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Objetivos

Revisar la fisiopatologia y el manejo de la
Histiocitosis de Celulas de Langerhans en
Pediatria, destacando las manifestaciones
radiologicas en diferentes tecnicas de imagen
a partir de casos diagnosticados en nuestro
centro.

Comentar la reciente actualizacion de la
clasificacion de la Histiocitosis.
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Clasificacion
Histiocitosis de celulas de Langerhans

1) Manifestaciones en imagen

2) HCL unisistema unifocal

3) HCL unisistema multifocal

4) HCL multisistema

Otras Histiocitosis
Diagnostico diferencial

Conclusiones
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INTRODUCCION

La Histiocitosis es un grupo de enfermedades caracterizado por la proliferacion de

celulas del sistema mononuclear fagocitico (macrofagos y celulas dendriticas)

e Efiologia desconocida, pero se plantea entre ellas la etiologia neoplasica dada la asociacion
entre el gen BRAF y la Histiocitosis de curso agresivo.

CLASIFICACION DE LAS HISTIOCITOSIS

Se han descrito mas de 100 tipos de Histiocitosis.
Inicialmente, en 1987, |la Histiocyte Society las clasifico en tres grupos:

" Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL)
" Histiocitosis no-CL
" Histiocitosis malignas

En 2016 la Histocyte Society ha actualizado la clasificacion, estableciendo 5 tipos en
funcion de clinica, radiologia, anatomia patologica, genética y hallazgos moleculares:

1. Grupo L: subtipo Langerhans (HCL, Enfermedad Erdheim-Chester)

2. Grupo C: No-HCL con afectacion de piel y mucosa

3. Grupo M: Histiocitosis Malignas

4. Grupo R: Enfermedad de Rosai-Dorfman

5. Grupo H: Linfohistiocitosis Hemofagocitica y Sindrome de Activacion Macrofagica

Emile JF, Abla O, Fraitag S, et al. Revised classification of Histiocytoses and neoplasms of the macrophage-dendritic cell lineages. Blood 2016;127:2672-81

La HCL (grupo L) es la Histiocitosis mas frecuente. Se produce por la proliferacion
clonal de celulas dendriticas mieloides, afectando a distintos organos y sistemas.
Existen varios tipos de HCL en funcion de la localizacion de las lesiones:

UNISISTEMA UNIFOCAL

e Afectacion 6sea (1 o mas localizaciones), afectacion pulmonar

UNISISTEMA MULTIFOCAL

e Afectacion 0sea con afectacion del sistema reticuloendotelial y con o sin lesion hipofisaria

MULTISISTEMA

e Afectacion del sistema reticuloendotelial con anemia y trombopenia

* Desaparecen los terminos antiguos: Granuloma Eosinofilo (unisistema unifocal), Enfermedad
de Hand-Schuller-Christian (unisistema multifocal), Enfermedad de Letterer-Siwe (multisistema)
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HCL. MANIFESTACIONES EN IMAGEN

La HCL puede afectar a multiples organos y sistemas, los mas implicados
en la edad pediatrica son, por orden de frecuencia, hueso, piel, hipofisis,
higado, bazo, sistema hematopoyetico, ganglios linfaticos, SNC no
hipofisario. En adultos la afectacion pulmonar es mas frecuente que en
Pediatria.

| a mas frecuente (80%)

Generalmente en calota, femur, mandibula y pelvis

Lesiones liticas, sin margenes esclerosos ni reaccion

periostica

Localizacion diafisaria en huesos largos

En RM, caracteristicas agresivas:

HUESO > Edema 0seo, reaccion periostica y edema de partes

plandas

> Diagnostico diferencial con malignidad e infeccion

Hallazgos caracteristicos:

> |esiones biseladas en craneo
> “ vertebra plana” : aplastamiento simetrico del cuerpo
vertebral con preservacion del arco posterior y el

espacio discal

> “diente flotante”: por destruccion del hueso alveolar



Eoon Yy

MNNA

HCL. MANIFESTACIONES EN IMAGEN

Presente sobre todo en HCL multisistema

Afectacion del eje hipotalamo-hipofisario y del cerebelo

Hipofisis:

> Engrosamiento del infundibulo, menos frecuente de
SNC la hipofisis, o presencia de silla turca vacia

Intraaxial: enfermedad neurodegenerativa

> Senal anormal en fosa posterior (nucleo dentado,

tegmen pontino, sustancia blanca cerebelosa)
> Supratentorial, lesiones hiperintensas en T2 en

sustancia blanca e hiperintensas en T1 en palido

’
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RM de hipotalamo-hipofisis plano sagital y coronal T1 con contraste : Imagen nodular que se

realza de forma intensa con contraste, localizada proximal en tallo selar, corresponde a un
nodulo infundibular en el contexto de Histiocitosis (flechas).

