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INT R‘ opuccIo N' R

1a Enfermedad .de
etterer-SLWE, han

Hist6éricamente el Granulo
Hand-Schuller- Christlan v
sido clas;flcadas en’ el
doteliosis".

‘B sinéfllo,

triada, Lichtenste1

pues o aue'la trla-j?.,i

s innecesarlo,
an_nn es especiflca'en sus manifes

nombre de Histlocitos
da de Hand Schuller-chri
taciones y no era necesarlo usar’ dicho térmlno como un 51n6n1:
mo para el Granuloma E051n6filo Multifocal.

Cline y Gold en 1973 propusieron gue el Granuloma Eosind-
filo Unifocal y Multifocal al igual que la Enfermedad de Hand
Schuller-Christian son variedades del mismo desorden, en cam-
bio la enfermedad de Letterer-Siwe es un padecimiento agudo,
de répido progreso gque puede ser distinguido de las otras en-

fermedades.

Sin embargo la presente controversia nosol6gica todavia
existe; otras autoridades han agregado diferencias entre las
manifestaciones clinicas, en la interpretacidn radiogrifica y
en el tratamiento de los padecimientos anteriores en sus res-



pectivas formas: leve,_moderada y severa,
o PR s 15-_ _

Histiocitcsis k por lo tanto est& considerada como una .en
fermedad .en proceso con variaci&n clinica, 51endo un desorden
del Sistema Llnforetlculoendotellal, caracterizado por la pro-
llferacién de histlocitos no—neoolésicos entremezclados con .
una cantldad'variablefde'eosinéfllos y otras células Lnflama-"

ne' p: dileccién rac1a1 6 geogré-ﬁ‘f

dracteristi

ca triada clinica. o
3} Enfermedad de Letterer-Siwe!:
6rganos y sistemas. -

' complicacibn mdltiple de

La Eticlogia de la Histiocitosis D& actualmente es desconcj
cida pero se han propuesto ar;as teorias con respecto a es--
tas entidades, entre 1as teoriasjl

e encuentran H

Tomando en cuenta 1a
mo el perfil clinico. la

cteristicas esporédlcas, asi cg'
espuesta ‘morfolégica, naturaleza fe -
bril v la evolucién con'rem1516n Yy recaida, suglcre marcada—-

mente una et;ologla 1nfecciosa, mis gue un origen viral ccmo'
fué propuesto por Letterer.g




Otras pruebas realizadas:implican que en la proliferac16n~

e inmunoléglcas han demostrado
: ‘células de Langer

que las células : " f“ y la 3
gerhans. 13

HIstlocit051s x

ibiiferacién anormal de célu-
las de Langerhans 2

Por 1lo tanto la etiologia de este padecimiento todavia no

encuentra bases firm

G

-para conocer su origen.

El Clrujano Dentlsta guega un papel muy importante debido
a que entre las: manifestaCLOnes tempranas de esta enfermedad
se encuentran en muchas ocasiones presentes los signos y sin-
tomas orales, por lo gue el Dentista deberd estar alerta y
realizay un examen y un diagndstico completo en el paciente
para detectar esta enfermedad que muchas veces puede simular

una afeccifén dental muy simple.




CAPITULO I

GRANULOMAB EOSINOFILDO

-



GRANULOMA EQSINOFILO

El términdw"Granuloma Eosin6fllo" trad;cionalmente ha si-_L
do designado- como ‘el componente menos severo de(iéwtriada in-
tlocitosi”'x. -

terrelac;onadaide enfermedades denomlnada

Este térm n :
12490, aUncue las esicnes ? "_ o 1 SRS
anterzoridad SRR

do descritas con

La etiologia

ce sin resolver..sin embargo?

guientes nombres- Histlocit
ma Eosinéfilo Unlfccal

prol;feraczﬁn hlstlocitica
ro sin gque exista una’acumulac16n lntracelular de leidos'

on:abundanc1a de eosin6f1105 pe-,ffﬂf

El Granuloma E051n6f110 Oseo es m&s comﬁn'en ninos ¥ en R
‘casiones se. llega a observar hasta'

adultos jovenes, pero en
el séptimo decenlo de vida. La: proporcidn en’ que se puede en—,_
contrar esta enfermedad es de aprox1madamente 2 1,,en hombres

Yy mujeres.



