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Pediatría

Artículo original

Hallazgos en el macizo facial y la base del cráneo
de pacientes pediátricos con histiocitosis de células
de Langerhans
Daniel Forlino (1), Patricio Manzone (2), Matilde Cristina Gomel (2), María Beatriz Nicoli (2), Cesy Pedrini (3)

Resumen
La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una
entidad poco frecuente, con una incidencia anual de
2,6 a 5,4  por millón de niños en la población general.
Tiene manifestaciones óseas (lesiones osteolíticas soli-
tarias o múltiples en huesos planos, largos e irregula-
res) o multisistémicas. 
Se describen los hallazgos imagenológicos de una serie
retrospectiva de 17 pacientes pediátricos, de 1 a 12
años de edad, con histiocitosis de células de
Langerhans en el macizo facial y la base del cráneo.
Las manifestaciones incluyeron lesiones osteolíticas y
masa de partes blandas, que ocupaban las cavidades
adyacentes, como la órbita, los senos paranasales, la
caja timpánica y la mastoides. En el maxilar inferior
puede provocar reabsorción del reborde alveolar con
apariencia de dientes flotantes. 
La complejidad anatómica del área de estudio requie-
re su valoración mediante tomografía computada (TC)
y resonancia magnética (RM) con contraste.
La histiocitosis de células de Langerhans debe conside-
rarse dentro de los diagnósticos diferenciales de las
lesiones del macizo facial y la base del cráneo, especial-
mente en pacientes pediátricos.
Palabras clave. Histiocitosis. Pediatría. Macizo facial.
Base del cráneo.

Abstract
Craniofacial and skull base findings in Langerhans
cell histiocytosis in pediatric patients.
Langerhans cell histiocytosis (CLH) is an uncommon entity,
of unknown etiology, with an incidence of 2.6 at 5.4 per
1,000,000 children/year in the general population. It may
have bone manifestations (solitary or multiple osteolytic
lesions in flat, long and irregular bones) or multiorgan man-
ifestations. We report the radiological findings in retrospec-
tive series of 17 pediatric patients aged 1 to 12 years old,
with CLH in craniofacial and skull base. 
Radiological findings included osteolytic and soft tissue
lesions occupying the orbit, sinuses, tympanic cavity and
mastoid. In the mandible, reabsorption of the alveolar ridge
with the appearance of floating teeth was observed. 
The anatomical complexity of the area studied required eval-
uation by CT and MRI with contrast.
LCH disease should be considered in the differential diag-
noses of craniofacial and skull base lesions, especially in
pediatric patients.
Keywords. Histiocytosis. Pediatric. Craniofacial. Skull
base.

INTRODUCCIÓN

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL),
también conocida como histiocitosis X, es una entidad
poco frecuente, de etiología desconocida, que tiene
una incidencia anual de 2,6 a 5,4  por millón de niños
en la población general, con un pico entre el primer y
tercer año de vida. Puede presentarse a cualquier
edad y tiene un leve predominio en varones (1-8). Se
expresa con lesiones óseas solitarias o múltiples, o con
compromiso multisistémico. Mientras en las solitarias
el pronóstico es bueno e incluso puede haber resolu-
ción espontánea, en las otras dos el curso es general-
mente grave y puede llevar al óbito. 

Favara et al. propusieron una nueva clasificación,
orientada al origen de los desórdenes histiocitarios y
su comportamiento biológico (9) (Cuadro 1).

La afección del macizo facial y la base del cráneo
se presenta en el 6% al 27% de todos los pacientes con
HCL (7-14). 

