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Resumen

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfermedad infrecuente, predo-
minante en la poblacion pedidtrica y rara en adultos, caracterizada por la proliferacion
clonal de células dendriticas inmaduras en uno o mds 6rganos. El compromiso del hue-
so temporal, presente en el 15-30% de los casos de HCL craneal, suele imitar cuadros in-
fecciosos comunes como otitis o mastoiditis, dificultando el diagnéstico oportuno. En
este reporte se presenta el caso de una mujer de 22 anos que consulta por otalgia derecha
persistente y refractaria a tratamiento, inicialmente manejada como otitis externa aguda
con esquemas antibi6ticos topicos y sistémicos. Evoluciona con otorrea y sintomas ves-
tibulares, asociado a dolor mandibular. Al examen fisico destac6 un importante edema
de pared posterior del conducto auditivo externo, sin compromiso de la membrana
timpdnica. El estudio imagenoldégico mediante tomografia computada evidencié una
lesién osteolitica mastoidea, mientras que la resonancia magnética evidenci6 lesiones
agresivas en penasco y mandibula. El diagnéstico de HCL se confirmé mediante biop-
sia. La tomografia computada con emisién de positrones revelé diseminacién sistémica
con compromiso pulmonar, mamario y éseo, confirmando su caracter multisistémico.
Este caso enfatiza la importancia de incorporar la HCL dentro del diagnéstico diferen-
cial de patologias otolégicas con evolucion térpida, destacando el rol clave del otorri-
nolaringélogo en la sospecha precoz y evaluacién sistémica exhaustiva para un abordaje
diagndstico y terapéutico oportuno.
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temporal, lesion osteolitica mastoidea

Abstract

Langerhans cell histiocytosis (LCH) is an uncommon disease, predominantly affecting
the pediatric population, and is uncommon in adults. It is characterized by clonal proli-
feration of immature dendritic cells in one or more organs. Temporal bone involvement,
reported in 15-30% of cranial LCH cases, often mimic common infectious conditions such
as otitis or mastoiditis, frequently resulting in delayed diagnosis. This report presents the
case of a 22-year-old woman who presented with persistent, treatment-refractory right
otalgia, initially managed as acute otitis externa with topical and systemic antibiotic
therapy. The clinical course progressed with otorrhea, vestibular symptoms, associated
with mandibular pain. Physical examination revealed significant edema of the posterior
wall of the external auditory canal, without tympanic membrane involvement. Compu-
ted tomography revealed a mastoid osteolytic lesion, while magnetic resonance imaging
showed aggressive lesions in the petrous bone and mandible. The diagnosis of LCH was
confirmed by biopsy. Positron Emission Tomography-Computed Tomography revealed
systemic dissemination with pulmonary, breast, and osseous involvement, confirming
multisystemic disease. This case emphasizes the importance of including LCH in the di-
fferential diagnosis of otologic pathologies with a torpid course, highlighting the key role
of the otolaryngologist in early suspicion and exhaustive systemic evaluation for a timely
diagnostic and therapeutic approach.

Keywords: Langerhans cell histiocytosis, refractory otitis externa, temporal bone, mastoid
osteolytic lesion.
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Introduccion

La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es una enfermedad poco frecuente,
con una incidencia estimada de 2-5 casos
por millén de ninos por afio’. Se caracteriza
por la proliferacién monoclonal de células
dendriticas con fenotipo de células de Lan-
gerhans, que puede afectar uno o multiples
6rganos, con un espectro clinico variable”.
Afecta principalmente a nifios y adolescen-
tes, aunque también puede verse en adul-
tos, con una incidencia considerablemente
menor, lo que frecuentemente retrasa el
diagndstico. Tiene predominio por el sexo
masculino™.

