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Resumen
La enfermedad orbitaria xantogranulomatosa del 

adulto (EOXA) es infrecuente. Pertenece al grupo de las 

histiocitosis de células no-Langerhans, se caracteriza 

por inflamación crónica de los tejidos orbitarios. Pre-

sentamos el caso de un varón con diagnóstico reciente 

de asma del adulto, que consultó por edema bipalpebral 

bilateral progresivo de un año de evolución. Las imáge-

nes mostraron engrosamiento de la grasa intraorbitaria 

y de los músculos extraoculares. La biopsia de piel con-

firmó EOXA. El paciente recibió tratamiento con corti-

costeroides intraorbitarios (triamcinolona) y sistémicos 

(meprednisona), con mejoría clínica y radiológica. El 

diagnóstico final fue EOXA asociada a asma del adulto. 

Este caso subraya la importancia de considerar la EOXA 

en el diagnóstico diferencial de exoftalmos progresivos 

y la necesidad de un abordaje multidisciplinario para su 

diagnóstico y tratamiento.

Palabras clave: exoftalmos, histiocitosis no-Langer-

hans 

Abstract 
Progressive exophthalmos as a manifestation of adult 

xanthogranulomatous orbital disease

Adult xanthogranulomatous orbital disease (AXOD) 

is an uncommon condition belonging to the group of 

non-Langerhans cell histiocytoses. We present the case 

of a male with a recent diagnosis of adult-onset asthma, 

who presented with progressive bilateral eyelid edema 

of one year’s duration. Imaging studies revealed diffuse 

thickening of orbital fat and extraocular muscles. Skin 

biopsy confirmed the diagnosis of AXOD. The patient 

was treated with intraorbital (triamcinolone) and sys-

temic (meprednisone) corticosteroids, with clinical and 

radiological improvement. The final diagnosis was AXOD 

in its form associated with adult-onset asthma. This 

case highlights the importance of considering AXOD in 

the differential diagnosis of progressive exophthalmos 

and the need for a multidisciplinary approach for its 

diagnosis and management.

Key words: exophthalmos, non-Langerhans cell his-

tiocytoses

La enfermedad orbitaria xantogranulomatosa 
del adulto (EOXA) es un grupo de trastornos in-
flamatorios crónicos que afecta la órbita. Histo-
lógicamente presenta infiltración de los tejidos 
orbitarios por células espumosas, linfocitos y 
fibrosis. Se asocia a disfunción inmune y puede 
simular otras enfermedades, lo que dificulta y 
retrasa su diagnóstico1,2. 

Su tratamiento es principalmente con corti-
coides locales, sistémicos o incluso inmunosu-
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presores como metotrexato3,4. Presentamos un 
caso de EOXA con manifestaciones orbitarias 
progresivas asociada a asma de inicio en la adul-
tez. Se describe el proceso diagnóstico, el mane-
jo multidisciplinario y la respuesta favorable al 
tratamiento combinado con corticoides intraor-
bitarios y sistémicos.

Caso clínico
Varón de 56 años, con antecedentes de enfermedad 

de Parkinson tratada con levodopa. A sus 55 años se 

diagnosticó asma del adulto con alteración obstructiva 

moderada. La prueba broncodilatadora resultó positi-

va. La espirometría mostró obstrucción leve en la fase 

postbroncodilatador (cambio del VEF1 de +34%), con un 

valor de VEF1 del 83% (2.80 L), No se cuenta con el valor 

absoluto inicial en el registro. El paciente se encuentra 

en tratamiento con budesonida-formoterol inhalado. Se 

descartaron diagnósticos diferenciales frecuentes en el 

asma de inicio en adultos, como goteo postnasal, reflujo 

gastroesofágico y disfunción de cuerdas vocales. A su vez, 

no presenta antecedente de tabaquismo. Fue derivado a 

oftalmología por edema bipalpebral de un año de evolu-

ción. 

Al examen presentó exoftalmometría de 21 mm en 

ambos ojos (AO), distancia reflejo-margen superior 4 mm 

en ojo derecho (OD) y 2 mm en ojo izquierdo (OI). La agu-

deza visual (AV) fue de 10/10 en OD y 9/10 en OI. Biomi-

croscopía: edema bipalpebral de coloración amarillenta 

con predominio en párpados inferiores, hiperemia con-

juntival, erosiones epiteliales en AO, úlcera corneal en OI. 