J

Con permiso de Learning Pediatric Imaging. Ed. Springer, 2011. CNS LANGERHANS CELL
HISTIOCYTOSIS . Diego Alcaide Martin, Maria I. Martinez Leon.

-

el

"mtue

O




SERam 35 Congreso

Nacional;’

HCL. MANIFESTACIONES EN IMAGEN

Afecta predominantemente a campos medios y

superiores. Respeta angulos costofrenicos

FASE FASE
, TEMPRANA TARDIA
PULMON —eeeeeeeeeeee >
>Noddulos > Quistes irregulares
centrolobulillares confluyentes
(<10 mm) de > Enfisema, panal
distribucion
peribroncovascular
>Neumotorax (15%)
Sobre todo en HCL multisistema
FASE FASE
TEMPRANA TARDIA
————————————————————>
>Hepatomegalia >Cirrosis
>Edema periportal > Colangitis
esclerosante

GANGLIOS En HCL multisistema

LINFATICOS | o mas frecuente, localizacion cervical
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HCL UNISISTEMA UNIFOCAL

>Ninos entre 5y 15 anos.

>E| subtipo mas frecuente (en torno al 70%)
>Predomina la afectacion 0sea, generalmente sin ruptura de la cortical ni
aumento de partes blandas.
El hueso mas frecuentemente afectado es la calota.
Puede afectar a diafisis de huesos largos, con borde festoneado e
rreqular.
En la columna (generalmente nivel dorsal), imagen en “vertebra
plana”
>Ante una lesion osea compatible con HCL, hay que realizar un rastreo
oseo completo, con radiografias de mapa 6seo o con RM:
. a RM ha demostrado mayor sensibilidad, superioridad con respecto a
PET-TC para afectacion espinal. Se utiliza en el seguimiento.
>E| tratamiento es local (quirurgico) o sistemico (quimioterapia y

corticoides), con una buena evolucion en la mayoria de pacientes.
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CASO 1. HCL OSEA, UNISISTEMA UNIFOCAL

D

Varon de 9 anos sin antecedentes personales ni familiares de interés que acude por dolor tras traumatismo en
miembro inferior derecho, de dos meses de evolucion, asociado a pérdida de peso y decaimiento. Se realizan:

A. Radiografia simple: lesion litica, expansiva, con reaccion periostica irregular, situada en union de tercio proximal
con medio de diafisis femoral derecha. Caracteristicas agresivas.

B. RM sin y con contraste: Lesion litica expansiva diafisaria con reaccion periostica, disrupcion de la cortical y
extension a partes blandas. Edema del musculo recto interno y lateral. Inicialmente se plante6 el diagnostico de
osteosarcoma central de bajo grado.

C. Radiografia simple: cambios tras tratamiento (curetaje, injerto 0seo, material de osteosintesis —dos clavos
elasticos- colocado y retirado posteriormente).

Remision completa, persistiendo leve engrosamiento residual de la cortical.

D. Biopsia de femur derecho: Hematoxilina-Eosina 4x y 40x. Hueso (flecha roja) y tumor (flecha negra). Ceélulas

tumorales, apariencia histiocitica, nucleos arrinonados (flecha naranja) y estroma eosinofilico. Hallazgos en relacion
con HCL.

e

i)
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CASO 2. HCL OSEA, UNISISTEMA UNIFOCAL

Mujer de 13 anos sin antecedentes, acude por dolor atraumatico en hombro izquierdo, de caracteristicas mecanicas y
predominio nocturno, de 2 semanas de evolucion. Sin sintomas constitucionales.

