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PSEUDOTUMOR ORBITARIO INFLAMATORIO IDIOPATICO. 

INTRODUCCTON. 

Es una condición inflamatoria crónica inespecífica, puede 

afectar cualquier componente de las partes blandas de la órbita : 

de etiología desconocida. 

El rasgo unificado de este proceso mÚltiforme es su capa­

cidad de simular una verdadera neoplasia orbitaria, las cuales se 

deaarrollan más lentamente. 

El paciente habitualmente presenta proptosis, signos de -

inflamación orbitaria corno dolor, blefaroedema, enrojecimiento de 

piel y conjuntiva y limitación a la movilidad ocular (Tenonitis -

dolor al movimiento ocular, variedad mas anterior de Psoudotumor­

orbitario). 

se presenta a cualquier edad, pero es raro durante la pri 

mera década. Aproximadamente 1 de cada 3 Pseudotumores ideopáti -

coa en niños es bilateral, mientrás que en adultos la afección bi 

lateral debe hacer sospechar de alguna enfermedad sistémica conco 

mitante ( Ej. Granulomatosis de Wegener, Poliarteritis nodosa, TB 

Sarcoidosis, Macroglobulinemia de WaldenstrOm). Los ataques mÚlti 

ples son mas comunes en niños, y con cada nuevo ataque el pronós­

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 histológicas características como -

son: Infiltración linfocítica generalizada: Fibrovasculitis; Mio­

sitis y Dacrioadenitis. 

se reserva la categoria de Pseudotumor a aquella afecci6n 

orbitaria inflamatoria no específica, localizada o difusa en cuyo 



caso se excluyo causa sistémica o local, o bien inflamaciones 

propias de la 6rbita causadas por cuerpos extraños, Amlloidosis,­

Hemangiomas involutivos, parásitos, bacterias, hongos, dermoide -

roto, Sarcoidosis, TB, y-o vasculitis antes mencionadas. 

El gran simulador del Pseudotumor es el Exoftalmos Endó -

crino incl~yen'do 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 simultánea­

mente Pseudotumor de órbita y de seno periorbitario del mismo la­

do, encontrandose vasos comunicantes entre ambas lesiones indican 

do con esto una extraña relación entre los procesos. Se ha repor­

tado Pseudotumor asociado a otro proceso ideopático primario es -

clerosante en otra parte de la economía. La asociación de Pseudo­

tumor con padecimiento sistémico de etiología autoinmune favore -

cería la suposición de que algunos casos de Pseudotumor sean por­

reacción autoinmune. 

MANIFESTACIONES ~· 

Jel1inek,Blodi y Glass han reportado la descripci6n real­

Y mas extensa de Pseudotumor orbitario. Hombres y mujeres parecen 

igualmente afectados, en contraste con Exoftalmos End6crino en el 

cuai el sexo femenino prevalece. 

Los síntomas cardinales son proptosis y dolor ocular. La­

proptosis no excede de 7 mm. Se mencionan tambien blefaroedema,in 

gurgitaci6n vascular, alteraciones de la motilidad ocular y en· o­

casiones alteraciones de la agudeza visual. 



Pacientes quienes no t:ozarrollun proptosis pueden tener -

lesionas incluyendo solo area lagrimal, piso orbitario, pared la-

teral o v6rtice orbitario. Los ~Gvioicntos cculurcs verticales se 

afectan con mas frecuencia que los horizontales : siendo la loca-

lización a un muDculo ó a periorbita la entidad mas rara. cuando-

hay mio.::oitis el recto inferior es el músculo mas afectado. 

La disminución de agudeza visual es un problema serio, de 

bic!a a invasión de nervio óptico por proceso infl.amatorio; des 

prendimiento de retina, Uveitis, Trombosis de arteria central de-

la retina o Glaucoma asociado4 

En Pseudotumor intraconal hay <iltcración de la refracción 

con aumento de la hiperopia, pudiéndose encontrar evidencia de pa 

piledema, ingurgitación venosa con hemorragias y atrofia óptica. 