Mientras gque en casos de Granulona Eosinéfllo de tejldo
blando este se observa m&s a menudo en pac;entes adultos, Yy

el predominlo de hombres en relaci&n mujeres que-se ha obser
vado no es tan s;gnlficativa en dlChOS casos.» o




a) ASPECTOS - CLINICOS :

En la: clinica la le516n puedé 5 no.prgséntar signos y sin
tomas f151cos y encontrarse Solamente al hacer un exfmen ra--

més en- 1a mandibul_
estar cublertas po

das, val_é redonda- 1a 1e516n puede lniciarse an la




m&dula del huesc con invasién'de la cortical, la cual puede
romperse y producir una reaccién peri&stica, ocasionando una
fractura patolﬁgica.' L T ' A

blando y‘de coloricafé. como no hay necrosis, no es friable.

Mﬁs tarde lale 6nhse vuelve flbrosa y de color gris&ceo._.;

Si se;descubre una lesién 6sea unlfocal, lo que se: puede
_'verificar por gammagrama 6seo 6 el estudlo algo menos ﬁtll_'
_por radiografia del esqueleto, es tratar de descubrir lesio~-
_ nes _secundarias en el transcurso de 12 meses, ‘81 no es asi,
se puede estar razonablemente segurc gue el proceso es limi-
tado y que no apareceran lesiones mis tarde.

Las lesiones unifocales se descubren en huesos largos &
planos, con frecuencia en bbéveda craneal.& f£8mur en nifios y
a menudo en costillas en adultos.

Las lesiones multifocales pueden afectar cualgquier sitio
pero son menos frecuentes en manos y pies. '

Algunos pacientes pueden llegar a sufrir:problemas de o-
titis media y mastoiditis. '

Asi como tambi&n puede presentarse infiltracion pulmonar.
La resolucifn de las pequeflas infiltraciones pulmonares se ha
atribuido a episcdios transitorios de neumonitis gue curan es
pontineamente & por el tratamiento antimicrobiano,



cién pulmonar.




‘b)Y

Las 1esi0hés 
den quejarse prlA
medad. o

invb;ucra;,él;féﬁuf,_édéti—.'

aria con51derablemen-g
1980 ) de -

mlentras

cos,

'cién deulos
ulceronecrotlzante aguda, alignto fétiGOs

_zona afectada.

No ‘son raras las 1esione ‘ulcerosa eilaencia, la movi
1idad de los dlentes posterio‘e luego' los dientes anterig



res a consecuencia de la erosifin de los maxilares, que se a—-
compaiia de dolor grave, presentandose infeccién focal v oca--
sionando desnutricibén del paciente.

El Granuloma Eosinéfilo se ha presentado en la encia como

placas infiltradas con- aspecto necrétlco superf1c1a1 que lie -

ga a la: ulcerac;én, sin- partlcipaclén 6sea Yy tamb;én como le-—
siones granulomatosas éseas,rredondas u ovales, La pérdida de
sustanc;a no tiene tendenc;a a cicatrizar y determlna poste——
rlormente perforaciones Y cavxdades. :'"“

El diagnéstico dlferencial deberé hacerqe con periodonti—-_
Ctis simple, periodontitls dlabétlca y abscesos perlodontales.i-

El concepto de factores desencadenantes como inhalac;én'
de humo de tabaco, mariguana y otras substanC1as & 1ngest16n

de posibles alergenos por largos periodos, hace m&s verosimil,;

su accidn cuando se trata de leiones bucales.

11



c) ASPECTOS- mp:oemﬁ'_:cccis_-

La. destrucciﬁn 65e producida por el Granuloma E031néfllo

puede ser des ubierta por'una observaci&n radiogréflca acci—-
dental.,- S i : L '

.andibula esta anarece como un proceso osteolitlco

el cual destruye hueso periapical e interradlcular, Y puede
1legar a'envolver completamente 1os épices de- los dientes in-

volucrados dand'kla lmpresién de que los dientes estdn " Flo-

tando en el alre 6 en: el espac;o‘;a

. La cortezardel hueso se encuentra destruida Y pueden pre-—
sentarse fracturas patolégicas. Cuando las lesiones se presen
tan como una radioluc1dez nerlapical la cual puede dar una
imagen de granuloma periapical, qu1ste apical periodontal &
periodontitis crﬁnica severa._Esto ocurre m&s frecuentcmente
en nifos y. en. adultos jovenes.-gz B '

No lnvariablemente 1as rad;olucideces irregulares carecen
de cortical” marglnal. El craneo con frecuenc1a contlene radio
lucideces en sacabocado. - )

