


comián k pmetnna de infílrrades histiocicarios gea- 
nulornatoso~ fmmmmrnte atornpafiados de lenco- 
cito8 eosin6fIlos que co rometen al h u w  y a 2 ~jidos (I,5,9, 10,12,1 , 1É1,20,2?& 

Dentro deesea drrn~mmacidn ag beluyen~ 

1. El Gra=ulama eusináfilo (60% de mdes las 
casas de histiotitoais). 

2. El sfnrirme de LertPrec-Siwe. 
S .  El sr"ndrme de &nd-8chülie~-Christim. 

l. Oranuloma eaaindfilo 
Afecta al esqueleto en forma mariostdtíca o 

poliosrótica. La lesión es mamst6ticg en el 75% & 
los casas (22). Su incidencia es   re dominan re en 
risas y en d u l w  jevenes. El 75% de los pckntm 
tiene menos de 20 allos. Su f m e n ~ i a  es baj% apre 
xirnadammee se inkman 12Q0 ca~m nlfepns al año 
en E S A  Unidos (7). Exim un predominio de Los 
hombm sobre las mujeres (22) y es in&ecueme m 
n@@s. Su loraliiaci& a; yafiable, pew el 50% ve 
localizao en cdneo, pelvis, costiiles, mandibula p 
c~lwnna (2Q). h b i &  puede coqromerer huesos 
largos como ftmwWi tibia y h 6 r o .  El ~~mpramiso 

no es uniforme pudiendo variar hucho en el 
mismo t w r  (22)' 

En relacidn a la clínisa, el sintome rrrBs frecuente 
es el dalor. Cuando el huesa comprometido es Iluper- 
fkid puede existir una masa palpable (1, S, 7,12 
,201. En ocasiones existen aneecedentes de tcauma- 
eismos banales. b b i &  e& descritas 1m fracrums 
patol&ic& La d t i c a  a n o r d  en la fnayoriá de 

de los huesos de h~ mmus y los pies S i d t e ~ u e ~ e .  1m m, pem en oca$- apmcen e1mcimes en 
Lrt eriolngPa es da;eonacida. En el p d o  se ~tríbu- la relacidad hennítia dt: sedhmtaci&n c o m  tam- 
y6 como un tipo especia[ de rt.acci& i ~ a 1 6 g i d s  
e una probahle infsci6n virica (28. E s a  se susten- 
t6 eh la observación de inclusiones dq1í~1m6tiras 
ea las c6lulas de hgererhans Ccuapos de Bi rbd j ,  
peco en la actualidad, aunque dmonoc@ la &m- 
ci& de estas or$anelw, se ha. descartada ekcn pmíbi- 
lidzrd. Redentemente se ha demmmdo la &sten& 
de complejas mtoimirnunes inv~luctado~ en la enfec- 
medad, como tambi6n de mrm almacianes inmu- 
nol6gicas (J1,.7L 

En marno a la anammk patalfigica, maermcópi- 
camente, el m a m d  que se obtiene par curetaje a 
pot puci6n de une lesih &ea Consiste en peque- 
rios fragrkentas de mlolacidn S&-tosada que &w- 
nan con zo~as heínarr-ágbcas. Cuande La biopsia 
inciuye la towIidad de la pkza M &esa una cavi- 
dad de Ilmiies netos ~eupada por un rejido @hu- 
lom~toso friable y hemorr&gieo que usualmente 
tiene 2om@ netr6tia.s (22). Himscópir*arnente, se 
ob%van histiwittp h m e m e p t e  formanda Éuew 
com~actiis o cotdanes arompri5lados por un númera 
variable de Ieucacisw ain66Las y liahicos. Las 
mitosis sm m116 (Fig. 1). La mmmm hissal8j$ca 
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bien leuco~imsis lwes (la En el caso de localiza- 
abn vw&raI pueden &dr alteracien& neurológi- 
cas @> 4,4,23,24,23 ,26). 

