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Pseudotumor Idiopdtico de la Orbita Asociado con Desprendimiento de Retina Exudativo

INTRODUCCION

El pseudotumor idiopatico de la orbita. es la tercera causa de proptosis.
Descrita por primera vez por Birch-Hirschfeld en 1905, en la cunal incluia 3 tipos:

1.- Proptosis quc se resueive de manera espontanea sin tratamiento quirirgico

2.- Proptosis que la cirugia demosird una masa en orbita. la cual resulta ser

tejido inflamatorio mespecifico de tipo cronico

3 - Proptosts que al tiempo de la cirugia se demostré masa en orbita. la cual
resulta tejido inflamatorio mespecifico de tipo cronico.

El pseudotumor idiopatico de la érbita. no es un tumor de tipo maligno s¢
denomina de esta manera. por que sc trata de tejido inflamatorio el cual es

inespecifico sm encontrar una causa local o sistémica que lo justifique.

Se presenta el caso de paciente femenino de 39 afios de edad. la cual presenta
diplopia (vision doble). exodesyiacion de ojo 1zquierdo. disminucién de la agudeza
visual v con elio desaparcce la diplopia. presentando un desprendimiento de retina
de tipo seroso o exudativo de ojo 1zquierdo. Al realizar bropsia de glandula lagrimal

se corrobora diagnéstico de mflamacion de tipo crénica e inespecifica.
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ANTECEDENTLES

Birch- Hirschfeld mtroduce ¢l termmo pseudotumor 42, El cambia el termino
de Panas (1895} de pscudoplasma matigno® Y en 1903 mtroduce el termino de

pseudotumor inflamatorio de la érbita.

" Descrita como sindrome misterioso de la 6rbita. dando la impresion clinica
de una neoplasia bemgna o maligna. que histolégicamente ¢s de naturaleza

mflamatoria.

En 1926 Verebely @ sugiere el termino de Celulitis fibroplastica. al describir

sus hallazgos listopatoldgicos.

En 1951 Reese lo denomma Granuloma cronico de la orbita. como sindnimo

de una masa inflamatoria de tipo cronico®

En 1962 Hogan v Zimmerman® lo denominan Pseudotumor inflamatorio

no neoplasico de la orbita

En 1979 Jakobice® propone el término pseudotumor inflamatorio idiopatico
de la orbita. para posteriormente establecer el término Inflamacion Idiopatico de

la Orbita como mas apropiado.

En 1980 Henderson lo llama micialmente pseudotumor inflamatorio
linfocitico de la orbita. v subsecucntemente lo denomina Tumor Inflamatorio

avasculitico de la érbita

En resumen. el termino pseudotumor de la orbita ha sido utilizado en el
pasado como diagnéstico de multiples condiciones mflamatorias sin causa clinica
aparente. En la literatura reciente el térmuno ha sido utilizado solamente en procesos
inflamatorios idiopaticos ¢ inespecificos dc la orbita.
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DEFINICION
Birch — Hirschfeld defimié ¢l Pscudotumor como la inflamacion inespecifica
de la orbita. sin evidencia de una causa local o sistematica (neoplasia. infeccion.

ctiologia inflamatoria sistemica o inmunologica).®®

ETIOLOGIA
En el Pseudotumor no s¢ rcconocen causas locales o enfermedades

sistermaticas.

La incidencia real de Pseudotumor es alta. es la causa mas frecuente de

proptosis despucs de la orbitopaua distiroidea.

Henderson (1994) reporta una mncidencia de 48 casos biopsiados (6 3%) de

764 lesiones en orbita en su serie.

Kennedy (1984) en su sernie de 820 casos biopsiados. 43 (5.2%) fueron
Pseudotumor.

HALLAZGOS CLINICOS
El Pseudotumor de orbita ¢s mas frecuente entre la tercera v la quinta década
de la vida. Pero puede afectar nifios v adultos de la séptima década de la vida.®

Hombres v mujeres son afectados por 1gual. v no existe predominio racial.

Es unilateral La enfermedad bilateral ha sido reportada de forma rara. De

manera poco frecucite la inflamacion puede alternar de una orbita a otra @
Se caracteriza dc acuerdo a la estructura de la 6rbita involucrada:*®
- Miosistis (cuando afecta uno o mas musculos extraoculares.)
- Dacrioadenttis ( glandula lagrimal)

- Penescleritis (cuando afecta la capa de tenon contigua a la grasa de la
orbita).
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- Trocleitis o perineuntis (la duramadre del nervio optico v contigua a la

grasa orbifana perioptica).