En una revisión sobre histiocitosis ósea realizada
en 480 pacientes de todas las edades, el cráneo y el
macizo estuvieron comprometidos en el 7,5% de los
casos, a excepción de la mandíbula que tuvo una inci-
dencia de 0,2% (7). A su vez, en una revisión de la Mayo
Clinic con 263 pacientes (incluidos niños y adultos), la
frecuencia de afección del maxilar inferior fue del
15%, mientras que la de la órbita fue del 6,8%, la del
maxilar superior del 6% y la del cráneo de 27%, sin
discriminar la base de la calota (8). En otra revisión de
100 pacientes con afección del cráneo y el endocráneo
por HCL, la mandíbula presentó lesiones en el 15% de
los casos, la base del cráneo (hueso temporal y esfe-
noides) en el 13% y el maxilar superior en el 8% (10). 

(1) Diagnóstico por Resonancia Magnética S.A
(1) Cátedra de Diagnóstico por Imágenes, Facultad de Medicina, UNNE.
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Histocitosis craneofacial en pediatría

Nuestro objetivo fue observar retrospectivamente
la localización y características de las lesiones que pro-
voca la HCL en el macizo facial y la base del cráneo, e
incorporar esta entidad en los diagnósticos diferencia-
les de pacientes pediátricos.

MATERIALES Y MÉTODOS

Se realizó una revisión retrospectiva de los estu-
dios por imágenes obtenidos en 17 pacientes pediátri-
cos (11 varones y 6 mujeres) con diagnóstico histopato-
lógico de HCL y lesiones en el macizo facial y la base
del cráneo. La edad promedio fue de 3,3 años (rango:
1-12 años) y todos los pacientes fueron estudiados con
radiografía (Rx) simple y tomografía computada (TC)
con contraste en un equipo de un solo espiral. En 4
casos se realizaron reconstrucciones volume rendering y
en la mitad de ellos fue posible correlacionar los
hallazgos con centellografías óseas. Ocho pacientes de
la serie fueron evaluados, además, con resonancia
magnética (RM) con contraste en un equipo de 1.5 T.

RESULTADOS

La localización de las lesiones en nuestra serie de
pacientes se presenta en la Tabla 1. 

La asociación encontrada con mayor frecuencia
fue la afección de la base del peñasco y el ala mayor

del esfenoides en 5 pacientes (29,4%). Del total de
casos con afección del macizo facial y la base del crá-
neo, 2 tuvieron lesiones óseas solitarias y 15 lesiones
óseas múltiples. Nueve (52%) presentaron compromi-
so multisistémico. 

Radiológicamente las lesiones eran osteolíticas.
Mientras en la etapa aguda los márgenes eran lisos,
pobremente definidos, no escleróticos y con aspecto
festoneado, en la etapa crónica (o después del trata-
miento) los márgenes se presentaron escleróticos y
fueron adquiriendo un aspecto geográfico. Excepcio-
nalmente observamos pequeños fragmentos óseos,
aislados en el interior del área de osteólisis, simulan-
do secuestros óseos similares a los de las osteomielitis.
Sólo las lesiones del  maxilar inferior  se acompañaron
de reacción perióstica laminar.

La TC nos permitió demostrar mejor la afección
ósea de estructuras anatómicamente complejas, como
el macizo facial y la base del cráneo (especialmente
del peñasco). El componente tumoral de partes blan-
das se presentó homogéneo, isodenso al músculo en
registros sin y con contraste.

En la centellografía ósea (metilendifosfonato) se
observó alta captación del radiotrazador en el macizo
facial y la base del cráneo de todos los pacientes de la
serie. Sin embargo, fue posible reconocer lesiones con-
comitantes en la calota como áreas fotón negativas. 

En la RM, el componente de partes blandas se
expresó con un patrón heterogéneo y variable en pon-
deración T1 (hipo, iso o hiperintenso), mientras que
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Enfermedades derivadas de células histiocitarias

Relacionado con células dendríticas Histiocitosis de células de Langerhans.
Procesos celulares dendríticos secundarios.
Xantogranuloma juvenil y enfermedades relacionadas.
Histiocitomas solitarios con varios fenotipos de células dendríticas.

