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Este atlas esta dirigido a anatomopatélogos en formacion,
dermatopatélogos y anatomopatologos generales, asi
como a odonto6logos y médicos especialistas interesados en
las enfermedades de la mucosa oral, las glandulas salivales
menores y los huesos maxilares. Se proporcionan criterios
diagnosticos especificos y detallados para el diagnéstico de
las patologias de la cavidad bucal. Pensando en los profe-
sionales clinicos, los farmacos utilizados en el tratamiento
de las enfermedades orales inflamatorias y las infecciones
viricas y fingicas se presentan en los apéndices A y B, que
se han ampliado en esta edicion.

Los grandes avances alcanzados en patologia molecular
de tumores 6seos y de partes blandas, asi como de las glan-
dulas salivales, nos han permitido comprender mas a fon-
do su diagnéstico, biologia tumoral, etiopatogenia y trata-
miento. Se ha ampliado el capitulo dedicado a los tumores
de glandulas salivales, que incluye ahora los hallazgos
moleculares conocidos en el momento de la redaccién de
la obra. También se han incluido hallazgos moleculares
similares en los tumores de partes blandas mas frecu
los tumores 6seos primarios y algunos tumores od n
nicos habituales de la cavidad oral.

Sin embargo, son las enfermedades inflamat e la
mucosa, las glandulas salivales y los huesos ildres 1
que constituyen la mayor parte de la patolo y ma
facial. El diagnéstico de estas afecc10 ere u

fundo conocimiento de la «vida de 1 iones»,\ya que
evolucionan, se resuelven y reapa .0‘ Con pre-
sentacion clinica de las enferme S de la osa oral
suele ser esencial para establedc? diag co preciso,
especialmente en el caso V eu , la afeccion
precancerosa mas frecue, la‘b@‘ n esta época en
la que los teléfonos intg tes s nipresentes, foto-

grafiar una lesion es sendilld y solo lleva unos se-
gundos, por lo que erla rse a todos los profesio-

nales clinicos a enviar ﬁas de dichas lesiones al
anatomopatélogo con el q colaboran Del mismo modo,
también seria util que enviaran a los radidlogos las

pruebas de imagen orales, incluidas las tomografias com-
putarizadas, para un diagnoéstico preciso de las lesiones
intradseas.

La practica y la docencia de la anatomia patolégica me
ayudan continuamente a ser humilde. Sigo disfrutando
con los retos que me plantean mis alumnos y estudiantes
de odontologia, 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 tecnologias de diagn6 i@l‘a anatomia patologica
es una especialidad que fti ucho que ofrecer a las
personas que no dejan udiar durante toda su vida 'y
a las mentes curiosas. o que este atlas les resulte in-
formativo y 1til en sy practica diaria, ya sea en la consulta
oenel laboratorim% anatomia patologica.

&RA MIENTOS

stoy euda con mis colegas y amigos que han contri-
este atlas con diapositivas e imagenes, asi como
s colegas clinicos que han aportado casos a nuestro
V1C10 de biopsias y han apoyado firmemente el progra-
ma de formacion en patologia oral y maxilofacial de la
Facultad de Odontologia de Harvard. Algunos casos se
obtuvieron a partir de los archivos de la American Board
of Oral and Maxillofacial Pathology y del desaparecido
Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas. Doy las gra-
cias a mis colegas de la Universidad Estatal de Ohio (Co-
lumbus, Ohio); de los Oral Pathology Laboratories
(Queens, Nueva York), de la Universidad de Florida (Gaines-
ville, Florida), y de Guatemala por sus poblaciones de es-
tudio. Esta iniciativa no hubiera llegado tan lejos sin los
pacientes que han compartido conmigo sus historias y la
propia percepcion de sus enfermedades, y cuyas imagenes
aparecen en estas paginas; es un honor cuidar de ellos.

Sook-Bin Woo, DMD, MMSc, FDSRCS (Edin)
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TRASTORNOS INFLAMATORIOS

DE LAS GLANDULAS SALIVALES

CONTENIDO DEL CAPiTULO

MUCOCELE

QUISTE DEL CONDUCTO SALIVAL (QUISTE DE RETENCION MUCOSO, SIALOQUISTE)
SIALOLITO (CALCULO SALIVAL)

QUEILITIS GLANDULAR (ESTOMATITIS GLANDULAR, QUEILITIS GLANDULAR SUPURADA)

SIALOMETAPLASIA NECROSANTE
SIALOADENITIS NECROSANTE SUBAGUDA

SINDROME DE SJOGREN

ENFERMEDAD RELACIONADA CON LA IgG4

HIPERPLASIA ADENOMATOIDE (ACINAR)
SIALODOQUITIS EOSINOFILICA

MUCOCELE

El término mucocele se utiliza a veces para incluir tanto los
mucoceles por extravasacion como los causados por ret
cion. Solo el tipo causado por extravasaciéon debe denomi
mucocele, ya que el tipo por retencién es un quiste del -
ducto salival. Tienen diferentes lugares de apariciér&@:)ato—

genias e histopatologias. é \

S primera$ dé-

Hallazgos clinicos

* Los mucoceles son mas frecuentes en I

cadas de la vida; se manifiestan co odul iles en
forma de cupula, ligeramente os, | dos con
mayor frecuencia en la mucosa io i (€1 70-90%

de los casos), la cara ventra en;
el suelo de la boca (en este Wtimo ca:
na ranula); la ranula profunda uce cuando se ex-
tiende por debajo del musculo hioideo, en cuyo caso se
manifiesta como una inflamacioén difusa de la regiéon sub-
mentoniana o submandibular. Los mucoceles son indolo-
ros (fig. 12.1A-D) y algunos se resuelven espontaneamente.

* Los mucoceles superficiales se observan en pacientes con
hiposalivacion y enfermedades de la mucosa y son mas
frecuentes en la mucosa palatina, especialmente en pa-
cientes con enfermedad de injerto contra huésped créni-
ca e incluso liquen plano; suelen ser ampollas o vesiculas
indoloras, <b mm de diametro, que a menudo conducen
a un diagnostico clinico erréneo de infeccion herpética,
que casi siempre es dolorosa (fig. 12.1E-F).

ucosa bucal y
bién se denomi-

Etiopatogenia y caracteristicas histopatolégicas

Los mucoceles son pseudoquistes que se producen por un trau-
matismo en el conducto excretor de la glandula 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 granulacion que, con el tiempo, se
organiza en tejido fibroso. Los mucoceles superficiales se pro-

on
caus

d%ien} debi @una hipofuncién de las glandulas salivales

de deshidratacién o enfermedad de injerto
ed crénica) o a una enfermedad de la mucosa que
amacion alrededor de los conductos (como la enfer-
de injerto contra huésped crénica o el liquen plano).

ay una cavidad en forma de quiste llena de mucina con

=3

@Q mucifagos y un nimero variable de neutréfilos, rodeada de

tejido de granulacién condensado que también contiene
mucifagos, y a veces neutroéfilos y linfocitos, e incluso célu-
las gigantes multinucleadas de tipo cuerpo extrano. A ve-
ces hay condensaciones globulares eosinofilicas 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 granulacién con mucifagos y a veces
con glébulos de mucina condensados, pero sin acimulos
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 granulacién (fig. 12.7).

