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RESUMEN

El compromiso del hueso temporal en la his-
tiocitosis de células de Langerhans (HLC)
es el segundo en frecuencia en el area de
cabeza y cuello, siendo los sitios de mayor
presentacion la porcion mastoidea y esca-
mosa del hueso. La presentacion primaria
de la histiocitosis que afecta las estruc-
turas del oido interno es poco frecuente,
pues no hay muchos casos reportados en
la literatura. En este articulo, se presen-
ta un reporte de caso de compromiso del
apex petroso del temporal en una pacien-
te remitida a la Fundacién Hospital de La
Misericordia y se realiza una revision de la
literatura para socializar la presentacion de
la enfermedad, su tratamiento y desenlace.

INTRODUCCION

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL), conocida como Histiocitosis X hasta
1985, fue descrita por primera vez en 1893
como parte de una patologia multisistémica
que afecta principalmente a poblacion menor
de 16 afios (1). Consiste en una prolifera-
cion monoclonal de células dendriticas con
las caracteristicas tipicas de las células de
Langerhans (2).

La HCL es una rara patologia con una inci-
dencia reportada que varia entre 4 a 9 por mi-
llon de personas y cuya etiologia aun no ha sido
establecida; sin embargo, varias teorias se han
planteado, entre ellas las de origen neoplasico
y por reaccién inmunitaria (2). Clinicamente, se
puede presentar con compromiso de un unico
sistema u organo, siendo el mas frecuente el
sistema esquelético, o de forma multisistémica,
con mas de dos 6rganos comprometidos (3).

El compromiso en las areas de cabeza y
cuello varia entre el 53% y el 70%, siendo el

sitio mas frecuente la calota, mientras que el
hueso temporal se reporta entre el segundo y
el tercer lugar (1-4). Del hueso temporal, la re-
gion mastoidea es uno de los sitios con mayor
compromiso por parte de la enfermedad, sien-
do atipica la lesion de las estructuras en el oido
interno como sitio primario, ya que hay pocos
reportes de caso en la literatura.

CASO CLINICO

Paciente femenina de dos afos de edad
remitida del segundo nivel de atencion por
cuadro de cuatro dias de evoluciéon consis-
tente en episodios de desequilibrio de pocos
segundos de duracion, unicamente con los
cambios de posicion, sin otros sintomas aso-
ciados. Se reporta antecedente de episodio
de otitis media aguda (OMA), de lateralidad
no especificada por los cuidadores, mane-
jada con antibioticoterapia y analgesia con
resolucion completa de los sintomas. No se
informan otros antecedentes de importancia.

Al realizar el examen fisico se encuentra
que la paciente esta en buenas condiciones
generales, hidratada, afebril y presenta otos-
copia izquierda con detritus en conducto au-
ditivo externo y membrana timpanica opaca,
no abombada. Examen vestibular sin presencia
de nistagmus, con inestabilidad, lateropulsion
indiferente y aumento del poligono de susten-
tacion con el cambio del decubito a la sedesta-
cion o bipedestacion de 15 segundos de dura-
cion. Se evidencia simetria facial, ningun déficit
neurologico; resto del examen fisico esta den-
tro de limites normales.

Del lugar de remision envian imagenes de
muy mala calidad en las que impresiona una
lesion a nivel de agujero yugular izquierdo, por
lo que se solicita tomografia computarizada de
oidos contrastada, la cual muestra una lesion
osteolitica con destruccion completa del apex
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petroso; compromiso del conducto auditivo in-
terno en toda su extension, con erosiéon; com-
promiso de la vuelta basal de la céclea y del
canal semicircular posterior, y alteracion en los
limites ¢seos del canal carotideo y yugular sin
lograr diferenciar limites. También se evidencia
ocupacion por material de tejidos blandos y

mastoides sin remodelacion 6sea ni lesiones
osteoliticas a este nivel (Figura 1). La reso-
nancia magnética nuclear de pares craneanos
muestra una lesién isointensa en t1 y t2 con
leve aumento de sefal con la secuencia FLAIR,
no hay evidencia de compromiso vascular con
la masa (Figura 1).

