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Este atlas está dirigido a anatomopatólogos en formación, 
dermatopatólogos y anatomopatólogos generales, así 
como a odontólogos y médicos especialistas interesados en 
las enfermedades de la mucosa oral, las glándulas salivales 
menores y los huesos maxilares. Se proporcionan criterios 
diagnósticos específicos y detallados para el diagnóstico de 
las patologías de la cavidad bucal. Pensando en los profe­
sionales clínicos, los fármacos utilizados en el tratamiento 
de las enfermedades orales inflamatorias y las infecciones 
víricas y fúngicas se presentan en los apéndices A y B, que 
se han ampliado en esta edición.

Los grandes avances alcanzados en patología molecular 
de tumores óseos y de partes blandas, así como de las glán­
dulas salivales, nos han permitido comprender más a fon­
do su diagnóstico, biología tumoral, etiopatogenia y trata­
miento. Se ha ampliado el capítulo dedicado a los tumores 
de glándulas salivales, que incluye ahora los hallazgos 
moleculares conocidos en el momento de la redacción de 
la obra. También se han incluido hallazgos moleculares 
similares en los tumores de partes blandas más frecuentes, 
los tumores óseos primarios y algunos tumores odontogé­
nicos habituales de la cavidad oral.

Sin embargo, son las enfermedades inflamatorias de la 
mucosa, las glándulas salivales y los huesos maxilares las 
que constituyen la mayor parte de la patología oral y maxilo­
facial. El diagnóstico de estas afecciones requiere un pro­
fundo conocimiento de la «vida de las lesiones», ya que 
evolucionan, se resuelven y reaparecen. Conocer la pre­
sentación clínica de las enfermedades de la mucosa oral 
suele ser esencial para establecer un diagnóstico preciso, 
especialmente en el caso de la leucoplasia, la afección 
precancerosa más frecuente en la boca. En esta época en 
la que los teléfonos inteligentes son omnipresentes, foto­
grafiar una lesión clínica es sencillo y solo lleva unos se­
gundos, por lo que debería animarse a todos los profesio­
nales clínicos a enviar fotografías de dichas lesiones al 
anatomopatólogo con el que colaboran. Del mismo modo, 
también sería útil que enviaran a los radiólogos las 

pruebas de imagen orales, incluidas las tomografías com­
putarizadas, para un diagnóstico preciso de las lesiones 
intraóseas.

La práctica y la docencia de la anatomía patológica me 
ayudan continuamente a ser humilde. Sigo disfrutando 
con los retos que me plantean mis alumnos y estudiantes 
de odontología, revisando viejos conceptos y, con suerte, 
desmontando mitos, o al menos intentando ver las lesio­
nes a la luz de los nuevos conceptos de etiopatogenia y las 
nuevas tecnologías de diagnóstico. La anatomía patológica 
es una especialidad que tiene mucho que ofrecer a las 
personas que no dejan de estudiar durante toda su vida y 
a las mentes curiosas. Espero que este atlas les resulte in­
formativo y útil en su práctica diaria, ya sea en la consulta 
o en el laboratorio de anatomía patológica.
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DE LAS GLÁNDULAS SALIVALES

MUCOCELE
El término mucocele se utiliza a veces para incluir tanto los 
mucoceles por extravasación como los causados por reten-
ción. Solo el tipo causado por extravasación debe denominarse 
mucocele, ya que el tipo por retención es un quiste del con-
ducto salival. Tienen diferentes lugares de aparición, etiopato-
genias e histopatologías.

Hallazgos clínicos

• Los mucoceles son más frecuentes en las tres primeras dé-
cadas de la vida; se manifiestan como nódulos sésiles en
forma de cúpula, ligeramente azulados, localizados con
mayor frecuencia en la mucosa del labio inferior (el 70-90%
de los casos), la cara ventral de la lengua, la mucosa bucal y
el suelo de la boca (en este último caso también se denomi-
na ránula); la ránula profunda se produce cuando se ex-
tiende por debajo del músculo milohioideo, en cuyo caso se
manifiesta como una inflamación difusa de la región sub-
mentoniana o submandibular. Los mucoceles son indolo-
ros (fig. 12.1A-D) y algunos se resuelven espontáneamente.

• Los mucoceles superficiales se observan en pacientes con
hiposalivación y enfermedades de la mucosa y son más
frecuentes en la mucosa palatina, especialmente en pa-
cientes con enfermedad de injerto contra huésped cróni-
ca e incluso liquen plano; suelen ser ampollas o vesículas
indoloras, <5 mm de diámetro, que a menudo conducen
a un diagnóstico clínico erróneo de infección herpética,
que casi siempre es dolorosa (fig. 12.1E-F).

Etiopatogenia y características histopatológicas

Los mucoceles son pseudoquistes que se producen por un trau-
matismo en el conducto excretor de la glándula salival, que 
provoca la pérdida de la integridad del conducto y el derrame 
de mucina en las partes blandas circundantes. Queda rodeado 
por una pared de tejido de granulación que, con el tiempo, se 
organiza en tejido fibroso. Los mucoceles superficiales se pro

ducen debido a una hipofunción de las glándulas salivales 
(como en caso de deshidratación o enfermedad de injerto 
contra huésped crónica) o a una enfermedad de la mucosa que 
causa inflamación alrededor de los conductos (como la enfer-
medad de injerto contra huésped crónica o el liquen plano).
• Hay una cavidad en forma de quiste llena de mucina con

mucífagos y un número variable de neutrófilos, rodeada de
tejido de granulación condensado que también contiene
mucífagos, y a veces neutrófilos y linfocitos, e incluso célu-
las gigantes multinucleadas de tipo cuerpo extraño. A ve-
ces hay condensaciones globulares eosinofílicas de mucina
(denominadas mixoglobulosis) que pueden ser prominen-
tes y que son positivas para la mucicarmina; en las proximi-
dades puede verse un conducto nutricio con metaplasia
escamosa (figs. 12.2-12.4). Muy infrecuentemente, se pro-
duce un sialolito dentro de un mucocele (v. fig. 12.4D).

• La mucina puede estar presente de forma difusa en el
tejido conjuntivo o dentro del parénquima glandular, en
lugar de en un espacio similar a un quiste (fig. 12.5); las
lesiones no extirpadas intactas se manifiestan como frag-
mentos de tejido de granulación con mucífagos y a veces
con glóbulos de mucina condensados, pero sin acúmulos
evidentes de mucina (fig. 12.6). Las lesiones de la cara
ventral de la lengua no suelen presentar una pared grue-
sa de tejido de granulación (fig. 12.7).

• Las glándulas salivales menores mantienen su arquitectu-
ra lobulillar y muestran grados variables de cambios obs-
tructivos, como atrofia acinar, dilatación ductal con secre-
ciones espesadas, hialinización periductal, inflamación
periductal, fibrosis intersticial e infiltrado linfoplasmoci-
tario intersticial (fig. 12.8).

• Un mucocele organizado puede consistir en una masa
sólida de tejido de granulación con mucífagos, con o sin
gotitas condensadas de mucina sin acúmulos de mucina
(fig. 12.9); los mucífagos pueden tener un citoplasma
claro y no deben confundirse con un carcinoma de célu-
las claras (fig. 12.10).

