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Resumen

El quiste 6seo aneurismatico es una enfermedad rara que afecta principalmente
a los huesos largos. A nivel craneal, representa menos del 2% de los tumores
0seos primarios y puede comprometer estructuras encefalicas adyacentes vy,
con ello, ser potencialmente grave. Se caracteriza por la formacion de un quiste
lleno de sangre dentro del tejido 6seo, con una pared delgada y propensa a la
ruptura. Aunque su etiologia exacta sigue siendo objeto de debate, se cree que
factores como la proliferacion vascular anémala y la actividad osteoclastica
contribuyen a su desarrollo. En este articulo se describe un paciente de 2 afios
con masa en regidn parietooccipital izquierda de cuatro meses de evolucion,
dolorosa a la palpacion y con crecimiento progresivo. Se llevd a cabo reseccion
quirdrgica total con adecuada respuesta postoperatoria y resultado de
patologia confirmando quiste 6seo aneurismatico. Creemos que es el segundo
reporte de caso dentro de la literatura colombiana de esta patologia en craneo
y en poblacion pediatrica, por lo que es de gran importancia para el gremio
neuroquirdrgico su conocimiento, enfoque y tratamiento.

Palabras claves: Quiste 6seo aneurismatico, nifio, craneo, neoplasias.

Abstract

Aneurysmal bone cyst is a rare disease that mainly affects the long bones. At the
cranial level it represents less than 2% of primary bone tumors and can
compromise adjacent brain structures and therefore be potentially serious. It is
characterized by the formation of a blood-filled cyst within bone tissue, with a
thin wall and prone to rupture. Although its exact etiology remains debated,
factors such as abnormal vascular proliferation and osteoclastic activity are
believed to contribute to its development. In this article, a 2-year-old patient
belonging to the indigenous ethnic group is described with a mass in the left
parieto-occipital region that was painful on palpation and with progressive
growth. Total surgical resection was carried out with an adequate postoperative
response and pathology results confirming the aneurysmal bone cyst. We
believe that it is the second report in Colombia described in the literature of this
skull pathology in the pediatric population, so its knowledge, approach and
treatment is of great importance for the neurosurgical community.

Keywords: Aneurysmal bone cyst, child, skull, neoplasms.
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Resumo

O cisto 6sseo aneurismatico é uma doenca rara que afeta principalmente os
0ssos longos. A nivel craniano representa menos de 2% dos tumores ésseos
primarios e pode comprometer estruturas cerebrais adjacentes e, portanto, ser
potencialmente grave. Caracteriza-se pela formacdo de um cisto cheio de
sangue dentro do tecido 6sseo, de parede fina e propenso a ruptura. Embora a
sua etiologia exata permaneca debatida, acredita-se que fatores como a
proliferacdo vascular anormal e a atividade osteoclastica contribuam para o seu
desenvolvimento. Neste artigo é descrito um paciente de dos anos com massa
em regido parieto-occipital esquerda de cuatro meses de evolug¢ao, dolorosa a
palpacdo e de crescimento progressivo, realizada ressecg¢ao cirdrgica total com
resposta pos-operatéria adequada. e resultados patolégicos confirmando o
cisto 6sseo aneurismatico. Acreditamos que seja o segundo relato na Coldmbia
descrito na literatura desta patologia craniana na populacdo pediatrica,
portanto seu conhecimento, abordagem e tratamento sdao de grande
importancia para a comunidade neurocirdrgica.

Palavras chave: Cisto ésseo aneurismatico, crianga, cranio, neoplasias.

