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RESUMEN

Introduccién: En la patologia ortopédica del esqueleto
inmaduro existe un grupo de entidades clinicas conoci-
das como lesiones seudoneoplasicas, las cuales poseen un
patréon bien definido de presentacién, son susceptibles de
caracterizacion clinica y radiolégica, y por lo tanto gene-
ralmente no requieren de una biopsia para su diagnoéstico.
Objetivo: Presentar una guia que permita identificar facil-
mente a las lesiones seudoneopldsicas mas frecuentes del
esqueleto en nifios y adolescentes, tratando asf de evitar
tratamientos innecesarios. Material y métodos: Se realiza
una revisién bibliografica que nos permita reunir los aspec-
tos mas importantes para el diagndstico y tratamiento de
estas enfermedades. Resultados: Se investigaron y estable-
cieron los pardmetros clinicos, radioldgicos y terapéuticos
de quiste éseo simple, quiste éseo aneurismatico, fibroma
no osificante, displasia fibrosa, displasia osteofibrosa, gra-
nuloma eosindfilo y enostosis. Discusion: Es fundamental
conocer las herramientas clinicas y radiolégicas que nos
permitan diferenciar a una lesién seudoneopléasica de una
neoplasia verdadera en el esqueleto de nuestros jovenes
pacientes. Conclusiones: La correcta identificacion de una
lesion esquelética estd basada en el aspecto clinico, des-
pués en el aspecto radioldgico y finalmente en el anélisis
histolégico de la lesion en estudio.

Nivel de evidencia: V
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SUMMARY

Introduction: In the orthopedic pathology of immature
skeleton exists a group of clinical entities known as seu-
doneoplastic lesions, which have a well definite pattern
of presentation, are susceptible of clinical and radiologi-
cal characterization, and therefore generally they do not
require a biopsy for their diagnosis. Objective: Submit a
guide that assist us to identify easily the more common
seudoneoplastic lesions in the skeleton of children and
teenagers, trying in this way to avoid unnecessary treat-
ments. Material and methods: We perform a bibliographic
review that help us to recognize the more important as-
pects of the diagnostic and treatment of these diseases.
Results: Were investigated and established the clinical, ra-
diological and therapeutical parameters of the simple bone
cyst, aneurismatic bone cyst, non ossifying fibroma, fibrous
dysplasia, osteofibrous dysplasia, eosinophilic granuloma
and enostosis. Discussion: It is fundamental to know the
clinical and radiological tools that help us to differentiate
the seudoneoplastic lesions from a true neoplasia in the
skeleton of our young patients. Conclusions: The accurate
identification of a skeletal lesion is based in the clinical as-
pect, subsequently in the radiological aspect, and finally in
the histological analysis of the lesion in study.

Evidence level: V

Key words: Neoplasia, seudoneoplastic, immature skeleton,
diagnostic, treatment.
(Rev Mex Ortop Ped 2013; 2: 68-78)

INTRODUCCION

Las lesiones seudoneoplasicas del esqueleto inmaduro
tienen diferentes origenes; sin embargo, su compor-
tamiento puede abarcar desde ser totalmente latentes
y con tendencia a la resolucion espontanea, hasta cur-
sar con fracturas patoldgicas o coexistir con situacio-
nes clinicas graves. La naturaleza histoldgica de cada
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lesidn, asi como su comportamiento, se consideran
las pautas para establecer una conducta terapéutica
adecuada.

Hacer un ejercicio diagndstico y radioldgico
adecuado (conocido como el arte de diagnosticar
tumores 6seos)' nos permitird llegar a una primera
aproximacion diagnostica, y en algunas ocasiones a
la identificacién definitiva del proceso, lo cual es vital
ante la sospecha de una lesién que pudiese poseer un
patrén neoplasico.

A continuacién vamos a realizar una revision siste-
matica de las lesiones mas frecuentes que son consi-
deradas como seudoneoplasicas y que se asientan en
el esqueleto inmaduro.

QUISTE OSEO SIMPLE

Se trata de una lesidén seudoneopldsica que se
encuentra llena de liquido, es propia del esquele-
to joven, ocasionalmente es detectada integra, y
frecuentemente es descubierta en el escenario de
una fractura patoldgica. Se le considera mas una
lesion reactiva o del desarrollo que una neoplasia
verdadera.?

Virchow describié esta lesién por primera vez en
1876,%% siendo denominada como quiste 6seo simple
o esencial por Bloodgood en 1910,° y no es sino has-
ta 1942 cuando Jaffe y Lichtenstein describieron sus
apariencias radioldgica e histolégica,*” asi como tam-
bién definieron las fases activa y latente de sus evo-
lucion, considerandolas entonces como dependientes
de su proximidad al cartilago de crecimiento.”

