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PALABRAS CLAVE Resumen El xantoma intradseo (XI0) es un tumor 6seo benigno extremadamente raro. En la
Xantoma intradseo; histologia se caracteriza por presentar macréfagos mononucleares, abundantes células espu-
Normolipemia; mosas y células gigantes multinucleadas. Puede aparecer asociado a otras enfermedades (XIO
Ilion; secundario), principalmente a desordenes lipidicos, o en forma aislada (XIO primario). Los XIO
Células espumosas; son lesiones liticas expansivas que a menudo se encuentran en pacientes con condiciones hiper-
Diagnostico lipidémicas. En la mayoria de los casos la evaluacion inicial se realiza con radiografia, aunque

otros procedimientos pueden ser necesarios para confirmar el diagnostico.

Se presenta el caso de un hombre de 48 afos que consulté por lumbalgia con irradiacion
al miembro inferior derecho e impotencia funcional de 3 meses de evolucion. Tenia hallazgos
imagenologicos de XIO en el hueso iliaco derecho, sin hiperlipidemia o lesiones preexistentes.
Se llevo a cabo la extirpacion total del tumor y el posterior estudio histopatologico de la pieza
operatoria confirmd el diagnostico. El tratamiento result6 exitoso.

El objetivo de este articulo es describir los hallazgos clinicos e imagenologicos (radiografia,
resonancia magnética, tomografia computada y medicina nuclear) de un XIO primario y su
tratamiento. Ademas, realizamos una breve revision de la literatura.
© 2014 Sociedad Argentina de Radiologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos los
derechos reservados.

KEYWORDS Pelvic intraosseous xanthoma: a case report and literature review

Intraosseous

xanthoma; Abstract Intraosseous xanthoma is an extremely rare benign bone tumor. Histology shows
Normolipemia; mononuclear macrophages, abundant foam cells and multinucleated giant cells. The intra-
Ilion; osseous xanthoma may appear associated with other diseases (secondary intraosseous
Foam cells; xanthoma), mainly lipid disorders or without an underlying lipid disorder (primary intraos-
Diagnosis seous xanthoma). The intraosseous xanthoma is a lytic, expansive tumor, often seen in patients

with hyperlipidemic conditions. In most cases, the initial evaluation is performed with X-ray,
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although other procedures may be necessary to confirm the diagnosis. We report the case of a
man aged 48, who consulted for back pain radiating to the right leg and functional disability
3 months duration, with imaging findings in the right iliac XIO in the absence of pre-existing
injuries or hyperlipidemic conditions, so surgery for total removal of the tumor was performed
with histological examination of the surgical specimen, confirming the preoperative diagnosis of
XIO. Such treatment resulted curative. The aim of this article is to describe the clinical, imaging
findings (RX, MRI, CT, nuclear medicine) and the course of treatment of a committing the iliac
primary intraosseous xanthoma a and a normolipidemic patient brief review of the literature.
© 2014 Sociedad Argentina de Radiologia. Published by Elsevier Espana, S.L.U. All rights reser-

ved.

Introduccion

Los xantomas aparecen con mas frecuencia en los tejidos
blandos superficiales (piel, hipodermis o vainas tendinosas),
mientras que el compromiso de las estructuras profundas
(como las esqueléticas) es inusual. Al respecto, existen muy
pocas comunicaciones en la literatura’.

En particular, el xantoma intradseo (XIO) es una lesion
tumoral benigna extremadamente rara'-¢. Segun Bertoni
et al.”, es indistinto el uso de los términos histiocitoma
fibroso benigno (HFB), histiocitoma fibroso, xantofibroma y
fibroxantoma de hueso para referirse al XIO, pero para otros
investigadores, como Alden et al.8, este es una entidad inde-
pendiente, compuesta histolégicamente por macrofagos
mononucleares, abundantes células espumosas o xantoma-
tosas (histiocitos cargados de lipidos), y células gigantes
multinucleadas. Ocasionalmente el XIO también puede pre-
sentar células fusiformes y, en ese caso, éstas se diferencian
de las del HFB por su disposicion: mientras en el histioci-
toma fibroso benigno tienen un patron estoriforme (imagen
de entrelazamiento por la disposicion de los nlcleos alar-
gados en distintos angulos), en el XIO esta distribucion esta
ausente. Por este motivo, algunos investigadores consideran
al XIO como un subtipo del HFB'-3.

