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PSEUDOTUMOR ORBITARIO INFLAMATORICO IDLOPATICO.

INTRODUCCION,

E5s una condicidn infiamatoria crénica inespecifica, puede
afectar cualquier componente de las partes blandas de la drbita :
de etiologfa desconocida.

El rasgo unificado de este proceso miltiforme es su capa-
cidad de simular una verdadera neoplasia orbitaria, las cuales se
desarrolian mds lentamente.

El paciente habitualmente presenta proptosis, s;gnos de -
inflamacidn orbitaria comec dolor, blefaroedema, enrojecimientc de
piel y conjuntiva y limitacidn a la movilidad ocular (Tenonitis -
dolor al movimiento ocular, variedad mas anterior de Pscudotumor—
orbitario).

Se presenta a cualguier edad, pero es raro durante la pri
mera década. Aproximadamente 1 de cada 3 Pseudotumores idecopdti -
cos en nifios es bilateral, mientrds que en adultos la afeccidén bi
lateral debe hacer sospechar de alguna enfermedad sistémica conco
mitante ( Ej. Granulomatosis de Wegener, Poliarteritis nodosa, TB
sarcoidosis, Macroglobulinemia de Waldenstr®m). Los atagques milti
ples son mas comunes en nifios, y con cada nuevo ataque el pronds—
tico empeora, a menudo muestran signos de Uveitis, y_o papiledema
en la biopsia los hallazgos son similares a los observados en a -
dultos.

Existen varias formas histoldégicas caracteristicas como. -
son: Infiltracidn linfocitica generalizada; Fibrovasculitis; Mio-
sitis y Dacriocadenitis.

Se reserva 1a categoria de Pseudotumor a aquella afeccidn

orbitaria inflamatoria no especifica, localizada o difusa en cuyo



caso se excluyo causa sistémica o local, o bien inflamaciones -
propias de la drbita causadas por cuerpos extrafios, Amiloidosis,-
Hemangiomas involutives, pardsitos, bacterias, hongos, dermoide -
roto, Sarcoidosis, TB, y-o vasculitis antes mencionadas.

El gran simulador del Pseudotumor es el Exoftalmos Endd -

crino inclqyendo casos de Enf., de Graves Basedow.

ETIOLOGIA.

DESCONOCIDA. Estos pacientes estan habitualmente saluda-
bles y no muestran evidencia de ninguna otra enfermedad.

Se han reportado casos en los cuales aparecen simultdnea-
mente Pseudotumor de drbita y de seno periorbitario del mismo la-
do, encontrandose vasos comunicantes entre ambas lesiones indican
do con esto una extrafia relacidn entre los procesos. Se ha repor-
tado Pseudotumor asociado a otro proceso ideopdtico primario es =
clerosante en otra parte de la economia. La asociacidn de Pseudo-
tumor con padecimiento sistémico de etiologia autoinmune favore -
ceria la suposicién de que algunos casos de Pseudotumor sean por-

reaccidn autoinmune.

MANIFESTACIONES CLINICAS.

Jellinek,Blodi § Glass han reportado la descripcidn reai-
Yy mas extensa de Pseudotumor orbitario. Hombres y mujeres parecen
igualmente afectados, en contraste con Exoftalmos Endderino en el
cual el sexo femenino prevalece.

Los sintomas cardinales son proptosis y dolor ocular. La-
proptosis no excede de 7 mm. Se mencionan tambien blefaroedema,in
gurgitacidn vascular.‘alteraciones de la motilidad ocular y en o~

casiones alteraciones de la agudeza visual.



Pacientes quienes no desarrollan proptosis pueden tener -
" lesiones incluyendo solo area lagrimal, piso orbitario, pared la-
teral o vértice orbitario. Los movimicentos cculares verticales se
afectan con mas frecuencia que los horizontales ; siendo la loca-
lizacidn a un muscule & a periorbita la entidad mas rara. Cuando-
hay miositis el recto inferior es el misculo mas afectado.

La disminucidn de agudeza visual es un problema serio, de
bida a invasidn de nervio dptico por proceso inflamatorioc; des -~
prendimiento de retina, Uveitis, Trombosis de arteria central de-
la retina o Glaucoma asoclado.

