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EXPOSICION DEL CASO

Paciente de 23 meses que acude por torticolis derecha de 2 meses de evolucién.
Inicio el cuadro con CVA y dificultad para movilizar el cuello. Refiere desde el 03/05
el paciente ha persistido con dificultad para movilizar el cuello con contractura
derecha, ademads ha presentado picos febriles de hasta 38°C (sobre todo en relacién
con manipulacién de la zona). Refiere estd mas irritable, apatico y con perdida de
apetito de lo habitual. En la guarderia avisaron porgue habia un hemicuerpo que
manejaba peor .Se realiza Tc crdneo y se deriva para estudia a Neurocirugia.TC de
Craneo: Se observa masa de partes blandas en regién occipital derechas con
extensién al clivus y rinofaringe, con destruccion de las estructura éseas en las
regiones descritas, (occipital, temporal (porcion mastoidea y clivus), con un
didmetro mayor aproximado de 62 mm.

RM de Craneo: Lesion d6sea de aspecto tumoral en hueso occipital derecho
extendiéndose al margen posterior del penasco de dificil filiaciéon dadas sus
caracteristicas (probablemente histiocitosis de células de Langerhans o linfoma).
Se aconseja puncion biopsia.

TC TORAX-ABD: No se visualizan lesiones
BIOPSIA: Histiocitosis de células de Langerhans
DISCUSION

La enfermedad es mas comun en la poblacién pedidtrica, con un pico de incidencia
entre uno y tres anos de edad. También hay una predileccion masculina.

Una clasificacion util es la siguiente:

Multiples sistemas de drganos, multiples sitios involucrados (Enfermedad de
Letterer -Swive)

Sistema de un solo érgano, multiples sitios involucrados ( Enfermedad de Hand
Schuller-Christian)

Lesion unica (Granuloma eosinofilo)
Caracteristicas Radioldgicas.

Las caracteristicas de las imagenes a menudo no son patognomdnicas y
generalmente se requieren un diagndstico tisular para un diagndéstico definitivo.
Como la histiocitosis de células de Langerhans puede afectar a la mayoria de los
sistemas de 6rganos, las apariencias radiograficas se analizan por separado

Tratamiento y Pronostico.



Enfermedad unifocal (granuloma eosinofilico):> 95% de supervivencia
Afectacién de dos érganos: 75% de supervivencia

Sarcoma de células de Langerhans: 50% de supervivencia

CONCLUSION

La Histocitosis de Células de Langerhans con afectaciéon 6sea es una enfermedad
poco frecuente con un patrén radiolégico de presentaciéon muy variado que puede
confundirse con una infeccidon ,una tumoracién benigna o maligna. Poder
caracterizar las principales manifestaciones clinicas y radiolégicas dseas de la
enfermedad es de utilidad para enfrentarnos en el diagndstico diferencial de
lesiones dseas en el paciente pediatrico.

Fig 1. TAC Craneo : Masa de parte blandas en region occipital derecha con destruccion de las estructura dseas
occipital, temporal (porcion mastoideay clivus) Fig 2. TC Craneo 3D destruccion de las estructura 6seas
occipital, temporal (porcién mastoidea y clivus) .Fig 3y 4 RM craneo Axial-Coronal. lesion ocupante de espacio
6sea de 50 x 25 x 20 mm localizada en el margen lateral del margen derecho e inferior del hueso occipital y
extendiéndose y afectando al margen posterior del hueso mastoideo/pefiasco derecho; esta obliterando al seno
sigmoideo y el golfo de la yugular derecha
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