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Resumen

Nota clinica

“Doctora, me ha salido un huevo en la cabeza”.

A proposito de dos casos
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El granuloma eosindfilo es un tipo de histiocitosis de células de Langerhans que afecta exclusivamente
al hueso. Puede ser uni o multifocal, siendo la forma unifocal la mas habitual. El créneo es el hueso mas
afectado en nifios, y es mas frecuente en nifios que en nifias, entre los 5 y 10 afios. La radiograffa con-
vencional es el método diagndstico mas usado visualizando imagenes osteoliticas caracteristicas de
esta patologia, aunque se precisa de una confirmacion histolégica para realizar el diagnéstico definiti-
vo. Se describen dos casos de granuloma eosindfilo.

“Doctor, | have a bump on my head. Two cases”
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Abstract

INTRODUCCION

Eosinophilic granuloma is a form of Langerhans cell histiocytosis that affects bone. It can present as
monostotic or polyostotic disease, the former being most common. The skull is the bone involved most
frequently in children, and the disease is more common in boys than in girls and in children aged 5 to
10 years. Plain radiography is the most widely used imaging test, with visualization of osteolytic featu-
res characteristic of the disease, although histological confirmation is required for definitive diagnosis.
We present 2 cases of eosinophilic granuloma.

CASOS CLINICOS

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) 6sea
monostotica, antes denominada granuloma eosi-
nofilo, fue descrito por primera vez en 1940%. Es mas
comun entre los 5y los 10 afios, siendo mas fre-
cuente en nifios que en nifias (2,1:1,1)*. La presen-
tacion monostdtica es mas frecuente que la polios-
totica (18-30% de los casos)®. El craneo es la zona
que mas se afecta en ninos y el hueso frontal el mas
danado’. La forma de presentacion mas habitual es
la inflamacion dolorosa del hueso afectado®. Pre-
sentamos dos casos de HCL 6sea monostética.

El primer caso es una nifia de 11 afios que acude a
la consulta por tumoracion a nivel del cuero cabe-
lludo de tres semanas de evolucion. Refiere dolor a
la palpacion. No refiere traumatismo previo. En la
exploracion se palpa bulto de consistencia dura, de
unos 4x4 cm a nivel frontoparietal, sin signos de
flogosis. Se realiza una radiografia craneal en la
que se objetiva una imagen radiolucente en parie-
tal derecho, en relacion con lesién litica de 11 mm,
sugestiva de HCL 6sea monostética (Fig. 1). Tras
este primer diagndstico de presuncion se realiza
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Figura 1. Radiografia craneal en la que se objetiva una
imagen radiolucente en parietal derecho, en relacién
con lesion litica de 11 mm, sugestiva de HCL 6sea
monostética

L

estudio de extensidn (ecografia abdominal, radio-
grafia de térax, resonancia magnética nuclear ce-
rebral, PET-TAC) con el siguiente resultado: lesion
Osea parietal derecha que rompe la tabla interna
con extension epidural y afectacion meningea
subyacente. El estudio de extension fue negativo.
Se le practico una reseccion quirurgica sin inciden-
cias, siendo el estudio anatomopatoldgico compa-
tible con el diagndstico de presuncion: HCL 6sea.

Figura 2. Radiografia craneal en la que se objetiva una
lesion osteolitica en porcion anterior hueso temporal
derecho, sugestiva de HCL 6sea monostética
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Tras el resultado del estudio de extension el diag-
noéstico definitivo fue HCL 6sea monostotica. La
evolucién posterior ha sido satisfactoria.

El segundo caso corresponde a una nifia de 10
afos que acude a urgencias por aparicion de una
tumoracion dolorosa a nivel parietal de siete dias
de evolucion sin antecedente de traumatismo pre-
vio. En la exploracion se palpa una tumefaccion
2x2 en regién frontotemporal derecha, de consis-
tencia blanda, dolorosa a la palpacion, sin eritema,
calor o rubor. Se realiza una radiografia craneal en
la que se objetiva una lesion osteolitica en porcion
anterior hueso temporal derecho, sugestiva de HCL
6sea monostdtica (Fig. 2). Tras este primer diag-
nostico de presuncion se realiza TAC craneal y estu-
dio de extension (ecografia abdominal, radiografia
de torax, serie 6sea, gammagrafia 6sea) en donde
no se evidencia afectacion a distancia. Se procede
a la exéresis quirurgica por parte del servicio de
neurocirugia, con confirmacién anatomopatologi-
cade HCL dsea.

DISCUSION

La HCL 6sea monostdtica fue descrita por primera
vez en 1940, cuando se denomind granuloma eosi-
nofilo! Se estima que su tasa de incidencia es de
dos casos por millon de nifios al afio®. Es mas co-
mun entre los 5y los 10 afios, siendo mas frecuen-
te en nifos que en nifas (2,1:1,1)*>. Nuestros dos
casos, curiosamente eran ninas.

Como ya hemos comentado antes, |a regién anaté-
mica mas afectada es el craneo, como en nuestras
dos ninas. Otras localizaciones comunes, aunque
menos frecuentes, son las costillas, la pelvis, hue-
sos largos, mandibula y vértebras®’.

La forma de presentacién mas habitual es la infla-
macion dolorosa del hueso afectado con o sin alte-
racion de la movilidad (dependiendo de la localiza-
cién anatémica)®. En nuestros dos casos la clinica
coincide con lo descrito, aunque llama la atencion
que nuestro primer caso presentaba una tumora-
cion de consistencia dura, hueso, y el segundo caso
acudié a urgencias con una masa de consistencia
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mas blanda. En ambos casos el cuero cabelludo te-
nia un aspecto normal. Otras formas de presenta-
cion menos habituales son la proptosis (si lesiones
periorbitales), otitis medias refractarias al trata-
miento antibiotico acompanadas de dolor en mas-
toides (posible afectacion del hueso temporal),
dolor en mandibula o pérdida de dientes, etc®

Histdricamente la radiografia simple ha sido el
método de eleccion para el diagnostico y segui-
miento de la HCL 6sea monostotica. La apariencia
clasica de las lesiones en el craneo es la de una le-
sion liticay perforada®”’. En nuestros casos, dada la
edad de las nifas, se valoro el granuloma eosinofi-
lo como primer diagnostico posible. En los huesos
largos aparece una lesion litica, bien definida con o
sin margenes escleréticos en diafisis o metafisis (la
afectacion en epifisis es muy rara). Una vez se sos-
pecha el diagnostico, hay que realizar el estudio de
extension para poder clasificar la enfermedad
como unifocal o multifocal. Para ello, segun la loca-
lizacion, es necesario realizar una tomografia com-
putarizada (TC), una resonancia magnética nu-
clear (RMN) y desde hace unos afios el PET-TAC,
que combina la radiologia y la prueba funcional.
Ademas, la gammagrafia 6sea puede detectar le-
siones bldsticas no visibles en la radiografia con-
vencional. Aunque las imagenes orientan el diag-
nostico, se necesita una confirmacién histolégica
para realizar un diagnostico definitivo.

El prondstico en general de las lesiones Unicas es
bueno. Existe un estudio que observa una supervi-
vencia libre de enfermedad a los 4 anos del 90% de
los pacientes con lesion 6sea Unica®.
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