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Quiste 0seo aneurismatico temporal en una nifia de 8 afios: descripcion de un caso
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Resumen

El quiste 6seo aneurismatico (QOA) es una lesion
muy infrecuente, de caracter benigno, no neoplasica
que aparece tipicamente en edades tempranas de la
vida, usualmente antes de la 3* década de vida, siendo
excepcional en menores de 10 afios.

Exponemos el diagnéstico y tratamiento de una nifia
de 8 afios con un QOA del hueso temporal izquierdo,
una localizacion poco frecuente. Aunque las caracteris-
ticas histolégicas estan bien definidas, su etiopatogenia
atun no ha sido totalmente explicada. Actualmente la
exéresis completa es el tratamiento de eleccién.

PALABRAS CLAVE: Quiste 6seo aneurismatico. Hueso
temporal. Quistes.

Aneurysmal bone cyst of the temporal bone in a 8 years-
old girl: case report

Summary

Aneurysmal bone cyst (ABC) is a very rare, benign,
non-neoplasic lession that tipically ocurs in the early
life, usually before the 3™ decade, it’s exceptional in
youngers than 10 years.

We report the diagnosis and treatment of an 8 years
old girl with an ABC in the left temporal bone, a very
unusual location. Although the histologic caracteristics
have been well defined, its pathogenesis remains obs-
cure and not totally explained. Total excision nowadays
is the treatment of choice.
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Introduccién

El QOA es una lesion de caracter benigno, no neopla-
sica, que aparece tipicamente en edades tempranas de
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la vida, normalmente antes de la 3* década, siendo muy
escasa en menores de 10 afios>*!". Hasta la fecha han sido
publicados cerca de 100 casos en la literatura. Exponemos
el diagndstico y tratamiento de una nifia de 8 aflos con un
quiste 6seo aneurismatico del hueso temporal izquierdo,
una localizacion poco frecuente.

Caso clinico

Nina de 8 afios de edad, sin antecedentes médicos cono-
cidos. Es detectada una pequeia tumefaccion supra-auricu-
lar izquierda sin ningln otro sintoma acompaifiante, siendo
valorado por el médico de familia e interpretado como un
hematoma epicraneal, alin en ausencia de antecedentes
traumaticos. Cinco meses después la nifia refiere dolor
local y se verifica un crecimiento de la lesion. Investigada
con radiografia de craneo (figura 1) que muestra una lesion
temporal izquierda.

Fue referencia para consulta de Neurocirugia. En la
exploracion, la paciente conservaba funciones superiores
normales, sin déficits neuroldgicos focales, fondo de ojo
sin papiledema aunque con ligera turgencia. Se avanzo la
investigacion con TAC (figura 2) que evidencio6 una “volu-
minosa lesion expansiva temporal izquierda, ¢sea (intra-
diploica) de densidad heterogénea y con cerca de 48mm de
mayor diametro. Provoca deformacion acentuada y desvio
superior y medial de la porcion anterior del 16bulo temporal
izquierdo asi como protruye en los tejidos epicraneales pro-
vocando una deformacion y desplazamiento en direccion
antero-lateral del musculo temporal”.

Se completd la investigacion con Resonancia Magné-
tica (RM) que permitié observar una “lesion expansiva
temporal izquierda, heterogénea, con componente endo y
extra-craneal. La lesion capta contraste de modo intenso y
homogéneo. Moldea el 16bulo temporal llegando a ejercer
efecto de masa sobre el mesencéfalo a distancia, condi-
cionando hernia de uncus del parahipocampo izquierdo”,
conforme figura 3.

Fue propuesto tratamiento quirurgico, consistente en la
reseccion completa y realizacion posterior de craneoplastia
con red de titanio (Figura. 4).
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Fig. 1. Radiografia mostrando lesion osea en la region temporal izquierda de configuracion redonda, radiolucida, con ero-
sion osea, expansiva y bien delimitada.

Fig 3. RM cerebral con contraste: axial, coronal y sagital.

