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Caso cLiNIco

Nifio de 10 afos de edad, previamente sano, que acu-
di6 al servicio de urgencias por una historia de dolor en
la region posteroinferior del parietal izquierdo de 3 se-
manas de evolucion. Quince dias antes de venir al hos-
pital se habia notado una tumoracioén creciente en esa
regién. Aunque no habia antecedentes de traumatismo,
su pediatra le habia drenado pensando que se trataba de
un hematoma traumatico. Como la tumoracion reapare-
cio, el paciente acudi6 al hospital para valoracion. No ha-
bia otros datos de interés en la historia clinica. La explo-
racion fisica mostraba un nino afebril, con un desarrollo
normal, con una masa parietal tensa y no pulsatil de 4 cm
de didmetro. Se palpaban adenopatias aumentadas de ta-
mano en las regiones cervical y supraclavicular izquier-
das. El resto de la exploracion era anodina. Los resultados
de los analisis de laboratorio sistematicos se encontraban
dentro de los limites normales, salvo una velocidad de se-

Figura 1. Citologia de la PAAF de la masa, que muestra
un infiltrado de eosinafilos, linfocitos y nume-
rosos histiocitos (células de Langerhans).
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dimentacién globular (VSG) de 44 mm/h. La radiografia
de crineo mostré una lesion litica ovalada, con bordes
limpios, no esclerosados, en la region posteroinferior del
hueso parietal izquierdo. La citologia de una muestra de
la masa, obtenida mediante puncién-aspiracion con agu-
ja fina (PAAF) mostré un infiltrado de eosindfilos, linfoci-
tos y muchos histiocitos (fig. 1).

Se completaron los estudios con radiografias de térax,
esqueleto y la ecografia abdominal que no revelaron da-
tos patoldgicos. La tomografia computarizada (TC) de-
mostré una lesion osteolitica ovalada de 2 X 2,5 cm de
diametro de bordes biselados. Se apreci6 afectacion de los
tejidos blandos adyacentes por encima de la lesion y una
ligera compresion de la duramadre (fig. 2).

PREGUNTAS
1. jCual es su diagnostico?
2. jCudl es la conducta que debe seguirse?

Figura 2. TC que muestra una lesion osteolitica ovalada
de 2x 2,5 cm de didmetro y bordes biselados.
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GRANULOMA EOSINOFILO

La conducta seguida consistié en realizar el curetaje de
la lesion. La biopsia preoperatoria confirmé el diagnésti-
co de granuloma eosindfilo. Hasta la actualidad, la tumo-
racion no ha reaparecido y el paciente se encuentra bien.

El granuloma eosindfilo, junto con las enfermedades de
Hand-Schuller-Christian y de Letterer-Siwe, forman una
triada de enfermedades conocidas como histiocitosis X o
histiocitosis de células de Langerhans, caracterizadas por
la proliferacion de histiocitos derivados de la medula 6sea
(células de Langerhans) y que pueden presentar mani-
festaciones locales o sistémicas!. El granuloma eosinofi-
lo, que representa el 70% del nimero total de casos de
histiocitosis X, es una lesion osteolitica solitaria, raramen-
te multifocal, limitada al esqueleto y que se produce de
forma preferente en nifos, adolescentes y adultos jéve-
nes. Aunque cualquier hueso puede estar afectado, el cra-
neo, la columna, la pelvis, las costillas y la mandibula son
los mds comtnmente implicados. La etiologia especifica
de la histiocitosis X no se conoce, pero parece que una
disfuncion del sistema inmunitario esta relacionada con la
patogenia de la enfermedad!.

Los pacientes con granuloma eosinéfilo a menudo pre-
sentan tumoracion, dolor y sensibilidad aumentada alre-
dedor del hueso afectado y una masa de tejido blando
palpable. Los valores de laboratorio habitualmente son
normales, aunque pueden encontrarse leucocitosis, eosi-
nofilia, moderada elevacion de la VSG y anemia normo-
cromical.

