TUMORACION MANDIBULAR
COMO PRESENTACION DE UNA
ENTIDAD POCO FRECUENTE
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Caso clinico

m Lactante de 15 meses consulta en H. Vega Baja con tumoracion mandibular
m Antecedentes familiares: madre y hermano con déficit de alfa 1 antitripsina

m Antecedentes personales: déficit alfa 1 antitripsina. OMA de repeticion en el ultimo
ano

Absceso
Infecciosa | p;otiditis

Osteomielitis

Benigna
Tumoral

Maligna ‘X
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Caso clinico: evolucion

e Tumoracion facial

e Dolorosa a la
palpacion 24

Febrero ) cuadro
2017 Szl horas: « Dx parotiditis
7 K EEEEBE0 despues *Se mantiene tto

dentario
* Tto Augmentine

* Persistencia

15 dias
después

e Tumoracion en
aumento

* Pruebas diagnosticas:
- ASU: normal
- Rx facial
- TAC cerebral

l

Lesion litica 6sea en rama
mandibular derecha
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Lesion litica 6sea que infiltra y destruye la
cortical de la rama mandibular derecha,
importante componente de partes blandas
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Caso clinico: evolucion

m Traslado a nuestro hospital

m Exploracion fisica:
- Constantes normales
- Buen estado general, normocoloreado, normohidratado.
Craneo normoconformado. No lesiones apreciables en craneo

Tumoracion de 4x3 cm de consistencia pétrea en hemicara derecha desde
zona preauricular hasta rama mandibular, borrando angulo. No eritema local.
No sangrado bucal ni lesiones gingivales
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Caso clinico: aproximacion diagnostica

m Pruebas complementarias
- ASU: normal
- Biopsia: histiocitosis de células de Langerhans

S100: positivo
BRAF: mutado

"
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Histiocitosis

Grupo heterogéneo de enfermedades—> acumulacion anormal de células del sistema
mononuclear- fagocitico

m Clase I: histiocitosis de células de Langerhans
- Afectacion unica: granuloma eosinofilo
- Diseminada: Letter- Siwe
- Cronica: Hand- Schuller- Christian

m Clase ll: histiocitosis sin células de Langerhans
- Sdme hemofagocitico
- Linfadenopatia masiva (Rosai-Dorfman)
- Xantogranuloma infantil

m Clase lll: enfermedad histiocitica maliga (sarcoma histiocitico)
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Histiocitosis de células de Langerhans;
Etiopatogénesis

m Célula de Langerhans:
- célula dendritica
- fabricado por médula 6sea (CD 34+)
- presentadora de antigeno
- localizacion: epidermis, ganglios, bazo, timo, epitelio intestinal, respiratorio y cérvix
- esenciales para la integridad de sistema inmune cutaneo

Progenitores de médula 6sea (GM-CSF)

\ v
H _ )
| Monocitos Precursores de células
'SI' dendriticas/macréfagos
|
o — l v v
C
I Macrdéfagos Células de Langerhans
T Células dendriticas interdigitantes
CS) Células dendriticas foliculares d(
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Etiopatogénesis

Enfermedad

neoplasica Trastorno clonal

Lesiones
histopatolégicas

Trast — benignas
rastorno ciona Veon . o .
reactivo Dificil terapia 6ptima

Remision
espontanea

Disregulacion Estimulo sin
inmune determinar

Se han identificado antecedentes epidemiol6gicos diversos:
- historia familiar de tumores benignos

- infecciones urinarias durante el embarazo Se desconoce el significado de e .
- transfusiones sanguineas posnatales estos hallazgos I'I y sﬁee::lliggr?;

- infeccion VHS-6
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Histiocitosis: epidemiologia

m General:
- en la poblacion general se estima una incidencia en torno a 2-5 casos por millon
de habitantes al ano
- predominio sexo masculino
- inicio en la infancia Srbita

m En nuestro hospital: Craneo
- Ultimos 21 afios: 37 casos Mandibula
- Edad media al diagnéstico: 7,6 anos Esternén
Clavicula
Pelvis
Fémur
Tibia

Poliostotica

**
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Manifestaciones clinicas

m Picoentre 1-3 anos

m Espectro de presentacion y evolucion muy variable:

1. Localizada: un solo 6rgano 0 sistema comprometido:

- hueso: unifocal (1 hueso), multifocal (>1 hueso)

- piel

- ganglios linfaticos: simple (1 grupo ganglionar), multiple (>1 grupo ganglionar)