Jellinek muestra que frecuentemente se incluye en esta 

condición al nervio trigémino, en ocasiones con presencia de irri 

tación men!ngtH\ con alteración de líquido c~falorruquí<lco (protei 

norraqu!a y pleocitosis). 

Un curso clínico cr'ónico en el que existen recurrencias-

múltiples, progresión de sígnos y síntomas, disminución de visión 

y-o proptosis progresiva a pesar del tratamiento es también carac 

ter!stico de este cuadro. 

PATOLOGIA. 

Existen 2 dificultades para la interpretación del mate 

rial histopatológico en casos de PncuC:.otur.mr. lo. Variación de 

muestra quirúrgica de tejido orbitario (proceso inflamatorio a da 

crioadenitis, miositis, o linfogranuloma dependiendo del sitio de 

orí gen). y Zo. La histología puede cambiar a varios estadios 

en la evolución del proceso inflamatorio, un mayor número de ca 



lUlas de tejido inflamatorio se obtienen en etapas tempranas de -

la enfermedad y tejido acelular, fibrótico y hialinizado en etapa 

tardía de la enfermedad. 

El tipo celular mas frecuente en el Pseudotumor son: Lin­

focitos, c~lulas plasmáticas, cdlul~s reticulares, epiteloides, -

macr6fñgos, fibroblastos, cúlulas gigantes, células de capilares­

cndotf?lialcs. Disminución de leucocitos ;iolir.tcrfonuclearas y eósi 

nofilos. 

La inflamaci6n tiene un cor.lpon.:>nta vascular prominente,el 

cual se restaura cuando se considera la posibilidad de linfoma, -

en la minoría, principalmente jovenes puede haber vascu1itis. 

Otro cambio histológico de Pseudotumor es la formación de 

granulomas propios de músculo extr~ocular; calcificaciones distró 

f icas y ocas ion a !mente esclerosis l infogranulomatosa. 

A menudo encontramos monomorfos de linfocitos maduros(hi­

perplasia linfocítica). 

La distinción citológica entre Pseudotumor y Linfoma es -

importante. cuando hay folículos linfoides con centros germinales 

el diagn6stico es Pseudotumor; si la infiltraci6n es de polimorfo 

nucleares compuestos de células de diferentes tipos como linfoci­

tos o células plasmáticas el diagnóstico es de Pseudotumor via -

Linfomai La presencia de elementos capilares y fibroblastos inma­

duros es a favor de Pseudotumor. 

El término Linfocitoma es utilizado como colección benig 

na de linfocitos. 

En el Exoftalmos Endócrino existen prominentes linfocitos 

perivasculares, el tejido intersticial es flojo en etapas tempra­

nas y colagenizado en estadio tardio. 

El límite del patrón de reacción de Pseudotumor indudable 



mente tiene varias etiologias. 

DIAGNOSTICO. 

Cuadro clínico de inicio sdbito, signos y síntomas infla 

rnatorios. 

Radiográfias de cráneo sin compromiso oseo orbitario u -

sualmente. En las vasculitis reaccióninflamatoria del borde de -

la neoplasia. 

Campos visuales pueden mostrar reducción central, escoto 

ma con agrandaminnto de la mancha ciega dependiendo del compromi 

so cle1 nervio óptico. La oclusión de la arteria central de la re 

tina i'ºr disminución brusca de la visión es sugestiva de vasculi 

tis, sin embargo también puede ocurrir con Pseudotumor. 

Velocidad de ~ritrosedimentación puede manifestarse ligc 

ramente elevada. 

Estudio de líquido cefalorraquídeo puede mostrar eviden­

cia de irritaci6n meníngea con elevación media de proteínas y 

plcocitos. 

Angi6grafia carotídea sin evidencia de tumor. 