- El diagnéstico radiogr&fico és:éspe¢ﬁlgtiﬁo porque la apa
riencia no siéﬁpré es'eépecificé.-Pfdbébleménte los dientes
involucradds'pcr la lesién radiolﬁcida:sémeje”ﬁna_éxpansiﬁn
guistica, adcmis se puede presentar rafefaﬁéidh'central de la
mandibula, lamina dura erosicnada, radiblucidez'mal'definida
con festoneo del hueso cortical. . ‘

En algunas ocasiones se han extrafido dientes permanentes

12



flojos porgue se crey® que las alteraciones observadas en las
radiogfafias eran procesocs infecciosqs,_por lo gque siempre se
debe tener en cuenta realizar un diagnéstico diferencial cui-
dadoso'antes‘de-indicar'un txatamiento_a_segnir} ‘ -

.El'diaqnﬁstico diferencial esti fundado con una cdmpiicaf'”
cién oral e incluye adem&s de la enfermedad periodqntal,'el"_
Sindrome de Papillon-Lefevre, guiste odontogénico, Que;ubisé_*

mo, osteomielitis, ameloblastoma, mixoma odontogénico, defec- | -

tos traumfticos de hueso y sarcoma osteogénico.

13



d) ASPECTOS  HISTOLOGICOS
i

El Granuloma Eosinéfilo Unlfocal 6 Multifocal es b551ca~-f

‘_ Las lémlnas de histiocitos presentes posean un volumlnoso
_citoplasma ant6filo con ncleos ves;culares ovalados 8 arrifig
nados. Sin embargo los hlstiocitcs aparentemente retienen al-
guna'éapaciﬁad fagocitaria, y aparecen morfoléglcamente apor-
males en el estudio con microscopio electrdnico. Algunas pro-

piedaﬁes bioquimicas de dichas cé&lulas no han sido debidamen—
te catalogadas,

Los eosinGifilos observadas en lesiohes del Granulcma E051

n6filo se ha pensado que sean habitantes secundar105 de la
lesibn. .

14



Lo gque puede interpretarse-como una 1e516n 1nc1piente con;ﬂ

mente, mlelocitos eosinéfilos.

cimos 6 masas. .

Junto con. 105 eosmnﬁfilo, hay un’ nfimero: variable de plas
mocitos, linfoc1tos v pequenos focds de_leucqcltos polimurfo—’
nucleares gue no est&n asoc1ados ‘¢on-infeccibn ~bacteriana -6

formacidn de abscesos._ L

Las grandes celulas mononucleadas varian-grandemente de'

tamafio., Generalmente tlenen nﬁcleos redondos
forma de herradura y t;enen citonlasma granula : _ i
6 espumoso. En las. grandes células mononucleares_conmfrecuen ;"
cia hay fragmentos de’ eos;ndfilcs 6 leucocitos pollmorfohu---
cleares, fragmentos de hueso intacto & residuos que no pueden

reconocerse. El aspecto puede estar dominado por focos de eo—h
sin6filos 6 masas de grandes células mononucleaygs'

En torno a las grandes masas de fagocxtos monon cle res_‘J‘
con citoplasma vacuolado & sin &1, I
numercs de mielocitos; no todos son eos;n&fllds,
indicar gue hay una intensa estimulacién de lau
hueso. P

En Una etapa mis avanzada de 1la enfermedad:los eosxn&fiff”*
los se vuelven mencos numeroscs e incluso pueden'desaparecer.
la,de las

hhora grandes células mononucleares, 1la’® mayor‘

cuales estdn vacuoladas, representan el tipo coman,

15



dente el desarrollo fibrobldstico.

Una éﬁ&pa'ﬁ&s’avﬁﬁzaaa adn del . mismo proceso puede mos--r73
trar vacuolizacién completa de’ lasf'; i“.
res, que ahora pueden ser: 1lamadosi”’ 5

vezZ Sse transformarz‘x en hueso.‘--‘

En algunos casos del Granuloma Eosin&fll_ a.s;do posible
identxficar los grénulos cxtopl&smicos ‘en’ forma de bastonci——3
llo 5 ragqueta .de tenis que se observaron por primera vez en
las cé&lulas de Langerhans de la epldermis. Se cree que estos
grénulos de Langerhans (Biebeck), se originan por inversitn
del plasmalema y posiblemente constituyen cambios estructura—
les de la membrana debidec a estimulacién antigénica. La am--—-
plia distribucién de las cé&lulas de'Langerhans en epiteliaos
escamosos de muchas partes del cuerpo, dermis Yy ganglids lin-
fiticos, por lo cual le atribuyen un papel en esta enfermedad

