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Cojera y traumatismo craneal: un paciente con histiocitosis de

células de Langerhans poliostotica.
L. Catala, J. Casas, M. Espinet, M. Torrent, V. Celis, V. Serna, L. Garcia, |.Badell.

Introduccion

* La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es un tipo de neoplasia que tiene una forma de presentacion muy variada. Puede afectar cualquier
organo, con afectacion unica o multisistémica y ser unifocal o multifocal. Las lesiones cutaneas y 0seas son las mas frecuentes.

 Es una entidad poco frecuente y probablemente infradiagnosticada. Se estima una incidencia de 5 casos por millon de ninos menores de 15 anos,
siendo mas frecuente entre los 1-3 anos.

 E|tratamiento dependera de la afectacion, pero puede variar desde observacion a quimioterapia.

Caso clinico

Nino de 2 anos que consultd en urgencias por cojera y coxalgia derecha de un mes de evolucion. Reconsultdé en 3 ocasiones sin diagnostico claro, siendo
valorado por pediatria y por traumatologia. Se realizaron radiografia de caderas (imagen 1a) y ecografia sin alteraciones.

Se amplio estudio:
« RMN: se evidencio lesion litica en acetabulo con efecto masa de partes blandas (Imagen 1b vy 1c).

 Gammagrafia 6sea: sin alteraciones.

* Estudio de extensién negativo.
* Biopsia guiada por TC la lesion que es diagnostica de HCL con mutacion V600E BRAF.

Se confirmo diagnodstico de histiocitosis de células de Langerhans. Ante lesion unica, pero sintomatica, se inicia tratamiento con Indometacina con buena
respuesta y se mantiene durante 3 meses.

Imagen 1b. - ‘ Imagen 1c. Imagen 1d.
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A los 2 meses de finalizar el tratamiento consultd en urgencias por dos tumoraciones palpables en la cabeza. La madre referia traumatismo craneoencefalico
de intensidad leve hacia unos dias. La exploracion neuroldgica era normal y no referia fiebre ni cojera.
Se realiz6 radiografia craneal: evidenciando dos lesiones liticas en parietal izquierdo (Imagen 1d).

Se completo estudio:

* Ecografia abdominal: normal.

* Radiografia de torax: normal.

e Serie 0sea : sin otras lesiones liticas.

 PET-TAC: lesiones hipermetabdlicas en calota sin efecto masa en parenquima cerebral. Foco hipermetabdlico pélvico derecho.

 Resonancia magnética cerebral: 2 lesiones liticas sin efecto masa. Resto normal.
Se descarto afectacion en otras localizaciones.

Se decide reiniciar tratamiento con Indometacina y mantenerlo entre 1 y 2 anos.

Actualmente el paciente ha completado 6 meses de tratamiento y se encuentra asintomatico.

Conclusiones

 Las lesiones Oseas estan presentes en aproximadamente el 80% de HCL y pueden presentarse en cualquier hueso, aunque los sitios mas afectados son:
craneo seguido de columna, extremidades, y pelvis.

 Pueden ser asintomaticas o asociar dolor, tumefaccion de partes blandas o limitacion de la movilidad. Suelen ser lesiones liticas con efecto masa de partes
blandas.

* Las lesiones Oseas unicas pueden regresar espontaneamente y la primera opcion de manejo es |la observacion y seguimiento. En los casos sintomaticos una
alternativa de tratamiento eficaz es la indometacina oral.

e Las reactivaciones o recidivas no son infrecuentes y estaria indicado iniciar tratamiento quimioterapico. Los pacientes con recidivas de bajo riesgo pueden
beneficiarse de tratamientos menos toxicos.

 La HCL puede confundirse con otras muchas patologias por su forma de presentacion tan variada y es basico su sospecha clinica. Es importante que el
pediatra sepa detectar las manifestaciones clinicas de la HCL que nos conducira a realizar un estudio mas exhaustivo.



