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RESUMEN: La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL) corresponde a una proliferacion anormal de células dendriticas,
de tipo clonal, cuyo espectro clinico general incluye compromiso de la piel y las mucosas, las ufias, el hueso, la néditdsea,
el bazo, linfonodos, el pulmén, el tracto gastrointestinal inferior, el sistema endocrino y el sistema nervioso cendirabajest
presentamos tres casos de la enfermedad, con manifestaciones orales y craneofaciales, analizadas desde el punto ¢exéstarclinic
extra e intra oral), imagenoldgico (tomografias computadas) e histopatoldgico (expresion de marcador especifico CD1&). Dos caso
fueron clasificados como HCL de presentacion aguda diseminada y uno como presentacion crénica. Los pacientes fueron tratados
oportunamente con quimioterapia segun el protocolo del Programa Infantil Nacional de Drogas Antineoplésicas.

PALABRAS CLAVE: Histiocitosis; Células de Langerhans; Hand-Schuller-Christian; Letterer-Siwe; Hashimoto-Pritzker.

INTRODUCCION

La Histiocitosis de células de Langerhans (HCL)e linfoma. La ficha clinica del paciente registra anteceden-
antes llamada Histiocitosis X o enfermedad de células t&s de reiterados procesos infecciosos, siendo la primera hos-
Langerhans, corresponde a una proliferacion anormal pigalizacion inmediata al nacimiento debido a una infeccion
células dendriticas, de tipo clonal, cuyo espectro clinicacular. En ese momento present6 ademas piodermitis y abs-
general incluye compromiso de la piel y las mucosas, lagsos inguinales, sospechandose inmunodeficiencia. En con-
ufias, el hueso, la médula ésea, el higado, el bazo, a8 luego de dos semanas presentd vesiculas con pus seca
linfonodos, el pulmén, el tracto gastrointestinal inferior, e¢n forma de costra en ambos pliegues inguinales, zona
sistema endocrino y el sistema nervioso central. Afecta priretroauricular y zona supraciliar. Después de un periodo de
cipalmente a nifios y adultos jovenes y las manifestaciorfeglias de haber remitido, las lesiones vuelven a observarse,
mas comunes son alteraciones éseas y lesiones en piekiendiéndose ademas a ambos oidos diagnosticandose oti-
mucosas (Tor@t al, 2009). En este trabajo presentamotis purulenta. A la semana siguiente presenta lesiones orales
tres casos de la enfermedad, con manifestaciones oraleoy pus y mal olor asociado a inflamacién, con
craneofaciales, analizadas desde el punto de vista clinisapgramiento gingival en zonas de erupcion dentaria. Se
imagenoldgico e inmunohistoquimico. diagnostica posible hendidura palatina. Es derivado por

Odontopediatra para estudio radiografico periapical, para
evaluacion de erupcién dentaria, asociada a sangramiento
REPORTES DE CASOS gingival.

Examen clinica a) Examen extraoral: se observé aumento
Caso 1 Lactante sexo masculino de nueve meses de edde,volumen de consistencia media, fluctuante en proceso
hijo de padres adolescentes sanos, con antecedente famiilizntal del maxilar derecho, exoftalmo bilateral, piel seca y
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en la zona supraciliar se observan pequefias vesiculas senatjples imagenes en sacabocado y erosivas (Fig. 1E). Los

b) Examen intraoral: se observdé aumento de volumen dientes se encontraban sin sustento 6seo, los dientes tempo-
tejido blando de aspecto esponjoso - granulomatoso deddées 5.3,5.4,5.5,6.3,6.4,6.5,7.3,7.4,7.5,8.3,8.4y 8.5 se

region del paladar duro y encias las que presentaban enaontraban sin desarrollo radicular, dando el caracteristico

coloraciéon rojo — violacea con presencia de zonaspecto de estar suspendidos en tejido blando, dientes “flo-

hemorragicas, se observo la erupcién prematura de los dieamtes” (Fig. 1F). Los dientes 5.2 y 6.2 se encuentran des-

tes temporales, los que se disponian en forma atipica fuplazados hacia palatino. Se observo pérdida de la pared

de la curva del arco dentario (Fig. 1A). Los dientes se eamlveolar vestibular de los dientes 5.1y 6.1. Se descart6 hen-

contraban depresibles, “flotantes”. didura palatina.

Se sospecha Histiocitosis de células de Langerhans  En tomografia de cuello se observaron adenopatias
y se indica evaluacion inmediata con tomografia computeervicales izquierdas. No se observé compromiso visceral
da a modo de evaluar compromiso y extension. en tomografia abdominal.

