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OBJETIVOS DOCENTES:

 Describir los hallazgos radiologicos y anatomopatologicos de la
afectacion osea en la ERD.

 Elaborar un diagnostico diferencial razonable con otras lesiones
0seas, en funcion de los hallazgos clinicos y radiologicos.

* Conocer los posibles tratamientos para la afectacion osea en |a
ERD.
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REVISION DEL TEMA:

INTRODUCCION:

e La ERD también denominada histiocitosis sinusal con

linfadenopatia masiva fue descrita por primera vez por Rosai y
Dorfman en 19609.

 Se trata de un trastorno idiopatico, infrecuente, no neoplasicoy
autolimitado.

 Consiste en la fagocitosis de linfocitos y otras células inmunes
por los histiocitos, en un proceso denominado emperipolesis.

 Este proceso puede ocurrir tanto en los ganglios (afectacion
nodal) como fuera de ellos (afectacion extranodal).
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EPIDEMIOLOGIA:

* Esta enfermedad es mas frecuente en la segunda y tercera
décadas de la vida, si bien puede darse en adultos de mayor
edad asi como en |la edad pediatrica.

* Es mas frecuente en el sexo masculino que en el femenino.

* Puede afectar tanto a pacientes sanos como a pacientes
inmunodeprimidos ( VIH, linfoma...).

PRESENTACION CLINICA:

 La presentacion clinica mas frecuente es la presencia de
linfadenopatias bilaterales dolorosas, mas frecuentes en |a
region cervical, pudiendo localizarse también en mediastino o
en las regiones inguinales.

 Otros signos y sintomas frecuentes son la fiebre y la péerdida de
peso, a menudo acompanadas de leucocitosis.

* Puede afectar también a localizaciones extraganglionares, como
la piel, senos paranasales o hueso.

e (Otras localizaciones extranodales menos frecuentes son la
afectacion de higado, rinones o tracto respiratorio.
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AFECTACION OSEA:

 La afectacion 6sea acontece en menos del 10 % de los pacientes

con ERD, siendo poco frecuente la manifestacion aislada del
hueso (2%).

 Las lesiones 6seas pueden ser unicas o multiples afectando a
uNo O a varios huesos.

* Selocalizan mas frecuentemente en huesos largos, craneoy
columna.

* La afectacion 6sea puede ser epifisaria, metafisaria o diafisaria.

* C(Clinicamente puede manifestarse como inflamacion o dolor o
ser asintomatico.

* Entre las complicaciones de las lesiones 0seas en la ERD destaca
la compresion medular en pacientes con afectacion de la
columna vertebral o sacra.
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RADIOLOGIA:

 Las lesiones 0seas son inespecificas, tanto en los estudios de
radiografia simple como en los de RM, por lo que plantean un
amplio diagnostico diferencial.

 Tipicamente son lesiones liticas, siendo menos frecuentes las
lesiones esclerosas o mixtas.

* Suelen presentarse como lesiones intramedulares que pueden
asociar defectos corticales, reacciones periosticas y masas de
partes blandas.

* En el estudio de RM se presentan como lesiones hipointensas
en la secuencia T1 e hiperintensas en T2, con edema asociado y
realce tras la administracidon de contraste intravenoso.
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DIAGNOSTICO DIFERENCIAL:

* Dado que las lesiones 0seas pueden tener un aspecto variable,
mostrando caracteristicas benignas o agresivas, se puede
plantear un diagnostico diferencial con otras patologias, entre
las que se incluyen: infeccion (osteomielitis), histiocitosis de
células de Langerhans, linfoma o sarcoma.

DIAGNOSTICO ANATOMOPATOLOGICO:

 El diagnostico definitivo se realiza mediante estudio
anatomopatologico.

* Tanto en la afectacion nodal como extranodal se produce un
fendmeno denominado emperipolesis que consiste en |a
fagocitosis de linfocitos y otras células inmunes por histiocitos.

* Los marcadores inmunohistoquimicos son : CD68(+), S-100 (+) vy
CD1a (-). Este ultimo marcador nos permite diferenciar la ERD
de la Histiocitosis de células de Langerhans, siendo positivo en
esta ultima entidad.
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TRATAMIENTO:

 Eltratamiento de las lesiones 0seas se puede realizar mediante
reseccion quirurgica y curetaje.

