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Resumen

Descripcion del caso: Paciente de 18 afios con diabetes insipida desde 2017 por afectacion
hipotaldmica por histiocitosis. En seguimiento por Endocrinologia con RMN vy analitica. En
tratamiento crénico con desmopresina. A principios de febrero de 2020 el paciente consulta a
urgencias de atencion continuada por edema de parpado del ojo derecho de varios dias de evolucion
siendo tratado con antihistaminico y antiseborreicos. Mes de mayo vuelve al centro de salud porque
presenta pérdidas transitorias de vision en el ojo donde persiste el edema desde hace dos meses
asociado a dolor y exoftalmo. Se solicita TAC urgente de 6rbitas mas analitica con estudio tiroideo.
Se observa destruccion de la base de la misma. Se deriva a Neurocirugia urgentemente. El paciente
se encuentra estable en el momento actual, estd en tratamiento con corticosteroides pautados desde
urgencias Oftalmologia y pendiente de consulta con neurocirugia para plan terapéutico.

Exploracion y pruebas complementarias: Analitica: plaquetas y VSG elevadas. RMN: hallazgos
sugerentes de histiocitosis de células de Langerhans. TAC: Masa de partes blandas en vertiente
superior de orbita derecha, que condiciona desplazamiento del musculo recto superior sin plano de
separacion y exoftalmos, que parece extenderse a nivel intracraneal en region frontobasal. RMN:
multiples lesiones dseas osteoliticas solido-quisticas sobre todo la frontal derecha y la orbitaria y
mas soélidas en las otras descritas en el cuerpo del informe.

Orientacion diagnodstica: Enfermedad de Hand Schuller Christian.

Diagndstico diferencial: Celulitis periorbitaria, dacriocistitis aguda, rotura de quiste dermoide,
seudotumor inflamatorio, pilomatricoma, sarcoma, osteomielitis, xantogranuloma juvenil, metdstasis,
neuroblastoma, rabdomiosarcoma.

Comentario final: La histiocitosis de células de Langerhans, consiste en la proliferacion clonal de
células de Langerhans en un solo aparato o sistema de manera mono- o multifocal o en varios
aparatos o sistemas (multisistémico). Su incidencia varia de entre 2,6-8,9 casos por cada millén de
nifios al afio, siendo mas frecuente en varones que en mujeres. Aunque puede ser diagnosticado a
cualquier edad, tiene su pico de aparicion entre el afno y los 4 afios de edad.
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