12

El texto continúa en pág. 345
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FIG. 12.1  Mucoceles. (A) Mucosa en la mitad izquierda del labio inferior. (B) Mucosa en la mitad derecha 
del labio inferior. (C) Cara ventral de la lengua. (D) Ránula (mucocele del suelo de la boca). (E) Mucocele 
superficial en la mucosa palatina. (F) Mucocele superficial en la mucosa labial inferior asociado a un liquen 
plano. (D, por cortesía de la Dra. Bonnie Padwa, Harvard School of Dental Medicine, Boston, MA.)
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340 CAPÍTULO 12  Trastornos inflamatorios de las glándulas salivales

FIG. 12.2  (A-D) Mucocele con glóbulos de mucina. (A) Acúmulo de mucina que contiene glóbulos eosi
nofílicos, rodeados de tejido de granulación; parte del conducto excretor nutricio presenta metaplasia esca-
mosa. (B) El tejido de granulación circundante contiene mucífagos, glóbulos de mucina y linfocitos. (C) Gló-
bulos de mucina hialina dentro de mucífagos que contienen mucina. (D) Glóbulos condensados de mucina 
eosinofílica en el tejido de granulación. (E) Mucocele con acúmulos de mucina y zonas de consolidación y 
organización. (F) Acúmulos de mucina con mucífagos y neutrófilos.
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FIG. 12.3  Mucocele con mixoglobulosis prominente. (A) Acúmulo de mucina con abundantes glóbulos 
eosinofílicos. (B) Glóbulos eosinofílicos en la luz y en la pared. (C) Acumulaciones compactas de glóbulos de 
mucina. (D) Los glóbulos son positivos para la mucicarmina.

A B

C D

FIG. 12.4  Mucocele. (A) Mucocele colapsado con pared de tejido de granulación. (B) Pared de tejido de 
granulación que contiene mucífagos y macrófagos. 

A B

(Continúa)
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FIG. 12.5  Mucocele. (A) Mucina presente de forma difusa en el intersticio, sin acumulación delimitada de 
mucina. (B) Mucina intersticial abundante con mucífagos. (C) y (D) Mucocele intraglandular con destrucción 
de los acinos, y mucina y mucífagos que rodean los acinos residuales.
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FIG. 12.4 (cont.)  (C) Célula gigante multinucleada de cuerpo extraño dentro de la pared de un mucocele. 
(D) En raras ocasiones, se produce un sialolito en el mucocele.
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FIG. 12.6  Mucocele. (A) Fragmentos de tejido de granulación de una muestra extirpada de manera frag-
mentada. Los glóbulos de mucina eosinofílica de la pared se tiñen con mucicarmina (recuadro). (B) Hemorra-
gia dentro de un mucocele.

A B

FIG. 12.7  (A y B) Mucocele en la cara ventral de la lengua: se observan acúmulos de mucina intersticial y 
tejido de granulación que, por lo general, no están tan evidentemente rodeados por una pared.
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FIG. 12.9  (A) Mucocele organizado. Masa compacta de tejido de granulación con fibrosis periférica. (B) Tejido 
de granulación con mucífagos. (C) Mucocele organizado. Masa de tejido fibrovascular densamente colagenoso 
con reborde de glóbulos de mucina. (D) Glóbulos de mucina rodeados de tejido fibroso y de granulación.
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FIG. 12.8  Sialoadenitis obstructiva crónica con mantenimiento 
de la arquitectura lobulillar. (A) Afectación difusa de las glándulas 
con atrofia acinar, dilatación ductal, fibrosis intersticial e inflama-
ción crónica intersticial. (B) Atrofia acinar marcada, dilatación 
ductal prominente, fibrosis intersticial e inflamación crónica. (C) La 
inflamación periductal no es infrecuente en la sialoadenitis reac-
tiva debida a mucoceles.
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Tratamiento

•	 La enucleación o extirpación de los mucoceles, a veces 
con la mucosa suprayacente (especialmente los mucoce-
les superficiales), y la extirpación de las glándulas salivales 
dañadas en las proximidades son curativas; la tasa de re-
currencia es de hasta el 8% tras la extirpación debido a 
nuevos daños de las glándulas salivales.

BIBLIOGRAFÍA
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Chi AC, Lambert PR III, Richardson MS, Neville BW. Oral mucoceles:  
a clinicopathologic review of 1,824 cases, including unusual variants. 
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•	 Con frecuencia se observan áreas papilares parecidas al 
tejido sinovial y, de forma similar al tejido sinovial, están 
formadas por fibroblastos, macrófagos y vasos sanguíneos 
pero, a diferencia del tejido sinovial normal, también 
presentan mucífagos y, a menudo, neutrófilos y linfocitos 
(fig. 12.11).

•	 Los mucoceles superficiales contienen acúmulos de muci-
na que colindan con el epitelio atrófico suprayacente y a 
menudo están rodeados por un collarín de epitelio que 
forma parte de la pared del mucocele (figs. 12.12 y 12.13).

Diagnóstico diferencial

•	 Un mucocele organizado con predominio de células cla-
ras puede parecerse a una neoplasia de glándula salival, 
como un carcinoma mucoepidermoide de células claras o 
incluso un carcinoma de células claras, pero no hay inva-
sión estromal por nidos de células neoplásicas y las células 
son negativas para queratina y CD163+.

•	 Los infiltrados linfocíticos periductales se observan con 
frecuencia en la sialoadenitis obstructiva u otras sialoade-
nitis inespecíficas, y no deben confundirse con la sialo
adenitis autoinmune que se observa en el síndrome de 
Sjögren, en el que los cambios obstructivos son mínimos 
y el infiltrado linfocítico es llamativamente periductal, al 
menos en las fases iniciales (v. más adelante).

FIG. 12.10  Mucocele con células claras. (A) El tejido de granulación rodea un espacio similar a un quiste. 
(B) Pared de tejido de granulación con mucífagos y células claras. (C) Mucocele colapsado con células claras 
y glándulas que muestran una marcada sialoadenitis crónica. (D) Mucífagos mezclados con muchas células 
claras y glóbulos de mucina condensados.
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FIG. 12.11  Mucocele con estructuras similares a las del tejido sinovial. (A) Estructuras papilares similares a las 
del tejido sinovial que protruyen en el fondo de mucina. (B) Las zonas similares al tejido sinovial están compues-
tas por fibroblastos, macrófagos y capilares. (C) Estructuras papilares similares a las del tejido sinovial. (D) Las 
estructuras similares al tejido sinovial están compuestas por fibroblastos y macrófagos CD163+ (recuadro).
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FIG. 12.12  Mucocele superficial. (A) La acumulación de mucina limita y adelgaza el epitelio, que forma un 
collarín periférico. (B) Mucina en el tejido conjuntivo, con cambios obstructivos en las glándulas salivales.
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Etiopatogenia y características histopatológicas

Este quiste surge de la retención de secreciones dentro de 
un conducto por una obstrucción distal, como un sialolito o 
incluso secreciones viscosas, aunque en algunos casos la etio-
logía no está clara.
•	 El quiste está compuesto por un único conducto salival ex-

cretor con dilatación quística, que puede estar revestido 
por una doble capa de células cúbicas a cilíndricas bajas o 
presentar metaplasia escamosa, de células ciliadas u oncocí-
tica (figs. 12.15-12.17). Puede haber crecimientos apocri-
nos en forma de hocico. Puede haber ondulaciones super-
ficiales, pero no suelen verse verdaderas papilas con núcleos 
fibrovasculares; puede haber un sialolito; hay un infiltrado 
linfoplasmocitario variable, a menudo justo debajo del epi-
telio de revestimiento.

