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El granuloma eosino6filo forma parte de una de las 3 variantes
de la histiocitosis de células de Langerhans, o clasicamente lla-
mada Histiocitosis X; término acufiado por Lichtenstein en 1953
para denominar a un grupo de alteraciones que tenian en comun
la proliferacion idiopéatica, benigna o maligna, de macréfagos
titulares anémalos (células de Langerhans) en cualquier localiza-
cion (1).

Esta proliferaciéon y acumulacion celular sigue teniendo un
origen desconocido, aunque se relaciona con una alteracion del
sistema inmune ante el hallazgo en algunos pacientes de un incre-
mento de linfocitos helper (CD 4+) y de deficiencia de linfocitos
supresores (CD 8+) (2, 9).

Otras hipétesis que intentan explicar su etiologia incluyen
factores metabolicos, genéticos, infecciosos o malignos.

Las 3 presentaciones que incluye esta enfermedad son (3):

1. Sindrome de Hand-Shiiller-Christian o Histiocitosis cro-
nica diseminada:
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Representa el 15-20% de los casos de Histiocitosis de células
de Langerhans (HCL), afectando principalmente a nifios entre 1
y 5 afios. Es una afectacion sistémica caracterizada por multiples
lesiones Oseas en cualquier localizacion asociado a alteraciones
cutaneas, viscerales y del SNC. El curso clinico es caracteristica-
mente cronico con morbilidad significativa.

2. Enfermedad de Lether-Wise o Histiocitosis aguda dise-
minada:

Es la forma més agresiva; corresponde al 10% de HCL. Apa-
rece en lactantes y nifios menores de 2 anos caracterizandose por
una hiperplasia generalizada de macrofagos con afectacion
multiorganica consistente en hepatoesplenomegalia, diatesis
hemorragica, pancitopenia y una caracteristica erupcion cutanea.
Se relaciona con una forma infrecuente de Linfoma maligno. Su
evolucion suele ser fatal.

3. Granuloma eosin6filo uni/multifocal 6seo:

Es la forma mas frecuente (70-80%) y mas benigna de la HCL
afectando a nifios y adultos jovenes con predominio masculino.
Se caracteriza por lesiones osteoliticas, solitarias o multiples,
principalmente en craneo, fémur, vértebra, costilla y pelvis.

Puede manifestarse por dolor, tumoracion palpable o fracturas
patologicas, aunque en la mayoria de los casos es asintomatica.
Las formas unifocales tienen un excelente pronostico.

CASO CLINICO

Paciente vardn de 12 afios de edad que en el contexto de un
cuadro de hiperreactividad bronquial referia dolor a la palpacion
en mastoides izquierda. No presentaba signos inflamatorios-in-
fecciosos en pabellon auricular ni en mastoides. A la otoscopia en
O. I. destacaba tinicamente una membrana timpanica engrosada
e hiperémica a nivel atical.

La TC demostré una ocupacion de mastoides izquierda con
marcada destruccion Osea de las celdillas, y de su pared lateral y
posteromedial sin infiltracion de los tejidos blandos adyacentes.
En la RMN se objetivo la presencia de tumoracién de aspecto
solido, homogéneamente isointensa en T1, que afectaba a zona
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mastoidea izquierda en contacto con seno sigmoideo y 3% porcién
del nervio facial con destruccion del hueso timpanal, siendo com-
patible con el diagnéstico de granuloma eosin6filo. No existia
déficit auditivo comprobado mediante audiometria tonal liminar
y se obtuvo una curva A en el timpanograma.

La realizacion de biopsia intraoperatoria confirma el diagnos-
tico de «Granuloma eosinéfilo» realizandose curetaje parcial
acompaiiado de metilprednisolona 125 mg intralesional. Se am-
plia el estudio de extension protocolizado con gammagrafia 6sea
(tnico foco captante), TC de torax, aspiracion de médula 6sea,
puncion de médula 6sea y proteinograma; con resultados dentro
de la normalidad.

En el estudio anatomopatolégico mediante M. Optica se ob-
serva agregados eosinofilos y células de Langerhans; y a través
deM. Electronicase visualiza granulos de Birbeck, con positividad
parala proteina S-100, siendo el resultado definitivo de Granuloma
eosinofilo.

FiG. 1

TC AXIAL OIDO: Ocupacidén de la mastoides izquierda con destruccion 6sea de las
celdillas, pared lateral y posteromedial.
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Se completa el tratamiento del Granuloma eosinofilo con
Radioterapia local (450-1200 rads. en 6 sesiones) y se administra
Ibuprofeno 400 mg/24 h v. o. para el control de sintomas.

DISCUSION

El granuloma eosindfilo es la forma clinica mas frecuente de
la HCL (70-80%). Tiene una incidencia de 1 caso/2 millones
personas por afio, siendo mas comiin en nifios de 5-10 afios, aun-
que se han descrito casos en la 6*-7% década (4).

Existe una elevada prevalencia masculina respecto a la feme-
nina con un ratio de 2:1,3:1.

La forma unifocal o monostética es la forma de presentacion
mas frecuente (70-82%) en comparacion ala multifocal (18-30%)
(5).

La localizaciéon mas habitual incluye el craneo, existiendo
afectacion del hueso temporal en un 15-60% de pacientes (6), en
la mayoria de los casos se asocia a una enfermedad multifocal, y
es bilateral en un 30%.