Ultrasonografía es el mas reciente avanze en el diagn6s 

tico de esta entidad, especialmente B Sean, donde los ecos mues -

tran bordes peludos, irregulares y encapsulados indicando infil­

tración difusa del proceso inflamatorio dentro o alrededor del -

tejido. El B sean puede localizar Pseudotumor a lo largo de la -

pared orbitaria, el cuaL no produce proptosis. 

Tomografía computarizada contribuyendo con gran utilidad 

al diagnóstico de pseudotumor: 
- Determina la localización: preseptal 

intraconal 

extraconal 



Determina si ol proceso es difuso o localizado 

- Determina el grado de proptosis desplazamiento ocular 

Determina si existe nó lesión ósea. 

Los signos de tomografía si el proceso es difuso se obser 

va masa de tejido hiperdenso, do bordes irregulares, predominio­

intraconal que refuerza con el cor1traste endovenoso. 

Si el proceso es localizado muestra aumento del espesor -

da los muscules QXtraoculares, nervio óptico y glándula lagrimal. 

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL. 

La presencia de linfedema, quemosis, con inclusión de mús 

culo extraocular y-o cápsula de ·r~non haca difícil distinguir en-

tro psoudotumor y exoftalmos endócrino. Pacientes con exoftalmos­

endócrino manifiestan disminución gradual de la visión, en pseudo 

tumor la disminución es aguda. La punción lumbar es normal en 

exoftalmos endócrino, alterada en ocasiones cpn signos de irrita­

ción meníngea en pseudotumor. El nervio trigémino no se incluye -

en exo!talmos endócrino, mientrás que en el pseudotumor puede ser 

tomado en la órbita. en la fisura orbitaria superior o en el se 

no cavernoso. Exoftalmos endócrino es mas frecuente de presenta -

ci6n bilateral, el pseudotumor unilateral. Exoftalmos end6crino -

muchas veces no responde a terapia esteroidea, el pseudotumor 

exhibe respuesta definitiva la mayoria de los casos. 

Otras entidades como hemangioma o tumor neur6genico son -

fácil de diagnosticar por u1trasonografía. 

Vasculitis (Poliarteritis nodosa, Enf. de Wegener, Macro 

globulinemia, etc) difieren por la ausencia de alteraciones bren 

copulmonares, a6rmicas, renales, etc. 

Un pseudotumor puede presentar cm:.dro de pap.iledema y o -



c1usión de vena central de la retina con hemorragias. 

TR!IT!IMI ENTO. 

El Pseudotumor inflamatorio ideopático es usualmente enti 

dad benigna y como tal merece manejo conservador. Se utilizan es­

tcroides - Prednisona 50-60 mg al día de 2 semanas a 1 mes con­

dós is de reducción gradual, observandose cor.trol y resolución del 

cuadro de dolor, proptosis, y alteraciones visuales. El dolor sue 

le desaparecer en cuestión de di as, lü visión retorna a lo "nor­

mal entre 1-2 semanas; la suspensión brusca del medicamento puede 

ocasionar recrudescencia del proceso inflamatorio, esta respues -

ta brusca y satisfactoria no se observa en otras neoplasias. 

La terapia radioactiva y administración de csteroides pa 

ra la reacción de hiperplasia linfocítica puede evitar la infil -

tración. 

La biopsia se conSidera cuando hay cnmbios atípicos en el 

curso clínico y falla a la respuesta esteroidea. 

Antes que la entidad fuera mejor conocida y anterior a la 

terapia esteroidea se usaba cirugía radical (enuclea~i6n o excn­

teraci6n ). En la actualidad estos casos son raros afortunadamente 

COMPLICACIONES POSTQUIRURGICAS. 

De las complicaciones postoperatorias reportadas en orden 

de importancia se mencionan: 

-Reacci6n 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 la mirada lateral) •• 



- Dificultad a la elevación del globo ocular debido a fibrosis 

y adhesión de muscules superiores. 

- Restricción a la ~bducción. 

- Ojo congelado 

- ?tesis residual 

- Cicatriz cutánea 

- complicaciones postradiación (catarata, dermatitis sec.). 

