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Historia clinica

Neonato varén de 40 semanas de edad gestacional,
macrosémico (peso: 4.120 g, p>97) con distrés respiratorio
inmediato, que precisa ingreso para asistencia respiratoria
con CPAP. Antecedentes personales: embarazo controlado de
curso normal, parto vaginal con distocia de hombros. Apgar:
6/7/9. En la exploracién fisica, destaca distrés respiratorio
leve con buena entrada de aire bilateral en la auscultacién,
aunque con leve hipoventilacién en campo pulmonar derecho
y ausencia de movilidad de miembro superior derecho, con
hombro en aduccién y rotacién interna, codo en extensién y
antebrazo en pronacién (Fig. 1), conservando la movilidad de Figura 1.
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Figura 2. Figura 3.

la mano y la prensién palmar (Fig. 2). Las claviculas y el resto  ¢Cual es el diagndstico?

de exploracién fisica son compatibles con la normalidad. Se  a. Hipoplasia pulmonar derecha.

realiza radiografia simple de térax (Fig. 3). b. Parilisis diafragmatica bilateral.

c. Parilisis diafragmdtica derecha aislada.

d. Parilisis diafragmatica derecha asociada a parilisis
braquial.

e. Hernia diafragmatica congénita.

gp Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:
www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacién de formacidn continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nidmeros de la revista durante el periodo sefialado
en el cuestionario “on-line”.
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Respuesta correcta

d. Parilisis diafragmatica derecha asociada a paralisis
braquial.

Comentario

El caso presentado es el de una paralisis diafragmatica
asociada a parélisis braquial. En la radiografia de térax (Fig.
3), se objetiva elevacion del hemidiafragma derecho hasta el
nivel de la sexta costilla, hallazgo compatible con parélisis
diafragmitica derecha, que se confirma mediante ecografia.
La ausencia de movilidad de brazo y antebrazo derechos con
movilidad de la mano conservada (Figs. 1y 2) sugiere pari-
lisis braquial de Erb-Duchene o lesién de las raices nerviosas
C5-C6 en relacién con la distocia de hombros. La lesién del
plexo braquial en el neonato puede aparecer asociada a otras
lesiones concomitantes, como: paralisis diafragmatica, frac-
tura de clavicula, paralisis facial o torticolis(1-2). La pardlisis
diafragmitica se asocia a paralisis braquial en un 5-9% de
los casos, como consecuencia de la lesién del nervio frénico
(C3-C5) y su causa fundamental en pediatria es el trauma-
tismo obstétricol®3). Su manejo es habitualmente conservador
mediante aportes de oxigeno o ventilacién mecdnica no inva-
siva, con recuperacién espontdnea en la mayoria de los casos,
aunque en ocasiones, es necesario el tratamiento quirdrgico
(plicatura diafragmatica).

La hipoplasia pulmonar es una anomalia congénita del
desarrollo pulmonar que condiciona un desarrollo deficiente o
incompleto del pulmén. Puede aparecer asociada a patologias,
como la hernia diafragmatica; oligohidramnios; enfermedades
neuromusculares; o malformaciones esqueléticas, neurolgicas
o de la vascularizacién broncopulmonar. A diferencia del caso
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presentado, no se asocia a pardlisis braquial y el diagndstico
es mds frecuentemente prenatal.

La hernia diafragmatica congénita ocurre de forma aislada
en el 60% de los casos. Se produce en las primeras semanas
de gestacién, provocando la herniacién de las visceras abdo-
minales a la cavidad tordcica. La compresién ocasionada por
los 6rganos abdominales herniados altera el desarrollo del
drbol traqueobronquial, dando lugar a hipoplasia e hiper-
tension pulmonares. Al igual que la hipoplasia pulmonar, el
diagndstico prenatal es relativamente sencillo y no aparece
asociado a parélisis braquial®).

Palabras clave
Recién nacido; Parilisis braquial; Paralisis obstétrica;
Newborn; Brachial palsy; Obstetric paralysis.
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Bultoma frontal en nino de 2 anos
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*MIR Pediatria. Hospital Provincial de Pontevedra. **Médico Adjunto de Pediatria. Hospital Provincial de Pontevedra

Historia clinica

Nifio de 2 afios sin antecedentes de interés ni traumatismo pre-
vio, que presenta bultoma frontal derecho de 15 dias de evolucién
de 3-4 cm de didmetro, sin signos inflamatorios circundantes (no
eritema, ni calor local, no doloroso a la palpacién). Afebril. En la
exploracién fisica, se objetiva conglomerado adenopitico laterocer-
vical y submandibular, no adherido a planos profundos. Resto de
la exploracién dentro de la normalidad.

Pruebas complementarias: hemograma y bioquimica sin altera-
ciones. Ecografia abdominal y radiografia de térax normales. Frotis
de sangre periférica y aspirado medular sin hallazgos patoldgicos.

Se realizan: TAC craneal con reconstruccién 3D, resonancia
magnética (Figs. 1-3) y biopsia de la lesién supraciliar: en el exa-
men histopatolégico, destaca un infiltrado inflamatorio mixto con
presencia de abundantes eosinéfilos y células “en grano de café”.

¢Cuil es el diagnéstico?

Metdstasis craneal.

