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Lahistiocitosis de células de Langerhans, antes conocida como
iocitosis X, es una enfermedad que puede afectar a muy diver-
6rganos y tejidos, con formas de presentacién clinicas muy
iferentes. El granuloma eosinéfilo, uni o multifocal, es 1a forma

fnica mas frecuente de todos los casos (70-80%). Las manifes-
iones otoldgicas pueden ser los primeros o (inicos sintomas de
nfermedad. La otorrea crénica, otorragia, hipoacusia de trans-
ision, eritema y dolorimiento retroauricular son las manifesta-
ones otolégicas mas comunes. El diagndstico de la enfermedad
s siempre anatomopatolégico, no siendo infrecuente la necesi-
d de repetidas biopsias hasta llegar a su diagnéstico. A conti-
uacién presentamos el caso de un varén de dieciocho afios con
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otorrea crénica y hallazgo de tejido de granulacidn er
posterosuperior del CAE, en laque la TC y RNM evidenc
existencia de una masa que infiltraba profusamente el h
poral, siendo las repetidas biopsias del tejido de granul
CAE informadas como inflacién crénica inespecifica, H:
momento de la exéresis quirtirgica de la lesidén no llegay
diagnéstico de histiocitosis de células de Langerhans. En
racién con el Servidio de Medicina Interna se investigé
existencia de otros focos de la enfermedad, confirmangd
exclusiva afectacién del hueso temporal, concluyendo en
néstico de granuloma eosindfilo unifocal. Discutimos la
festaciones otoldégicas de la histiocitosis, el valor diagnds
las diferentes pruebas complementarias y las actitudes terap
cas actuales.

CASO CLINICO

Varén de dieciocho afios de edad, que acudié a nuestr.
sultas por presentar otorrea de ofdo derecho de dos mes
evolucién, que no cedia con tratamiento médico. Se acom
de moderada hipoacusia, no presentando ninguna otra sint
logia otorrinolaringoldgica ni sistémica. En la anamnesis
gistramos antecedentes de interés. La otoscopia mostraba iz
sencia de un tejido de granulacién en la pared posterosupe
conducto auditivo externo, pr6ximo al anulus, pero conservan
se indemne la membrana timpénica. La audiometria tonal de
una hipoacusia de transmisién de 30 Db para frecue
conversacionales. El resto de la exploracién O.R.L. fue no
Se tomaron muestras para cultivo y estudio anatomopatoldg
solicitdndose serologia Juética y VIH.

Enlas semanas siguientes la otorrea persistia, siendo otorr4;
en los dltimos dias. El paciente comenzd a referir un dolorimicn
continuo en laregién retroauricular. No presentaba fiebre nia
tacién del estado general Alaexploracidn se constatd un au
to del tejido de granulacién, que erosionaba la pared poster
perior por encima de anulus. La piel de la regién retroauricular
encontraba eritematosa, siendo dolorosa al tacto. Los resultad
de las serologias y cultivos fueron negativos. Las biopsias fu
informadas como tejido de granulacién e inflamacion subagu
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y erosionaba el tegmen timpani y la cortical mastoide
apreciaba extensién endocraneal (Figs. 1y 2).

Ante la existencia de un proceso expansivo mfﬂtran
hueso temporal y del repetido resultado negativo de las biopg
se decide intervenir quirdirgicamente al paciente con el d
tico de presuncién de sarcoma, colesteatoma congénito, gran
eosindfilo... En el curso de abordaje retroauricular se apreci
amplia rotura de la cortical mastoidea por tejido de granul
del que se toman biopsias peroperatorias. El diagnéstico :
mopatoldgico es el de histiocitosis de células de Langerha
realiza una amplia mastoidectomia radical modificada, con
resis de las lesiones, incluyendo yunque y martillo. Se cubr
zonas de meninge denudadas con liodura e injerto de fﬂs'
musculo temporal.

El posoperatorio transcurrié favorablemente. El Servi
Medicina Interna realizé un completo estudio, que descartd
focos de histiocitosis, por lo que concluimos en el diagnéstic
granuloma eosinéfilo unifocal del hueso temporal. Dad
infiltrante de la lesién, se decidié completar el tratamient
radioterapia mediante telecobaltoterapia con una dosis totald
Gy. Transcurridos dos afios el paciente se encuentra libre
enfermedad.

DISCUSION

El término de histiocitosis X fue propuesto por LICHTENSTE!
en 1953, para describir diversos procesos cuya principal car.
ristica es la proliferacidn de histiocitos con una morfologia
parecida a la de las células de Langerhans normales (1). Act
mente, dado el protagonismo de dichas células, se ha impuesta
denominacién de histiocitosis de células de Langerhans (2}

Las manifestaciones clinicas de la LCH son muy varia
La enfermedad puede afectar muchos érganos y tejidos; co
hueso, piel, dientes y encias, glandulas endocrinas, pulmén, hi
do, bazo, ganglios linfiticos y medula ésea. Puede ser un
multifocal y darse en todos los grupos de edad (2, 3). Cldsicam
te, se distinguen tres variedades clinicas:

a} El granuloma eosindéfilo uni o multifocal del hueso. E:
forma mds frecuente (60%-80%). Suele localizarse en los hue
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os, sobre todo en el crineo. Afecta preferentemente a nifos
5y 10 afios, y también a adultos jévenes. Estas caracteris-
‘concuerdan plenamente con el caso clinico que presenta-
'El estado general del paciente suele estar conservado, sien-
‘forma de presentacidn clinica de mejor prondstico.

