administrado consisti6 en 28
sesiones de quimioterapia con vinblastina combinada
con prednisona. No hubo presencia de recurrencia
a 12 meses.’

Faustino y su grupo realizaron una actualizacion
de larevision de la literatura. La epidemiologia repor-
tada es de 20-30% de los casos se dan en mandibula
con una tasa de incidencia anual de cinco casos por
millén en menores de 15 afios y un caso por millén en
adultos. Reportan signos y sintomas mas comunes
de inflamacién, areas eritematosas, Ulcerasy presen-
cia de ganglios linfaticos agrandados. Recomiendan
criterios diagnéstico de radiografia panoramica,
ecografia, TAC, biopsia incisional, gammagrafia
Osea, resonancia magnética nuclear y pruebas
hematologicas, pruebas BRAF V600E. Indican que
los resultados histolégicos y de inmunohistoquimica
deben registrar componente inflamatorio reactivo
asociado con la infiltracién de LC altamente hete-
rogéneo; la microscopia de transmision electronica
evidencia granulos de Birbeck; debe ser positivo
para CD1ay CD207 o para anticuerpos inespecificos
como la proteina S-100, langerina o CD207. Las
afecciones sistémicas mas comunes son diabetes
insipida (20%) y hepatomegalia, afeccidén de hueso,
la piel, o un ganglio linfatico o un sistema con sitios
multifocales (por ejemplo, sistema esquelético con
sitios multifocales). Recomiendan tratamientos con
corticosteroides, dosis bajas de radiacion y quimio-
terapia. Reportan recurrencia en la enfermedad
monosistémica (tasa de mortalidad inferior a 10%) y
en la multisistémica (tasa de mortalidad 30 y 50%).°

Chugh y colegas realizaron una revisién
sistémica con 49 articulos y 152 casos. Reportan
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mayor epidemiologia en pacientes masculinos de
seis a 12 anos con mayor afectacién en cuerpo
mandibular, con sintomas de eritema gingival,
dolor y movilidad dental. Recomiendan estudios
de radiografia panoramica, ecografia, TAC,
biopsia incisional, gammagrafia 6sea, resonancia
magnética nuclear y pruebas hematoldgicas,
pruebas BRAF V600E; reportes histolégicos y de
inmunohistoquimica con CD1a y S-100, langerina
(CD207), granulos de Birbeck. Mencionan que las
afecciones sistémicas méas comunes son higado,
bazo, sistema hematopoyético o pulmones; en 5
a 10%, ganglios linfaticos y, de 2 a 4%, sistema
nervioso central. Tratamiento mediante escision
quirargica/legrado 81 (52.6%), esteroides 17
(7.14%), cirugia y esteroides 4 (2.6%) y cirugia e
indometacina 4 (2.6%).°

Bedran y su equipo, en su estudio de revisidon de la
literatura y reporte de 19 casos, senalan que el sexo
masculino y la mandibula fueron los més afectados.
Mencionan que el dolor y aumento de volumen de
hasta 4 cm acompanado de edema facial, linfade-
nopatia cervical fueron los signos y sintomas mas
comunes. Las afecciones sistémicas reportadas son
lesiones cutaneas seguidas de compromiso visceral
(tracto gastrointestinal, higado, bazo, timo o ganglios
linfaticos). Mencionan caracteristicas radiograficas
de una imagen radiolucida mal definida. El estudio
de histologia e inmunohistoquimica deberia ser
confirmatorio con infiltrado linfoplasmocitario con
predominio de eosindfilos e histiocitos positivos para
CD1ay CD207, S-100, CD68, CD1ay CD207 lange-
rina (CD207-granulos de Birbeck). El tratamiento
propuesto es vinblastina y esteroides segun LCH-III
(tres casos) y LCH-II (dos casos) de la Sociedad de
Histiocitos. Reportan dos pacientes con recurrencia
y dos casos de mortalidad.