El compromiso otorrinolaringolégico es
relativamente infrecuente, sin embargo, la
afectacion del hueso temporal constituye una
de las manifestaciones mds relevantes dentro
de la especialidad, por la inespecificidad de
sus signos y sintomas. El hueso temporal se
compromete en alrededor del 15-30 % de
los casos de afectacion dsea craneal®. Clini-
camente puede simular entidades comunes
como otitis media crénica, mastoiditis,
colesteatoma o tumores del oido medio, ge-
nerando dificultades diagnoésticas y terapéuti-
cas. Las manifestaciones habituales incluyen
otorrea persistente, otalgia, hipoacusia y, en
casos avanzados, compromiso neurolégico®.

Desde el punto de vista radioldgico, la
HCL del hueso temporal se caracteriza por
lesiones liticas bien delimitadas, aunque
estas no son patognomonicas>®, por lo que
el diagnéstico definitivo se basa en el estu-
dio histopatoldgico e inmunohistoquimico,
tipicamente positivo para CDla y Langerina
(CD207)"7®. El abordaje terapéutico depende
de la extension de la enfermedad, y va desde
tratamiento local quirdrgico hasta quimiote-
rapia sistémica®”.

Dada la baja incidencia y la variabilidad
en su presentacion clinica, es fundamental
comunicar casos que contribuyan al reco-
nocimiento temprano de esta patologia. El
objetivo del presente trabajo es describir un
caso de HCL localizada en el hueso temporal,
resaltando los aspectos clinicos, radiol6gicos
y terapéuticos que permiten su diferenciacion
de otras patologias frecuentes del oido medio
y mastoides.
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Caso Clinico

Se presenta el caso clinico de una paciente
de sexo femenino de 22 afios, sin anteceden-
tes moérbidos, que consulta por un cuadro
de otalgia derecha persistente de dos meses
de evolucién. En su historia clinica destacan
tres evaluaciones previas extrasistema (dos
por otorrinolaringologia). Inicialmente, el
cuadro fue interpretado como otitis externa
con un granuloma del conducto auditivo ex-
terno (CAE), indicdindose manejo tépico con
ciprofloxacino en dos oportunidades. Ante el
aumento de volumen de la lesion y la refrac-
tariedad al tratamiento tdépico, recibi6 poste-
riormente un esquema de amoxicilina via oral
y antiinflamatorios no esteroideos (AINEs),
sin mejoria clinica. Finalmente, la paciente
consulta por persistencia de la otalgia, ala que
se asocia otorrea, sensacion de plenitud aural,
cefalea y mareos. Al interrogatorio dirigido, se
pesquisa el antecedente de dolor en la region
mandibular izquierda, previamente evaluado
por odontologia, pero atribuido a patologia
dentaria, de manejo con antibioterapia oral,
sin resolucién del cuadro.

Al examen fisico se observa el CAE con
inflamacién importante de la pared posterior
que impide la evaluacién de la membrana
timpdanica (MT), con una zona retroauricular
sensible sin lesiones fluctuantes. Se diagnostica
otitis externa aguda del oido derecho (OD),
se instala un tutor de Merocel® y se indica
antibioterapia topica y oral por siete dias con
ciprofloxacino, asociado a corticoides topicos
y orales, asi como también antiinflamatorios
no esteroideos. Tras siete dias de tratamiento
es evaluada nuevamente, se retira el Merocel®
y se observa edema de pared posterior del CAE
con un cordén haciala MT, la cual estd normal.
Aparenta presentar un trayecto fistuloso, sen-
sible, sin salida de secrecién purulenta.

Se decide completar 10 dias de terapia
antibidtica tépica y realizar una Tomogra-
fia Axial Computada (TAC) de oido, que
informa una masa osteolitica centrada en la
porcién mastoidea del hueso temporal de-
recho, con adenopatias parotideas derechas
(Figura 1). Se complementa estudio image-
noldgico con resonancia magnética (RM) de
cerebro con énfasis en fosa posterior y oidos,
que evidencia masas localmente agresivas de
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Figura 1. Tomografia axial computada de oidos. Corte coronal. Se ob-
serva lesion osteolitica del hueso temporal derecho centrada en su por-
cion mastoidea, determinando destruccion de todas sus corticales (<, >),
con compromiso de la placa sigmoidea y yugular, asi como también de
la apertura del acueducto vestibular y de la pared posterior del CAE (*),
determinando engrosamiento de sus paredes con estenosis del mismo,
ademas de invasién de la caja timpanica con compromiso del seno del
timpano. Esta lesion presenta realce heterogéneo tras la administracion
de contraste con multiples dreas quisticas y/o necréticas en su espesor
y mide 4,5 x 3,5 cm en sus ejes axiales mayores, desplazando la vena
yugular y seno sigmoideo derechos sin invadirlos.

