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RESUMEN

La enfermedad xantogranulomatosa orbitaria
del adulto (EXOA) es un grupo de trastornos
inflamatorios raros caracterizados por lesiones
amarillentas  infiltradas de  crecimiento
progresivo en la regidon periorbitaria. Se
clasifican en cuatro tipos: el xantogranuloma
orbitario de inicio en la edad adulta (XOA), el

asma de inicio en la edad adulta vy
xantogranuloma  periocular (AAXPO), el
xantogranuloma necrobidtico (XNB) vy Ia

enfermedad de Erdheim-Chester (EEC); entre
ellos el XOA es el mas benigno y el menos
frecuente. Las opciones terapéuticas actuales
varian segun los tipos y los hallazgos clinicos a
estos asociados. Presentamos el caso de un
hombre con historia de tumoracién bipalpebral
recidivante tras varias cirugias en quien el
estudio histopatolégico fue fundamental para el
correcto diagnodstico y tratamiento.
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ABSTRACT

Adult orbital xanthogranulomatous disease (AOXD)
is a group of rare inflammatory disorders
characterized by progressively growing infiltrated
yellowish lesions in the periorbital region. They are
classified into four types: adult-onset orbital
xanthogranuloma (AOX), adult-onset asthma and
periocular xanthogranuloma (AAPOX), necrobiotic
xanthogranuloma (NBX) and Erdheim-Chester
disease (ECD); among them, AOX is the most
benign and the least common. Current therapeutic
options vary depending on the types and clinical
findings associated with these. We present the case
of a man with a history of recurrent bipalpebral
tumor after several surgeries in whom the
histopathological study was essential for the
correct diagnosis and treatment.
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INTRODUCCION

La enfermedad xantogranulomatosa orbitaria del
adulto (EXOA) comprende un grupo heterogéneo
de trastornos raros caracterizados por lesiones
amarillentas infiltradas de crecimiento progresivo
en la region periorbitaria que histologicamente se
infiltrado
espumosos y

inflamatorio de
gigantes
identifican

presentan con un
células
1) se
la enfermedad:

histiocitos
multinucleadas de Touton
cuatro formas clinicas de
xantogranuloma orbitario de inicio en la edad
adulta (XOA), asma de inicio en la edad adulta y
periocular (AAXPO),
granuloma necrobiético (XNB) y enfermedad de
Erdheim-Chester (EEC); entre ellos el XOA es el
mas benigno y el menos frecuente @. Las

xantogranuloma xanto-

opciones terapéuticas actuales varian segun los
tipos y los hallazgos a estos asociados .
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Vardén de 58 afios de edad, procedente de area
urbana de Paraguay, con antecedente de dos
por
patologia

cirugias en region palpebral bilateral

tumoracién recidivante, sin otra

conocida.

Consulta por cuadro de 10 afios de evolucion de
tumoracién de coloracidn amarillenta en ambos
parpados, llegando a dificultar la vision. Niega
dolor, prurito y relacion con medicamento

alguno.

Recurrié a facultativo quien, ante sospecha de
xantoma, derivé a cirujano plastico para su
extirpacidén; en aquella ocasién el estudio
histolégico reveld la presencia de histiocitos
espumosos ademas de un infiltrado linfoide
diagndstico clinico de

compatible con el

xantogranuloma (Figura 1). Aproximadamente
un afo después, tras recidiva, se vuelve a realizar
una extirpacién quirdrgica, obteniendo mismo
hallazgo histoldgico. En esa oportunidad se
realizd estudio inmunohistoquimico donde se
proceso

hiperplasia folicular y plasmocitosis policlonal

evidencid un inflamatorio  con
(relacion entre cadenas ligeras kappa:lambda K:L
1:1), con incremento de células IgG4+ e

histiocitosis reactiva CD68+, S100- (Figura 2).

La resonancia magnética con contraste reveld
alteraciones de la sefial en las partes blandas
periorbitarias con disminucion de la sefial en T2 y
aumento en T1, extendiéndose hacia la grasa
extraconal, ademas de proptosis bilateral.