Las fesiones pueden scr difusas. afectando mas de una estructura incluvendo
la grasa v los musculos cxtraoculares v puede ser predominantemente posterior

O anterior.

Una uveitis. un desprendinuento de retina exudativo. v papilitis. son las
lesiones intraoculares que pueden mamifestarse en pseudotumor de la orbita an-

terior.®!

CUADRO CLINICO
Hay un inicio abrupto. con horas o dias de evolucion. dolor periocualar
dificultad a la movilidad. proptosis. quemosis inyveccion epibulbar. mnveccién por
encima de la insercion de los musculos rectos. eritema de piel de parpados que s
frecuentemente sobresaliente por el septum orbitario. dismnucion de la agudeza

visual v diplopia.

No todos estos sighos v sintomas sc presentan en los pacientes. La constelacion
particuar de hallazgos depende de que esturctura este involucrada:

- Miositis (produce diptopia v dolor a ia movilidad ocular).

- Peniescleritis ¢ inflamacion perioptica (ocasiona disminucion de la agudeza

visual).
- Dacrioadenitits (eriteema de la proricion lateral del parpado en forma
de “'s™).

La pronunciada quemosis. edema palpebral v entema puede hacer sospechar
en una celulitis de la orbma. que gencralmente es regida por absceso de senos

paranasales en la tomografia computarizada

El examen ntraocualr puede revelar estrias en retina. indentacion de la

i
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coroides en fa region ccuatorial por edema masivo de musculos extraoculares.
hiperemia de la cabeza del nervio opuco v edema. si hay inflamacion perioptica
o periescleritis posterior v células v flare en segmento anterior (extremadamente

raro st hay hipopion esteril)
La pars planifis ha sido reportada en un nifio de 10 afios de edad.

La forma aguda de pseudotumor es extremadamente sensible a altas dosis
de prednisona sistémica La resolucion después de la terapia con esteroides deja
pocas secuclas aunque puede haber recurencia en la misma Orbita o en la otra

orbita

Los casos subagudos se caracterizan por ser poco fulmmantes. con signos v

siintomas gue sc desarrollan en pocas semanas o meses.

En la variedad cronica. los pacientes no presentan una forma explosiva
sintomatica de proptosis. diplopia o disminucién de la agudeza visual a los largo
de meses o afios. son pocos los datos cutaneos o signos epibulbares de inflamacion.

PATOLOGIA
Histopatolégicamente ¢l pseudotumor de la orbita puede mostrar diversas
variantes. Muchos casos musetran edema y fibrosis de varos tejidos de la orbita
con csparcimiento de céiulas mflamatonias. por lo regular linfocitos. células

plasmaticas v cosmotlos

El proceso mflamatorio puede ser difuso o mostrar predileccion por ciertos
tejidos como la glandula lagrimal. musculos extraoculares. grasa orbitaria v vasos

sanguineoes.

No existe una prucba diagnéstica especifica para ¢l pseudotumor de la orbita.

por lo tanto ¢s un diagnostico dc exclusién



Pseudotumor Idiopdtico de la Orbita Asociado con Desprendimiento de Retina Exudativo

TRATAMIENTO
Desafortunadamente no existe un protocolo de tratammento para el
pseudotumor de la orbuta.

Las altas dosis de corticoesteroides generalmente son curativas.

L.a radioterapia es administrada ¢n pacientes que son refractarios a los

corticoesteroides.

Puede haber dolor mtratable. v la vision puede ser baja después de una

neuropatia compresiva.

En casos extraordinarios de dolor v una agudeza visual de no percepcion de

fuz. esta indicada la exenicracion
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PRESENTACION DEL CASO CLINICO
Nombre: R.R.1
Sexo; Femenino
Edad: 39 afios

ANTECEDENTLES HEREDO - FAMILIARES.
Padres. Finado desconoce causas.
Madre. Viva portadora de Artritis Reumatoide.

Hija: Viva con antecedenies de luxacion de cadera congénita,

ANTECEDENTESHERDO-FAMILIARES
OPFTALMOLOGICOS.