aspecto neoplasico, centradas en la porcién
mastoidea del penasco derecho (Figura 2A)
y mandibula izquierda (Figura 2B), asociadas
aadenopatias cervicales bilaterales. Se sugiere
estudio histoldgico y considerar en el diag-
noéstico diferencial histiocitosis de células de
Langerhans y metdstasis.

Tras los hallazgos imagenoldgicos se
realiza una biopsia de la lesién bajo abor-
daje retroauricular. La biopsia informa una
neoplasia compuesta por células de fenotipo
histiocitico, con un estudio inmunohistoqui-
mico que demostr6 positividad en las células
histiociticas para Langerina y CD1a. Hallazgos
morfolégicos e inmunofenotipicos compati-
bles con granuloma eosinofilico. Tejido dseo
con alteraciones de tipo reactivo y signos de
remodelacién. En la citometria de flujo no se
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observan elementos de clonalidad sugerentes
de compromiso por un sindrome linfoproli-
ferativo de estirpe B ni T.

Al estudio de diseminacién con Tomo-
grafia Computada por Emision de Positrones
(PET CT) destaca un foco hipermetabdlico
sospechoso en la mama izquierda, asociado
a probables metdstasis representadas por
multiples nédulos pulmonares bilaterales
cavitados y lesiones dseas activas en el hueso
temporal, mandibula y una costilla. De forma
paralela, se observan hallazgos de cardcter
indeterminado que incluyen engrosamiento
faringeo-amigdalino y adenopatias bilaterales
en las regiones cervical e inguinal, posiblemen-
te correspondientes a un proceso inflamatorio
reactivo o sindrome linfoproliferativo. Con
el diagnéstico de HCL confirmado y PET CT
que evidencia compromiso a nivel sistémico,
se inicia tratamiento extrasistema.

Discusion

El caso presentado ilustra la presentacién
de una HCL como otitis externa de evolucién
térpida al tratamiento con antibioterapia,
con aumento de volumen blando del CAE.
Por la refractariedad terapéutica se inicia
un estudio imagenoldgico que informa una
lesién osteolitica, lo que motiva un estudio
mads exhaustivo con RM cerebral con énfasis
en fosa posterior y oidos, que sugiere lesiones
mastoideas y mandibulares de probable origen
neopldsico, compatibles con HCL. La biopsia
posteriormente confirma este diagndstico y se
complementa el estudio con un PET CT, que
evidencia diseminacién de la enfermedad a
nivel mamario, pulmonar y 6seo.

Desde la perspectiva otorrinolaringoldgica,
este caso destaca el rol del especialista en la
sospecha temprana de patologias sistémicas in-
frecuentes. La falta de respuesta al tratamiento
convencional y la adecuada interpretacion de
los hallazgos clinicos orientaron oportuna-
mente el estudio hacia una etiologia no infec-
ciosa, permitiendo un abordaje diagndstico e
interdisciplinario oportuno.

El caso clinico resalta la importancia de
tener un alto indice de sospecha, al ser una
presentaciéon atipica de la HCL. Si bien, el
compromiso del hueso temporal es una ma-

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2026; 86: 54-58



Histiocitosis de células de Langerhans del hueso temporal: A propésito de un caso - M. Niklitschek D. y cols.