En Pseudotumor intraconal hay alteracidn de la refraccidn
con aumento de la hiperopia. pudiéndose encontrar evidencia de pa
piledema, ingurgitacidn venosa con hemorragias y atrofia dptica.

Jellinek muestra que frecuentemente se incluye en esta -
condieidén al nervio trigémino, en ocasiones con presencia de irri
tacidn meningea con alteracidn de 1iguido cefalorraquideo (protei
norraquia y pleocitosis).

Un curso clinico cr’c’mico en @1 que existen recurrencias-
miltiples, progresidn de sfgnos y sintomas, disminucidn de visidén
y-o proptosis progresiva a pesar del tratamiento es también carac

terfstico de este cuadro.

PATOLOGIA -

Existen 2 dificultades para ia interpretacidn del mate -
rial histopatoldgico en casos de Pseucdotunor. lo. Variacidn de =
muestra guirdirgica de tejido orbitario (procese inflamatorio a da
crioadenitis, miositis, o linfogranuloma dependiendo del sitio de

origen). y 20. La histologfa puede cambiar a varios estadios -

en la evolucién del proceso inflamatorio, un mayer numero de ce



lulas de tejido inflamatorio se obtienen en etapas tempranas de -
la enfermedad y tejido acelular, fibrdético y hialinizado en etapa
tardia de la enfermedad.

El tipo celular mas frecuente en el Pseudotumor son: Line-
focitos, células plasmiticas, células reticulares, epiteloides, -
macréfagos, fibroblastos, cdlulas gigantes, células de capilares-
cndoteliales, Disminucidn de leucecitos polimerfonucleares y edsi
nofilos.

La inflamacién tiene un componente vascular prominente,el
cual se restaura cuando se considera la posibilidad de linfoma, -
en la minoria, principalmente jovenes puede haber vasculitis.

Qtro cambio histoldgico de Pseudotumor es la formacidn de
granulomas propios de misculo extraocular; calcificaciones distré
ficas y ocasionalmente esclercosis linfogranulomatosa.

A menudo encontramos monomorfos de linfocitos maduros(hi-
perplasia linfecitica).

La distincidn citoldgica entre Pseudotumor y Linfoma es -
importante. Cuandoc hay folfculos linfoldes con centros germinales
el diagnéstico es Pseudotumor; si la infiltracidn es de polimorfo
nucleares compuestos de células de diferentes tipos como linfoci-
tos o células plasmdticas el diagndstico es de Pseudotumor via -
Linfoma; La presencia de elementos capilares y fibroblastos inma-
duros es a favor de Pseudotumor.

El término Linfocitoma es utilizado como coleccidn benig
na de linfocitos.

En el Exoftalmos Endderino existen prominentes linfocitos
perivasculares, el tejido intersticial es flojo en etapas tempra-

nas y colagenizado cn estadio tardic.

El limite del patrén de reaccidn de Peeudotumor indudable



mente tiene. varias etiologias.

DIAGNOSTICO.

Cuadro clinico de inicio sdbito, signos y sintomas infla
matorios.

Radiogrdfias de crdneo sin compromiso oseo orbitario u -
sualmente. En las vasculitis reaccidninflamatoria del borde de -
la neoplasia.

Campos visuales pueden mostrar reduccién central, escoto
ma con agrandamiento de la mancha ciega dependiendo del compromi
so del nervio dptico. La oclusidn de la arteria central de la re
tina por disminucidn brusca de la visidp es sugestiva de vasculi
tis, sin embargo también puede ocurrir con Pseudotumor.

Velocidad de prihrosedimenbacidn puede manifestarse lige
ramente elevada.

Estudioc de iiquido cefalorraguideo puede mostrar eviden-
cia de irritacidén meningea con elevacidn media de proteinas y -
pleocitos.

Angidgrafia carotidea sin evidencia de tumor.