Durante laintervencion se observo, macroscopicamente, dura y cartilaginosa y con porciones muy adheridas a la
una tumefaccion Osea con la tabla externa parcialmente duramadre, sin llegar a estar invadida. El misculo tempo-
erosionada, de consistencia heterogénea con algunas areas ral estaba adelgazado con plano de diseccion conservado.
quisticas, regiones muy sangrantes, zonas de consistencia Fue posible realizar una reseccion completa de la lesion de
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Fig. 4. Posicionamiento en decubito lateral. Detalle intraoperatorio.
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Fig.5. A) H&E 40x. Septos fibrosos calcificados envolviendo espacios y lagunas de sangre. B) H&E 200x. Son frecuentes las

dreas con fibroblastos y células gigantes. C) H&E 100x. Areas laxas y paucicelulares alternando con dreas hipercelulares.

forma fraccionada. No se produjeron incidencias durante el
procedimiento quirdrgico- anestésico.

Las muestras obtenidas correspondian a septaciones
fibrosas y parcialmente osificadas envolviendo cavidades
con sangre, algunas alcanzaban 1.2 cm de didmetro mayor.
El diagnostico histologico fue de quiste aneurismatico
complejo (figura 5).

En el seguimiento postoperatorio, la RM realizada 7
meses después de la cirugia no muestra recidiva tumoral.
El resultado quirargico en términos estéticos fue muy satis-
factorio. En la posterior evaluacion (11 meses después) la
paciente se encontraba bien y sin quejas.

Discusion

En 1942, Jaffe y Liechtenstein dieron nombre, por
primera vez a esta entidad, diferenciandola del grupo de
tumores de células gigantes®'>!*. Tachdjian la definié como
“una tumefaccion proliferativa benigna y no neoplésica del
hueso, caracterizada por la presencia de canales y espacios
de diferentes tamafios rodeados de finas paredes que le con-

134

fieren una apariencia de explosion™.

Aproximadamente el 36-50% de todos los QOA se
encuentran en los huesos largos (la mayoria en la metafisis
de las extremidades inferiores) y en el 25% afectan a las
vértebras, el hioide, la mandibula y el odontoide’. Constitu-
yen el 2,5% de todas las lesiones 6seas primarias y un 10%
de los tumores dseos benignos. La incidencia en el craneo
publicada en la literatura ronda el 2-6%*>%". En localiza-
cion craneana han sido publicados casos de afectacion
frontal, parietal, temporal y occipital. Segun los casos mas
recientes publicados parece existir una prevalencia feme-
nina (2:1)" o menor®, aunque otros autores no consideran
esta relacion’.

Existe un consenso en la literatura actual de que un
evento traumatico no parece ser un factor etiologico impor-
tante, sin embargo, puede llevar a tomar conciencia de la
existencia de un area tumefacta. Se han propuesto distintas
teorias fisiopatologicas, asi Lichtenstein sugeria la exis-
tencia de un disturbio circulatorio local (un aumento de la
presion venosa que desencadena un ciclo de hemorragia y
osteolisis progresivo’’. Edling propone una fibrodisplasia
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osea aislada por un defecto de formacion de la placa epifi-
saria. Otros autores como Jaffe defienden que la existencia
de una lesion previa creara un mecanismo de fistula arterio-
venosa’. También existen varios casos asociados a lesiones
Oseas previas (32% segln la serie de Biesecker)?, esta rela-
cion causa-efecto entre el QOA y lesiones secundarias atn
no esta clarificada. La transformacion maligna espontanea
aun no ha sido demostrada aunque si existen casos de trans-
formacion sarcomatosa post-radioterapia’.

Los sintomas de presentacion son variables, depen-
diendo de su localizacion, siendo el dolor prolongado y la
tumefaccion local los mas frecuentes, seguidos de déficits
neurologicos focales, proptosis y sintomas de hipertension
intracraneal®>!3,