Varias teorias sobre su etiologia han sido propuestas
e incluyen: hemorragia intradsea, la involucién de un
tumor de células gigantes, un disturbio del crecimien-
to, inflamacién, bloqueo al fluido de la circulacién in-
tersticial y alteraciones en el drenaje venoso. Ninguna
de ellas ha sido probada;’ sin embargo, la mas acepta-
da es precisamente la que atribuye estas lesiones a una
alteracion en los sinusoides venosos metafisarios, que
a su vez compromete el drenaje del liquido intersticial.®
La causa precisa continta siendo desconocida.’

Es una patologia tipica del organismo en creci-
miento, predominantemente se presenta durante las
dos primeras décadas de la vida y es mas frecuente
en hombres que en mujeres. Sus localizaciones mas
frecuentes incluyen a las metéfisis proximales del hu-
mero y del fémur, siendo excepcionales los casos que
afectan las epifisis.®

La forma habitual en la que se diagnostica esta re-
lacionada con una fractura patoldgica, siendo menos
frecuente el hacerlo a consecuencia de dolor, defor-
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midad o como hallazgo radiolégico.® Las lesiones no
complicadas son indoloras.®

Aunque el diagndstico de certeza se establece
conjuntando los datos clinicos, radiolégicos e histo-
patoldgicos, se argumenta que los dos primeros son
lo suficientemente caracteristicos para establecer el
diagnéstico sin un estudio histoldgico ni otras prue-
bas complementarias (Figura 1).°

Desde el punto de vista radioldgico se trata de le-
siones metafisarias liticas y centrales, de bordes mas
o0 menos bien definidos, y con expansion y adelgaza-
miento de la cortical que lo contiene.® Tipicamente
no atraviesa a la epifisis.'® No suele observarse reac-
cion peridstica a no ser que sea a consecuencia del
proceso de consolidacién de una fractura patoldgica.
Suelen observarse septos muy delgados a partir de la
superficie interna de la cortical, los cuales pueden ser
fibrosos u osteofibrosos. Cuando ocurre una fractura
patoldgica, habitualmente un fragmento de la cortical
cae en la region declive de un quiste lleno de liqui-
do, observandose lo que se conoce como el signo del
fragmento caido. En periodos cercanos a la pubertad
suele presentarse migracion de la lesién hacia la dia-
fisis como parte del proceso reparativo metafisario.™

Tomograficamente, las densidades intralesionales
son totalmente liquidas sin presencia de masa de par-

Figura 1. Imagen de radiologia convencional de quiste 6seo
simple del himero proximal.
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tes blandas circundando al quiste. Cuando ocurre una
fractura o sangrado, habitualmente demostramos
densidades hematicas o serohematicas en el interior
del quiste.

La gammagrafia 6sea puede o no mostrar aumen-
to en la captacién del trazador.

El quiste éseo simple se manifiesta como una ca-
vidad llena de liquido claro compuesto por un tra-
sudado plasmatico rico en lactatodeshidrogenasa y
fosfatasa alcalina, asi como en interleucina-1, pros-
taglandina E-2 y radicales libres. Cuando se ha pro-
ducido una fractura patolégica su contenido se torna
sanguinolento. El quiste se encuentra revestido por
una membrana de tejido conectivo vascular laxo, con
células gigantes osteoclasticas y a veces areas hemo-
rragicas o cristales de colesterol. La pared es de tejido
6seo denso con trabeculaciones hacia su interior que
pueden llegar a tabicar al quiste.®

El diagndstico diferencial debe efectuarse con la
displasia fibrosa monostotica, el fibroma no osifi-
cante, el encondroma solitario, el fibroma condro-
mixoide, el tumor de células gigantes, el quiste éseo
aneurismatico y el granuloma eosinofilo.®

Existen diferentes métodos de tratamiento; sin em-
bargo, cada uno de ellos puede asociarse a complica-
ciones variables y resultados inciertos.? El tratamiento
tradicional ha sido la reseccion intralesional (curetaje)
y colocacién de injerto 6seo.® También se han tratado
mediante la inyeccion percutdnea de esteroides®'! o
médula 6sea autdloga.®

La respuesta al tratamiento puede evaluarse en
base a los criterios de Neer y colaboradores.®'?

e Curacion completa: obliteracion completa del quis-
te por neoformacién o6sea.

e Curacion incompleta: neoformacion 6sea que relle-
na parcialmente al quiste, persistiendo areas radio-
licidas no progresivas.

* No respuesta: el quiste no experimenta cambios
clinicos ni radiolégicos.

e Recidiva: tras la curacién completa, reaparecen
areas radiollcidas que crecen, expandiéndose pro-
gresivamente y adelgazando la cortical.