Examenes imagenoldgicosSe realizé tomografia compu- Estudio inmunohistoquimico de las muestrasSe realizd

tada de macizo craneofacial observandose extenso commstudio inmunohistoquimico a muestra de piel y de hueso,
miso 6seo por infiltracién de tejido blando, se extendia des-que revelo positividad a S-100. Las muestras ademas re-
de el proceso frontal del maxilar derecho, cuerpo maxilailtaron positivas para el anticuerpo especifico CD1a (Fig.
piso orbitario y pared medial de la 6rbita ipsilateral (Fig. 1BA y 2B).

y 1C). En maxilar izquierdo la invasion por partes blandas

se extendia hacia posterior invadiendo cuerpo del esfenoides, Con los antecedentes clinicos, imagenoldgicos e
fosa orbitaria posterior, fosa media y senos etmoidales histopatoldgicos se confirma el diagndstico de Histiocitosis
quierdos (Fig. 1D). En la calota y mandibula se observarde células de Langerhans.

Fig. 1. A) Mal posicién de piezas dentarias. B) Compromiso proceso frontal de maxilar derecho (TC Reconstruccion 3-D)oC) Compr
miso por partes blandas de proceso frontal maxilar derecho (TC axial). D) Pared posterior orbita y celdillas etmoidalas izquier
comprometidas (TC axial). E) Imagenes en sacabocado calota y mandibula (TC 3-D). F) Pérdida de sustento oseo “diefites flotantes
lado izquierdo (TC Reconstruccion 3-D).
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Fig. 2. A) Reaccion positiva para CD1a en muestra de hueso para caso 1 (Inmunohistoquimica, DAB, 20x). B) Reacciongositiva par
CD1la en muestra de piel para caso 1 (Inmunohistoquimica, DAB, 4x).C) Positividad intensa para S100 en muestra de hoedo para cas

(Inmunohistoquimica, DAB, 20x). D) Reaccién positiva para CD1a en muestra de hueso para caso 2 (Inmunohistoquimica, DAB, 10x).

Tratamiento. Se indicé quimioterapia segun Protocolo Nandstico de proceso infeccioso de la region mandibular dere-
cional PINDA la que se inici6 en el Hospital Luis Calvacha, que no cede al tratamiento antibiético. La paciente pre-
Mackenna de Santiago, prosiguiendo el protocolo en la Ursenta hipercalciuria idiopética. La nifia es hija de padres sa-
dad de Oncologia Infantil del Hospital Regional de Antofagastags, y no presenta antecedentes dermatol6gicos.
indicandose controles de salud oral en la Unidad de
Odontopediatria del mismo establecimiento. El control de EBxamen clinica a) examen extraoral se observé aumento
pérdida de espacio se realiz6 con ortodoncista del extrasisten®,volumen mandibular derecho de consistencia dura, que
orientando el tratamiento al mantenimiento de los espacios pcempromete cuerpo y rama mandibular, piel de aspecto nor-
ducto de la pérdida prematura de piezas dentarias, tanto panial, b) examen intraoral se observdé aumento de volumen
enfermedad como por el tratamiento quirdrgico (curetaje) dieiro de fondo del vestibulo a nivel de dientes 8.4 — 8.5, la
los maxilares que junto con eliminar tejido granulomatoso imucosa se observé de coloracién rosado palida, los dientes
filtrado, elimind gérmenes dentarios inmersos en la lesiése encontraban sanos, alineados en el arco dentario, sin mo-
Actualmente se encuentra en etapa de rehabilitacion en espélidad (Fig. 3A).
de un tratamiento definitivo para la restitucién de las piezas
dentarias perdidas, desarrollo de los maxilares y recuperacExamenes imagenolégicosSe realizé tomografia compu-
de la salud del Sistema estomatognaético. tada de region mandibular observandose extensa lesion que
comprometia ramay cuerpo mandibular derecho de aspec-
Caso 2 Nifia de cuatro afios 6 meses de edad, quién es darilitico con infiltracién de tejido blando (Fig. 3By 3C), en
vada por su pediatra para estudio imagenoldgico con diaglacion a dientes 4.6 — 4.7 el saco dentario se observé infil-
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Fig. 3. A) Dientes 8.4 - 8.5 sanos, mucosa aspecto normal. B) Lesion aspecto litico cuerpo y rama mandibular (TC Axial). C) Les
aspecto litico cuerpo y rama mandibular (TC coronal). D) Lesién aspecto litico cuerpo y rama mandibular, infiltraciontagoss den
dientes 4-6, 4-7 (TC sagital). E) Infiltracion sacos dentarios dientes 4.6 - 4.7 (Radiografia Panoramica). F) Infiltrhoi@ndimdar
derecho (TC sagital).