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

Un mucocele organizado puede consistir en una masa
solida de tejido de granulacién con mucifagos, con o sin
gotitas condensadas de mucina sin acimulos de mucina
(fig. 12.9); los mucifagos pueden tener un citoplasma
claro y no deben confundirse con un carcinoma de célu-

las claras (fig. 12.10). El texto contintia en pag. 345

338 © 2024. Elsevier Espania, S.L.U. Todos los derechos reservados, incluidos los de extraccién de textos y datos, entrenamiento de IA y tecnologias similares.



© Elsevier. Fotocopiar sin autorizacion es un delito

< _
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) Rénula (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 cortesia de la Dra. Bonnie Padwa, Harvard School of Dental Medicine, Boston, MA.)
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E F

FIG. 12.2 (A-D) Mucocele con glébulos de mucina. (A) Acimulo de mucina que contiene gldbulos eosi-
nofflicos, rodeados de tejido de granulacion; parte del conducto excretor nutricio presenta metaplasia esca-
mosa. (B) El tejido de granulacién circundante contiene mucifagos, gldbulos de mucina y linfocitos. (C) Glo-
bulos de mucina hialina dentro de mucifagos que contienen mucina. (D) Glébulos condensados de mucina
eosinofilica en el tejido de granulacién. (E) Mucocele con acimulos de mucina y zonas de consolidacién y
organizacién. (F) Acimulos de mucina con mucifagos y neutrdfilos.
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FIG. 12.3 Mucocele con mj bquy@mlnente (A) Acimulo de mucina con abundantes glébulos
eosinofilicos. (B) Glébulo e filicos zyenla pared (©) Acumulaciones compactas de glébulos de
mucina. (D) Los glébul positi p a la mucicarmina.

B

FIG. 12.4 Mucocele. (A) Mucocele colapsado con pared de tejido de granulacidn. (B) Pared de tejido de
granulacion que contiene mucifagos y macréfagos.
(Contindia)

MUCOCELE | 341
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D

FIG. 12.4 (cont.) (C) Célula gigante multinucleada de cuerpo extrafio dentro de la pared de un mucocele.
(D) En raras ocasiones, se produce un sialolito en el mucocele.

.\Q) . 6 B
Q\OQ\&\Q\
Q¥

FIG. 12.5 Mucocele. (A) Mucina presente de forma difusa en el intersticio, sin acumulacién delimitada de
mucina. (B) Mucina intersticial abundante con mucifagos. (C) y (D) Mucocele intraglandular con destruccién
de los acinos, y mucina y mucifagos que rodean los acinos residuales.
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B Q\:
FIG. 12.6 Mucocele. (A) Fragmentos de tejido de granulacién de una muestra da de manera frag-

mentada. Los glébulos de mucina eosinofilica de la pared se tifien con mucicarmina (Pecuadro). (B) Hemorra-
gia dentro de un mucocele.

B

FIG. 12.7 (A y B) Mucocele en la cara ventral de la lengua: se observan acimulos de mucina intersticial y
tejido de granulacién que, por lo general, no estdn tan evidentemente rodeados por una pared.

MUCOCELE = 343
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FIG. 12.8 Sialoadenitis obsz@génica con mantenimiento
d

de la arquitectura lobulillar: (. Ctacién difusa de las glandulas
con atrofia acinar, dilataciég ductal, fibrosis intersticial e inflama-
cién crénica intersticial.% Atrofia acinar marcada, dilatacién
ductal rominente‘ figfosis intersticial e inflamacién crénica. (C) La
inf@én perid o es infrecuente en la sialoadenitis reac-

ida a rc)& les.

D

FIG. 12.9 (A) Mucocele organizado. Masa compacta de tejido de granulacién con fibrosis periférica. (B) Tejido
de granulacion con mucifagos. (C) Mucocele organizado. Masa de tejido fibrovascular densamente colagenoso
con reborde de glébulos de mucina. (D) Gldbulos de mucina rodeados de tejido fibroso y de granulacién.
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FIG. 12.10 Mucocele con celulas@

(B) Pared de tejido de granula mucffa
y gldndulas que muestran u cada sigl
claras y gldbulos de muc6 ensad

ot

arecidas al
al tejfdorsinovial, estan

¢ Con frecuencia se observan a
tejido sinovial y, de forma si
formadas por fibroblast as0s sanguineos
pero, a diferencia de\é{]l oS normal, también
presentan mucifagos y, a e (ﬁeutrc’)ﬁlos y linfocitos
(fig. 12.11).

¢ Los mucoceles superficiales cohtienen acimulos de muci-
na que colindan con el epitelio atréfico suprayacente y a

menudo estan rodeados por un collarin de epitelio que
forma parte de la pared del mucocele (figs. 12.12y 12.13).

Diagnoéstico diferencial

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

* Los infiltrados linfociticos periductales se observan con
frecuencia en la sialoadenitis obstructiva u otras sialoade-
nitis inespecificas, y no deben confundirse con la sialo-
adenitis autoinmune que se observa en el sindrome de
Sjogren, en el que los cambios obstructivos son minimos
y el infiltrado linfocitico es llamativamente periductal, al
menos en las fases iniciales (v. mas adelante).

MUCOCELE = 345

de granu\acién rodea un espacio similar a un quiste.

y células claras. (C) Mucocele colapsado con células claras
enitis crénica. (D) Mucifagos mezclados con muchas células

Tratamiento

* La enucleaciéon o extirpacion de los mucoceles, a veces
con la mucosa suprayacente (especialmente los mucoce-
les superficiales), y la extirpacion de las glandulas salivales
danadas en las proximidades son curativas; la tasa de re-
currencia es de hasta el 8% tras la extirpacién debido a
nuevos danos de las glandulas salivales.
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FIG. 12.11 Mucocele con estructuras §i s alas ido sinovial. (A) Estructuras papilares similares a las
del tejido sinovial que protruyen en el fc de m% )*Las zonas similares al tejido sinovial estdn compues-
tas por fibroblastos, macréfagos y gamilares. (C) Estricturas papilares similares a las del tejido sinovial. (D) Las

estructuras similares al tejido sinevidheéstdn c stas por fibroblastos y macréfagos CD 63+ (recuadro).