Se realizan pruebas de imagen y biopsia.
A. TC sin contraste comparativo de ambos hombros (ventana 0sea y de partes blandas): lesion litica en el cuello

escapular izquierdo sin masa de partes blandas asociada.
B. Biopsia de lesion escapular: Hematoxilina-Eosina 20x y CD1a. Células gigantes multinucleadas con estroma

eosinofilo (flecha negra). Inmunohistoquimica positiva para células de Langerhans.

Posteriormente se realizo tratamiento conservador expectante, con estabilidad radiologica tras 7 anos de seguimiento.
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CASO 3. HCL OSEA, UNISISTEMA UNIFOCAL
(Frontoorbitaria)
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Varon de 5 anos sin antecedentes, acude por masa supraorbitaria izquierda de 4 meses de evolucion. A la
exploracion, se evidencia una tumoracion palpebral izquierda. Se realizan pruebas de imagen y biopsia:

A. Radiografia lateral de craneo: lesion litica geografica en region supraorbitaria, sin borde escleroso.

B. TC de craneo sin contraste: lesion de partes blandas en angulo superoexterno de orbita izquierda con
cambios erosivos 0Seos asociados.

C. RM sin y con contraste: lesion de partes blandas supraorbitaria izquierda que realza tras la administracion
de contraste y asocia erosion 0sea subyacente.

D. Biopsia de parpado izquierdo: Hematoxilina-Eosina 10x, 20x y 40x. Hallazgos sugestivos de HCL.
Se realizo tratamiento con curetaje y quimioterapia (vinblastina®). Actualmente en remision completa.
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CASO 4. HCL OSEA, UNISISTEMA UNIFOCAL
(frontoorbitaria)

N D

Mujer de 4 afos sin antecedentes que acude por cuadro de 18 dias de evolucion de tumefaccion palpebral izquierda
con prurito y perdida de peso. Inicialmente, se diagnostica de celulitis y se realiza tratamiento antibiotico.

Ante |a falta de mejoria, se decide estudio radiologico y posteriormente biopsia:.

A.TC de orbita sin contraste: en el borde superointerno de la orbita izquierda se observa una lesion litica geografica
con borde biselado que erosiona las paredes de la yema frontal y asocia masa de partes blandas.

B. RM de orbita sin y con contraste: lesion localizada en el borde superointerno de la orbita izquierda, corresponde
a lesion litica acompanada de una masa de partes blandas solido con componente quistico central, la parte solida
realza con contraste.

C. Biopsia de la lesion orbitaria: Hematoxilina-Eosina 20x y 40x y tincion con Langherina. Histiocito (flecha negra).
Langherina + (flecha amarilla). Hallazgos en relacion con HCL.

Se decide tratamiento quimioterapico con vinblastina, objetivandose remision completa tras 1 afno de tratamiento.

D. TC de orbita sin contraste, tras tratamiento: se observa minima irregularidad residual de la pared superointerna
de la oOrbita izquierda sin masa de partes blandas asociada. Hallazgos en relacion con resolucion de HCL.
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CASO 5. HCL OSEA, UNISISTEMA UNIFOCAL
(femoral)

Nifa de 7 anos con cuadro de 3-4 meses de evolucion de dolor atraumatico en muslo izquierdo, de predominio nocturno
y que cede con AINEs. Ala exploracion no se observa tumefaccion ni signos de impotencia funcional.
A. Radiografia: lesion litica en diafisis femoral proximal de femur izquierdo, de limites bien definidos y transicion estrecha
con reaccion periostica laminar.
B. TC sin contraste: lesion litica de 3 cm en la medular de la diafisis femoral proximal que produce festoneado de la
cortical interna sin solucion de continuidad de la misma y que asocia reaccion periostica laminar esclerosa.
C. RM sin y con contraste: |a lesion descrita asocia moderado edema en el hueso adyacente, realza de forma tenue tras
|a administracion de contraste y no asocia aumento de partes blandas.
Se realiza biopsia de la lesion que revela HCL.
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HCL UNISISTEMA MULTIFOCAL

>Suele afectar a varones menores de 10 anos.

>3Se describe la triada clasica de exoftalmos, diabetes insipida y

lesiones en calota.
Presente en un 20% de casos.
Es la forma cronica.
Se suele afectar la base del craneo y la hipofisis.

