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PROL, OGO 

En la actualidad el número de investigaciones a nivel mé-

dico ha aumentado significativamente, pero a pesar de esto - 

no hemos recorrido totalmente el camino. 

Notamos que la Medicina se ramifica cada día más, el name 

ro de especialidades sa ha acrecentado, pero no por ello se-

habla de entidades separadas, al contrario, se mantiene una-

enorme interrelación y todas se dirigen a un mismo fin, la .-

salud del paciente. 

Durante mi carrera me di cuenta de la responsabilidad'que 

tiene el Cirujano Dentista, al saber que debe poseer los co-

nocimientos para luchar por el bienestar del enfermo: así co 

mo la relación que existe con las demás ramas médicas, pues-

su campo de acción no se restringe a la cavidad oral ya que-

padecimientos de otras partes del organismo tienen repercu—

sión en la región maxilofacial y viceversa. 

Es por eso que en esta tesis trataré de enfocar un punto-

de la Odontología importante para mi: "Correlación clínico 
• 

patológica en lesiones maxilo faciales de la Histiocitosis XU 

Elegí tal tema porque a pesar de que no es un padecimien-

to frecuente en el medio hospitalario, ni de diagnóstico fá- 



cil, el odontólogo en ocasiones se enfrenta con este tipo de 

lesiones y debe estar familiarizado con ellas, para estable; 

cer el diagnóstico y la terapia adecuada. 

La histiocitosis x abarca un grupo de padecimientos que - 

incluyen: enfermedad de Hand S.huller Christian, enfermedad-

de Letterer Siwe y granuloma eosinófilo y, por lo tanto, no-

hablaré de una sola entidad, sino de tres enfermedades que - 

comparten algunas características. 

El estudio de este grupo de padecimientos con manifesta-

ciones sistémicas, pero que frecuentemente muestran compromi 

so en la área maxilofacial, Aas un buen ejemplo de la interne 

lación de la Odontología con el resto de las ramas médicas,-

que ya se había señalado. 

El propósito de esta tesis es revisar los aspectos genera 

les del grupo de enfermedades que incluye la histiocitosis x 

así como presentar los hallazgos clínicos y patológicos de--

los casos casos que sobre esta patología se han presentado,eykt-él--

Hospital General del Centro Médico Nacional; espero'que los-

resultados y conclusiones que se informan, contribuyan a au-

mentar el interés del odontólogo en este tipo de lesiones. 



INTRODUCCION 

SISTEMA RETICULOENDOTELIAL 

El sistema reticuloendotelial se encuentra en todas las es 

tructuras mesenquimatosas del cuerpo, especialmente es los --

ganglios linfáticos, bazo e hígado, as% como en la sangre cir 

culante y médula ósea. Entre las diversas funciones de dicho-

sistema, la fagocitosis constituye un mecanismo de defensa --

muy eficaz. FagOcitan no solamente cuerpos extraños corpuscu-

lares, sino también productos metabólicos secundarios, extra-

óseos, normales y anormales. Esta ültima función, está repre-

sentada por los grupos de enfermedades denominadas reticuloen 

doteliosis. 

Una célula representativa de este sistema, es el macrófago 

el cual significa "gran comedor", y designa una célula fagocí 

tica voluminosa, que normalmente se encuentra en el tejido co 

nectivo laxo y puede ingerir diversos tipos de bacterias, así 

como ayudar al tejido conectivo laxo a liberarse de los pro--

ductos de desintegración de las células. 

Algunos autores llaman a los macrófagos, histiocitos o 

clasmatocitos, debido probablemente a que éstas células pue - 

den adoptar diferente morfología. Cuando están libres tienden 



a presentar formas ovoides, pero cuendo se encuentran en luga 

res en que se acumulan y son comprimidos por otros componen--

tes tisulares, pueden alargarse y tener contornos angulosos. 

En los tejidos hematopoyéticos y en algunos otros lugares-

de la economía, se encuentran células fagociticas funcional - 

mente idénticas a los macrófagos del tejido conectivo laxo, - 

estas, estám dispuestas formando un revestimiento incompleto-

a los vasos sanguíneos mayores que los capilares. 

En esta posición pueden fagocitar de la sangre material in 

deseable que pasa lentamente por ellas. 

Las células reticuloendoteliales son aquellas células fago 

cíticas mayores que están fijas a las fibras reticulares y cé 

lulas endoteliales7 dichas células son escencialmente las mis 

mas que los macrófagos. 



CLASIFICACION DE LAS RETICULOEN=ELIOSIS 

En general, las reticuloendoteliosis están caracterizadas 

por colecciones focales de histiocitos, formando tumores, dis 

tribuídos por diversos órganos y tejidos, especialmente en - 

el sitema linfático y médula ósea. 