A B
FIG. 12.12 Mucocele superficial. (A) La acumulacién de mucina limita y adelgaza el epitelio, que forma un
collarin periférico. (B) Mucina en el tejido conjuntivo, con cambios obstructivos en las gldndulas salivales.
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A B

FIG. 12.13 Mucocele superficial. (A) La acumulacién de mucina limita y adelgaza el epitelio, que forma un
collarin periférico. (B) Acimulo de mucina rodeado tanto de epitelio superficial como de tejido de granula-

cién en la base.

Keshet N, Abu-Tair |, 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:€2468-e2471.

Schulman JM, Jordan RC. Oral mucus extravasation phenomenon with
myxoglobulosis. | 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 |, et al. Clinical evaluation of oral chronic
graft-versus-host disease. Biol Blood Marrow Transplant. 2008;14:110- 11

QUISTE DEL CONDUCTO SALIVAL
(QUISTE DE RETENCION MUCOSO@
SIALOQUISTE) \

Hallazgos clinicos

e Esta lesion es mas frecuente en adul n un diana
de edad en la sexta década de la y1 58% roducen
en mujeres. La mucosa bucal, la sa de o inferior y

ilar dibular se ven

el fondo de vestibulo/ Vestfbub
afectados en aproximada e los casos; las le-
5%

0,
siones del labio superio c@%udo con sialolitos
1

(fig. 12.14); aparece com® un ng azulado del color de
la mucosa, que puede ser du cto si hay un sialolito.

Etiopatogenia y caracterisﬁ&s histopatoldgicas

16n de secreciones dentro de
ccion distal, como un sialolito o
as, aunque en algunos casos la etio-

Este quiste surge de la r.
un conducto por una
incluso secreciones i
logia no esta Cla

¢ El quiste es puesto por un tnico conducto salival ex-

cretor c tacién quistica, que puede estar revestido
or un e capa de células cubicas a cilindricas bajas o
pres metaplama escamosa, de células ciliadas u oncoci-

gs 12.15-12.17). Puede haber crecimientos apocri-
n forma de hocico. Puede haber ondulaciones super-

fibrovasculares; puede haber un sialolito; hay un infiltrado
linfoplasmocitario variable, a menudo justo debajo del epi-
telio de revestimiento.

¢ Puede haber multiples conductos con dilatacién quistica y
metaplasia oncocitica tanto en localizaciones extralobulilla-
res como intralobulillares cerca del quiste, mientras que los
lobulillos de las glandulas salivales circundantes muestran
otros cambios inflamatorios crénicos como atrofia acinar y
fibrosis e inflamacion intersticial (figs. 12.18 y 12.19).

Oélales pero no suelen verse verdaderas papilas con niicleos

Diagnéstico diferencial

e El quiste gingival del adulto que se produce en la encia
adherida esta revestido por dos o tres capas de células

FIG. 12.14 (A 'y B) Quistes del conducto salival en el vestibulo mandibular.
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FIG. 12.15 Quiste del conducto salival. (A) Obsérvese el conducto excretor d?‘%glandula salival normal

adyacente en continuidad con el epitelio superficial. (B) El revestimiento P Qen una doble capa de cé-
lulas de cubicas a cilindricas bajas con crecimientos apocrlnos forma.d

C D
FIG. 12.16 (A) Quiste del conducto salival con metaplasia oncocitica. Superficie luminal ondulada e infla-
macion crénica circundante. (B) Revestimiento compuesto por oncocitos con infiltrado linfoplasmocitario
circundante. (C) Quiste del conducto salival con placas epiteliales y estructuras ductales. (D) Transicién de
las placas epiteliales al epitelio de revestimiento ductal simple.
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4’@ QQ\
Q D
QJ
FIG. 12.17 Revestimientos dg-duistes de @ n os salivales. (A) Doble capa de células cilindricas luminales

y cubicas luminales tipicas d stlml rmal del conducto. (B) Epitelio cilindrico ciliado pseudoestra-
tificado con células mug; %a tres capas de células oncociticas. (D) Quiste con estructuras

papilares simples. @ G@,
N\

B

FIG. 12.18 Metaplasia oncocitica en varios conductos. (A) Conductos extralobulillares e intralobulillares
dilatados, con marcada sialoadenitis esclerosante en las gldndulas circundantes. (B) El revestimiento estd
compuesto por células cilindricas pseudoestratificadas, ciliadas, oncociticas (arriba a la derecha) y mucosas.
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B

FIG. 12.19 Metaplasia oncocitica en varios conductos. (A) Conductos extralobulillares e intralobulillares
dilatados, con cambios obstructivos en las glandulas adyacentes. (B) Dilatacién incipiente de los conductos

con metaplasia oncocitica.

cubicas a cilindricas bajas, con placas de epitelio pavimen-
toso que contienen células claras. Las glandulas salivales
no estan presentes en la encia.

¢ La multifocalidad, la ausencia de encapsulamiento o una
hiperplasia adenomatosa significativa diferencian la meta-
plasia ductal oncocitica 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 quisticas.

Tratamiento

® La enucleacion o extirpaciéon con las glandulas Ci@\

¥

dantes es curativa.

BIBLIOGRAFIA
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minor salivary glands. Oral Surg Oral Med Oral Pgt, 1;52: %
Stojanov IJ, Malik UA, Woo SB. Intraoral salivary d :
topathologic features of 177 cases. Head Neck 201& -476.
Takeda Y, Yamamoto H. Salivary duct cyst: its engy i ertain Ja-
I reference

panese population group (Tohoku dis with,
heli ng. J Oral Sci.
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SIALOLITO (CALCULO

Los sialolitos son frecuentes en las glandulas 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 clinicos

® Los sialolitos de las glandulas 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 nédulo de firme a duro, normal-
mente asintomadtico, a menos que se rompa y se inflame.

* Los sialolitos de las glandulas mayores son mads frecuentes
dentro del conducto de Wharton (submandibular) (el 80%
de los casos) y ocasionan dolor por la presién secundaria a la
acumulacién de saliva proximal al sialolito justo antes de las
comidas (sintomas con las comidas); pueden verse en radio-
grafias oclusales intraorales si estan suficientemente calcifica-
dos, asi como en la tomografia computarizada (fig. 12.20).