•	 Puede haber múltiples conductos con dilatación quística y 
metaplasia oncocítica tanto en localizaciones extralobulilla-
res como intralobulillares cerca del quiste, mientras que los 
lobulillos de las glándulas salivales circundantes muestran 
otros cambios inflamatorios crónicos como atrofia acinar y 
fibrosis e inflamación intersticial (figs. 12.18 y 12.19).

Diagnóstico diferencial

•	 El quiste gingival del adulto que se produce en la encía 
adherida está revestido por dos o tres capas de células 

Keshet N, Abu-Tair J, Zaharia B, Abdalla-Aslan R, Aframian DJ, Zadik Y. 
Superficial oral mucoceles in cancer patient after radiation therapy: 
an overlooked yet imperative phenomenon. Oral Oncol. 2016;52:e1-e2.

Minguez-Martinez I, Bonet-Coloma C, Ata-Ali-Mahmud J, et al. Clinical 
characteristics, treatment, and evolution of 89 mucoceles in chil-
dren. J Oral Maxillofac Surg. 2010;68:e2468-e2471.

Schulman JM, Jordan RC. Oral mucus extravasation phenomenon with 
myxoglobulosis. J Cutan Pathol. 2014;41:767-770.

Shah KA. Myxoglobulosis in oral extravasation mucocele: an entity? 
Histopathology. 2003;43:291-296.

Treister NS, Cook Jr EF, Antin J, et al. Clinical evaluation of oral chronic 
graft-versus-host disease. Biol Blood Marrow Transplant. 2008;14:110-115.

QUISTE DEL CONDUCTO SALIVAL 
(QUISTE DE RETENCIÓN MUCOSO, 
SIALOQUISTE)
Hallazgos clínicos

•	 Esta lesión es más frecuente en adultos, con una mediana 
de edad en la sexta década de la vida, y el 58% se producen 
en mujeres. La mucosa bucal, la mucosa del labio inferior y 
el fondo de vestíbulo/vestíbulo maxilar y mandibular se ven 
afectados en aproximadamente el 50% de los casos; las le-
siones del labio superior se asocian a menudo con sialolitos 
(fig. 12.14); aparece como un nódulo azulado del color de 
la mucosa, que puede ser duro al tacto si hay un sialolito.

FIG. 12.13  Mucocele superficial. (A) La acumulación de mucina limita y adelgaza el epitelio, que forma un 
collarín periférico. (B) Acúmulo de mucina rodeado tanto de epitelio superficial como de tejido de granula-
ción en la base.
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FIG. 12.14  (A y B) Quistes del conducto salival en el vestíbulo mandibular.
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FIG. 12.15  Quiste del conducto salival. (A) Obsérvese el conducto excretor de la glándula salival normal 
adyacente en continuidad con el epitelio superficial. (B) El revestimiento consiste en una doble capa de cé-
lulas de cúbicas a cilíndricas bajas con crecimientos apocrinos en forma de hocico.

B

A

FIG. 12.16  (A) Quiste del conducto salival con metaplasia oncocítica. Superficie luminal ondulada e infla-
mación crónica circundante. (B) Revestimiento compuesto por oncocitos con infiltrado linfoplasmocitario 
circundante. (C) Quiste del conducto salival con placas epiteliales y estructuras ductales. (D) Transición de 
las placas epiteliales al epitelio de revestimiento ductal simple.
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FIG. 12.17  Revestimientos de quistes de conductos salivales. (A) Doble capa de células cilíndricas luminales 
y cúbicas luminales típicas del revestimiento normal del conducto. (B) Epitelio cilíndrico ciliado pseudoestra-
tificado con células mucosas. (C) De dos a tres capas de células oncocíticas. (D) Quiste con estructuras 
papilares simples.
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FIG. 12.18  Metaplasia oncocítica en varios conductos. (A) Conductos extralobulillares e intralobulillares 
dilatados, con marcada sialoadenitis esclerosante en las glándulas circundantes. (B) El revestimiento está 
compuesto por células cilíndricas pseudoestratificadas, ciliadas, oncocíticas (arriba a la derecha) y mucosas.
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Etiopatogenia y características histopatológicas

Los sialolitos se forman por precipitación de hidroxiapatita, 
que es codependiente de la concentración de magnesio y del 
pH de la saliva, entre otros factores, y se componen princi-
palmente de apatita y whitlockita. Esto ocurre alrededor de 
un foco central de proteínas salivales, restos celulares y bac-
terias, especialmente especies de Streptococcus, Fusobacterium y 
Eikenella. La formación de sialolitos no está asociada a sín-
dromes hipercalcémicos, aunque algunos estudios sugieren 
que esto ocurre en poblaciones en las que el agua potable 
tiene un alto contenido en calcio y magnesio.
•	 Se producen calcificaciones laminares y globulares concén-

tricas basófilas dentro de un conducto quísticamente dilata-
do que presenta metaplasia de células escamosas y a menudo 
mucosas. Puede observarse supuración si hay infección, en 
cuyo caso pueden identificarse bacterias (figs. 12.21 y 12.22); 
las glándulas menores asociadas muestran cambios obstructi-
vos (fig. 12.23).

Diagnóstico diferencial

•	 Los trombos calcificados se producen en el contexto de 
otras características de trombosis dentro de una vena, y 
no son laminares ni globulares.

•	 Los flebolitos suelen ser más pequeños, no tienen un com-
ponente globular y están presentes dentro de las vénulas.

Tratamiento

•	 La extirpación del sialolito con las glándulas salivales me-
nores circundantes es curativa.

•	 Los sialolitos submandibulares se eliminan mediante ex-
tracción transoral, sialoendoscopia con extracción o lito-
tricia extracorpórea por ondas de choque.

BIBLIOGRAFÍA
Anneroth G, Hansen LS. Minor salivary gland calculi. A clinical and 

histopathological study of 49 cases. Int J Oral Surg. 1983;12:80-89.
Brazao-Silva MT, Prosdocimi FC, Lemos-Junior CA, de Sousa SO. Clini-

copathological aspects of 25 cases of sialolithiasis of minor salivary 
glands. Gen Dent. 2015;63:e22-e26.

De Grandi R, Capaccio P, Bidossi A, et  al. Salivary calculi microbiota: 
new insights into microbial networks and pathogens reservoir. Micro-
bes Infect. 2019;21:109-112.

Koch M, Schapher M, Mantsopoulos K, von Scotti F, Goncalves M, Iro 
H. Multimodal treatment in difficult sialolithiasis: role of extracor-
poreal shock-wave lithotripsy and intraductal pneumatic lithotripsy. 
Laryngoscope. 2018;128:E332-E338.

cúbicas a cilíndricas bajas, con placas de epitelio pavimen-
toso que contienen células claras. Las glándulas salivales 
no están presentes en la encía.

•	 La multifocalidad, la ausencia de encapsulamiento o una 
hiperplasia adenomatosa significativa diferencian la meta-
plasia ductal oncocítica multifocal del cistoadenoma.

•	 Se ha descrito un verdadero cistoadenoma papilar oral 
linfomatoso, pero es extremadamente raro y debe mos-
trar verdaderas estructuras papilares y un manto linfoide 
importante alrededor de las estructuras quísticas.

Tratamiento

•	 La enucleación o extirpación con las glándulas circun-
dantes es curativa.