En general, rara vez puede observarse regresion
espontanea, incluso tras sufrir una fractura patolo-
gica, como tradicionalmente se habia defendido.*
La importancia en la identificacion y tratamiento del
quiste 6seo simple radica en las repetidas fracturas
patoldgicas que puede llegar a causar, y en las defor-
midades esqueléticas secundarias, debido a su proxi-
midad a la zona fisaria.®

Rev Mex Ortop Ped 2013; 15(2); 68-78
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QUISTE OSEO ANEURISMATICO

Esta lesion fue descrita inicialmente por Jaffe y Lichtens-
tein, en 1942, siendo posteriormente mejor definida
por ambos autores, pero por separado, considerandola
como una nueva entidad clinico-patoldgica, '™ y sien-
do nombrada por algunos como enfermedad de Jaffe-
Lichtenstein.™

Se describe como una lesion osteolitica expansiva
consistente en espacios de tamano variable que se
encuentran llenos de sangre, separados por septos
de tejido conectivo que contienen trabéculas dseas o
tejido osteoide, y células gigantes que semejan osteo-
clastos.’™'> E| quiste 6seo aneurismatico no es consi-
derado como una verdadera neoplasia.’

La etiologia del quiste 6seo aneurismatico perma-
nece obscura. Se han propuesto varias teorias para
explicar su origen, sugiriéndose en una de ellas que
se trata de un proceso reactivo a la presencia de otras
lesiones como el tumor de células gigantes, el quiste
6seo simple, el condroblastoma, la displasia fibrosa,
el granuloma eosinoéfilo, el fibroma no osificante, el
osteoblastoma, e incluso se han llegado a considerar
condiciones malignas; sin embargo, la lesion puede
asi mismo aparecer de novo.? Otra teoria establece
gue se origina de malformaciones vasculares locales.®

Las lesiones ocasionadas por un quiste 6seo aneu-
rismatico se presentan principalmente en pacientes
durante la primera y segunda décadas de la vida, sien-
do raros en pacientes de menos de cinco afios.'® Las
localizaciones mas frecuentes incluyen metafisis de los
huesos largos, aunque también pueden aparecer en la
diéfisis, los huesos planos, los huesos tubulares cortos
e incluso en la columna vertebral (generalmente en
los elementos posteriores ).2 Suelen ser ligeramente
mas frecuentes en las mujeres (Figura 2).4"

El aspecto radioldgico caracteristico es el de una
lesion litica expansiva, excéntrica, que puede presen-
tarse con una reaccién peridstica en contrafuerte. En
los huesos tubulares cortos se sitla centralmente y en
términos generales presenta un patrén de destruccién
geografico. Con frecuencia se observa trabeculacion
en su-interiory la cortical adelgazada puede manifes-
tarse parcialmente ausente en algunas zonas.?

Las imagenes de tomografia son superiores a las
radiografias simples en zonas que presentan una ana-
tomia compleja. Por esta técnica podemos demostrar
la cortical ésea adelgazada o el periostio, la invasién
hacia partes blandas, asi como la interface entre la
masa extradsea y el tejido blando periférico. La tra-
beculacién intralesional también puede observarse
claramente mediante esta técnica.?
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Figura 2. Quiste 6seo aneurismatico de la tibia proximal.

Los hallazgos de resonancia magnética son muy ca-
racteristicos y se trata de una lesion bien definida, a
menudo de contornos lobulados, cavidades quisticas
con niveles liquidos de intensidad variable, tabiques in-
ternos multiples, y un borde intacto de baja intensidad
de sefal rodeando a la lesién. El amplio margen de
intensidades de sefal en el interior del quiste, tanto en
secuencias potenciadas en T1 como en T2, probable-
mente sea debido al asiento de productos de degra-
dacién de la sangre y pone de manifiesto hemorragias
intraquisticas ocurridas en diferentes momentos.?

Histolégicamente, el quiste 6seo aneurismatico
estd compuesto de cavernas o espacios hemorragi-
cos rodeados y atravesados por septos que contienen
células fusiformes, células inflamatorias y en menor
numero algunas células gigantes multinucleadas simi-
lares a los osteoclastos (osteoclasto-like). Tipicamente
se observa formacion de osteoide con o sin-encubri-
miento osteoblastico, pudiendo presentar matriz cal-
cificada dentro de los septos fibrosos.'®