Se clasifican convencionalmente en: reticuloendoteliosis-

lípidas y no lípidas (llamada también histiocitosis x), se 

caracteriza básicamente por la presencia de histiocitos que-

fagocitan fisiológicamente colesterol circulante normal. 

Las reticuloendoteliosis lípidas, se refieren a trastor--

nos del metabolismo lípido las cuales presentan fagocitosid-

de lípidos no fisiológicos,por células reticuloendoteliales. 

Según el producto metabólico específico que este implica-

do, la reticuloendoteliosis pude ser clasificada de la si --

guiente manera: 

A.- Reticuloendoteliosis no lípidas (Histiocitosis X) 

1.- Enfermedad de Letterer Siwe 

2.- Enfermedad de Hand Schuller Christian 

3.- Granuloma eosinófilo 

B.- Reticuloendoteliosis lípidas 

1.- Enfermedad de Nieman Pick 



2.- Enfermedad de Gaucher. 

3.- Idiocia amaurótica familiar (Enfermedad»de Tay) 

4.- Leucodistrofia metacromática. 

5.- Enfermedad de Fabry. 

6.- Lipidosis neurovisceral. 

7.- Linfogranulomatosis de Farber. 

Se mencionarán unicamente las reticuloendoteliosis no lípi-

das. 

Reticuloendoteliosis no lípidas (Histiocitosis X). 

A pesar de que su etiología y patogenia son desconocidas, 

la histiocitosis x aparentemente representa un proceso reacti-

vo en el que existe acumulación de histiocitos en respuesta a-

un estimulo, más qUe a una neoplasia verdadera. 

La mayoría de los investigadores se inclinan por una etiolo 

gia inflamatoria, dadas las características microscópicas, el-

curso clínico y, en la mayoría de los casos, la respuesta favo 

rable al tratamiento conservador. 

Se ha sugerido una etiología bacteriana, sin embargo, no se 

ha logrado aislar o cultivar microorganismos específicos. 
(11) 

Lichtenstein, observó que hay aspectds de la enfermedad que 

sugieren una reacción de hipersensibilidad a alguna infección- 

especifica, probablemente viral. 

Desafortunadamente, no hay evidencia de que 1 etiologia se 



(2) 
relacione con un virus ó una respuesta inmunológica alterada. 

Con el microscopio electrónico los gránulos de Langerhans, 

generalmente se observan en los histiocitos anormales, su pre 

sencia sugiere una etiología viral, ya que pueden corresponder 
(10, 32) 

a cuerpos virales. 

Cutler sugiere, que las células con gránulos de Langerhaná 

pueden derivarse del epitelio, y que, por algún estímulo inmu 
(4,30) 

nológico emigran hacia el tejido subyacente. 



ASPECTOS GENERALES DE LA HISTIOCITOSIS X 

El término histiocitosis x fue sugerido por Lichtenstein - 

en 1953 como una designación general para una enfermedad com- 

pleja, variable, que consiste de tres síndromes clínicos, que 
(2.5,6. 16,15) 

comparten características clínicas e histopatológicas básicas 

Estas enfermedades se han considerado como reticuloendotew.1, 

• liosis no líDidas y colectivamente incluyen la enfermedad de-

Letterer Siwe, enfermedad de Hand Schuller Christian y granu- 
0- 

loma eosinófilo. 

Hand en 1933 fue el primero que describió algunas de las 

características clínicas de un trastorno histiocítico en un 
(2,5,6,17) 

paciente que se pensaba tenía tuberculosis.. 

Schuller y luego Christian describieron casos similares de 

un síndrome clínico con una triada de síntomas que consistían 

de lesiones óseas, exoftalmos y poliuria. Letterer y Siwe en-

1924 y 1933 describieron una enfermedad en niños, caracteriza 

da por erupción cutánea, hepatoesplenomegalia, lesiones óseas 
(17) 

anemia y linfadenopatfasiaunque Abt y Denenholz fueron los 

que introdujeron el concepto clínico patológico de esta. 

Otani y Erlich, Lichtenstein y Jaffe en 1940, independien-

temente describieron una lesión histiocitica intraósea, esta- 



acompañada de infiltrado eosinofilico.Esta entidad estaba con 

finada a hueso y posteriormente fue denominada granuloma eosi 
(5,6,16,17) 

nófilo por otros autores. 

Numerosos investigadores aluden a la superposición de ca - 

racterísticas microscópicas y clínicas de estas enfermedades; 
(5,7) 

Gale, Otti y Parenti, en 1937 y Wallgren en 1940 observaron - 

semejanzas entre las enfremedades de Hand Schuller Christian- 

y Letterer Siwe y concluyeron que las dos entidades eran fa - 
(2) 

ses de'un mismo proceso patológico. 

