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REPORTE DE CASO
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Introduccion

La histiocitosis de células de Langerhans corresponde a un
grupo de alteraciones que tienen en comun la proliferacion de
células dendriticas; posee un espectro muy amplio de
presentaciones clinicas, desde una lesion local dsea con
pronéstico benigno hasta variedades multisistémicas que son
altamente agresivas'® "5 3.

Esta patologia suele ser méas frecuente en nmos que adultos,
con una incidencia de 0.2 a 1 por cada 100.000 personas menores
de 15 afios. Presenta una preponderancia en hombres (hasta 60-

70% de los casos) y especialmente aquellos de raza blanca®'®.

Al existir una lesioén litica Unica de craneo en un paciente
adolescente, se debe considerar la histiocitosis unifocal de la
béveda craneana como una de las posibles etiologies; dentro de
los diagnosticos  diferenciales  sobresalen los  quistes
dermoides/epidermoides, displasia fibrosa y quiste 6seo
aneurismatico®.

Se desea exponer un caso de histiocitosis unifocal en craneo
junto con una revisién general sobre las manifestaciones clinicas,
hallazgos radiol6gicos y tratamientos asociados a esta patologia;
para otorgar al clinico una pincelada del comportamiento /
manejo de esta enfermedad y asi facilitarle un diagnéstico precoz
de la misma.

Historia Clinica

Paciente masculine de 14 afios de edad conocido sano y sin
antecedentes heredo-familiares de importancia. El cual se
presenta a la consulta externa de Neurocirugia del Hospital San
Juan de Dios por la aparicién de una masa a nivel parietal
izquierdo hace dos meses, niega trauma craneoencefalico previo
u otra sintomatologia. Esta lesion la describe como inicialmente
dolorosa y de rapido crecimiento, sin embargo con el paso del
tiempo el dolor y el aumento de tamafio cedieron
espontaneamente.

El examen fisico revelé una masa de 4 por 3 centimetros, no
moévil ni dolorosa y de consistencia duro-elastica en la
region parietal izquierda. El resto de la exploracién clinica se

encontré dentro de limites normales, asi como los exadmenes de
gabinete.

Las radiografias simples de craneo mostraron una lesién
radiolUcida y redondeada en la regién parietal izquierda (Fig. 1),
con bordes bien definidos y levemente escleréticos (Fig. 2). La
tomografia axial computarizada con medio de contraste
evidencio una masa a nivel parietooccipital izquierda que capta
escasamente el medio de contraste y produce destruccion désea
(Fig. 3); la misma protuye hacia el tejido celular subcutaneo y en
menor grado hacia la cavidad cranial (Fig. 4). La ventana 6sea
pone en evidencia la pérdida de continuidad del hueso
parietooccipital izquierdo (Fig. 5).

El paciente fue sometido a
una craniectomia con reseccién
tumoral total y colocacion de
acriiico para rellenar el defecto
0seo, lo cual se logré sin com-
plicaciones.

La patologia macroscopica
describe un  fragmento de
4x3.5x0.7cm. Que mostraba en
su porcién media, erosion de la

Figura 1 Radiografia AP de craneo

tabla interna en un
area de 2x2 cm.,
con ruptura parcial
de la mismay en la
tabla externa la
presencia de wuna
neoplasia grisacea
y friable, con areas
hemorragicas, de
4x2x1,5 cm. Que
protuia hacia piel.
A nivel

Figura 2 Radiografia iterval de craneo



Figura 3 TAC que muestra defecto 6seo y masa a nivel
parietooccipital izdo con poca captacion del medio.

Figura 4 TAC con medio de contraste que muestra la
lesion involucrando ambas tablas craneales.

Figura 5 Ventana 6sea con defecto
parietooccipital izdo.

Figura 6 TAC control con medio sin evidencia de
recidiva tumoral y craneoplastia in situ.

histolégico se observé proliferacion de células de aspecto
histiocitico, con nucleo ovoide, globuloso, de bordes bien
definidos y cromatina clara, con nucleolo ligeramente
conspicuo y citoplasma eosinéfilo, espumoso, las cuales se
disponian en patrén sélido y presentaban actividad mitética

moderada. Ademdas se observaron parches de infiltrado
importante de eosinofilos, asi como la presencia de células
gigantes multinucleadas tipo osteoclasto, lo que corresponde
finalmente a un tumor de Células de Langerhans 6 Granuloma
Eosindfilo (Fig. 7-10)

El paciente evolucioné adecuadamente sin complicaciones
postoperatorias, por lo cual fue egresado con control en la
consulta externa. Se realiz6 una tomografia axial

computadorizada de control con medio de contraste, en la que
no se evidencia recidiva tumoral y se observa la craneoplastia
en el sitio quirtrgico (Fig. 6).

Figura 10 Infiltrado de eosindfilos Y presencia de osteoclastos
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Discusion

En 1953% Lichtenstein agrupé bajo el nombre de
Histiocitosis X, una serie de transtornos que presentaban en
comun la proliferacion de células dendriticas y macrofagos.
Dependiendo del compromiso sistémico y por ende del
pronostico, se pueden considerar tres entidades diferentes: el
granuloma eosinofilo, la enfermedad de Hand-Schiiller-
Christian 'y la enfermedad de Abt-Letterer-Siwe’>.
Lichtenstein también sugirié que el granuloma eosinéfilo es la
lesion en su forma localizada, mientras que, las enfermedades
de HandSchuller-Christian y Letterer-Siwe son las formas
diseminadas crénica y agudamente’.