Rádioldgicamente, las imiigenes observadas 
varian de acuerdo a la locali%ci6n de Ia lesih 
h mayorra pueden detectarse en las radiografias 
simples. En el crineo se observa genmaimenre 
una lrsi6.u ~smolitica oval de aproz4madamente 1 
a 4 cm de dihe t ro  (7, 2 4 .  En el caquis puede 
aparerer la tfpica aerrebra piana descrira por 
Cal& en 1925 (3J, pefo tambien puede haber una 
lesi6n osteolkica mn conpervaci6h de la al- 
vettebd 11 6), En los hueses 1 w p  la zlfctacián 
es predodnantemente didiiatia aunque puede 
existir lorttliaaeián met&f%~ia e incluso invadir 
el taztfiago de cretimiento (22). En un 10% dela 
serie publicada por David (7) a is t la  reaccibn 
pc"í6stica. 

La gtwmagratff8 p n d e  ser íitil en el diagn6sti- 
co de' lesiones. da dificil Iocalieacibn (hi~esos de 
abserwacííin complerjq. La y la TAAC $Simen 
p r a  delirnizar con mis e m i t u d  Ios bo&s de la 
lesi& (131. 
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En manto al ttatamiénro, en la mayorfa de I@s 
casm es suficiente con tedizar un legracto, que en 
1~ Mgneri extemas pude  a~ompafíar& de aparte 
de injerto $e,-. Puluchct-s gianuiomm wnlwionan a 
lai cu~ac36n e8ponxdnea sin nin@n tmtamiento, En 
d casa cke locrrli&irn vertebral con deficit neum- 
l&eico amciado estií indicado realizar 1% descom- 
prajsn rndular (11, 16, 17, 19, 23, 2 4  25 ,262. 
La radioterapia en dosia bajas (menos de 1200 
Xads) puede uzilizaxse en tumoniciane eEcefisas 
cuidando de no d d u  el eartflago de ~&miehla 
(22). En d g u m  cwos en que wistzn fucos &m 
múltiples se indica tratamienro can ertraritns 
thicos ~rmorciaa@) con $1 objeto de estimula 
La inmunidad. 

El pronkim ea gt.amalmma: bueno. EKi* la 
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en hs llesioae~ de díffrfil accmo quirúr~ico, se 
utili* la radia ~eiapia en hajm dosis. Usuhmte, 
en lw faes an;tnaa& el tmamiento de eiec~ibn 
es ia quimiotempia asmiada a la Fimgfa. Los Br- 
maco$ cirasrdticbs m& utilizados son: 
Vimblasrina, Vincristina y Mercitrexlate, as@ados 
a no a cart-icos&xoides. Ea el c m  de existir dia- 
betes imlpide alganos autwes recmiendan el uso 
de Metaclorprvpmi& o exrrscrss hipQfrmio~. 

El pr~nirxtico depende de la dad de ptespaca- 
ci6n; mkncms menQr es el @ente p m  E?S el pro- 
nirstim Q, %. En g m  medida la afectación de [a 
pmes blanda determitia t a m k h  la e~~l~ci-611 y el , 
pronBstieo que tendz'd la enfermedad (22). De 
modo que ae espera peor evoluu& si hay &ectaci& 
de parte hiandm. 

probabilidad de que una lcsi6n íialiruda se truns- 
forme en uria enkrniedad <liscrnina<ta (22 ) .  listo 3. Sindrome de Letterer-Siwe 
ocurre generalmeate a m  de Iüs selis meses. W esro 
hay que considera que una leion salirni@ ron m& 
de 6 meza de evolucíón diffrilmenre E t d r d  
en Las hrmw genedizadag de la enfermedd En 
cuanto a las lE?Siones ver~ehalm existe mnsenw ea 
que la mac& puede ser eqmnhea (415). 

2, Slndrome cie HmdSchiillarcUhrisi5an 
Comesponde a la enfermedad diseminada con 

laealizllciones 8 m  y exrrat5sea.s. Es de curse clkiiw 
cr6nico y se observa en nifios mqorm de 3 aii6t9 (5, 
18, 22). Habfrmlmente existen Lmianes cranedes 
miiltipiea que puedm estar acomp&ruias de ex&- 
tdmw y diaberes insfpida. &tq constituye la triada 
cIaCica de pmenmcióa infmcuente en la pnírtiea 
dinim (22). La expLaracI6ri anafbica puede dem@- 
trar elevaciones de Jtx velocádrid de sedinentseión y 
eosidlia. 

