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RESUMEN

Introduccion: La histiocitosis de células de Langerhans
incluye un amplio espectro de enfermedades de etiologia
desconocida, observada preponderantemente en los ni-
fios. El objetivo del presente trabajo es analizar las for-
mas de presentacion, los estudios complementarios, los
procedimientos diagndsticos, los criterios de estadifica
cion y los resultados de distintas modalidades terapéuti-
cas en su ubicacion espinal.

Materialesy métodos. Doce pacientes evaluados retros-
pectivamente con disefio de casosy controles, tratados en-
tre 1983-2004. Seguimiento promedio 5 afios. La estadifi-
cacion incluyd la extension anatémica (Weinstein-Boria-
ni-Biagini) y el comportamiento biol6gico (Enneking). El
centellograma, laTC y laRM fueron los estudios de elec-
cion. El tratamiento incluyd corticoides, radioterapia, qui-
mioterapiay cirugia. Significacion estadisticap < 0,05.
Resultados: Relacion masculino-femenino 10-2, media
de edad 9 afios 5 meses. Datos clinicos relevantes: dolor,
limitacion funcional o deformidad y compromiso neuro-
I6gico. Predominio de formas Unicas en €l raquis lumbar
y € cuerpo vertebral. Las variables clinicas fueron modi-
ficadas favorablemente con significacion estadistica. Se
obtuvo laremisién de laenfermedad sin excepciones, pe-
ro persistieron distintas secuelas morfoldgicas vertebra
les, sin traduccion clinica

Conclusiones: Se obtuvo lacuracion delaslesiones, inde-
pendientemente del tratamiento realizado. En el momento
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del diagnéstico, ningin criterio clinico, histologico o por
imégenes pudo predecir €l curso ulterior de la enfermedad.

PaLABRAS cLAVE: Estadificacion. Histiocitosis de
células de L angerhans. Infancia. Raquis.

L ANGERHANS CELL HISTIOCYTOSIS OF THE SPINE
IN CHILDREN

ABSTRACT

Background: Langerhans cell histiocytosis includes a
wide spectrum of disorders of unknown etiology obser-
ved mostly in children. The purpose of this investigation
is to analyze the clinical course, complementary studies,
diagnostic procedures, staging criteria, and the results of
various treatment modalities when the spine is involved.

Methods: Twelve pediatric patients treated from 1983 to
2004 were retrospectively reviewed through a case-con-
trol design. Mean follow up was 5 years. Lesions were
classified according to their anatomical extent (Weins-
tein-Boriani-Biagini) and biological behavior (Enne-
king). Scintigraphy, CT and MRI were the studies of
choice. Treatment was performed by surgery, chemothe-
rapy, corticosteroids and radiation therapy, according to
the extent of the disease. Alpha was set at 0.05.

Results: Male-female ratio was 10-2. The most frequent
clinical data were pain, deformity or stiffness and neuro-
logical impairment. Solitary location was prevalent. The
lumbar spine was most frequently affected. The vertebral
body was involved in all the cases. Clinical data impro-
ved without exception but vertebral body collapse impro-
ved paoorly.

Conclusions: Recurrence-free healing was attained in all
cases, regardless of the treatment method. At the time of
diagnosis, no clinical, radiographic or histological crite-
ria could predict the course of the disease.

KEey worbs: Oncologic staging. L angerhans cell
histiocytosis. Childhood. Spine.
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Lahistiocitosis de células de Langerhans (HCL) esuna
lesidn no neoplésica, de etiologia desconocida, localiza
da o diseminada, de gran polimorfismo clinico y pronés-
tico variable.*2444> Su principal caracteristica es la proli-
feracién einfiltracion de células reticul ohistiocitarias, eo-
sindfilos, neutrdéfilos, linfocitos y células de Langerhans
(CL) en tejidos normales. Junto con e osteoma osteoide
y €l quiste 6seo aneurismético representan los tumores
benignos primarios raguideos de mayor frecuenciaen pe-
diatri a_2,4,9,11,14,1720,21,24,35,52

En 1893 Hand presento el caso de un nifio de 3 afiosfa-
Ilecido en € contexto de un cuadro de poliuria, hepatoes-
plenomegaliay tumor intracraneal. Schuller, en 1915, pu-
blicd un articulo sobre lesiones liticas craneales en lain-
fancia. En 1920 Christian present6 un sindrome constitui-
do por ostedlisis multiple, exoftalmiay diabetes insipida.
Quedé asi descrita la enfermedad de Hand-Schiller-
Christian.®

En 1924 Letterer presentd un caso de enfermedad del
sistema reticuloendotelial no leucémica y de curso ful-
minante. Similar observacién fue realizada por Siwe a-
gunos afos después, constituyéndose la enfermedad de
Letterer-Siwe.

