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RESUMEN

Caso clinico: Paciente de 10 afios de edad, con inflamacién palpebral superior derecha, sin
malestar general ni fiebre, de 3 semanas de evolucién y sin respuesta a tratamiento antibié-
tico oral. La tomografia computarizada orbitaria reveld una lesién de tejidos blandos en el
margen superior de la drbita extraconal con destruccién 6sea del techo orbitario. El estudio
anatomopatolégico fue compatible con histiocitosis de células de Langerhans. Tras descar-
tar afectacién sistémica se realiz6 curetaje de la lesién orbitaria e infiltracién de corticoides
intraoperatoriamente con buena respuesta.
Discusion: La afectacién orbitaria de la histiocitosis de células de Langerhans, a pesar de su
baja incidencia, debe tenerse en cuenta en el diagnéstico diferencial de un cuadro infla-
matorio orbitario. Suele presentarse como una lesién osteolitica y se confirma con examen
histolégico y técnicas de inmunohistoquimicas positivas para CD1a y S100. Se recomienda
un enfoque interdisciplinario para descartar afectacion sistémica y desarrollar una estrate-
gia de tratamiento apropiada.
© 2018 Sociedad Espaiiola de Oftalmologia. Publicado por Elsevier Espana, S.L.U. Todos
los derechos reservados.

A case report of orbital Langerhans cell histiocytosis presenting
as a orbital cellulitis

ABSTRACT

Clinical case: A 10-year-old girl was seen with a 3-week history of right upper lid swelling
and with no other symptoms or fever. There was no recent history of sinusitis, trauma, or
previous infection involving the periorbital area, or response to oral antibiotic treatment.
Orbital computed tomography showed a lesion involving the upper margin of the orbit, and
bone destruction at the orbital roof. Biopsy performed revealed the presence of Langerhans
cell Histiocytosis. The lesion was surgically debulked and corticosteroids were used intra-
operatively. The lesion responded to treatment.
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Discussion: The orbital involvement of Langerhans cell histiocytosis, despite its low inci-

dence, should be considered in the examination of acute peri-orbital swelling. It usually
presents as an osteolytic lesion, and it is confirmed with a histological examination and
immunohistochemical techniques for CD1la and S100. An interdisciplinary approach is
recommended to rule out multifocal or multisystemic diseases, as well as to develop an

appropriate treatment strategy.
© 2018 Sociedad Espanola de Oftalmologia. Published by Elsevier Espafa, S.L.U. All rights

reserved.

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) consiste en
un espectro clinico de enfermedades de causa desconocida
caracterizado por proliferacién anémala clonal de células de
Langerhans’. La afectacién orbitaria de HCL suele presentarse
de forma aislada en la poblacién pedidtrica como una lesién
de partes blandas y afectacién 6sea de aspecto osteolitico?. En
algunos casos se manifiesta como una edematizacién aguda
periorbitaria sugiriendo crecimiento a través de la periérbita
instaurandose una respuesta inflamatoria rapida. De ahi que
puede confundirse facilmente con un proceso infeccioso tipo
celulitis, rotura de un quiste dermoide o enfermedad inflama-
toria orbitaria®.

Caso clinico

Presentamos el caso clinico de una nina de 10 afios que es
remitida por el servicio de pediatria para valorar inflamacién
palpebral superior derecha de 3 semanas de evolucién coinci-
diendo con un viaje a EE.UU,, sin antecedentes de infeccién
respiratoria superior, fiebre ni malestar general. Habia sido
tratada como probable celulitis orbitaria con antibiético oral,
primero con amoxicilina y después, ante mala respuesta al
tratamiento, con cefuroxima sin notar mejoria. A la explo-
racién oftalmolégica presentaba blefaroptosis mecénica con
2mm de apertura palpebral debido ala presencia de unalesién

N

blanda de aspecto inflamatorio en la porcién central del par-
pado superior del lado derecho con leve dolor a la palpacién
y leve desplazamiento inferior del globo ocular derecho. La
agudeza visual era de la unidad en ambos ojos y el resto de
la exploracién era normal (fig. 1). Se solicité una tomografia
computarizada (TC) orbitaria observandose lesiéon de partes
blandas en el margen superior de la érbita derecha extraco-
nal que provoca destruccién ésea a nivel del techo orbitario,
asi como desplazamiento inferior del globo ocular (fig. 2).
Ante el resultado radiolégico inespecifico que no descartaba
posible origen inflamatorio-infeccioso, ni tampoco proceso
neoplasico, se decide realizar orbitotomia mediante abordaje
transcutaneo a nivel del pliegue cutaneo palpebral superior
bajo anestesia general. Como hallazgos intraoperatorios se
apreci6 en la parte més anterior de la lesién un contenido de
aspecto gelatinoso granulomatoso marroniceo que se podia
aspirar y posteriormente, la masa era de consistencia mas
elastica hacia el techo orbitario. Se cogieron muestras para
anatomia patolégica y microbiologia. El resultado microbiolé-
gico fue negativo. En cambio, en el andlisis histopatolégico se
observé una proliferacién de grupos de células de Langerhans
junto con un infiltrado inflamatorio de predominio eosino-
filico que también contenia histiocitos, algunos neutréfilos,
linfocitos y ocasionalmente células gigantes. En el estudio de
inmunohistoquimica fue positivo para CD1a y S100 a nivel de
las células de Langerhans.

Figura 1 - Hallazgos clinicos preoperatorios. A) Fotografia clinica de la paciente con blefaroptosis mecanica provocada por
una lesion blanda de aspecto inflamatorio en parpado superior del ojo derecho. B) Imagen coronal de la TC mostrando
lesion en la region orbitaria derecha de localizacion superior que provoca destruccién 6sea a nivel del techo orbitario.

C y D) Imagen axial y sagital respectivamente de la TC observando lesién heterogénea de localizacion extraconal.
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