I.~I anaromla pat016gfea muestra algunas dife- 
rencias con re$prdto a lag formas puramente 
e.squd4ticaa; se obsemn m& &u&düs hemor&- 
gices y fibcoCiS, cano t m b i h  mayor porcantaje 
de bi~ineimsis c m  vacuales lipidicas w au inte- 
rica (c6lula~ san~om&tosas), la que indica que 
existe cioniciiufad en la lesibñ; por esea razirn mn 
mucho menas frecuentes de obec~ar  en el sfdire- 
me Lereter-Siwe m). 

Es otra famia diseminada, pero de curso sahgt- 
da y mn relativa fmuensia de descniace fatai. Se 
presenta en nifioñas rnenwm de 3 &m. La &"mclcin 
granubmaitosa de h f w o  y baa determina aima- 
eiones severas en i a  h v ~ ~ ~ p o y e s i a ,  lo que: ama 
tnfec~iones bacterienas de repetición (Y, 9). 

se a b s e m  a n d a  y ht.marajgias miilti- 
ples. Son dpiar> la" lesiones eczenaztost~ sebormi- 
car: de la oiel. 

Ka*liolbgic;imentc:, las Iesinnci ciendeti U ser de 
rrienor tarnafio, y no sor1 confluyetires. Exiscc u11 rlam 
predominio <le 1s lesiotics dc partes blandas (7). 
La anatumia pa@gi~a SG *&ateteriza p a  un p- 

dominio de ensin6filas y de c6Iulm inflamerorias 
dado d ca&eer apdo de la eUtem&. N m  es N- 
ble diferenciar bimbógicamrnte de otras hrnm de 
Elietiodtosls X, c m  m p m o  p&ir la edución 
eue ten* La mkrmdad @,22). 

El estadlo cllnice de la enfetmedad es la que 
define qu6 cipo de tratamiato se apücar@ en toa 
cam en que h e&& ests: en fax inieia1 se 
utiliza !a radí~teragia ncasiomlmnte acompañada 
de cur&j@ &ea o res~coi6n ~egmenmria, En lm 
casos en que edste  diabetes in$fpida sr han 
empleado las a t ractaa  hipafis8tios o IB 
Mmaclorpnrpltm3a, eon una mejo& maderada en 
la denaad urimia a disminuciíiin de la diuresis. 

Radiolíigiairnenrc las lesiu~j: sc observan prcilo- En las Fuscs avaniudas de la ciifermedacl el trar;i- 
mirmntrmentí: cti cl ccí:íta:o y tienen la car~ctcrístic;i miento n ~ i s  crnplrddo son los citosdticos, asocia- 
de ser wrSIuyente. 

E1 tratamiento de elmoi6n d q &  rdel e a d i s  
cifnico de la enfermedad. En las &es iniciales y 

dos a corricostcroi<ícs y mdiotrrnj>in, como tam- 
bic~i lxq iiieilidas dr soluirrc destinacliis a comt>stir 
lag infeccioms y la m&ia. 
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Experiencia de la Clínica 
Universitaria de Navarra 

Desde 1969 han sido diagnosticados 28 casos de 
Histiocitosis X. De éstos, 17 casos eran de afectación 
6sea solitaria (monostótica), 8. pacientes tenían dec- 
tación &ea múltiple Ipolioctótica), 2 casos tenían 
akmción diseminada de curso crónico (síndrome de 
Hand-khüller-Christian) y en 1 caso había afecta- 
ción diseminada de curso agudo (síndrome de 
Letterer-Siwe). El promedio de erlard al diagnóstico 
fue de l1,8 años (2 a 35). La distribuicihn por s w  
fue de 18 hombres (64%) y 10 mujeres (36%). El 
diagnóstico h ~ e  hecho por biopsia en todos los casos. 
En 4 pacrentes la biopsia fue realizada por punción y 
en el resto se realizó a cielo abierto. 