>3on lesiones liticas destructivas, de modo que las lesiones de fosas
craneales anterior y media y de macizo facial tienden a afectar por

contiguidad al tejido neural adyacente.

>Un 20% presentan afectacion de encias y dientes, con la caracteristica

imagen de “diente flotante”.

>Menos frecuentemente aparecen en el pefnasco, con lesion del oido

medio.

>Hasta un 50% tienen lesiones 0seas extracraneales, mas agresivas que

en el subtipo unisistema unifocal.

>Presenta un pronostico variable.
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CASO 6. HCL OSEA, UNISISTEMA MULTIFOCAL

Mujer de 22 meses de vida, RNPT, que acude por lateralizacion e hiperextension cervical atraumatica. Tras falta de
mejoria con relajante muscular y analgesia, se realiza estudio de imagen y posterior biopsia.

A. TC sin contraste de cuello y RM cervical sin contraste: lesion osea infiltrativa en union entre cuerpo y arco
posterior derecho de C2.

B. Mapa oseo: en la radiografia de torax se observa una lesion insuflante en tercio medio del 8° arco costal derecho.

C. TC de torax, ventana osea: lesion insuflante en tercio medio de arco costal de T8.

Ante estos hallazgos se realiza biopsia de la lesion costal, con resultado de HCL. Se realizo tratamiento con
quimioterapia, vimblastina®.

D. Hematoxilina-Eosina 10x y 40x. Hueso (flecha amarilla), Tumor (flecha negra).

E. TC de torax y columna cervical tras tratamiento, reconstrucciones 3D: solucion de continuidad en 8° arco costal
derecho. Persiste aumento de tamaio del agujero de conjuncion en C2 con esclerosis residual.
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HCL MULTISISTEMA

>E| tipo de HCL menos frecuente.

> Afecta a varones menores de dos anos.

>3Se caracteriza por linfadenopatias y visceromegalias, siendo la
hepatomegalia [a mas frecuente.

>Ademas, se observan lesiones oseas destructivas en huesos perifericos
v en calota, en esta localizacion se asocian a lesion intraaxial del SNC.

>Es caracteristico el rash cutaneo maculopapular que traduce la
presencia de citopenias.

>La mutacion BRAF esta presente en este tipo de HCL.

>Presenta un pronostico Impredecible, abarcando desde casos con

resolucion espontanea hasta aquellos con un desenlace fatal.



E doon Yirtual
" mA )

SERam 35 Congreso ..

Nacional
» L ™

i)

CASO 7. HCL MULTISISTEMA

Lactante varon de 12 meses que acude por fiebre, hiporexia, distension abdominal y exantema petequial.

Se realiza estudio de imagen y posterior biopsia cutanea:

A. Radiografia lateral y TC de craneo (reconstruccion 3D): gran lesion litica geografica parietal derecha con
lesiones milimetricas adyacentes similares, sin margenes esclerosos.

B. Mapa oseo: radiografia de humero derecho en la que se observa una lesion 0sea diafisaria en tercio proximal
de caracteristicas litico-destructivas.

C. TC de craneo sin contraste, corte transversal: se evidencia la lesion litica parietal derecha sin aumento de
partes blandas asociado. Perdida de volumen parenquimatoso generalizado para la edad del paciente.

D. Ecografia de abdomen y cuello: hepatoesplenomegalia homogénea y adenopatias patologicas en ambas
cadenas latero-cervicales.

E. Exantema maculopapular abdominal e inguinal.

F. Biopsia de lesion cutanea: HCL. Hematoxllina-Eosina 10x. Epidermis (flecha azul). Dermis (flecha negra) con
infiltracion celular. CD1a. Inmunohistoquimica positiva para HCL (flecha amarilla). Langherina, positiva (flecha
roja).

Se diagnostica de HCL multisistema y se Inicia tratamiento con quimioterapia (vinblastina y prednisona), con buena
respuesta clinica y radiologica.