<

Etiopatogenia y caracteristicas histopatologicas

Los sialolitos se forman por
que es codependiente de centraciéon de magnesio y del
pH de la saliva, entre ot actores, y se componen princi-
palmente de apatitap%v lockita. Esto ocurre alrededor de

itacion de hidroxiapatita,

un foco central de einas salivales, restos celulares y bac-
terias especial‘mgyc eSpecies de Streptococcus, Fusobacteriumy
Eikegella. La« cién de sialolitos no esta asociada a sin-
ﬁs hi cémicos, aunque algunos estudios sugieren
&} re en poblaciones en las que el agua potable
@ien to contenido en calcio y magnesio.
o oducen calcificaciones laminares y globulares concén-
\é:as baséfilas dentro de un conducto quisticamente dilata-
do que presenta metaplasia de células escamosas y a menudo
Q mucosas. Puede observarse supuracion si hay infeccién, en
cuyo caso pueden identificarse bacterias (figs. 12.21 y 12.22);

las glandulas menores asociadas muestran cambios obstructi-
vos (fig. 12.23).

Diagnostico diferencial

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

* Los flebolitos suelen ser mas pequenos, no tienen un com-
ponente globular y estan presentes dentro de las vénulas.

Tratamiento

* La extirpacién del sialolito con las glandulas salivales me-
nores circundantes es curativa.

e Los sialolitos submandibulares se eliminan mediante ex-
traccion transoral, sialoendoscopia con extraccion o lito-
tricia extracorpérea por ondas de choque.

BIBLIOGRAFIA
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B Q\'
FIG. 12.20 (A) Corte axial de tomografia computarizada de un sialolito en eﬂf cto submandibular

derecho. (B) Sialolito del conducto submandibular. (Por cortesia de la Dra. Bonnje Patiwa, Children’s Hospital,
Boston, MA.) %

. Qo
O
RO
Q N
FIG. |2gs Q@Q

B

iaJalj Sialolito dentro de un conducto ectdsico con metaplasia escamosa, parcialmente
roto, con infla 5n circundante. (B) Epitelio del conducto revestido por células escamosas y mucosas.

FIG. 12.22 Sialolito. (A) Sialolito dentro de conducto ectdsico con metaplasia escamosa que se abre a la
cavidad oral. (B) Célculos laminares y globulares.
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que muestra numerosos cocos Yy bacilos gr

muestra abundantes bacterias filamentosas. (D) Wficion

&

Nolasco P, Coelho PV, Coelho C, et al. Mineralizas ’ooﬁlolit Q-
% graphy.q@m)sc

tigated by ex vivo and in vivo x-ray compute
Microanal. 2019;25:151-163.

Schroder SA, Andersson M, Wohlfahrt ‘s@gnet rdow A,

Homoe P. Incidence of sialolithiasis en nationwide
population-based register study. Eu torhi\ ngol. 2017;274:
1975-1981.
Zenk J, Koch M, Klintworth N, et a ialendos&l the diagnosis and
treatment of sialolithiasis: a stud 02@0& an 1000 patients. Oto-

laryngol Head Neck Surg. 2012;147:85

QUEILITIS GLANDULAR (ESTOMATITIS
GLANDULAR, QUEILITIS GLANDULAR
SUPURADA)

Hallazgos clinicos

® Se presenta principalmente en adultos mayores, con una
predileccién por el sexo masculino de 3:1, y se caracteriza
por una inflamacién 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 glandulas salivales, que pueden expulsar mate-
rial mucoide viscoso o pus; puede haber formaciéon de
costras (fig. 12.24). Suele haber dano actinico y se reco-
nocen varias formas: simple, profunda y profunda supura-
tiva. Se han descrito casos en pacientes con albinismo, asi
como la aparicién de un carcinoma de células escamosas
sobre la lesion.

J’A\

FIG. 12.23 Fragmentos de un sialolito. (A) Esty @fragmen@

y calcificada. (B) Tincién de Brown y Brenn

jncion de plata-metenamina de Gomori que
n Kossa que muestra calcificaciones laminares.

2

FIG. 12.24 Queilitis glandular del labio inferior con queilitis actinica. (Por
cortesia de Division of Dermatology, Brigham and Women's Hospital, Boston, MA,)

Etiopatogenia y caracteristicas histopatolégicas

Se trata de una afeccion inflamatoria que muy probablemen-
te es el resultado de una lesién actinica o de otro tipo del
epitelio superficial, que se extiende en sentido proximal
dentro de los conductos excretores de las glandulas salivales
y que conduce a una sialoadenitis, en lugar de deberse a una
patologia glandular intrinseca primaria.
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A
FIG. 12.25 Queilitis glandular. (A) Conductos tortuosos y dilatados; las glandulas circundantes muestran
sialoadenitis aguda y crdnica marcada. (B) Mucina luminal y supuracion, y prosoplasia de células ciliadas y
mucosas de los conductos con infiltrado linfoplasmocitario circundante.

* Los conductos excretores de las glandulas salivales pre- e Lalesion comienza cox@!\ﬁa inflamacion unilateral que se
sentan dilatacién quistica y prosoplasia de células escamo- descompone en un os dias o semanas para formar una
sas, oncociticas y mucosas, con secreciones o supuracion dlcera necrética q n las semanas siguientes se desprende
en la luz del conducto, y se observa inflamacién periduc- limpiamente ylliego cicatriza; puede o no ser dolorosa vy,
tal aguda y crénica (fig. 12.25). con poca fresuentia, los casos son bilaterales (fig. 12.26).

¢ La mucosa suprayacente debe evaluarse en busca de dis- Los fact e riesgo asociados son el bloqueo anestésico
plasia y/o carcinoma invasivo. el n alatino mayor, la enfermedad de Raynaud, la

Di L . . . A\ enfy dad de Buerger, la bulimia, el consumo excesivo

iagnostico diferencial .
@ c&aeo y alcohol, los traumatismos locales, el abuso de

¢ Un quiste de conducto salival roto, infectado y/ oint@- é roides anabolizantes androgénicos y las neoplasias
do, con o sin sialolito, o un traumatismo local@ n o dyacentes.
producir cambios similares.

