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En los nifios con SPJ el cribado endoscopico mediante
colonoscopia se recomienda cada 3 anos comenzando
cuando aparecen los sintomas o en la adolescencia temprana
si no hay sintomas. A partir de los 10 anos se recomienda
endoscopia alta bianual y exploracion radiologica con bario
del aparato digestivo superior?.

En la literatura hay numerosos casos descritos de invagi-
nacion intestinal en el SPJ pero se han descrito solo 5 casos
de obstruccion a la salida del estomago debido a invagina-
cion gastroduodenal por poélipos gastricos en el SPJ, solo
uno de ellos en la infancia®®''. El diagnéstico diferencial
debe realizarse con otras causas de obstruccion a la salida
del estdbmago, como enfermedad ulcerosa péptica, volvulo,
ingestion de causticos, estenosis pildrica, tumores o seudo-
quistes pancreaticos.

Aunque se trata de un sindrome poco frecuente, puede
manifestarse en la infancia, por lo que debe tenerse
en cuenta en el diagnostico diferencial de pacientes
con historia familiar positiva que presenten sintomas
obstructivos o sangrado intestinal.
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Tumor en el peroné de caracteristicas
radiolégicas agresivas en un preescolar

Tumour in the fibula with aggressive
radiological characteristics in an infant

Sr. Editor:

En pacientes con una lesion 6sea, la mas importante
decision diagnostica es definir si dicha lesion es benigna
o maligna. En el diagnostico diferencial también deben
considerarse las lesiones seudotumorales. Las técnicas de
radiologia convencional siguen teniendo una importancia
fundamental en el estudio de los tumores d0seos. Los hallaz-
gos radiologicos proporcionan una informacion diagndstica
importante respecto al comportamiento agresivo o no (tasa
de crecimiento) de las lesiones subyacentes. Estas caracte-
risticas, cuando se combinan con la informacion relacionada
con la localizacion o la distribucion en el esqueleto, per-
miten proporcionar uno o varios diagndsticos que son mas
probables para un determinado paciente. También es esen-
cial la informacion clinica, incluida la edad del paciente
complementada; en algunos casos, con datos de laboratorio.

Aunque la clinica y los hallazgos radioldgicos nos permi-
ten formular un diagnostico razonable en la mayoria de
los casos, ante una lesion dsea de caracteristicas radiologi-
cas agresivas, se precisa del estudio histopatoldgico reglado
para confirmar el diagnostico2.

Presentamos el caso de un varén de 2 anos y 11 meses,
remitido a las consultas de oncohematologia pediatrica y
traumatologia para estudio de una lesion dsea localizada en
el peroné izquierdo. Tercer hijo de padres no consanguineos,
gestacion a término, parto por cesarea por no evoluciony en
tratamiento ortopédico por pies valgos reductibles. Antece-
dentes familiares sin interés patolodgico. Quince dias antes
de la consulta, el nino sufre un traumatismo banal en esa
pierna, presentando 48h después fiebre de 38°C axilar y
deposiciones diarreicas que ceden espontaneamente. Dos
dias mas tarde comienza con dolor en la region externa
de la pierna izquierda que le impide la correcta deambula-
cion. Durante este tiempo recibe, en régimen ambulatorio,
antibioterapia con amoxicilina y claritromicina sin presentar
mejoria; por lo que tras la realizacion de una radiografia AP
y lateral de la pierna izquierda, en la que se objetiva una
lesion litica localizada en la diafisis del peroné izquierdo
de aproximadamente 6cm, que rompe la cortical y con
reaccion periostica (fig. 1), es remitido a nuestro hospital.
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Figura 1  Radiografia AP de la pierna izquierda que muestra
una lesion litica, que rompe la cortical y con reaccion peridstica,
localizada en la diéfisis del peroné izquierdo.

En la exploracion fisica destaca una tumefaccion en la region
externa de la pierna izquierda sin otros signos locales de
inflamacion (no calor ni rubor), dolor a la palpacion en dicha
localizacion, sin heridas aparentes y cojera al apoyar el
miembro afectado. Con los datos clinicos y las caracteristi-
cas radioldgicas de agresividad de la lesion 6sea, se solicitan
diferentes examenes complementarios en los que destacan
una hemoglobina de 11,4g/dl con microcitosis, hipocro-
mia discreta y anisocitosis, 8.700/ wl leucocitos (neutrofilos
4.900/ pl; linfocitos 2.650/ pl), PCR normal (3 mg/l), VSG de