Fig 1. TAC y RNM en las que se evidencia lesién osteolitica que compromete tiendo el
dpex temporal con erosién hacia el agujero yugular y las estructuras del oido interno.

Fuente: Documento obtenido durante la realizacion del estudio.

La audiometria tonal comportamental re-
porto una respuesta auditiva a 30 dB a campo
abierto y potenciales evocados auditivos de
frecuencia especifica, con ausencia de ondas
en el oido izquierdo y sensibilidad auditiva de-
recha conservada.

Con estos hallazgos se realizd6 una im-
presion diagnoéstica de HCL vs. rabdomiosar-
coma temporal y, dado el dificil acceso trans-
mastoideo para la toma de biopsia, se hizo un
abordaje por fosa media en conjunto con el
servicio de neurocirugia.

Intraquirdrgicamente se evidencio una le-
sion blanda, eucromica con el hueso sano cir-
cundante en apex temporal extendiéndose
posterior al conducto auditivo interno (CAl)
La biopsia por congelacion excluyo temporal-
mente el diagndstico de rabdomiosarcoma. La
paciente presento actividad eléctrica sin pulso
durante la manipulacion de la masa, facilmente
reversada por el equipo de anestesiologia.

En el posoperatorio inmediato, la paciente
desarrolla insuficiencia suprarrenal del pacien-
te critico y vejiga neurogénica, condiciones
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que se trataron meédicamente. Al cuarto dia po-
soperatorio se documenta paralisis facial peri-
férica izquierda House-Brackman de V/VI con
ausencia de lagrimeo durante el llanto.

La patologia oficial report6 una lesion granu-
lomatosa con abundantes eosindfilos positivos
para CD-1%y S100 en lainmunohistoquimica. El
grupo de hemato-oncologia pediatrica confirmo
el diagnostico de histiocitosis de células de Lan-
gerhans monosistémica poliostotica por com-
promiso de temporal y esfenoides e inicio ma-

nejo quimioterapéutico con vinblastina a 6 mg/
m2 y prednisona 40 mg/m2 por seis semanas.
Al concluir el manejo quimioterapéutico
irregular se tomaron imagenes de control que
evidenciaron una importante disminucion de la
lesion litica con osteoneogénesis de los sitios
afectados y cambios posquirurgicos (Figura
2). En el examen fisico de ultima valoracion,
realizado por el servicio de otorrinolaringologia,
se observo resolucion de la inestabilidad y per-
sistencia de la pardlisis facial periférica.

Fig 1. TAC de control de seis semanas posterior a quimioterapia con resolucién de la masa osteolitica,

osteoneogénesis y cambios posoperatorios.
Fuente: Documento obtenido durante la realizacion del estudio.
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DISCUSION

La HLC es una rara patologia que principal-
mente afecta a pacientes menores de 16
afos, con un pico entre los 1y 4 afios de edad
(5). Tiene una incidencia reportada de 4 a 9
casos por millon de personas y puede afectar
cualquier 6rgano o sistema del cuerpo (2).

La clasificacion clinica actual, propuesta
por la Sociedad de Histiocitosis de las So-
ciedades Europeas de Hematologia y Onco-
logia, se da por una enfermedad con afeccion
a un unico organo o sistema (monosistémi-
ca) y por compromiso de mas de un sistema
(multisistémica) (3); en el caso de compro-
miso del hueso se considera mososistémica,
asi varios huesos estén comprometidos por
la enfermedad (3).

Dependiendo del numero y de los siste-
mas afectados, la enfermedad también puede
agruparse bajo el nombre de tres entidades
diferentes con caracteristicas superpuestas,
a saber:

= Granuloma eosinofilico: compromiso uni o
multisistémico sin alteracion en la funcion
del 6rgano. Generalmente se presenta en
mayores de 20 afios y tiene un excelente
pronostico.

= Enfermedad de Litterer-Siwe: compromiso
de la piel, los nodos linfaticos, el pulmén y
el higado, con una edad de presentacion
aproximada a los tres afios. Pobre pronosti-
co debido a disfuncion multiorganica.

= Enfermedad de Hand-Schuller Christian:
compromiso de la hipofisis anterior con
diabetes insipida, compromiso 6seo y exof-
talmos. Afecta a pacientes entre los 2 y 3
afios (1).