Figura 1.

infiltrado de

A. Epidermis con ortoqueratosis. B. Dermis expandida por un
linfocitos con patrén folicular y difuso
acompanado de plasmocitos y de histiocitos espumosos
(C.flechas). Tincidn con hematoxilina y eosina.
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Inmunohistoquimica.
Histiocitosis reactiva
CD68+y S100-.
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El hemograma, la quimica sanguinea y el perfil
lipidico se encontraban dentro de rangos

normales.

El paciente fue derivado a nuestro servicio para
mejor diagndstico y tratamiento.

Al examen fisico se observan tumoraciones
amarillo-pdlidas de bordes regulares y limites
netos en ambas regiones periorbitarias con
predominio izquierdo, que generan efecto de
masa sobre los ojos dificultando la visién. A la
palpacién, las mismas presentan consistencia
solido elastica y son indoloras. No se observan
anomalias en la piel adyacente ni se palpan gan-

Gaceta Dermatoldgica. (Asunci

glios ni otras tumoraciones en la regidén, ni a
distancia (Figura 3).

Se pudo confirmar la ausencia de afectacion
sistémica y, ante el diagndstico de “xanto-
granuloma orbitario del adulto sin enfermedad
sistémica asociada”, se inicia tratamiento con
corticosteroides sistémicos orales (prednisona

1mg/kp/dia).

Se constata mejoria clinica significativa al mes del
inicio del tratamiento (Figura 4), manteniendo
posteriormente dosis minima eficaz (prednisona
10mg/dia) con seguimiento mensualy sin recidiva
luego de 6 meses de tratamiento.
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COMENTARIOS

La enfermedad xantogranulomatosa orbitaria del
(EXOA)
heterogéneo de enfermedades infrecuentes que

adulto comprende un conjunto

comparten  manifestaciones  cutdneas e
histopatoldgicas

medades pueden estar implicados diferentes

comunes. En estas enfer-
tejidos orbitarios y anexos oculares. Se conocen
EXOA: el

xantogranuloma orbitario del adulto (XOA), el

cuatro formas clinicas de
asma del adulto asociado a xantogranuloma
orbitario (AAXO), el xantogranuloma necrobiético

(XN) y la enfermedad de Erdheimer-Chester (EEC)
(4)

El xantogranuloma orbitario de inicio en la edad
adulta (XOA) es el tipo mas infrecuente de las
EXOA con contados casos descritos en la
literatura, siendo este caso el primero reportado
en nuestro pais. Afecta con mayor frecuencia
pacientes de entre los 38 y 79 aios, sin
significativa preferencia de sexo ©. La etiologia es
aun desconocida. Clinicamente se presenta como
una tumoracion amarillenta, sobreelevada,
indurada y no ulcerada que se extiende al tejido
graso orbitario anterior y, a veces, a los musculos
extraoculares y a las glandulas lagrimales G4,
frecuentemente la afectacion es solo cutanea. El
prondstico de este tipo es excelente por lo cual la

diferenciacion de los demas tipos clinicos

(acompafiados  generalmente de  alguna
afectacidn sistémica) es mandatoria ?. En cuanto
a la histopatologia, la EXOA corresponde a una
histiocitosis no Langerhans (Grupo c) (Ver tabla

1).

El AAXO es también una forma infrecuente de
EXOA con no mas de 50 casos descritos en la
literatura. Las lesiones en parpados suelen ser
bilaterales, de aspecto edematoso, de color
amarillo naranja, apariencia xantomatosas vy
estdn indurados. También puede acompaiarse
de ptosis, proptosis, limitacion de movimientos
de los ojos y disminucién de la vision. La
enfermedad es progresiva y de curso fatal por
insuficiencia

cardiomiopatia, renal crénica vy

afectaciéon tordcica de diversos tipos, que
involucran pulmodn, pleura y vias aéreas. El asma
es la principal asociacién con inicio en la edad
adulta, pudiendo aparecer en forma temprana o
tardia en relacién a las manifestaciones cutdneas.
Otra

proteinemia y linfoadenopatia, mientras que es

asociaciéon frecuente es con para-

rara la asociacion con enfermedades linfo-

proliferativas .