) La enfermedad de Hand-Schiiller-Christian, que repre-
ta un 15%-20%. Predomina en nifios entre 2 y 5 afios. Cursa
a triada de lesiones dseas multiples, exoftalmos y diabetes
ida. Existe afectacién del estado general.

} La enfermedad de Lettered-Siwe, que es la forma menos
cuente, pero la mis grave. Aparece en nifios menores de 2
s, de forma agudao subaguda con una caracteristica erupcidn
4nea v miiltiples lesiones 6seas y viscerales. Su evolucidn
le ser fatal en poco tiempo.

a presencia de manifestaciones otoldgicas varia en las series
isadas desde un 15% hasta un 60% (4, 5, 6 y 7). Pueden ser el
ico o el primer sintoma de la enfermedad, como en el enfermo
ue presentamos. La serie mas extensa corresponde a CUNNINGHAM
1., que entre 1970 y 1986 registran 62 casos de histiocitosis,
18 de los cuales se evidencié afectacion otoldgica. En 6 de los
ismos, la clinica otolégica fue la tinica o primera manifestacién
a enfermedad (8).

‘La otorrea es el sintoma clinico mds frecuente. Suele ser de
eses de evolucidn y rebelde a los tratamientos médicos habitua-
La hipoacusia moderada y la aparicién de dolorimiento re-
uricular le siguen en orden de aparicién. La hipoacusia gene-
Imente es de transmisién y obedece a obstruccién del CAE por
jido de granulacién, a perforaciones timpédnicas y en menos
siones a destruccion osicular. La hipoacusia neurosensorial,
rtigo o paralisis facial son infrecuentes, observindose en lesio-
€s'muy extensas.

En la exploracién fisica a menudo encontramos tejido de
nulacién o lesiones polipoideas en CAE y oido medio no es
infrecuente encontrar erosiones del marco 6seo. Todo ello, los
sintomas y los hallazgos exploratorios, nos conducen inicialmen-
los diagndsticos de otitis externa o de otitis media crénica
purada, que, como en nuestro caso, retrasa semanas o incluso
meses el diagndstico real.

La tomografia computarizada es la prueba radiolSgica de
ayor valor (9). Detecta la proliferacién de las lesiones y su
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relacién con las estructuras dseas. En nuestro caso, ante 1a ¢
sién de la lesidn, decidimos complementar el estudio cg
resonancia nuclear magnética con el fin de valorar con preci
la posible extension endocraneal del proceso.

El diagnéstico definitivo de histiocitos de celul
Langerhans es siempre anatomopatolégico, recomendandos
biopsia del drea mds accesible. Como nuestra experienci
mostrd, es habitual la necesidad de repetlr las biopsias,.d
frecuente del resultado de inflamacién crénica o subaguda
pecifica. De hecho, hasta la biopsia peroperatoria no llegamos
diagnéstico de la enfermedad.

No debemos olvidar que las lesiones otologicas puede
mar parte de una enfermedad que puede afectar a miiltiples
nos y tejidos. En nuestro hospital los Servicios de hematolo
medicina interna recomiendan realizar un completo estudio;
comprende radiologfa simple de térax, rastreo Oseo, analiti
general y hemograma y estudios de la funcién pulmonar, hepat
y renal. Dichos estudios deben repetirse periddicamente, co
seguimiento del paciente por lo menos de cinco afos. :

El tratamiento del granuloma eosinéfilo unifocal del hue
temporal es primordialmente quirtirgico, reservidndose la ra
terapia para aquellos casos inoperables o como complement
la cirugia.
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RESUME

FESTATIONS OTOLOGIQUES DE L'HISTIOCYTOSE A CELLULES DE
ANGERHANS.

apport d'un cas de granulome éosinophilique de I'os temporal. Le
qde n'avait d'autres symptomes que l'otorrhée chromque surdité de
snussmn et douleur rétroauriculaire. Révision des possibles
ifestations otologiques de I'histiocytose & cellules de Langerhans,
que des méthodes diagnostiques et du traitement plus valables
ellement.

Mots-clés: Histiocytose 2 cellules de Langerhans. Granulome
nophilique. Manifestations otologiques.

SUMMARY
OLOGIC ASPECTS OF HISTIOCYTOSIS OF LANGERHANS CELLS.

A case of temporal bone eosinophilic granuloma is reported. The
pa ent had no symptoms other than aurai discharge, conductive hearing
oss and postauricular swelling. Otic features of Langerhans cell
stiocytosis, diagnosis preferences and therapeutic chmces are
viewed.

Keywords: Langerhans cell histiocytosis. Eosinophilic granuloma.
ic manifestations.

ZUSAMMENFASSUNG
OLOGISCHE AUSSERUNGEN DER HISTIOZYTOSE VON LANGERHANS-ZELLEN,

Wir besprechen den Fall eines Granulome eosinophilicum des
Schlidfenbeines. Der Patient hatte keine anderen Symptome als
hronische Otorrhoe, Schalleitungsschwerhorigkeit und retroauricularis
chmerzen. Wir tiberpriifen die moghchen otologischen Ausserungen
er Histiocytose mit Langerhans-Zellen sowie die in der Aktualitiit
meist akzeptierten diagnostischen und therapeutische Methoden.
Schliisselwdrter: Histiocytose von Langerhans-Zellen. Granulo-
ma eosinophilicum. Otologische Ausserungen.
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