
65 Radiología 2003;45(1):50-52 51

COMENTARIOS A LOS CASOS

Casos en imagen 2.—HISTIOCITOSIS DE CÉLULAS DE LANGERHANS 
DEL HUESO TEMPORAL

Hallazgos radiológicos

En la TC de alta resolución, en plano axial, del oído de-
recho (fig. 1A), observamos una lesión lítica, centrada en
la mastoides, que erosiona la pared posterior y la pared ex-
terna del peñasco. La lesión se extiende a las partes blan-
das periauriculares, al antro mastoideo y al epitímpano. La
cadena de huesecillos está conservada y no se observa
afectación del oído interno.

En la TC con contraste i.v., en plano axial, de la fosa
posterior (fig. 1B), la lesión capta contraste i.v. y erosiona
la pared posterior del CAE. Se observa también afectación
de la pared posterior de la mastoides e intensificación de
los senos venosos durales (flecha).

En la RM, en los planos axiales, en secuencias eco del
espin ponderadas en T2, de la fosa posterior (fig. 2), la le-
sión es isointensa con la sustancia gris cortical, aunque se
observan zonas más brillantes periféricas en relación pro-
bable con secreciones acumuladas en el oído medio. No se
observa extensión a la fosa posterior ni signos de trombo-
sis del seno sigmoide.

Comentario

La histiocitosis X se caracteriza por la proliferación de
células que tienen las mismas características inmunohisto-
químicas y ultraestructurales que las células de Langer-
hans de la piel. Suele afectar más frecuentemente a niños,
aunque puede darse en cualquier grupo de edad.

La etiología es desconocida y se han barajado diversas
causas posibles: microbianas, neoplásicas inmunitarias,
etc. En la mayoría de los casos existe un déficit de linfoci-
tos supresores (CD8+) y un aumento de los linfocitos coo-
peradores (CD4+).

La afectación del hueso temporal puede darse como le-
sión solitaria o en el seno de la enfermedad multisistémica,
hasta en un 61% de los casos. La clínica suele ser de otitis
media (59%), con pobre respuesta al tratamiento, hipoacu-
sia de conducción o edema periauricular. Son menos fre-
cuentes las hipoacusias de percepción, los vértigos y la pa-
rálisis facial. En la exploración suele observarse polipo en-
doaural o tejido de granulación en el CAE, con posible
erosión de la pared posterior, como en nuestro caso.

Entre los hallazgos radiológicos, en la Rx simple de crá-
neo se observan lesiones radiolucentes, biseladas, sin es-
clerosis reactiva. Si hay erosión del córtex puede existir 
reacción perióstica similar a la de la osteomielitis. 

En la TC, las imágenes muestran lesiones líticas sin es-
clerosis reactiva, que pueden afectar a todas las paredes de

la mastoides (techo, pared externa, tabique posterior, etc).
La erosión de la cadena de huesecillos suele ser menor de
lo que cabría esperar por la extensión de las lesiones. No
es frecuente la afectación de la cápsula ótica o del nervio
facial. Se observa realce con contraste i.v.

La RM suele realizarse para valorar las complicaciones
intracraneales, como la afectación meníngea, parenquima-
tosa, de los pares craneales o de los senos de la duramadre.
La lesión de partes blandas suele ser isointensa con el cór-
tex cerebral en secuencias ponderadas en T1, y realza con
contraste. En secuencias ponderadas en T2, la señal puede
ser más heterogénea (brillante, isointensa, etc), por la pre-
sencia de zonas quísticas o hemosiderina.

El diagnóstico diferencial hay que realizarlo con diver-
sas entidades (colesteatoma, mastoiditis, rabdomiosarco-
ma, paraganglioma, metástasis, etc), aunque en nuestro ca-
so debe hacerse sobre todo con el rabdomiosarcoma, ya
que es el tumor maligno primario más frecuente en los ni-
ños en el hueso temporal. La confirmación diagnóstica se
obtiene con la biopsia de la lesión.

El tratamiento cada vez es más conservador. Las lesio-
nes más localizadas pueden tratarse con cirugía o radiote-
rapia a dosis bajas. A veces son útiles los corticoides intra-
lesionales, asociados o no a cirugía conservadora. Las le-
siones óseas simples pueden remitir espontáneamente. En
las formas diseminadas se utiliza la quimioterapia inclu-
yendo los corticoides.
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