Los hallazgos radiologicos del granuloma eosindfilo en
el craneo consisten en lesiones osteoliticas redondeadas u
ovaladas, Gnicas o multiples, de bordes marcados que
tienden a traspasar todas las capas del hueso. La TC es
particularmente Util en el diagndstico, demuestra mas cla-
ramente la lesion litica, y define la extension extradsea
del tumor en los tejidos adyacentes. Se puede observar
un foco radiodenso dentro de la lesion craneal litica, lo
que representa hueso residual y es denominado “button
sequestrum ™. En la actualidad, las imagenes de resonan-
cia magnética (RM) aportan una delineacién mas clara
de la extension de la masa en los tejidos blandos y resul-
ta mas adecuada para la demostracion del edema acom-
panante en el tejido blando o la medula?.

En nuestro caso, los hallazgos de las radiografias de
craneo ya apuntaron el posible diagnéstico de granuloma
eosindfilo. El diagnostico diferencial radiolégico debe in-
cluir, entre otros, quiste epidermoide o dermoide, y otros
tumores benignos y malignos, como osteoblastoma, he-
mangioma y sarcoma osteogénico?. La TC craneal de este
paciente mostré una mejor imagen de la lesion, revelo la
afectacion de las tablas interna y externa (aspecto de ima-
gen de doble contorno) y delimité la extension de la
masa en los tejidos adyacentes. Aunque nuestros hallaz-
gos eran compatibles con los otros casos descritos pre-
viamente?, no son especificos de granuloma eosinéfilo.
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La PAAF sirvi6 para confirmar el diagndstico, aunque el
definitivo se establecié mediante biopsia peroperatoria.
Mediante la evaluacion histopatologica se demuestra el
infiltrado de histiocitos, algunos de ellos en agrupacio-
nes (clusters) de células gigantes, eosindfilos, células plas-
maticas y linfocitos con una cantidad variable de fibrosis.
Los histiocitos proliferantes tipicamente contienen unos
granulos citoplasmaticos caracteristicos, denominados
granulos de Birbeck.

De acuerdo con el European Histiocyte Society Writing
Group?, el diagndstico de presuncion de la histiocitosis
de células de Langerhans debe basarse en los hallazgos
histol6gicos obtenidos con métodos de tincién habitua-
les; el diagnostico, en el de presuncion mas la presencia
de dos o mas antigenos positivos (ATPasa, proteina S-100,
alfamanosidasa y peanut lecitina), y el diagnéstico de-
finitivo, en la demostracién de granulos de Birbeck
mediante microscopia electronica o determinantes antigé-
nicos CD1 en el contexto de un diagnéstico o un diag-
nostico de presuncion. El anticuerpo monoclonal Mab
010 puede facilitar la deteccién del CD1 al reconocer un
epitopo suyo en muestras de tejido fijadas en parafina‘.

El pronéstico depende de la edad, el nimero de 6rga-
nos afectados, la progresion de la enfermedad y la pun-
tuacion de Lahey. La mayoria de los nifios con granuloma
eosindfilo solitario son mayores de 2 afios y presentan
muy buen pronéstico. Sin embargo, la enfermedad dise-
minada por lo general se presenta en lactantes y entonces
el prondstico es mucho peor?.

El granuloma eosindfilo solitario es un proceso por lo
general benigno con tendencia, en muchos casos, a la
remision espontanea en meses o anos, y unicamente es
precisa la observacion clinica!. Otras posibilidades tera-
péuticas que han resultado satisfactorias son curetaje, in-
filtracion de esteroides, escision y radiacion a dosis baja.
La eleccion de cada una de ellas depende de otros facto-
res como la posibilidad de aparicion de fracturas y defor-
midades dependiendo de su localizacion o la cercania
de estructuras vitales®. Asi, en los casos de granuloma eo-
sinofilo solitario, deben evitarse medidas terapéuticas
agresivas y seguimientos a largo plazo.
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