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Resumen

Objetivos: La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) es una enfermedad producida por la
proliferacion anormal de las células dendriticas. La afectacion exclusiva de base de craneo es muy
poco frecuente. Presentamos el caso de una afectacion aislada del apex orbitario por esta
enfermedad.

Material y métodos: Mujer, 48 afos, dolor frontoorbitario derecho y diplopia binocular de una
semana de evolucion; a la exploracidn afectacién de IV y III nervios craneales derechos. La TC
mostroé tejido blando mal definido en el seno esfenoidal derecho y apex orbitario. La RM centrada en
orbita muestra en apex orbitario derecho un tejido con intensidad de sefal de partes blandas iso-
hipointenso en secuencias T1-T2 con restriccion sutil a la difusiéon y captacion de contraste de forma
intensa, sin lesiones en otros niveles.

Resultados: Se practic6 una cirugia endoscopica nasosinusal con reseccion completa de la lesion en
el espacio optocarotideo derecho, la anatomia patoldgica (AP) confirma celularidad de habito
histiocitoide inmunohistoquimicamente positiva para CD68, S100, Cdla y languerina, compatible
con una HCL. Se confirma mutacion BRAF en el tejido. El estudio con PET TC descarta afectacion
fuera del sistema nervioso. La paciente quedé asintomatica tras la cirugia.

Conclusion: La HCL es inusual en la edad adulta siendo la afectacion exclusiva de base de craneo
excepcional, por lo que la AP es imprescindible. En nuestra paciente la biopsia por CENS nos
permitié llegar al diagndstico correcto, evitando tratamientos ineficaces y retraso diagndstico, y a la
remision clinica.
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