AbdullGaffar B y colegas estudiaron 54 casos
todos de sexo masculino. La ubicacién fue la mandi-
bula en todos los casos. El dolor y la inflamacién
mandibular, asi como retraso en la cicatrizacion y
ulceraciones fueron los sintomas y signos mas comu-
nes. Encontraron asociacion sistémica con lesiones
pulmonares apicales bilaterales, lesiones 6seas del
fémur y lesiones pleurales. Su trabajo estuvo muy
enfocado al estudio histologico: la inmunohistoqui-
mica resultd positiva para CD1a, langerina y proteina
S-100; inmunohistoquimica y moleculares para los
oncogenes BRAF V600E y el poliomavirus de células
de Merkel (MCPyV), panel de inmunohistoquimica
(IHC) de CD20, CDS, citoqueratina (AE1/AE3),
Melan-1, CD68 y CD1a.'®
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Cisternino y asociados realizaron una revision de
la literatura y reportaron un caso clinico. Mencionan
que sensibilidad dental, edema, inflacion, recesion
gingival, retraso en la cicatrizacion, movilidad dental,
lesiones ulcerosas, y sangrado fueron los signos y
sintomas mas comunes. Su criterio diagnostico se
basa en radiografia panorédmica y periapical, radio-
grafias de craneo y senos paranasales, miembros
pélvicos, biopsia de médula 6sea, estudio histopa-
tolégico e inmunohistoquimico, estudios paraclinicos
y estudio molecular con resultados de histiocitos
CD1a y S-100 positivos con un fondo inflamatorio
(linfocitos T reguladores, macrofagos y eosinéfilos)
es patognomonica; V600E en el protooncogén B-Raf
(BRAF). Su tratamiento es quimioterapia, radiotera-
pia y corticosteroides; en ocasiones recomiendan
tratamiento quirurgico.?

La HCL constituye una entidad poco frecuente
en la préctica clinica odontologica y maxilofacial,
cuya presentacion en pacientes adultos repre-
senta una verdadera rareza, dado que la mayoria
de los reportes se concentran en la poblacién
pediatrica y adolescente. La singularidad del
caso se acentua por su localizacidon mandibular
bilateral, un patron ain menos habitual que los
hallazgos unilaterales o centrados en el esque-
leto craneofacial. Este fenotipo atipico no sélo
incrementa la dificultad en el reconocimiento
inicial, sino que también plantea consideraciones
prondsticas distintas, al sugerir una posible mayor
extension de la enfermedad y un comportamiento
clinico mas agresivo.

Desde el punto de vista diagnéstico, los retos
son multiples. Las lesiones mandibulares de la HCL
pueden simular entidades periodontales comunes,
como periodontitis crdénica avanzada, quistes
inflamatorios o granulomas reparativos, lo que
genera un riesgo importante de subdiagnoéstico o de
tratamientos inadecuados en fases tempranas. La
similitud clinica y radiografica con procesos odonto-
génicos benignos obliga a un abordaje sistematico
que incluya siempre la sospecha de patologias poco
frecuentes. En este escenario, la inmunohistoqui-
mica adquiere un papel crucial: la identificacion de
marcadores especificos como CD1a y langerina
(CD207), junto con la positividad para proteina
S-100, permiten establecer el diagnéstico definitivo
y descartar otras proliferaciones histiocitarias o
neoplasias hematolégicas con manifestaciones
6seas.®® En el caso presentado, la confirmacion
inmunohistoquimica fue determinante para orientar
el manejo terapéutico adecuado.

El tratamiento de la HCL en adultos con afectacion
Osea localizada sigue siendo motivo de debate. Se
han propuesto diversas estrategias, entre ellas la
aplicacién de corticosteroides intralesionales, la
reseccidn quirdrgica y, en casos de mayor extension
0 compromiso sistémico, la terapia farmacolégica
sistémica basada en quimioterapia o inmunomodu-
ladores. La infiltracion de esteroides directamente en
la lesion ofrece la ventaja de reducir la proliferacion
celular con minima morbilidad, aunque sus resultados
son variables y dependen del tamano y accesibili-
dad de la lesion. Por su parte, la cirugia mediante
legrado o reseccion limitada constituye una opcién
efectiva para lesiones circunscritas, con la ventaja de
permitir confirmacion histologica adicional y control
local inmediato. Finalmente, la terapia sistémica se
reserva para casos multifocales o con afectacion
multisistémica, escenarios en los que el riesgo de
recaida o progresion es elevado.