Relacionado con macrófagos Síndromes hemofagocíticos
- Linfohistiocitosis hemofagocítica primaria.
- Síndromes hemofagocíticos secundarios:

* Asociados a infecciones
* Asociados a enfermedades malignas
* Asociados a enfermedades reumáticas
* otros

Enfermedad de Rosai-Dorfman (histiocitosis del seno con linfadenopatía masiva).
Histiocitoma solitario con fenotipo del macrófago.

Enfermedades malignas

Relacionado con monocitos Leucemias
* Leucemia monocítica M5A y B
* Leucemia mielomonocítica aguda M4
* Leucemia mielomonocítica crónica
Sarcoma o tumor monocítico extramedular.

Sarcoma histiocítico relacionado con células dendríticas

Sarcoma histiocítico relacionado con macrófagos

Cuadro 1: Enfermedades derivadas de células histiocitarias (9).
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RX Identificación de lesiones osteolíticas.

TC Alta resolución y sensibilidad para reconocer lesiones osteolíticas en áreas anatómicas complejas.
Identificación del componente tumoral de partes blandas en el endocráneo y exocráneo.

MN Fijación del trazador en enfermedad activa (falsos negativos: 16-35%). 

RM Mayor contraste para la evaluación del componente tumoral de partes blandas. 
Infiltración de la médula ósea sin osteólisis.
Valoración del tallo pituitario, meninges y parénquima encefálico.

PET/TC Monitoreo de enfermedad activa y respuesta al tratamiento.

Cuadro 2: Utilidad de los métodos de diagnóstico por imágenes en HCL con afectación del macizo facial y la base del cráneo.

Nº Pac. Edad y sexo Peñascos Órbitas y Maxilar Maxilar Otras Compromiso 
base del inferior superior lesiones multisistémico
cráneo óseas

1 F 2 años 2 meses x - -

2 M 1 año 7 meses x x Calota -

3 F  4 años x Calota -

4 M 8 años 2 meses x - Ganglios linfáticos

5 F 2 años x x x x Calota, columna Ganglios linfáticos,
vertebral y pulmón, hígado,
huesos largos bazo y SNC
y planos

6 M 2 años x Calota y columna Ganglios linfáticos,
vertebral hígado, bazo y SNC

7 F 2 años 4 meses x x Calota Pulmón y SNC

8 M 2 a 4 meses x Calota Hígado, bazo y piel

9 M 1 año x x Calota, columna Ganglios linfáticos,
vertebral y hígado, bazo y piel
huesos planos

10 M 1 año x - Ganglios linfáticos, 
pulmón y piel

11 F 1 año 6 meses x x Columna Ganglios linfáticos, 
vertebral pulmón, hígado, 

bazo, piel y SNC

12 M 5 años x x Calota y -
huesos largos

13 M 1 año 9 meses x Calota -

14 F 1 año x Calota, columna Ganglios linfáticos y 
vertebral y pulmón
huesos planos

15 M 2 años 6 meses x x Calota -

16 M 12 años x Calota -

17 M 3 años x - -

Tabla 1: Localización de las lesiones de los diecisiete pacientes evaluados con HCL.
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en ponderación T2 y STIR fue hiperintenso, heterogé-
neo y de alta captación del contraste. También se
observó tinción de estructuras vecinas, como la dura-
madre, fascias y músculos. 

En las imágenes de difusión, efectuadas en un solo
paciente de la serie, se observó un comportamiento
levemente heterogéneo, con pequeñas áreas de restric-
ción. La extensión del compromiso de la médula ósea,
sin osteólisis, fue mejor documentado con técnicas
STIR. En el Cuadro 2 se expresa la utilidad de los
métodos de diagnóstico por imágenes en la HCL del
macizo facial y la base del cráneo.

DISCUSIÓN

El crecimiento monoclonal de células de Langerhans
de la médula ósea progresa rápidamente desde la por-
ción central del hueso, se expande y provoca osteólisis
de la cortical o tablas de hueso compacto, ocupando los
espacios y cavidades vecinas.

La mayor frecuencia de lesiones en el peñasco, el
esfenoides y las órbitas en pacientes con HCL multi-
sistémica observada en nuestra serie coincide con los
trabajos multicéntricos publicados (14,15).