La exiétendia de células de Langerhans, las reacciones eg_"
sinofilias,'la gran frecuencia de antecedentes alérgicos Yy
‘los estudios recientes, asi como su supresién por muchas subs
tancias teraneﬁticas que se administran en esta enfcrmedad,
hacen pensar gue este trastorno es reactivo antes dque neoplé-
sico y gue pdsiblemente tenga una base inmuneclfgica,

Se pueden llegér a observar grados variables de necrosils,

asi como enceontrar zonas de supuracifn con histiocitos espumo
sos frecuentes. Puede haher cierto grado de fibrosis, en espe

~le -



cial cuando la lesiﬁn'se'éncuentfa”en'précéso:dé'répafaciéﬁ,‘

La 1nEGCC16n e infiltracié
den oscurecer parci : te

ibles'como plel,

dulas sallvales ha seguido el misno 6urso que los casos 6se05“

En fechas rec;entes'se ha prestado cada vez més interea a
las lesiones pulmonares primarlas, ya gue debido. al curso <¢li
nico benigno.de la enfermedad se habfan efectuado pocas biop-

sias pulmonares.

17
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‘e} - ASPECTOS DE: LABORATORIO =

Los estudios de labcratorio.han 51do algo desalentadores.
La biometria'hém&tlca pcr_lo regular se encuentra dentro de

pero

Sn:iporim ob cterias raras,

cuenta con estudlos"virales

El 1nterrogatorio cu_dadoso a menudo pone de manifiesto
antecedentes alérgico és 1mpresionante la periodicidaad de
la enfermedad con ataques de esplenomegalla, adenopatia e in
capacidad El paciente posiblemente presente diabetes insipi-
da recurrente, transitoria B permanente al principio 6 puede

aparecer en fecha posterlor.

18



£) .{r_PATAMIE:ﬁTo -

Siendo la nanifestaciﬁn de esta enfermedad tan variable o
se deber& tener en cuenta el reallzar un- dlaqnﬁstico dlferen-'
cial vy confirmarse con una biopsia desde el princip;o‘para a-.-
Veriguarcon exacttitud la naturaleza de las células involu—éﬂ
cradas en. la. lesién.

Una evaluacién médlca completa ser& un
identiflcar 1a localizaci®n de otros 51tlos
Por lo gue la eleccién del tratamiento nés

gxc05'amplios.

Los dientes 1nvolucrado ‘por_la enfermedaﬁ no requiercn'
ser removidos siempre,.sxn embargo los dientes con marcada
movilidad y lesiones’ 1it1cas de hueso alrededor de los api-
‘ces radiculares tendrian que ser sacrlficados.

19



' Un Granuloma Eosin6filo solitario puede ser. ddcil a exci
s16n quirdrgica & irradiacibén (300 a 600 rads). Otros auto——'
res mencionan que una radiaciSn con dOSis fluctuando de; 700 ,
a 1500 rads pueden ser usados como un; tratamiento prlmario 6‘
en conjunc;én con cirugia 8 qulmloterapia para tratar de de~ .

- tener el avance de 1la enfermedad : Co - ’ '

A pesar de las dosis bagas de radlaC1dn aplicadas debe_
tomarse en cuenta el riesgo que ésta podria tener en pacien- .
tes en desarrollo, 11egando a rovocar alguna injuria en el .

organismo 6 la posibilidad d

ina neop1a51a postlrradiaclon.

La Quimloteraoia Sistémica es recomendaaaﬂpara una enferf
medad multifccal sintomatica Vinca alcalolde y 1cs cOrt1
costeroides tienden a ser u T

6:surdescont1nuacidn

La 1rregularldad en el trata
: £ rmedad 6 aparic16n de

puede ocasionar recurrenC1a ‘d
nuevas lesiones.

A pesar de la cronlcldad de la enfermedad con episodiOS‘
peribdicos de trastorno frecuente y grave, casi todos los pa
cientes se recuperan; algunos mostrarén defectos residuales_

dentales u ortopédicos.

El pronéstlco del Granuloma Eosinéfllo en la mayoria de
los casos puede considerarse excelente.

20



CAPITULO II

ENFERMEDAD DE HAND ~ SCHULLER -~ CHRISTIA_N.

21



ENFERMEDAD | DEHAND - SCHULLER - CHRISTIAN

da Crénica.'