BIBLIOGRAFÍA
Fantasia JE, Miller AS. Papillary cystadenoma lymphomatosum arising in 

minor salivary glands. Oral Surg Oral Med Oral Pathol. 1981;52:411-416.
Stojanov IJ, Malik UA, Woo SB. Intraoral salivary duct cyst: clinical and his-

topathologic features of 177 cases. Head Neck Pathol. 2017;11:469-476.
Takeda Y, Yamamoto H. Salivary duct cyst: its frequency in a certain Ja-

panese population group (Tohoku districts), with special reference 
to adenomatous proliferation of the epithelial lining. J Oral Sci. 
2001;43:9-13.

SIALOLITO (CÁLCULO SALIVAL)
Los sialolitos son frecuentes en las glándulas salivales meno-
res y también en el conducto de Wharton debido a la longi-
tud del conducto, su trayecto tortuoso y las secreciones mu-
cinosas relativamente espesas.

Hallazgos clínicos

•	 Los sialolitos de las glándulas salivales menores se produ-
cen con mayor frecuencia entre la quinta y la séptima 
décadas de la vida, normalmente en el labio superior (el 
45% de los casos) y la mucosa bucal (el 40% de los casos), 
y se presentan como un nódulo de firme a duro, normal-
mente asintomático, a menos que se rompa y se inflame.

•	 Los sialolitos de las glándulas mayores son más frecuentes 
dentro del conducto de Wharton (submandibular) (el 80% 
de los casos) y ocasionan dolor por la presión secundaria a la 
acumulación de saliva proximal al sialolito justo antes de las 
comidas (síntomas con las comidas); pueden verse en radio-
grafías oclusales intraorales si están suficientemente calcifica-
dos, así como en la tomografía computarizada (fig. 12.20).

FIG. 12.19  Metaplasia oncocítica en varios conductos. (A) Conductos extralobulillares e intralobulillares 
dilatados, con cambios obstructivos en las glándulas adyacentes. (B) Dilatación incipiente de los conductos 
con metaplasia oncocítica.
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FIG. 12.20  (A) Corte axial de tomografía computarizada de un sialolito en el conducto submandibular 
derecho. (B) Sialolito del conducto submandibular. (Por cortesía de la Dra. Bonnie Padwa, Children’s Hospital, 
Boston, MA.)
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FIG. 12.21  Sialolito. (A) Sialolito dentro de un conducto ectásico con metaplasia escamosa, parcialmente 
roto, con inflamación circundante. (B) Epitelio del conducto revestido por células escamosas y mucosas.
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FIG. 12.22  Sialolito. (A) Sialolito dentro de conducto ectásico con metaplasia escamosa que se abre a la 
cavidad oral. (B) Cálculos laminares y globulares.
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Etiopatogenia y características histopatológicas

Se trata de una afección inflamatoria que muy probablemen-
te es el resultado de una lesión actínica o de otro tipo del 
epitelio superficial, que se extiende en sentido proximal 
dentro de los conductos excretores de las glándulas salivales 
y que conduce a una sialoadenitis, en lugar de deberse a una 
patología glandular intrínseca primaria.

Nolasco P, Coelho PV, Coelho C, et al. Mineralization of sialoliths inves-
tigated by ex vivo and in vivo x-ray computed tomography. Microsc 
Microanal. 2019;25:151-163.

Schroder SA, Andersson M, Wohlfahrt J, Wagner N, Bardow A, 
Homoe P. Incidence of sialolithiasis in Denmark: a nationwide 
population-based register study. Eur Arch Otorhinolaryngol. 2017;274: 
1975-1981.

Zenk J, Koch M, Klintworth N, et al. Sialendoscopy in the diagnosis and 
treatment of sialolithiasis: a study on more than 1000 patients. Oto-
laryngol Head Neck Surg. 2012;147:858-863.

QUEILITIS GLANDULAR (ESTOMATITIS 
GLANDULAR, QUEILITIS GLANDULAR 
SUPURADA)
Hallazgos clínicos

•	 Se presenta principalmente en adultos mayores, con una 
predilección por el sexo masculino de 3:1, y se caracteriza 
por una inflamación asimétrica y dolorosa, por lo general 
en el labio inferior (el 95% de los casos), que suele ever-
tirse, y son visibles las aberturas de los conductos excreto-
res de las glándulas salivales, que pueden expulsar mate-
rial mucoide viscoso o pus; puede haber formación de 
costras (fig. 12.24). Suele haber daño actínico y se reco-
nocen varias formas: simple, profunda y profunda supura-
tiva. Se han descrito casos en pacientes con albinismo, así 
como la aparición de un carcinoma de células escamosas 
sobre la lesión.

FIG. 12.23  Fragmentos de un sialolito. (A) Estructura fragmentada y calcificada. (B) Tinción de Brown y Brenn 
que muestra numerosos cocos y bacilos grampositivos. (C) Tinción de plata-metenamina de Gomori que 
muestra abundantes bacterias filamentosas. (D) Tinción de von Kossa que muestra calcificaciones laminares.
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FIG. 12.24  Queilitis glandular del labio inferior con queilitis actínica. (Por 
cortesía de Division of Dermatology, Brigham and Women’s Hospital, Boston, MA.)
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•	 La lesión comienza como una inflamación unilateral que se 
descompone en unos pocos días o semanas para formar una 
úlcera necrótica que en las semanas siguientes se desprende 
limpiamente y luego cicatriza; puede o no ser dolorosa y, 
con poca frecuencia, los casos son bilaterales (fig. 12.26).

•	 Los factores de riesgo asociados son el bloqueo anestésico 
del nervio palatino mayor, la enfermedad de Raynaud, la 
enfermedad de Buerger, la bulimia, el consumo excesivo 
de tabaco y alcohol, los traumatismos locales, el abuso de 
esteroides anabolizantes androgénicos y las neoplasias 
adyacentes.

Etiopatogenia y características histopatológicas

Esta afección está causada por la isquemia y el infarto de la 
glándula salival, y se ha identificado el factor inducible por 
hipoxia-1-α en el parénquima de la glándula, el endotelio y 
las células estromales.
•	 La conservación de la arquitectura lobulillar de las glán-

dulas es un hallazgo importante pero, en ocasiones, pue-
de no ser evidente.

•	 Fase inicial: hay derrame de mucina en los tejidos inters
ticiales del parénquima glandular; son características  
clásicas los contornos de las unidades acinares con con-
servación de la membrana basal y los contornos de las 
células acinares borrados o tenues con restos celulares 
(figs. 12.27A-B y 12.28A-B).

•	 Fase tardía: puede haber metaplasia escamosa marcada de 
los conductos con cierta atipia reactiva, pero no hay pleo-
morfismo significativo ni mitosis anormales (figs. 12.27C 
y 12.28C-D).

•	 Se observa inflamación aguda y crónica en grados varia-
bles, así como necrosis y trombosis secundaria.

Diagnóstico diferencial

•	 El sobrediagnóstico de esta afección como carcinoma de cé-
lulas escamosas es un problema importante; la falta de in-
vasión de los islotes de células escamosas más allá del tejido 
de la lesión, la ausencia de figuras mitóticas anormales y de 
pleomorfismo, el infarto de los acinos y el mantenimiento 
de la arquitectura lobulillar no son compatibles con la ma-
lignidad.

•	 La sialoadenitis necrosante subaguda muestra una marca-
da inflamación mixta con solo necrosis focal.