‘Ultrasonodrafia es el mas reciente avanze . en el diagnés
tico de esta entidad, especialmente B Scan, donde los ecos mues -
tran bordes peludos, irrequlares y encapsulados indicando infil-
tracidn difusa dei proceén inflamabofio dentro o alrededor del -
tejido. E1 B scan puede localizar Pseudotumor a lo largo de la -
pared orbitaria, el cualL no produce proptosis.

Tomograf{a computarizada contribuyende con gram utilidad

al diagndstice de pseudotumor:
- Determina la localizacidn: preseptal

intraconal

extraconal



- Determina  si el proceso es difusc o localizado
- Determina el grado de proptosis y desplazamiento ocular
- Determina si existe o nd 1esidn dsea.

Los signos de tomografia si el proceso es difussc se obser
va masa de tejido hiperdenso, de bordes irregulares, predominio-
intraconal que refuerza con el contraste endovenoso.

Si el proceso es localizado muestra aumento del espesor -

de leos musculos extraocculares, nervio dpticeo y gldndula lagrimal.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

La presencia de linfedema, quemosis, con inclusidn de mis
ctulo extraocular y-o cépsula de ‘I'enon hace diffcil distinguir en-
tre pscudotumor y exoftalmos enddcrino. Pacientes con exoftalimas-
endScrino manifiestan disminucidn gradual de la visidn, en pseudo
tumor la disminucidn es aguda. La puncién lumbar es normal en -
exoftalmos enddcrino, alterada en ocasiones con signos de irrita-
cién meningea en pseudotumor. El nervio trigémino no se incluye -
en exoftalmos enddcrinc, mientrds que en el pseudotumor puede ser
tomado en la drbita, en la fisura orbitaria superior o en el se
no cavernoso. Exoftalmos enddcrinoc es mas frecuente de presenta -
cidén bilateral, el pseudotumor unilateral. Exoftalmos endécrino -
muchas veces no responde a terapia estercidea, el pseudotumor -
exhibe respuesta definitiva la mayoria de los casos.

Otras entidades como hemangioma o tumor neurdgenico son =«
fdcil de diagnosticar por ultrasenografia.

Vasculitis (Poliarteritis nodosa, Enf. de Wegener, Macro
globulinemia, etc) difieren por la ausencia de alteraciones bron

copulmonares, dérmicas, renales, etc.

Un pseudotumor puede presentar cuadro de papiledema y o -



clusidén de vena central de la retina con hemorragias.

TRATAMIENTO.

El Pseudotumor inflamatorio ideopdtico es usualmente enti
dad benigna y como tal merece manejo conservador. Se utilizan es-
teroides - Prednisona 50-60 mg al dia de 2 semanas a 1 mes con-
désis de reduccidén gradual, observandose control y resolucidn del
cuadro de dolor, proptosis, y alteraciones visuales. El dolor sue
le desaparecer en cuestién de diaé, la visidén retorna a lo “"nor-
mal entre 1-2 semanas; la suspensidén brusca del medicamento puede
ocasionar recrudescencla del proceso inflamatorio, esta respues -
ta bruseca y satisfactoria no se observa en otras neoplasias.

La terapia radiocactiva y administracidn de esteroides pa
ra la reaccidn de hiperplasia linfocitica puede evitar la infi1r -
tracidn.

La biopsia se considera cuando hay cambios at{picos en el
curso clinico y falla a la respuesta esteroidea.

Antes que la entidad fuera mejor conocida y anterior a 1la
terapia estercidea se usaba cirugfa radical (enucleacidén o exen-

teracién ). En la actualidad estos cases son raros afortunadamente

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS.

De las complicaciones postoperatorias reportadas en orden
de importancia se mencionan:
~-Reaccidn inflamatoria severa postoperatoria, ameritando manejo -
con esteroides de 5-6 meses.
- Proptosis postoperatoria permanente usualmente no severa.
-~ Alteraciones en la motilidad extraocular basada en factores mé=-

canicos (diplopia horizontal a 1a mirada lateral). .



Dificultad a la elevacién del globo ocular debido a fibrosis -

adhesidn de¢ musculos superiores.
Restriccidn a la abduccidn.