A continuación resumimos las lesiones de la
población estudiada, en base a las localizaciones:

Hueso temporal

En concordancia con nuestra serie, el compromiso
del hueso temporal fue descrito en el 15-61% de todos
los pacientes pediátricos con histiocitosis durante el

curso de formas multisistémicas (16-18). El síntoma más
frecuente fue la otorrea, sin respuesta al tratamiento
médico. La forma de presentación incluye, además,
masas o lesiones en la piel del conducto auditivo
externo (eczema o rash), lo cual puede confundirse
con una otomastoiditis u otitis media y externa, y
demorar el diagnóstico. Los pacientes con lesiones de
gran tamaño presentaron hipoacusia conductiva por
afección del oído medio y erosión de la cadena osicu-
lar. Ningún paciente de la serie presentó vértigo, pará-
lisis facial o hipoacusia neurosensorial, aunque estos
síntomas se encuentran reportados en la literatura (10).

En los estudios por imágenes predomina la afec-
ción de la base del peñasco con osteólisis de la escama
del hueso temporal, mastoides, caja timpánica, con-
ducto auditivo externo y, menos frecuentemente, la
erosión de la cadena osicular. Se acompaña de masa
de partes blandas, dando un patrón homogé-
neo/heterogéneo en TC y RM (Figs. 1 y 2). Este último
hallazgo se observó en 8 pacientes (2 de ellos con afec-
ción bilateral). 

Desde el punto de vista imagenológico, los diag-
nósticos diferenciales deben incluir otomastoiditis con
absceso, patología tumoral primaria (como el rabdo-
miosarcoma) y las metástasis.

Órbitas y base del cráneo

Diez pacientes presentaron lesiones en las paredes
orbitarias y/o en la base del cráneo, pero sólo uno de
ellos correspondió a un granuloma eosinófilo. Los res-
tantes presentaron compromiso orbitario en el contex-
to de una HCL multisistémica. 
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Fig. 1: Niño de un año con HCL multisistémica y masas en la región mastoidea bilateral, de 2 meses de evolución. TC (a) cortes axial y (b) coro-
nal sin contraste a nivel del peñasco con ventana ósea. Extensas masas de partes blandas con marcada osteólisis de mastoides, oído medio y exter-
no, con erosión osicular y extensión a la escama del temporal en ambos peñascos (*). (c) Control por TC, dos años después de iniciar el tratamien-
to, con marcada reducción del tamaño de las lesiones.

a c

b
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El compromiso de las órbitas por HCL representa
el 1-2% de todos los tumores orbitarios y se manifies-
ta comúnmente como un granuloma eosinófilo (19,20).
Las órbitas se involucran por lesiones osteolíticas en
sus paredes, predominando el compromiso del techo
y la pared posteroexterna, con afección del ala mayor
del esfenoides. El componente tumoral de las partes
blandas crece hacia el interior de la órbita con ubica-
ción predominantemente extraconal (Figs. 3 y 4),
puede infiltrar los músculos extrínsecos del ojo y la
glándula lacrimal, provocando compresión y despla-
zamiento del globo ocular. Excepcionalmente infiltra

el espacio intraconal-retrobulbar, rodeando el nervio
óptico (15). Hacia el exocráneo infiltra la fisura orbitaria
inferior y la fosa infratemporal. 

La osteólisis del ala mayor del esfenoides adquie-
re un aspecto festoneado en sacabocados en TC. El
componente tumoral de las partes blandas crece hacia
la fosa craneal media, con ubicación extradural,
engrosamiento y cola dural. El aspecto de las lesiones
en centellografía ósea es variable, dependiendo de la
actividad osteoblástica (Fig. 5).

