Caso Clinico

= Varon de 9 anos de edad

= Edema palpebral de 5 dias de evolucion,
doloroso a la palpacion

= Afebril, sin clinica sistémica
= Exploracion ocular normal; AV=0,8 AO

—= Masa pequena en fosa superotemporal
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= DACRIOADENITIS VIRAL
= AINES 2 semanas
= Adenopatia preauricular dolorosa

= TAC orbitario y Rx torax

= Analitica: ANCA, serie blanca y roja, ECA,
Mantoux, Lues, sedimento de orina

»@PSPECHA DE DACRIOADENITIS
IFLAMATORIA (pseudotumor)




= ANA + moteado nucleolar (titulo 1/80)
= Eosindfilos 8,2 % (limite superior 5%)

= AntiDNA + (1/20)
= ECA + (59 U/I, limite superior 55)
= AntiScl-70 + (26, limite superior 25)
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Posibilidades

= Quiste dermoide intraorbitario roto
= Leucemia

= Tumor epitelial de glandula lagrimal
= Granuloma eosindfilo
= Quiste 0seo aneurismatico

ros: neuroblastoma

<2 OPSIA Y ANATOMIA PATOLOGICA
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HISTIOCITOSIS

A proposito de un caso




Definicion

= Conjunto de patologias de caracter
monoclonal

= Histiocitos o macrogafos en A.Patologica

= Deficit de linfocitos T supresores
= Asociacion con VEB o HV6?% &
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Subtipos

= Granuloma eosinofilo
s Multifocal o localizado

= El mas frecuente (70%)

= Hand-Schuller-Christian
= Proptosis + diabetes insipida + |lesiones Oseas
= Cronico

= Histiocitosis pulmonar

otterer-Siwe
Agudo y agresivo
J@ll Febre, alteraciones cutaneas
e ermedad de Rosai-Dorfman
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= 1 % tumores de orbit
= 2:1 varones

= 12 década de la vida X
= Mas agresivo cuanto mas joven
= Mas tipico del hueso frontal

% de HCLangerhans afectan a la orbita




Clinica oftalmologica

Masa orbitaria superotemporal o en techo (80%)
Proptosis (40%) -
Blefaroptosis mecanica (46%) 5
Diplopia (10%) =
)olc,)r. S.I llega a periorbita (4%) e . .
Paralisis del VII par

tasis venoso: ORVR, cabeza de medusa...
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Anatomia patologica

Histiocitos mononucleares
Granulos de Birbeck citoplasmaticos
Eosinofilos

Q: S100 +, CD1A +, OKT6 y OKT4 +

N '
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Diagnostico

= Edad

= Clinica

= Pruebas complementarias: TAC e
histopatologia

= Sociedad de Histiocitosis: morfologia tipica
en MO + G.Birbeck o CD1A positivo




DX diferencial

Celulitis orbitaria
Dacrioadenitis

Enfermedad inflamatoria idiopatica
(pseudotumor)

Quiste dermoide intraorbitario roto
Leucemia

Tumor epitelial de glandula lagrimal
@eteomielitis y sarcomas oseos

ros: neuroblastoma, colesteatoma, quiste oseo
erurismatico
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Procasos risto 1) elfeciziclon orojtari)
Sarcoidosis

Wegener
Xantogranuloma necrobiotico
Granuloma de colesterol

Reaccion a cuerpo extrano
Histiocitosis de celulas de Langerhans
Tuberculosis
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CONTPRSIE

Dermoide

Wegener
| www.balesio.com ]




Tratamiento

= Observacion

= Curetaje (aprovechando biopsia
intraoperatoria)

= Radioterapia si provoca dolor, diplopia

= Inyeccion de glucocorticoides

intralesionales

24 eoF : : i f i
m diseminadas, quimioterapicos




Pronostico

= En formas localizadas y asintomaticas muy
favorables

= En formas diseminadas, 70% de <bmeses
fallecen

= Mejor pronostico si hay erosion dsea
= Mejor pronostico a mayor edad
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