La presión intraocular fue normal en AO. La funduscopia 

fue normal. 

Se solicitó tomografía computarizada (TC) de encéfa-

lo y órbita que mostró engrosamiento difuso de la grasa 

orbitaria y músculos extraoculares con compromiso ten-

dinoso (Fig. 1).

Endocrinología descartó enfermedad tiroidea (TSH 

2.01, T4L 0.85).

Al mes, el paciente presentó progresión de la exoftal-

mometría (OD 26 mm, OI 27 mm) e hiperemia conjuntival. 

Ante la sospecha de un proceso inflamatorio (pseudotu-

mor orbitario) se administró triamcinolona intraorbitaria: 

10 mg/0.25mL en cada párpado de cada ojo, con mejoría 

sintomática y reducción de la exoftalmometría (OD 24 

mm, OI 23 mm) a los pocos días.

El paciente fue estudiado por Clínica Médica y Derma-

tología por sospecha de histiocitosis de tipo no-Langer-

hans. El servicio de Cirugía Plástica le realizó biopsia de 

piel palpebral. La histología evidenció epitelio pavimento-

so con sectores atróficos e hiperqueratosis compacta. En 

dermis papilar y reticular se observó infiltrado disperso y 

aislado de histiocitos espumosos, de amplio citoplasma 

vacuolizado. Leve a moderado infiltrado inflamatorio pe-

rivascular y perianexial linfoplasmocitario, con vasocon-

gestión y focos de extravasación eritrocitaria asociados.

La inmunomarcación automatizada mostró: CD68 (KP-

1): positivo; y negativo para: S100 (4C4-9), CD1a (EP3622), 

CD207/Langerin (12D6) y ALK-1 (D5F3).  Índice de proli-

feración Ki67 (30-9): <1%. No se observó incremento de 

densidad significativa de células plasmáticas IgG4+ y 

tampoco se observó ratio IgG4+/IgG+ incrementado de 

forma categórica. Esto es importante, porque la enferme-

dad relacionada con IgG4 es un diagnóstico diferencial en 

procesos inflamatorios orbitarios y puede coexistir o con-

fundirse con la EOXA5-8.

La biopsia confirmó el diagnóstico de EOXA.

En la resonancia magnética nuclear (RMN) de encéfalo 

y órbitas se observó exoftalmía bilateral con engrosamien-

to muscular, alteración en la intensidad de la grasa retro-

bulbar y elongación de ambos nervios ópticos. Los hallaz-

gos fueron sugestivos de proceso inflamatorio activo.

A pesar del tratamiento, el exoftalmos recurrió, alcan-

zando exoftalmometría de 32 mm AO, con disminución 

de AV del OD. Se administró una segunda inyección in-

traorbitaria de triamcinolona, de idéntica manera, lo-

grando mejoría visual y reducción de la exoftalmometría 

(28 mm AO). 

El paciente continuó en estudio para descartar com-

promiso sistémico. 

La espirometría evidenció alteración obstructiva de 

grado moderado, con prueba broncodilatadora positiva. 

Recibía budesonida-formoterol inhalatorio.

En la TC de tórax, abdomen y pelvis se encontró: en-

grosamientos pleurales irregulares de localización bia-

pical y una imagen nodular calcificada de 7.3 mm en el 

lóbulo superior izquierdo, compatible con granuloma 

calcificado. Se observó hernia inguinal derecha de gran 

volumen con contenido graso e intestinal. 

Dado el cuadro clínico compatible con asma del adulto 

asociado a xantogranuloma orbitario, se inició tratamien-

to con meprednisona 40 mg/día, omeprazol 20 mg/día y 

suplemento cálcico. Se mantuvo el tratamiento inhalato-

rio. Dermatología inició descenso paulatino de mepredni-

sona, buscando establecer la mínima dosis efectiva.

En abril de 2025 oftalmología informó exoftalmome-

tría normal (Fig. 2)

Neumología encontró en la espirometría obstrucción 

leve con respuesta positiva al broncodilatador. No pre-

sentaba broncoespasmo, pero si una leve hipoventilación, 
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por lo que se indicó budesonide diario por persistencia de 

hiperreactividad bronquial.