Farber y Green, en 1941-1942, sugirieron que estos tres 

padecimientos representaban variaciones en grado, etapa de 

sarrollo y localización del mismo proceso básico de enferme 
28) 

dad .Otros autores apoyaron el concepto unitario de Farber y, 

con Lichtenstein, en su artículo de revisión, propusieron el-

término histiocitosis x para este grupo de enfermedades. 

Lichtenstein aceptó abandonar el uso de epónimos en rela - 

ci6n a las diferentes manifestaciones clínicas de la enferme-

dad, ya que muchos casos podrían no ser adecuadamente catego-

rizados dentro de sus parámetros, debido a las formas transi-

cionales y al progreso de la enfermedad, 

Así, el término general histiocitosis connota una reacción 

proliferativa inflamatoria de los histiocitos, y x denota la-

naturaleza desconocida del transtorno. 



El concepto de que estas enfermedades representan expresio 

nes de la misma enfermedad ha ganado una amplia, aunque no u-

niversal aceptación. 

La divergencia de opiniones se debe, en parte, al hecho de 
(2) 

que la etiología de estas enfermedades se desconoce.Cline y - 

Bolde pensaron que tanto el granuloma eosinófilo unifocal co-

mo el multifocal de hueso y la enfermedad de Hand Schuller 

Christian son variantes del mismo proceso de enfermedad, y ml» 

laenfermedad de Letterer Siwe no entra dentro del espectro de 

esta patología, ya que los otros son menos agresivos y más de 

naturaleza reactiva, con aspecto histológico de histiocitos - 

'diferenciados; en su opinión, la enfermedad de Letterer Siwe-

es clínica e histológicamente similar a la forma diferenciada 

de sarcoma de células reticulares, con proliferación de his 
(2, 29) 

tiocitos moderadamente diferenciados e inmaduros. 



GRANULOMA EOSINOFILO 

Características clínicas 

El granuloma eosinófilo se conoce también como histiocito- 

sis x localizada; es la forma-más benigna de la enfermedad, - 

puede ocurrir a cualquier edad, pero afecta primordialmente a 
2) 

niños y adultos jóvenes. 

Las lesiones se desarrollan rapidamente y pueden aparecer-

como masas palpables, a veces dolorosas e inicialmente los pa 

cientes pueden tener malestar, fiebre, tos y disnea o los sin 

tomas pulmonares más frecuentes. No parece ser contagioso y - 
(16) 

solo se ha reportado un caso familiar. 

El granuloma eosinófilo puede presentarse en forma monost6 

tica (afecta un solo hueso), o en forma poliostótica (afectan 

do varios huesos) y aunque se desarrolla predominantemente co 

mo una lesión solitaria, su distribución es frecuentemente po 

liostótica. 

Los huesos del cráneo, las costillas, la pelvis y el fémur 

son los más frecuentemente afectados; la mandíbula es afecta-

da particularmente en pacientes sobre la edad de 20 años. 

Como han señalado Chase y colaboradores en su revisión de 

informes de varias series grandes, el cráneo y los huesos fa-

ciales pueden estar afectados en el 26% y la mandíbula en el- 



(15) 
9% de los casos. 

Los estadios moderados de la expresión de esta enfermedad-

se caracterizan por la presencia de granulomas eosinófilos fo 

cales destructivos localizados en hueso y en los que no se de 

mostró afección cutánea, pulmonar, hipofisiaria u otras manis 
(11) 

festaciones del sistema músculo-esquelético . 

Cuando el granuloma eosinófilo se localizó en los cuerpos 

vertebrales se encontraron datos clínicos de compresión medu-

lar, tomando en cuenta, también, que esta enfermedad puede 
(4) 

comprender signos extraóseos. 

Varios artículos han mencionado la afección pulmonar, pero 

se ha hecho poco hincapié en ella, sin embargo, puede presen- 
(19,20) 

tarse en el 20% de los casos. 
(8) 	(24,25) 

Se han reportado cacos con afección de nariz, laringe , 

y tejidos blandos, incluyendo el hígado, el bazo, los gan 
(19, 20) 

glios linfáticos, la piel y la vagina, así como a nivel de 1•01. MED 

(10) 
hueso temporal. 



Manifestaciones orales 
• 

Los signo que se presentan con mayor frecuencia es una ma-

sa palpable o aumento de volumen del maxilar. 