Histiocitosis de células de Langerhans.
Osteoma osteoide.

Fascitis diploica.

Quiste leptomeningeo.

o pp T

Figura 1. TAC-craneal:
lesién litica 6sea
destructiva a nivel del
borde supraorbitario
externo derecho, de bordes
biselados y con masa de
partes blandas adyacentes
asociadas.

Figura 2. Reconstruccion 3D: reconstruccion volumen
rendering con lesion litica fronto-parietal derecha.

Figura 3. RMN craneal: corte axial que evidencia masa
de partes blandas en region fronto-parietal derecha.
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Respuesta correcta

a. Incorrecta. Los hallazgos de la biopsia son compatibles con
histiocitosis de células de Langerhans y no con metistasis
craneales.

Correcta. Histiocitosis de células de Langerhans.

c¢. Incorrecta. La clinica (falta de dolor) y las caracteristicas
de la lesién hacen menos probable que nos hallemos ante
un osteoma.

d. Incorrecta. Este tipo de lesién es muy infrecuente en la
infancia, y la biopsia no se corresponde con este tipo de
lesiones.

e. Incorrecta. La falta de antecedente de trauma craneal hace
poco probable esta lesion.

Comentario

La imagen corresponde a un granuloma de células de
Langerhans. El diagndstico de confirmacién se obtuvo tras
la confirmacién con inmunohistoquimica de la biopsia.

La histiocitosis de Langerhans(1:2) afecta principalmente
a nifios y adultos jévenes. Se caracteriza por la formacién
de granulomas con porcentaje variable de histiocitos, células
plasmaticas, linfocitos y eosindfilos. El crineo es el hueso
mis frecuentemente afecto, presentando lesiones osteoliticas
redondeadas u ovales que tienden a localizarse principalmente
en hueso parietal y temporal.

Debe de hacerse diagndstico diferencial con metdstasis
procedentes de un neuroblastoma, buscando masas abdomi-
nales o toricicas, catecolaminas en orina, médula ésea, etc.

El osteoma(@ es la lesion benigna més frecuente de la
calota. Son lesiones nodulares, esclerdticas, normalmente
menores de 1 cm. Es mds frecuente en varones y se da prin-
cipalmente en adolescentes y en nifios (raro en menores de
5 afios). Es caracteristico, el dolor localizado de predominio
nocturno aliviado con AINEs.

La fascitis diploica® corresponde a una tumoracién
benigna extremadamente infrecuente y caracteristica de la
edad pedidtrica, caracterizada por la proliferacién de fibro-

blastos. Tipicamente, se presenta en forma de masa de creci-
miento répido localizada a nivel craneal superficial, pudiendo
erosionar el plano seo subyacente. La histologia caracteristica
muestra un patrén fibrobldstico inmaduro pseudosarcomatoso
no invasivo sobre una matriz mixoide. La reseccién completa
es curativa.

El quiste leptomeningeo® es una complicacién tardia que
ocurre en aproximadamente el 1% de las fracturas craneales en
menores de 3 afios. Se producen por desgarro en la duramadre,
secundario al traumatismo, ocasionando la exposicién de la
tabla interna a las pulsaciones del liquido cefalorraquideo,
pudiendo originar erosién 6sea o ensanchamiento del trazo de
fractura, semanas después del antecedente traumdtico, origi-
nando un defecto que puede provocar herniacién del liquido
cefalorraquideo o del tejido cerebral.

Tras la sospecha clinica, los hallazgos histolégicos y los
estudios de inmunohistoquimica (positividad para células
de Langerhans) confirmaron el diagnéstico. El estudio de
extension no objetivé datos de afectacion en otras localiza-
ciones. Se inici6 tratamiento con quimioterapia segin proto-
colo internacional para histiocitosis de células de Langerhans
multisistémica con afectacién dsea y ganglionar.

Palabras clave

Histiocistosis; Células de Langerhans; Granuloma; Diag-
néstico diferencial; Histiocytosis; Langerhans-Cells; Granu-
loma; Differential diagnosis.

Bibliografia
1. McCarville MB. The child with bone pain: malignancies and mimic-
kers. Cancer Imaging. 2009; 74: 115-22.

2. Madero L. Histiocitosis o enfermedades histiocitarias. Pediatr Inte-

gral. 2016; 412-7.

3. Resnick D, Greenway GD. Tumores y lesiones seudotumorales de
los huesos: imagenes y anatomopatologia de las lesiones especificas.
En: Resnick D, ed. Huesos y articulaciones en imagen. Madrid.
Marbén. 2001. p. 991-1063.

4. LevyRA, Quint DJ, Devaney KO. Unusual tumours of the skull and
skull base: a pictorial essay. Can Assoc Radiol J. 1996; 47: 434-43.

v Cuestionario de Acreditacion

Los Cuestionarios de Acreditacion de los temas de FC se pueden realizar en “on line” a través de la web:

www.sepeap.org y www.pediatriaintegral.es.

Para conseguir la acreditacion de formacion continuada del sistema de acreditacion de los profesionales sanitarios de
caracter unico para todo el sistema nacional de salud, debera contestar correctamente al 85% de las preguntas. Se
podran realizar los cuestionarios de acreditacion de los diferentes nimeros de la revista durante el periodo sefialado

en el cuestionario “on-line”.
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