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PALABRAS CLAVE Resumen

Neoplasias orbitarias; Introduccion: La histiocitosis de células de Langerhans es una causa infrecuente de tumor
Enfermedades orbitario. El diagndstico definitivo es anatomopatologico.

orbitarias; Presentacion del caso: Varon de 16 afios con edema palpebral y ptosis derecha. Las pruebas
Histiocitosis de de imagen mostraron una masa orbitaria que producia erosion 6sea. El estudio sistémico fue
células de negativo. Se realizd escision quirdrgica del tumor, siendo el resultado del andlisis histopatolégico
Langerhans; histiocitosis de células de Langerhans. Tras 17 afos de seguimiento, no se han encontrado signos
Granuloma eosinéfilo; de recidiva.

Exoftalmos; Discusion: En pacientes con lesiones sugestivas de histiocitosis de células de Langerhans es
Ptosis importante la estadificacién de la enfermedad para planificar el tratamiento, que puede ir

desde la cirugia hasta la quimioterapia.

Conclusiones: El curso de la enfermedad es impredecible, por ello es muy importante la estadi-
ficacion de la enfermedad: monosistémica (monofocal o multifocal) o multisistémica. Dado que
pueden presentarse recidivas tardias, es necesario el seguimiento del paciente a largo plazo.
© 2015 Publicado por Masson Doyma México S.A. en nombre de Sociedad Mexi-
cana de Oftalmologia. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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Introduction: Langerhans cell histiocytosis is a rare cause of orbital tumor. The final diagnosis
is histopathologic.
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Langerhans-cell
histiocytosis;
Eosinophilic
granuloma;
Exophthalmos;
Ptosis

Case report: Sixteen year-old male with right superior eyelid swelling and ptosis. Imaging
tests showed an orbital mass that produced bone erosion. Systemic examination was nega-
tive. Surgical excision of the tumor was performed. The histopathologic examination resulted
in Langerhans cell histiocytosis. After 17 years of follow-up, there have not been signs of
recurrence.

Discussion: If lesions suggestive of Langerhans cell histiocytosis are found, staging of the disease
is important to plan the treatment, which ranges from surgery to chemotherapy.

Conclusions: The course of the disease is unpredictable. Because of that, it is very important to
determinate the disease’s stage: unisystem (unifocal or multifocal) or multisystem. Since late
recurrences may occur, patient’s follow-up is necessary.

© 2015 Published by Masson Doyma México S.A. on behalf of Sociedad Mexicana
de Oftalmologia. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL), previamente
llamada histiocitosis X o granuloma eosindfilo, consiste en
la proliferacion clonal de células de Langerhans en un solo
aparato o sistema de manera mono- o multifocal o en varios
aparatos o sistemas (multisistémico)'. Su incidencia varia
de entre 2.6-8.9 casos por cada millon de nifos al afo,
siendo mas frecuente en varones que en mujeres'. Aunque
puede ser diagnosticado a cualquier edad, tiene su pico de
aparicion entre el afo y los 4 afios de edad'.

Presentacion del caso

Varon de 16 anos de edad que es remitido a nuestro cen-
tro, objetivandose una ptosis palpebral de 1,5mm y un
edema palpebral y orbitario con ligera molestia difusa a la
palpacion en el ojo derecho (fig. 1). El resto de la explora-
cion oftalmologica fue normal. La tomografia computarizada
(TC) y la resonancia magnética (RM) orbitaria mostraron
una masa en el tercio posterior del cuadrante temporal
superior de orbita derecha que no desplazaba el globo

Figura 1 Exploracion inicial del paciente.

ocular y producia erosion de la pared dsea lateral y supe-
rior de 3,5x2,5x1,5cm (fig. 2). El resultado del analisis
de laboratorio (bioquimica, hemograma, coagulacion, perfil
renal y hepatico, y analisis de orina) y el estudio de exten-
sion (RM y TC de orbita y craneo, serie 6sea radioldgica,
radiografia de térax y ecografia abdominal) fueron negati-
vos. Se realizo la escision quirlrgica de la masa mediante
orbitotomia lateral comprobando que era bien delimitada,
friable y de coloracion gris rosada y que atravesaba el hueso
invadiendo la fosa temporal. Se comprobd que no habia per-
foracion del techo orbitario y se hizo raspado y cauterizacion
del mismo. El paciente no precisoé tratamiento adyuvante.
La biopsia escisional mostré una infiltracion difusa for-
mada por una proliferacion de células que presentaban
citoplasma amplio y levemente eosinofilo y nucleos ovala-
dos con frecuentes lobulaciones, indentaciones y hendiduras
(«en grano de café») que se acompainaban de un infiltrado

Figura 2 Imagenes de la TC (2A) y RM orbitaria (2B) al diag-
nostico.
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Figura 3 Imagen del corte histoldgico con tincion de

hematoxilina-eosina (aumento 100x). Las flechas sefialan célu-
las «en grano de café».

inflamatorio mixto (fig. 3). Inmunohistoquimicamente, las
células proliferadas expresaban la proteina S-100 y el anti-
geno CD1a (fig. 4).