En 1924 Calvé describio la vértebra planay excluyé su
relacion con la tuberculosis.3* Lichtenstein y Jaffé, en
1940, describieron el granuloma 6seo eosindfilo, pero re-
cién Compere, en 1950, atribuyo su relacidn con la vérte-
bra plana.62

En 1953 Lichtenstein utiliz6 por primera vez €l térmi-
no histiocitosis X para agrupar las tres formas conocidas
de la enfermedad: granuloma eosindfilo, Hand-Schiiller-
Christian y Letterer-Siwe, seflalando la presencia cons-
tante de histiocitos y e desconocimiento etiol gico.543
En la actualidad se reconocen varios tipos intermedios,
pero el granuloma eosindfilo es la variedad mas fre-
cuente.

Las CL se describieron en 1868, pero recién en 1961
Birbeck demostrd, mediante el microscopio electrénico,
los granulos intracitoplasmaticos que llevan su nombre.
Dado que e comun denominador de estas lesiones es €l
hallazgo constante de CL, el Writing Group of The His-
tiocyte Society publicd en 1987 en la revista Lancet la
nueva clasificaciony acufié €l término histiocitosis de cé&
lulas de Langerhans.®® En €l tipo | quedan incluidaslale-
sién Gsea Unica (grupo A-bajo riesgo), la enfermedad
Gsea multifocal (grupo B-bajo riesgo) y la multisistémica
con disfuncién orgénica y sin €ella (grupos C y D-alto
riesgo).29.55

Las CL actian normamente como centinelas del siste-
mainmune transfiriendo antigenos al sistemainmunitario
T. La activacion de estas células determina la prolifera-
cion incontrolada de monocitos y macréfagos. Las hipé-
tesis actuales contemplan un defecto de la inmunorregu-
lacion y la neoplasica (ateracion cromosodmica clonal
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asociada con otras enfermedades malignas, sobre todo
oncohematol dgicas).18:37

Los tgjidos y 6rganos comprometidos por la enferme-
dad son aquellos donde existen normalmente CL: sistema
nervioso central (ataxia, disartria, convulsiones, hiperten-
sién endocraneal), ge hipotdamo-hipofisario (diabetes
insipida), pulmén (insuficiencia respiratoria), mucosa bu-
cal (tumefaccion gingival, ulceraciones, pérdidas denta-
rias, tumefaccién mandibular), oido (otitis crénica), mas-
toides (mastoiditis), higado (insuficiencia hepatica), in-
testino (malabsorcion y diarreas), tegumentos (erupcion
vesiculopustular, eccema seborreico, plrpura), sistema
hematopoyético (anemia, plaquetopenia), bazo (hiperes-
plenismo), timo y ganglios linféticos (hipertrofia). El
pronéstico de la enfermedad depende de la repercusién
visceral.

La afectacion dsea oscilaentre 70% y 90%.522 Las|oca-
lizaciones el ectivas son: macizo craneofacia (30%), fémur
(12%), raquis (8-25%) y costillas (8%b).582532:36.50,51,57
El 80% de los casos se presentan antes de los 10 afios de
edad, especialmente |as formas multifocal es.831:32

Laincidenciaes de 5 casos anuales por millén de habi-
tantes pediétricos entre 1 y 15 afios de edad, con predo-
minio en los varones.®® La serie de la Mayo Clinic, que
incluye también adultos, evidencia una media de 12 afios
con extremos entre 3 y 50 afios.®

Se propusi eron distintos métodos terapéuticos. quimio-
terapia, radioterapia, corticoides locales 0 sistémicos, in-
movilizacién prolongaday cirugia.

El objetivo del presente trabajo es analizar las formas
de presentacion, |os estudios complementarios, |0s proce-
dimientos diagndsticos, los criterios de estadificacién y
los resultados de las distintas modalidades terapéuticas.