La HLC consiste en una proliferacion mo-
noclonal de células dendriticas tipo células

de Langerhans encontradas normalmente en
la piel y en los érganos linfaticos. Su etiolo-
gia no ha sido esclarecida, pero dos teorias
se han planteado: una neoplasica y otra au-
toinmune (2). Al respecto, se ha encontrado
una relacion familiar hasta en el 1% de los
casos estudiados, con una tasa de concor-
dancia en pacientes homocigéticos del 92%;
asi mismo, se han documentado alteraciones
en el genoma de las células afectadas con
inestabilidad cromosomica, acortamientos
teloméricos y peéerdida de heterogenicidad
cromosomica, lo que favorece la teoria neo-
plasica sobre la autoinmune (2).

El diagnostico patolégico se realiza ante
la deteccion de células con fenotipo de cé-
lulas de Langerhans con presencia de ma-
crofagos, eosindfilos, células gigantes multi-
nucleadas y linfocitos T. La confirmacion se
hace mediante microsocopia electrénica con
la identificacion de los granulos de Birbeck,
organelos citoplasmaticos en forma de ra-
queta de tenis cuya formacion esta inducida
por la langerina, un receptor transmembrana
tipo lectina C de las células de Langerhans
(6). Esta técnica ha sido reemplazada recien-
temente por técnicas de inmunohistoquimica
con positividad para CD1 y CD207, siendo
estos marcadores las pruebas de oro para el
receptor de lectina tipo C (7). El uso de es-
tos marcadores otorga la confirmacion para
el diagnostico patologico de este caso.

Los sitios mas frecuentes de compromiso
son la piel y el hueso, afectando el &rea de cabe-
zay cuello entre el 50% y el 70% de los casos
(1,4). En estas areas, el sitio de mayor compro-
miso corresponde a las estructuras craneanas,
con la calota y el hueso frontal como primeros
lugares de presentacion, seguidos de la piel,
donde generalmente se manifiesta como un
rash vesiculopapular que puede afectar cual-
quier zona de la cara y el cuerpo (1).
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Un estudio realizado en Estados Unidos
en 22 pacientes con compromiso en el area
de cabeza y cuello encontré una menor edad
promedio (cinco afos) y una preponderancia
en el sexo masculino (2:1). Sin embargo, no
se observo una diferencia estadisticamente
significativa entre la enfermedad multisisté-
mica o monosistémica cuando se presentaba
en esta localizacion (7).

En cuanto al hueso temporal, es posible
decir que esta comprometido del 19% al
25% de los casos, teniendo mayor frecuen-
cia en ninos menores de tres afos, asociado
a presentacion multisistémica de la enferme-
dad. En un tercio de los casos se presenta
de forma bilateral y la porcion mayormente
afectada es la petrosa, segun lo reportado en
la literatura (5,6).

En una revision de casos de HCL del tem-
poral realizada en Canadd, se encontré que
la manifestacion mas frecuente fue la de una
masa a nivel del temporal, con un 70% de los
casos, seguida de otitis medias o externas
de dificil manejo. En el 70% de los casos se
observé compromiso unilateral y, a diferen-
cia de lo reportado en la literatura, el sitio de
mayor compromiso fue la region mastoidea,
también en un 70% de los casos. Ocho de
los diez pacientes presentaron compromiso
multifocal con afectacion de hipdfisis o dura-
madre (5).

En el 2000, investigadores italianos lleva-
ron a cabo un estudio con un total de 250
pacientes diagnosticados con HCL, 34 de
los cuales tenian compromiso del hueso
temporal, todos dentro de la forma multisis-
témica de la enfermedad. La edad promedio
fue de 1.8 afios, sin preferencia en el sexo
del paciente. El sintoma mas frecuente de
presentacion fue la otorrea y el diagnéstico
se dio posterior a varios tratamientos fallidos
para otitis media cronica (OMC) y mastoi-

ditis. En el estudio se encontré que los pa-
cientes con compromiso de oido eran mas
jovenes en comparacion con aquellos sin
compromiso; no observaron diferencias en la
disfuncion organica entre estos dos grupos,
pero si un compromiso a nivel temporal con
un peor pronostico en cuanto a la respuesta
al tratamiento y una mayor necesidad de una
segunda linea de quimioterapia (8).