•	 Los conductos excretores de las glándulas salivales pre-
sentan dilatación quística y prosoplasia de células escamo-
sas, oncocíticas y mucosas, con secreciones o supuración 
en la luz del conducto, y se observa inflamación periduc-
tal aguda y crónica (fig. 12.25).

•	 La mucosa suprayacente debe evaluarse en busca de dis-
plasia y/o carcinoma invasivo.

Diagnóstico diferencial

•	 Un quiste de conducto salival roto, infectado y/o inflama-
do, con o sin sialolito, o un traumatismo local pueden 
producir cambios similares.

Tratamiento

•	 Deben prescribirse antibióticos para la infección si hay 
dolor y/o supuración.

•	 La extirpación de la lesión es curativa; la displasia epite-
lial debe tratarse adecuadamente mediante extirpación o 
con 5-fluorouracilo o imiquimod tópicos.
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SIALOMETAPLASIA NECROSANTE
Se trata de una afección de necrosis por infarto de las glán-
dulas salivales, que puede ser idiopática o estar asociada a 
factores locales como traumatismos, lesiones facticias y en-
fermedades sistémicas.

Hallazgos clínicos

•	 Esta afección se produce entre la quinta y la sexta décadas 
de la vida, con una predilección por el sexo femenino de 
3-4:1. El 75% de los casos se produce en la mucosa de la 
parte posterior del paladar duro.

FIG. 12.25  Queilitis glandular. (A) Conductos tortuosos y dilatados; las glándulas circundantes muestran 
sialoadenitis aguda y crónica marcada. (B) Mucina luminal y supuración, y prosoplasia de células ciliadas y 
mucosas de los conductos con infiltrado linfoplasmocitario circundante.
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FIG. 12.27  Sialometaplasia necrosante. (A) Necrosis extensa de 
lobulillos con cierto grado de confluencia. (B) Contornos pálidos 
de  las unidades acinares infartadas, con restos de membrana basal, 
necrosis y metaplasia escamosa incipiente. (C) Metaplasia escamosa 
con atipia reactiva.

C
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FIG. 12.26  Sialometaplasia necrosante. (A) Pequeña 
úlcera de la mucosa del paladar duro. (B) Gran úlcera de 
la mucosa del paladar duro en la línea media, con borde 
queratósico circundante. (C) Úlcera necrótica de la len-
gua tras intubación bajo anestesia general. (A, por cortesía 
del  Dr. Hani Mawardi, Brigham and Women’s Hospital, 
Boston, MA.)
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SIALOADENITIS NECROSANTE 
SUBAGUDA
Hallazgos clínicos

•	 Se presenta en la segunda o tercera décadas de la vida 
como una inflamación aguda (por lo general de menos 
de 1 semana de duración) difusa, no ulcerada, eritema-
tosa y dolorosa de la mucosa del paladar duro (en la 
mayoría de los casos), el paladar blando y la amígdala (el 
83% de los casos); la mucosa bucal y labial y la lengua se 
ven afectadas con mucha menos frecuencia. Las lesiones 
suelen ser unilaterales, aunque se han descrito casos bi-
laterales.

Etiopatogenia y características histopatológicas

La etiología es desconocida, pero se han propuesto etiolo-
gías infecciosas (porque a veces se producen brotes en gru-
pos de pacientes) y de hipersensibilidad. No se trata de una 
variante de la sialometaplasia necrosante.
•	 Se mantiene la arquitectura lobulillar, con atrofia acinar 

multifocal y necrosis focal, derrame de mucina y dilata-
ción ductal con células ductales aplanadas. Hay unidades 
acinares residuales y una infiltración intersticial difusa 
por neutrófilos, linfocitos, células plasmáticas, histiocitos 
y, a menudo, eosinófilos (fig. 12.29).

Tratamiento

•	 La lesión se resuelve por sí sola sin intervención médica o 
quirúrgica tras la exfoliación espontánea del tejido necró-
tico; el tratamiento intralesional con corticoides puede 
ser útil en algunos casos.
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FIG. 12.28  Sialometaplasia necrosante. (A) Necrosis difusa, inflamación y metaplasia escamosa. (B) Infarto 
de los acinos con restos de material de la membrana basal y necrosis acinar con abundantes neutrófilos. 
(C) Metaplasia escamosa de los conductos de aspecto pseudosarcomatoide, con marcada inflamación circun-
dante. (D) Metaplasia escamosa de los conductos con atipia reactiva.
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SÍNDROME DE SJÖGREN
El síndrome de Sjögren es una enfermedad autoinmune que 
se caracteriza por la destrucción de las glándulas exocrinas y, 
en particular, de las glándulas salivales y lagrimales, lo que 
provoca sequedad bucal (xerostomía subjetiva e hiposaliva-
ción objetiva) y ocular (queratoconjuntivitis seca). Los pa-
cientes presentan manifestaciones extraglandulares varia-
bles y numerosas anomalías serológicas. Los signos y síntomas 
sistémicos pueden ser inaugurales o aparecer a medida que 
evoluciona la enfermedad. Por convención, se reconocen 
dos formas: el síndrome de Sjögren primario, cuando solo 
hay síndrome de Sjögren, y el síndrome de Sjögren secunda-
rio, cuando hay otra enfermedad autoinmune coexistente. 
Sin embargo, la distinción entre ambos grupos no siempre 
es tan clara y muchos creen que debería abandonarse, ya 
que no aporta información útil para el tratamiento.

Los términos «lesión linfoepitelial benigna» y «sialoadeni-
tis mioepitelial» se han sustituido por el de «sialoadenitis 
linfoepitelial» porque esta forma de sialoadenitis tiene un 
alto riesgo de transformación linfomatosa (riesgo de 10 a 16 
veces mayor), y las células mioepiteliales no son una caracte-
rística prominente dentro de los islotes epiteliales.

Características clínicas

•	 Se presenta en adultos a partir de la cuarta década de la 
vida, con una predilección por el sexo femenino de 9:1; 
otros síntomas que se observan con frecuencia son fatiga, 

Diagnóstico diferencial

•	 La sialometaplasia necrosante presenta una necrosis is-
quémica más extensa y una marcada metaplasia escamosa 
en las lesiones más avanzadas. La presentación clínica es 
extremadamente útil, porque la sialoadenitis necrosante 
subaguda se caracteriza por dolor de pocos días de dura-
ción y se resuelve en pocos días.

Tratamiento

•	 Esta afección es autolimitada y cura espontáneamente en 
pocas semanas.
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FIG. 12.29  Sialoadenitis necrosante subaguda. (A) Mantenimiento de la arquitectura lobulillar, con marcada 
inflamación intersticial y atrofia acinar. (B) Grupos de acinos residuales con marcada fibrosis intersticial  
e inflamación aguda y crónica. (C) Necrosis de los acinos con inflamación aguda y restos celulares.
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Etiopatogenia y características histopatológicas

La etiopatogenia es sumamente compleja y múltiples facto-
res ambientales interactúan con la predisposición genética 
de un individuo a la enfermedad. Existe una fuerte respues-
ta de linfocitos T y B a los autoantígenos, con la consiguien-
te producción de citocinas y quimiocinas, como interfero-
nes, interleucinas (IL), factor activador de los linfocitos B 
(BAFF) y otros, que conducen a la destrucción tisular.
•	 Glándulas salivales menores: es preciso disponer para la eva-

luación de al menos seis glándulas con un área mínima de 
8 mm2; una acumulación periductal de 50 o más linfocitos 
se denomina foco (fig. 12.31A-C). La puntuación del foco 
se calcula de la siguiente manera: puntuación del foco = 
número de focos (máximo 12 o focos confluentes)/número 
de mm2 de parénquima de la glándula salival × 4, de modo 
que se basa en 4 mm2 de parénquima. Una puntuación de 
al menos 1 apoya el diagnóstico de síndrome de Sjögren, y 
cuanto mayor sea la puntuación del foco, más probable es 
el diagnóstico de síndrome de Sjögren.