@ Etiopatogenia y caracteristicas histopatolégicas
Tratamiento .. . . . .
&ﬁ Esta afeccion esta causada por la isquemia y el infarto de la
Yy glandula salival, y se ha identificado el factor inducible por

® Deben prescribirse antibioticos para la 6ecciér6

dolor y/o supuracion. & % hipoxia-1-a en el parénquima de la glandula, el endotelio y
* La extirpacion de la lesion es curat@ dis la epite- las células estromales.

lial debe tratarse adecuadamente lamé pacion o e La conservacién de la arquitectura lobulillar de las glan-
con 5-fluorouracilo o imiqui pico dulas es un hallazgo importante pero, en ocasiones, pue-
. Q de no ser evidente.
ELBquleonf(? ?\sléori LM, Boggi 1 itis glandularis in albi- ‘ F.‘afe imicial: hay q.errame de mucina en los tejidos i,n t.e ™
nos: 2 renort of fwo Cases@rewe 1st0 athological findines ticiales del parénquima glandular; son caracteristicas
p P g g ‘o . .
after therapeutic vermilionecto ur Acad Dermatol Venereol. clasicas los contornos de las unidades acinares con con-
2007;21:1265-1267. servacion de la membrana basal y los contornos de las
Nico MM, Nakano de Melo J, Lourenco SV. Cheilitis glandularis: a clini- células acinares borrados o tenues con restos celulares
copathological study in 22 patients. | Am Acad Dermatol. 2010;62: (figs. 12.27A-B y 12.28A-B).
233-238. * Fase tardia: puede haber metaplasia escamosa marcada de

Reiter S, Vered M, Yarom N, et al. Cheilitis glandularis: clinico-histopa- 1 nduct 1 cierta atipia reactiva. pero no hav pleo-
thological diagnostic criteria. Oral Dis. 2011;17:335-339. 0s conductos con c1€ P » P Yy P

Swerlick RA, Cooper PH. Cheilitis glandularis: a re-evaluation. J Am Acad morﬁsrmo significativo ni mitosis anormales (figs. 12.27C
Dermatol. 1984;10:466-472. y 12.28C-D).

® Se observa inflamacién aguda y crénica en grados varia-
bles, asi como necrosis y trombosis secundaria.

SIALOMETAPLASIA NECROSANTE

Se trata de una afecciéon de necrosis por infarto de las glan- Diagnéstico diferencial

dulas salivales, que puede ser idiopdtica o estar asociada a ¢ El sobrediagnostico de esta afeccion como carcinoma de cé-
factores locales como traumatismos, lesiones facticias y en- lulas escamosas es un problema importante; la falta de in-
fermedades sistémicas. vasion de los islotes de células escamosas mas alla del tejido

de la lesion, la ausencia de figuras mit6ticas anormales y de

Hallazgos clinicos pleomorfismo, el infarto de los acinos y el mantenimiento

e Esta afeccion se produce entre la quinta y la sexta décadas de la arquitectura lobulillar no son compatibles con la ma-
de la vida, con una predileccién por el sexo femenino de lignidad.
3-4:1. E1 75% de los casos se produce en la mucosa de la ¢ Lasialoadenitis necrosante subaguda muestra una marca-

parte posterior del paladar duro. da inflamacién mixta con solo necrosis focal.
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0
S

FIG. 12.26 Sialgnietaplasia necrosante. (A) Pequefia
Ulcera de la mygosadel paladar duro. (B) Gran Ulcera de
@dar duro en la Iinea media, con borde

mucosa glel
{Uerato'sf @(undante. (C) Ulcera necrdtica de la len-
\Qua ‘%ﬁ}bacién bajo anestesia general. (A, por cortesia
del [ ni Mawardi, Brigham and Women's Hospitdl,
A)

FIG. 12.27 Sialometaplasia necrosante. (A) Necrosis extensa de
lobulillos con cierto grado de confluencia. (B) Contornos palidos
de las unidades acinares infartadas, con restos de membrana basal,
C necrosis y metaplasia escamosa incipiente. (C) Metaplasia escamosa

con atipia reactiva.
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FIG. 12.28 Sialometaplasia necrosante. (
de los acinos con restos de material de

(©) Metaplasia escamosa de los conductos aspe

<
c I\

SIS dlfu amacién y metaplasia escamosa. (B) Infarto
bran

SIALOADENITIS NECROSANTE SUBAGUDA | 355

0(\\\

c}

y necrosis acinar con abundantes neutrdfilos.

eudosarcomatowde con marcada inflamacién circun-

dante. (D) Metaplasia escamosa deé ducto® tipia reactiva.

6

G \)

Tratamiento

nc1on médica o
del tejido necro-
corticoides puede

® Lalesion se resuelve por s
quiruargica tras la exfol espo
tico; el tratamiento 1n esmn
ser util en algunos casos. Q
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SIALOADENITIS NECROSANTE
SUBAGUDA

Hallazgos clinicos

* Se presenta en la segunda o tercera décadas de la vida
como una inflamacién aguda (por lo general de menos
de 1 semana de duracién) difusa, no ulcerada, eritema-
tosa y dolorosa de la mucosa del paladar duro (en la
mayoria de los casos), el paladar blando y la amigdala (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 caracteristicas histopatolégicas

La etiologia es desconocida, pero se han propuesto etiolo-

gias 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-
ci6én ductal con células ductales aplanadas. Hay unidades
acinares residuales y una infiltracion intersticial difusa
por neutréfilos, linfocitos, células plasmaticas, histiocitos
y, a menudo, eosindfilos (fig. 12.29).
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FIG. 12.29 Sialoadenitis necrosante subagud
inflamacién intersticial y atrofia acinar (B) @n

2>
Ny

©
Q%

O

O

de la arquitectura lobulillar, con marcada
residuales con marcada fibrosis intersticial

A\Q\

ntemm

e inflamacién aguda y crénica. (C) Necr05|s deNés aoQ n |nflamaC|on aguda y restos celulares.

Go

Diagnéstico diferencial

e La sialometaplasia necrosante pres sis is-
quémica mas extensa y una marc eta scamosa
en las lesiones mas avanzadas es clinica es
extremadamente util, po 1al 1S necrosante
subaguda se caracteriza p or d cos dias de dura-

o
cién y se resuelve en pocos 1as
Tratamiento

e Esta afeccion es autolimitada y cura esponténeamente en
pocas semanas.
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SINDROME DE SJOGREN

El sindrome de Sjogren es una enfermedad autoinmune que
se caracteriza por la destruccion de las glandulas exocrinasy,
en particular, de las glandulas salivales y lagrimales, lo que
provoca sequedad bucal (xerostomia subjetiva e hiposaliva-
cién objetiva) y ocular (queratoconjuntivitis seca). Los pa-
cientes presentan manifestaciones extraglandulares varia-
bles y numerosas anomalias serolégicas. Los signos y sintomas
sistémicos pueden ser inaugurales o aparecer a medida que
evoluciona la enfermedad. Por convencion, se reconocen
dos formas: el sindrome de Sjégren primario, cuando solo
hay sindrome de Sjogren, y el sindrome de Sjégren secunda-
rio, cuando hay otra enfermedad autoinmune coexistente.
Sin embargo, la distincién entre ambos grupos no siempre
es tan clara y muchos creen que deberia abandonarse, ya
que no aporta informacién til para el tratamiento.