En la clasificacion histolégica de tumores o6seos de la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS), a cargo de Scha-
jowicz et al.*, el XIO no esta contemplado. Sin embargo,
en coincidencia con Alden, se incluye al HFB dentro de
los tumores benignos del tejido conectivo compuestos por
células fusiformes en patrén estoriforme, células gigan-
tes multinucleadas, hemosiderina e histiocitos cargados con
lipidos (células xantomatosas).’

EL XIO es una lesion tipicamente litica y expansiva, que
puede presentarse como un hallazgo casual o una fractura
patologica (siendo la pelvis y la tibia las mas propensas
a padecerla)®. Usualmente aparece como una manifestacion
benigna secundaria a ciertas enfermedades sistémicas meta-
bdlicas o enddcrinas (principalmente desordenes lipidicos vy,
en particular, hiperlipidemia tipo IIB y Ill), y en ese caso se
denomina XI0 secundario. Aunque mas infrecuente, también
es posible encontrar un XIO primario (es decir, las enferme-
dades sistémicas estan ausentes)'->’. Tanto en uno como en
otro caso, la evaluacion inicial se realiza con radiografia,
aunque otros procedimientos diagndsticos, como la tomo-
grafia computada (TC) y/o la resonancia magnética (RM),
son necesarios para confirmar el diagnostico.

Luego de llevar a cabo una biopsia, el curetaje con
injerto es la conducta terapéutica de eleccion, a pesar
de que también se ha descrito el tratamiento conservador
observacional'=>7.

Presentacion de caso

Un hombre de 48 afios de edad acudi6 a la consulta por
lumbalgia con irradiacion al miembro inferior derecho e
impotencia funcional (agravada con la marcha y actividades
vigorosas), de aproximadamente 3 meses de evolucion, sin
respuesta a los antiinflamatorios no esteroideos. No presen-
taba antecedentes familiares ni personales de importancia
(enfermedades sistémicas, traumatismo previo desencade-
nante o infeccion).

En el examen fisico no mostraba dolor a la palpacion
sobre la region lumbosacra y tenia un rango de movimiento
de caderas, rodillas y tobillos bilaterales completo, simé-
tricoy libre de dolor. La exploracion neurovascular en ambas
extremidades inferiores resulté normal, al igual que los
datos del laboratorio (recuento de globulos blancos, coles-
terol total y libre, y triglicéridos).

En la radiografia de frente y perfil de la columna lumbo-
sacra se visualizd, como hallazgo incidental en la proyeccién
frontal, una lesion radiolicida de morfologia ovoidea, bor-
des netos y limite inferior escleroso, que se ubicaba en el
hueso iliaco derecho (fig. 1). Se amplio la evaluacion con
una radiografia de ambas caderas (frente y axial), donde se
pudieron corroborar los hallazgos (fig. 2).

La TC de pelvis con ventana para estructuras éseas reveld
en el hueso iliaco derecho, en proximidad a la articulacion
sacroiliaca, una lesion osteolitica bien definida, de aproxi-
madamente 60 mm (anteroposterior) x 34 mm (transverso) x
51 mm (longitudinal), que estaba rodeada parcialmente por
una esclerosis 6sea que comprometia el hueso esponjoso y
el cortical interno y externo (fig. 3a). A su vez, con la ven-
tana de partes blandas se detect6é una densidad inferior a
la del musculo, con una leve extension a los tejidos blandos
adyacentes de la region glutea (fig. 3b).

Por su parte, la RM evidenci6 en la misma ubicacion una
formacion ovoidea y expansiva, de bordes bien definidos y
levemente irregulares, con un minimo componente de par-
tes blandas y un aparente compromiso del grupo muscular
gliteo profundo adyacente (mejor visualizado en la secuen-
cia STIR [short time inversidn recovery]). En las secuencias
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a

Figura 1

b

2

Radiografia de columna lumbosacra de (a) frente y (b) perfil: se observa en el hueso iliaco derecho una lesion osteolitica

(flecha) expansiva, bien definida y de bordes finamente esclerosos, que se visualiza mejor en la proyeccion de frente.

en ponderacion T1 y T2, la lesion tuvo una sefal predo-
minantemente hipo-isointensa en relacion con el musculo,
correspondiente a areas de tejido colageno y conectivo que
alternaban con estriaciones de alta intensidad de senal, con-
formando un patron reticulado, concordante con depoésitos
lipidicos e histiocitos espumosos entre los espacios intertra-
beculares. En lo que respecta a la secuencia STIR, la senal
fue heterogéneamente difusa, con areas hiperintensas en

el tejido colageno y con pequeias estriaciones hipointensas
centrales compatibles con zonas grasas. La lesion se encon-
traba en todas las secuencias parcialmente rodeada por
zonas de baja intensidad de sefal, que concordaban con una
esclerosis 0sea reactiva de 71 x 30 mm aproximadamente.
La zona de transicion con el resto del tejido dseo parecia
bien delimitada y se respetaba la articulacion sacroiliaca
sin infiltrar el sacro (fig. 4).