G. Radiografia lateral de craneo: disminucion progresiva de tamafno de la lesion litica en calota tras iniciar
tratamiento quimioterapico, se observa la evolucion lesional a lo largo de dos anos.
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CASO 8. HCL del SNC
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Histiocitosis en SNC. Con permiso de Learning Pediatric Imaging. Ed. Springer, 2011. CNS LANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS. D. Alcaide Martin, MI. Martinez Ledn

Varon de 15 anos sin antecedentes que acude derivado al servicio de Endocrinologia por diabetes insipida.
Se realiza estudio de imagen y posterior biopsia de lesiones 0seas, diagnostico de HCL.:

A. Radiografia lateral de craneo: multiples lesiones liticas geograficas con margenes bien definidos, no
esclerosos.

B. RM de craneo (secuencia transversal TSE T2): Lesiones brillantes en T2 situadas en sustancia blanca
de ambos hemisferios, bilaterales y simeétricas, en relacion con afectacion cerebelosa por HCL.

C. RM de craneo (secuencia sagital TSE T1 sin contraste): pérdida del brillo norrnal de la neurohipofisis en
secuencias T1, hallazgo inespecifico pero tambien observado en HCL.

El caso muestra tres formas tipicas de presentacion de la HCL en el SNC: lesiones liticas en calota,
afectacion parenquimatosa cerebelos y lesiones del eje hipotalamo-hipofisario.
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Mujer adulta joven con antecedentes personales de diabetes insipida y de HCL diagnosticada en
la Iinfancia, con afectacion o0sea craneal inicial y varias recaidas posteriores a nivel 0seo vy
ganglionar. Posteriormente desarrolla afectacion pulmonar bilateral.

RX de torax PA: reservorio subcutaneo en hemitorax superior derecho con extremo a la entrada
auricular. Patron intersticial bilateral con micronodulos y multiples quistes bilaterales.

TC de torax sin contraste (cortes coronal y transversales): afectacion bilateral y simétrica
caracterizada por un patron de quistes subcentimétricos que estan en intimo contacto con la via
aerea periferica, con engrosamiento de las paredes bronquiales y ocupacion de la luz, sugestivo
de afectacion quistica y/o bronquiectasias perifericas infectadas.

Los quistes pulmonares son una de las formas de presentacion de la HCL en el pulmon.
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CASO 10.HISTIOCITOSIS grupo R:
Enfermedad de Rosai-Dorfman

Enfermedad histiocitica tipica de la infancia, mas frecuente en pacientes de origen africano y que generalmente
presenta buen pronostico con un curso autolimitado. Dado que se produce por una proliferacion de celulas
macrofagicas a diferencia de la HCL, pertenece a un grupo diferente en la clasificacion (grupo R).

Se caracteriza por la presencia de celulas histiociticas positivas para CD68, S100 y negativas para CD1a.

La afectacion mas frecuente es ganglionar (en torno al 43% de los casos) aunque también se observa en piel, tejidos
blandos, hueso (con lesiones liticas), cavidad nasal y retroorbitaria. Es extremadamente raro que afecte al SNC, donde
se manifiesta con lesiones similares a meningiomas. Tambiéen es inusual la afectacion abdominal.

Mujer de 2 anos sin antecedentes que acude por conglomerado adenopatico cervical de dos meses de evolucion,
movil, no adherido a planos profundos y sin asociar fiebre, sudoracion nocturna ni pérdida de peso. Se descartan
antecedentes epidemiologicos y se realizan serologias multiples con resultado negativo.

Se realiza estudio de imagen y posterior biopsia.
A. Ecografia cervical: adenopatias laterocervicales numerosas y grandes, la mayor de 4 cm en eje largo,

morfologia redondeada, cierta heterogeneidad central y con hiperemia, patologicas.

B. Ecografia abdominal: esplenomegalia homogenea.
C. RM cuerpo completo sin contraste: adenopatias latero-cervicales de predominio derecho, conglomerado

patologico. Adenopatia supraclavicular derecha redondeada, patologica. Adenopatias axilares bilaterales.

D. Biopsia de adenopatia cervical derecha: Histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva (Enfermedad de
Rosail-Dorfman). Hematoxllina-Eosina 10x, 20x, 40x. Foliculos linfoides (flecha negra), infiltrado histiocitico
circundante (flecha roja); fenomeno de emperipolesis (flecha amarilla) caracteristico Rosai-Dorfman.