La HCL puede comprometer, además, el tallo pitui-
tario, con la consiguiente aparición de diabetes insípida

RAR - Volumen 77 - Número 1 - 2013 Página 43

a b

Fig. 2: Mismo paciente de la figura 1. Imágenes de RM: (a) plano axial ponderado en T1, (b) plano coronal ponderado en T2, (c) difusión,
(d) plano coronal ponderado en T1 con contraste a nivel del peñasco. (*) Masas de partes blandas en la base de ambos peñascos, heterogé-
neas, isointensas con el parénquima encefálico en ponderación T1, T2 y difusión, rodean la porción cartilaginosa del conducto auditivo
externo (fecha gruesa), deforman el contorno de la piel y desplazan el pabellón auricular. Se realzan intensamente con el contraste y pre-
sentan engrosamiento y cola dural en la fosa craneal media ( ). Obsérvense las adenomegalias en el cuello (     ).

c d
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en el 5% al 50% de los pacientes (8-15). En la RM se expre-
sa con la pérdida de la hiperintensidad espontánea de
señal en ponderación T1 de la neurohipófisis (10,11,15).
Menos frecuentemente infiltra el cerebro y el cerebelo.
En nuestra serie el 30% de los pacientes presentó dia-
betes insípida y ninguno de ellos compromiso del
parénquima encefálico.

Clínicamente el paciente consulta por una tumora-
ción en el reborde orbitario y párpado superior con

proptosis e hinchazón en la región temporal (19-21).
La afección del cuerpo del esfenoides y del fora-

men magno con osteólisis del occipital es poco fre-
cuente (10) (Figs. 6 y 7). En esta serie se presentó en 3
pacientes. 

Los diagnósticos diferenciales incluyen celulitis
orbitaria con absceso, rabdomiosarcoma, metástasis
de neuroblastoma e infiltración por leucemia/linfo-
ma, entre otros (21-23).
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Fig. 3: Niño de 8 años y 2 meses de edad con masa en reborde orbitario súpero-externo izquierdo, proptosis y adenomegalias cervicales.
Imágenes de TC: (a) corte coronal de órbitas en ventana de partes blandas, sin contraste; (b) y (c) cortes axiales del techo orbitario con
ventana ósea. (*) Lesión osteolítica del techo y la pared externa de la órbita izquierda, con masa de partes blandas isodensa con el parén-
quima cerebral, que comprime y desplaza al globo ocular. 

a b

Fig. 4: Mismo paciente de la figura 3. RM cortes coronales: (a) ponderación en T1, (b) STIR y (c) ponderación en T1 con saturación de
la grasa y contraste. (*) Masa heterogénea e hiperintensa, en ponderación T1 y T2, sobre el techo y la pared externa de la órbita izquier-
da. Se realza con el contrate, con ubicación intracraneal extradural.

a c

c

b
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Mandíbula y maxilar superior

La afección del maxilar inferior tiene básicamente
dos formas: una es la lesión osteolítica focal en las por-
ciones tubulares de la rama vertical de la mandíbula y
la segunda es la osteólisis de la rama horizontal con
reabsorción del reborde alveolar. Esta última brinda,
radiológicamente, una imagen de piezas dentarias
desprendidas o flotando (6,7,24) (Figs. 8 y 9). 

La inflamación y sangrado gingival es una de las
formas de presentación clínica. En esta serie, 3 pacien-
tes presentaron lesiones focales en la rama vertical y

uno mostró  reabsorción del reborde alveolar (con una
evolución tórpida y pérdida de casi todas las piezas
dentarias). A su vez,  4 pacientes tuvieron compromi-
so del maxilar superior con ocupación de los senos
maxilares por tumor de partes blandas y osteólisis de
las paredes. Estos, además, pueden involucrar fosas
nasales, malar y reborde alveolar del maxilar superior
(ver Fig. 6c).