El quiste 6seo aneurismatico se presenta mas bien
como una hiperplasia mas que como un tumor, por lo
gue muestra tendencia a progresar hacia la madurez,
aunque en realidad su evolucién es muy variable. En
algunos casos la resolucién puede observarse posterior
a la biopsia; sin embargo, algunos otros contintan de-
sarrollandose hasta alcanzar grandes dimensiones.'
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El tratamiento habitual para este tipo de lesiones es
la reseccién intralesional (legrado), con la colocacién
de injerto ¢seo;'" sin embargo, la posibilidad de san-
grado importante en ciertas localizaciones y tamafo
de lesiones, son una limitacion importante y a consi-
derar seriamente para la realizacién de dicho método
tradicional de tratamiento.' Técnicas mas recientes
incluyen a la embolizacién arterial supraselectiva y a la
percutanea local (mediante la aplicacién en la lesiéon de
agentes esclerosantes).' En los casos irresecables o de
localizacion dificil, ademas de la embolizacion arterial
supraselectiva, se emplea también radioterapia.’

FIBROMA NO OSIFICANTE

La Organizacién Mundial de la Salud (OMS) lo define
como una lesién no neoplasica de etiologia obscura
caracterizada por la presencia de tejido fibroso dis-
puesto en remolinos, que contiene células gigantes
multinucleadas, pigmento hemosiderinico e histioci-
tos cargados de lipidos.

Esta lesion 6sea fue denominada fibroma no osteo-
génico u osificante por Jaffe y Lichtenstein en 1942
y al parecer més satisfactoriamente llamada defecto
fibroso metafisario por Hatcher en 1945,2° aunque
también es conocido como defecto cortical fibroso y
fibroxantoma.?'

El fibroma no osificante, es la lesion mas frecuente
de la infancia, se estima que entre el 30 y el 40% de la
poblacion de entre 2 y 20 afios de edad lo presentan,
la mayoria de ellos asintomaticos.?? La presentacion
mas comun es en huesos largos, aunque cualquier
hueso puede estar involucrado, siendo sus localiza-
ciones mas frecuentes el fémur distal (sobre todo en
el origen de la cabeza medial del musculo gastrocne-
mio), la tibia proximal y la tibia distal,?"?* esto a ni-
vel metafisario y localizados excéntricamente, siendo
ademds mas frecuentes en hombres que en mujeres.
Se ha reportado que en estos pacientes existe una de-
lecion del brazo corto del cromosoma cuatro.?

La enfermedad se presenta comdnmente como
un hallazgo incidental, pero algunas lesiones pueden
producir dolor.que es atribuible a pequenas fracturas
patoldgicas.?? Muy pocos casos pueden ocasionar do-
lor y tumefaccidn especificamente asociados a activi-
dad deportiva, sin fractura patoldgica de por medio.??
Las fracturas patoldgicas ocurren habitualmente en la
extremidad inferior y en lesiones extensas.?2*

La historia natural del fibroma no osificante es la
desaparicién gradual con la edad; se espera la regre-
sion dentro de los afos después de su reconocimiento,
y usualmente este proceso puede tomar varios anos.??

Rev Mex Ortop Ped 2013; 15(2); 68-78
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Radiolégicamente se trata de una lesion radiolucen-
te, lobulada y bien definida, de localizacion excéntrica
y metafisaria, la cual migra hacia el centro del hueso.
Habitualmente esta delimitada por una prominente li-
nea de esclerosis. No se observa reaccién peridstica en
ausencia de fractura patolégica (Figura 3).%

Es un error comun en la interpretacién radiografica
referir como lesiones radioltcidas del hueso a las le-
siones quisticas, debido a que el defecto puede estar
lleno de tejido soélido pero radiolucente; de manera
similar, algunas veces las lesiones radiollcidas tienen
apariencia trabeculada, esto se debe a la expansién
de la cortical del hueso por la lesién, llevandolo a un
adelgazamiento irregular.?*

Macroscopicamente se trata de una lesion café-
amarillenta de consistencia firme pero gomosa y oca-
sionalmente grumosa que no penetra la cortical ni se
acompanfa de una masa de tejido blando.?° Histopatolé-
gicamente la lesidon se compone de proliferacién celular
en forma de huso agrupada a tejido conectivo de distin-
ta celularidad y vascularidad, con células gigantes benig-
nas multinucleadas.?*> Ocasionalmente células lipidicas
espumosas y granulos de hemosiderina estan presentes,
también pueden aparecer algunos macréfagos.?

Es importante darse cuenta que las células gigantes en
un tumor 6seo no son patognoménicas del tumor de cé-
lulas gigantes, sino que pueden ocurrir en varios tipos de

Figura 3. Fibroma no osificante del fémur distal.
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tumores ¢seos.?* Microscdpicamente se puede observar
formacion de hueso nuevo dentro del tejido patoldgico.?