Materialesy métodos

Estudio observacional, retrospectivo, de casosy controles. De
un total de 96 pacientes pediatricos con HCL con compromiso
esquel ético se incluy6 a aquellos con afectacion espina y edad
inferior a 16 afios.

Se revisaron las historias clinicas y los estudios complemen-
tarios de 17 pacientes que reunieron 1os requisitos antes sefiala-
dos, tratados en los servicios de ortopedia y traumatologiay de
oncologia pediétricadel Hospital de Nifios Sor Maria Ludovica
de La Plata, entre abril 1983y julio de 2004. Se incluyeron 12
con documentacién adecuaday seguimiento superior a afio. Se
preciso: edad, sexo e intervalo clinico-diagnostico. Las siguien-
tes variables clinicas fueron analizadas antes y después del tra-
tamiento: dolor, deformidad o limitacién funcional, estado neu-
rologico (escala de Frankel) y repercusion del estado general.
Deigua modo, se consignd la eventual relacién con traumatis-
mo, claudicacién en lamarchay variables biol 6gicas (hemogra-
ma, eritrosedimentacion y fosfatasa alcalina). Las lesiones fue-
ron clasificadas por topografia 'y extension, en Unicas o multi-
plesy estas Ultimas, en dseasy extradseas, segun €l criterio del
Writing Group of The Histiocyte Society (Tabla 1).5
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Tabla 1. Datos clinicos relevantes, estadificacion y resultados
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N°| Edad |Sexo| Nive Clinica Aspecto Rx Biopsia | WBB | Enneking Trat. Resultado clinico
1| 12a00s| M | T4 | D99 g?(%?}j%a Si o 3 oty | Asintomatico
2| 7aflos | M L3 Dolor C(Sr"?aeo slalgsll tSaI Si 2"[8) 2 C$IDD '(I')T Asintomético

Cufia frontal
3| 7aflos | M C5 Dolor cﬁr??;i;fa Si :’g 3 TQOT | Asintomético
e T R == N I I P
5 | 13afios| M L2 Dolor C(L?r?ae?rl(i)its g Si i; 3 C$[|:)) -I(—)T Asintomético
6| 15afis| M | T12 Dolor |, éﬁgbegig S e 3 ROT | Asintomético
7 | 16afios| F C3 Dolor Ostedlisis Si gg 2 TQ Asintomético
8 | 6meses| F | Mlltiple Dolor Ostedlisis Si piel gg 3 QT Asintomético
o || s [ | e | s | ] s RICT) e
10| 4afios | M M ull_t} ple Dolor Vv é(zztbegi; :n a Si peroné gg 3 QT Asintomético
11| 14 afios| M ,L 1 Dolor Ostedlisis Si calota 46 3 QT Asintomatico
Mdltiple AC
12| 6 afios F L4 Dolor v é(zztbegi; :n a No ig 3 CTD OT Asintomatico

Referencias: OT: ortesis; CTD: corticoides; TQ: tratamiento quirtrgico; RDT: radioterapia; QT: quimioterapia; WBB: Weinstein-Boriani-Biagini.

La presencia de colapso vertebral, la forma, la simetriay el
remodelamiento ulterior fueron especialmente analizados, al
igual que lainvasion de las partes blandas y el estado del dis-
co intervertebral. También se evaluaron los ejes espinales fron-
tal y sagital. Los estudios complementarios se presentan en la
tabla 2.

Tabla 2.
Estudios complementarios Ne
Radiografias (RX) 12
Tomografia computarizada (TC) 6
Resonancia magnética (RM) 5
Centellograma con tecnecio 99 (%Tc) 9

Se analizaron |as diferentes modalidades de biopsia: por pun-
ciény quirdrgicas, vertebralesy extravertebrales.

La estadificacion se baso en tres criterios: 1) histologia;
2) comportamiento biol 6gico segin Enneking®® (Fig. 1) y 3) ex-
tension anatdmica seglin € esgquema de Weinstein-Boriani-Bia-
gini”®2 (Fig. 2).

Tres pacientes con compromiso mltiple recibieron quimio-
terapia con protocolos variados que incluyeron metotrexato y/o
vinblastina. En ocho pacientes se indicé meprednisonay en seis
con lesiones Unicas se asoci6 radioterapia en dosis inferiores a
10 cG. Lacirugia se indico en tres pacientes, uno por compre-
sion medular aguda en raquis torécico (T4) y dos por biopsia
por puncién previa negativa (C3 y C5). La mayoria de los pa-
cientes usaron algun tipo de ortesis.