Las lesiones orales pueden ser la primera manifestación de 

la enfermedad y los síntomas orales o dentales son, a menudo, 

los factores ,as signuficativos por los que el paciente busca 

tratamiento. 

Los hallazgos más comunes son: inflamación, dolor, Ulcera-

ción gingival y mal aliento; los dientes presentan movilidad. 

La erupción prematura y la exfoliación de los dientes en - 

niños son otros signos de esta enfermedad. Un indicador del - 

estado avanzado de la enfermedad, es que los dientes deciduos 

anteriores se encuentran afectados (aunque esto ocurre rara - 

vez). 

El tejido de la cavidad oral más afectado es el tejido gin 

gival, siendo consecutiva la enfermedad parodontal. 

En el estudio de Hartman, latasa de recurrencia global pa- 

ra las lesiones orales fue del lé% mayor que la informada en 
(2,12) 

este tipo de estudios. 



Características radiológicas 

Existe controversia respecto al uso de radiografías una --

vez que se sabe que exsite una lesión de histiocitosis x, en-

el sentido de cuantos sitios adicionales deben ser estudiados 

radiograficamente. Pueden existir lesiones de maxilar indepen 

dientes de otras lesiones esqueléticas y viceversa, sin embar 

go en vista de la frecuente afección del cráneo y del fémur-

en los pacientes más jóvenes, es prudente estudiar estas rei-- 

giones en pacientes menores de 20 arios en los que esta afecta 
(2) 

do el maxilar 

Schajowucz y Shehtel descubrieron=-que las costillas, la re 

gibn superior del hombro y la mandíbula son. las-más afectadas 

en personas que pasan de los 20 arios de edad. El cráneo.tam - 

bién es un sitio muy frecuente de afección en los pacientes - 

de este altimo grupo de edad. 

La radiografía panorámica de los maxilares es-un estudio—
., 

excelente para detectar estas lesiones, pero no siempre es po 

sible obtenerla, y en este caso, son atiles la radiografía la 
2) 

feral de maxilar o de cráneo. Las lesiones aparecen como de - 

fectos radiolácidos bien definidos dentro del hueso involucra 
(11) 

do y rapidamente destructivos . Sin embargo, la radiolucidez-

no es diagnóstica y puede ser circunscrita con márgenes cor - 
(3,4) 

tantes o multiloculazes maj. definidos 



En el cráneo, los defectos característicamente tuvieron a-

pariencia de sacabocado, a menudo fueron múltiples y en algu-

nos casos produjeron destrucción ósea masiva. 

Las lesiones múltiples de cráneo fueron con frecuencia con 

fluyentes, particularmente en la forma crónica diseminada de-.  

la  enfermedad, 
(2) 

La apariencia radiográfica según Hartman, es primordialmen 

te la de un proceso radiolacido destructivo, generalmente con i 

márgenes bien definidos. Sin embargo, la expansión cortical - 
(3,4) 

no es común, aunque las perforaciones si son frecuentes . Oca 
(7) 

sionalmente hay neoformación periosteal de hueso. 

Las lesiones con márgenes escler6ticos tienen mejor pronem 

tico que aquellas lesiones de carácter 'difuso y periferoa mal 
(2) 

definida. La cantidad de hueso alveolar perdido es variable , 

pero la destrucción de hueso alveolar de soporte es suficien-

temente severa para permitir el desplazamiento de dientes y , 

en algunos casos, los dientes tienen la apariencia de estar - 

"flotando en el aire". 

Se pueden presentar fracturas patológicas de los maxilares 

pero son raras, y las lesiones intrabseas del maxilar general 

mente son mayores y con bordes más definidos que las lesiones 
(2) 

de las enfermedades diseminadas crónicas y agudas . 

En el estadio tardío dergráhuloma eosinófilo se observa 



la imagen característica de "panal de abejas" y puede dar ori 

gen a neumotbrax espontáneo cuando se localiza en costillas. 

El diagnóstico diferencial radiológico de las lesiones de-

maxilar deben incluir defectos radiolúcidos tales como los 

producidos por algunos quistes y tumores odontogénicos, cier-

tas neoplasias benignas o malignas de hueso, enfermedades gra 

nulomatosas, lesiones periapicales, enfermedad parodontal, os 

teomielitis, linfomas malignos, leucemias y mieloma múltiple-

así como metástasis. 



Características histológicas 

Las lesiones de la histiocitosis x se presentan como pla - 

cas de histiocitos mezclados con número. variable de eosinófi- 

los, leucocitos polimorfonucleares, células plasmáticas, lin 
(2,5,6) 

focitos y células mononucleares no descritas 

Las células histiocíticas características tienen un núcleo 

ovoide grande, indentado que puede tener nucleolo aparente. 