- pulmon

- sistema nervioso central

- otros (tiroides/timo)
2. Multisistemica: 2 o0 mas drganos/ sistemas comprometidos, con o sin afectacion de
organos de riesgo

Organos de riesgo:
- higado

- bazo ‘X o
- sistema hematopoyético T ﬁeéﬁ'i'é{i’r?ﬁ
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Manifestaciones clinicas

Lesion
aislada de =)
riesgo en

Aumento de riesgo de
diabetes insipida y
enfermedad
neurodegenerativa

Implicaciones
terapéuticas:
tratamiento sistémico

SNC
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Manifestaciones clinicas

Piel y mucosa oral
(30-60% casos)

Huesos

Ganglios y médula
osea

Higado y bazo
ECR

SNC

Otros

Lesiones eritematosas, escamosas y descamativas

Clinica en funcion del hueso afectado:

- proptosis (orbita)

- otitis media refractaria o mastoiditis (mastoides)

- exfoliacion prematura de los dientes (maxilar y mandibular)
- DI 0 neurodegeneracion (base del craneo)

- inestabilidad de la columna (vértebras)

Linfadenopatia
anemia y trombopenia (neutropenia menos frecuente)

Elevacion de encimas hepaticas, hipoalbuminemia,
hiperbilirrubinemia, coagulopatia

Diabetes insipida, retraso de crecimiento, alteraciones
puberales

-Alteracion del apetito, sueno, regulacidn de la temperatura
- Sindrome de degeneracion cerebelosa

Cuero cabelludo, pabelldon
auricular, periné

Oreden de frecuencia:
- craneo

- huesos largos

- huesos planos

- vertebras

Tallo hipotalamo-hipofisario

lesiones en los ganglios
basales y nucleo dentado
del cerebelo

Pulmoén, gastrointestinal

Lesiones liticas, en
“sacabocado”, bien delimitadas,
con o sin margenes escleroticos
0 reaccion periostica

Pancitopenia +
hepatoesplenomegalia implica
mal pronéstico

Organos de riesgo= peor
pronostico

"

Infrecuente en la infar
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Confirmacion diagnostica

= |asospecha clinica es importante por la escasa frecuencia

= Siempre es necesario la confirmacion histologica e inmunohistoquimica

= Principal hallazgo ~identificacion morfologica de las celulas de
Langerhans

Indispensable confirmar positividad para
CD1lay Langehina (CD207)
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Evaluacion pretratamiento

e Duracion, dolor, inflamacion, irritabilidad, fiebre, pérdida de peso, fallo de medro, polidipsia,
poliuria, alteraciones neurologicas

* Talla, peso, constantes
» Estado puberal, exploracion completa (edemas, linfadenopatias, otorrea, alteraciones orbitarias, encias,

paladar, dientes, ano, hepatoesplenomegalia...)

 Obligatorias: AS (coagulacion, hemograma y bioquimica—> proteinas, albumina, bilirrubina, transaminasas, FA,
GGT, BUN, Cr, electrolitos, ferritina)

» Ecografia abdominal
» Radiografia de torax
» Serie 6sea

Segun clinica
**
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Caso clinico

m Estudio de extension
- Ecografia abdominal: normal
- Radiografia de torax: sin hallazgos
- Serie 0sea: no alteraciones en otras localizaciones

4

Granuloma eosinéfilo mandibular:
lesion de bajo riesgo

‘.*
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Casos descritos en la bibliografia

A Case of Eosinophilic
Granuloma of the Mandible: Isa| | CASE RePORT

Conservative Treatment Eosinophilic granuloma of the mandible:

Sufficient for Local a diagnostic dilemma
Disease Control?

Paola Fiorini, MD, Cesare Gallesio, MD, DDS,
Valentina Longoni, MD, and Guglielmo Ramieri, MD, DDS

Rana K Sherwani, Kafil Akhtar, Shagufta Qadri, Prasenjit Sen Ray

Eosinthlic Granuloma in Jaw Bone... Karthiﬁa K etal 487
CASE REPORT

Eosinophilic Granuloma in Jaw Bone: A Pare Pediatric Case Report N
+7 @

Karthiga Kannan', Naif Alwithanani’, Mohamed Salama®, Manoj Kumar’, Eeéﬁiiﬂi’r?ﬁ
Roshan Uthappa®*, Mazood Ahamed”




Tratamiento
LCH-IV

International Collaborative Treatment

------------------ Protocol for Children and Adolescents
with

LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS

|
1
. . !
internacional, !
multicéntricoy |
. |
prospectivo para |
HCL pediatrica i
(edad <18 anos) ! EudraCT Nr.: 2011-001699-20

|

1

|

International Sponsor: st. Anna Kinderkrebsforschung

(Children's Cancer Research Institute)

