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Caso clinico

Paciente de 2 afios que acude al Servicio de Urgencias
derivado por su pediatra por presentar dos bultomas,
uno occipital y otro temporal de aparicion espontanea y
sintomas sugestivos de hipertension intracraneal de una
semana de evolucion. Los padres refieren que 10 dias
antes aparecio un bulto en region occipital derecha. Nie-
gan traumatismo previo. Refieren que el bulto occipital
ha aumentado de tamafno y es doloroso a la palpacion.
Tres dias después de la aparicion del primer bulto co-
menzo6 con irritabilidad dificil de calmar, vomitos explosi-
vos inmediatamente después de las comidas, hiporexia,
somnolencia diurna y suefo nocturno interrumpido por
cefalea intensa. Tres dias antes de acudir a Urgencias
presentd un nuevo bulto doloroso localizado en region
temporal izquierda, también de aparicion espontanea.
En dias previos no habia presentado fiebre, pérdida de
peso ni ningun proceso hemorragico o purpura.

Antecedentes personales y familiares sin interés.

Exploracion fisica : Irritable, con llanto que se consuela
en brazos del padre. Bien hidratado y perfundido, con

(

buena coloracion de piel y mucosas, sin exantemas, ni
petequias. No adenopatias significativas. Presenta un
bulto aproximadamente 3 cm x 4 cm en regidon occipi-
tal derecha, tenso, doloroso a la palpacion, sin cambios
de coloraciéon cutanea y otro bulto en regidon temporal
izquierda de 2 cm de diametro, tenso y doloroso. Aus-
cultacion cardiopulmonar normal. Abdomen normal.
Durante examen neuroldgico se encuentra despierto,
irritable, con pupilas isocoéricas y normorreactivas, tono
y fuerza muscular conservados. Sin rigidez de nuca ni
otros signos meningeos.

Analitica sanguinea: Hemoglobina 13.6 mg/dl, trom-
bocitosis de 603,000/uL, leucocitos 12,200/uL (neutré-
filos 6260/uL vy linfocitos 5280/uL); PCR 0.6mg/L, VSG
de 7 mm/h.; coagulacién normal con un INR 1.04, tiem-
po de cefalina 27.4seg y fibrindgeno 293.4 mg/dL, LDH
228 U/L, resto de bioquimica normal.

TC craneal (imagen 1): Tres lesiones liticas en calota
asociadas a masas de partes blandas, sin otras altera-
ciones evidentes, ni alteraciones intracraneales.

\.

(Imagen1): TC craneal con lesiones liticas eb region occipital derecha, temporal izquierda y parietal derecha
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Ante los resultados de las pruebas complementarias,
;qué patologia considerarias en el diagnéstico diferen-
cial?

A. Hematomas

B. Metastasis de neuroblastoma

C. Histiocitosis de células de Langerhans
D. Quistes dermoides

E. Todas las anteriores son correctas
Opcidn correcta: E

Discusion
Diagnéstico diferencial de bultomas en la calota

Dentro del diagndstico diferencial de bultos en la ca-
lota se encuentran hematomas, metéstasis, Histiocitosis
de células de Langerhan (HCL) y quistes dermoides. Lo
primero que hay que descartar es que se traten de he-
matomas, que en su mayoria son de origen traumatico
(accidental o intencional) por lo que es imprescindible
considerar la posibilidad de que sea un caso del maltrato
0 una alteracion en la coagulacion.

También deben considerarse los quistes dermoides
que se presentan como ndédulos subcutaneos que ra-
diolégicamente se presentan con un halo de esclerosis.
Sin embargo, tienden a ser Unicos, no dolorosos, de cre-
cimiento lento y aunque estan presentes desde el naci-
miento se descubren con frecuencia tras inflamacion de
los mismos por traumatismos accidentales.

Las metéstasis 6seas mas frecuentes en nifios se
deben a Sarcoma de Ewing, rabdomiosarcoma, neuro-
blastoma y meduloblastoma. La presencia de reaccion
peridstica y la alteracion de la integridad de la cortical
son sugestivas de malignidad.? En el estudio de este
paciente se realizaron varias pruebas complementarias
de imagen en las que no se encontraron tumores pri-
marios o imagenes que apoyaran al diagnéstico de me-
tastasis.®