•	 La presencia de formación de centros germinativos debe 
notificarse debido al mayor riesgo de linfoma en estos 
pacientes, probablemente porque la estimulación antigé-
nica crónica estimula la activación de los linfocitos B y a 
la hipermutación de los centros germinativos, lo que da 
lugar a clones de linfocitos B capaces de inducir neoplasia 
(fig. 12.31D).

•	 Hay indicios mínimos de cambios obstructivos inespecíficos, 
como dilatación ductal significativa y fibrosis intersticial.

•	 Si los linfocitos salen de los lobulillos, formando un infiltra-
do difuso con borramiento de la arquitectura lobular, está 
indicado el estudio para descartar un linfoma (fig. 12.32).

•	 Glándulas salivales mayores: la sialoadenitis linfoepitelial se 
caracteriza por islotes y cordones de células epiteliales en 
un infiltrado linfocítico difuso, con mantenimiento de la 
arquitectura lobulillar. El borramiento de la arquitectura 
lobulillar y la proliferación de células linfoides «monoci-
toides» alrededor de los islotes linfoepiteliales suelen indi-
car la presencia de un linfoma en evolución (fig. 12.33).

•	 Existe un riesgo de 10 a 16 veces mayor de linfoma, por lo 
general linfoma de la zona marginal, aunque también se 
han descrito casos de linfoma difuso de linfocitos B grandes 
(v. cap. 18), siendo los factores de riesgo el aumento de ta-
maño de la glándula, la hipocomplementemia, la linfocito-
penia, la púrpura/vasculitis cutánea, la crioglobulinemia y 
la presencia de centros germinativos dentro de la biopsia de 
la glándula salival labial con una puntuación de focos alta.

•	 Los niveles bajos de un nuevo biomarcador, el micro-ARN 
miR200b-5p, en las glándulas salivales menores permiten 

artralgia, mialgia, vasculitis y púrpura, linfadenopatía, se-
rositis, enfermedad pulmonar intersticial, insuficiencia 
renal, trastornos del sistema nervioso periférico y central, 
hipotiroidismo y fenómeno de Raynaud. La artritis reu-
matoide, el lupus eritematoso sistémico y la esclerosis sis-
témica son otros trastornos autoinmunes comúnmente 
asociados.

•	 Los pacientes refieren sequedad ocular y bucal (síndrome 
seco), así como sequedad de las fosas nasales (fig. 12.30A); 
los casos de larga evolución presentan inflamación bilate-
ral de la glándula parótida, aunque casi siempre se trata 
de una manifestación de un linfoma de bajo grado.

•	 Los pacientes presentan títulos elevados de anticuerpos 
antinucleares (ANA), factor reumatoide (FR) y anticuer-
pos del síndrome de Sjögren A (SSA Ro52 y Ro60) y del 
síndrome de Sjögren B (SSB o La), y suele haber anemia, 
hiperglobulinemia, hipocomplementemia y, a veces, crio-
globulinemia.

•	 La sialografía muestra sialectasia periférica, la ecografía 
muestra áreas hipoecoicas y estrías ecogénicas, y la tomo-
grafía computarizada con contraste revela la presencia de 
conductos dilatados, que se han descrito como efecto en 
«flor de cerezo» (fig. 12.30B).

•	 Los criterios para el diagnóstico del síndrome de Sjögren 
se presentan en la tabla 12.1.

•	 El síndrome de Sjögren se asocia a una mayor incidencia 
de HLA-DQA*05:01, HLA-DQB1*02:01, HLA-DQB1*03: 
01, y en particular, de HLA-DQ2 y HLA-B8 en la pobla-
ción blanca y de HLA-DR5 en griegos e israelíes. Algunos 
pacientes o sus familiares presentan otras enfermedades 
autoinmunes.

FIG. 12.30  (A) Lengua seca y brillante en un paciente con síndrome de 
Sjögren. (B) Tomografía computarizada que muestra un patrón de dilatación 
ductal en «flor de cerezo» en un caso de síndrome de Sjögren. (B, por 
cortesía del Dr. Bernard Friedland, Harvard School of Dental Medicine, 
Boston, MA.)
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TABLA 12.1  Criterios de clasificación del síndrome de Sjögren

Biopsia de glándula salival labial con sialoadenitis linfocítica focal 
y puntuación de focos de ≥1 foco/4 mm2

3

Anti-SSA/Ro positivo 3
Puntuación de tinción ocular ≥5 (o puntuación  

de van Bijsterveld ≥4) en al menos un ojo
1

Prueba de Schirmer ≥5 mm/5 minutos en al menos un ojo 1
Flujo no estimulado de saliva total ≥0,1 ml/minuto 1

El diagnóstico de síndrome de Sjögren se confirma cuando el paciente presenta 
todos los criterios de inclusión y ninguno de los de exclusión y tiene una 
puntuación ≥4.

SSA, síndrome de Sjögren A.
Adaptado de Shiboski CH, Shiboski SC, Seror R, et al. 2016 American College  

of Rheumatology/European League Against Rheumatism Classification Criteria 
for primary Sjogren’s syndrome: a consensus and data-driven methodology 
involving three international patient cohorts. Arthritis Rheum. 2017;69:35-45.
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•	 Actualmente se están investigando varios productos bioló-
gicos, entre los que se incluyen agentes contra el factor de 
necrosis tumoral, anakinra, rituximab, tocilizumab y 
otros, a menudo en combinación.

•	 Los pacientes deben controlarse con un estrecho segui-
miento debido al alto riesgo de linfoma.
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discriminar entre pacientes con y sin linfoma, y se expresa 
años antes de la aparición clínica del linfoma.

Diagnóstico diferencial

•	 Los linfocitos en una localización periductal e intersticial 
con ectasia ductal prominente y atrofia acinar son hallaz-
gos inespecíficos que a menudo están causados por obs-
trucción (fig. 12.34).

•	 La enfermedad relacionada con la IgG4 es negativa para 
anticuerpos Ro y La y cursa con aumento de IgG en suero 
y aumento de células plasmáticas IgG4:IgG en el infiltra-
do presente dentro de las glándulas salivales.

•	 La sialodoquitis eosinofílica presenta infiltrados peri-
ductales con abundantes eosinófilos y sialoadenitis obs-
tructiva.

Tratamiento y pronóstico

•	 Los fármacos colinérgicos (como el betanecol, la pilocar-
pina y la cevimelina) ayudan a reducir las molestias al 
aumentar la salivación solo si existe tejido glandular resi-
dual funcional.

•	 Los pacientes presentan un alto riesgo de caries y candi-
diasis, por lo que se les debe prescribir fluoruros y estable-
cer revisiones dentales regulares para tratar las caries y la 
candidiasis.