Interrogados v negados

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS.
Ongmaria v residente. Estado de Morclos
Estado civil Casada.
Escolaridad: Prunaria termunada.
Ocupacion’ Cocinera.
Religion: Catolica,

Casa habitacion: Propia. todos los servicios. convivencia con tres personas.

no promiscuidad ni hacinamiento. Convivio con perros gatos.

Alimentacion' Sin restriceiones,
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Habitos higi€nicos: Bafio v cambio de ropa diaria. Aseo dental tres veces al
. dia.

Toxicomanias: Negadas.

Inmunizaciones recientes: Negadas.

ANTECEDENTES GINECO-OBSTETRICO.
Menarca: 13 anos

Ciclos: 28/8 dias

IVSA- 17 aios. dos compaiicros scxuales
Gesta: 06

Abortor 00

Para: 06.

Cesarea: 00

Meétodo de planificacién familiar

D.L.U. Desde hace 10 atos utilizandolo. siendo el ultimo cambio hace 3

aflos,

DOC: Ulymo hace (U afios

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS.

Antecedentes sisténicos: negados
Antecedentes quirurgicos: Interrogados v negados.

Antecedentes traumaticos Interrogados v negados
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Antecedentes transfusionales. Interrogados v negados

Antecedentes alérgicos: Negados

ANTLECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS
OFTALLMOLOGICOS.

Interrogados v negados.

PADECIMIENTO ACTUAL.

Inicia su padccimento dos anos previos a su atencion en Centro Medico
Nacional Siglo XXI. con cuadros de dismmucion de la agudeza visual. de cada
mes v de forma alterna. (un mes de ojo derecho. al siguiente mes de ojo izquierdo)
asoctandose de fotopsias v cefalea en hemicara del ojo afectado.

Siendo tratada en su Hospital General Regional con antiinflamatorios

esteroideos v no esterordeos. mostrando mejoria en su sintomatologia.

Al presentar nuevo cuadro con disminucion de la agudeza visual de ojo
izquierdo. es valorada en su Hospital General Regional por los servicios de
Medicina Interna. Rcumatologia (quien descarto Lupus Eritematoso Sistémico)
v Radiologia (descarto alteracion radioiogica) v al no presentar respuesta a
tratamiento se emvia a Centro Medico Nacional Siglo XXI con Diagnostico de

Neuritis Optica 1zquicrda.

EXPLORACION OFTALMOLOGICA.

AV: OD 20/30 ( } NM

07 20/80 ( ) 20/40
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ANEXOS:

AOQ reborde orbitario integro. cejas v pestanas implantadas adecuadamente.

piel de parpados con ligera disminucidn de la turgencia v elasticidad. hendidura
palpebral 10 mm, puntos lagrimales presentes

MOVILIDAD:
A la posicion primaria de la mirada en ortoposicion

AO Ducciones presentes v sin limiaciones

Verstones st hipo mi hiperfuncion

BIOMICROCOPIA:
OD conjuntiva con hiperemia simple +. fondo de saco libre. cornea
transparente. camara anterior formada v amplia. acuoso transparente. iris de
morfologia conservada. pupila redonda. central. v reflectica. cristaline con

opacidades subcapsularcs posteriores +

Ol conjuntiva con hiperemia simple +, fondo de saco libre, cornea
transparente, camara anterior formada y amplia, acuoso transparente, iris
de morfologia conservada, pupila redonda central y reflectica. cristalino

con opacidades subcapsulares posteriores +, tyndall vitreo +.

TONOMETRIA:
Por aplanacion® OD 12 mm Hg

OI 12 mm Hg

FONDO DE OJO:
AO papila de caracteristicas normales. area macular con dispersion de
pigmento sm reflejo foveolar. patron vascular adelgazado. con areas de hipo ¢
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hmiperpigmentacion ¢n todo polo posterior v perifena. retina aplicada. fondo

coroideo ++.

El dia 04 de junio de 1997 la paciente es valorada por ¢l Servicio de Retina.

sugiriendo los sigumentes diagnésticos:

Epiteliopatia placoide focal de ojo r1zquierdo

Retinosis pigmentaria de ojo derecho

Solicitan Fluorangiogratia Retimana (FAR).