En el paciente aqui descrito, la combinacién de
rareza clinica y presentacion bilateral oblig6 a una
valoracidén cuidadosa de estas alternativas. Dada
la localizacidbn mandibular y la extension simétrica,
se consider6 un abordaje conservador con cirugia
limitada, complementado por seguimiento estrecho,
como estrategia de equilibrio entre control de la
enfermedad y preservacion funcional. Esta decision
refleja la necesidad de individualizar el tratamiento en
funcién de la edad, extension, localizacién anatomica
y riesgo de complicaciones. En suma, este caso
subraya la importancia de mantener un alto indice de
sospecha clinica, apoyarse en la inmunohistoquimica
para la confirmacion diagnostica y seleccionar tera-
pias personalizadas que integren las caracteristicas
singulares de cada paciente.

La principal fortaleza del presente reporte radica
en la confirmacion diagnéstica mediante analisis
histopatolégico complementado con inmunohistoqui-
mica, lo que confiere robustez metodolégica y validez
cientifica a la interpretacién del caso. No obstante,
entre sus limitaciones se encuentra la carencia de
un seguimiento a largo plazo que permita establecer
el comportamiento evolutivo de la enfermedad, asi
como la ausencia de caracterizacién molecular diri-
gida a mutaciones especificas como BRAF V600E,
actualmente reconocidas por su impacto pronéstico
y terapéutico.

Se sugiere la aplicacion de un protocolo diagnés-
tico estricto en el abordaje de lesiones con multiples
posibles etiologias y diagndésticos diferenciales,
complementado con un manejo integral sustentado
en la colaboraciéon multidisciplinaria e interdis-
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ciplinaria, a fin de descartar de manera precisa
enfermedades sistémicas asociadas y, en su caso,
establecer el tratamiento correspondiente. De igual
forma, la eleccion entre estrategias terapéuticas
conservadoras o quirurgicas resulta fundamental
para limitar la progresién y evitar la extensién de la
enfermedad.

CONCLUSIONES

La histiocitosis de células de Langerhans constituye
una patologia de baja incidencia en la practica clinica
estomatoldgica, y su presentacion como lesiones
mandibulares bilaterales en un paciente adulto
representa un hallazgo excepcional que aporta valor
académico y clinico al presente reporte. La singula-
ridad del caso radica tanto en la localizacion como
en el patrén de afectacion, lo cual obliga a mantener
un alto indice de sospecha ante manifestaciones
inusuales en la cavidad oral.

Desde el punto de vista diagnéstico, la confirma-
cion histopatoldgica apoyada en inmunohistoquimica
(expresién de CD1a, langerina y proteina S-100)
fue decisiva para establecer la naturaleza de la
lesion, evitando diagnosticos errdneos asociados a
patologias periodontales o procesos inflamatorios
odontogénicos. Este abordaje permitio orientar de
manera precisa la estrategia terapéutica y subraya
la necesidad de protocolos diagnésticos estrictos en
lesiones osteoliticas de la mandibula.

Enrelacion con el tratamiento, el caso presentado
evidencia la factibilidad de un manejo conservador
mediante corticosteroides intralesionales como
alternativa a la cirugia radical, siempre condicio-
nado a una estricta seleccién de pacientes y a la
vigilancia estrecha mediante seguimiento clinico e
imagenologico. Esta aproximacion busca preservar
la funcidn mandibular, reducir la morbilidad y limitar
la progresion de la enfermedad. Sin embargo, la
ausencia de un seguimiento a largo plazo constituye
una limitacion relevante.

Este caso destaca la necesidad de considerar
un diagnéstico diferencial amplio en lesiones
osteoliticas mandibulares y la de apoyarse en
la colaboracién multidisciplinaria para descartar
patologias sistémicas y definir un plan terapéutico
individualizado. También enfatiza la integracion de
hallazgos clinicos, histopatoldgicos e inmunohisto-
quimicos en la toma de decisiones, y la necesidad
de contar con estudios adicionales y protocolos
actualizados que guien el manejo de esta entidad
poco frecuente.
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