- Complicaciones po~t-terapia osteroidea { ostooporosis, catarata 

bilateral). 

La cj rugía lateral de KrOnlein tiene las mayores y mas se 

rias complicaciones, al ig11al que el abordaje anterior causan res 

tricción a la manipulación muscular. 

Existe la indicación de radioterapia solo cuando 1os este 

roldes han sido probados y su respuesta deficiente, especialmente 

para hiperplasia linfoidea. 



Se revisarán 5 casos clíncos do Pseudotumor orbitario en-

tre febrero del 86 a enero dol 88. Estudiandose los siguientes pa 

rámctros 

1) Edad 

2) sexo 

3) Sígnos y síntomas clínicos 

4) curso clínico 

S) Respuesta a terapia esteroidea 

6) Localización do la lesión 

7) Características radiológicas 

B) Características ultrasonográficas 

9) Características tomográficas 

10) Características histopatológicas 

11) Resolución quirúrgica en algunos casos {tipo de ex realizadal. 

12) Complicaciones preoperatorias (propias de ia enfermedad). 

13) Complicaciones ~os topera torias 

14) Agudeza visua~ 



RESULTA.DOS. 

PARl\METRO 

l ).....!ill.@.:._ 

o - 20 años 

- 20 - 40 años 

40 - 60 afias 

- + 60 años 

2)~ 

Masculino 

- Femenino 

3) Q!lli!IB.Q ~ 

- Proptosis 

- Edema .._.,~riorbi tario 

- Dolor orbitario 

- Dolor a la movilidad 
ocul.ar. 

- Limitación a l.a Ha. 

- Ingurg i taci6n vas -
cu lar 

- Dlplopia 

- Disminuci6n se AV 

Q§,Q.§_ !:!2· 

5 

4 

4 

3 

2 

2 

4 

2 

3 

2L 

20 % 

20 % 

40 % 

20 % 

20 % 

80 % 

ºº % 

60 % 

40 % 

40 % 

80 % 

40 % 

60 % 

60 % 



PARAMETRO CASOS 

4) 9!ll§Q~ 

- Remisión cxpontánea 

- Curso crónico y remitente* 

5) RESPUESTA~ TERAPIA ESTEROIDEA. 

Positiva 

- Negativa 

6) LOCALIZACION .Qli ~ !&..§l.Qlf. 

Musculas extraoculares 

- Peri6rbi ta (extraconal) 

- Glándula lagrimal. 

- Lesi6n intraconal 

7) CARACTERISTICAS RADIOLOGICA'.S. 

Destrucción osea 

- Aumento tejidos blandos 

- Calcificaciones 

- Opacidad de senos 

No. 

4 

4 

% 

40 % 

60 % 

80 % 

20 % 

20 % 

40 % 

20 % 

60 % 

20 % 

20 % 

80 % 



PARAMETRO CASOS 

4 

B) CARACTERISTICAS ULTRASONOGRAFICAS. 

Determinación de la 

localizaci6n 

Bordes difusos, e -

irregulares. 

- Engrosamiento de 

muse. extraoculares 

No. 

40 % 

40 % 

40 % 

Nota- En los casos 2, 4 y 5 no se realizo el estudio. 



PARAMETRO CASOS 

9) CARACTERISTICAS TOMOGRAFICAS. 

- LoealiZ<lción preseptal 

- Localización extraconal • 

- Loealización intraconal * 

- Loca1izaci6n muscular 

- Proceso localizado 

- Proceso difuso 

Reforzamiento con con -

traste . 

- Calcificaciones 

- Extensión a senos para­

nasales. 

No. 

4 

3 

3 

20 % 

60 % 

60 % 

20 % 

60 % 

60 % 

80 % 

20 % 

20 % 



CONTROL FOTOGRAFICO- TAC ORBITAS. 

CASO# J. 

Jliperdensidad de tejido que ocupa 6rbita derecha 

se extiende hasta celdillas etmoidalcs y parte de fo 

sa nasal. Se observa proptosis importante, localiza­

ción intra y extraconal. 