El Citoplasma es débilmente eosinofílico y con frecuencia-

abundante, y los límites citoplasmáticos pueden ser o no bien 

definidos. 

Las mitosis fueron detectadas raramente en las células his 

tiocíticas, ocasionalmente se observó cambios en el tamaño de 

los histiocitos y en esos casos se encontraron células gigan-

tes multinucleadas, esta eran de tipo Touton en algunas lesio 

nes con núcleos de disposición central o periférica.- 

En los grupoá de eosinófilos, en áreas de lisis se observa 
(6) 

ron abundantes cristales de Charcot-Leyden. 

El examen estructural de la lesión es significativo en el- 

diagnóstico, pues si se observan gránulps de Langerhans en la 
(9,15) 

célula histiocitica las posibilidades diagnósticas disminuyen 



Independientemefite de la localización de las lesiones, en 

hueso o tejidos blando, el aspecto histológico fue esencial-

mente el mismo. 

Cuando la inflamación es severa llea a enmascarar los as-

pectos histológicos, lo que dificulta una interpretación pre 

cisa. Esto es frecuente en lesiones intraóseas pequeñas y en 

lesiones gingivales superficiales. 

El aspecto histológico descrito al principio,.consistente 

de placas de histiocitos mezclados con un número variable de 

células espumosas, es esencialmente similar en las lesiones-

orales que presentan las tres enfermedades. 

En el estudio realizado por Hartman, encontró afección a-

nivel de pulpa dental por el infiltrado histiocitico. 

El 3% de las lesiones orales mostraron células espumosas- 

las cuales se observaron en cierte extensión en cada una de 
(2) 

las categorías clínicas. 

Con la maduración de la lesión intraósea, las células es-

pumosas tienden a aumentar, mientras que los eosinófilos se-

hacen menos numerosos. Eventualmente estos elementos son IM• 

reemplazados por tejido fibroso, el cual puede osificarse. 

Un aspecto notable fue que en el 25% de las lesiones ora-

les se encontró necrosis del infiltrado celular y esto se de 

tectó más en áreas donde había grandes acamulos de eosinófi- 



los. 

Los eosinófilos estuvieron presentes en lesiones orales de 

las tres enfermedades pero fueron más abundantes en lesiones-

intra6seas de granuloma eosinófilo monostótico. 



ENFERMEDAD DE HAND - SCHULLER - CHRISTIAN 

Características clínicas 
(14) 

Esta enfermedad es la más conocida de las tres , afecta -- 

principalmente a niños por arriba de los 3 años de edad y a - 

dultos jóvenes, sin embargo puede ocasionalmente afectar a an 
(2,9,10,14) 

cianos 	.Se piensa que puede representar un estado de au- 
(6) 

toinmunidad. 

Se manifiesta por defectos óseos, exoftalmos, y diebetes -
(2,5,9,14) 

insípida 	, aunque la triada clásica solo se presenta en - 
(6) 

la minoría de los casos. 

Se asocia además con otitis media, lesiones de piel de ti- 

po queratosis seborréica, infiltraciones pulmonares, adenopa-
(5,6,14) 

tías y hepatomegalia 	. Se han reportado lesiones a nivel - 

vulvar, vaginal, ataque a nivel del sistema nervioso central, 
(11) 

y en hígado. 

La diabetes insípida se caracteriza por poliuria, orina po 

co concentrada, así como alteraciones endocrinológicas que 

dán al enfermo un aspecto infantil (latorre,1974). 

Las lesiones pueden estar completamente disemiadas entre--

tejidos exoesqueléticos y hueso. La afección de los huesos fa 

ciales es en forma asimétrica y el hueso temporal es es más a 
(6) 

fectado. 



En la revisión que realizó Avioli, descubrió que el 80% de 

10 pacientes que presentaron esta enfermedad, tuvieron altera 
(17) 

ciones a nivel de hueso temporal. 

La...afección de órganos y alteraciones hematológicas son me 

nos severas que en la enfermedad aguda . 

El curso clínico tiende a ser crónico, y el resultado es - 

difícil de predecir, sin embargo, el pronóstico es más pobre- 

en pacientes muy jóvenes y en aquellos que tienen lesiones ex 
(2) 

traóseás. 

Manifestaciones orales. 

Los datos que con frecuencia se mencionan son: dolor, pér-

dida de los dientes, gingivitis, áreas hemorrágicas y ulcera-

ciones gomosas a nivel de mucosa. 