Los diagnósticos diferenciales incluyen procesos
infecciosos sinusales y odontológicos, con osteomielitis,
displasia fibrosa, hiperparatiroidismo, sarcoma de Ewing,
metástasis e infiltración por leucemias/linfomas (6).
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Fig. 5: HCL multisistémica. (a) y (b) Niño de 1 año y 7 meses de edad: (a) TC corte axial de órbita en ventana ósea. Osteólisis del ala
mayor del esfenoides derecha con aspecto festoneado (flechas finas); (b) TC corte axial de órbita con contraste. Engrosamiento y cola dural
en el esfenoides (flechas gruesas). (c) y (d) Otro paciente de 5 años de edad: (c) TC con contraste. Afección simultánea de la órbita dere-
cha y el hueso temporal izquierdo (*). En esta última se observa la extensión intracraneal extradural sin osteólisis significativa (     ). (d)
Centellografía ósea: vista desde el vértex con áreas fotón positivas en macizo (   ) y negativas en calota (*).

a b

c d
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El seguimiento de los pacientes se realizó median-
te TC y RM, ya que la centellografía ósea tiene escaso
valor por la persistencia de áreas fotón positivas luego
de la curación (14,25,26).

Otros métodos de imágenes utilizados y reporta-
dos en la literatura incluyen la utilidad de la centello-
grafía de receptores de somatostatina, utilizando 111
In-DTPA-D-Phe1-octreotide, la cual detecta los sitios
activos de la enfermedad, permitiendo el seguimiento
y respuesta al tratamiento (27). La resonancia magnéti-
ca de cuerpo entero es una alternativa diagnóstica
para determinar la completa extensión ósea y extraó-
sea en las HCL de pacientes con afección multisistémi-

ca (salvo de las lesiones pulmonares) (26).  
En el caso de la tomografía por emisión de positro-

nes (PET/TC) con fluorodesoxiglucosa (18 FDG), ésta
permite identificar lesiones metabólicamente activas
con valores de captación mayores de 2 SUV. Se utiliza
actualmente para monitorear la respuesta al trata-
miento (11,23,25).

CONCLUSIÓN

El diagnóstico de HCL debe ser considerado ante
la presencia de lesiones osteolíticas, con componente
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Fig. 6: Niña de 1 año y 6 meses de edad con HCL multisistémica. (a) Rx del perfil del cráneo, (b) TC, corte axial, a nivel de la base del
cráneo con ventana ósea. Extensa lesión osteolítica del esfenoides con afección del cuerpo y las alas mayor y menor derechas (      ). (c) TC
corte axial, a nivel del maxilar superior. Lesión osteolítica central del malar derecho (*) y del maxilar superior izquierdo, con ocupación
del seno y de la fosa nasal por masa de partes blandas que rodea los gérmenes dentarios (flechas blancas).  (d) Centellografía ósea en vista
anterior del cráneo. Intensa captación del trazador en ambos maxilares superiores, base del cráneo y paredes de la órbita derecha (     ).

a b

c d
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de partes bandas, en el macizo facial y la base del crá-
neo de pacientes pediátricos, excluyendo los distintos
diagnósticos diferenciales según la topografía.
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Fig. 7: Niña de 1 año de edad con HCL multisistémica. (a) Imagen de TC con reconstrucción 3D, vista posterior: lesión osteolítica en el
occipital, con afección del margen posterior del foramen magno (*). (b) Plano sagital en ponderación T1: masa en el hueso occipital hipoin-
tensa heterogénea, sin compromiso del endocráneo (*).

Fig. 8: Niño de 12 años de edad con HCL multisistémica. (a) y (b) Rx de frente y perfil del macizo facial. Extensa lesión osteolítica de la man-
díbula con afección del reborde alveolar y aspecto de dientes flotando (     ). También se observa compromiso de los maxilares superiores.
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Fig. 9: Niño de 6 años de edad con granuloma eosinófilo en mandíbula: (a) corte coronal de TC a nivel de la rama vertical de la mandíbula
en ventana ósea; (b) TC con reconstrucción 3D del macizo facial, vista lateral derecha. (*) Lesión osteolítica de la rama vertical derecha de
la mandíbula, con masa de partes blandas, que se extiende hacia el músculo masetero con reacción perióstica laminar (     ).
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