Vienna, Austria

amended protocol version 1.2, Nov. 25", 2014
+K
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Tratamiento

Terapia sistémica

X e
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LCH Registry & Stratification

Multisystem, multifocal bone,

Cy o Isolated tumorous or
and special single system LCH ™~

Neurodegenerative

CNS-LCH
STRATUM I: -
1st-line Therapy ™o
(Group 1 & 2) S
~
= ~
— o - - o ~
Lack of response, NAD ro ressi:r: T _\ >
IPrQQ'r‘essﬁon. \ :aa!c;tivationr. N\
In risk organs in non-risk organs \
1
( } ‘

STRATUM lIi:
Salvage Therapy for
Risk LCH

STRATUM lIi:
2n-line Therapy for
Non-risk LCH

Lack of response,
Progression,
in risk organs

STRATUM IV:
LCH-HSCT

STRATUM VIL: d
Long-term Follow up

Other single system
LCH

STRATUM VI:
Natural history and

Management of
“other” SS-LCH

Progression,

~ _ Eact_’ivation

STRATUM V:

Monitoring &

Treatment of
CNS-LCH

"
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Tratamiento

Dependiendo de la estratificacion y la indicacion del tratamiento en el siguiente paso, los
pacientes seran asignados a los siguientes estratos:

m STRATUM I: terapia de primera linea para pacientes con MS-LCH (Grupo 1) y pacientes
con SS-LCH (riesgo de SNC aislado o lesiones 6seas multifocales) (Grupo 2). El
tratamiento incluye comparaciones aleatorias en ambos grupos

m STRATUM lI: Tratamiento de segunda linea para HCL sin riesgo. El tratamiento incluye
la comparacion aleatorizada de dos regimenes de tratamiento de continuacion

m STRATUM IllI; tratamiento de rescate para el riesgo LCH
m STRATUM IV: RIC-HSCT para el riesgo LCH

m STRATUM V: monitoreo y tratamiento de tumores aislados y neurodegenerativos CNS-
LCH

m STRATUM VI: Historia natural y gestion de "otros" SS-LCH no elegibles para el estrato |

m STRATUM VII: seguimiento a largo plazo X e
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..., Y las lesiones de bajo riesgo?

- Corticoterapia local

Treatment of localized langerhans’ cell histiocytosis of the

mandible with intralesional steroid injection:
report of a case

Alparslan Esen, DDS, PhD,* Dogan Dolanmaz, DDS, PhD,® Abdullah Kalayci, DDS, PhD.°
Omer Giinhan, DDS, PhD,® and Mustafa Cihat Avunduk, MD,¢ Antalya, Konya, and Ankara,

Turkey
MEDICAL PARK HOSPITAL, SELCUK UNIVERSITY, AND GULHANE MILITARY MEDICAL FACULTY

Intralesional infiltration of corticosteroids in the treatment of
localized Langerhans cell histiocytosis of the mandible: report of

two cases

Sang-Hwa Lee, DDS, PhD,* and Hyun-Joong Yoon, DDS, PhD,® Seoul, Republic of Korea

THE CATHOLIC UNIVERSITY OF KOREA

"
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Caso clinico

- Se desconoce si los esteroides suprimen las células de Langerhans, los
linfocitos T o los eosinodfilos o, por el contrario, estimulan la osteogénesis

- Los microcristales del coritosteroide causan la destruccion del

revestimiento del tejido conectivo del pared calcica, lo que permite la
reparacion osteogénica secundaria

!

m Recibio tratamiento con corticoides intralesionales

m Buena respuesta

X
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Conclusiones |

m Grupo heterogéneo de enfermedades relativamente infrecuentes
m Constituyen un reto diagnostico y terapeutico para el pediatra
m FEtiopatogénesis no bien conocida = dificultad de terapia optima

m Curso impredecible: desde regresion espontanea - multiples procesos de
activacion

X
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Conclusiones ||

Las caracteristicas clinicas y radiograficas del granuloma eosinofilico en la
mandibula no son especificas y tienden a simular una gran cantidad de afecciones
inflamatorias y neoplasicas, lo que resulta en un dilema diagndstico

Un alto indice de sospecha combinado con el examen histopatologico es de la
mayor importancia en el diagndstico correcto de esta condicion

Importancia de pruebas de imagen en lesiones de riesgo de SNC

X
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