Los procesos alveolares son los más afectados con destruc- 

ción progresiva de los huesos, que posteriormente es reempla- 
(2,9,14) 

zado por tejido de granulación 

La incidencia de las lesiones extraorales fue del 70%, y--

los sitios que más se afectarin fueron cráneo y extremidades- 

inferiores; el 79% de las lesiones extraorales se presentaron 
(2) 

en pacientes menores de 20 años. 

Las lesiones se observan dolorosas y ulceradas en la re -- 

gión gingival, palatina, alredeodr 6 debajo de las raíces den 
(11) 

tarjas . 

• 



De los 66 pacientes estudiados en la Clínica Mayo, 34 pre- 

sentaron lesiones orales y 6 de estos como manifestación ini-
(12) 

cial 

Características radiológicas. 

En la enfermedad de .Hand-Schuller Christian, la imagen ra-

diológica es similar a la observada en en granuloma eosinófi-

lo, lo que varía es que las lesiones intraóseas son general - 
(2) 

mente menores en tamaño y con bordes menos diferenciados. 

Características histológicas. 

Como se ha mencionado anteriormente la imagen histológica- 

es idéntica en las tres enfermedades, aunque se han menciona- 

do que las células espumosas son más abundantes en lesiones 
(2) 

de este tipo. En ocasiones se puede confundir esta imagen con 

cuadros inflamatorios de tipo crónico. 



ENFERMEDAD DE LETTERER SIWE 

Características clínicas. 

Se le conoce también como Histiocitosis X diseminada aguda 

representa una enfermedad de curso agudo, a menudo fatal, se-

presenta en niños antes de los 3 años de edad. 

En el estudio realizado por Nezalof, de 50 pacientes: 35 - 

fueron niños y 15 niñas, con frecuencia de 2 a 1 en hombres. 

Una de las manifestaciones tempranas es la que se presenta 

en piel, y los descubrimiento clínicos incluyen fiebre, oti 

tis media, hepatoesplenomegalia, anemia, linfadenopatías, he- 

morragia, pancitopenia, lesiones ostelíticas de hueso, las le 
(2, 5, 6,9) 

siones cutáneas sugieren una forma de eczema seborréico 

Puede afectar hígado, ganglios linfáticos, pulmones, bazo, 
(14,15) 

timo y tracto gastointestinal 	. Cuando el pronóstico llega- 

a ser grave es porque generalmente la diseminación afecta es- 
(2) 

tos lugares . 

Características orales 

Las lesiones a nivel oral consisten en destrucción a nivel 
(14) 

mandibular, con pérdida permanente de los dientes , aunque - 

estas lesiones no son tan frecuentes como en las otras dos en 
(2) 

fermedades . 



Caracteraticas radiológicas 

Las lesiones intraóseas son generalmente menores en tamaño 
(2) 

y con bordes menos diferenciados que el granuloma eosin6filo. 

, Características histológicas. 

La misma imagen histológica que las dos enfermedades ante-

riores, aunque se menciona que se puede ver con un reducido - 

flamero de eosinófilos y que las células espumosas no son fre- 
(2) 

cuentemente detectadas. 



TRATAMIENTO 

Granuloma eosinófilo monostótico 

Para el tratamiento de esta enfermedad se recomienda utilizar 

la biopsia excisional y/o legrado. En lesiones que se encuentran 

en áreas consideracíaa como vitales se puede utilizar la radiote-

rapia, tales como lesiones localizadas en cuerpo vertebral, ra-

mas de la mandilula, 6 el cuello del fémur. O en aquellas áreas-

en las cuales se busca un resultado estético, como son lesiones-

en la chra lateral de la órbita, utilizándose bajas dosis. 

Se recomienda para niños menores de 7 años utilizar.quimiote- 

rapia profiláctica (mostaza nitrogenada, mitrotexate ó esteroi-- 
(6) 

des). Sin embargo de 23 casos estudiados por Lieberman que co 

rrespondran a este grupo de edad, 14 evolucionaron favorablemen-

te sin quimioterapia, ni radiación, utilizando un tratamiento - 

conservador. 

Granuloma eosinófilo poliostótico 

Dargeon recomienda en estos casos utilizar tratamiento sisté-

mico a base de quimioterapia, en casos en que la lesión tenga un 

acceso dificil se utilizan dosis bajas de radioterapia. Cuando - 

existe complicaciones se utiliza cirugi'a como en casos de compre 

sión medular por colapso vertebral. Se utilizan también antibió-

ticos y antipiréticos, la diabetes se trata en forma convencional 



El tratamiento quirúrgico es el método preferido para lesio - 

nes maxilares, pues aún cuando son múltiples son accesibles. La-

amputación debe ser tan extensa como sea posible, pero la cura--

ci6n puede ocurrir aún sin la remoción completa de la lesión. 

