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PRESENTACION DEL
CASO

Paciente masculino de 8 anos sin APP
de relevancia

Motivo de consulta:

Tumoracion edema en parpado
superior, doloroso a la palpacion.

Antecedente de enfermedad actual:
Trauma previo hace 10 dias.

Diagnostico presuntivo celulitis
preseptal e inicia tratamiento
antibiotico, al 42 dia de tratamiento
presenta cuadro febril.

Examen fisico: fauces congestivas con
lesiones vesiculares.

Laboratorio: leucocitosis GB: 20.000
N: 53%, L: 35% Eo: 5%).

PCR y VSG negativos

Se solicita estudio por imagen
(ecografia)




HALLAZGOS
IMAGENOLOGICOS

Figura N°:1

Figura N° 1: Ecografia region periorbitaria:

Lesion hipoecogenica de morfologia oval (flecha
amarilla) de 31 x 15 mm , que erosiona e
interrumpe la continuidad de la cortical del hueso
frontal a nivel del arco superciliar ( flecha verde)



Figura N°:2

Figura N° 2: TC de Macizo Facial corte coronal,
ventana de partes blandas.

Se visualiza lesion litica expansiva, con densidad
partes blandas (flecha roja), sobre el techo y lado
externo de la orbita. Se extiende hacia la cavidad
orbitaria con compromiso del espacio extraconal.

Figura N°:3

Figura N° 3:

TC de Macizo
facial ventana
dsea donde se
objetiva lisis Osea v
(flecha amarilla)




CORONALES Figura N°:4
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Figura N° 4: RMN de Cerebro con Gadolinio. Lesidn
tumoral que compromete el techo y la pared
externa de la orbita, con realce posterior a la
inyeccion de gadolinio.

La lesion descripta se muestra en intimo contacto
con meninge adyacente la cual muestra un
engrosamiento difuso en series posterior inyeccion
de gadolinio



Figura N°:5

Figura N°5: Centellograma dseo corporal total.
Muestra captacion aumentada del
radiotrazador a nivel del techo y pared lateral
de la orbita derecha, que corresponde a
lesiones de movilizacion osetocalcica.



DIAGNOSTICO Y
TRATAMIENTO

BIOPSIA:

Histiocitosis de Langerhans.

MARCADOR INMUNOHISTOQUIMICO:

Cd1la positivo.
S 100 positivo.

TRATAMIENTO:

e Reseccion Tumoral
* Bloques de Meprednisona
Vinblastina

y



DISCUSION

La histiocitosis de células de
Langerhans (HCL) es una entidad
poco frecuente.

Incidencia anual de 2,6 a 5,4 por
millon de ninhos en la poblacion
general. En Argentina tiene una
prevalencia 15 por millon.

Puede presentarse a cualquier edad
y tiene un leve predominio en
varones, con un pico entre el primer
y tercer ano de vida.

Se expresa con lesiones Oseas
solitarias o multiples, o con
compromiso multisistemico.

En las solitarias el prondstico es
bueno e incluso puede haber
resolucion espontanea.



La afeccion del macizo facial y la
base del craneo se presenta en el
6% al 27% de todos los pacientes
con HCL.

La complejidad anatomica del area
de estudio requiere su valoracion
mediante tomografia computada
(TC) y resonancia magnética (RM)
con contraste.
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Figura N°6: TC cortes axial y coronal del penasco
con ventana 6sea. Masas de partes blandas con
ostedlisis de mastoides, oido medio y exter-

no, con erosion osicular y extension a la escama

del temporal en ambos pefascos (*).

Referencia: Hallazgos en el macizo facial y la base del craneode pacientes
pedidtricos con histiocitosis de célulasde Langerhans. Revista argentina
de radiologia



La apariencia tipica de la HCL
reportada en la bibliografia es una
lesion litica bien definida, con
margenes escleroticos, que suele
involucrar |a tabla interna vy
externa, condicionando una
apariencia en doble contorno,
algunas veces asociada con una
masa de tejido blando adyacente.

Figura N°:7 Figura N° 7: TC corte
coronal de Oorbitas

en ventana o [=)

partes JERPES
*  Lesion similar a la
= Y de nuestro
paciente.

Referencia: Hallazgos en el
macizo facial y la base del
crdneode pacientes pedidtricos
con histiocitosis de célulasde
Langerhans. Revista argentina
de radiologia,



Diagnosticos diferenciales:

-

Figura N°:8
Celulitis orbitaria con
absceso periférico.

Referencia: Radiopaedia. Caso
aportado por A. Prof. Frank Gaillard.

Figura N°: 9
Rabdomiosarcoma

Referencia: Radiopaedia. Caso
aportado por Dr. Ruslan Asadov.

Figura N°:10
Metastasis de
neuroblastoma

Referencia: Radiopaedia. Caso
aportado por Dr Ahmed Abdrabou.

Figura N°:11

Linfoma orbitario

Referencia: Radiopaedia. Caso
aportado por A. Prof. Frank Gaillard.



Es vital para el diagnostico de la HCL
realizar una biopsia para el analisis
histopatolodgico, el cual sigue siendo
la prueba de oro para el
diagnostico.

Debe realizarse un  analisis
histopatologico usando marcadores
de inmunohistoquimica (CD-1a y el
S-100)
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Figura N° 12: Infi Itrado de células de Langerhans

con tincién positiva para CD1a en una lesidn tipica.
Referencia: . Histiocitosis en la edad pedidtrica. Tratado de Oncologia
Pedidtrica



El tratamiento de la HCL esta
protocolizado internacionalmente

Se han observado diferentes
abordajes, como:

e (QObservacion.

 Curetaje quirurgico o reseccion
completa.

* Inyeccion de esteroides.
* Radioterapia.

* Quimioterapia,

Dependiendo del sitio de
localizacion y de la gravedad de Ia
lesion



CONCLUSION

La histiocitosis de células de
Langerhans es una enfermedad
compleja cuya fisiopatologia vy
prondstico aun no se han descrito
ampliamente.

La histiocitosis de células de
Langerhans debe considerarse
dentro de los diagnodsticos
diferenciales de las lesiones del
macizo facial y la base del craneo,
especialmente en pacientes
pediatricos.
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