El XN es una forma de EXOA del cual existen un
centenar de casos publicados, de curso progre-
sivo y destructivo y caracterizado por placas y
papulas amarillentas, con aspecto xantomatosos,
ademas de telangiectasias, ulceracién vy fibrosis.

Tabla 1. Clasificacion de las Histiocitosis segun la Sociedad del Histiocito (8)

Grupo |

Grupo Langerhans e Histiocitosis de células de Langerhans

e Histiocitosis de células indeterminadas

Enfermedad de Erdheim-Chester

* Histiocitosis de células de Langerhans y enfermedad de Erdheim-Chester mixtas

@ Histiocitosis no Langerhans cutanea y

mucocutanea * Con componente sistémico

Grupo m Histiocitosis maligna Primaria

Secundaria

Grupo r Enfermedad de Rosai-Dorfman Familiar

Clasica (nodal)

Extranodal

Asociada a neoplasias

Asociada a enfermedades inmunes

Grupo h Linfohistiocitosis hemofagocitica y * Primaria

sindrome de activacion de macréfagos | ® Secundaria
* De origen desconocido
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Tiende a afectar ambos parpados superior e
inferior, ser bilateral y extenderse a toda la
superficie de los pdrpados. En un 50% de
pacientes existen complicaciones oftalmoldgicas
blefaroptosis,

como proptosis, queratitis vy

uveitis. Se han descrito también asociaciones
con varias enfermedades hematoldgicas como
paraproteinemia monoclonal, mieloma multiple y
leucemia linfocitica crénica. Las lesiones cutdneas

preceden entre 2 y 4 afios a estas enfermedades
(5)

La EEC es, junto con el XN, una de las formas mas
comunes de presentacién del EXOA. Es una
enfermedad rara, multisistémica, que afecta
principalmente a los adultos entre los 40 y 70
afios de edad, y mds frecuente en el sexo
masculino. Sus manifestaciones clinicas varian en
cada paciente, pudiendo aparecer en un solo
drgano o sistema o bien de forma multisistémica
y, hasta en escasas ocasiones, de manera

asintomatica. Actualmente, en la nueva
clasificacidn, se encuentra dentro del grupo L
(Langerhans) por las similitudes clinicas entre
estas entidades, aunque en esta enfermedad las
células carezcan de marcadores de células de

Langerhans 7).

Todos los tipos de EXOA comparten ca-
racteristicas histopatoldgicas comunes
caracterizadas por laminas de histiocitos

espumosos mononucleados (células de xantoma)
que se infiltran en los musculos orbiculares y en
el tejido orbitario, acompafiadas por un nimero
variable de linfocitos, células plasmaticas y con o
sin células gigantes de Touton dispersas y/o
agregadas ®. Los hallazgos histolégicos también
pueden orientar al tipo de EXOA en el caso de los
pacientes con la variante necrobidtica donde se
observard necrobiosis del colageno, y en la
variante asociada al asma donde se observan
foliculos linfoides

con centro germinativo

reactivo ©®. En la inmunohistoquimica los
histiocitos espumosos son CD68+, CD163+ vy
$100-;

diferenciar estas entidades de otros diagndsticos

este estudio también nos ayuda a

gue pueden cursa con infiltracién en los tejidos de
la orbita como la enfermedad por I1gG4 y la
enfermedad de Rosai-Dorfmann 19,

El tratamiento del XOA consiste en corticoterapia
sistémica o intralesional y, en algunos casos, la
cirugia escisional (teniendo en cuenta la posible
recidiva). El uso de inmunosupresores también se
describe en contados casos con respuesta

favorable. En algunos casos la XOA es

autolimitada (131112),

CONCLUSION

Presentamos el caso de un hombre adulto
portador de XOA
insatisfactoriamente y recordamos la importancia

tratado durante afios
del diagnéstico correcto de esta enfermedad y de
su diferenciacidn respecto a los otros tipos de
EXOA, ambos necesarios para establecer el
tratamiento adecuado y mejorar asi la calidad de
vida de estos pacientes.
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