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El granuloma eosinéfilo es una enfermedad que se caracteriza por tener afectacion Gnica o multiple de los huesos que produce una destruccién dsea y puede originar en ciertos casos compresion de otras
estructuras cercanas. Es un trastorno que se da en la mayoria de los casos en pacientes jévenes menores de 30 afios y que tiene un buen pronéstico si se realiza un diagndstico precoz y certero

Conceptos clave:

¢Qué se sabe sobre el tema? El granuloma
eosintfilo es la variante mas benigna de la
Histiocitosis X. Se trata de una lesion litica del
hueso originada por una anormal proliferacion de
histiocitosis, con claro predominio en pacientes
pediatricos y adultos jovenes.

¢ Qué aporta este trabajo? Se presenta el caso de
una paciente con granuloma eosinoéfilo monostético
con ausencia de metastasis y con clinica
caracteristica. Las imagenes tanto ecogréaficas
como de la tomografia computarizada muestran un
patrén caracteristico de esta patologia. Este
articulo aporta conocimientos centrados en los
hallazgos radiolégicos incluyendo iméagenes
anatomopatolégicas de la lesién extirpada en su
totalidad.
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Resumen:

Introduccién: El granuloma eosinéfilo es una enfermedad benigna poco usual que suele
afectar a la poblaciéon pediatrica y adultos jévenes. Es la afeccion mas benigna de las
enfermedades tradicionalmente conocidas como histiocitosis X que en la actualidad reciben
la denominacién de histiocitosis de células de Langerhans.

Caso Clinico: Paciente pediatrico con prominencia dolorosa en region temporal. Las pruebas
de imagen realizadas ponen de manifiesto la existencia de una lesion osteolitica con patrén
de agresividad compatible con granuloma eosindfilo. El paciente es intervenido mediante
cirugia con diagndstico histologico definitivo concluyente de granuloma eosindfilo.
Discusion: El granuloma eosindfilo puede afectar a uno o mdltiples huesos, de los cuales los
mas frecuentes son los huesos craneales, epifisis de huesos largos y costillas, precisando
estrategias de diagnoéstico y tratamiento individualizadas para un manejo y resultado 6ptimo,
siendo el tratamiento quirdrgico de primera eleccion.

Conclusion: El granuloma eosindfilo es un cuadro benigno infrecuente que requiere de

una correcta anamnesis y exploracion clinica del paciente, asi como la demostracion de las
imagenes radiolégicas caracteristicas, permitiendo llegar a un diagnéstico de presuncion
generalmente certero que en la mayoria de ocasiones se puede considerar definitivo.

Palabras claves: histiocitosis de células de langerhans; pediatria; hueso temporal

Abstract:

Introduction: Eosinophilic granuloma is an unusual benign disease that usually affects the
pediatric population and young adults. It is the most benign of the diseases traditionally known
as histiocytosis X that are now called Langerhans cell histiocytosis.

Clinical Case: Pediatric patient with a painful prominence in the temporal region. The imaging
tests carried out reveal the existence of an osteolytic lesion with an aggressive pattern
compatible with eosinophilic granuloma. The patient underwent surgery with a conclusive
definitive histological diagnosis of eosinophilic granuloma.

Discussion: Eosinophilic granuloma can affect one or multiple bones, of which the most
frequent are the cranial bones, epiphyses of long bones and ribs, requiring individualized
diagnosis and treatment strategies for optimal management and results, with surgical
treatment of First choice.

Conclusion: Eosinophilic granuloma is an infrequent benign condition that requires

a correct anamnesis and clinical examination of the patient, as well as the demonstration of
the characteristic radiological images, allowing a generally accurate presumptive diagnosis to
be reached that in most cases can be considered definitive.

Keywords: histiocytosis, langerhans-cell; pediatrics; temporal bone
Resumo

Introducéo: O granuloma eosinofilico € uma doenga benigna incomum que geralmente afeta
a populagdo pediatrica e adultos jovens. E a mais benigna das doencas tradicionalmente
conhecidas como histiocitose X, que agora sdo denominadas histiocitose de células de
Langerhans.

Caso Clinico: Paciente pediatrico com nédulo doloroso em regigdo temporal. Os exames de
imagem realizados revelam a existéncia de leséo osteolitica de padréo agressivo compativel
com granuloma eosinofilico. O paciente foi submetido a cirurgia com diagndstico histolégico
definitivo conclusivo de granuloma eosinofilico.

Discussao: O granuloma eosinofilico pode acometer um ou varios 0ssos, sendo 0s mais
frequentes 0s 0ssos cranianos, epifises de ossos longos e costelas, exigindo diagnostico
individualizado e estratégias de tratamento para manejo e resultados ideais, com tratamento
cirargico de Primeira escolha.