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

Caracteristicas clinicas

* Se presenta en adultos a partir de la cuarta década de la
vida, con una predilecciéon por el sexo femenino de 9:1;
otros sintomas que se observan con frecuencia son fatiga,
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artralgia, mialgia, vasculitis y purpura, linfadenopatia, se-
rositis, enfermedad pulmonar intersticial, insuficiencia
renal, trastornos del sistema nervioso periférico y central,
hipotiroidismo y fenémeno de Raynaud. La artritis reu-
matoide, el lupus eritematoso sistémico y la esclerosis sis-
témica son otros trastornos autoinmunes comunmente
asociados.

* Los pacientes refieren sequedad ocular y bucal (sindrome

seco), asi como sequedad de las fosas nasales (fig. 12.30A);
los casos de larga evolucion presentan inflamacién bilate-
ral de la glandula parétida, aunque casi siempre se trata
de una manifestacion de un linfoma de bajo grado.

* Los pacientes presentan titulos elevados de anticuerpos

antinucleares (ANA), factor reumatoide (FR) y anticuer-
pos del sindrome de Sjégren A (SSA Ro52 y Ro60) y del
sindrome de Sjogren B (SSB o La), y suele haber anemia,
hiperglobulinemia, hipocomplementemia y, a veces, crio-
globulinemia.

e La sialografia muestra sialectasia periférica, la ecografia

muestra areas hipoecoicas y estrias ecogénicas, y la tomo-
grafia 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 diagnéstico del sindrome de Sjogren

se presentan en la tabla 12.1.

¢ El sindrome de Sjogren 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-
cién blanca y de HLA-DR5 en griegos e israelies. Algunos
pacientes o sus familiares presentan otras enfermedades
autoinmunes.

FIG. 12.30 (A) Lengua seca y brillante en un paciente con sindrome de
Sjogren. (B) Tomografia computarizada que muestra un patrdén de dilatacion
ductal en «flor de cerezo» en un caso de sindrome de Sjogren. (B, por
cortesia del Dr. Bernard Friedland, Harvard School of Dental Medicine,
Boston, MA.)
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SINDROME DE SJOGREN

TABLA 12.1 Criterios de clasificacion del sindrome de Sjogren

Biopsia de glandula salival labial con sialoadenitis linfocitica focal 3
y puntuacién de focos de 1 foco/4 mm?
Anti-SSA/Ro positivo 3

Puntuacién de tincién ocular 25 (o puntuacién |
de van Bijsterveld >4) en al menos un ojo

Prueba de Schirmer >5 mm/5 minutos en al menos un ojo |

Flujo no estimulado de saliva total 20,1 ml/minuto |

El diagndstico de sindrome de Sjégren se confirma cuando el paciente presenta
todos los criterios de inclusién y ninguno de los de exclusidn y tiene una
puntuacién >4.

SSA, sindrome de Sjogren 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.

Etiopatogenia y caracteristicas histopatologicas

La etiopatogenia es sumamente compleja y multiples facto-
res ambientales interactiian con la predisposicién genética
de un individuo a la enfermedad. Existe una fuerte respues-
ta de linfocitos Ty B a los ntigenos, con la consiguien-
te produccién de citocin@sVy quimiocinas, como interfero-
nes, interleucinas (I ctor activador de los linfocitos B
(BAFF) y otros, que ducen a la destruccion tisular.
*  Glandulas saliua% menores: es preciso disponer para la eva-
luacién de ,@Ae os seis glandulas con un area minima de
8 mm? @ cumulacién periductal de 50 o mas linfocitos
@se depemina foco (fig. 12.31A-C). La puntuacién del foco
N\ se @a de la siguiente manera: puntuacién del foco =
1@‘ o de focos (maximo 12 o focos confluentes) /ntimero
m? de parénquima de la glandula salival x 4, de modo
ue se basa en 4 mm? de parénquima. Una puntuacién de
al menos 1 apoya el diagnéstico de sindrome de Sjégren, y
cuanto mayor sea la puntuacién del foco, mas probable es
el diagnéstico de sindrome de Sjoégren.
¢ La presencia de formacién de centros germinativos debe
notificarse debido al mayor riesgo de linfoma en estos
pacientes, probablemente porque la estimulacion antigé-
nica crénica estimula la activacion de los linfocitos B y a
la hipermutacion de los centros germinativos, lo que da
lugar a clones de linfocitos B capaces de inducir neoplasia
(fig. 12.31D).
¢ Hay indicios minimos de cambios obstructivos inespecificos,
como dilatacion ductal significativa y fibrosis intersticial.
¢ Silos linfocitos salen de los lobulillos, formando un infiltra-
do difuso con borramiento de la arquitectura lobular, esta
indicado el estudio para descartar un linfoma (fig. 12.32).
®  Glandulas salivales mayores: 1a sialoadenitis linfoepitelial se
caracteriza por islotes y cordones de células epiteliales en
un infiltrado linfocitico difuso, con mantenimiento de la
arquitectura lobulillar. E1 borramiento de la arquitectura
lobulillar y la proliferacion de células linfoides «monoci-
toides» alrededor de los islotes linfoepiteliales suelen indi-
car la presencia de un linfoma en evolucién (fig. 12.33).
e 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-
mano de la glandula, la hipocomplementemia, la linfocito-
penia, la purpura/vasculitis cutanea, la crioglobulinemia y
la presencia de centros germinativos dentro de la biopsia de
la glandula salival labial con una puntuacién de focos alta.
* Los niveles bajos de un nuevo biomarcador, el micro-ARN
miR200b-5p, en las glandulas salivales menores permiten

357
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FIG. 12.31 Sialoadenitis autoinmune e

lobulillar con marcado infiltrado Imfo erldu
(B) Intenso infiltrado linfocitico pe |du © L
nativos en un caso de sialoadeniti tommun en

Slater, Scripps Institute, San Di g

discriminar entre pac1entes cony. \mforﬂg@e expresa

anos antes de la aparicion clm{@ 1 lm@

Diagnostico diferencial \Q

e Los linfocitos en una localiza(:lQp riductal e intersticial
con ectasia ductal prominente y atrofia acinar son hallaz-
gos inespecificos que a menudo estdn causados por obs-
truccion (fig. 12.34).