El andlisis estadistico de |os resultados terapéuticos se reali-
z6 con la prueba no paramétrica de McNemar. La significacion
estadistica se gjusté ap < 0,05. Las probabilidades se calcula
ron por la p exacta de Fisher.
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Resultados

Delatotalidad de HCL esqueléticas, laincidencia espi-
nal fue del 17,7%. De 12 casos incluidos en esta serie, 6
correspondieron a formas Unicas, 5 a multifocalesy 1 a
multisistémica. La media etaria fue de 9 afios y 5 meses
(rango 6 meses-16 afios), larelacién masculino-femenino
10-2. El interval o entre los primeros signos-sintomasy el
establecimiento diagnostico tuvo un promedio de 5 sema-
nas (rango 1-12). El seguimiento medio fue de 5 afios
(rango 1-10 afios). Todos los pacientes tuvieron dolor lo-
cal conincremento nocturno en lamitad de ellos. Tres pa-
cientes sufrieron dafio neurol 6gico, dos de tipo radicular
y uno medular (Frankel C). Diez pacientes tuvieron dis-
tintos grados de rigidez de tronco o actitudes antélgicas
(torticolis, actitud escolidtica) o claudicacion en la mar-
cha. En un solo caso hubo referencia de traumatismo. La
triada clinica de mayor frecuencia fue dolor, deformidad
o limitacion funcional y compromiso neurol dgico.

Con las radiografias iniciales pudo sospecharse la le-
sion en € 75% de los casos. La mayoria de ellas asentd
en la columna lumbar (6), seguidas por latoracica (3) y
lacervica (2). En un paciente la afectacion vertebral fue
multiple. Las localizaciones dseas extravertebrales més
frecuentes correspondieron a calota (4), fémur (2) y omo-
plato (2). Desde e punto de vista general se constato sin-
drome febril (1), derrame pericardico (1), anemia ferro-
pénica severa (1) y lesion cuténea (1).

El aspecto radiotomogréfico inicial evidencio ostedlisis
en todos los casos, vértebra plana (4), aspecto de cufia
frontal (3), cufia sagital (3) y lisis sin colapso (2). No hu-
bo compromiso del arco posterior.

El %°Tc fue hipercaptante en seis casosy normal entres.
Cabe acotar que este Ultimo hallazgo se constato en pa-
cientes que tenian evidencia radiogréfica de la enferme-
dad. LaTC y/olaRM tuvieron unasensibilidad del 100%
y alta especificidad parainferir el diagndstico y estadifi-
car lalesion.

Se redlizaron seis biopsias vertebrales por puncién guia-
das por TC, con fal sos negativos en lamitad. En tres pacien-
teslabiopsiavertebral fue quirdrgicay permitié € diagnés-
tico de certeza. En tres oportunidades se certificd € diag-
nostico por biopsia extravertebral (calota, peronéy pid).

El comportamiento bioldgico correspondié mayorita
riamente al grado 3 de Enneking.

En e esguema de Weinstein-Boriani-Biagini la ubica-
cion fue en el cuerpo vertebral, incluyendo en lamitad de
los casos todas las capas axiales (0seas y extradseas). Sin
embargo, no hubo compromiso de los pediculos. En tres
pacientes la RM puso de manifiesto un huso de tegjido
granulomatoso con invasion del cana neural (extradseo-
extraneural). La sefial del cuerpo vertebral fue isointensa-
hipointensa en T1 con refuerzo de gadolinio e hiperinten-
saen T2. No se afect6 el disco en ninglin caso. En todas
las formas de colapso, la reconstitucion de la altura ver-
tebral fue inferior a 50%.
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Figura 1. Clasificacion de Enneking: | latente, 11 activo,
Il agresivo.
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Figura 2. Extension anatémica (Weinstein-Boriani-Biagini).