Se recomienda el tratamiento de las lesiones que son
de mas del 50% del didametro del hueso, esto debido
al incremento del riesgo tedrico de fractura patolégica,
aunque el pardmetro no es universalmente aceptado
como indicacién quirlrgica.?' El rango de duracién de la
lesion sin tratamiento quirdrgico es de 29 a 52 meses.?

En el tratamiento, el orden de prioridad es la frac-
tura primero y después la lesién. Las fracturas del fi-
broma no osificante son conocidas por tener el mejor
resultado de todas las fracturas patoldgicas.??

Cuando una fractura ocurre a través de una lesion
radiograficamente litica, la primera opcién de tra-
tamiento es reduccion cerrada de la fractura en un
molde, lo que usualmente tomara de 4 a 6 semanas,
aunqgue algunas veces abarcard hasta doce semanas
en curar.?2%5 Otras consideraciones incluyen:

1. Si la fractura es estable, con un trazo fino no des-
plazada a través de una cortical se realiza curetaje
inmediato con injerto de hueso autégeno, resulta
en menor tiempo de inmovilizacién y mayor reso-
lucion del defecto.

2. Si la fractura es inestable pero aceptablemente
alineada, ésta puede ser inmovilizada para aliviar
el malestar y permitir que la fractura cure. La re-
solucion del defecto con la misma posibilidad de
refractura, requerird de curetaje e injerto de hueso
autdgeno tan pronto la fractura esté curada. Este
doble periodo de inmovilizaciéon puede ser reduci-
do por el curetaje inmediato y el injerto éseo com-
binado con fijacién interna.

3. Sila fractura es inestable y no puede ser alineada por
métodos cerrados, podria ser curetada e injertada al
tiempo de la reduccion abierta y fijacién interna.

4. Las fracturas patoldgicas del peroné pueden ser
adecuadamente manejadas por curetaje o por la
escision segmentaria.

5. Cuando la lesién esta cerca de una linea fisaria ac-
tiva, hay que retrasar la cirugia para permitirle a
la fisis crecer lejos de la lesion, lo que reducird la
posibilidad de dano quirdrgico en el momento del
curetaje y la colocacion del injerto.?®
La recurrencia después del curetaje es rara.?'

DISPLASIA FIBROSA

La displasia fibrosa es una lesion propia del hueso en
crecimiento caracterizada por la presencia de tejido
fibroso y éseo en expansién, en el interior de los hue-
sos afectados.?®
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Se le puede clasificar en tres grupos: el tipo mo-
nostético, en que hay ataque a un solo hueso; la
forma poliostética, en que hay ataque a multiples
huesos, una forma poliostética acompanada de
anormalidades enddécrinas como pubertad precoz,
maduracién esquelética prematura, acromegalia,
hipertiroidismo, hiperparatiroidismo y sindrome de
Cushing, ademas de manchas café con leche (de bor-
des muy irregulares-costas de Maine-que contrastan
con las de bordes suaves-costa de California-propias
de la neurofibromatosis) denominada enfermedad
de McCune-Albright, y finalmente otra forma polios-
totica asociada a masas de partes blandas de origen
fibroso (mixomas intramusculares) conocida como
enfermedad de Mazabraud.

Ocurre tipicamente en la adolescencia, aunque una
cuarta parte ocurre en los adultos. Tiene una discreta
predileccién femenina.?® Los sitios mas frecuentemen-
te afectados son los huesos largos, las costillas, los
huesos craneofaciales y la pelvis (Figura 4).?’

La afeccidn monostética es mas frecuente y estos
pacientes habitualmente cursan asintomaticos. Los
casos poliostoticos pueden desarrollar deformida-
des esqueléticas severas, las cuales pueden ser mas
graves en pacientes con enfermedad de McCune-
Albright. El dolor es una manifestacién mas fre-
cuente en mujeres durante su periodo menstrual o
en el embarazo, esto debido a los receptores estro-
génicos encontrados en la displasia fibrosa. El dolor
localizado puede ser el sintoma que descubra una

Figura 4. Displasia fibrosa. Obsérvese ademas deformidad
en cayado de pastor.
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fractura por fatiga en zonas esqueléticas displasicas
sometidas a estrés.?’

El grado de deformidad esquelética depende de la
extensién y el sitio de la lesién, la edad del paciente
y si se trata de una forma mono o poliostética. La
deformidad mas caracteristica es la denominada en
cayado de pastor en el fémur proximal, aunque po-
demos encontrar méas deformidades en varo o valgo,
principalmente en cadera y rodilla. A nivel espinal se
produce escoliosis y a nivel craneofacial alteraciones
funcionales y cosméticas importantes.?’

