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RESUMEN

La histiocitosis de las células de Langerhans o histiocitosis X, descrita por
Lichtenstein en 1953, y quizas reportada por primera vez por Thomas Smith en
1865, comprende un espectro de condiciones clinicas desde una sola lesion 6sea
osteolitica, a un proceso diseminado fulminante que puede ser fatal; en donde
existe proliferacion de células de Langerhans que son presentadoras de antigenos,
miembros del sistema fagocitario mononuclear; su etiologia es desconocida y
podria ser una aberracion no neoplasica del sistema inmune o una enfermedad
histiocitica clonal. Se presenta el caso de una escolar de 9 anos de edad con
antecedentes de salud aparente que llega al Servicio de Neurocirugia del Hospital
"Héroes del Baire”, refiere que hace aproximadamente 1 mes comenz0 a
presentar cefalea de localizacion especifica en regidon parietal izquierda que en el
transcurso del dia se convertia en holocraneal y que no cedia con el uso de
analgésicos habituales, se decide realizar tomografia axial computarizada de

craneo simple que constata lesidn osteolitica en region parietal alta izquierda
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donde se evidencia imagen hiperdensa cortical de aspecto homogéneo de
aproximadamente 12mm por 6mm, sin desplazamiento de la linea media ni
dilatacion del sistema ventricular Se realiza tomografia axial computarizada
contrastado y se evidencia gran capsula que capté contraste y la imagen
hiperdensa estaba en relacion con sangrado de la misma, gran drenaje de
afluentes del seno longitudinal superior. Se decide su ingreso y discusion para

tratamiento quirargico.

Palabras clave: histiocitosis de las células de Langerhans, tratamiento quirurgico,
diagndstico por imagen

ABSTRAC

Histiocytosis or Langerhans cell histiocytosis X, described by Lichtenstein in 1953,
and perhaps first reported in 1865 by Thomas Smith, comprises a spectrum of
clinical conditions from one osteolytic bone lesion, to a spread process may be
fulminant fatal, where there is proliferation of Langerhans cells are antigen
presenting members of the mononuclear phagocyte system, its etiology is
unknown and could be a non-neoplastic aberration of the immune system or a
clonal histiocytic disease. For a school of 9 years of age with a history of apparent
health reaches Neurosurgery Service Hospital "Héroes del Baire”, presented
reports that about 1 month ago began to have headache specific location in left
parietal region during the day became holocraneal and not yield to the use of
common analgesics , decided to perform CT scan that finds simple skull osteolytic
lesion in left parietal region where high cortical homogeneous hyperdense image
aspect approximately 12mm by 6mm evidenced no midline shift and ventricular
enlargement contrasted CT scan was performed and captured large capsule
hyperdense image contrast and was related to bleeding of the same , large
tributaries drain the superior sagittal sinus is evident . Admission and discussion for
surgical treatment is decided.
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INTRODUCION

La histiocitosis de las células de Langerhans (HCL) o histiocitosis X, descrita por
Lichtenstein en 1953, y quizas reportada por primera vez por Thomas Smith en
1865, comprende un espectro de condiciones clinicas desde una sola lesién 0sea
osteolitica, a un proceso diseminado fulminante que puede ser fatal; en donde
existe proliferacion de células de Langerhans que son presentadoras de antigenos,
miembros del sistema fagocitario mononuclear; su etiologia es desconocida y
podria ser una aberracion no neoplasica del sistema inmune o una enfermedad
histiocitica clonal. Se describen tres subtipos de la HCL: el granuloma eosindfilo, el
granuloma eosinofilo multifocal (enfermedad de Hand-Schuller-Christian) y el
sindrome de Letterer-Siwe, que representan el mismo proceso béasico de
enfermedad, que varia en su grado, estado, localizacibn y manifestaciones

clinicas.t

El Granuloma Eosindfilo es un tumor 6seo benigno muy raro, que se presenta en
mas del 90% de los casos en nifilos menores de 10 afios, teniendo ademas cierta
predileccion por el sexo masculino. Esta lesién es usualmente encontrada en los

huesos largos y planos.?