Andlisis de variables posterapéuticas. en términos es-
tadisticos se evidencié que el tratamiento mejoro el dolor
(p < 0,01) y lalimitacion funcional o la actitud antélgica
(p < 0,01). Lafuncién eurolégicafue normal en todos los
pacientes (p > 0,08). En dos nifios observamos cifoesco-
liosisy en uno cifosis. La deformidad en el plano frontal
fue minima (< 10 grados Cobb), pero en el sagital fluctud
entre 10 y 30 grados Cobb, aunque sin repercusion en el
aspecto externo o en la funcionalidad (p > 0,08). En la
mayoria de las vértebras persistieron distintos tipos de
deformaciones (p < 0,01). Dos pacientes, que padecieron
formas multiples, experimentaron recaida (p < 0,15). To-
dos los pacientes vivian a la fecha de corte del estudio,
sin evidencia de enfermedad y cuatro llegaron al fin del
crecimiento.

Discusion

Ninguna enfermedad esquelética es tan variable en su
presentacion y curso clinico como laHCL, que oscila en-
tre laautorresolucién y el ébito por compromiso sistémi-
co. El mal pronéstico guarda relacién con la menor edad
de los pacientes y con la repercusion visceral.>6 Aun en
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Figura 3. Caso 4: vardn de 11 afios. Raquialgiay radiculalgia C8-T1 bilateral. Tratamiento: radioterapiay corticoides.
A. Hipercaptacion de Tc. B. Ostedlisis sométicaen TC. C y D. RM. Colapso vertebral, huso granulomatoso hiperintenso en T1
eisointenso en T2. E, F y G. Control a un afio de seguimiento. Aspecto de vértebra planaen TC y RM. Asintomético.

las formas benignas (granuloma eosindfilo) larecurrencia
ha sido comunicada hasta 5 afios posteriores a tratamien-
to. Sin embargo, es més frecuente en las formas disemi-
nadas. La generalizacion a partir de un foco Unico es ex-
cepcional 52

Constatamos, en la mayoria de los pacientes, eviden-
cias radiogréaficas tempranas de la enfermedad, desde os-
tedlisis somética sin esclerosis circundante hasta colapso
vertebral. En la mitad de la muestra hubo compromiso
del muro posterior con indemnidad de los pediculos. En
algunas situaciones, €l area litica puede remedar iméage-
nes de mayor agresividad, con rotura de la cortical, reac-
cion peridstica e invasion de las partes blandas.3* Aunque
en nuestra serie no hubo afectacion del arco posterior, fue
comunicada por varios autores.:31.54

La vértebra plana sdlo ocurrié en un tercio de los pa-
cientesy s bien se considera tipica de la enfermedad, no
es patognoménica. Muchas entidades deben contemplar-
se en el diagndstico diferencial: sarcoma de Ewing, quis-
te Gseo aneurismatico, hemangioma, metéstasis de neuro-
blastoma, leucemia, linfoma, osteogénesisimperfecta, tu-
berculosis y enfermedad de Gaucher.233° Sin embargo, y
en nuestra opinion, en estas patologias existe suficiente
evidencia clinica e imaginologica para redizar € diag-

nostico diferencial. Este es un detalle no menor alahora
de decidir s redlizar o no una biopsia. En principio, la
consideramos obligatoria cuando se trata de unalesion li-
tica, dado €l amplio espectro etiol dgico.

En caso de una vértebra plana, excluyendo las causas
detalladas, puede proponerse €l diagnéstico por iméage-
nes, especialmente cuando la ubicacién delalesion es de
dificil acceso o se sospeche alta morbilidad por €l proce-
dimiento de biopsia (Fig. 3). De hecho, el dafio delaspla-
cas fisarias conspiraria con la remodel acion Gsea posco-
laps0.56:22.23.36:43 Habitualmente realizamos biopsia por
puncion asistidos por TC, no s6lo para mayor seguridad
clinica del procedimiento, sino también para obtener la
muestra de un érea representativa. A pesar de ello, el por-
centaje de fal sos negativos superd € 50%. La experiencia
publicada es muy disimil. Algunos autores comunican
90-100% de eficacia y otros, apenas 15%.26:5657 Por ese
moativo, estos Ultimos proponen labiopsia quirdrgica. No-
sotros hemos repetido la biopsia por punciény, anteigual
suerte, € procedimiento quirdrgico fue la norma. Dado
que incluye llegar a cuerpo vertebral por via anterior,
realizamos €l curetaje completo con adicion deinjerto es-
tructural autélogo paratratar €l déficit mecanico resultan-
te. Eventualmente adicionamos instrumentacion. Esta es
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nuestra primera indicacion de cirugia en esta patologia
(Fig. 4). Si existe concomitancia de lesion extraespinal
accesible (6sea o visceral), ése serd e sitio electivo de
biopsia.