Tratamiento conservador expectante. Evolucion hacia la remision completa, seguimiento sin recidiva durante 3 anos.
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CASO 11. HISTIOCITOSIS grupo C:
Xantogranuloma Juvenil

Histiocitosis no células de Langerhans que afecta mayormente a nifios en el primer ano de vida. Presenta unas
caracteristicas inmunohistoquimicas mixtas de macrofagos y células dendriticas, perteneciendo por tanto al grupo C.

La presentacion mas frecuente es una macula o papula cutanea solitaria de coloracion eritematosa o amarillenta.

La presentacion extracutanea es menos comun y suele aparecer en cabeza y cuello en localizaciones como el timpano,
cavidad oral, orbita 0 senos paranasales, entre otros. En estos casos, suele presentarse en RM como una lesion de
partes blandas levemente hiperintensa en T1, hipointensa en T2 con respecto al cortex cerebral, con realce homogeéeneo

y restriccion en difusion.

Mujer de 1 mes de edad que acude por tumoracion inguinal derecha no reductible, de consistencia dura, no
dolorosa. Ante la sospecha clinica de hernia incarcerada, se realizan pruebas de imagen.

A. Ecografia inguinal derecha: lesion solida heterogénea con vascularizacion media anarquica, que parece
compatible con conglomerado adenopatico patologico.

B. RM pelvica sin y con contraste: masa solida inguinal derecha, de predominio hipointenso en todas las
secuencias, con realce homogeéneo tras la administracion de contraste. A traves del canal inguinal derecho se
extiende al interior del abdomen, medial a los vasos epigastricos e iliacos externos, interponiendose entre vejiga y
musculo psoas iliaco.

Se decide exploracion bajo anestesia general, realizandose toma de muestras para AP.

C. Biopsia de tumoracion inguinal: hallazgos en relacion con xantogranuloma juvenil. Hematoxllina-Eosina 10x ,

20x. Células con citoplasma lipidico, estroma linfocitario.

Tratamiento posterior con reseccion quirurgica completa.
En remision y sin signos de recidiva 4 anos despues.
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RESUMEN DE PACIENTES

Sl CTnI[I0I M Varon, 9 anos  Mujer, 10 afios

Varon, 5 anos

Mujer, 4 afos

Mujer, 7 afos

Mujer, 22 meses

Varon, 1 afo

Varon, 15 anos

Mujer adulta

ioven Mujer, 2 afios

Mujer, 1 mes

, Dolor ., Dolor Lateralizacion e Conglomerado
. Dolor pierna, .. Masa Tumefaccion y .. , ., , , , . , . .. .
Clinica > atraumatico en L , atraumatico en  hiperextension Fiebre y vomitos Diabetes insipida Diabetes insipida  adenopatico  Bultoma inguinal
tfraumatico supraorbitaria  prurito palpebral L . .
hombro muslo izquierdo cervical cervical
g Edema Lateralizacion e Distension Adenopatias  Bultoma inguinal
. g Dolor con el Tumefaccion o g , g , .
(LI I No tumefaccion - periorbitario,  No tumefaccion hiperextension abdominal, Normal Normal superficiales y no doloroso
movimiento dolorosa . . . - ,
ptosis cervical petequias moviles y movil
Multiples
Lesion litica , , , - |p“ Adenopatias
> . , , Lesiones 0seas lesiones liticas .
G geograficaen  Lesion Unica en o Lesiones 0seas , .. . laterocervicales »
Lesion 0sea , , o lesion litica en craneales y en calota, Patron intersticial Masa solida
L, , escapulay angulo Masa orbitaria ., . en cuerpo de C2 . . derechas, ,
Radiologia agresiva en , L diafisis femoral humeral derecha alteracion sefnal quistico bilateral y , heterogenea
, , acromion con superoexterno de Izquierda , y octavo arco , e L supraclavicular y ,
femur proximal ., N proximal con adenopatias de neurohipofisis, simeétrico L Inguinal
afectacion de  orbita izquierda costal derecho , , mediastinicas.
asociadas lesiones .
partes blandas Esplenomegalia
cerebelosas
Anatomi Enfermedad de Xantogranuloma
atomia HCL HCL HCL HCL HCL HCL HCL HCL HCL | oran
patologica Rosai-Dorfman juvenil
Quimioterapia,
Curetaje, injerto Curetaje, . . . . . . . . . .. Trasplante Reseccion
Tratamiento - ,J " Expectante L : , Quimioterapia  Quimioterapia  Quimioterapia  Quimioterapia Sintomatico p. Expectante L
0seo Quimioterapia Progenitores quirurgica
Hematopoyeéticos
Remision =stabilidad Remision Remision Remision Remision
Evolucion (7 anos de Pendiente Estabilidad Estabilidad Estabilidad Estabilidad
completa . completa completa completa completa
seguimiento)
Seguimiento 3 anos 7 anos 4 anos 1 afno Pendiente 1 ano 2 anos 4 anos 15 afios 2 anos 4 anos
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Se exponen a continuacion algunos ejemplos de casos de diagnostico diferencial
con HCL: osteosarcoma metastasico (vertebra plana), osteomielitis cronica no
pacteriana, osteomielitis, sarcoma de Ewing y quiste epidermoide craneal.