Concluséo: O granuloma eosinofilico € uma condicao benigna infrequente que requer

a correta anamnese e exame clinico do paciente, bem como a demonstragdo das imagens
radiolégicas caracteristicas, permitindo chegar a um diagndstico presuntivo geralmente
acurado que na maioria dos casos pode ser considerado definitivo.

Palavras chave: histiocitose de células de langerhans; pediatria; osso temporal
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CASO CLINICO

Introduccion

El granuloma eosindfilo (GE) es una enfermedad inusual que afecta
predominantemente a pacientes pediatricos y adultos jévenes. El GE
es la afeccion mas benigna del espectro de entidades clinicas que
tradicionalmente se denominaban histiocitosis X, y que en la actualidad
reciben el nombre de histiocitosis de células de Langerhans.

Presentamos el caso clinico de una paciente pediatrica con la aparicion
de una prominencia dolorosa en la region temporal que gracias a los
hallazgos en las pruebas de imagen fue correctamente diagnosticada y
tratada mediante cirugia de un granuloma eosinéfilo, con una
satisfactoria mejoria y evolucion clinica posterior.

Caso Clinico

Se presenta una paciente de 11 afios de edad, que acude al servicio
de urgencias de nuestro centro hospitalario por dolor en la region
frontotemporal derecha de 1 mes de evolucion sin antecedente
traumatico asociado.

La paciente no refiere ninguna otra clinica asociada y no presentaba
antecedentes personales ni familiares de interés.

A la exploracién fisica, se objetiva una tumefaccion en la regién
temporal derecha de aproximadamente 2 x 2 cm sin eritema, rubor ni
calor asociado, muy doloroso a la palpacion. La exploraciéon neurolégica
pone de manifiesto un Glasgow 15/15 y no muestra alteraciones en los
pares craneales. El resto de exploracion fisica y valores analiticos no
demuestran ninguna alteracién significativa.

Se decide realizar pruebas complementarias de imagen, comenzando
por una radiografia de craneo que evidencia una lesion litica de bordes
mal definidos, no escleréticos en localizacion temporal derecha anterior
(figura 1). Ante la existencia de la lesion, se decide ampliar el estudio
mediante ecografia y tomografia axial computarizada (TAC). Los
estudios radiolégicos ponen de manifiesto la presencia de una lesion
craneal osteolitica con patron geografico de tipo | C, con alta
agresividad que produce una destruccion de la cortical anterior del
hueso temporal derecho y parece tener una invasion intracraneal
(figuras 2 y 3).

Figura 1: Radiografia craneal proyeccion lateral: se visualiza una lesion
litica de bordes mal definidos, no escleréticos en localizacion temporal
derecha anterior.

Figura 2: Ecografia de partes blandas: imagen hipoecogénica
heterogénea de 2x2 cm, con captacion Doppler en su interior, que
invade y produce destruccion de la cortical craneal subyacente.

Figura 3: TC sin CIV cortes axiales: existencia de una lesién craneal
osteolitica con patron geogréfico tipo | C, con alta agresividad,
localizada en la porcion mas anterior del hueso temporal derecho.

Los hallazgos radiolégicos y el rango de edad de la paciente son
compatibles con Granuloma eosinéfilo como primera opcién
diagndstica, si bien no se puede descartar que se trate de una lesion
neoplasica primaria 0 metastasica, motivo por el que se completa la
filiacion de la misma con una gammagrafia 6sea de cuerpo completo
en fase de captacion 6sea (figura 4). Los resultados refieren un
aumento focal de la vascularizacién con hipercaptacion del trazador en
fase 6sea de escasa cantidad, mostrando en fase tardia una captacion
en anillo con centro hipocaptante acorde al comportamiento litico de la
lesion. No se observan otras alteraciones significativas de la captacion
en otras localizaciones a distancia.
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Figura 4: Gammagrafia 6sea proyecciones AP y laterales. La lesion a
estudio en regioén temporal derecha muestra aumento focal de la
vascularizacién, con hipercaptacion del trazador en fase 6sea, de
escasa intensidad.

Se decide llevar a cabo una intervencién quirargica por parte del
servicio de neurocirugia de nuestro centro, realizandose una incision
temporal derecha y encontrandose una lesion litica granulomatosa que
es resecada por completo. Los resultados anatomopatolégicos
intraoperatorios y definitivos de la pieza extirpada demuestran signos
histopatolégicos compatibles con el diagnéstico de granuloma
eosinofilo (figura 5).
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Figura 5: Anatomia patoldgica: Eosindfilos con presencia de
proliferacion de células de Langerhans.

La evolucién postoperatoria fue favorable siendo dada de alta
hospitalaria a los pocos dias de la intervencion debido a la mejoria y
estabilidad clinica.