El centellograma con %Tc es para nosotros un estudio
obligatorio que permite detectar lalesion y precisar si es
solitaria 0 maltiple. En este dltimo caso, €l diagndstico
diferencial incluye formas sistémicas de HCL, leucemia
y, eventualmente, infeccion multifocal. En nuestra expe-
riencia, es € segundo estudio de eleccidon en todo nifio
con raquialgia persistente, sea cual fuere el diagnostico
presuntivo. Los falsos negativos centellogréficos, en esta
y en otras series, podrian deberse a la particular patoge-
nia de la enfermedad.>6152643 En efecto, tres fendmenos
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se suceden en el transcurso del tiempo: instalacion de una
proliferacion celular mononuclear y de CL, reemplazada
luego por necrosis'y acumulacion de leucocitos y sustitu-
cion final por lipidos y tejido fibroso. Esta Ultima etapa
podria justificar la escasa sensibilidad centellogréfica.®
En tal sentido, muchos autores han comunicado, como 1o
hacemos aqui, lesiones radiogréficas con nulidad del
“Tec.

LaTCy laRM son indispensables para evaluar un area
anatdmica poco accesible alos rayos X y especiamente
paraestadificar las |esiones desde | os puntos de vista bio-
I6gico y anatdmico. Casi todos los casos de la presente
serie se comportaron de manera agresiva (Enneking 3),
con curso torpido, como lo demuestra el escaso retardo

Figura 4. Caso 1: varén de 12 afios, HCL en T4. A y B. Radiografia. Colapso asimétrico coronal y cifosis. C. Ostedlisis y rotura
del muro vertebral posterior. D, E y F. Tgjido granulomatoso en el canal y compresién medular anterior. Estado neurol égico
Frankel C. G y H. Corpectomia parcia videoasistida por minitoracotomia derecha. Eliminacion del tejido granulomatoso intracandar.
Estabilizacion con doble injerto de costilla (flechas). | y J. Aspecto a 5 afios de seguimiento. Cicatrizacién, pero cifosis residual
de 30°. Paciente asintomatico, Frankel E. K. Frotis hematoxilina-eosina.
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diagndstico, diferencia dréstica con los tumores prima-
rios formadores de hueso y € quiste Gseo aneurismético,
cuya evolucién es muy lenta. 2l

El raquis lumbar fue el sector espinal electivo. Sin ex-
cepcion, la ubicacién fue en el cuerpo vertebral, sector
horario 4-8 del esquema de Weinstein-Boriani-Biagini.
Con frecuencia la extension axia incluyé la periferia del
somay €l cana neural en extradural. Esta situacion es la
causa potencial de compresién mielorradicular.

LaTC helicoidal y las formas de reconstruccién deriva
das de ella fueron claves para evaluar €l dafio 6seo. La
RM fue insustituible para detectar la invasion intracanal
por un huso de tejido granulomatoso, cuya extensién so-
brepast el nivel vertebral en dos o tres segmentos. La se-
miologiapor RM incluy6 unasefia intermediaen T1 (en-
tre grasay musculo), reforzada con gadolinio, STIR e hi-
persefial en T2. Cabe sefidlar que laHCL en conjunto con
el osteoma osteoide, € condroblastoma, la fractura por
estrés y la osteomielitis son pasibles de dar una imagen
“en [lamarada’ en T2y pueden confundirse con un sarco-
ma. Por Gltimo, laRM puede discriminar la constitucion
histol égica entre las fases proliferativa, granulomatosa y
xantomatosa.?®

El colapso vertebral puede constituir formas diferentes
de la vértebra plana, como diabolo, cufia frontal y sagi-
tal.*6 La recuperacion de la altura vertebral dependeria
esencialmente de la menor edad del paciente y de lain-
demnidad de |as placas fisarias y oscila en la bibliografia
internacional entre 18% y 90%, sin relacion con el sector
espinal involucrado.30-364146 Nosotros comprobamos en
esta serie que es inferior a 50%.

