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GRUPO PROVINCIAS NO GESUR
Caso Clinico
Paciente masculino de 38 afios, sin antecedentes mdrbidos relevante, consulta al servicio de urgencia por
cuadro de 1 afio de evolucién caracterizado por edentulismo de varias piezas dentarias no asociado a
traumatismo ni sangrado, en el Ultimo mes presenta recesion gingival y dificultad al masticar. Al examen fisico
destaca movilidad aumentada en dientes de sector posterior maxilar superior e inferior y gingivitis severa
asociada a focos tipo granulomatosos y halitosis severa. Radiografia con lesiones multiples en cuerpo
mandibular bilateral en sacabocado. En estudio complementario destaca: tomografia axial computarizada de
craneo, con multiples lesiones liticas dseas bilaterales en mandibula, maxilar, hueso temporal izquierdo y region
zigomatica esfenoidal ipsilateral; biopsia mandibular con focos de infiltrado inflamatorios crénico
linfoplasmocitario, microgranulomas en tejido conectivo fibroso, focos hemorragico compuestos por células
histiociticas, Inmunohistoquimica con marcadores positivos para CD1a; CD68; S100; en el cintigrama dseo se
observd aumento de actividad osteobldstica en esqueleto axial y apendicular, y en el mielograma hiperplasia
mieloide 5% plasmocitos, rouleaux, compatibles con histiocitosis de Langerhans.

En el trascurso del estudio paciente cursa con poliuria, polidipsia y nicturia, por sospecha de afeccidn hipofisaria,
se solicita estudios hormonales (tabla adjunta), destacando panhipopituitarismo con diabetes insipida, se
solicita RNM encéfalo, que evidencia ndédulo hipotaldamico de 12 x 8 x7 mm que compromete la region
infundibular, asociado a ausencia normal de hiperintensidad neurohipéfisis en T1, lesidn altamente sugerente
de infiltracidon granulomatosa.

Dado los antecedentes clinicos, hallazgos de laboratorios, imagenoldgicos y anatomopatoldgicos, se decide
manejar como histiocitosis de Langerhans con compromiso multisistémico, con afectacidn del sistema nervioso
central, se realiza defocacién bucomaxilofacial de lesién primaria, se indica suplementaciéon hormonal de los
ejes afectados y se inicia esquema de quimioterapia con Cladribine (2-CdA) + Citarabina x 5 ciclos, mas
radioterapia a bajas dosis en L1, con mejoria del dolor, alcanzando RC1 con disminucion del granuloma en
hipdfisis > 50%. No se indicd bifosfonatos por considerarlo de alto riesgo debido a compromiso maxilar.
Actualmente se encuentra en buenas condiciones generales, asintomatico, con remision completa de nédulo



hipofisiario, integrado completamente a sus actividades laborares, manteniendo suplementacién hormonal sin
inconvenientes.

En la reunidn se discutird generalidades sobre la histiocitosis de Langerhans, y cudles son sus manifestaciones
endocrinolégicas mas frecuentes.

TABLA N°1
NA 150 mEq/L (VN; 135- 145 | PRL 36 ng/dl (VN hasta 15 ng/dl)
meq/L)
K 3.8 mEq/L (VN; 3.5- 5-5 | TSH 0.211 uU/ml ( VN: 0,270 - 4,200
megq/L) uu/ml)
CL 111 mEqg/L (VN; 98-107 | T4 Total | 6,04 ug/% (5,1-14 ug/%)
meq/L)
Orina DU:1010 ( VN 1.000 -| T3 0,69 ng/ml (VN 0,8-2 ng/ml)
completa 1.300)
Nau 90 mEq/L T4AL 0,69 ng/dl (VN 0,9-1,7 ng/dl )
Ku 9,9 mEq/L LH <0,1 miu/mL ( VN 1,7 - 8,6
mIU/MI)
Clu 101 mEq/L FSH 0,58 mIU/mL ( VN: 1.5 a 12.4
miU/mL)
ACTH 39 pg/ml (VN 7-64 pg/ml) | Testoster | <2,5 ng/dl (VN: 249-836 ng/d|)
ona
Cortisol AM | 2.44 ug/dl (VN 4,82 -
19,50 ug/dl )
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