Radiograficamente ha sido descrita como imagen
de pompas de jabon (soap bubble) o explosion (blow-
out)"1%13, Se caracteriza por el crecimiento del espacio
diploico, desplazando las tablas interna y externa, pudiendo
visualizarse un encapsulamiento con esclerosis periférica
variable. La esclerosis periférica indica un crecimiento
lento y un caracter relativamente benigno mientras que
unos margenes irregulares pueden traducir un crecimiento
rapido y maligno. Han sido descritas 3 etapas de forma-
cion: fase temprana o litica, fase madura con una cascara
Osea periférica asociada a paredes internas y una fase
tardia, calcificada'?. Los cortes sagitales de TAC ensefan
una lesion heterogénea y multiloculada en el diploe, con
multiples cavidades de diferentes densidades'. Las por-
ciones mas densas frecuentemente captan contraste. Es
caracteristica, aunque no patognomonica, la presencia de
niveles liquidos*!*", pudiendo ser encontradas en otras
lesiones como condroblastomas, osteosarcomas telan-
giectasicos y tumores de células gigantes. Estos niveles
representan la sedimentacion de globulos rojos dentro de
cavidades llenas de contenido serohematico. Las cavida-
des con baja densidad pueden ser no cantantes por lo que
los niveles de fluido apenas seran visibles en un 30%*'%.
Aquellas lesiones con ausencia de niveles frecuentemente
son heterogéneas y parecidas a tumores de células gigan-
tes. La RM constituye el método de eleccion pues aporta
mas informacién sobre los septos internos, los margenes
de la lesion (visible como una llanta hipointensa) y permite
observar mejor los niveles liquido/liquido. La RM tam-
bién permite identificar mejor las lesiones hemorragicas
en sus diferentes etapas. En la secuencia T1 se encuentra
multiples 16bulos de intensidad variable, algunas con nivel
liquido/liquido®'?. En la secuencia T2 muestran una mayor
hipersefial en los quistos que se encuentran rodeados por el
halo hipointenso correspondiente a la capsula fibrosa®”!°.
Otros métodos diagnosticos como la angiografia cerebral
simplemente muestra el efecto de masa de la lesion, sin
vasos patologicos'. Sin embargo, en algunos casos puede
observarse un realce (“blush”). También ha sido descrita la
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utilizacion de is6topos para visualizar la hiperactividad en
las areas osteoliticas de la lesion (areas calientes).

Respecto a la caracterizacion histologica, microsco-
picamente, destaca la presencia de multiples lagunas llenas
de sangre venosa separadas por septaciones fibrosas de
ancho variable**!'. Raras veces puede encontrarse una
lesion solida, rojiza y granular’. MicroscOpicamente se
observan varios espacios separados que pueden contener
sangre o estar vacios, sin capa de endotelio®'?. El compo-
nente septal consiste en fibroblastos en formacion espiral
(células gigantes multinucleadas y estromales esparcidas)
y capilares*'"2. El componente osteoide y la matriz dsea
pueden ser abundantes. Es comun la presencia de calcifica-
cion amorfa y, ocasionalmente, de una aura condroide.

También ha sido objeto de estudio su caracterizacion
genética, destacando las anormalidades cariotipicas de
las bandas cromosémicas 16q22 y 17pl3 como muy
tipicas. También se encuentra frecuentemente descrita la
translocacion reciproca 16;17 [t(16;17)(q22;p13)]°.

Han sido definidas 3 etapas evolutivas: una fase inicial
o litica, caracterizada por la disminucion histologica de
componente 0seo; una fase madura en la cual podra existir
una imagen de “concha o llanta” dsea periférica con pare-
des internas; y una fase tardia con la presencia de progresi-
vas calcificaciones.

Es importante considerar algunas entidades en el diag-
nostico diferencial de esta patologia, tanto benignas (histio-
citomas, displasia fibrosa, quiste 6seo unicameral, fibroma
no osificado, osteoblastoma, tumor de células gigantes o
hematoma cartilaginoso de la pared costal en nifios) como
lesiones malignas (osteosarcoma u osteosarcoma telangiec-
tasico

El QOA puede estar presente semanas o afos antes del
diagndstico. En el caso presentado, al igual que en la lite-
ratura reciente, no fue establecido un nexo causal con un
antecedente traumatico. Destaca la edad en el momento de
diagndstico pues la incidencia en nifios menores de 10 afios
es muy rara.