Ojo congelado

Ptosis residuai

Cicatriz cutdnea

Complicaciones postradiacién (catarata, dermatitis sec.

Complicaciones post-terapia esteroidea { osteoporosis.

bilateral).

La cirugfa lateral de Krdnlein tiene las mayores

).

catarata

y mas se

rias complicaciones, al iguwal que el abordaje anterior causan res

triccidn a la manipulacidn muscular.

Existe 1a indicacidn de radioterapia soloc cuando

los este

roides han sido probados y su respuesta deficiente, especialmente

para hiperplasia linfoidea.



MATERTIAL Y METGDOS.

Se revisardn 5 casos clincos de Pseudotumor

tre febrerao del 86
rdmetros
1) Edad

2) Sexo

a enero del 88. Estudiandose los

3) signos y sintomas clinicos

4) curso clinico

5) Respuesta a terapia esteroidea

6) Localizacidn de
7) caracteristicas
8) caracterfsticas
9) Caracteristicas

10} caracteristicas

la lesidn
radioldgicas
ultrasonogrificas
tomogrdficas

histopatoldgicas

orbitario en-

siguientes pa

11) Resolucién quiridrgica en algunos casos (tipo de Cx realizada}.

12) Complicaciones preoperatorias (propias de la enfermedad).

13} complicaciones postoperatorias

14) Agudeza visual



RESULTADOS .

PARAMETRO

1)_EDAD.

- 0 = 20 afios
- 20 - 40 afios
- 40 - 60 afios

- + 60 afios

2) SEXO.
_. Masculino

- Femenino

3) CUADRQ CLINICO.

- Proptosis

Edema periorbitario
- Dolor orbitario

- Dolor a l1la movilidad
ocular.

- Limitacidn a la 0.

- Ingurgitacidén vas -
cular

—~ Diplopia

Disminucién se AV

CASOS

* »
* *
- *
-
-
-
*

&

20
20
40
20

20
80

80

60
40

40
80

40

60

60

R O® R®-R



PARAMETRO CASOS

1 2 3 4
4) CURSO CLINICO.
- Remisidn expontdnea * *
- Curso crdénico y remitente* *

5) RESPUESTA A TERAPIA ESTEROIDEA.
_ Positiva * ok

- Negativa *

6) LOCALIZACION DE LA LESION.

_ Musculos extraoculares *
- Peridrbita (extraconal) + »

- Gldndula lagrimal

Lesidn intraconal LA

1

7). CARACTERISTICAS RADIOLOGICAS.

_ Destruccidn osea
- Aumento tejidos blandes *

- Calcificaciones *

~ Opacidad de senos A A

No.

40
60

80
20

20

a0

20
60

20

. 20

80 -

® R R R



BARAMETRO

CAS0S No.

8) CARACTERISTICAS ULTRASONOGRAFICAS.

.. Determinacidn de la

locatizacién

_. Bordes difusos, e -

irregulares.

- Engrosamiento de -~

musc. extraoculares

Nota=- En los casos 2,

. . 2 40
* * 2 40
* * 2 40

4 vy 5 no se realizo el estudio.

%



PARAMETRO CASCS No.

9) CARACTERISTICAS TOMOGRAFICAS.

- Loealizacidn preseptal * 1
- Localizacidn extraconal * * * 3
- Loealizacidn intraconal * * * 3
- Localizacidén muscular * 1
- Proceso localizado * * 3
- Proceso difuso oA 3

Reforzamiento con con -

traste . L * 4

~ Calcificaciones * 1

- Extensién a senos para-

nasales. * ¥ . 1

20

60

60

20

60

60

80

20

20



imr

CONTROL .FOTOGRAFICO- TAC ORBITAS.

CASO . # 1.

3

1295 .-

230 A MAXILAR. ORDETHE - -
@ TC 86-2104 . "

Hiperdensidad de tejido gue ocupa Srbita derecha
se extiende hasta celdillas etmoidales y parte de fo
si nasal. Se observa proptosis importante, localiza-

«idn intra y extraconal.