La etiologla de; da enfe _;'nt ,
nocida, pero se han incrementado pr : volucran ‘a’
~las c&lulas de Langerhans, las cuales estén normalmente esta B
"blecidas en la mucosa y piel ' ' ' s

Esta enfermedad lleva un- curso clinico crénico Yy .'se pre-
senta casi siempre al principio de la’ v1da, después ‘de’ los
3 afos de edad; tambié&n se ha’ informado en adolescentes e in

clusc en adultos jovenes.-f

Es méas comﬁn en los ninos que ‘en las nifias, con relacién’
de sexo de aproximadamente 2:1. . -

22



‘ay 'Aspfécjjrq_S' cLINI_éos =

‘ La enfermedad‘de Hand'Schuller—Christlan se caracteriza
por la diseminacién de lesiones esquelétlcas Y extraesquelé-
tlcas, y por 1a cl&s_ca trlada que consta de..defectos 6seos
en 105 huesos de membrana,rexoftalmos Y. diabetes insiplda.

Se ha hecho notar'que en algunos casos solo lesiones 6--\
seas se presentan sin" compania de las otras dos.'La triada

completa .es raro encontrar a'

a_ los depﬁs;tos de colest“ 5 i del
‘ojo o-a-la 1nf11trac16n hlstlociti del-'tejido blando retro-.
orbitario. : S

Mientras que la. dlabetES lnsipida es, consecuencia proba—_
blemente del . 1nfiltrado hipotal&mico 6 hlpoflSlariO .por célu

las granulomatosas.‘Por lo tanto la- nanlfestacién secundaria

es la distrofia adlposogenital generalmente con poliuria y

,23



polidipsia,
La participaci&n de 1os huesos faciales que .con frecuen—

cia se’ asocia con laihinchazén de los tajidos blandos v do—-'

lor, presentando pfoﬁablemente asimetria facial.r-

‘@ anismO'con distrofla adiposogenital, falta de

. rillento,

debajo de la plel del paciente
los pdrpados y en el d&ngulo externo_d
todo el cuerpo puede también. tene‘,”' encior ado color.-;
También es comfin la otitis nedia, dermatitls eczematoi—
de, erupciones seborreicas ‘en el cuero cabelludo y en el”
meato auditivo; asi como infecciones del szstema respirato-
rio alto, hepatocsplenomegalia; 1infadenopatia moderada 5
generalizada; la piel puede tomar una aparlencia de'"plel de
cebella" la cual puede en c1erto caso SLmular malxgnldad K

-

En cuanto losjsintomas'entre un adultoe y un caso juvénil

24



no difiere grandemente, aunque es .excepcional gue esta enfer
medad se inicie en una edad tarfa.

v

.25



b) .MANIE_‘ESTACIONES-' BUCALES

Las: manifestac;ones bucales pueden ser uno‘de 1os sinto—;'”
mas m&s. tempranosiqu“' Jdican’ 1a- presencia deila enfermedad.f

ficas e’ incluye:j_

gin ellas;fnecrosis?” _
neralizada,_halitosis y sabo

semiolﬁgico que sefpuede,obs rvar ‘es’ elfdéLhipertrofla de
la encia, o sea,.una macrulia, 1a cual se presenta en otras

enfermedades.,

26°



Existe un aumento de volumen de la encia due cubre parte
de las coronas dentarias, con bolsas falsas profundas; la
consistencia es blanda localizandose en la encia libre y a-=--
dherida hasta la unifn con la mucosa alveolar; tomando un co
lor rojo vino, En otras zonas la encia puede presentar infil
traciqnés con el inisrrio"cdlof._.

27



©) ASPECTOS | Impxo'smf"zcos_g: |

En la enfermedad , - __—Chr stian ‘en caso de:‘i
estar presentes;los‘defcctos éseos se'puede;observar muy

bien en una»radiografia‘”

ovaladas

Las_1351ones parecen ‘como’’ areas translﬁcidas,

& muy 1rregu1ares, ‘con un margen claro bien definido s:f.""=

teraciones inflamatorias en el borde.r

que ‘se’ le ha dado de _Cx&ngqﬁgegg;éflc

e quistesfi”
apical. de

grandes, debido a que se encuentra"' r . par
.los dientes parcialmente foxmados, 21 7] 1gares gue5no
se forman qulstes.' : :

Las coronas de 1os dientes e upcionados,fﬁ no erupciona-
dos, parecen " flotar en el aire porfla destruccién del
hueso alveolar son expulsados gran nﬁmero de dientes tempora

les y permanentes.