En ninguno de los reportes de caso se
encontré compromiso primario de las estruc-
turas del oido interno, probablemente por
la mayor resistencia ofrecida por la capsula
otica para la diseminacion de la enfermedad.
Hasta el 2008, solo 13 casos habian sido re-
portados con compromiso del CAl o capsula
otica con la consiguiente hipoacusia neuro-
sensorial, sintomas vestibulares y paralisis
facial, los cuales fueron reportados en un
2.8% de estos casos (5,9).

Se ha reportado que hasta el 10% de
los casos pueden cursar con hipoacusia, la
mayoria siendo hipoacusias mixtas. En una
revision de la literatura se reportaron 19 pa-
cientes con compromiso de la capsula otica
o hipoacusia neurosensorial: dos casos con
invasion del CAl, un caso con compromiso
del acueducto vestibular, nueve casos con
compromiso de los canales semicirculares
y el resto con compromiso en otros sitios,
siempre asociados a otras lesiones tempo-
romastoideas como sitio de origen de la en-
fermedad (9). Posterior al manejo quimiote-
rapéutico se observé que los pacientes que
debutaron con hipoacusias profundas no
tuvieron mejorias auditivas posteriores, in-
dependientemente del sitio de la lesion, que
quienes lo hicieron con hipoacusia severa
tuvieron una mejoria que iba hasta el rango
de moderada y que quienes debutaron con
una hipoacusia moderada retornaron a ni-
veles normales de audicién, calculando una
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secuela final de hipoacusia en los pacientes
con HCL entre el 7% y el 28% (9).

El compromiso del hueso temporal dentro
de la HCL no es una manifestacion atipica,
sin embargo el compromiso de las estructu-
ras del oido interno si lo es.

El cuadro clinico de la paciente, dado prin-
cipalmente por sintomas de disfuncion vesti-
bular, a pesar de que no presentara OMA a
repeticion, OMC o masas en la region tem-
poral, y teniendo en cuenta su edad, siempre
debe llevar al médico a investigar de forma
mas profunda la causa de los sintomas ves-
tibulares, considerando lesiones neoplasicas
del temporal dentro de las posibilidades diag-
nosticas. La toma de imagenes diagndsticas,
empezando con una tomografia, es ideal ante
la sospecha de neoplasias del temporal, al
igual que los estudios audiolégicos apropia-
dos para la edad del paciente, para conocer
el estado basal previo al tratamiento quirur-
gico o médico y poder evaluar el pronostico
auditivo segun la enfermedad.

El otorrinolaringodlogo pediatrico debe contar
con todas las herramientas para tomar mues-
tras de tejido, ya sea a través de via trans-
mastoidea o, como en este dificil caso, de un
abordaje por fosa media, ya que el diagnosti-
co histopatologico es invaluable para dar ini-
cio al tratamiento médico adecuado.

El tratamiento del paciente siempre debe
ocurrir en un contexto interdisciplinario con el
grupo de oncologia, como uno de los acto-
res principales para llevar a cabo el régimen
quimioterapéutico adecuado y el seguimien-
to de la enfermedad en conjunto con control
imagenologico y audiologico.

CONCLUSION

La patologia otologica en poblaciéon pediatri-
ca no se limita a trastornos relacionados con

la trompa de Eustaquio y los diferentes tipos
de otitis media. El compromiso por lesiones
neoplasicas del temporal debe tenerse en
cuenta en aquellos pacientes con OMA de
dificil manejo, incluyendo a la HCL.

Sin embargo, se deben considerar las
presentaciones raras de la enfermedad con
sintomas vestibulares y alteraciones auditi-
vas neurosensoriales que deben despertar la
sospecha de compromiso de las estructuras
del oido interno para su adecuado estudio y
manejo. La paciente reportada en este caso
presentaba afeccion de oido interno con hi-
poacusia profunda en enfermedad monosisté-
mica, una forma inusual de presentacion que
planted un diferente abordaje diagndstico.
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