El caso que nos ocupa tiene gran valor para ser publicado ya que aunque se
conocen algunos casos, la presentacion de esta enfermedad es diferente en cada

uno de ellos, ademas de permitirnos ampliar nuestro conocimiento sobre la misma.
PRESENTACION DEL CASO

Paciente: HPL

HC: 549671

Fecha de ingreso: 19 de diciembre 2012

MI: Cefalea holocraneal
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Se trata de una escolar de 9 anos de edad con antecedentes de salud aparente
gue llega al Servicio de Neurocirugia del Hospital "Héroes del Baire", refiere que
hace aproximadamente 1 mes comenzé a presentar cefalea de localizacién
especifica en region parietal izquierda que en el transcurso del dia se convertia en
holocraneal y que no cedia con el uso de analgésicos habituales, se decide
realizar tomografia axial computarizada (TAC) de craneo simple que constata
lesion osteolitica en regién parietal alta izquierda donde se evidencia imagen
hiperdensa cortical de aspecto homogéneo de aproximadamente 12 mm por 6 mm,
sin desplazamiento de la linea media ni dilatacion del sistema ventricular (Imagen
No. 1).

Imagen No. 1. Tomografia axial computarizada de craneo simple

Se realiza TAC contrastado y se evidencia gran capsula que capt6 contraste y la
imagen hiperdensa estaba en relacién con sangrado de la misma, gran drenaje de
afluentes del seno longitudinal superior. (Imagen No. 2). Se decide su ingreso y

discusion para tratamiento quirdrgico.

Imagen No. 2. Tomografia Axial Computarizada contrastada
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Al Examen Fisico: no hay focalizacion neuroldgica

Se decide la cirugia para el 21 de diciembre. Se realiza incisibn en herradura
parietal alta izquierda y luego de exponer el flap osteomuscular, se encontré lesiéon
de aspecto grisaceo y amarillento que infiltraba el hueso en una dimensién de 3cm
X 3 cm, se realizé craniectomia alrededor de la lesion, hueso friable se expuso
hasta encontrar hueso de aspecto sano, infiltraba la duramadre pero no la
penetraba, engrosandola y conformando una masa amarillo rojiza de 3 cm X 3 cm,
se realizO excéresis de la misma y se realiz6 electrocoagulacién del sitio de
implantacion dural, se envidé muestra para confirmar diagnostico presuntivo.
(Imagen No. 3)
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Biopsia que constata el diagnostico: granuloma eosinofilo

DISCUSION
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La histiocitosis de las 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 6sea con

prondstico benigno hasta variedades multisistémicas que son altamente agresivas.

Esta patologia suele ser mas frecuentes en nifios que adultos, con una incidencia
de 0.2 a 1 por cada 100.000 personas menores de 15 afos. Presenta una
preponderancia en hombres (hasta 60 o 70% de los casos) y especialmente

aquellos de raza blanca.®

Al existir una lesion litica Unica de crdneo en un paciente de la edad pediatrica
como la nuestra, se debe considerar la histiocitosis unifocal de la béveda craneana
como una de las posibles etiologias: dentro de los diagnédsticos diferenciales
sobresalen los quistes dermoides /epidermoides, displasia fibrosa y quiste 6seo

aneurismaticos.*

Se desea exponer un caso de histiocitosis unifocal en craneo junto con una
revision general sobre las manifestaciones clinicas, hallazgos radioldgicos y
tratamientos asociados a esta patologia para otorgar al clinico una pincelada del

comportamiento y manejo de la enfermedad.

La paciente evoluciond favorablemente sin complicaciones postoperatorias por lo
cual fue egresada con control en la consulta externa. Se realizé una tomografia
axial computarizada evolutiva con medio del contraste en la que no se evidencia

recidiva tumoral y se observa la craneoplastia en el sitio quirdrgico.
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