¢ La enfermedad relacionada con la IgG4 es negativa para
anticuerpos Roy Lay cursa con aumento de IgG en suero
y aumento de células plasmaticas IgG4:IgG en el infiltra-
do presente dentro de las glandulas salivales.

e La sialodoquitis eosinofilica presenta infiltrados peri-
ductales con abundantes eosinéfilos y sialoadenitis obs-
tructiva.

Tratamiento y pronéstico

* Los farmacos colinérgicos (como el betanecol, la pilocar-
pina y la cevimelina) ayudan a reducir las molestias al
aumentar la salivacion 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.
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gren (A) Mantenimiento de la arquitectura
tersticial, sin cambios obstructivos S|gn|fcat|vos.

2

CI os son pequefios y maduros. (D) Centros germi-
I sindrome de Sjogren. (A-C, por cortesia del Dr. Leland

® Actualmente se estan investigando varios productos biol6-
gicos, entre los que se incluyen agentes contra el factor de
necrosis tumoral, anakinra, rituximab, tocilizumab y
otros, a menudo en combinacion.

* Los pacientes deben controlarse con un estrecho segui-
miento debido al alto riesgo de linfoma.
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FIG. 12.32 Sindrome de @y linforqade Ias gldndulas mucosas palatinas. (A) La arquitectura lobulillar

de las gldndulas mucosas ha si mpletamente borrada por un infiltrado linfoide atipico. (B) Se
identifican lesiones linf iales, c stas por islotes de epitelio infittrado y rodeadas de células palidas.
(©) Los linfocitos atj prese ntro y alrededor de los islotes epiteliales tienen citoplasma pélido y
contornos nucle egulare ue es compatible con un linfoma de la zona marginal.
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FIG. 12.33 Sindrome de Sjogren y linfoma de la gldndula pardtida. (A) Islotes epiteliales dentro de un infil-
trado linfoide que ha sobrepasado los lobulillos. (B) Islotes epiteliales infittrados y rodeados por linfocitos B
monocitoides con citoplasma de pdlido a claro y contornos nucleares irregulares, lo cual es compatible con
un linfoma de la zona marginal.
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FIG. 12.34 Sialoadenitis obstructiva asociada a mucoceles. (A) Las gldndulas mantienen la arquitectura lo-
bulillar pero muestran atrofia acinar difusa, dilatacién y fibrosis ductal e inflamacién intersticial. (B) Hay infla-

macién periductal, pero los conductos estdn dilatados.
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ENFERMEDAD RELACIONADA
CON LA I1gG4

¢ La enfermedad relacionada con la IgG4 es una afeccion
fibroinflamatoria sistémica que afecta a muchos aparatosy
sistemas, en particular al pancreas y a las vias hepatobilia-
res, asi como a las glandulas salivales, las glandulas lagri-
males, el tiroides, los ganglios linfaticos y el retroperito-
neo; provoca tumefacciéon de las glandulas afectadas y se
caracteriza por unos niveles elevados de IgG4 en el suero
y un mayor nimero de células plasmaticas tisulares IgG4+,
aunque estos ultimos hallazgos pueden ser inespecificos.

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

O%QJ

Hallazgos clinicos

a la octava décadas de la

or el sexo masculino de 4-7:1;
sequedad ocular, tienden a ser
eosinoﬁlia periférica y niveles eleva-
ica, aunque el 20% de los pacientes

* Afecta a pacientes de la
vida, con una predilecg
los pacientes suelen
atopicos y presen t
dos de IgG4 p s

n nivel males de IgG4. La pérdida de peso y la
a pué prolongarse durante meses si hay afecta-
(9 ganica, y la fiebre es infrecuente.

Los ntes presentan sequedad de boca e inflamacién

1 de las glandulas salivales mayores (especialmente

andulas submandibulares, lo que anteriormente se

nominaba tumores de Kuttner) y, con poca frecuencia,
perforaciéon palatina; los casos raros se identifican me-
diante biopsia de las glandulas 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 estan presentes en el
80% de los pacientes, y por si solos no son ni sensibles ni
especificos para el diagnoéstico. Una mayor proporcion de
IgG4:IgG total de >10% o de IgG4:IgGl >24% aumenta la
especificidad diagnéstica.

¢ El aumento del niimero de plasmoblastos circulantes de-
terminado mediante citometria de flujo es mas sensible y
especifico para el diagnéstico de la enfermedad.

* Recientemente se han establecido unos criterios para el
diagnostico de la enfermedad relacionada con la IgG4
basados en hallazgos clinicos, serolégicos y radiologicos,
de modo que no siempre es necesaria una biopsia.

* En la poblacién japonesa, el aumento de la predisposi-

cién a esta enfermedad incluye ser portador del HLA-

DRB1%0401-DRB1*0405.

Etiopatogenia y caracteristicas histopatolégicas

Se trata de una enfermedad causada por desregulacion in-
munitaria que provoca fibrosis y un marcado infiltrado linfo-
plasmocitario rico en células plasmaticas IgG4+. Los dos
desencadenantes inmunolégicos son la infeccién o la auto-
inmunidad. La enfermedad esta mediada por linfocitos Th2 y
la sobreexpresion de IL (principalmente IL-3, IL-4, IL-10 e
IL-13), y la consiguiente activacién de los linfocitos T regula-
dores. Estas citocinas provocan un aumento de los niveles de
IgG4 e IgE, eosinofilia, inflamacion y fibrosis en las glandulas
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¢ Las glandulas 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 érganos), un marcado
infiltrado intersticial difuso de células plasmaticas, fibrosis
periductal e inflamacioén y destrucciéon de los conductos
excretores (fig. 12.35). Estos hallazgos estdn ausentes en un
tercio de los casos y, en particular, la tromboflebitis, comuin
en otros 6rganos, es infrecuente en las glandulas salivales. A
menudo se encuentran eosinofilos.