CON'l'ROL FO'rOGRAFICO - TAC OHDl'fl\S. 

CASO # 2. 

Tumoraci6n intraconal difue~ con mayor dnnniddd -

que el resto del tejido orbitario, proceso que sufre 

reforzamiento con medio de contraste, proptosis, no -

se observa erosión ósea. 



CASO # 3. 

Proptosis ocular izquierda, proceso intra y cxtra­

conal, difuso, engrosamiento del nervio óptico, calci-

ficacioncs múltiples de tipo distr6fico ambos ojos, 

predominio ojo izquierdo involucrando región retiniana 

y coroidea. 

\:STA 
S~\\JR 

KO urnE 
ll8L\OTEG'~ 



PARAMETRO CASOS No. 

10) CARACTRRISTICAS HISTOPATOLOGICAS. 

- Respuesta reactiva 

(tej.cel. inflamatorio).* 40 % 

- Densa colagenizaci6n 

(tej. acelular,fibrosis 

tej. hia1inizado). 20 % 



PARAMETRO CASOS No. 

11) TIPO DE CIRUGIA. 

Orbitotomia lateral 

(KrOnlein Berke}. 20 % 

_Abordaje superior 

( Benedict). 20 % 

_ Transconjuntival 

(Reese) • 20 



PARAMETRO CASOS 

12) COMPLICACIONES PREOPERATDRI AS. 

Extensi6n a nervio 

Óptico 

- Papiledema 

No. 

5 

20 % 

20 % 

- Atrofia óptica 20 % 

- Uveitis, DR, TVCR 

Glaucoma secundario. lfo se reporto. 



PARAMETRO CASOS 

2 3 4 

13) COMPLICACIONES POSTOPERATORIAS. 

- Reacci6n inflamatoria 

- Proptosis residual 

- Rest.ricci6n a la abd. 

- Limitaci6n a la supra 

- Ptosis severa 

- Cicatriz cutánea 

- Ojo congelado 

No. 

2 

60 % 

20 % 

40 % 

40 % 

20 % 

20 % 

40 % 



PARAHETRO CASOS No. 

3 4 5 

14) AGUDEZA VISUAL. 

- PL - CD 20 % 

- 20°400 ._ 20 '100 40 % 

- 20°80 - 20 '40 20 % 

- 20 'JO - 20 ' 20 20 % 

¡ 
J. 
1 



CONCLUSIONES. 

A.- En nuestra serie el curso clínico se caracterizo por proptosis-

limitación a la movilidad ocular, disminución de agudeza visual, di 

plopia, edema periorbitario y dolor. 

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

debida a atrofia óptica por compresión de no. 

c.- La lesión se localizo principalmente intraconal y en forma difu 

sa. 

D.- La TAC fue el estudio que aporto mas datos en cuanto al sitio -

de lesión, extensión del proceso y estructuras comprometidas. 

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

atípico, con tendencia a la cronicidad y respuesta al asteroide 

poco favorable. 

F.- La baja de agudeza visual fué por presencia de papiledema, atr6 

fia óptica y pliegues en area macular por compresión retrobulbar. 



G.- Todos los casos fueron unilaterales. 

H.- Predomino sexo femenino en nuestro estudio, con respuesta favo-

rable a terapia estcroidea, en la mayoria de los canos. 

l.- En un caso se asoció con Vasculitis (Arteritis en arterias pul-

menares- CilSo 3 •• En 4 casos no se a~;nció a enfermedad sistémica. 

J.- Uno de los casos mostró calcificaciones de localización epies -

cleral posterior, 2volucionando a ojo congelado. 

El Pseudotumor orbitario tiene importancia por su frecuencia 

su diagnóstico y manejo. Consideramos que la Ultrasonografía es ú -

til, así como e1 estudio de tomografía axial de órbita para el dx. 

adecuado. 

La biopsia debe rcalizarau en aquellos casos de cuadro atí -

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

respuesta al esteroido. 
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