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Presentacion de dos casos de granuloma eosinofilo
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INTRODUCCION

La histiocitosis de Langerhans o histio-
citosis X es una enfermedad proliferati-
va benigna que afecta a las células den-
driticas presentando un amplio espectro
clinico, desde el granuloma eosinofilo
6seo aislado, que es su manifestacion
mas frecuente, hasta la afectacion multi-
sistémica con fallo organico que puede
ser resistente a la quimioterapia.

Por ello el prondstico es variable y
depende del numero de 6rganos afecta-
dos y de su alteracion funcional.

Presentamos 2 casos clinicos contro-
lados en nuestro servicio.

Caso 1: Mujer de 47 aios que consulta
por dolor en zona parietal izquierda y cer-
vicalgia de 5 meses de evolucion sin otra
clinica asociada. La exploracion reprodu-
ce el dolor en el lugar que sefala la
paciente aunque a la palpacién no se
observa tumoracion. Exploraciéon neuro-
l6gica sin alteraciones. La analitica inclu-
yendo hemograma, bioquimica, veloci-
dad de sedimentacion, PCR, factor reu-
matoide, ANA, calcemia y proteinogra-
ma, sin alteraciones. En la Rx de craneo
se observa imagen litica en hueso parietal
izquierdo. E1 TAC confirma imagen litica
de 2 cm con calcificacion central sin com-
ponente de partes blandas ni afectacion
cerebral. Se realiza RMN que confirma
lesion aislada en hueso parietal sin otras
afectaciones asociadas. La gammagrafia
muestra un foco de concentracion selecti-
va del radiotrazador aislado en zona
parietal. La PAAF muestra hallazgos cito-
l6gicos indicativos de histiocitosis X. Se
descarta osteomielitis, metastasis, afecta-
cion neuroldgica. La paciente con analgé-
sicos permanece practicamente asintoma-

tica por lo que se decide control evolutivo
permaneciendo la lesion estable tras
varios anos de seguimiento.

Caso 2: Mujer de 78 afios, remitida de
rehabilitacion para estudio tras encontrar
imagenes liticas en la Rx. Presentaba
desde hace 3-4 afios nddulo en zona
occipital derecha sin dolor. La Rx mues-
tra imagen osteolitica en zona occipital
derecha y parietotemporal derecha. La
analitica con hemograma, bioquimica,
velocidad de sedimentacion, PCR, factor
reumatoide, ANA, calcemia y proteino-
grama, no muestra alteraciones. El TAC
evidencia lesion superficial que erosiona
tabla externa e interna del hueso. La
RMN confirma lesion superficial que
erosiona hueso sin otras alteraciones. Se
le propone la realizacion de biopsia que
la paciente rechaza por lo que mantene-
mos actitud expectante permaneciendo
estable en los controles posteriores.

DISCUSION

La histiocitosis de Langerhans o histio-
citosis X es una enfermedad proliferati-
va benigna que afecta a las células den-
driticas y macréfagos de epidermis y
mucosas.

La etiologia permanece desconocida
aunque si se ha podido demostrar en
todas las variantes de histiocitosis que
expresaban moléculas del Complejo
Mayor de Histocompatibilidad clase [Ty
que jugaban un papel inmunolédgico. En
ella hay una proliferacion monoclonal de
histiocitos CD1 positivos.

Su prevalencia es de 2/100.000 habi-
tantes con cierto predominio masculino,
mas frecuente en infancia y adulto joven
y en raza blanca.
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Dependiendo del compromiso sisté-
mico se pueden diferenciar 3 formas cli-
nicas principales con diferentes pronos-
ticos:

- Granuloma eosinofilo aislado (GEA):
forma localizada de evolucion favora-
ble, es la presentacion mas frecuente
50% . Afecta al hueso en el 82% de los
casos 0 pulmén y aunque es mas fre-
cuente en el adulto joven puede presen-
tarse a cualquier edad.

- Granuloma eosinéfilo multifocal o
enfermedad de HandSchuller-Christian
de evolucion variable, més frecuente en
el adolescente.

- Forma diseminada o enfermedad de
Abt-Letterer-Siwe de comienzo agudo 'y
peor evolucion, mas frecuente en el
nifio.

El granuloma eosinofilo puede ser
aislado en el 90% (GEA) o multiple en
el 10% (GEM) con afectacion simulta-
nea o sucesiva.

La localizacion craneofacial es la
mas frecuente (30-50%) seguida de
raquis (10%) y huesos largos, menos
frecuente en pelvis y costillas'2.

El granuloma 6seo (GEA) permane-
ce largo tiempo asintomatico y poste-
riormente provoca dolores dseos y a
veces deformidad, fracturas patologicas
o signos neurologicos por compresion
medular o radicular.

En Rx se muestra como una laguna
redondeada bien delimitada de tamaio
variable, sin condensacion periférica.
En el craneo son lagunas osteoliticas
redondeadas o policiclicas. En raquis
suele localizarse en el cuerpo vertebral.
En mandibula puede presentarse como
lagunas bien delimitadas rompiendo los
septos alveolares™.
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El TAC evidencia mayor destruccion
de la tabla externa que la interna por
lesion hipodensa que capta el medio de
contraste.

En RMN se ve la lesion hiperintensa en
las secuencias T2, isointensa en T1 con
captacion de gadolineo’.

La gammagrafia con Tc aumento de
captacion en la lesion con un defecto
central.

El diagnostico de confirmacion es
histologico: La Histiocyte Society ha
establecido los criterios sobre la base
inmunohistoquimica e histopatologica.
Se puede realizar un diagnoéstico de
presuncion o definitivo. Respecto al de
presuncién es necesario visualizar
mediante microscopia de luz la morfo-
logia tipica de las células de Langer-
hans y 2 o mas tinciones positivas para
los marcadores: ATP-asa, S-100, alfa-
D-manosidasa y/o lectina. Para realizar
el diagnodstico definitivo se requiere
también la visualizacion de cel Langer-
hans mediante microscopia de luz y
objetivar granulos de Birbeck en la célu-
la con microscopia electronica y/o tin-
cion + para CD1a6**"°,

Se debe hacer diagnostico diferencial
con osteomielitis, sarcoma de Ewing,
leucemia, linfoma, quistes dermoides y
quistes Oseos aneurismaticos, también
con lesiones metastasicas, hemangio-
mas y displasias fibrosas™".

Las lesiones localizadas 6seas pueden
remitir espontdneamente o con tratamiento
local por lo que la conducta expectante esta
justificada, en ocasiones se trata con cure-
taje de la lesion, infusion intralesional de
corticoides o fotoquimioterapia, a veces
radioterapia y tratamiento con AINES en
caso de dolor. En la forma diseminada el
tratamiento debe ser quimioterapico®".

El pronéstico del granuloma eosino-
filo aislado es bueno con una supervi-
vencia practicamente de 100% , aunque
enel 15-20% las lesiones tienden a recu-
rrir en los 2 aflos siguientes”.
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