* La quimioterapia y radioterapia generalmente se limitan al
tratamiento de pacientes con enfermedad diseminada.

PRONOSTICO:

* En general el pronostico de una lesion extranodal 0sea aislada
es bueno.

 El prondstico empeora en pacientes con lesiones multifocales o
en pacientes inmunodeprimidos.
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* Mujer de 32 anos que presenta dolor en la clavicula
izquierda.

Figura 1. Radiografia AP de clavicula izquierda.
Lesion litica mal delimitada en el tercio medio de la clavicula
izquierda que asocia interrupcion de la cortical.
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Figura2. TC de torax con contraste intravenoso.

Lesion litica en el tercio medio de la clavicula izquierda, con
interrupcion de la cortical y reaccion periostica sin masa de partes
JEIEE
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Figura 3. RM hombro izquierdo.

Lesion de contornos mal delimitados en el tercio medio de la clavicula
izquierda, hipointensa en la secuencia T1 (A), hiperintensa en STIR ( B),
que muestra realce tras la administracion de contraste (C). Asocia
rotura cortical y pequena masa de partes blandas.(A,B,Cy D).
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Figura 4. Estudio anatomopatologico e inmunohistoquimico.
Macrofagos de gran tamano con nucleos grandes , vesiculosos y con
nucleolo (A) .

Emmperipolesis (B).

Expresan CD 68 (C) y S-100 (D).
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Figura 5. Radiografia AP de clavicula izquierda ( 6 meses tras el
tratamiento quirurgico).

Alteracion de la densidad en el tercio medio de la clavicula sin
reaccion periostica ni masa de partes blandas.
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CASO 2:

Varon de 50 anos que presenta dolor en la rodilla
derecha.

Figura 6. Radiografia AP vy lateral de rodilla.
No se identifican alteraciones significativas.
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Figura 7: RM rodilla derecha.

Lesiones de contornos parcialmente nodulares en el condilo femoral
interno y en la metafisis y tercio proximal de la diafisis tibial,
hipointensas en la secuencia T1 ( Ay C) e hiperintensas en STIR (B) y
T2FS (D). No presentan rotura cortical ni masa de partes blandas.
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Se realizo biopsia percutanea de las lesiones de la rodilla.

Figura 8.Estudio anatomopatoldgico e inmunohistoquimico.

Tejido 0seo cuyo espacio intertrabecular se encuentra ocupado por
una celularidad de caracter inflamatorio, predominando linfocitos y
células plasmaticas. H.E.x20 (A).

Emperipolesis: macrofagos grandes que fagocitan células
inflamatorias. H.E. x 40 (B).

Los macrofagos expresan s-100 (C) y cd 163 (D).
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Estudio de extension.

Figura 10. TC toracoabdominal.
Adenopatias axilares derechas de morfologia redondeada sin densidad
grasa hiliar ( afectacion nodal).
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A los 6 meses del diaghostico de |la ERD en la rodilla
comienza con dolor en el tobillo izquierdo

Figura 9. Proyecciones AP y oblicua del pie izquierdo.
Sin alteraciones significativas en las estructuras oseas examinadas.
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Figura 11. Cortes sagitales de tobillo y pie..
Lesiones en astragalo y base del 52 metatarsiano, hipointensas en T1
(A y C) e hiperintensas en STIR (B y D) que asocian edema adyacente.
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Tratamiento conservador de todas las lesiones Oseas.
Estudio de control transcurrido 1 ano desde el diagnostico.

Figura 12.RM de rodilla.

Las lesiones del condilo femoral interno no han variado de tamano
respecto al estudio previo, pero muestran focos de senal grasa en el
interior de la lesion que sugieren mejoria radiologica. Secuencias T1 (A)

v STIR (B).
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CONCLUSION:

La afectacion osea en la ERD:

e 1. Ocurre en menos del 10% de los pacientes.

2. Puede ser unica o, mas frecuentemente, multiple y
acompanarse o no de afectacion en otras localizaciones,
ganglionares o extraganglionares.

3. Los hallazgos radiologicos son inespecificos, por lo que el
diagnostico definitivo se realiza mediante estudio
anatomopatologico.
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