trado, dilatado respecto a dientes homoélogos izquierdos (Fig. normal, afebril. El pediatra solicité tomografia
3Dy 3E). El canal mandibular se observé infiltrado por lgomputarizada para evaluar compromiso y extension de la
lesion (Fig. 3F). A la inyeccién de medio de contraste desion. El paciente ha presentado dermatitis del pafial.
observo realce intralesional.
Examen clinica a) Examen extraoral: se observé aumento
En la tomografia de cuello se reveld la presencia ¢ volumen mandibular derecho de consistencia dura, que
adenopatias cervicales derechas en cadena yugular. Se e@gprometia cuerpo y rama mandibular, asociado a lesion
carta viseromegalia. de partes blandas, piel de aspecto normal. b) Examen
intraoral: se observé aumento de volumen de mediana dure-
Estudio inmunohistoquimico de las muestra<sEl estudio za de fondo del vestibulo a nivel de dientes 8.4 — 8.5, la
de inmunohistoquimica revel6 positividad a S-100 y CD1&ucosa ligeramente eritematosa, dientes sanos, normalmen-
(Fig 2C y 2D). Con los antecedentes clinicoste dispuestos en el arco dentario, sin movilidad (Fig. 4A).
imagenoldgicos e histopatoldgicos se confirmo el diagnés-
tico de Histiocitosis de células de Langerhans. Examenes imagenologicosSe realizo tomografia compu-
tada de region mandibular observandose extensa lesion que
Tratamiento. Se indico quimioterapia segun Protocolo LCHomprometia ramay cuerpo mandibular derecho de aspecto
I 2002 PINDA 2002, la que se inicia en el Hospital Luiditico, pérdida de cortical vestibular con infiltracion de teji-
Calvo Mackenna de Santiago, prosiguiendo el tratamierie blando, en relacion a diente 8.5 (Fig. 4B y 4C). El diente
en la Unidad de Oncologia Infantil del Hospital Regional d&5 se ha movilizado hacia el reborde alveolar, comparado
Antofagasta. La paciente mantiene controles odontolégice@n su homdlogo izquierdo, 7.5 (Fig. 4D y 4E). La lesion
periédicos y evaluacion radiogréfica intra y extraoral. ~ comprometia al canal mandibular (Fig. 4-F). La tomografia
no reveld presencia de adenopatias cervicales. Se descarta
Caso 3 Se presenta el caso de un nifio de un afio 8 meseyigeromegalia.
edad, hijo de padres sanos, quién fue hospitalizado por cua-
dro de 3 semanas de evolucién caracterizado por aumehRgudio inmunohistoquimico de las muestrasEl estudio
de volumen de la regién mandibular derecha, piel de asp@é-inmunohistoquimica revelo positividad a S-100 y CD1a.
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Fig. 4. A) Mucosa ligeramente edematosa, dientes sanos. B) Infiltracién cuerpo mandibular, pérdida de cortical vestikiagr C)C a
Infiltracion de cuerpo mandibular y diente 8.5 (TC sagital). D) Diente 8.5 en relacién a reborde alveolar sin desarnaliqRadimgra-
fia retroalveolar). E) Diente 8.5 proximo a reborde alveolar (TC coronal). F) Infiltracion de canal mandibular derechoa().C sagi

Con los antecedentes clinicos, imagenolégicos e La célula de Langerhans se conoce como célula
histopatolédgicos se confirmo el diagndstico de Histiocitosdendritica porque desde su citoplasma se extienden brazos
de células de Langerhans. gue se contactan simultaneamente con varias células adya-
centes, estadn relacionadas con células veladas,
Tratamiento. Se indica quimioterapia segin Protocoldnterdigitaciones dendriticas, ceélulas dendriticas
PINDA, la que se inicia en el Hospital Luis Calvo Mackenn#ntersticiales, células dendriticas foliculares y células
de Santiago, prosiguiendo el tratamiento en la Unidad dendriticas timicas, tienen limitada capacidad fagocitica, su
Oncologia Infantil del Hospital Regional de Antofagasta. principal funcion es iniciar el contacto con antigenos para
procesarlos y presentarlos a las células T, tiene un rol prin-
cipal en las etapas tempranas de la respuesta de las células
DISCUSION T, inmunidad celular y un rol indirecto en la inmunidad hu-
moral (Nevilleet al; Markku).