El tratamiento recomendado es la extirpacion quirur-
gica total', la recidiva esta relacionada con las margenes
de reseccion conseguidas. En la literatura se encuentran
casos de tratamiento complementario como la inyeccion
de alcohol después de la cirugia, inyeccion de corticoides
intracavitarios, embolizacién pre o post-operatoria®’ y
escleroterapia intra-operatoria directa’. Ha sido apuntada
inclusive la posibilidad de regresion espontanea'. No esta
descrita la utilizacion de quimioterapia. La radioterapia
solo debe considerarse en los casos de lesiones profundas
con afectacion dural o después de una reseccion incom-
pleta, sin embargo esta asociada a riesgo de transformacion
sarcomatosa por lo que esta ccontraindicada cuando existe
fibrodisplasia asociada''®. La probabilidad de recidiva
aumenta con la cantidad de células mitoticas’. También la
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edad, tamafio y grado de reseccion incompleta, con una tasa
de recidiva que varfa entre 21-30%"3.

Teniendo en cuanta los datos descritos debemos con-
siderar esta entidad como sospecha diagndstica cuando
nos encontramos con un paciente joven (tres primeras
décadas), con una lesion expansiva dsea que contiene cavi-
dades internas (con niveles de liquido en su interior) y una
“llanta” hipo-intensa bien definida.

Con un tiempo de seguimiento de 11 meses aun no ha
sido verificada recidiva de la lesion, después de su resec-
cion completa. El riesgo de recidiva es pequeiio aunque
aumenta con la cantidad de células mitoticas, edad, tamafio
y grado de reseccion.

Conclusion

Presentamos un caso de quiste dseo aneurismatico en
localizacion temporal en una nifia de 8 afios. Esta entidad
patologica constituye el 2.5% de las lesiones tumorales
oseas primarias. Puede estar asociada a lesiones secunda-
rias. La afectacion craneana ronda el 2-6%. El diagnostico
debe ser basado en datos epidemiologicos (3 primeras
décadas de la vida), clinicos (tiempo de evolucion prolon-
gado, dolor local y tumefaccion) y por imagen (lesion dsea
expansiva con paredes internas), siendo la RM el método
diagnéstico de eleccion. La mejor opcion terapéutica actual
es la exéresis quirtrgica total. Su indice de recidiva es
bajo.
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Comentario al trabajo Quiste dseo aneurismdtico tempo-
ral en una nifia de 8 afios: descripcion de un caso de R.
Pedrosa y cols.

Pedrosa y cols. presentan el caso de una paciente
diagnosticada y tratada quirargicamente de un quiste dseo
aneurismatico de la region temporal izquierda. Los autores
hacen referencia al diagnostico diferencial radiologico, a
las caracteristicas histologicas y al papel de la cirugia como
elemento esencial del tratamiento. A pesar de que la inci-
dencia de quistes dseos aneurismatico en calota es relativa-
mente baja, en especial a edades tempranas (por debajo de
los 10 afios), los autores sefialan que debe tenerse en cuenta
esta entidad en el diagnostico diferencial de toda lesion
litica expansiva craneal en un nifio.

Recientemente Gan y Hockley' presentaron tres casos
en niflos similares al caso expuesto por los autores y revisa-
ron la literatura existente hasta ese momento, encontrando
publicados mas de 40 casos de quistes 0seos aneurismaticos
craneales. El interés de este caso probablemente no radica
tanto en comunicar una informacién novedosa, como en el
hecho de recordarnos -de una forma bien documentada- la
existencia de una entidad cuya frecuencia es particular-
mente baja en la edad pediatrica.

Los autores sefialan que durante el procedimiento qui-
rargico encontraron una lesion voluminosa con regiones
muy sangrantes que pudo ser resecada completamente de
forma fraccionada. En este sentido puede ser especialmente
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util la angiografia preoperatoria, no so6lo como elemento
diagndstico sino como medida terapéutica encaminada a
disminuir la vascularizacion de la lesion®.

Finalmente, Pedrosa y cols. sefialan que repararon el
defecto 6seo con una craneoplastia de titanio. Este tipo
de crancoplastia ofrece unas caracteristicas biomecanicas
favorables pero debe tenerse en cuenta el hecho de que
puede dificultar el seguimiento radioldgico de una posible
recidiva precisamente 6sea por los artefactos producidos
tanto en resonancia magnética como en la tomografia
computarizada. Los split de calota adyacente, la reparacion
con hueso autdlogo (p.e. de costillas) o los biomateriales
ceramicos o de polimetilmetacrilato pueden ofrecer venta-
jas en este aspecto’.
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