En 20 pacientes el motivo de consulta h e  dolor 
local y en 14 pacientes existfa una masa palpable (12 
de éstos tenian lesiones en el cráneo, 1 en el fémur y 
otro en la cluvícula). En los 2 pacrentes coa síndro- 
me de Hand-Schüller-Christian existian adenopacias 
cervicales y lesiones eczematosas de la piel. En un 
paciente con una lesión en la primera v6rtebra lum- 
bar había una altrraci6n de la marcha y pérdida de 
fuem en las extremidades inferiores. 

En 10 pacientes la exploración analítica mostr6 
elevación de la velocidad de sedimentación y en 4 
pacientes existfa eosinofilia. 

En los 17 enfermos afectos de gmnulomas eosinó- 
filos solitarios, las localizaciones más frecuentes fue- 

Figura fl 

cidneo: (2) 
clavlcula: (1) 

e-pula: (2) 
crstemiln: (1) 
nttmero: (1) 
raquis: (3) 

pelvis: (2) 

temuc (5) 

ron: 5 lesiones femodes, 3 lesiones en columna, 2 
lesiones en la escápula. En los pacientes afectos de 
granulomas eosinófilos múltiples la localizarión m% 
frecuente k ~ e  el cráneo ( l l ) ,  seguido de la pelvis (3) 
y el fémur (3). Cinco pacientes pmentaron compro- 
miso del raqurc; de éstns, 2 presentaban localimcio- 
nes torácicas 03 y T10), 2 lumbares (Ll y L5) y uno 
cemicaI (C4). Las Figuras 2 y 3 resumen el total de 
granulomas eosinófilos estudiados. 

De los 2 pacientes afectos de sfndrome de Hand- 
Schüller-Christian, uno tenía 6 lesiones óseas locali- 
zadas en maxilar, celota, ac~tábulo, pala ilíaca y cne- 
110 del fémur, y el otro presentaba 2 lesiones localim- 
das en el cráneo y en el fémur. Además estos pacien- 
tes presentaron lo~aiizaciones extdseas. 

El paciente afecto de sindrome de Letterer-Siwe 
presentaba 4 lesiones óseas, 2 localizadas en el crá- 
neo, una en el fémur y otra en la pelvis. Además 
tenia heparoesplenomegdia. El número total de 
lesiones estudiadas fue de 47. 

Los hallazgos radiológicos han sido variables 
dependiendo del hueso comprometido. Anal' izamos 
las localizaciones más frecuentes. 

En el cráneo, generalmente se observaron una o 
más lesiones osteolfticas de una forma oval, que com- 
prometían ambas corúcales y cuyas dimensiones 
variaron entre 1 y 4 cm (Fig. 4.). En el raquis, la 
lesión comprometia el cuerpo vertebral dejando libre 
el arco posterior. La afectación del cuerpo provocó 

Figura 3 l 
cráneo: (10) 

Loral~excívn de  les* solifariar. Lacalizaciones óseas mYI ' les. 
(N" tolril de lesianes:17). (N9 total de lesionesi I 81% de pacientes 8). 
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Imagen IPica de un granuloma en el cráneo. Imagen de vértebra plana o vértebra de Colvé. 

fucturas por aplastanliento y dio la típica imagen en 
*vértebra olanas (vértebra de Calvé). en 3 de los 5 Figura 6 . , 
casos de localizaciones vertebrales. Sólo en el paciente 
clue tenía comy>romiso de C4 y en un  caso de locali- 
zación en T9 I~abía conseivación de la altura vertebral 
(Eig. 5 ) .  En los Iiuesos largos tuvimos un total de 10 
lesiones. El 80% (8) eran del fémur y las otras 2 eran 
de clavícula y húmero. El comproniiso fue diafisario 
en  7 casos de localización femoral (Fig. 6) y mctafisa- 
rio en 2 casos (Iiúmero y fémur). La fisis actuó de 
barrera para cl crecin~iento del tumor. En un caso con 
afectación de la clavícula existía localización epífiso- 
metafisaria. Las imágenes observadas fueron osteolíti- 
ras y de forma oval, localizadas en la cavidad medu- 
lar. La cortical escriba adelgazada en algunos casos o 
incluso rota; esto úl t imo se observó en 2 de los 
pacientes con localización femoral. Existía reacción 
perióstica en 6 casos (todos de localización femoral), 
en  uno de los cuales era en capas de cebolla. 

