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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 región periorbitaria. Se 
clasifican en cuatro tipos: el xantogranuloma 
orbitario de inicio en la edad adulta (XOA), el 
asma de inicio en la edad adulta y 
xantogranuloma periocular (AAXPO), el 
xantogranuloma necrobiótico (XNB) y la 
enfermedad de Erdheim-Chester (EEC); entre 
ellos el XOA es el más benigno y el menos 
frecuente. Las opciones terapéuticas actuales 
varían según los tipos y los hallazgos clínicos a 
estos asociados. Presentamos el caso de un 
hombre con historia de tumoración bipalpebral 
recidivante tras varias cirugías en quien el 
estudio histopatológico fue fundamental para el 
correcto diagnóstico y tratamiento. 
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Se presentan 2 casos clínicosc de pacientes con 

antecedentes de infección por virus Chikun-

gunya durante el período perinatal que 

posteriormente manifestaron hiperpig-

mentación cutánea en varias localizaciones, 
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INTRODUCCIÓN 

 

La enfermedad xantogranulomatosa orbitaria del 

adulto (EXOA) comprende un grupo heterogéneo 

de trastornos raros caracterizados por lesiones 

amarillentas infiltradas de crecimiento progresivo 

en la región periorbitaria que histologicamente se 

presentan con un infiltrado inflamatorio de 

histiocitos espumosos y células gigantes 

multinucleadas de Touton (1). Se identifican 

cuatro formas clínicas de la enfermedad: 

xantogranuloma orbitario de inicio en la edad 

adulta (XOA), asma de inicio en la edad adulta y 

xantogranuloma periocular (AAXPO), xanto-

granuloma necrobiótico (XNB) y enfermedad de 

Erdheim-Chester (EEC); entre ellos el XOA es el 

más benigno y el menos frecuente (2). Las 

opciones terapéuticas actuales varían según los 

tipos y los hallazgos a estos asociados (3). 

 

CASO CLÍNICO 

Varón de 58 años de edad, procedente de área 

urbana de Paraguay, con antecedente de dos 

cirugías en región palpebral bilateral por 

tumoración recidivante, sin otra patología 

conocida. 

 

Consulta por cuadro de 10 años de evolución de 

tumoración de coloración amarillenta en ambos 

párpados, llegando a dificultar la visión. Niega 

dolor, prurito y relación con medicamento 

alguno.  

Recurrió a facultativo quien, ante sospecha de 

xantoma, derivó a cirujano plástico para su 

extirpación; en aquella ocasión el estudio 

histológico reveló la presencia de histiocitos 

espumosos además de un infiltrado linfoide 

compatible con el diagnóstico clínico de 

xantogranuloma (Figura 1).  Aproximadamente 

un año después, tras recidiva, se vuelve a realizar 

una extirpación quirúrgica, obteniendo mismo 

hallazgo histológico. En esa oportunidad se 

realizó estudio inmunohistoquímico donde se 

evidenció un proceso inflamatorio con 

hiperplasia folicular y plasmocitosis policlonal 

(relación 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 reveló 

alteraciones de la señal en las partes blandas 

periorbitarias con disminución de la señal en T2 y 

aumento en T1, extendiéndose hacia la grasa 

extraconal, además de proptosis bilateral. 
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El hemograma, la química sanguínea y el perfil 

lipídico se encontraban dentro de rangos 

normales. 

El paciente fue derivado a nuestro servicio para 

mejor diagnóstico y tratamiento.  

Al examen físico se observan tumoraciones 

amarillo-pálidas de bordes regulares y límites 

netos en ambas regiones periorbitarias con 

predominio izquierdo, que generan efecto de 

masa sobre los ojos dificultando la visión. A la 

palpación,  las mismas presentan consistencia 

sólido elástica y son indoloras. No se observan 

anomalías en la piel adyacente ni se  palpan  gan- 

 

 

glios ni otras tumoraciones en la región, ni a 

distancia (Figura 3).  

Se pudo confirmar la ausencia de afectación 

sistémica y, ante el diagnóstico de “xanto-

granuloma orbitario del adulto sin enfermedad 

sistémica asociada”, se inicia tratamiento con 

corticosteroides sistémicos orales (prednisona 

1mg/kp/día).  

Se constata mejoría clínica significativa al mes del 

inicio del tratamiento (Figura 4), manteniendo 

posteriormente dosis mínima eficaz (prednisona 

10mg/día) con seguimiento mensual y sin recidiva 

luego de 6 meses de tratamiento.  