¢ FEl rasgo histopatolégico distintivo de la enfermedad es el
aumento del nimero de células IgG4 dentro de las glan-
dulas. La proporcién entre células plasmaticas positivas
para IgG4 e IgG total es de al menos el 40%, y debe haber
al menos 100 células plasmaticas por campo de gran au-
mento en las glandulas salivales. Sin embargo, esto no se
observa en el 40% de los casos, y por si solo no es suficien-
te para establecer el diagnéstico de la enfermedad rela-
cionada con la IgG4.
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gla’.ndula submandibular. (A) Hay atrofia acinar y la

asmatlcas y linfocitos, con formacién de centros germinati-

te alre@r de los conductos. (B) La fibrosis periductal es prominente y

filtrado linfoplasmocitario. (C) Un conducto muestra fibrosis

os y destruccion del revestimiento. (D) Presencia de restos de

probablemente de origen ductal, con fibrosis e inflamacién cronica.
am and Women'’s Hospital, Boston, MA.)

e La IgG2 sérica (>5,3 g/1) permite distinguir la enferme-
dad relacionada con la IgG4 de los controles sanos, y los
marcadores como la IL-2 soluble en suero podrian ser
utiles para monitorizar la actividad de la enfermedad.

Diagnostico diferencial

® Ni en el sindrome de Sjogren ni en la sialoadenitis ines-
pecifica, las biopsias de glandulas salivales muestran fibro-
sis interlobulillar celular o un gran numero de células
plasmaticas IgG4+.

¢ El linfoma de la zona marginal extraganglionar presenta
un infiltrado linfoide atipico que puede ser plasmocitoi-
de, pero que mostraria restricciéon de cadenas ligeras.

Tratamiento

¢ El tratamiento de primera linea consiste en glucocorticoi-
des, pero hay otros medicamentos eficaces, como el ritu-
ximab, el metotrexato, la azatioprina y el micofenolato.
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HIPERPLASIA ADENOMATOIDE (ACINAR)

La hiperplasia adenomatoide de las glandulas salivales me-
nores conlleva hiperplasia acinary, a diferencia de la hiperpla-
sia ductal adenomatoide, que se produce principalmente en
la glandula pardétida.

Hallazgos clinicos

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

Etiopatogenia y caracteristicas histopatoloégicas

Esta afeccion representa una hiperplasia reactiva de los acinos, que

puede estar causada por un traumatismo. Algunos pacientes usa-

ban protesis dentales o eran fumadores. Puede encontrarse adya-
cente a neoplasias 0 a una sialometaplasia necrosante. Un caso
presentaba una translocacién cromosémica t(2,14) (q21;q22).

e 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
inflamacién, aunque puede haber un derrame focal de
moco y ligera dilatacion ductal.

Diagnéstico diferencial

e Al igual que en el caso d
ductal de las glandulas m, S, esto puede ser un indicio
de que una neoplasia glandulas salivales, benigna o
maligna, se encuentn& as proximidades (v. fig. 12.36C).

iperplasia adenomatoide

Tratamiento

* L3 extirpaciofi\e¥ curativa.
*

FIG. 12.36 Hiperplasia adenomatoide de las glandulas saliva-
les. (A) Hiperplasia de los lobulillos de las gldndulas salivales que
rellenan la ldmina 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 gldndulas salivales adyacente a un adenoma
pleomorfo.
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SIALODOQUITIS EOSINOFILICA

Se trata de una enfermedad inusual y poco frecuente que afec-
ta a las glandulas salivales mayores y que se describi6 por prime-
ravez en el siglo XIX como sialodoquitis fibrinosa, debido a los
caracteristicos tapones mucosos en forma de hebra que se ex-
pulsan desde los conductos. Se caracteriza por la inflamacién
episodica de las glandulas mayores y antecedentes de atopia.

Hallazgos clinicos

¢ La mediana de edad se sitia en la quinta y sexta décadas
de la vida, y hay una predileccion por el sexo femenino de
2-4:1; una publicacién comunicé que el 42% de los casos
se producian en pacientes de raza negra, y hay muchos
casos descritos en la literatura japonesa.

¢ Se produce hinchazén episodica dolorosa de las glandulas
mayores con afectaciéon bilateral de la parétida en un ter-
cio de los casos, afectacion bilateral de las glandulas sub-
mandibulares en un tercio de los casos y de ambas en el
tercio restante de los casos. La glandula sublingual se afec-
ta con poca frecuencia y las lesiones son raramente unila-

terales. El prurito de la piel suprayacente a las gléndulasA

estd presente en >90% de los casos, hay secrecién muco
en forma de hebras en el 75% de los casos y se pro,
sintomas relacionados con las comidas en el 70 e Mos

casos. Estos sintomas pueden estar presentes dyranté me- \

ésd<®Q
estaci@

ses o0 anos hasta que finalmente se establece e

¢ Los pacientes son atépicos y presentan al&r

les, eczema, asma o urticaria (>60%); se rva eosinofi-
lia periférica e IgE elevada en el 5 f@ o0 de% asos.
Algunos pacientes también presen%a ergias alimenta-
rias y sindrome de alergia oral. * g}ﬁ'
¢ Lasialografia revela Conducto 0s qul
lares a los observados en el sipdrgihe de’%en
Etiopatogenia y hallazg &opa

Se trata de un proceso inflama e las glandulas salivales
principales asociado a la hipers&psibilidad y que se observa

den ser simi-
(fig. 12.37A).

1COS

*
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en pacientes atopicos. El mecanismo exacto por el que esto

ocurre no esta claro en la actualidad.

* La biopsia de las glandulas mayores muestra numerosos
eosinéfilos en una localizacién periductal, mezclados
con linfocitos y células plasmaticas (fig. 12.37B). Tam-
bién hay fibrosis periductal y el revestimiento ductal
puede ser hiperplasico o desprenderse en la luz, que a
menudo contiene secreciones condensadas que contie-
nen eosinoéfilos.

* Puede haber formacién de centros germinativos y atrofia
acinar, aunque los eosinéfilos no suelen infiltrar las es-
tructuras acinares.

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

Diagnéstico diferencial

¢ La sialoadenitis relacionada con la IgG4 y la sialoadenitis
autoinmune del sindrome de Sjogren no muestran el
gran numero de eosinoéfilos periductales observados en

esta afeccion. %

* La sialoendoscopi %ra dilatar los conductos, eliminar
las secrecionesqespesas y controlar la inflamacién me-
diante irrigac[’o\es con prednisolona es 1til en muchos
Casos.

Tratamiento y pronésti

e N\Los paci s también experimentan alivio con el uso
\Qprolo o de antihistaminicos como montelukast, ceti-
rizifia & loratadina.
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FIG. 12.37 (A) Sialograma de la pardtida izquierda que muestra dilatacién 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 eosindfilos con linfocitos alrededor del conducto. (Por cortesia 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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