El tipo de tratamiento aplicado se basó en la loca- 
lización, las manifestaciones clínicas y en el número 
de lesiones. 

Lesiones óseas solitarias (17 pacientes) 
En 4 pacientes no sc aplicó ningún tratamiento 

observándose una regresión espontánea dc la lesión. 
D e  éstos, uno  tenía localización vertebral (L5) 
(Fig.7), otro tenía localización femoral y el resto se 

a Iza- localizaba en el crineo. En 3 pacientes con loc 1. 
ciones en cráneo, escápula y fémur, se realizó curcraje 
óseo en el momento de la biopsia. Se practicó Iegrado 
asociado a injerto cn 6 pacientes con localizaciones en 

Imagen litica, bien delimitada, redondeada, de un granu- 
lama eosinófilo del fémur. 
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k Figura 7,A Figura 7.E Figwra 7.C 

A. Imagen en 
Progresión mdiológica de un granulomo eosinófilo de 15. 

vbrtebro plono. B. Recuperación parcial de lo altura vertebral. C. Estadio final. 

húmero, 2 en pelvis, 2 en femur, y uno en la cuarta 
vértebra cervical. Fue necaaria la resección segmen- 
caria en 3 pacientes, conlocalizaciones en la clavfolla, 
esdpuia y esternón. En este úItimo se realizó os- 
sinteSls con agnja de Kirschner. Se aplicó mdiomapia 
como Gnico tratamiento a un paciente con localiza- 
ción vertebral T12. Al paciente con localización cet- 
v i d  se le practic6 legrado y relleno con injerto autó- 
lo@ y se le asocíó tratamiento con DrocorUbaQ. 

Locaiizaciones óseas miiltiples (8 pacientes) 
En un paciente con localizaci6n craneana y en 

pelvis no se aplicó ningún tratamiento, observándo- 
se mejoría espontánea en 4 años de seguimiento. 
Recibieron tratamiento quirúrgico S pacíentes, a los 
que se les practicó artrodesis anterior TS a T10 con 
injerto costal en una lesión de T9, regrado de la 
lesión en otros 3 (2 lesiones oecipides y una lesión 
kmorai) y legrado e injerto de una lesión iIíaca aso- 
ciando radiorerapia de las otras lesiones (occipital, 
parletal e isquion] a otro paciente. Se pracric6 radio- 
tefapiasin cirugía asociada en 2 pacientes, Todos los 
pacientes fueron tratados con Drocoreina@, excep- 
tuando un paciente con localimci6n femoral e ilfaca. 

Fonna diseminada de curso crónico 
(2 pacientes) 

Estos pacientes fuefon tratadas con cimgía, radio- 
terapia y quimioterapia con citm&ticos. Los procedi- 

- - 
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mientos quirúrgicos fueron variable: se realizaton 2 
curerajes de lesiones craneales, una resección acompa- 
ñada de injerto de una lesión femoral y u n  enclavija- 
do profiláctico en una lesión del cuello del f h r .  

Forma diseminada üe curso agudo 
(1 paciente) 

Eue trarada con quimioterapia, completando el 
tratamiento en otro centro. La enfermedad tuvo un 
curso recidivante con desenlace fatal. 

Comentario 
Actuafmehte parece existir unanimidad en el 

empleo del t6rmino Histiocitosis X, el cual com- 
prende las formas óseas unifocal y multifocal como 
también a las formas diseminadas agudas y cr6nicas. 

En nuestra experiencia aparece más frecuente la 
presentación ósea unifocal. La incidencia mayor en 
varones (64%) concuerda con la literatura. 

No observamos formas local~adas que evolucio- 
naran a formas diseminadas, por lo que creemos que 
esta probabilidad, aunque existe, es baja. 

El pronóstico de las formas localizadas (uni y mul- 
tifocal) es buena, obceniéndose curación en Ia mayo- 
ría de los casos, incluso sin ninglín tratamiento. 

Aunque no tenemos experiencia en las formar de pre- 
sentación diseminadas2 creemos que deben ser t m t z b  
por un glujpo muitidiscipljrrario que incluya pediatras, 
radioterapeutas, cimjmos ortopédiu)~ y oncB1~gos. 
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