FIG. 12.31  Sialoadenitis autoinmune en el síndrome de Sjögren. (A) Mantenimiento de la arquitectura 
lobulillar con marcado infiltrado linfocítico periductal e intersticial, sin cambios obstructivos significativos. 
(B) Intenso infiltrado linfocítico periductal. (C) Los linfocitos son pequeños y maduros. (D) Centros germi-
nativos en un caso de sialoadenitis autoinmune en el síndrome de Sjögren. (A-C, por cortesía del Dr. Leland 
Slater, Scripps Institute, San Diego, CA.)

C

D

BA

Prop
ied

ad
 de

 Else
vie

r 

Proh
ibi

da
 su

 re
pro

du
cc

ión
 y 

ve
nta



359Síndrome de Sjögren
©

 E
ls

ev
ie

r. 
Fo

to
co

pi
ar

 s
in

 a
ut

or
iz

ac
ió

n 
es

 u
n 

de
lit

o

FIG. 12.32  Síndrome de Sjögren y linfoma de las glándulas mucosas palatinas. (A) La arquitectura lobulillar 
de las glándulas mucosas palatinas ha sido completamente borrada por un infiltrado linfoide atípico. (B) Se 
identifican lesiones linfoepiteliales, compuestas por islotes de epitelio infiltrado y rodeadas de células pálidas. 
(C) Los linfocitos atípicos presentes dentro y alrededor de los islotes epiteliales tienen citoplasma pálido y 
contornos nucleares irregulares, lo que es compatible con un linfoma de la zona marginal.
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FIG. 12.33  Síndrome de Sjögren y linfoma de la glándula parótida. (A) Islotes epiteliales dentro de un infil-
trado linfoide que ha sobrepasado los lobulillos. (B) Islotes epiteliales infiltrados y rodeados por linfocitos B 
monocitoides con citoplasma de pálido a claro y contornos nucleares irregulares, lo cual es compatible con 
un linfoma de la zona marginal.
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Hallazgos clínicos

•	 Afecta a pacientes de la sexta a la octava décadas de la 
vida, con una predilección por el sexo masculino de 4-7:1; 
los pacientes suelen tener sequedad ocular, tienden a ser 
atópicos y presentan eosinofilia periférica y niveles eleva-
dos de IgG4 plasmática, aunque el 20% de los pacientes 
tienen niveles normales de IgG4. La pérdida de peso y la 
fatiga pueden prolongarse durante meses si hay afecta-
ción multiorgánica, y la fiebre es infrecuente.

•	 Los pacientes presentan sequedad de boca e inflamación 
bilateral de las glándulas salivales mayores (especialmente 
las glándulas submandibulares, lo que anteriormente se 
denominaba tumores de Kuttner) y, con poca frecuencia, 
perforación palatina; los casos raros se identifican me-
diante biopsia de las glándulas salivales labiales.

•	 La pancreatitis autoinmune y la colangitis esclerosante, la 
sialoadenitis, la dacrioadenitis y la fibrosis retroperitoneal 
son manifestaciones frecuentes.

•	 Los niveles elevados de IgG4 solo están presentes en el 
80% de los pacientes, y por sí solos no son ni sensibles ni 
específicos para el diagnóstico. Una mayor proporción de 
IgG4:IgG total de >10% o de IgG4:IgG1 >24% aumenta la 
especificidad diagnóstica.

•	 El aumento del número de plasmoblastos circulantes de-
terminado mediante citometría de flujo es más sensible y 
específico para el diagnóstico de la enfermedad.

•	 Recientemente se han establecido unos criterios para el 
diagnóstico de la enfermedad relacionada con la IgG4 
basados en hallazgos clínicos, serológicos y radiológicos, 
de modo que no siempre es necesaria una biopsia.

•	 En la población japonesa, el aumento de la predisposi-
ción a esta enfermedad incluye ser portador del HLA- 
DRB1*0401-DRB1*0405.

Etiopatogenia y características histopatológicas

Se trata de una enfermedad causada por desregulación in-
munitaria que provoca fibrosis y un marcado infiltrado linfo-
plasmocitario rico en células plasmáticas IgG4+. Los dos 
desencadenantes inmunológicos son la infección o la auto
inmunidad. La enfermedad está mediada por linfocitos Th2 y 
la sobreexpresión de IL (principalmente IL-3, IL-4, IL-10 e 
IL-13), y la consiguiente activación de los linfocitos T regula-
dores. Estas citocinas provocan un aumento de los niveles de 
IgG4 e IgE, eosinofilia, inflamación y fibrosis en las glándulas 
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ENFERMEDAD RELACIONADA  
CON LA IgG4
•	 La enfermedad relacionada con la IgG4 es una afección 

fibroinflamatoria sistémica que afecta a muchos aparatos y 
sistemas, en particular al páncreas y a las vías hepatobilia-
res, así como a las glándulas salivales, las glándulas lagri-
males, el tiroides, los ganglios linfáticos y el retroperito-
neo; provoca tumefacción de las glándulas afectadas y se 
caracteriza por unos niveles elevados de IgG4 en el suero 
y un mayor número de células plasmáticas tisulares IgG4+, 
aunque estos últimos hallazgos pueden ser inespecíficos.

•	 La afección anterior, denominada síndrome de Mikulicz, 
se considera ahora una enfermedad relacionada con la 
IgG4. La IgG4 es la menos abundante de las cuatro sub-
clases de IgG.

FIG. 12.34  Sialoadenitis obstructiva asociada a mucoceles. (A) Las glándulas mantienen la arquitectura lo-
bulillar pero muestran atrofia acinar difusa, dilatación y fibrosis ductal e inflamación intersticial. (B) Hay infla-
mación periductal, pero los conductos están dilatados.
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ENFERMEDAD RELACIONADA CON LA IgG4

•	 La IgG2 sérica (>5,3 g/l) permite distinguir la enferme-
dad relacionada con la IgG4 de los controles sanos, y los 
marcadores como la IL-2 soluble en suero podrían ser 
útiles para monitorizar la actividad de la enfermedad.

Diagnóstico diferencial

•	 Ni en el síndrome de Sjögren ni en la sialoadenitis ines-
pecífica, las biopsias de glándulas salivales muestran fibro-
sis interlobulillar celular o un gran número de células 
plasmáticas IgG4+.

•	 El linfoma de la zona marginal extraganglionar presenta 
un infiltrado linfoide atípico que puede ser plasmocitoi-
de, pero que mostraría restricción de cadenas ligeras.

Tratamiento

•	 El tratamiento de primera línea consiste en glucocorticoi-
des, pero hay otros medicamentos eficaces, como el ritu-
ximab, el metotrexato, la azatioprina y el micofenolato.

BIBLIOGRAFÍA
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y daños en órganos específicos. La IgG4 es funcionalmente 
monovalente, es incapaz de unirse al complemento y mues-
tra una unión deficiente a los receptores Fc.
•	 Las glándulas salivales muestran un borramiento de su arqui-

tectura y presentan hiperplasia linfoide folicular irregular 
florida con centros germinativos, fibrosis celular interlobuli-
llar (raramente estoriforme en otros órganos), un marcado 
infiltrado intersticial difuso de células plasmáticas, fibrosis 
periductal e inflamación y destrucción de los conductos 
excretores (fig. 12.35). Estos hallazgos están ausentes en un 
tercio de los casos y, en particular, la tromboflebitis, común 
en otros órganos, es infrecuente en las glándulas salivales. A 
menudo se encuentran eosinófilos.