Los hallazgos radiograficos en la displasia fibrosa
son variados; los mas caracteristicos incluyen zonas
delimitadas generalmente por hueso reactivo, con
la imagen en vidrio despulido en su interior, o con
zonas radiollcidas de apariencia méas quistica que,
dependiendo de la extensién de la lesién, pueden
llegar a confluir y llegar a afectar la totalidad de
dicho segmento 6seo. La expansidén ésea es comun,
asi como el festoneado endostico.?® La gammagra-
fla 6sea Unicamente es importante al momento del
diagnostico para demostrar la extension de la en-
fermedad.?’

Las caracteristicas histoldgicas clave incluyen de-
licadas trabéculas de hueso inmaduro sin actividad
osteoblastica, enredadas en un estroma fibroso blan-
do de células fusiformes displasicas, sin evidencia de
malignidad. La transformacion maligna de la displasia
fibrosa es un evento muy infrecuente,?” ocurre en me-
nos del 1% de los casos.?®%°

El tratamiento incluye desde Unicamente la obser-
vacion de la o las lesiones, hasta el uso de bifosfonatos
para el control del dolor, o en su defecto tratamiento
quirurgico profilactico en los casos en que exista un
riesgo inminente de fractura, o bien en las fracturas
ya establecidas. Las deformidades severas también
son susceptibles de tratamiento quirirgico mediante
osteotomias correctoras. En zonas sometidas a estrés
o que asi lo requieran, puede realizarse la reseccion
intralesional con aporte 6seo esponjoso y/o cortical.

DISPLASIA OSTEOFIBROSA
(LESION DE KEMPSON-CAMPANACCI)

La displasia osteofibrosa de los huesos largos es una
lesion seudotumoral poco conocida conformada por
tejido fibroso y éseo, tipica de la edad pediatrica, y de
localizacién casi exclusiva en la tibia.3° También se le
conoce como fibroma osificante.

La primera descripcién de la lesion data de 1921
bajo la denominacion de osteitis fibrosa congénita
realizada por Franghenheim.® En 1966, Kempson la
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denomina fibroma osificante, y en 1976 Campanacci
propone el término de displasia osteofibrosa por su
origen congénito y su semejanza con la displasia fi-
brosa monostotica.3%32

Se presenta generalmente en ninos y en menor grado
en adolescentes, teniendo una muy ligera predileccion
masculina. Al localizarse habitualmente en la cortical
anterior de la tibia, es frecuente encontrar cierta defor-
midad a este nivel. Normalmente se trata de una lesion
gue cursa asintomatica, aunque puede aparecer dolor
cuando existe ruptura de una cortical adelgazada.?' Con
menor frecuencia también puede encontrarsele en el pe-
roné o en ambos huesos (Figura 5).3

Desde el punto de vista radiolégico encontramos
una lesién lobulada, radioltcida, con mérgenes escle-
rosados y bien definidos, que involucra a la cortical,
y que asi mismo puede mostrar invasion medular.
Ciertas zonas corticales suelen observarse sumamente
adelgazadas, pudiendo en algunas ocasiones existir
varias lesiones pequefas, debiendo entonces diferen-
ciarla con el adamantinoma.

Histoldgicamente, la lesidon se compone de una
proliferacién de células fusiformes que pueden tener
un patréon estoriforme. A diferencia de la displasia fi-
brosa, las trabéculas 6seas muestran un prominente
borde osteoblastico. La lesién también tiende a ma-
durar hacia la periferia y parece fusionarse al hueso
cortical, produciéndose un fenémeno de zonacion.>*

GRANULOMA EOSINOFILO

La histiocitosis de células de Langerhans (granuloma
eosindfilo) es una enfermedad de etiologia desconoci-
da en cuyo origen se han sugerido causas neoplasicas,
infecciosas, genéticas, metabdlicas e inmunoldgicas.>®
Mas que una condicién neoplasica, es considerada
por la mayoria como una lesién seudotumoral.?® Se
trata de la manifestacién 6sea del grupo de enferme-
dades conocidas como histiocitosis X o histiocitosis de
células de Langerhans.