Introduccion

El quiste éseo aneurismatico craneal (QOAC) es una entidad poco comun que
representa aproximadamente el 1% de todas las lesiones 6seas primarias [1].
Se caracteriza por la presencia de una cavidad quistica dentro del tejido 6seo,
llena de sangre y que puede provocar una distension gradual del hueso por
atrofia. Aunque puede afectar a cualquier hueso del craneo, se observa con
mayor frecuencia en el hueso frontal y el esfenoides [2]. A pesar de su rareza, el
QOAC es clinicamente relevante debido a su potencial en la causalidad de
sintomas locales significativos y complicaciones graves, como lo son hemorragia
intracraneal y compresion de estructuras adyacentes [3].

Presentacion del caso

Se trata de paciente masculino de dos afios, sin antecedentes, con cuadro clinico
de cuatro meses de evolucién con crecimiento de una masa en region
parietooccipital izquierda, dolorosa a la palpacién y sin otros sintomas
asociados. Se realiz6 tomografia de craneo (ver figura 1, A - B) y resonancia
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cerebral (ver figura 1, C - D) con evidencia de masa que comprometia tabla 6sea
y diploe, de componente sélido y quistico, nivel liquido-liquido y tabiques
intralesionales. Se llevo a cabo la angiografia y embolizacion de la lesion de
manera prequirdrgica para disminuir el riesgo de sangrado intraoperatorio, (ver
figura 1, E - F) y, posteriormente, reseccion completa de la lesién (ver Figura 2)
con asistencia de aspirador ultrasénico y Aquamantys™, sin complicaciones.
Dado adecuada evolucion clinica, es egresado al cuarto dia postoperatorio.
Durante su control ambulatorio, cursé con adecuada cicatrizacién y sin déficit
neuroldgico. El reporte de patologia informd lesién mesenquimal constituida
por espacios quisticos llenos de sangre, revestidos por tabiques celulares que
contenian fibroblastos, células gigantes y tejido éseo, ademas de material
basdfilo calcificado, sin necrosis. El conteo mitético fue de 1 en 10 CAP. Estudios
de inmunohistoquimica mostraron expresion para SATB2 y AML. Los
marcadores Desmina, p53, EMA, STAT6, C34, GFAP, S100, RP y CKAAE1/AE3
fueron negativos y Ki67% del 2%; hallazgos consistentes con quiste 6seo
aneurismatico.

Discusion

Los quistes 6seos aneurismaticos (QOA) fueron descritos por primera vez por
Jaffe y Lichtenstein en 1942 [4], son lesiones Gseas vasculares benignas
expansivas poco frecuentes que contienen cavidades quisticas de paredes
delgadas llenas de sangre [1,5]. Afectan principalmente a pacientes jovenes en
las primeras dos décadas de la vida, con un ligero predominio femenino en
proporcion de 1,16:1 [6,7]. Localizaciones como la cabeza y el cuello siguen
siendo extremadamente raras con una incidencia del 2% al 3% de todos los QOA

[6].

El quiste 6seo aneurismatico craneal (QOAC) representa s6lo aproximadamente
el 1% de todas las lesiones 6seas primarias en la poblacién general (8) con una
incidencia aproximada de 0,14 por 100.000 individuos [9]. Sin embargo, esta
cifra varia segun la poblacion estudiada y criterios de diagnostico utilizados,
teniendo en cuenta los avances moleculares y genéticos que han venido en
crecimiento en las ultimas décadas [5]. En Colombia so6lo hay un caso reportado
de QOAC en la poblacién pediatrica hasta la fecha [10].
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Figura 1. (A y B) Imagenes de tomografia simple de craneo en ventana de tejidos
blandos y ventana ésea donde se evidencia lesion de bordes bien definidos intra y
extracraneal localizada en region parietooccipital izquierda que comprime encéfalo
subyacente. Adicionalmente con erosion de tabla ésea adyacente, multiples quistes
intralesionales y calcificacion de tabiques y paredes tumorales. (C y D) Imagenes de
resonancia cerebral simple y contrastada en ponderacién T1 con gadolinio (C) y T2 (D)
donde se identifican multiples quistes intralesionales con nivel liquido-liquido, realce
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heterogéneo del medio de contraste de los tabiques y capsula de tumor. Se aprecia
también compresidn de seno transverso izquierdo. (E y F) Panangiografia evidenciando
blush tumoral temporoparietal izquierdo con aferencias principalmente de arteria
occipital izquierda y en menor medida por ramas posteriores de arteria meningea
media.Ausencia de seno transverso izquierdo. Embolizacién con microparticulas de
PVA 150-250 micrones obteniendo 90% de oclusion.