Figura 2
el hueso iliaco derecho.

Radiografia de pelvis en proyeccion (a) de frente, (b) alar y (c) obturatriz: se corrobora la lesion osteolitica (flechas) en
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Figura 3

Tomografia computada de pelvis dsea, cortes axial, sagital y coronal, en ventana (a) 6sea y (b) de partes blandas: se

evidencia en el hueso iliaco derecho una lesion osteolitica bien definida con una densidad inferior a la del musculo (flechas).

El control para descartar otras localizaciones se realizd
mediante gammagrafia 6sea de cuerpo entero con ™ Tc-
MDP. El estudio revelo en el hueso iliaco derecho una imagen
hipocaptante ovalada con margenes hipercaptantes (fig. 5).

Las caracteristicas radioldgicas indicaban una lesion dsea
poco agresiva, por lo que los diagndsticos diferenciales
se hicieron con: quiste dseo solitario, fibroma no osifi-
cante, lipoma intradseo, osteoblastoma, HFB, fibroxantoma
y enfermedad de Erdheim-Chester.

Inicialmente, dada la sospecha diagnéstica de benigni-
dad (basada en el aspecto tumoral de las imagenes, la
edad del paciente y la ubicacion del tumor), el traumatologo
decidio la realizacion de una puncion aspiracion con aguja
fina (PAAF). El cultivo fue negativo y el examen citologico
comunico la presencia de abundantes histiocitos espumosos,
pero no arrojé un diagndstico de certeza. Por este motivo,
se efectud una puncion con aguja gruesa, controlada por
TC, en diferentes zonas de la lesion. En esta oportunidad,

Figura4 Resonancia magnética de pelvis, cortes axiales, sagitales y coronales: en el hueso iliaco derecho se detecta una formacion
expansiva (*) con un minimo componente de partes blandas y seial heterogénea en todas las secuencias. (a) En ponderacion T1 se
ve predominantemente hipointensa, (b) en ponderacion T2 muestra areas hiperintensas con pequenos focos hipointensos centrales
y (c) con STIR se observan areas hiperintensas y pequefios focos hipointensos centrales.
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Anterior-TB

Figura 5

Posterior-TB

Posterior

DER.

Gammagrafia 6sea con ™ Tc-MDP: (a) cuerpo entero e (b) imagenes planares. Se observa en el hueso iliaco derecho

una imagen hipocaptante ovalada (flechas) con margenes hipercaptantes.

el examen histologico evidencié un tejido 6seo con escle-
rosis y una extensa infiltracion del espacio intertrabecular
por histiocitos espumosos 0 xantomizados. Estos no adqui-
rian la morfologia de células de Langerhans, por lo que
podian corresponder a un xantoma. En base a los resulta-
dos anatomopatologicos, y en combinacion con los estudios
de imagenes, se arribo al diagndstico presuntivo de XIO.

Asimismo, debido a la gran propension de estas lesiones a
presentar una fractura patologica de pelvis, se llevo a cabo
un curetaje intralesional, un injerto 6seo con aloinjerto de
particulas y la reseccion de la tabla interna del ilion. Des-
pués de la intervencion, se restringié el soporte de peso
sobre la extremidad inferior derecha del paciente durante
8 semanas y los sintomas se aliviaron considerablemente. El
estudio histopatoldgico de la pieza operatoria corroboré el
diagndstico preoperatorio (fig. 6).

A partir de esta confirmacion, se solicitaron periodi-
camente analisis de glucemia, lipidemia y colesterolemia.
Ninguno revelo alteraciones.

Discusion

Los xantomas pertenecen al grupo de lesiones xan-
tomatosas. Estas se componen de macrofagos con un
gran citoplasma granular y eosinofilico, llamados células

xantomatosas o espumosas’. Algunos autores los consideran
tumores benignos primarios'>'°, mientras que para otros no
son verdaderas neoplasias'’.

Existe una clasificacion que divide a las lesiones con ori-
gen histiocitico comun en dos grandes grupos: benignas y
malignas. Esta se basa en una combinacion de los resultados
de la microscopia de luz convencional, el cultivo de tejidos
y los estudios ultraestructurales, y concibe a los xantomas
como seudotumores de probable origen histiocitico'.