La histiocitosis actualmente se clasifica en: Clase | o
histiocitosis de células de Langerhans cuando existe una
proliferacién de células con inmunohistoquimica positiva por
S-100/CDla y con granulos de Birbeck a la microscopia
electrénica. Clase Il que incluye los sindrome s
hemofagociticos asociados a infeccién, linfohistiocitosis
hemofagociticas y las formas familiares. Clase Ill que incluye
aquellas formas malignas de histiocitosis, leukemia
monocitica aguda y linfomas histiociticos.>*®,

La histologia de la histiocitosis de células de Langerhans
demuestra acumulos de histiocitos con nucleo oval y
citoplasma eosindfilo. La célula de Langerhans contiene
ademas granulos de Birbeck y presentan inmuno-histoquimica
para CDlay S-100.

Suele coexistir un namero considerable de eosinéfilos y
células gigantes multinucleadas en la lesién'® Estos hallazgos
son compatibles con lo obtenido en la microscopia de la
biopsia de la lesién del caso expuesto (Figs. 7-10). Las mitosis
no son usuales y si la lesion es Antigua se puede evidenciar
focos de fibrosis® .

La etiologia de estas enfermedades aln permanence
desconocida, se han propuesto varias causas incluyendo la
inmunolégica (formas familiares automaticas recesivas) *2,
viral (adenovirus, cytomegalovirus, virus Ebstein-Barr, Herpes
tipo VI y Parvovirus)**** y neoplasica, sin embargo ninguna
ha Sldo comprobada. Estan en estudio otras posibles causas
como son los trastornos en alimentacion, fototerapia,
oxigenoterapia o transfusiones en la fase neonatal** 2. Lo que
si se ha podido demostrar en todas las variantes de la
histiocitosis es una proliferacion monoclonal de los histiocitos
CD 1 positivos®

La histiocitosis se presenta mas frecuentemente en
varones menores de 15 afios de edad y de raza blanca®*° . Por
lo general esta enfermedad es unifocal y el sitio més afectado
es el hueso® . Las lesiones dseas se encuentran en orden de
frecuencia en el craneo, femur, pelvis, costillas y vertebras. La
afeccion cranial Unica suele manifestarse como una masa
asociada a dolor o inclusive asintomatica®.*; sin embargo, en
casos extremos puede ocasionar otorrea cronica y sordera si
afecta a regién mastoidea®™** .

La neuroradiologia suele ser de ayuda en el diagnéstico de
esta patologia. Las radiografias simples de craneo tienden a
presentar lesiones osteoliticas bien delimitadas, redondas sin
borde esclerético. Lo cual estuvo presente en el caso en
estudio (Figs 1 y 2). La TAC evidencia mayor destruccion de
la tabla externa que la interna por una lesién hipodensa que
capta el medio de contraste fuertemente, en la TAC
presentada, se observo la afeccion de las tables pero no existio
importante captacién del medio de contraste (Figs 3-5). En la
resonancia magnética la masa se observa isointensa en T1 e
hiperintensa en T2, con captacion de gadolineo por la lesion y
tejidos adyacentes (duramadre y galea). La gamagrafia ésea
con tecnecio presenta aumento en la captacion por parte de la
lesién con un defecto central®.

El diagnostico diferencial se debe realizar con varias
etiologies, entre las cuales resaltan la osteomielitis, sarcoma
de Ewing, leukemia, linfoma, quistes dermoides/epidermoides
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y quiste 6seo aneurismatico. Ademas deben descartarse
lesiones metastasicas, hemangiomas intraoseos y displasias
fibrosas® 12

El tratamiento de la histiocitosis de células de Langerhans
unifocal del crdneo o granuloma eosinofilico consiste en
remover in toto la lesion, sin embargo, existen casos en que la
misma presenta regresion espontanea con cura completa del
hueso. Si la masa es dolorosa puede responder a esteroides
intralesionales o en su defecto a Indometacina. Todos los
pacientes deben seguir un control clinico y radiolégico pues
puede existir recidiva local o desarrollo de las otras formas
multisistémicas®**4.

El pronoéstico es muy variable y depende de la afeccion de
uno o varios sistemas. La histiocitosis unifocal posee un
excelente pronéstico, con sobreviva cercana al 95%°, en 15-
20% de los casos las lesiones tienden a recurrir generalmente
en los primeros dos afios posteriores a su tratamiento®s

Las formas multisistémicas suelen acompafarse de
afecciones cerebrales; resalta la alteracion del eje hipotalamo-
hipéfisiario por la infiltracion de silla turca e hipotalamo.
También puede presentarse datos de hipertens!én
intracraneana, deficit cerebeloso y si existe afeccion

ganglionar, ésta suele ubicarse a nivel cervical'*!. Las
lesiones cutaneas pueden confundirse con dermatitis
seborreica, psoriasis gulata 0 exantema toxoalérgico
neonatal®.

Si las lesiones progresan o hay afeccion multiganglionar
o polisistémica (incluso con afeccion visceral), esta indicado
aplicar tratamiento quimioterapéutico con vinblastina,
prednisona, VP-16 y 6-mercaptopurina®.

En el caso presentado se obtuvo la cura del paciente con
la remocion de la lesion; sin embargo, se controlara en la
consulta externa para descartar patologia recidivante o
desarrollo de las formas multisistémicas de la enfermedad.
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