Las células de Langerhans fueron descritas por pri- En las alteraciones 0seas, endocrino-metabolicas, se
mera vez en el afio 1847 por Paul Langerhans (Markku, 20p8pduce una sustitucion del hueso por tejido granulomatoso
Curtis & Darin, 2008). Su principal funcion es presentaiel sistema reticulo-endotelial (Boraks, 2004; Nakaratira
antigenos para linfocitos T y se encuentran en el estrag 2005). Afectan con mayor frecuencia a craneo, costi-
suprabasal de la epidermis y en la dermis, membrankss, vértebras y mandibula, ésta ultima se encuentra com-
mucosas incluyendo la superficie ocular, linfonodos timgrometida en un 73 - 75% de los casos y se presentan usual-
bazo y tejido 6seo (Saap al, 2005; Nevilleet al, 2002; mente en la zona posterior del cuerpo mandibular. Se ven
Cawson & Odell, 2009). Corresponden a alrededor de 4-58fectados el proceso mastoides, lo que simula una mastoiditis
de las células epidermales y tienen la capacidad de migifecciosa y la extension al oido medio causa sordera por la
por la via linfatica a la region paracortical de los linfonodogdestruccion de los huesecillos (Montetal, 2002; Neville
donde interactian con las células T como parte de la retal; Regeziet al, 2003; Mumbuet al, 2006; Cawson &
puesta inmune (Mckest al, 2005). Odell; Madrigal-Martinez-Peredet al, 2009). Las lesio-
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nes Oseas de los maxilares pueden presentarse como lesid?resentacion crénica, focal o localizada. Se denomina
nes Unicas 6 multiples del hueso alveolar o basal, en algwanuloma eosinéfilo y cursa como una lesion benigna, lo-
nas oportunidades la pérdida ésea puede ser diagnosticzalenente infiltrativa que afecta generalmente a adultos.
clinicamente como periodontitis severa, caracterizada poompromete la piel en el 10% de los casos y al tejido 6éseo
su avance rapido, destructivo, con pérdida prematuras afoximadamente en un 80% de los casos (Cawson & Odell;
los dientes involucrados en la lesion, es comun observBoraks). Puede presentarse en cualquier hueso siendo los
movilidad dentaria, odontalgia, pérdida de tejido Osesitios mas frecuentes pelvis, costillas, craneo, huesos lar-
alveolar, dando la caracteristica imagen de “dientes flotages, vértebras y maxilares, las lesiones pueden ser solita-
tes” (De Freita®t al, 2002; Sollecitet al, 2005; Jalil & rias o mdltiples, sin anpromiso visceral (Cawson &
Hin-Lau, 2009; Madrigal-Martinez-Peredtaal). El com- Odell). Cuando se presentan en los maxilares, la mandi-
promiso de la mandibula se acompafia de inflamacibula se ve afectada en un 63% y los maxilares en un 37%
gingival, los antes mencionados “dientes flotantes” y dolgPedemontet al, 2005), en estas lesiones se observa des-
por afectacion de la rama mandibular y compromiso deliccion del tejido periodontal, con una imagen radiografica
nervio facial. Pocos casos reportan afeccién del procede “dientes flotantes”, lo que puede confundirse con una
condilar de la mandibula. A nivel de la mucosa oral ésta geriodontitis juvenil. Se encuentra generalmente restrin-
ve afectada observandose inflamacién, sangramiento, pgido a 2 6 3 dientes contiguos, los que se encuentran
liferacién y/o ulceracién (Nevillet al; Madrigal-Martinez- depresibles y desplazados (Cawson & Odell; Boraks; Betts
Peredaet al). & McNeish, 1972). En los examenes imagenoldgicos es
posible observar en la calota craneana lesiones osteoliticas
La Histiocitosis de células de Langerhans, se prée contornos regulares (Statlal; Boraks). Se considera
senta con mayor frecuencia en nifios y adultos jévenes, side-buen prondstico (Toet al).
do cerca de la mitad de los casos reportados en la literatura
menores de 10 afios. Afecta con mayor frecuencia al sdXoPresentacion crénica diseminada. Se designa como la
masculino (Stulet al, 1992; Monter@t al). En la serie de Enfermedad de Hand-Schuller-Christian, también deno-
Nicholsonet al (1998) se encontrd una relacion de 2:1 emminada HCL crénica diseminada y afecta principalmente
tre hombres y mujeres. a niflos de mas de seis afos de edad. Compromete la piel