Se utilizan implantaciones de hueso o de costilla de hueso pa 

ra facilitar la curación la curación de hueso con defectos qui-- 
(1,2) 

rúrgicos mayores. 

Los casos avanzados de la enfermedad son de difícil manejo, y 

se deben de considerar como leucemias o linfomas, por lo que'su- 

tratamiento debe ser sistémico con quimioterapia y medidas gene- 
(6) 

rales como serían antobióticos, transfusiones, etc. 

Histiocitosis x diseminada 

No existe un tratamiento específico para la enferemedad de --

Hand Schuller Christian o para la enfermedad de Letterer Siwe. - 

Pueden responder dramaticamente a drogas citotóxicas administra-

das conjuntamente con corticoesteroides y/o radioterapia en los-

sitios seleccionados. 

En muchos casos, la respuesta inicial a la quimioterapia ha - 

fallado una vez que la medicación ha terminado, dando lugar a re 

cidiva y progreso de la enfermedad. 

Se han usado un gran número de drogas citotóxicas con grados 

variables de respuesta, particularmente en la formas disemonadas 

de la enfermedad. En la actualidad, el sulfato de vinblastine es 

una de las drogas que han dado más éxito en el control de la en- 



fermedad, lo que se refleja en un incremento en la tasa de super 

vivencia. 

Las indicaciones para el uso de la radioterapia son: localiza 

ci6n de la enfermedad, lesiones en áreas de acceso difícil,'recu 

rrencia después de un procedimiento quirúrgico simple y progreso 

a pesar de la terapia concomitantecon drogas citotóxicas. 
(1) 

David G. Smith sugiere que las dosis no deben exceder los 

1000 rads, ya que tales dosis no son efectivas pues pueden pre- 

sentar reacciones'secundarias en pacientes de edad pediátrica. 

La dosis aceptable que el recomienda es de 550-600.rads. 

El pronóstico de los pacientes con Histiocitosis x ha mejora-

do notablemente con el advenimiento de agentes quimioterápicos 

más efectivos y con la aparición de terapia combinada con ciru—

gía y radiación. Otros factores determinantes en el pronóstico - 

son la afección de tejidos blandos y la edad al momento del dia-

nóstico. 



REVISION DE CASOS PRESENTADOS EN EL 

CENTRO MEDICO NACIONAL 

En la revisión efectuada en el Hospital General del Centro 

Médico Nacional del I.M.S.S., se encontraron dos casos que se 

resumen a continuación. 

Caso # 1 

Paciente femenino de 18 años de edad, que inició su padeci 

miento hacia 3 años con dermatosis generalizada en piel cabe-

lluda, 

 

a nivel de región parietal derecha generalizada con ex 

tensión a regiones malares, alas de la nariz y frente; había-

masas palpables a nivel de axilas, las cuales eran dolorosas-

a la presión profunda; el padecimiento progresó a pesar de --

los diferentes tratamientos prescritos. Posteriormente presen 

t6 engrosamiento de las uñas que eran de coloración café 

quebradizas a la presión en ambas manos, respetando unicamen-

te los dedos indice de la mano derecha y el pulgar de la iz--

quierda. 

En el momento actual presenta pústulas pequeñas y pápulas-

en cara, abdomen, antebrazos, pubis, axilas, piel cabelluda y 

cara anterior de tórax; en piel cabelluda presenta una placa-

eritematosa con micropastulas y pápulas con secresión seropu- 



rulenta, presenta disminución,de la agudeza visual del ojo de 

recho, condicionada por la parición de pústulas en el borde - 

palpebral, así mismo presenta ataque al estado general carac-

terizado por astenia, adinamia y anorexia. Por lo anterior se 

le diagnosticó: hidradenitis ulcerada en ambas axilas, con le 

siones dérmicas impetiginizadas, así mismo presentó dermatofi 

tosis en uñas de las manos. Se le realizaron estudios de gabi 

vete y laboratorio cuyos resultados fueron los siguientes: 

Biometría hemática Hb: 12.2, Ht: 36.6, VGM: 82, CMHG: 32.8 

El aspecto celular mostró anisocromia, re 

ticulocitos 1.2, plaquetas 503,000 

Química sanguínea: glucosa: 82, urea: 18, creatinina: 0.7 

Examen general de orina: 

densidad 102, pH: 6, leucocitos: i por cam 

po. 

Pruebas de funcionamiento hepático: 

bilirrubina directa: O, bilirrubina indi- 

recta: 0.10, proteínas totales: 8.8, tran• 

saminasa glutámico oxaloacética: 14, fos- 

fatasa alcalina: 72 , dehidrogenasa láctica: 185 

Electrólitos en orina: 

Cl: 75, K: 39, Na: 94 



Médula ósea: 	Descripción • microscópica.- El coágulo - 

muestra normocelularidad, presentando re 

lativa hiperplasia de la serie mieloide- 

o 	con aumento de eosinófilos, compatible - 

con Histiocitosis x. 