El primer reporte de esta enfermedad es atribui-
do a Finzi, en 1929, al descubrir una lesion similar
al mieloma multiple en el crdneo de un joven de 15
afios de edad;?” sin embargo, no es sino"hasta 1940
cuando Lichtenstein y Jaffe le dan el nombre de gra-
nuloma eosindfilo, describiéndolo como una muy rara
lesién osteolitica que usualmente ocurre en los huesos
planos y largos de los nifios durante las primeras dos
décadas de la vida.*®

El granuloma eosinéfilo es la manifestacién mas
comun de la histiocitosis de células de Langerhans
(60-80% de los casos).3*#! Puede afectar a cualquier
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hueso del esqueleto; sin embargo, sus localizaciones
mas frecuentes son el crdneo, la mandibula, la colum-
na vertebral, la pelvis y las costillas, y de los huesos
largos, el fémur, el hiumero y la clavicula. Se calcula
que aproximadamente el 50% de los casos de enfer-
medad o6sea afecta a los huesos planos,*? mientras
que los huesos de las manos y los pies rara vez se ven
comprometidos (Figura 6).%3

Se ha estimado que afecta aproximadamente de 5
a 6 nifos por milldbn anualmente, y mas del 50% de los
casos se diagnostican entre 1y 15 afos de edad, con un
pico de maxima incidencia entre 1y 4 afos.*+*> Algunos
muy raros casos son observados en adultos.34546

Desde el punto de vista clinico debemos conside-
rar que el dolor es la manifestacién mas importante,
seguida de una masa palpable y sensible. En algunas
ocasiones pueden ocurrir fracturas patoldgicas y tam-
bién pueden llegar a observarse datos de compresién
neuroldgica si la afeccion vertebral asf lo ocasiona.*

Figura 5. Localizacidn caracteristica de la displasia
osteofibrosa en la cortical anterior de la diéfisis tibial.

Figura 6. Corte axial de tomografia. Lesion pélvica de
granuloma eosindfilo.



Sanchez TU y cols. Lesiones seudoneoplésicas en el esqueleto

Figura 7. Enostosis del iliaco.

Otros datos que pueden presentarse incluyen fiebre,
leucocitosis y elevacion de la velocidad de sedimenta-
cion globular.47:48

A nivel del esqueleto apendicular las lesiones ha-
bituales son metafisarias o diafisarias, radiollcidas,
bien definidas, y frecuentemente delimitadas por un
halo escleroso.*® Las lesiones son tipicamente centra-
les en el canal medular®® y no es habitual encontrar
reaccion periodstica,*® pero cuando ésta se presenta lo
hace a manera lamelar simple o multiple en capas de
cebolla.>®>" La reaccién peridstica necesita estar osifi-
cada para poder ser detectada radiograficamente, lo
que tipicamente toma de entre 10 dias y 3 semanas.
Cuando la osificacidon adn no ocurre, la resonancia
magnética puede detectarla adecuadamente.

En las etapas tempranas de la enfermedad las lesio-
nes éseas presentan un patron osteolitico agresivo, de
apariencia permeativa y una amplia zona de transicién.
En etapas posteriores las lesiones evolucionan hacia
una apariencia mas benigna con margenes mejor defi-
nidos, una mas estrecha zona de transicién, y una reac-
cion peridstica mas madura o en su defecto ausente.>?
A este respecto podemos mencionar que autores como
Uhlinger (1963), Mirra y Gold (1989), han distinguido
tres fases en la evolucion de la histiocitosis de células
de Langerhans: incipiente, intermedia y tardia.*®

Las imagenes de tomografia son Utiles para delinear
las lesiones dseas, particularmente en la base del créneo,
la columna vertebral y la pelvis (Figura 7), sitios donde
las radiografias convencionales no pueden demostrar
adecuadamente las lesiones producidas por la enferme-
dad.*® Este método diagndstico es especialmente Gtil
para demostrar la destruccion cortical y el consecuente
compromiso hacia las partes blandas circundantes.>?
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La resonancia magnética es un auxiliar de diagnds-
tico que indiscutiblemente ha demostrado tener alta
sensibilidad, pero lamentablemente una de sus defi-
ciencias es su relativamente baja especificidad;*%5* sin
embargo, indudablemente es uno de los métodos de
imagen mas necesarios durante la evaluacion preope-
ratoria (biopsia y tratamiento definitivo) de todos los
tumores musculoesqueléticos.>® Por este medio, un
hallazgo comun es encontrar importante edema pe-
riférico,*® siendo definitivamente el punto mas impor-
tante a resaltar con su empleo, la demostracién de la
integridad de los discos intervertebrales adyacentes a
una lesion espinal, lo que ayuda a diferenciar al gra-
nuloma eosinéfilo de una espondilodiscitis.>* Hay que
considerar a este respecto que la resonancia magnética
es considerada el estdndar de oro en la deteccién de
infecciones espinales.>”

La gammagrafia 6sea tiene mayor sensibilidad en
el diagnostico de lesiones monostdticas que en po-
liostoticas, existiendo controversia en cuanto a la
exactitud diagnéstica de la gammagrafia 6sea segun
la localizacion de la lesion.>® Este método diagnostico
no ha sido completamente aceptado como de rutina
en la histiocitosis de células de Langerhans debido a
gue aproximadamente el 20% de las lesiones no son
identificadas por este medio.*°