en un 30% de los casos, visceras y presenta lesiones dseas
En relacion a la etiologia y patogenia de la enfermeue se distribuyen en los maxilares, craneo, miembros in-
dad, éstas se desconocen. Se proponen factores genéfieosres (Nevilleet al; Boraks). Puede observarse
(Freundlichet al,, 1972; Shalat al, 2004; Eckardt & linfadenopatias y esplenomegalia moderadas. Se observa
Schultze, 2003), infecciosos, inmunolégicos (Som & Curtirgxoftalmos y diabetes insipida, ésta Ultima dada por el
2004; Montercet al; Stull et al; Petridiset al, 2004) y compromiso hipofisiario por la alteracion de la silla turca
virales (Stullet al; Larraldeet al, 2008; Cawson & Odell), y hueso esfenoides, constituyendo la triada caracteristica
sugiriéndose que el virus Epstein-Barr tendria un rol ende la enfermedad (Studt al; Hefti & Jundt; Sollecitaet
fisiopatologia de la enfermedad (Nicolktsal, 2010). Se al.; Quifioneset al, 2004). Esta enfermedad posee una
postula que la alta concentracion de citoquinas relacionadasa de mortalidad menor al 50% (Tetal).
con la HCL podria causar un bloqueo de la respuesta inmu-
ne en la etapa de transicion de respuesta innata a la adaptafiaresentacion aguda diseminada. Constituye la Enfer-
(Toroet al). La relacion de la HCL con el sistema inmunenedad de Letterer-Siwe que compromete piel en un 90%
influye en la severidad de la enfermedad, como es el casth00% de los casos, visceras, linfonodos y tejido 6seo. Se
de los pacientes de temprana edad, cuyo sistema inmungresenta en nifilos pequefos y lactantes (Netide Som
inmaduro (Stulket al; Hefti & Jundt, 1995). & Curtin; Pedemontet al), afectando a menores de hasta
3 afos. Es de progreso rapido y posee una tasa de mortali-
Clasicamente la Sociedad Internacional del Histiocitdad de 50-66% debido al compromiso multiorganico (Som
(Histiocyte Society) clasifica las Histiocitosis en tres grar& Curtin; Boraks; Torcet al). Algunos autores conside-
des grupos: Histiocitosis tipo | o histiocitosis de células dan esta forma aguda de HCL, como una manifestacion
Langerhans (HCL), Histiocitosis tipo Il: Histiocitosis deaguda de linfoma (Saagh al), ya que tiene un comporta-
fagocitos mononucleares distintos a las células deiento similar a un Linfoma de células de Langerhans
Langerhans y Histiocitosis tipo IlI: Histiocitosis malignas.(Cawson & Odell). En este caso la literatura no reporta
predileccion de sexo. Los pacientes desarrollan infeccio-
Podemos clasificar tipos de HCL en funcion del graaes bacterianas como otitis media, mastoiditis y
do de compromiso que éstos presentan. Es ésta clasificafoadenitis (Stulet al; Martinezet al,, 1993; Menaches
cion segun extension, a la que se tiende en la actualidacet al, 1998; Quraishet al, 1993). Las manifestaciones
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orales de la Enfermedad de Letterer-Siwe son poco fre-  El tratamiento de la enfermedad varia de acuerdo a
cuentes, éstas pueden ser inflamaciones gingivaléss 6rganos afectados. Cuando se encuentran comprometi-
necrosis, candidiasis, erupcion prematura de los dientedos maxilares y mandibula generalmente el tratamiento es
en ocasiones éstos erupcionan en posicion ectopica (Betisase a curetaje, excision de las lesiones, en los casos de
& McNeish; George & Yogirajan, 2001). Los casos 2 y 3nayor compromiso 6seo se indica la radioterapia o quimio-
presentados en este trabajo corresponderian a esta clasifapia, dado el potencial de transformacién maligna de la
cacion, sin embargo no se observé compromiso visceeasifermedad (Eckardt & Schultze). En este contexto, los tres
en ninguno de los pacientes estudiados. casos presentados en este trabajo fueron tratados con qui-
mioterapia de acuerdo al protocolo PINDA (Programa In-
d) Presentacion congénita. Llamada Enfermedad &mtil Nacional de Drogas Antineoplasicas). En el caso de
HashimotoPritzker. Se presenta al nacer y se caracterifsiones 6seas localizadas se ha reportado la efectividad de
por afecciones cutaneas en un 100% de los casosdforta inyeccién intralesional de corticoides (Nevi#e al.;