Tras 17 ahos de seguimiento, no se han encontrado signos
de recurrencia local ni de extension sistémica (fig. 5).

Discusion

La HCL es una causa infrecuente de tumor orbitario, siendo
su frecuencia menor del 1% de las lesiones ocupantes de
espacio orbitarias en nifios y adultos’™*. En nuestro caso,
se trataba de un paciente en edad pediatrica (adolescente)

Positividad para la proteina S-100 (4A) y el antigeno

Figura 4
CD1a (4B).

Figura 5 Imagenes actuales de la exploracion (5A) y la TC
orbitaria (5B) del paciente.

en el momento del diagnostico. La forma mas frecuente de
manifestacion de la HCL en los anejos oculares es en forma
de lesion aislada dsea con una masa asociada en los tejidos
blandos'. Suele aparecer con mas frecuencia en el cuadrante
orbitario superior o superoexterno, como es nuestro caso'>.
Cuando la masa se localiza en la 6rbita anterior, el sintoma
principal es la ptosis 0 edemay eritema en la orbita anterior,
y cuando se localiza en la 6rbita posterior, es la proptosis’.
En nuestro caso, la masa se localizaba en el tercio posterior
de la orbita y el paciente presentaba ptosis y edema perior-
bitario, pero no proptosis. La RM y la TC son fundamentales
para el diagnostico y la extension de la enfermedad y sue-
len mostrar lesiones 6seas bien definidas con un punteado
en su interior que con frecuencia afecta a los tejidos blan-
dos, como es nuestro caso’'. La erosion de la lesion del techo
orbitario es un hallazgo relativamente frecuente?3°.

En el diagnostico diferencial de la HCL se debe incluir la
celulitis periorbitaria, dacriocistitis aguda, rotura de quiste
dermoide, seudotumor inflamatorio, pilomatricoma, sar-
coma, osteomielitis, xantogranuloma juvenil, metastasis,
neuroblastoma, rabdomiosarcoma y otros tumores'-3. Algu-
nos de ellos se diferencian radiolégicamente por no tener
lesiones liticas'.

El diagnostico definitivo se establece mediante biopsia’
y se basa en la positividad para la proteina S-100 y para el
antigeno CD1a o en la objetivacion de los granulos de Birbeck
en microscopia electrénica’?4.

El tratamiento de la HCL es empirico y depende de la
severidad y la extension sistémica de la enfermedad’. En
pacientes con lesiones localizadas como nuestro caso, la
mejor opcion es la biopsia escisional de la lesion con ras-
pado, pudiendo conseguir la remision de la enfermedad'->.
Se ha descrito también la inyeccion intralesional de
esteroides’™. La radioterapia suele utilizarse en casos de
recidiva’. La quimioterapia es otra opcién terapéutica en
casos de recidiva o de enfermedad multifocal o multisis-
témica y debe ser tenida en cuenta en casos de lesiones
orbitarias con escision incompleta o con riesgo de afectacion
del sistema nervioso central'->.

El curso de la enfermedad es impredecible, pudiendo
producirse desde regresion espontanea hasta la progresion
rapida con resultado de muerte, de ahi la importancia de la
estadificacion de la enfermedad®“. En cuanto al tratamiento
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del paciente, se debe tener siempre en cuenta la localiza-
cion de la lesion (anterior o posterior), el tamaio de esta
y el tipo de afectacion (monofocal monosistémico, multifo-
cal monosistémico o multisistémico)’. En casos con lesiones
monofocales monosistémicas orbitarias el pronostico final es
mucho mejor'. Es fundamental el seguimiento del paciente
al menos hasta 2-3 anos tras el tratamiento inicial, ya que
las recidivas suelen aparecer en los primeros 12-18 meses'.
En nuestro caso, tras 17 anos de seguimiento no hay signos
de recidiva de la enfermedad.

Conclusiones

La HCL es una causa infrecuente de tumor orbitario, siendo
fundamentales para la determinacion de su extension las
pruebas de imagen. El tratamiento del tumor dependera
de la extension y de la estadificacion de este. Aunque se
observe remision de la enfermedad, es necesario el segui-
miento para la deteccion de posibles recidivas.
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