El compromiso neurolégico ha recibido escasa aten-
cion en labibliografiainternacional, a pesar de existir co-
municaciones con dafios clinicos serios. Su incidencia
promedia el 2-10%.313.23.27,31,33.36,3846,56 Eg mas frecuen-
te en los adultos y en la region toréacica.31415%6 E| trata-
miento es controvertido y en muchos casos las justifica-
ciones son ambiguas. Algunos investigadores proponen €l
tratamiento inmediato con corticoides y radioterapia en
bajas dosis y otros, cirugia.2327.2847.5356 No queda claro
s idéntica conducta merece un cuadro radicular o medu-
lar. En nuestra opinién, laindicacién de cirugia es excep-
cional y constituye una emergencia neuroquirdrgica.
Queda reservada para casos de inestabilidad mecanicay
neuroldgica en la cual se combinan dos factores. cifosis
de dngulo agudo e invasion del conducto raquideo por te-
jido granulomatoso. Dada la estadificacion anatémica de
lalesion, el abordajey resolucion debe ser anterior, como
yase precisd. Esta observacion adquiere mayor valor si la
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lesién asienta en el sector torécico superior, en virtud del
empobrecimiento vascular medular fisiol égico.1 Estaes,
para nosotros, la segunda indicacién de cirugia. La via
posterior estaria indicada, a titulo excepcional, en raros
casos de lesion aislada de arco posterior.> Insistimos en
e hecho de que existe una contraindicacién formal de
realizar |laminectomia como gesto aislado en la infancia.
Las deformidades iatrogénicas en el plano sagital (cifo-
sis, lordosis) o frontal (escoliosis) 0 en ambos, segin €
sector espinal, € nimero de vértebras involucradas o la
reseccion de las facetas articulares, fueron informadas
entre e 24% y el 100%.40:4849

La terapéutica con radioterapia (Co60-acelerador de
particulas) determina complicaciones infrecuentes en ba-
jas dosis (menos de 10cG). No ha sido comunicada la
presencia de otro tumor en el campo operatorio, aunque
la aparicién de lesiones epiteliales secundarias debe con-
trolarse durante décadas. Por otra parte, debemos consi-
derar que existe asociacién entre HCL con tumores ger-
minales y leucemiag/linfomas. 121837

La alternativa de inyeccién intralesional con corticoi-
des fue comunicada por Capanna.l’® No tenemos expe-
riencia con ese método.

La evolucion natural de la HCL demostré que la cura
cion puede acontecer de manera espontanea, incluso en
formas multisistémicas. Sin embargo, no hay datos clini-
cos, de iméagenes o histol égicos predictivos del curso ul-
terior de la enfermedad.6-23.2643,57

En estaserie, apesar delos distintos tipos de tratamien-
to para las diferentes formas de presentacién y de los
cambios de modalidad terapéutica através del tiempo, no
detectamos evidencia de enfermedad en los Ultimos con-
troles. Sobre la base de los resultados y de larevision de
la bibliografia, proponemos el protocolo que se expresa
enfiguras5y 6.

Conclusiones

LaHCL es una enfermedad infrecuente, variable en su
forma de presentacién y curso evolutivo. La triada clini-
ca prevalente esta conformada por dolor, deformidad o li-
mitacién funcional y compromiso neuroldgico. El cente-
llograma con %Tc, laTC y RM son insustituibles para el
diagndstico y la estadificacion correctos de las lesiones.
Las formas éseas, unifocal, multifocal y multisistémica
requieren distinto plan terapéutico. En cualquier caso, €l
objetivo es curar la lesion, preservar la funcién neurol 6-
gicay asegurar la estabilidad espinal.
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Lesién Unica Multifocal o multisistémica
! | . Biopsia lesién extr inal
Tipica Atipica opsia lesio |e traespinal
Daﬁ,o' HCL Pgnci(_')n Dolor Dolor
neurologico biopsia neurolégico Dafio neurolégico
TC indemne medular
No Si Negatlva Otra Insidioso Agudo
patologia Quimioterapia
Ortesis
Radioterapia  Insidioso Medular quipterapig ‘Ci.rugl'a .
Corticoides — o radical ~agudo ——— Cirugia Quimioterapia Quimioterapia
Ortesis Corticoides Ortesis Corticoides
Ortesis
Figura 5. Algoritmo en lesion Unica. Figura 6. Algoritmo parala forma multifocal y/o
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