Cultivo de secreción axilar: 

Pseudomona aeruginosa y Proteus mirabi 

lis, además Staphylococcus epidermidis 

Escherechia coli, Staphylococci aereus . 

No se presentaron alteraciones a nivel de inmunidad celular y-

humoral. Los diagnósticos fueron: hidradenitis ulcerativa cró-

nica axilar, piodermitis de piel cabelluda y acné pleomórfico-

infectado, secundario a perionixis. 

Se le administró antibioticoterapia y fue remitida al servi 

cio de Odontología para la valoración de parodontosis generali 

zada. Se le practicaron odontectomias mal tiples y durante el MED 

transoperatorio se encontró el hueso alveolar destruido, con 

presencia de un tejido blando, grisáceo, granuloso, friable; 

se le realizó legrado de molares a incisivos superiores izquier 

dos, de tercer molar a primer premolar superior derecho y en - 

ambas porciones posteriores de mandíbula. 

Mediante estudio hiStopatológico se le diagnosticó Histioci 

tosis X. 



Figura 1 : Radiografía lateral de cráneo 

que ejemplifica la lesión lítica en ambos 

maxilares 

Figura 2 : Ortopantomografía 



Microfotografía en la cual se muestran 

histiocitos grandes (parte superior), y un infiltra 

do .importante de eosintSfilos (parte inferior). 



Caso # 2 

Mujer de 21 años de edad, con un padecimiento de 13 meses-

de evolución, caracterizado por dolor intermitente y escozor-

en cuadrantes superior e. inferior a nivel de molares de am—

bos lados. Un mes después de su inicio, se le efectuaron odon 

tectomías del primer y segundo molar inferiores izquierdos y-

30 días después, el primer molar inferior derecho. Subsecuen-

temente es tratada con agua oxigenada, analgésicos y penicili 

na intramuscular cada 24 horas, misma que posteriormente se - 

cambia Por tetraciclina, sin que cediera la sintomatología --

por lo<que es remitida a esta unidad. 

A la exploración física se encontró pérdida de peso de 3 

Kg. y buen estado general. El proceso alveolar del maxilar in 

ferior izquierdo era doloroso a la palpación, sin cicatrizar, 

con salida de material purulento. La arcada supeior derecha e 

izquierda mostró infección de los órganos dentarios con sali-

da de material purulento y de tejido de granulación, sin fis-

tulización externa. 

El estudio radiológico mostró zonas líticas extensas en el 

cuerpo mandibular con resorción de la tabla externa, esponien 

do las raíces dentarias (Fig. 4). Se estableció el diagnósti-

co de osteomielitis a descartar un proceso neoplásico. 

Se hospitalizó para legrado de las zonas afectadas y biop- 



sia del proceso alveolar de los molares inferiores izquierdos, 

la cual reportó un proceso reactivo benigno. Cuatro dtas'des 

pués se le practicaron odontectomlas múltiples, legrado de las 

regiones de primeros y segundos molares superiores derechos e-

izquierdos, y de la zona mandibular inferior desde molares has 

ta la región del ángulo. El diagnóstico histopatoleygico fue de 
0 

Histiocitosis X. (Fig 3) 

Los estudios de laboratorio revelaron anemia con cifras de-

hemoglobina de 11.9 mg%; eosinofilia periférica de 13% (normal 

1 a 3 %). El examen general de orina con cetonuria de ++++ y - 

huellas de hemoglobina. El resto de los exámenes fueron norma-

les. 
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COCLUSIONES 

1.- La Histiocitosis X es un nombre genérico que comprende 3 - 

enfermedades que son: enfermedad de Hand Schuller Christian • 

enfermedad de Letterer Siwe y granuloma eosinófilo. 

2.- La Hiátiocitosis X es de etiología y patogenia desconocí - 

das. 

3.- La Histiocitosis X es una enfermedad de repercásiones ora-

les importantes y que su conocimiento debe ampliar el universo 

cultural del Cirujano Dentista. 

4.- Dá un cemulo de signo orales que complementan el diagn6sti 

co 

5.- La imágen radiológica de "dientes en flotación 6 volando"-

es una característica importante. 

6.- La diferenciación histopatológica en estas tres enfermeda-

des no es posible y se hará mediante datos clínicos. 

7.- En lesiones no accesibles a cirugía se utilizará radiotera 

pia y/o quimioterapia. 
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