El sarcoma de Ewing es un tumor éseo maligno, fre-
cuente en nifos de entre 4 y 15 anos. Radiolégicamente,
este se presenta como lesiones liticas permeativas en la
metafisis y diéfisis de huesos largos a pesar de que tam-
bién puede afectar a huesos planos. Se caracteriza por
presentar una masa de tejidos blandos que se extiende
desde la lesidndsea y afecta a la cortical 6sea. Ademas,
se suele acompanar de una reaccion periostica, carac-
teristicamente en piel de cebolla y puede presentar el
triangulo de Codman. Para que este tumor se presente
como lesiones liticas multicénticas con afectacion de la
calota tendria que tratarse de un tumor muy avanzado o
de una recidiva del mismo por lo que en este caso seria
muy improbable. @

Histiocitosis de células de Langerhans (HCL)

Es una proliferacion de células de Langerhans patolo-
gicas, derivadas de células dendriticas con caracteristi-

BuLTOMAS EN REGION OCCIPITAL Y TEMPORAL EN NIRO DE DOS ANOS

cas morfoldgicas y funcionales inmaduras. La incidencia
anual estimada es de 2-10 casos por millén de ninos
menores de 15 afnos, con un pico de incidencia entre 1
y 3 anos. La HCL es la causa mas frecuente de lesiones
6seas multiples en el craneo en edad pediatrica. Aunque
se sabe que la HCL es una proliferacion clonal, no se ha
definido si ésta se debe a una disrregulacion inmune o a
una proliferacion maligna asociada a la mutacion BRAF,
pero se sabe que hay un aumento en la participacion
de citoquinas inflamatorias. Las lesiones dseas se pro-
ducen debido a la IL-1, interleucina que fomenta la des-
truccion 6sea.®

En la anatomia patolégica se observan grupos hetero-
géneos de células indeterminadas de estirpe dendritica,
linfocitos T pequenos, eosindfilos, macréfagos y células
gigantes. Estas células histiociticas tienen citoplasma
abundante y eosindfilo con nlcleo reniforme. Ademas
de esta hipercelularidad se pueden observar abscesos
eosindfilos con necrosis central. Mediante microscopia
electronica se aprecian también granulos de Birbeck.
Una caracteristica importante y Util para el diagndstico
inmunohistoguimico en estas células es su expresion de
CD1a, S100y CD207 (Langerina) en la membrana plas-
matica. (imagen 2) ©

toxilina-eosina e Inmunohistoquimica para CD1a.

Clasicamente se clasificaba la HCL segun la afecta-
cion clinica como granuloma eosindfilo, enfermedad de
Hand-Schuller-Christian y enfermedad de Letterer-Siwe.
Esa clasificacion esta anticuada, y actualmente la HCL
se clasifica segun su afectacion como:

- Sistema unico: Un solo érgano o sistema organico
esté afectado. Puede ser uni o multifocal. Los sistemas
afectados pueden ser seo, cutaneo, linfatico, pulmo-
nar, SNC, eje hipotaldmico-hipofisario, entre otros. Las
lesiones localizadas en la region temporal, cigomética,
orbita 0 en la base del craneo tienen potencial para afec-
tar el sistema nervioso central al diagndstico o evolutiva-
mente.

- Multisistémico: Dos 0 mas érganos o sistemas orga-
nicos estan afectados. Puede o no afectar a érganos de
riesgo (el bazo, la médula ésea y el higado). ©

Los sintomas dependen del los érganos afectados. La
evolucion de la enfermedad es insidiosa y variable por lo
que el diagndstico suele retardarse.

La presentacion de este caso es especialmente inte-
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resante ya que incluye manifestaciones clinicas de Hi-
pertension Intracraneal (HTIC) que son poco frecuentes
al diagnéstico de HCL. La HTIC puede presentarse por
tres motivos principales dentro de esta patologia: 1) le-
siones ocupantes de espacio en el SNC, 2) afectacion
leptomeningea, 3) reaccion inflamatoria mediada por el
sistema inmune desencadenada por la liberacion de ci-
tocinas (similar al pseudotumor cerebri).

Evolucion y tratamiento: Ingresa para estudio y en su
evolucion posterior presenta papiledema bilateral y pa-
ralisis del VI par craneal bilateral. Se complementa estu-
dio con RMN craneal que muestra, ademas las lesiones
liticas, realce leptomeningeo sugestivo de infiltracion de
las meninges y se evidencia, con una serie dsea, una
lesion litica en 5° arco costal izquierdo. Posteriormente,
se realiza PAAF de una de las lesiones que fue sugestiva
de Histiocitosis de Células de Langerhans (HCL). Los
signos de HTIC se resolvieron rapidamente con altas
dosis de dexametasona. Posteriormente, una biopsia
confirmd el diagndstico de Histiocitosis de Células de
Langerhans (HCL) para la que se encuentra recibiendo
tratamiento con Vincristina y corticoides.
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