Los xantomas aparecen con mayor frecuencia en los
tejidos blandos superficiales. Sin embargo, también puede
haber participacién de estructuras profundas (p. ej. las
esqueléticas), a pesar de que esta localizacion es rara y
tiene pocas comunicaciones en la literatura’>>%"", En estos
casos, es comUn que se asocien a enfermedades sistémicas
metabdlicas o endocrinas (principalmente desoérdenes lipi-
dicos, como la hiperlipidemia, que suele estar presente en
la mayoria de los pacientes con xantomas), pero también
han sido reportadas en pacientes con niveles plasmaticos
normales de colesterol y lipidos. Cuando existe la asocia-
cion con enfermedades sistémicas (como la enfermedad de
Rosai-Dorfman o la de Erdheim-Chester, la granulomatosis
de Langerhans o la displasia fibrosa postraumatica), los xan-
tomas suelen ser multiples 378 11-14,

En particular, el XIO es una lesion tumoral extrema-
damente rara (con menos de 50 casos reportados en el
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Figura 6 Xantoma intradseo: (a) pieza quirtrgica y (b) microscopia del preparado anatomopatoldgico de la lesion (tincion de
hematoxilina-eosina, magnificacion por 200). Se reconoce un extenso infiltrado de histiocitos espumosos (flechas).

esqueleto axial y apendicular), sobre todo en pacientes nor-
molipidémicos en los que el sintoma es el dolor sin evidencia
de lesiones cutaneas. Se caracteriza por presentar una lesion
litica, a menudo con expansidn cortical 23581415,

Si bien su patogénesis no esta determinada, se han pro-
puesto diversas teorias. Entre ellas, se sugieren trastornos
metabdlicos o lipidicos, trauma menor, secuela de lesion
benigna preexistente (como displasia fibrosa o histiocito-
sis de células de Langerhans, particularmente en los XIO
primarios) o cambios secundarios a tumores malignos. El
mecanismo de formacion de los xantomas consiste en la fuga
de lipidos desde los vasos sanguineos al sitio de la lesion, con
una posterior fagocitosis de este material por los macro-
fagos tisulares o histiocitos. El colesterol no degradado se
acumula dentro del citoplasma, provocando la presencia de
macréfagos espumosos’26%15,

Las caracteristicas histologicas de los xantomas se obser-
van en numerosas lesiones dseas benignas y malignas, e
incluyen el acimulo no neoplasico con sustitucion del hueso
y la médula dsea normales por abundantes células espu-
mosas, hendiduras extracelulares de colesterol y células
gigantes multinucleadas (tipicas de xantoma). Ocasional-
mente, hay células mononucleares no espumosas, como los
macrofagos y tejidos de granulacion 23°°5) pero no existe
la formacion de osteoide, hueso o cartilago. En cuanto a las
células fusiformes, estas no son una caracteristica particular
del X10, aunque pueden estar presentes, haciendo necesaria
su diferenciacion con el HFB de hueso. Si las células fusifor-
mes tienen un patron estoriforme, entonces el HFB debe ser
considerado?>3.

El XIO es entendido como un granuloma especializado y
no como una verdadera neoplasia. Su clasificacion se basa
en el aspecto clinico y radiolégico, asi como también en la
presencia y proporcion de las células gigantes, espumosas
y fusiformes, y de los cambios hemorragicos y quisticos?.
Si bien estas lesiones tienen similitudes histoldgicas con la
sinovitis vellonodular pigmentada, no se encuentran en los
huesos recubiertos por tejido sinovial®.

Con respecto a su distribucion anatémica, los huesos
afectados con mayor frecuencia son los de la mano, seguidos
de los planos (costillas, pelvis, craneo), los largos y los de la
columna, la mandibula y el sacro®>%5,

Por lo general, son lesiones Unicas de tamafo variable,
con un predominio en el sexo masculino (2:1) y en los
mayores de 20 anos (principalmente entre los 30 y

50)"%1115 Puyeden ser descubiertas incidentalmente en
estudios de imagenes realizados por distintas razones
y es posible que tengan otras formas de presentacion
(dependiendo del hueso afectado) y que incluyan dolor,
paralisis de multiples nervios craneales o fractura pato-
logica (siendo la pelvis y la tibialas mas propensas a
padecerla)?>%.