1. OSTEOSARCOMA SINCRONICO METASTASICO: vértebra plana

A. TC de columna dorsal, reconstruccion MPR coronal: aplastamiento de cuerpo de T8, con espacios
intervertebrales superior e inferior preservados, simula «veértebra plana». Inicialmente se plantea diagnostico de
HCL

B. RM de columna dorsal sin contraste: Abombamiento del muro posterior de D8 con estenosis del canal medular.
La medula no presenta cambios isquémicos 0 necroticos. No se identifica masa de partes blandas.

C. RX AP comparativa de ambos femures, parte del mapa oseo realizado: lesion litica en tercio distal de femur
derecho, con reaccion periostica agresiva.

D. RM de femur derecho sin y con contraste: Lesion litica diafisaria distal femoral, con masa de partes blandas y
edema medular 0seo.

Con la afectacion vertebral se pensd en HCL como primer diagnostico, al encontrar el segundo foco lesional en
femur mediante el mapa 0seo, el diagnostico cambio. Correspondio a Osteosarcoma multicéntrico sincronico.



E doon Yitual

SERam 35 Congreso .

Nacional
- - N

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

2. OSTEOMIELITIS CRONICA NO BACTERIANA

Nina de 10 anos sin antecedentes de interés que acude por tumoracion en clavicula derecha de 10 meses de
evolucion, con crecimiento progresivo y dolor nocturno asociado. Valorada inicialmente por traumatologia, indican
que se trata de un callo de fractura. Dada la persistencia de la clinica es derivada para estudio ante la sospecha
clinica de histiocitosis.

Se realizan pruebas de imagen:

A. Mapa oseo (radiografia de torax mostrada): lesion geografica en tercio proximal de clavicula derecha.
B. TC de torax sin contraste iv: lesion insuflante en tercio proximal de clavicula derecha.

C. RM de cuello, torax y abdomen: hallazgos compatibles con HCL en clavicula.

En el diagnostico diferencial de esta lesion insuflante clavicular inicialmente se incluye OMCNB (que parece
menos probable dada la ausencia de otras lesiones en estudio de extension). Se descarta lesion tumoral de alto
grado por imagen, ya que no se observan caracteristicas agresivas que sugieran sarcoma de Ewing-PNET.

Se decide biopsiar la lesion de forma intraoperatoria, cuyo resultado es el siguiente: fibrosis e inflamacion cronica
agudizada. No se observan celulas tumorales.

Ademas, se solicitan cultivos y PCR a micobacterias en hueso, cuyo resultado es negativo.

Por tanto, se diagnostica de osteitis no bacteriana cronica y se inicia tratamiento con bifosfonatos.
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3. OSTEOMIELITIS CRONICA NO BACTERIANA

Varon de 9 afnos que presenta tumefaccion con sensacion de masa, aumento de temperatura y dolor en
region adyacente a clavicula derecha. El paciente se encuentra afebril y los resultados de laboratorio no
muestran signos de infeccion.

Se realiza radiografia de torax y ecografia de partes blandas :

A. Radiografia de torax PA: lesion insuflante en tercio medial clavicula derecha.

Ecografia de partes blandas (no mostrada): engrosamiento de region medial de clavicula derecha con
edema e hipervascularizacion de tejidos blandos adyacentes.

