Linfoma otico manifestado como paralisis facial

Otic limphoma manifested as facial paralysis
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RESUMEN

Los linfomas del temporal suelen ser metastasis
locorregionales. Su clinica es inespecifica o atipica, sin
asociarse a sintomas generales. Son inusuales, aumentando
su prevalencia en inmunodeficiencia crdnica; y cursan con
histologia de alto grado y rapida evolucion, aunque responden
bien al tratamiento con quimioterapia.
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ABSTRACT

Temporal bone lymphomas are usually localized metastasis.
Its symptoms are undefined or atypical, and they are not
related to any general symptoms. They are unusual although
its prevalence increases in chronic immunodeficiency, they
have a high-grade histology, although they respond well to
treatment with chemotherapy.
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CASO CLIiNICO

Paciente vardn de 45 afos que acude por paralisis facial
periférica izquierda tras otitis de repeticién de un mes
de evolucion.

Antecedentes personales: Esquizofrenia, VIH + estadio
C3, serologia Lues +. Exploracion: pdlipo o tejido
inflamatorio pardo de consistencia media que ocupa
todo el CAE izquierdo con paralisis facial periférica
izquierda grado Ill sin focalidad neuroldgica. TAC:
ocupacion del tercio interno del CAE, caja timpdnica y
mastoides izquierdas por masa de densidad de tejido
blando, sin erosidon ésea (figura 1). Tras mejoria de
otorrea, persistencia de la paralisis facial y toma de
biopsia negativa, se realiza mastoidectomia radical
izquierda, resultando linfoma no Hodgkin (LNH) difuso
de células B grandes.

FIGURA 1
TAC: ocupacion del CAE, caja timpanica y mastoides izquierdas
sin erosion 6sea

Al mes ingresa en Urgencias por afasia motora izquierda
con TACy RM: ocupacién del oido medio con destruccion
del CAE y mastoides izquierdos e invasién hacia
cavidad intracraneal y parénquima cerebral parieto-
temporal izquierdos mas edema perilesional y cuadro
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FIGURA 2
RM: afectacion del Ol y parénquima cerebral parieto- temporal
izquierdos mas edema perilesional

poliadenopatico a distintos niveles, predominando
el cervical (figura 2), diagnosticdndose de LNH difuso
de células B grandes extranodal del oido izquierdo,
pefiasco temporal, parénquima cerebral e higado en
estadio IV-A.

Se aplica Dexametaxona a altas dosis mas 4 ciclos de
quimioterapia, esquema RMC (Rituximab, Metrotexate
y Citarabina a altas dosis), obteniéndose una respuesta
parcial (seglin criterios de Cheson, basado en PET:
desaparicion de lesidn cerebral y hepdtica con
ocupacion del oido medio izquierdo) con persistencia
de la paralisis facial, por lo que se trata con 2 ciclos
con C-CHOP (Ciclofosfamida, doxorrubicina, vincristina
y prednisona) y autotrasplante de progenitores
hematopoyéticos, complicdndose con varias crisis de
pancitopenia, mucositis... y espondilodiscitis L2-L3
por S epidermidis. Actualmente, respuesta completa
(confirmado con PET) sin paralisis facial.

DISCUSION

Los linfomas del hueso temporal son excepcionales,
representando metastasis de otros linfomas!. Se han
descrito en oido medio, mastoides (los mas frecuentes),
oido externo e interno?. Los LNH de cabeza y cuello son
los segundos LNH extranodales en frecuencia, tras el
tracto gastrointestinal.

Su incidencia estd aumentada en inmunodeprimidos,
de hecho en VIH + es la segunda neoplasia mas
frecuente. Los LNH asociados a VIH suelen ser de
células B extranodales (50%), de rapida progresién y
con histopatologia de alto grado. Surgen de mucosa del
antro, timpano, y tejido linfoide del epitelio. Su clinica
es inespecifica o atipica, como pardlisis facial resistente
a tratamiento médico de rapida progresion®. Suelen
asociarse a linfadenopatias.

A nivel de CAE es excepcional, solo 7 casos publicados,
y su clinica es inespecifica con lesiones minimas, y no
presenta: otorrea, hipoacusia de transmision, otorragia,
ni sintomas generales. Su diagnéstico es histoldgico
confirmado con inmunohistoquimica tras varias
biopsias*. Pueden ser metastasis de LNH de mastoides o
linfoma /leucemia diseminado.

El LNH del SNC primario es rarisimo (< 0.5%), pero su
afectacion en el curso del LNH es 5 - 30%, dependiendo
del tipo, estando predispuestos los inmunodeprimidos®.
Se realizaria diagnéstico diferencial con tumores
benignos y malignos del oido, sobre todo, carcinoma
escamoso y metastasis.

No existe un protocolo terapéutico establecido, por
la baja casuistica y variabilidad en su clasificacidn,
requiriendo un tratamiento individualizado basado
en corticoides, quimioterapia y radioterapia®. En el 50
%, se realizd cirugia, como primera medida antes de
tener un diagndstico histoldgico definitivo, y en 100%
se completéd con quimioterapia y/o radioterapia. La
cirugia es solo viable en lesiones localizadas en oido y
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en herniaciones cerebrales’.

Su prondstico depende del tipo de linfoma y estado
general del paciente. Se desconoce la eficacia de la
profilaxis del SNC?. Los LNH de células B tienen mejor
prondstico que los de célula T, pues la quimioterapia
es mas efectiva. Habitualmente, mueren por las
complicaciones derivadas de los efectos neurotodxicos
del tratamiento, sin evidencia de recurrencia del
linfoma®.

El LNH del CAE es extremadamente raro, aunque su
incidencia aumenta en inmunodeprimidos, cursando
con histologia de alto grado. Su clinica es atipica e
inespecifica, por lo que debe sospecharse en estos
pacientes si no mejora con tratamiento médico habitual.
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