Figura 2. Imagenes intraoperatorias donde se observa reseccion completa de tumor
intra y extracraneal temporoparietal izquierdo.

La patogénesis exacta sigue siendo objeto de debate, habiendo varias teorias
para explicar su desarrollo, las cuales incluyen la proliferacién vascular anémala,
actividad osteoclastica excesiva y la presencia de mutaciones genéticas
especificas [5]. Se ha sugerido que las anomalias en los factores de crecimiento
y las vias de sefalizacion celular desempefian un papel importante en la
formaciény el crecimiento del QOAC.

De manera anecddtica, se encontré un articulo donde se diagnostic6 QOAC
asociado a malformacién capilar venosa en el hueso temporal, una relacion
extremadamente rara y que debe tenida en cuenta en el planeamiento
quirdrgico, ya que son lesiones que pueden presentar sangrados masivos y
requerir transfusién de hemocomponentes en el transoperatorio [11].

Desde el 2004 se ha demostrado que presentan improntas genéticas
caracteristicas como la translocacion t(16;17) (g22;p23), dando como resultado
la fusion de la region promotora del gen osteoblasto cadherina 11 (CDH11) en
el cromosoma 16922 con la secuencia codificante completa del gen ubiquitina
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proteasa USP6 en el cromosoma 17p13, lo cual lleva a la hipotesis de que la
USP6 induce la produccién de metaloproteinasas de matriz (MMP) que
conduciran a ostedlisis, inflamacion y vascularizacién expansiva [3,5].

Los QOAC son lesiones que se caracterizan por progresar lentamente con un
efecto remodelador de las estructuras circundantes, provocando invasion local
y pudiendo comportarse como lesiones intracraneales ocupantes de espacio, lo
gue puede elevar la presion intracraneal. La mayoria se localizan en el hueso
temporal, seguido por los huesos occipital, frontal y parietal, respectivamente
[1,6,11]

Los pacientes con quiste 6seo aneurismatico craneal pueden presentarse desde
asintomaticos hasta con sintomas graves, dependiendo de la ubicacion y el
tamafio del quiste, asi como de la presencia de complicaciones, como la
hemorragia intracraneal. La presentacion clinica comun incluye dolor localizado,
deformidad facial, alteraciones visuales, pérdida de la funcion neuroldgica y
signos de aumento de la presién intracraneal (PIC) en casos graves, pudiendo
provocar convulsiones, déficits motores, hidrocefalia y coma [6].

El diagndstico del quiste 6seo aneurismatico craneal se basa en hallazgos
clinicos, radioldgicos e histopatoldgicos. La radiografia simple puede revelar una
lesion osteolitica bien definida con areas de destruccién 6sea y expansion
cortical, cuya caracteristica distintiva es la forma de “pompa de jabdon” que
compromete tanto la tabla interna como diploe y tabla externa craneales (6). En
la tomografia computarizada (TC) a menudo aparecen como lesiones liticas
expansivas con espacios dipldicos, ensanchados, con areas de tabique y
margenes bien definidos que muestran realce después de administrar contraste
[6]. En la resonancia magnética se observa generalmente una masa expansiva
bien definida y revestida por un borde hipointenso en T1 y T2, con tabiques
internos que se dividen en pequefias cavidades. Los quistes internos presentan
una intensidad de sefial baja a media en imagenes potenciadas en T1 y una
intensidad alta en imagenes potenciadas en T2. El borde hipointenso que rodea
la lesién es un hallazgo que sugiere un proceso benigno con integridad de la
membrana peridstica. Después de la inyeccion de gadolinio, la capsula periférica
y los tabiques internos realzan fuertemente. El sello distintivo de un QOAC son
los niveles de liquido-liquido que representan la sedimentacién de los globulos
rojos en las cavidades hemorragicas, especialmente en la secuencia eco de
gradiente, debido a los depoésitos de desoxihemoglobina [1].