En los enfermos que han sido. tratados con rayos X% pucde
haber areas de osteosclerosis formadas por 1a activxdad DE~=
teoplastica de reparaC16n. ' ' '

28



En el adulto la reabsorcidn suele circun5cribitse a ldé
dpices en el. lado de los dientes ¥ semejar la.extensa des--
truccién .una: enfermedad periodontal. Al extenderse la. lea=—
sién’ puede afectar a; varios dientes, propagandose lateral--f 

mente en, el area subapical. o f"; n

Una caracteristica de ﬁ vertebra plana.ﬁ"Se'puédeﬁbbser”
var en- una radlografia de 1a” columna vertebral torbcica a--
fectada, la cual al 1nvolucrar el pulmﬁn es caracterizada‘
por una aparlencia de panal 6 una - infiltraciﬁn nodular dlse
minada.._;w' : . '

29



" d) ASPECTOS HISTOLOGICOS

La microscopia de la enfermedad de Hand~Schuller-Chris—-
tian est§ caracterizada por una formacién granulomatosa con
la proliferacién de lé&minas de histiocitos diferenciados
{(principalmente fundados en lesiones viejas), grupos de eosi
néfilos (principalmente fundado en lesiones recientes), y u-
nos pocos leucocitos polimorfonucleares, células gigantes ¥y
c&lulas plasmiticas, tejido fibroso, necrosis focal, hemorra
gia, hemosiderina y unos linfocitos.

Los hallazgeos tipicos en las 1esiones 6seas son los his—
tiocitos llenos de lipoides (células de esguma)" :

Se ha opinado que la acumulac;é
macenamiento de grasa se deriv a

la lesién caracteristica' En resum n

cuatro:etapas son?
1) uUna fase hlstiocitica proliferativa,eo acumuracién de

grupos de 1eucocxtos eosxnéfilos dlsemlnados en lasg 1am£
nas de hlstlocitos..f~ e
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2)

"3

4)

_lulas espumosas ", Células de- tamano y form
contenlendo uno 6 mﬁs nﬁcleos.* 4% S

Una fase vascular-granulomatosa con persistencia de hls—f
tiocites y de eosin6filos, algunas veces -con agregac;én e

de machfagos cargados con lipidos (colesterol).'-Fv“

Una fase xantomatosa difusa con abundancia de estas cé—.
jvarlablesV 

Una fase fibl‘.asél 1'6" dé"_'c':i‘?:aﬁ"-_riéﬂéién"';'-._' DT
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e) ASPECTOS r')E'“__LABQRA'rQRIo_ SR

En los estudios de laboratorio'de 1a enfermedad de nand—:‘
Schuller Christian 1os’resultados no son”constantes yrtal '

vez sean compatibles con

citos, eosinofil
uria,-polidip51a,
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£) TRATAMIENTO .

i
En casos reportados de la enfermedad de Hand~Schuller-
Chrilstian se deberi confirmar con una biopsia la naturaleza

de la lesidén, asi como conocer la ‘extensién de la enfermedad
sea local 6 sistémica y una evaluacibn médica cuidadosa.

Un pronfstico mis exacto en los casos mis severos puede
estar basado en la edad de inicio, alteracifn de la funci&n
del higado, pulmbn, sistema hematopoyético; detectar si 1as_“
extremidades distales se encuentran afectadas; asf como - la,
-presencia de trombocitopenia, anemia espont&nea, icteric;a,
insuficiencia resplratorla ¥ la respuesta 1nicia1 del pacxenf-ﬂ
te al tratamiento indicado deheri tomarse en cuent"

pronéstico més exacto.

presentarse agotamlento medular,_toxicidad
tunistas, extensibn intracraneal, se

llegando a la postracién.

La mortalidad est8 qqﬁsidé a

Bl tfatamiento;défélccién;es

las lesiones accesibles.

puede controlar fé médgd'y-éViEéfaﬁﬁa,qgﬁpii&adﬁﬁﬂ;maéf

yor.,
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En pacientes con diabetes xnsipida dna=ﬁé§a§i% r§éﬁb1ae

prednisona,_1a*vinblastina

ser: anormalidad esqualetal, afecciones pulmanares, ceguera -

¥ sordera.