32mm/h, perfil bioquimico incluida lactato deshidrogenasa
y ferritina, inmunoglobulinas, complemento y coagulacion
normales, y serologias (virus de Epstein-Barr, citomega-
lovirus y parvovirus) negativas. La resonancia magnética
confirma la lesion de la diafisis del peroné izquierdo de 10 x
1,5 x 2cm, que expande y rompe la cortical, con importante
reaccion periostica, muy sugestiva de lesion agresiva, con
pequena cantidad de edema/afectacion de partes blandas,
y que capta contraste tras la administracion de gadoli-
nio (fig. 2). El diagnostico diferencial radioldgico baraja
la posibilidad de un sarcoma de Ewing (SE) versus osteo-
mielitis, y considerar osteosarcoma o granuloma eosinofilo
(GEo), como otras posibilidades mas remotas. La gamma-
grafia dsea con *°Tc pone de manifiesto la lesién dsea en la
mitad superior diafisaria del peroné izquierdo, con incre-
mento de vascularizacion, sin observar otras captaciones
patologicas, y no descarta ninguno de los diagnosticos refe-
ridos. Ante todos estos hallazgos, se realiza una biopsia de
la lesion por puncion (trucut), informada como tejido reac-
tivo/reparativo en posible relacion con una fractura previa.
El cultivo de esta y el estudio molecular de SE resultaron
negativos. Dada la disociacion clinico-radioldgica e histolo-
gica, se decide realizar una biopsia abierta, que confirma el
diagndstico definitivo de GEo. Tras la confirmacion diagnos-
tica, se adopta una actitud expectante, objetivandose una
evolucion clinica y radioldgica del todo favorable.

Desde el punto de vista clinico-radioldgico, para cual-
quier lesion litica agresiva en las extremidades inferiores
de un niio, siempre deben considerarse cuatro diagnoésticos
diferenciales:

— La osteomielitis hematodgena, con una frecuencia de un
caso por cada 5.000 ninos, habitualmente acompanada
de fiebre, dolor y elevacion de reactantes de fase aguda
(PCR y VSG), aunque hasta el 50% de los neonatos y los
lactantes pequefos no presentan fiebre'2.

— ELSE, con 2 casos por 10° habitantes, mas frecuente entre
los 5 y 30 anos; y mucho menos frecuente en menores de
3 afos (0,3 casos por 10° habitantes)®>.

Figura 2

RM centrada en el tercio medio del peroné izquierdo (T2 fat-sat axial y coronal con gadolinio) que muestra una captacion

intensa por parte de la lesion, con patron permeativo y rotura de la cortical 6sea, junto a extension hacia las partes blandas

adyacentes.
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— El osteosarcoma, bastante raro en ninos menores de 5
afios (0,5 casos por 10° habitantes), siendo mas frecuente
en mayores de 10 afios (8 casos por 10¢ habitantes), aun-
que el 70% de estos presentan zonas blasticas?™.

— El GEo, casi exclusivo de menores de 30 afos, aunque
solo un 30% de los casos se dan en huesos largos, y menos
aun en huesos largos por debajo de las rodillas, como
en nuestro paciente. Para mayor dificultad diagnostica,
puede presentar cualquier aspecto radioldgico™ 2.

El GEo o histiocitosis de células de Langerhans localizada
en el hueso fue descrito por primera vez en 1946. Habi-
tualmente, se caracteriza por una lesion dsea solitaria
de etiologia desconocida, cuya incidencia es de un caso
nuevo por cada 2 millones de habitantes/afo. Afecta, sobre
todo, a ninos entre 5 y 10 anos. Un 70% de los casos se
dan en huesos planos, principalmente craneo, mandibula
y pelvis, y es menos frecuente la afectacion vertebral.
Afecta solo a un 30% de los huesos largos, principalmente a
nivel metafiso-diafisario. Aunque el 80% son lesiones Unicas
(monostéticas), no debemos olvidar que hasta un 20% de los
casos pueden tener lesiones en dos o mas huesos diferentes
(multifocales)®”.

Desde el punto de vista clinico, el GEo puede o no
ser doloroso y raramente asocia fiebre y/o leucocitosis y
aumento de reactantes de fase aguda®.

El GEo tiene muchas apariencias radiologicas. Puede ser
litico o blastico, bien o mal definido, puede tener o no
un borde esclerotico y puede producir o no una reaccion
peridstica. Con cierta frecuencia, como en nuestro caso, se
muestra como una lesion litica, de bordes mal definidos,
que ensancha la cortical y asocia masa de partes blandas,
en toda apariencia similar al SE. Por lo tanto, el GEo es el
«gran imitador» de los tumores Oseos pediatricos y, como
la osteomielitis, debe incluirse en el diagnostico diferencial
de las lesiones dseas infantiles, sobre todo en menores de
12 anos. En la localizacion craneal suelen tener la tipica
imagen radioldgica «en sacabocado». En los huesos largos,
dos hallazgos pueden ser de utilidad para intentar diferen-
ciarlo del SE: a) el GEo, la osteomielitis y el fibrosarcoma son
las tres Unicas entidades en las que se describe el secuestro
0seo, y b) el GEo suele presentar menor masa de partes blan-
das adyacente que los SE; aunque esta Ultima caracteristica
no es muy fiable para hacer el diagndstico diferencial’%>.