CASO CLINICO

Figura 2. Resonancia magnética de cerebro con énfasis en fosa posterior y de oidos. Corte coronal. (A) Masa localmente invasiva centrada
en la porcién mastoidea del hueso petroso derecho, hipointensa en T1 e hiperintensa en T2 Flair, con refuerzo nodular heterogéneo,
que compromete el aspecto medial del conducto auditivo externo predominantemente en su pared posterior. Muestra invasion de antro
y celdillas mastoideas derechas y se extiende hasta el foramen yugular, con leve compresién del bulbo yugular y seno sigmoideo, sin
trombosis evidente. (B) También se observa una masa de la rama y cuerpo mandibular izquierdo, de similares caracteristicas de sefal y
refuerzo, localmente agresiva.

nifestacién conocida, su presentacién clinica
inicial a menudo imita patologias infecciosas
frecuentes, lo que puede retrasar el diagnos-
tico. De acuerdo con la literatura, la mediana
de retraso en el diagndstico de la HCL de
presentacion otoldgica es de 4 meses, con un
diagnoéstico erréneo en un 72,7% de los casos
que imitan patologias comunes como otitis
media y externa®™’.

Sin embargo, la refractariedad al trata-
miento antibiético y la persistencia de la
inflamacién fueron los signos de alarma que
obligaron a replantear el diagndstico. Tal como
presentan en la literatura Saad et al., 2025 y
Giraldiet al., 20251a HCL puede cominmente
presentarse como un tejido granulatorio en el
CAE o asimilarse a un pélipo. La apariciéon de
tejido de granulacién o pélipos en el oido que
no responden a la terapia convencional debe
levantar siempre la sospecha de una neoplasia

Rev. Otorrinolaringol. Cir. Cabeza Cuello 2026; 86: 54-58

subyacente o una patologia inflamatoria es-
pecifica, independientemente de la edad del
paciente'"'2,

El TAC permiti6 la evaluacion inicial del
compromiso 6seo, mientras que la RM aportd
informacién relevante sobre la extension y el
cardcter infiltrativo de las lesiones. El PET-CT
fue fundamental para la estadificacion sistémi-
ca, al identificar compromiso a distancia no
evidente clinicamente y orientar la planifica-
cion terapéutica.

La histiocitosis de células de Langerhans
en adultos constituye un desafio diagnéstico
adicional debido a su baja incidencia y pre-
sentacién clinica heterogénea, con evidencia
limitada principalmente a series de casos. Esto
refuerza la importancia de reportar presenta-
ciones atipicas, especialmente cuando simulan
patologias otoldgicas frecuentes.

La presencia de patologia diseminada es
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un hallazgo clave para la sospecha y estudio
de la HCL, lo que contribuye a un diagnéstico
precoz. En este caso el dolor que inicialmente
aparenta de origen odontogénico, probable-
mente corresponde a la lesion mandibular
causada por la enfermedad sistémica. Por ende,
es fundamental el reporte de casos de esta en-
fermedad, sobre todo aquellos de presentacién
atipica como es la otorrinolaringolégica.

Conclusion

La HCL es una enfermedad rara, que
afecta principalmente a nifos y adolescentes.
Su presentacién en la poblacién adulta como
patologia localizada en el hueso temporal es
atn mas infrecuente, y puede convertirse en un
verdadero desafio diagndstico por su capacidad
para mimetizar patologias inflamatorias e in-
fecciosas frecuentes. Este caso clinico permite
reforzar que la refractariedad terapéutica ante
un cuadro de otitis externa o la persistencia de
tejido de granulacién en el conducto auditivo
externo, deben ser consideradas senales de
alarma mandatorias para ampliar el estudio
con imégenes y confirmar mediante histologfa.

Asimismo, el reporte subraya la impor-
tancia de realizar una evaluacion sistémica
exhaustiva una vez confirmado el diagnéstico
de HCL. Como se evidencid en esta paciente,
manifestaciones clinicas aparentemente loca-
lizadas (6ticas y mandibulares) pueden ser la
primera expresion de una enfermedad multi-
sistémica y diseminada. El uso de herramientas
como el PET-CT resulta fundamental no solo
para la estadificacién, sino para comprender
la carga de la enfermedad, permitiendo un
abordaje terapéutico oportuno y adecuado a
la complejidad del cuadro.
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