34



‘CAPITULO . IIX

ENFERIEDAD DE LETTERER — SIVE
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*  ENFERMEDAD . DE LETTERER ~ SIWE

La enfermedad de Lettorer-Siwe junto con la enfermedad
de Handfs¢huilef:chris£ian'y el Granuloma Eosin6filo estén
considerada$~pbf'éi§unos autores que forman parte de una en-
tidad paﬁolégida llamada Histiocitosis X, Y por no poseer
acumulaC16n intracelular de colesterol se ies agrupa dentrO'
de las enfermedades "reticuloendoteliales".

En cuanto a las enfermedades de Hand-Schulletéchfisﬁiah'

y la enfermedad ‘de Letterer-51we son cons;&eradas las formasl~7

disemlnadas de 1a Histioc;tosxs X.

La etlologla exacta de la enfermedad de Letterer—siwe

de acuerdo al concepto entonces 1ntegrado.

a presenc1a de caracteristicas Lntracito-
plasmatlcas de:; qranulos de Langerhans Gentro. de los histioci_
tos ha ocasionado que se le - atribuya un: papel en le etiolo—-
gia de’ esta enfermedad '

Pero debldo a

Los sinénimos con que cuenta esta enfermedad son..Histio'
citosis Diseminada aguda o Histiocit051s Dxferenciaﬂa Aguda.'

Esta enfermﬂdad ‘se. define como un trastorno hibtioc£t1co,l '
agudo, con frecuencia fulminante que 1nvar1ablementc se’ pre-gm

senta en infantes, la edad de ataque s en n1n05 menores de .
3 anos de edad, con un rdpldo deterloro y un curso clinico
crénico con dxseminacién extensa.' U R
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L a) :ASPﬁ:c"nosz‘ . CLINICOS

La enfermedad de Lettererﬂsiwe consta de un proceso noso;

equimética, algunas veces con.ulceraciﬁh"

Ademds los nodulos dérmicns consistente
pardo pueden confundirse con - freeuencia
secto. Después las lesiones dérmlcas
en forma de exantema maculopapuloso -3 de
cretos gue suelen ulcerarse,

La proliferacifn generalizada de las células hacen que
los &6rganos gue las contlenen aumenten de tamano‘conSLdera—-
blemente. Son pocos los 6rganos indemnes :

Los pacientes tiénen“febridu;a"petéisténte}fmaiestdr ge-.
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neral e irritabilidad.

La esplenomegalia, hepatomegalia y la llnfadenopatia son .
manifestaciones tempranas asi como ‘la participacién nodular
6 difusa de los 6rganos viscerales,

'en particular los pulmo—j'

nes vy el aparato’ gastrointestina

'ue sucede mas tarde en- el
Curso de la:enfgrmeQad‘ B

sentar se encuentran.

Anemla progr251va, _ :
ojos, ancorexia, temperatura elevada (101%_. °F), panci
topenia, diatesis hemorréglca, dermatitis seborreica,,towici‘"

dad y caguexia progr351va,jterminando Dor 1a nuerte después

de algunas semanas & meses. en caso de falta de tratamiento..

hdemés de las localizaciones pulmonar, esolénlca ¥y hepé—
tica, la invasidn de la médula ésea por cé&lulas hlstiocitl—-
cas que proliferan’ répidamente produce una reduccién de” los
tejidos hematopoyéticos. : ’

s

»salida: de_pus por’ los}*"



23R NE DEBE
LA BISLIGTECY,

b)Y 'MAN';§{ESTAcioNﬁ'_s i :_EUCALES

En la enfermedad;de Letterer—Siwe al presentar un curso
clinico agudo," ; o7 ha
Portante.

Las lesiones andibulares’ son menos: comunes:que .en otras

'varledades de'la
_ Entre 1as 1esione
"t&n._ ' Y , L
Ulceraclén de 1a mucosa. oral ¢ hemorragia, 1hiperpras1a;"f
glnglval, aliento fétido’y supuracién. 2
.Ademds de’ destrucclén difusa del hueso maxilar super1or
Y de la mandibula..lo gue ‘causa movilidad dentaria y pér”
dida prenatura de 1os dientes.: ' o
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e}’ ASPECTOS - RADIOGPAFICOS

Los aspectos adlogr&ficos“de la enfermedad de Letterer—_

Siwe es muy variable‘débido"l'curso clinico' an’ rﬁpido;que;g‘ 7

presenta este padecimiento

lnvolucran el sistema esquelético son difusas.
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ay A_SP_ECTT'O'S 2":?'*15'1‘_‘0?091"?65