Radiograficamente, los XIO pueden aparecer como una
lesidn osteolitica de bordes bien definidos, con una pequena
area circundante del hueso reactivo o un margen esclerético
delgado y bien visible, mas adelgazamiento del hueso corti-
cal; o bien como lesiones irregulares y mal definidas>>-% 141,
Generalmente, son localmente agresivos y tienen bordes
expansivos que a menudo se extienden hasta los tejidos
blandos vecinos 2>%'5, Cuando esto sucede, el diagnds-
tico se inclina a favor del xantoma (y en contra del
HFB).?

La TC con ventana 6sea detecta un area osteolitica con
margenes esclerosos y una cortical afinada que no necesa-
riamente presenta disrupcion, mientras que a través de la
ventana de partes blandas se reconoce una formacion de
partes blandas que puede estar infiltrando articulaciones o
tejidos adyacentes?>¢7,

Con respecto a la RM, los hallazgos dependen en gran
medida del contenido histoldgico. En las secuencias ponde-
radas en T1, la lesion presenta una masa bien delimitada
con una distribucion heterogénea de sefal, que explica la
variabilidad y proporcion de los distintos componentes his-
toldgicos de la lesion. Esta es predominantemente baja con
un area central de baja intensidad de sefal, y se rodea de
un borde que también tiene baja intensidad. En las secuen-
cias ponderadas en T2, la totalidad de la lesién muestra una
marcada iso-hiperintensidad y se encuentra rodeada, total
o parcialmente, por un area de baja sefal de intensidad,
concordante con esclerosis 6sea reactiva. En las secuencias
con supresion grasa se reconoce una sefal heterogénea con
areas de baja y alta intensidad en el centro de cada lesion,
mientras que con el gadolinio endovenoso existe un mode-
rado realce de los margenes>®’. En la gammagrafia dsea
con ™ Tc-MDP el comportamiento de la lesidn es variable,
revelando (segun el caso) captacion del radiofarmaco por
imagen blastica o hipocaptacion?37-°,

Debido a las caracteristicas radioldgicas variables, el
diagnostico anatomopatoldgico es a menudo necesario antes
de un tratamiento definitivo?.
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El diagnostico diferencial de pacientes con lesiones
liticas es amplio y depende de la edad del paciente y la
presencia de otras enfermedades. En radiografia debe
incluir aquellas lesiones 6seas benignas comunes que tam-
bién pueden presentar caracteristicas xantomatosas, como:
HFB, fibroma no osificante, quiste 6seo simple, lipoma
intradseo, quiste dseo aneurismatico, displasia fibrosa,
lesiones de origen condral, osteoblastoma, tumor de células
gigantes o tumor pardo de hiperparatiroidismo?3>7:1,
Mientras, en la histopatologia, se debe diferenciar de las
lesiones 6seas que producen alteraciones xantomatosas mul-
tiples o individuales, como: enfermedad de Rosai-Dorfman
o Erdheim-Chester (una granulomatosis multisistémica),
hiperlipoproteinemia Il y I, y diabetes mellitus.’

Otros diagnosticos diferenciales a considerar son los
tumores 6seos primarios, la metastasis 6sea o de carcinoma
de células claras, la histiocitosis de células de Langer-
hans, el linfoma, el granuloma 6seo solitario o el eosindfilo,
las enfermedades infecciosas y la sinovitis vellonodular
pigmentada.? 35791415

EL XIO es una lesion benigna, por lo que, una vez que la
biopsia ha confirmado su existencia, la conducta terapéu-
tica de eleccion es la extirpacion quirurgica total (o incluso
parcial) mediante curetaje intralesional e injerto dseo. Asi,
se elimina toda la lesion a nivel macroscopico y, por lo gene-
ral, se puede llevar a cabo un control local. La necesidad de
realizar la fijacion interna y proteger la extremidad de la
carga total de peso depende de la localizacion de la lesion.
También se ha descrito el tratamiento conservador observa-
cional con controles radiologicos seriados cada seis meses,
la modificacion del estilo de vida, la restriccion dietética
de grasa y colesterol, y/o la reduccion farmacolégica de los
lipidos séricos (acido quenodesoxicélico y estatinas).

Los objetivos son eliminar la neoplasia, lograr la fun-
cionalidad maxima y obtener una continuidad 6sea 6ptima
y una resistencia para tolerar las exigencias biomecani-
cas del hueso afectado.?%'14'5 Generalmente el tumor
tiene un buen prondstico, pero puede haber una recurren-
cia de XIO primarios después del tratamiento quirurgico,
en casos asociados con trastornos metabodlicos o de
lipidos. 2> 1115
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