•	 El rasgo histopatológico distintivo de la enfermedad es el 
aumento del número de células IgG4 dentro de las glán-
dulas. La proporción entre células plasmáticas positivas 
para IgG4 e IgG total es de al menos el 40%, y debe haber 
al menos 100 células plasmáticas por campo de gran au-
mento en las glándulas salivales. Sin embargo, esto no se 
observa en el 40% de los casos, y por sí solo no es suficien-
te para establecer el diagnóstico de la enfermedad rela-
cionada con la IgG4.

FIG. 12.35  Enfermedad relacionada con la IgG de la glándula submandibular. (A) Hay atrofia acinar y la 
glándula está difusamente infiltrada por células plasmáticas y linfocitos, con formación de centros germinati-
vos y marcada fibrosis, especialmente alrededor de los conductos. (B) La fibrosis periductal es prominente y 
hay destrucción de los acinos y un intenso infiltrado linfoplasmocitario. (C) Un conducto muestra fibrosis 
circunferencial con infiltración por linfocitos y destrucción del revestimiento. (D) Presencia de restos de 
material similar al de la membrana basal, probablemente de origen ductal, con fibrosis e inflamación crónica. 
(Por cortesía del Dr. Jeffrey Krane, Brigham and Women’s Hospital, Boston, MA.)
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Hallazgos clínicos

•	 Se presenta en adultos, con mayor frecuencia entre la 
cuarta y la sexta décadas de la vida, y más del 80% de los 
casos se producen en la mucosa del paladar duro y blan-
do como una inflamación unilateral indolora, por lo ge-
neral sin ulceración.

Etiopatogenia y características histopatológicas

Esta afección representa una hiperplasia reactiva de los acinos, que 
puede estar causada por un traumatismo. Algunos pacientes usa-
ban prótesis dentales o eran fumadores. Puede encontrarse adya-
cente a neoplasias o a una sialometaplasia necrosante. Un caso 
presentaba una translocación cromosómica t(2,14)(q21;q22).
•	 Hay hiperplasia de los acinos mucosos consecutivos, a 

menudo con menos conductos de lo normal y con lobuli-
llos agrandados (fig. 12.36); normalmente no se observa 
inflamación, aunque puede haber un derrame focal de 
moco y ligera dilatación ductal.

Diagnóstico diferencial

•	 Al igual que en el caso de la hiperplasia adenomatoide 
ductal de las glándulas mayores, esto puede ser un indicio 
de que una neoplasia de las glándulas salivales, benigna o 
maligna, se encuentra en las proximidades (v. fig. 12.36C).

Tratamiento

•	 La extirpación es curativa.
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HIPERPLASIA ADENOMATOIDE (ACINAR)
La hiperplasia adenomatoide de las glándulas salivales me-
nores conlleva hiperplasia acinar, a diferencia de la hiperpla-
sia ductal adenomatoide, que se produce principalmente en 
la glándula parótida.

A B

C

FIG. 12.36  Hiperplasia adenomatoide de las glándulas saliva-
les. (A) Hiperplasia de los lobulillos de las glándulas salivales que 
rellenan la lámina propia profunda de la mucosa del paladar 
duro. (B) Los acinos, muy juntos, muestran hiperplasia e hiper-
trofia, con cierto grado de ectasia ductal. (C) Hiperplasia ade-
nomatoide de glándulas salivales adyacente a un adenoma 
pleomorfo.
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en pacientes atópicos. El mecanismo exacto por el que esto 
ocurre no está claro en la actualidad.
•	 La biopsia de las glándulas mayores muestra numerosos 

eosinófilos en una localización periductal, mezclados 
con linfocitos y células plasmáticas (fig. 12.37B). Tam-
bién hay fibrosis periductal y el revestimiento ductal 
puede ser hiperplásico o desprenderse en la luz, que a 
menudo contiene secreciones condensadas que contie-
nen eosinófilos.

•	 Puede haber formación de centros germinativos y atrofia 
acinar, aunque los eosinófilos no suelen infiltrar las es-
tructuras acinares.

•	 La mucina en forma de hebras contiene muchos eosinó-
filos, a menudo en grupos, nidos de células epiteliales 
ductales y raramente cristales de Charcot-Leyden.

Diagnóstico diferencial

•	 La sialoadenitis relacionada con la IgG4 y la sialoadenitis 
autoinmune del síndrome de Sjögren no muestran el 
gran número de eosinófilos periductales observados en 
esta afección.

Tratamiento y pronóstico

•	 La sialoendoscopia para dilatar los conductos, eliminar 
las secreciones espesas y controlar la inflamación me-
diante irrigaciones con prednisolona es útil en muchos 
casos.

•	 Los pacientes también experimentan alivio con el uso 
prolongado de antihistamínicos como montelukast, ceti-
rizina o loratadina.
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SIALODOQUITIS EOSINOFÍLICA
Se trata de una enfermedad inusual y poco frecuente que afec-
ta a las glándulas salivales mayores y que se describió por prime-
ra vez en el siglo XIX como sialodoquitis fibrinosa, debido a los 
característicos tapones mucosos en forma de hebra que se ex-
pulsan desde los conductos. Se caracteriza por la inflamación 
episódica de las glándulas mayores y antecedentes de atopia.

Hallazgos clínicos

•	 La mediana de edad se sitúa en la quinta y sexta décadas 
de la vida, y hay una predilección por el sexo femenino de 
2-4:1; una publicación comunicó que el 42% de los casos 
se producían en pacientes de raza negra, y hay muchos 
casos descritos en la literatura japonesa.

•	 Se produce hinchazón episódica dolorosa de las glándulas 
mayores con afectación bilateral de la parótida en un ter-
cio de los casos, afectación bilateral de las glándulas sub-
mandibulares en un tercio de los casos y de ambas en el 
tercio restante de los casos. La glándula sublingual se afec-
ta con poca frecuencia y las lesiones son raramente unila-
terales. El prurito de la piel suprayacente a las glándulas 
está presente en >90% de los casos, hay secreción mucosa 
en forma de hebras en el 75% de los casos y se producen 
síntomas relacionados con las comidas en el 70% de los 
casos. Estos síntomas pueden estar presentes durante me-
ses o años hasta que finalmente se establece el diagnóstico.

•	 Los pacientes son atópicos y presentan alergias estaciona-
les, eczema, asma o urticaria (>60%); se observa eosinofi-
lia periférica e IgE elevada en el 50 al 90% de los casos. 
Algunos pacientes también presentan alergias alimenta-
rias y síndrome de alergia oral.

•	 La sialografía revela conductos dilatados que pueden ser simi-
lares a los observados en el síndrome de Sjögren (fig. 12.37A).

Etiopatogenia y hallazgos histopatológicos

Se trata de un proceso inflamatorio de las glándulas salivales 
principales asociado a la hipersensibilidad y que se observa 

FIG. 12.37  (A) Sialograma de la parótida izquierda que muestra dilatación ductal generalizada y sialectasia. 
(B) Pared de un conducto grande que muestra mucina espesa en la luz, arriba a la izquierda, y un infiltrado 
inflamatorio rico en eosinófilos con linfocitos alrededor del conducto. (Por cortesía de Carey E, O’Neill, Brown 
J, et al. Eosinophilic sialodochitis: An emerging atopic condition. Oral Dis. 2022;28:648-656.)
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