al.). El curso de la enfermedad puede ser la resolucion &artoris & Parker, 1984). La regresion espontanea de la en-
pontanea en un periodo de tres a cuatro meses, o evolufdomedad es poco frecuente (Nevéleal), sin embargo se
nar a la forma sistémica (Enjolrasal, 1992; Larraldest reportan casos de regresion espontanea de lesiones del 16-
al.; Sankilampiet al, 2008). Muchas de las lesiones cutabulo temporal en un paciente con HCL multisistémica
neas nos pueden orientar hacia la presencia de HCL cof@unnyet al, 2004; Stulket al).
por ejemplo una dermatitis del pafial de caracteristicas cré-
nicas, dermatitis seborreica de cuero cabelludo y zona  El pronéstico de la enfermedad es variable, depen-
retroauricular, vesiculas y papulas que suelen erosionadsendo de la edad del paciente, la primera manifestacion y
originando costras y/o ulceraciones, ademas de adenopatiasimero de 6rganos involucrados (Schudizal, 1999;
regionales asociadas a las lesiones de la piel (LarealdeEckardt & Schultze), generalmente el prondstico es bueno
al.). El caso 1 analizado en este estudio corresponderiauando sélo se ve afectado el tejido 6seo sin compromiso
esta clasificacion, destacandose las importantes afecciomsseral, como es el caso de los tres pacientes aqui analiza-
cutaneas reportadas desde el nacimiento. dos. Cuando la HCL afecta a menores de dos afios, las ex-
pectativas de vida son inciertas, sin embargo el diagnéstico
Desde el punto de vista histopatolégico la presenportuno y un tratamiento precoz auguran buenos resulta-
cia de granulos citoplasmaticos de Birbek, a la microscomlas y mayor sobrevida para estos pacientes (Netide).
electréonica, ademas de la concentracion de
polimorfonucleares eosinéfilos, permite diferenciar Es importante comentar, que en ocasiones se super-
inflamaciones periapicales y periodontales de HCL. Adgonen hallazgos clinicos especialmente en nifios de alrede-
mas, es posible observar infiltrado inflamatorio crénicajor de 3 afios que presentan caracteristicas tanto del Sindro-
como células plasmaticas, linfocitos y célulasne de Hand-Schiiller-Christian, como la Enfermedad de
mononucleares (Quifionest al). En el analisis Letterer-Siwe alos que Rewald en 1960 denominé Letterer-
inmunohistoquimico, las células de Langerhans expres@hristian’s disease (Schajowicz & Slullitel, 1973).
proteina S-100, vimentina, E-Caderina y ICAM-1, ade-
mas de una variedad de antigenos propios de leucocitosy La evaluacion multidisciplinaria y su rapida deriva-
macrofagos como el complejo mayor deidon permite la deteccién precoz y diagnéstico oportuno de
histocompatibilidad (CHM) clase | y Il, CD1a, CD1b,la enfermedad; esto fue el factor principal del curso favora-
CD18, CD29, CD45 y CD4, de los cuales se consideralaé y control de la Histiocitosis de células de Langerhans en
marcador CD1a el mas especifico (Mckeal). nuestros pacientes.

VALENZUELA, R. O.; CORTES, S. J. J.; VILA, V. M. A. & PARRA, L. R. Dendrocitic histiocytosif_angerhans cell histiocytosis),
oral and craniofacial manifestations. Report of three caged. Morphol., 31(3)1137-1145, 2013.

SUMMARY: The Langerhans cell histiocytosis (LCH) corresponds to an abnormal proliferation of dendritic cells, clonal type,
which usually involves compromise of skin and mucous membranes, nails, bone, bone marrow, liver, spleen, lymph nodest, lung, low
gastrointestinal tract, endocrine system and the central nervous system. We present three cases of the disease, wéthiofatiahd ¢
manifestations, analyzed from the clinical perspective (intra and extra oral exam), imaging (CT scans) and histopatpelagcal (s
marker CD1a expression). Two cases were classified as acute disseminated LCH presentation and one as a chronic dseese. Patient
treated with chemotherapy timely according to the protocol of the National Child Program of Antineoplastic Drugs.

KEY WORDS: Histiocytosis; Langerhans cell; Hand-Schuller-Christian; Letterer-Siwe; Hashimoto-Pritzker.
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