En algunos centros es rutinaria la realizacion de angiografia con sustracciéon
digital con el objetivo de revelar el suministro de sangre a estas lesiones y, en
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ocasiones, puede revelar derivaciones arteriovenosas [2]. En este caso
presentado, se llevd a cabo panangiografia, la cual mostré aferencias de arteria
occipital y ramas posteriores de arteria meningea media, que fueron
embolizadas de manera prequirdrgica para disminuir el riesgo de sangrado
intraoperatorio.

Macroscopicamente, el QOAC es una lesién hemorragica, multiquistica y
relativamente bien circunscrita. Microscopicamente, muestra multiples
espacios quisticos limitados por septos de tejido conectivo compuestos por
células fusiformes u osteoclastos. El estroma de la lesién es fibromixoide y son
comunes las células inflamatorias. También se puede identificar la formacion de
hueso inmaduro [1,5].

El manejo del QOAC depende de varios factores incluida la edad del paciente, la
ubicacién, tamafio del tumor, presencia de sintomas y la extension de la
enfermedad. Las opciones de tratamiento incluyen la observacion vigilada para
lesiones pequefias y que s6lo comprometen la tabla externa craneal, reseccién
quirurgica, embolizacién endovascular, radioterapia y terapia farmacologica. La
reseccion quirdrgica se ha descrito desde 1977 [12] y es el tratamiento de
eleccidon en casos sintomaticos o complicados, con tasas de éxito significativas y
bajos indices de recurrencias [1,6]. Sin embargo, la embolizacién endovascular
y la escleroterapia pueden ser opciones en pacientes con contraindicacién
quirurgica, lesiones inoperables, compromiso de la base del craneo o
recurrencia luego de reseccion abierta [6,12].

La radioterapia ha venido en desuso por riesgo de degeneracion sarcomatosay
aun mas por el grupo poblacional prevalente de esta patologia [5]; sin embargo,
existen reportes de casos en donde se la ha realizado por Gamma Knife con
resultados satisfactorios en casos de recurrencia, con seguimiento a los ocho
afios y sin complicaciones neurovasculares asociadas [12]. Cabe aclarar que la
quimioterapia no tiene ningun papel en el tratamiento del QOA [1].

La tasa de recurrencia local va del 10% al 20% en QOAC primarios tratados
mediante escision total [1], mientras que las cifras de recurrencia ascienden del
20-70% en resecciones parciales [6].

Conclusiones

El quiste éseo aneurismatico craneal es una entidad poco comun que afecta
principalmente a pacientes durante las primeras dos décadas de la vida. Aunque
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su etiologia exacta es desconocida, se considera que factores como la
proliferacién vascular andmala y la actividad osteoclastica contribuyen a su
desarrollo. El diagnéstico se basa en hallazgos clinicos, radioldgicos e
histopatologicos. El manejo varia segun la presentacion clinica del paciente y
puede incluir observacién vigilada, reseccion quirdrgica, embolizacién
endovascular, radioterapia y terapia farmacoldgica.

A pesar de tratarse de una patologia benigna, se requieren mas estudios para
comprender mejor su patogénesis y desarrollar estrategias terapéuticas mas
efectivas. Consideramos que este es el segundo reporte en la literatura
colombiana de esta patologia localizada en el craneo en poblaciéon pediatrica, lo
cual reviste gran importancia para el gremio neuroquirurgico en términos de
conocimiento y reconocimiento clinico.
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