FiG. 2

RNM CRANEAL: Tumoracion de aspecto sélido en los 2/3 inferiores de la region
mastoidea izquierda con captacion significativa de contraste.
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Hasta en el 63% de los casos la sintomatologia de cabeza y
cuello puede ser la inicial en el momento del diagnéstico, cons-
tituyendo la clinica ORL el tinico sintoma de presentacion entre
un 10-25% 7. El sintoma mas frecuente es la otorrea que no res-
ponde a tratamiento médico con el 45%, seguido de la tumefac-
cion postauricular con un 41%, siendo rara la otalgia (9). Sin
embargo, el sintoma de presentac10n ennuestro pa01ente fuedolor
a la palpacion en la region mastoidea.

En el examen fisico podemos encontrar tejido de granulacion
en el CAE o en oido medio, asi como erosion 6sea en el atico. La
lesién de membrana timpénica suele ser secundaria a procesos
infecciosos sobreafiadidos. ,

Puede existir hipoacusia de transmision debido a la presencia
en oido externo y medio de tejido tumoral, 0 en menor frecuencia
por destruccidn de la cadena osicular. La destruccion laberintica
y aparicion de signos y sintomas de hipoacusia neurosensorial y
alteracion vestibular es poco frecuente.

Desde el punto de vista radioldgico la TC es la prueba de
mayor valor en esta patologia visualizdndose imagenes liticas de
bordes cortantes con defectos radiolicidos en sacabocados sin
esclerosis reactiva. Las imagenes en RMN suelen presentar
hipointensidad en T1 e hiperintensidad en T2 con realce hetero-
géneo. La gammagrafia Osea es utilizada para conocer la exten-
sion de la enfermedad, asi como para la posible recidiva pos-
quirargica (10).

Sin embargo, el diagndstico radiolégico no es concluyente. Se
han enumerado mas de 25 lesiones en su diagnoéstico diferencial,
siendo las principales el colesteatoma, infecciones cronicas del
hueso temporal (TBC, sifilis, osteomielitis,...) y otros tumores
0seos.

El diagnéstico definitivo del granuloma eosinofilo es siempre
anatomopatologico, requiriendo la presencia de granulos de
Birbeck en M. E., con positividad parala proteina S-100 o demos-
tracion de determinantes antigénicos CD1a en las células altera-
das (10).

Respecto al tratamiento no existe un protocolo universal. En
la afectacion unifocal esta aceptado el curetaje lesional pudiéndo-
se acompaiar de corticoterapia intralesional (metilprednisolona
50-150 mg), reservandose la radioterapia a baja dosis (450-1500
rads en 3-6 sesiones) si no ha existido reseccion total de la tu-
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moracién o cuando hay compromiso potencial de estructuras vi-
tales.

Cabe destacar el control del dolor con el uso de AINES como
el naproxeno, indometacina o ibuprofeno durante 2-4 semanas (8).

Cuando existe una progresion sistémica o multifocal el uso de
quimioterapia ha reducido significativamente las recurrencias,
siendo los agentes mas usados la vinblastina, etopésido,
prednisona, metotrexate y 6-mercaptopurina. Algunos requieren
transplante de médula 6sea (8).

La forma unifocal tiene un excelente prondstico, incluso estan
descritas remisiones espontaneas.

El prondstico se ensombrece cuando la edad de presentacion
es menor a 2 afios, o cuando encontramos afectacion visceral o
extension a otros huesos o tejidos blandos, aumentando conside-
rablemente la morbimortalidad.

Finalmente destacar la necesidad de realizar un estudio de
extension protocolizado consistente en gammagrafia 6sea, TC
toracoabdominal, aspiracion de MO y anélisis LCR.

El seguimiento es semestral durante los 3 primeros afios rea-
lizandose en el control inicial gammagrafia 6sea y radiografias de
torax, esqueleto, mandibula y maxilar superior.
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RESUME
UNIFOCAL GRANULOME EOSINOPHILE DE L’0S TEMPORAL.

Nous présentons le cas d’un gar¢gon de 12 ans affecté d’un granulome
eosinophile de I’os temporal. Le granulome eosinophile est la forme la
plus bénigne et fréquente des hitiocytoses de cellules de Langerhans. La
fréquence de manifestations otologiques varie entre 15 & 60% et
radiologiquement les images se caractérisent par des 1€sions litiques de
bords coupants. Le diagnostic est nécessairement histologique et le
traitement inclut ressection chirurgique accompagnée de corticothérapie
intralésionaire et ou radiothérapie.

Mots-clé: Granulome eosinophile. Histiocitose de cellules de Lang-
erhans. Histiocitose X.

SUMMARY
UNIFOCAL EOSINOPHILIC GRANULOMA OF THE TEMPORAL BONE.

We present a case of a twelve year old child with a eosinophilic
granuloma of the temporal bone. The eosinophilic granuloma is the
most frecuent and most benign form of the histiocytosis of the Langer-
hans cells. The frecuency of the othological manifestations of this con-
dition varies between 15-60 percent and radiologically, the images are
characterized by litho-lesions with sharp edges. The diagnosis is histo-
logical and the treatment includes surgical intervention accompanied by
inter-lesion corticoid-therapy and/or radiotherapy.

Keywords: Eosinophilic granuloma. Histiocytosis of Langerhans
cells. Histiocytosis X.

Dr. Antonio Rodriguez Fernandez-Freire.
Gabriel Matute, 6, 11-A - 11008 Cadiz.
e-mail: antoniorl@ono.com



	page 1
	page 2
	page 3
	page 4
	page 5
	page 6
	page 7