Bl aspecto'histolégico deilas 1esiones en la enfermedad
de Letterer~51we'son muy similares a las de la enfermedad de
Hand~- Schuller~Chfistian donde ewiste b&sicamente una proli4
feracibn histiocitica coen éosinﬂfilos '8 sin ellos,

8in embargo ‘estos'h stiocitos contienen cantidades impor'

tantes ae colesterol 'de tal manera que las células espunc-—
sas no son un; e a

sis gue a- Vece

En algunc';

- 41
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e) ASPECTOS DE LABORATORIO

En los ex&menes de laboratori de este'wadecimiento, pro.
bablemente no se encuentren result d ‘
nos puedan llevar a; un'r&pid'

dos que pueden hallarse esta

dismlnucién‘enjla Cfuncisen

nia.,
volucrados. v

En el cado de 1a anem a esta puede

. mero normal & algo dlsmlnuido de leucocitos, 1
taria mnormal Yy nﬁmero de plaquetas también en;limites'norma

1esf
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£). TRATm:iIENTo L

En el caso de la"Histiocitosis Diseminada Aguda 6 enfer
medad de Letterer siw
res, deben . consid

al'igual que ‘los: padecimiento anterio
'lgunos factores muy - importantes

antes de elegir‘el iento adecuado.
1) La

grado en que se encontraba 1a enfer

'detectarla
2) La
3} La
tes poslbles:
-Lras substancias)

asi como el tejido blando 1nvolucrad' E'Eiéfeﬁas

¥ visceras afectadas, como es’ ‘el caso_de disfunc;&n del hIga
da, pulmén, sistema hemat0poyético_yila rapldez del‘progreso‘
de la enfermedad. R L

El inicio temprano de la enfermadad esta asac1ado con un
mal pronéstico y en general este.es” reservado. En cuanto a
los primeros meses del padecimiento estos ‘on determlnantes

para un mejor resultado.

Una serie de remisiones exacervac1ones no son comunes

y la clasificaci6n de’ 1a-e“f'“ ""‘requerir un consi-

derable transcurso dertieﬁp i “vari s ‘ocasiones es muy
valioso._ ' ' '



diversos métodos, como: puede serﬂel microsconio_electrﬁn;co,
por"lo tanto"el‘porcentajef5 

en el caso de analizar biopsias.
de sobrevida: ha sido_significativ mente mejorado
da vez m&s prometedor.

Esta enfermedad prede responder dramaticamentg a. drogas
citotéxicas dadas'eﬁ’conjuncién ‘con corticosteroides.y/o,ra-_

dlac;ﬁn en sitios seleécionados

La mortalidad puede Ser mayor:en: casos’ de presentarse
hemorragia como'un resultado: de

lnfecciones secundarias

una . terapla equ1vocada

" En el manejo médlco ‘se. pueden utillzar drogas antlféli-.i
cas, drogas citotéxicas como el alcaloide derivado de la Vin.
ca & conocido como. Sulfato de’ Vinblastina, 105 cuales han ;

dado un buen resultado.

44



-CO__N_CI_..USIONES

En el presente estud;o se abarcaron diferentes aspectos
de diagnéstlco clinico manifestaciones bucales, radiografico
hiStongzco, de laboratorio de la enfermedad de Histiocito--
sis X con: sus tres entidades, y se llego a las siguientes
coaclusxones-g

~ La Histiocitosis X es una entidad patol&gica que abarca

tres enfermedades tanto para su estudio como para su-trata-’
miento: Enfermedad de Letterer~Siwe, Enfermedad -de’ Hand Schu :}_“
ller-Christian y Granuloma Eosin&filo. ;

- El Granuloma 3051n6f110 se presenta en mayor Droporcié

nifios y en adultos jGVenes, con predomlnio del sexo mascu11- }ff;

estan: periodontitis locallzada en’ un‘nn-y'uld
pérdida de hueso alveolar,‘marcada me
pérdida prematura de dientes.l"

encuentra: destrucci&n ésea,'
ral y diabetes insipida._‘
- La enfermedad de - Letterer-Siw

exoitalmcg

co agudo con preferenc;a en nlnos men res A"f- é:ﬁﬁf@daa{
y de caracter fulminante.’ . : ‘1" ﬂ“ R l'
- El Tratamiento de las tres enfexmedades se basa princzpal—
mente en la localizacibn y e\ten515n de la 1e516n.'consis———
tiendo de Cirugla para las lesiones accesibles,'I:radiacxénj
para las lesiones no accesibles y quimioterapia en caso de
que el probiema sea sistémicb Y mayor complicaci&n..
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