El diagnóstico final fue EOXA en su forma asociada a 

asma del adulto. 

Se cuenta con el consentimiento informado del pa-

ciente para la presentación de esta publicación.

Discusión
La EOXA es una histiocitosis de células no 

Langerhans (tipo II) infrecuente. Suele presen-
tarse con exoftalmos progresivo, inflamación 

palpebral y afectación de la grasa orbitaria, mús-
culos extraoculares y de sus tendones5,9-11. Se 
han descrito diferentes subtipos. Está categori-
zada en cuatro síndromes: xantogranulomatosis 
de inicio en adultos (AOX), asma de inicio en la 
adultez con xantogranulomas perioculares (AA-
POX), enfermedad de Erdheim-Chester (ECD), y 
xantogranulomatosis necrobiótica (NBX)8,10,12.

Los cuatro pueden afectar la órbita, anexos 
oculares y presentar síntomas oculares e inclu-
so ceguera13.

Figura 2 | En A se observa compromiso peri orbitario, tomadas en la primera consulta. En B se muestra la respuesta a 
meprednisolona vía oral luego de un mes

Figura 1 | Tomografía de ambas órbitas. Las flechas gruesas muestran el engrosamiento muscular; las flechas delgadas el 
engrosamiento de tendones.
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Los hallazgos cutáneos se deben diferenciar 
de otras entidades como las histiocitosis de tipo 
Langerhans, el xantoma plano difuso normoli-
pémico, entre otras8.

La biopsia es esencial para la confirmación 
diagnóstica5,12. Las características histológicas 
son compartidas en los distintos subtipos: célu-
las mononucleares (histiocitos espumosos) que 
infiltran los músculos perioculares y tejido or-
bitario, acompañado de agregados linfocitarios, 
células plasmáticas y células gigantes de Teu-
tón. La inmunohistoquímica de estos histiocitos 
es positiva para CD68, CD163, CD21, CD35, S100 
Y CD1a6,14.

La AOX se caracteriza por inflamación xanto-
granulomatosa localizada en la órbita anterior, 
sin hallazgos sistémicos. El AAPOX, está relacio-
nado con la aparición de asma en adultos con le-
siones perioculares, como se observó en nuestro 
paciente. Este tipo de presentación sugiere una 
posible relación entre la inflamación xantogra-
nulomatosa orbitaria y el desarrollo de enfer-
medades respiratorias12,15. El ECD presenta una 
afectación orbitaria más grave, y se caracteriza 
por una alta mortalidad, siendo su diagnóstico 
confirmado generalmente por la presencia de 
la mutación oncogénica. El NBX, presenta ma-
nifestaciones típicas en forma de pápulas rojo-
anaranjadas, con mayor riesgo de complicacio-
nes sistémicas como gammapatía monoclonal, 
linfomas y otras anomalías hematológicas6,13-15

El tratamiento de la EOXA son los corticoste-
roides, sistémicos o intraorbitarios. La respuesta 

puede ser variable, y requerir tratamiento a lar-
go plazo con esteroides a bajas dosis o con otros 
agentes como metotrexato o rituximab15. En 
nuestro caso, la infiltración intraorbitaria resultó 
favorable al igual que el tratamiento sistémico4. 
La EOXA pueden tener implicaciones sistémicas, 
el seguimiento a largo plazo es crucial para mo-
nitorizar posibles recurrencias y prevenir com-
plicaciones.

La naturaleza compleja y poco frecuente de 
esta enfermedad resalta la importancia de man-
tener un alto índice de sospecha diagnóstica, 
particularmente en pacientes que presentan 
exoftalmos progresivo y síntomas inflamatorios 
orbitarios sin una causa evidente. El abordaje 
multidisciplinario es fundamental para un ma-
nejo adecuado y para la detección temprana de 
posibles complicaciones sistémicas asociadas.

La EOXA es una enfermedad rara dentro de 
las histiocitosis no-Langerhans, cuyo diagnós-
tico requiere un enfoque multidisciplinario. En 
este caso, la infiltración con triamcinolona al 
igual que el tratamiento sistémico resultaron en 
mejoría clínica y estética. Es importante el reco-
nocimiento temprano para un manejo oportuno 
y descartar enfermedad sistémica.
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