Siempre debemos de tener en mente que los ha-
llazgos clinicos y radiolégicos durante las etapas
tempranas de la enfermedad son frecuentemente su-
gestivos de malignidad.>® La apariencia radiolégica de
las lesiones éseas encontradas en estos pacientes de-
finitivamente depende de la etapa de la enfermedad y
del segmento esquelético afectado.>

Es un hecho que el diagnéstico radioldgico diferen-
cial del granuloma eosindéfilo durante la infancia debe
realizarse principalmente con la osteomielitis y con el
sarcoma de Ewing.*®

A nivel 6seo debemos siempre tener en mente que
el craneo es el sitio mas frecuentemente afectado por
la histiocitosis de células de Langerhans (granuloma
eosinoéfilo).4057

Tomograficamente, los defectos generados por
esta entidad'son zonas liticas e irregulares con marge-
nes bien definidos y en algunas ocasiones con alguna
espicula 6sea en el centro.>” Las imagenes caracteristi-
cas del granuloma eosinéfilo en los huesos del crédneo
son en sacabocado, y es posible encontrar también el
signo radioldgico del botdn secuestrado. A nivel ver-
tebral, el hallazgo caracteristico es la vértebra plana, y
asi mismo en la pelvis y la mandibula podemos encon-
trar el signo del ojal abierto y la imagen de los dientes
flotando, respectivamente.
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Se han reportado diferentes formas de tratamien-
to para el granuloma eosinéfilo entre las que se in-
cluyen la observacion, la inyeccion de esteroides, la
reseccién intralesional con o sin injerto 6seo, qui-
mioterapia y radioterapia.>®>* Dada la posibilidad de
una resoluciéon espontanea, el tratamiento, incluso
en las lesiones espinales, debe ser lo méas conserva-
dor posible.>®

Los pacientes esqueléticamente maduros habi-
tualmente requieren tratamientos mas agresivos
que aquellos que aun no han alcanzado la madurez
6sea.® El prondstico en la histiocitosis de células de
Langerhans depende primariamente de la edad del
paciente, asi como de la extension de la enferme-
dad,*°y la localizacion de la o las lesiones.

ENOSTOSIS (ISLOTE OSEO)

Esta patologia esquelética también conocida como
islote 6seo fue inicialmente descrita por Stieda en
1905 y mas tarde por Fischer en 1912. También se le
ha denominado «islotes calcificados en hueso medu-
lar», «islotes 6seos escleréticos», «esclerosis focal», asf
como «endosteoman.>®

Son lesiones que raramente ocasionan sintomas
y su diagndstico generalmente se hace en base a su
apariencia radiolégica.®

Radiograficamente aparecen como areas de escle-
rosis intradseas Unicas o multiples correspondientes
a hueso haversiano compacto, de tamafno variable
y margenes discretos. Pueden ser ovoideas o redon-
deadas, y suelen estar alineadas con el eje mayor de
la estructura trabecular. Desde el centro de la lesion
aparecen espiculas 6seas radiadas de aspecto espino-
so, no sobresaliendo de la cortical del hueso dafado
(Figura 7).

Histologicamente, las exostosis revelan hueso com-
pacto lamelar con sistemas haversianos.®?

Se presume que se trata de lesiones que poseen
la misma actividad metabdlica que la del hueso cor-
tical que se encuentra en su periferia, y que por lo
tanto no son visualizadas en la gammagrafia 6sea;
sin embargo, en 1979 Davies y asociados reporta-
ron el primer caso histolégicamente comprobado,
con gammagrafia positiva.®® El hecho de que gene-
ralmente este estudio se muestra normal, sirve para
su diagnéstico diferencial con otras patologias, prin-
cipalmente con metastasis osteoblasticas,®’ aunque
esta Ultima situacién no suele afectar a la poblacion
esqueléticamente inmadura.

Considerando que se trata de un diagnostico cli-
nico y radioldgico, el tratamiento estd basado Unica-
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mente en la vigilancia y observacion de la lesién; sin
embargo, ante una duda razonable se debera pro-
ceder a la reseccién y su consecuente estudio histo-
patolégico.

Dentro de las situaciones que pudiéramos con-
siderar como indicativas para biopsia se encuen-
tran las lesiones sintométicas y las que presentan
crecimiento. Una modesta actividad demostrada
por gammagrafia ésea no es indicacion para llevar
a nuestro paciente a una biopsia, especialmente
cuando las caracteristicas radioldgicas convencio-
nales de la lesién, asi como las observadas por
tomografia, son totalmente caracteristicas de una
enostosis.®?
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