 

 

 

 

 

 

 

 
FIGURA 3 

FIGURA 4 
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COMENTARIOS     

La enfermedad xantogranulomatosa orbitaria del 

adulto (EXOA) comprende un conjunto 

heterogéneo de enfermedades infrecuentes que 

comparten manifestaciones cutáneas e 

histopatológicas comunes. En estas enfer-

medades pueden estar implicados diferentes 

tejidos orbitarios y anexos oculares.  Se conocen 

cuatro formas clínicas de EXOA: el 

xantogranuloma  orbitario  del  adulto  (XOA),   el 

asma del adulto asociado a xantogranuloma 

orbitario (AAXO), el xantogranuloma necrobiótico 

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

El xantogranuloma orbitario de inicio en la edad 

adulta (XOA) es el tipo más infrecuente de las 

EXOA con contados casos descritos en la 

literatura, siendo este caso el primero reportado 

en nuestro país. Afecta con mayor frecuencia 

pacientes de entre los 38 y 79 años, sin 

significativa preferencia de sexo (3). La etiología es 

aún desconocida. Clínicamente se presenta como 

una tumoración amarillenta, sobreelevada, 

indurada y no ulcerada que se extiende al tejido 

graso orbitario anterior y, a veces, a los músculos 

extraoculares y a las glándulas lagrimales (3,4), 

frecuentemente la afectación es solo cutánea. El 

pronóstico de este tipo es excelente por lo cual la 

diferenciación de los demás tipos clínicos 

(acompañados generalmente de alguna 

afectación sistémica) es mandatoria (2).  En cuanto 

a la histopatología, la EXOA corresponde a una 

histiocitosis no Langerhans (Grupo c) (Ver tabla 

1). 

 

El AAXO es también una forma infrecuente de 

EXOA con no más de 50 casos descritos en la 

literatura. Las lesiones en párpados suelen ser 

bilaterales, de aspecto edematoso, de color 

amarillo naranja, apariencia xantomatosas y 

están indurados. También puede acompañarse 

de ptosis, proptosis, limitación de movimientos 

de los ojos y disminución de la visión. La 

enfermedad es progresiva y de curso fatal por 

cardiomiopatía, insuficiencia renal crónica y 

afectación torácica de diversos tipos, que 

involucran pulmón, pleura y vías aéreas. El asma 

es la principal asociación con inicio en la edad 

adulta, pudiendo aparecer en forma temprana o 

tardía en relación a las manifestaciones cutáneas. 

Otra asociación frecuente es con para-

proteinemia y linfoadenopatía, mientras que es 

rara la asociación con enfermedades linfo-

proliferativas (4). 
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 

pápulas amarillentas, con aspecto xantomatosos, 

además de telangiectasias, ulceración y fibrosis. 

Tabla 1. Clasificación de las Histiocitosis según la Sociedad del Histiocito (8) 
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Tiende a afectar ambos párpados superior e 

inferior, ser bilateral y extenderse a toda la 

superficie de los párpados. En un 50% de 

pacientes existen complicaciones oftalmológicas 

como proptosis, blefaroptosis, queratitis y  

uveítis.   Se   han   descrito   también asociaciones 

con varias enfermedades hematológicas como 

paraproteinemia monoclonal, mieloma múltiple y 

leucemia linfocítica crónica. Las lesiones cutáneas 

preceden entre 2 y 4 años a estas enfermedades 
(5). 

La EEC es, junto con el XN, una de las formas más 

comunes de presentación del EXOA. Es una 

enfermedad rara, multisistémica, que afecta 

principalmente a los adultos entre los 40 y 70 

años de edad, y más frecuente en el sexo 

masculino. Sus manifestaciones clínicas varían en 

cada paciente, pudiendo aparecer en un solo 

órgano o sistema o bien de forma multisistémica 

y, hasta en escasas ocasiones, de manera 

asintomática. Actualmente, en la nueva 

clasificación, se encuentra dentro del grupo L 

(Langerhans) por las similitudes clínicas entre 

estas entidades, aunque en esta enfermedad las 

células carezcan de marcadores de células de 

Langerhans (7). 

Todos los tipos de EXOA comparten ca-

racterísticas histopatológicas comunes 

caracterizadas por láminas de histiocitos 

espumosos mononucleados (células de xantoma) 

que se infiltran en los músculos orbiculares y en 

el tejido orbitario, acompañadas por un número 

variable de linfocitos, células plasmáticas y con o 

sin células gigantes de Touton dispersas y/o 

agregadas (8). Los hallazgos histológicos también 

pueden orientar al tipo de EXOA en el caso de los 

pacientes con la variante necrobiótica donde se 

observará necrobiosis del colágeno, y en la 

variante asociada al asma donde se observan 

folículos linfoides con centro germinativo 

reactivo (3). En la inmunohistoquímica los 

histiocitos espumosos son CD68+, CD163+ y 

S100-; este estudio también nos ayuda a 

diferenciar estas entidades de otros diagnósticos 

que pueden cursa con infiltración en los tejidos de 

la órbita como la enfermedad por IgG4 y la 

enfermedad de Rosai-Dorfmann (9,10).  

 
El tratamiento del XOA consiste en corticoterapia 

sistémica o intralesional y, en algunos casos, la 

cirugía 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 (1,3,11,12).  

 

CONCLUSIÓN 

 
Presentamos el caso de un hombre adulto 

portador de XOA tratado durante años 

insatisfactoriamente y recordamos la importancia 

del diagnóstico correcto de esta enfermedad y de 

su diferenciación respecto a los otros tipos de 

EXOA, ambos necesarios para establecer el 

tratamiento adecuado y mejorar así la calidad de 

vida de estos pacientes. 
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