Histoloégicamente, en el GEo predominan los eosinofilos
y, sobre todo, los histiocitos. Esta apariencia histoldgica de
células redondas hace dificil la distincion de otras condicio-
nes inflamatorias, como la osteomielitis, y los tumores de
células redondas pequeias, como los de la familia Ewing.
Las técnicas de inmunohistoquimica (positividad del S100 y
CD1a) y/o el hallazgo de granulos de Birbeck en las célu-
las de la lesion por microscopio electrénico resultan de gran
utilidad®.

El tratamiento clasico del GEo incluye el raspado, aun-
que, como han publicado multitud de autores, el trauma
que representa la biopsia puede inducir la maduracion de las
células remanentes, condicionando la evolucion espontanea
favorable. Con todo, si se lleva a cabo un curetaje completo,
la lesion raramente recidiva®'°. Otras alternativas de trata-
miento son la inyeccion de corticoide intralesional o el uso

de dosis bajas de radioterapia (400 a 1.000 CGy)®. La proba-
bilidad de supervivencia para el GEo es cercana al 100%. El
pronostico para cualquier nifio se relaciona con la magnitud
de afectacion, el lugar y la edad a la presentacion®.

En resumen, dentro de las posibilidades diagndsticas de
una lesion 6sea en huesos largos con caracteristicas radio-
logicas agresivas, sobre todo en un nifo pequeno, siempre
debe estar el GEo. La biopsia de la lesion sera siempre nece-
saria para confirmar el diagndstico.

Bibliografia

1. Levy AD, et al., editores. Radiologic pathology (volume 2).
Musculoskeletal radiologic pathology correlation. 5.2 ed. 2006-
2007. Washington American Registry of Pathology.

2. Obregon Baez R. Principios radiologicos para el diagnos-
tico de tumores 6seos con radiologia convencional. Revision
bibliografica Revista Médica de Costa Rica y Centroamérica.
2007;580:139—43.

3. Heare T, Hensley MA, Dell’Orfano S. Bone Tumors: Osteosar-
coma and Ewing’s sarcoma. Curr Opin Pediatr. 2009;21:365—72.

4. Eyre R, Feltbower RG, Mubwandarikwa E, Eden TO, McNally RJ.
Epidemiology of bone tumours in children and young adults.
Pediatr Blood Cancer. 2009;53:941-52.

5. Kozlowski K, Bellemore M, Marsden FW, Bale P, Kan A. Rare
malignant mid-femoral tumours in the first decade of life.
Report of three cases with short literature review. Pediatr
Radiol. 1992;22:493—7.

6. McClain  KL. Langerhans cell histiocytosis  (eosi-
nophilic granuloma) of bone. Disponible en:
http://www.uptodate.com/home/index.html.

7. Khan AN. Eosinophilic granuloma, skeletal. Disponible en:
http://emedicine.medscape.com/article/389350-overview.

8. Leblan |, Gaucher H, Hoeffel JC, Arnould V, Galloy MA,
Mainard L. Eosinophilic granuloma of bones in children. Ann
Radiol (Paris). 1995;38:125—38.

9. Heck RK, O’Malley AM, Kellum EL, Donovan TB, Ellzey A, Witte
DA. Errors in the MRI evaluation of musculoskeletal tumors and
tumorlike lesions. Clin Orthop Relat Res. 2007;459:28—33.

10. Key SJ, O’Brien CJ, Silvester KC, Crean SJ. Eosinophilic gra-
nuloma: resolution of maxillofacial bony lesions following
minimal intervention. Report of three cases and a review of
the literature. J Craniomaxillofac Surg. 2004;32:170-5.

M. Mateos Duran?, R. Lopez Almaraz®*,
M. Gonzalez Gaitano®, J.R. Mufiz Montes? y
L. Diaz-Flores Varelad

2 Urgencias de Pediatria, Hospital Universitario

de Canarias, La Laguna, Tenerife, Espafha

b Servicio de Pediatria (Oncohematologia pedidtrica),
Hospital Universitario de Canarias, La Laguna, Tenerife,
Espana

¢ Servicio de Traumatologia, Hospital Universitario

de Canarias, La Laguna, Tenerife, Espafa

4 IMETISA, Resonancia Magnética, Hospital Universitario
de Canarias, La Laguna, Tenerife, Espafha

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: rlopezgreat@gmail.com
(R. Lopez Almaraz).

doi:10.1016/j.anpedi.2010.11.010


http://www.uptodate.com/home/index.html
http://emedicine.medscape.com/article/389350-overview
mailto:rlopezgreat@gmail.com

	Tumor en el peroné de características