Ante estos hallazgos se plantea osteomielitis como primera posibilidad y se decide completar estudio para
descartar etiologia tumoral (HCL).

B. TC de torax sin contraste: lesion insuflante en tercio proximal de clavicula derecha con aumento de
partes blandas.

C. RM sin y con contraste: se observa reaccion periostica laminar, lesion anormal de la medula osea e
infiltracion de tejidos blandos. La articulacion esternoclavicular esta respetada.

Finalmente, la biopsia revela hallazgos compatibles con osteomielitis cronica no bacteriana.
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4. QUISTE EPIDERMOIDE

Varon de 3 anos afecto de lesion litica frontal. A la exploracion, no se identifican masas, areas tumefactas ni dolor.
Previamente el paciente estuvo en estudio de Neurofibromatosis tipo 1 por lesiones cutaneas. Dermatologia indica
que las lesiones no son caracteristicas de NF1 ni de HCL.

No obstante, al tratarse de una lesion litica en calota en un paciente de dicha edad, hay que descartar HCL.

Se realiza estudio de extension con resultado negativo.

A. Radiografia de craneo: lesion litica geografica el linea media frontal, de unos 7 mm, bien delimitada y con
borde escleroso. No agresiva. (El borde escleroso en principio descartaria HCL)

B. RM de craneo sin y con contraste y con reconstruccion 3D:: lesion 6sea bien delimitada, situada frontal en
inea media, parece afectar unicamente a medular y tabla externa, sin implicacion de tabla interna (flecha en plano
sagital). No asocia aumento de partes blandas. Es hiperintensa en secuencias difusion, lo que en consonancia con
el resto de imagenes, sugiere quiste epidermoide. No se observan signos de Histiocitosis.
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5. SARCOMA DE EWING / PNET

Varon de 10 anos. Cuadro de 6 meses de evolucion de dolor y limitacion funcional en miembro superior
derecho ftras antecedente traumatico. A la exploracion, se observan tumefaccion clavicula derecha y
adenopatias cervicales bilaterales.

A. Radiografia comparativa de claviculas: lesion permeativa esclerotica e insuflante del tercio medio de la
clavicula derecha, con disrupcion de la cortical y aumento de partes blandas.

B. TC de torax sin contraste: lesion 0sea en clavicula derecha, esclerosa, heterogénea y con aumento de
diametro diafisario.

C. RM centrada en hombro derecho sin contraste: lesion extensa centro-medular asociada a masa
heterogenea de partes blandas alrededor de la diafisis clavicular.

Con estos hallazgos consistentes en lesion clavicular solitaria y con caracteristicas agresivas en el
diagnostico diferencial debe incluirse la HCL y el origen tumoral (sarcoma de Ewing).
Se realiza biopsia de la lesion con resultado de Sarcoma de Ewing/PNET.
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Conclusiones

El diagnostico de HCL se realiza mediante clinica, hallazgos
radiologicos, anatomia patologica e inmunohistoguimica.

A pesar de que la HCL incluye una gran variedad de manifestaciones
clinicas y radiologicas, existen hallazgos que pueden ser caracteristicos
como “vertebra plana’, lesiones 0seas con bordes biselados, “diente
flotante”, quistes pulmonares bizarros y lesion del Iinfundibulo
hipotalamo-hipofisario.

Existen dos categorias reconocidas en la HCL tipo L: HCL unisistema
(localizada o multifocal) y HCL multisistema. Los pacientes con HCL
unisistema que afecta al esqueleto, piel o ganglios linfaticos presentan
un pronostico excelente con un minimo o ningun tratamiento. Sin
embargo, la evolucion de la HCL multisistema es impredecible,
abarcando desde una resolucion espontanea hasta la progresion
fulminante y el desenlace fatal.

Mas de un 70% de las HCL son localizadas y mas de un 80% afectan al
hueso, independientemente del grupo en el que esten incluidas.

El tratamiento de la HCL localizada 0sea se centra en la lesion litica
solitaria, realizandose curetaje de la zona con Injerto 0seo. La
administracion de corticoides y quimioterapia esta incluida en Ia

mayoria de protocolos.
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