Discusion

El granuloma eosindfilo (GE), también conocido como Histiocitosis de
células de Langerhans (HCL) fue descrito por primera vez en el afio
1940 por Lichtenstein y Jaffe.

Se trata de una patologia poco frecuente, de caracter benigno, similar
a un tumor, caracterizado por la proliferaciéon clonal de células
mononucleares presentadoras de antigeno de origen dendritico
conocidas como células de Langerhans. El granuloma eosindfilo
representa el 70% del nimero total de casos de HCL ademas de ser el
tipo de presentacién mas localizado y benigno.?

Epidemiolégicamente presenta una incidencia anual de 3-4 casos por
millon con un claro predominio en pacientes pediatricos y adultos
jovenes entre la primera y la tercera década de la vida. 2

La presentacion clinica tipica es la manifestacion de dolor con aumento
de volumen en la zona de la lesion y los tejidos adyacentes.

El GE 6seo puede afectar a uno o multiples huesos, siendo los méas
frecuentes los huesos craneales, epifisis de huesos largos, costillas,
vértebras y mandibula.? La presentacién monostética es mas frecuente
que la poliostética, si bien esta ultima comprende entorno al 20-30 %
de los casos.*

Los hallazgos radiolégicos son fundamentalmente los de una lesion
radiollcida, redondeada y de bordes bien definidos. Mediante TAC se
observan con mayor claridad las caracteristicas osteoliticas de la lesion
y su posible invasion extraésea hacia los tejidos adyacentes. La
experiencia con la gammagrafia 6sea y con la tomografia por emisién
de positrones (PET) en la evaluacion del GE es limitada y sus
aplicaciones estan todavia en periodos de investigacion. Diferentes
estudios parecen indicar que es muy sensible para la deteccion de la
lesion y muy especificos en la fase de actividad.

En el craneo la lesi6n se presenta como una tumoracién que puede
presentar un crecimiento intracraneal y comprimir la masa encefalica.
Debemos sospechar de GE en el hueso temporal en los casos de
pacientes con otitis medias resistentes al tratamiento antibiético. Otra
forma de afectacion craneal, en este caso del hueso mandibular o
maxilar descrita es la de la debilidad de las piezas dentarias adyacentes
alalesion.®

Los parametros analiticos en la mayoria de las ocasiones presentan
valores dentro de la normalidad, aunque pueden encontrarse
leucocitosis, eosinofilia y aumento de la velocidad de sedimentacion
globular (VSG).

El diagnéstico definitivo requiere de una  confirmacion
anatomopatolodgica, debido a que tanto las manifestaciones clinicas
como las caracteristicas radiolégicas se pueden superponer con
diversos procesos patolégicos, incluyendo la  osteomielitis,
osteocondritis 'y procesos neoplasicos como plasmocitomas,
meningiomas, hemangiopericitoma, mieloma o metastasis.®

Histolégicamente la propiedad esencial es la proliferacion de células de
Langerhans y su infiltracion en los téjidos. Las células de Langerhans
tienen en comun una serie de marcadores inmunohistoquimicos como
son el S-100, CD1a, CD52, CD40, CD68 y CD154. Ademas, se pueden
apreciar pequefias inclusiones citoplasmaticas lineales y de aspecto
estriado que reciben el nombre de granulos de Birbeck, caracteristicos
de este tipo de patologia.’
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El tratamiento de esta enfermedad depende del grado de afectacion, el
GE monostético es un proceso generalmente benigno con tendencia,
en la mayoria de las ocasiones, a la remision espontanea. Se han
sugerido diversos planteamientos terpedticos, como son una actitud
expectante con observacién de la evolucion clinica, curetaje quirdrgico
0 reseccion completa, inyeccién de corticoides intralesionales y
radioterapia, todos ellos dependiendo de la localizacion y la gravedad
de la lesion.®

En lineas generales, los pacientes con GE tienen un prondstico
favorable, con una buena evolucién tras aplicar el tratamiento més
adecuado a la situacién clinica, mientras que los presentan una
afectacion poliostética y multisistémica tienen peor prondstico y mayor
tasa de recidiva.

Consideraciones finales

El granuloma eosindfilo es una afeccion poco comun que afecta
principalmente a la poblaciéon infantil y adolescente, de caracter
benigno, pero que precisa de un correcto diagnostico para una
intervencion terapeltica temprana, descartando otro tipo de entidades
malignas.

La historia clinica del paciente, asi como la demostracion de las
imagenes radiolégicas caracteristicas, permiten llegar a un diagnéstico
de presuncién generalmente certero que en la mayoria de ocasiones
se puede considerar definitivo.

Una estrategia de tratamiento y manejo individual y un enfoque
quirdrgico selectivo deben considerarse como base para un resultado
optimo del paciente.
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