CONTROL FOTOGRAFICO ~ TAC ORBITAS.
CASO # 2.

e Truuewe w M Le ¥
AN T whe [} sn“v

sk Thtee

ORBITAS SINPLES
g>-44

Tumoracidn intraconal difusa con mayor densiddd -

que el resto del tejido orbitario, proceso que sufre

reforzamiento con medio de contraste, proptosis, no -

se observa erosién Ssea.



cASO # 3.

. .
t .
4t}

FPOMT

. 296

. PIGHT
4 -
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38 orBiItas

@ TC.86-3s21
. ~16 H.E.C.H N

2
B
o |
a

£
v
o
G
L

Proptosis ocular izquierda, proceso intra y extra-
conal, difuso, engrosamiento del nervio dptico, calci-
ficaciones mdltiples de tipo distréfico ambes ojos, -
predominio ojo izquierdo involucrando regidn retiniana
y coroidea.

r.

s5Th TESS WO BEEE
SHA BE Lh BIBLIGTECK



PARAMETRO CAS05 No.

10) CARACTERISTICAS HISTOPATOLOGICAS.

- Respuesta reactiva

{tej.cel. inflamatorio).* * 2

- bPensa colagenizacidn
(tej. acelular,fibrosis

tej. hialinizade). * 1

40

20



PARAMETRO CASO0S

11) TIPO DE _CIRUGIA.

_ Orbitotomia lateral

(Krdnlein_Berkel}. *

_ Abordaje superior

- - ( Benediet).

—. Transconjuntival

{Reese) . *

20

20

20



PARAMETRO cAS0S No. %

12) COMPLICACIONES PREOPERATORIAS.

_ Extensidn a nervVio -

éptico . * 1 20
- Papiledema * 1 20
- Atrofia dptica + 1 20

- Uveitis, DR, TVCR y

Glaucoma secundario. Ne se reporto.



PARAMETRO

13) COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS.

- Reaceidn inflamatoria

- Proptosis residual

- Restriceidn a la abd.

- Limitacidn a la supra

- Ptosis severa

- Cicatriz cutdnea

- Djo congeiado

*

No.

60
20

40

a0

20

20

40

®



PARAMETRQ

14) AGUDEZA VISUAL.

- PL - CD

- 207400 - 20 ‘100

- 20780 - 20 ‘40

- 20°30 - 20 . 20

CASOS

20 %

40 %



CONCLUSIONES.

A.- En nuestra serie el curso clinico se caracterizo por

timitacidn a la movilidad ocular, disminucidn de agudeza

plopia, edema periorbitaric y dolor.

B.- La disminucidn de la agudeza visual fué severa en un

debida a atrofia dptica por compresidn de no.

C.~ La lesidén se localizo principalmente intraconal y en

sa.

D.- La TAC fue el estudio gue aportc mas datos en cuanto

proptosis-

visual, di

paciente -

forma difu

al sitio -

de lesidn, extensién del procesa y estructuras comprometidas.

E.- La biopsia fue tomada en los casos en que el curso clinico fué-

atipico, con tendencia a la cronicidad y respuesta al esteroide -

poco favorable.

F.- La baja de agudeza visual fué por presencia de papiledema, atrd

£ia Sptica y pliegues en area macular por compresidn retrobulbar.



G.- Todos los casos fueron unilaterales.

H.- Predomino sexo femenino en nuestro estudio, con respuesta favo-
rable a terapia esteroidea, en la mayoria de los casos.

I.- En un raso se asocid con Vasculitis (Arteritis en arterias pul-
monares—- caso 3. . En 4 casos no se asocid a enfermedad sistémica.
J.- Uno de los casos mostrd calcificaciones de localizacidn epies -

cleral posterior, zvolucionande a ojo congelado.

El Pseudotumor orbitario tiene importancia por su frecuencia
su dlagndstico Yy manejo. Consideramos que la Ultrasonograffia es d -
til, as{ comoc el estudio de tomografia axial de érbita para el dx.

adecuado.

La biopsia debe realizarse en aquellos casos de cuadro ati -

pico, con fuerte tendencia a ser agresivo clinicamente, y pobre ‘—

respuesta al esteroide.
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