El dia 26 de junio de 1997 ¢s enviada al Servicio de Uvertis:

Exploracion oftalmoldgica

AV: OD 20/20

01 20/200 () 207100

BIOMICROSCOPIA:

AQ conjuntiva con hipercmia simple +. fondo de saco libre. cornea

transparentc. camara anterior formada v amplia. acuso trasparente. iris de

morfologia conservada. pupila redonda central v reflectica. cristalino con

opacidades subcapsulares posteriores +

LABORATORIOS:
Toxoplasmosis  IGG {FT 1.256

IMG: negativo
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FLUORANGIOGRAFIA RETINIANA!:
Presenta patron de hiperfluorescema sobre todo en sector temporal bila-

teral.

Atrofia del epiteho prgmentario retiniano probablemente adquindo debido
a proceso de tipo inflamatorio que ha tenido exacerbaciones v remisiones.

Se e realiza audiometria: la cual se muestra sin alteraciones.

Se le realiza la audiomerria. para descartar sindrome de Vogt — Kovanagi -

Harada.

La paciente un mes despues presenta diplopia. seguida de proptosis leve,
edema de papados supcrior. durante un mes con dicha sintomatologia. dismmnucion
de la agudeza visual importante dc 010 izquierdo desapareciendo con cilo fa
dipiopia. Refiriendo exodesviacion de ojo 1zquierdo.

EXPLORACION OFTALMOLOGICA:

AV: OD 20/20
OIlCD a60cm () NM
ANEXOS 0D Normai
OI edema de parpado supenor v discretamente de parpado mferior
EXOFTALMOMETRIA: con barra de 100 mm OD 17 mm
OI 19 mm

MOVILIDAD:
Con la mirada en posicion primaria, se observa exotropia de 0jo iz-

quierdo de mas de 60 Dp
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QD Ducciones s himitaciones.

OI Limitacion a la abduccion, infraduccion v a la supraduccion.

Versiones con mpofuncion del muscuio oblicuo supertor v recto superior.

recto medio ¢ inferior

Posicion compensadora de la cabeza hacia el lado derecho.

BIOMICROSCOPIA:
OD conmjuntiva con hiperemia simple +. fondo de saco libre. cornea
transparentc camara anterior formada v amplia. acuoso trasparente, tris de
morfologia conservada. cristalino con opacidades subcapsulares posteriores +.

OI Conjuntiva con hiperemia mixta ++. no tydall. cristalino con opacidades

subcapsulares posteriores +

FONDO DE OJO:
OD Aiteracion del epiteho prgmentario. difusas de predomino ceuatorial.

OI Se observa desprendimiento de retina seroso en sector temporal inferor, pla-
cas de hipopigmentacion dispersas con zonas focales de hiperpigmentacién. Fondo

coroideo ++

ULTRASONIDO MODO B
Ojo 1izquierdo reporta: camara anterior formada. faco. cavidad vitrea con
hemorragia organizada en sector temporal inferior. desprendimiento de retina
seroso con importante inflamacion v engrosamiento de la coroides. A nivel
retroocular se obscrva arca anccoica que mide aproximadamente 1} x 6 mm en
sector superior v que desplaza a los musculos superiores
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TOMOGRAFIA AXIAL COMPUTARIZADA DE ORBITAS:
Reporta : globo ocular derecho de forma. tamafio v densidad normal.

El globo ocular 1zguterdo presenta un engrosamiento homogéneo de su
pared. Dicha icsion presenta realce con el contraste. sus bordes son bien
delimitados v lobulados. dicha imagen es localiza en la pared posterolateral del
globo ocular. La grasa orbitaria. los musculos extraoculares v nervio optico
derecho son normales. ¢l nervio optico izquierdo esta medializado v rectificado,

las estructuras dscas integras.

En el servicio de onco -~ oftalmologia sc le realiza bidpsia ncisional
corroborandose histologicamente inflamacion crénica leve de glandula lagrimal

izquierda (pseudotumor idiopatico dc la orbita 1zquierda).

Ha rceibido tratamiento con predmisona. con el cual contmua a la fecha.
remitiendo proptosis. edema de parpado superior ¢ inferior. pero no ha remitido

el desprendimiento de retina seroso.
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DISCUSION

Al realizar el reporte de este caso, y documentarlo con bibliografia, el
reporte de casos de Pseudotumor idiopatico de la 6rbita y que estén asocia-

dos con desprendimiento de retina exudativo, practicamente no los hay.

Hurtz y colaboradores (14), el Israel en 1993 reportan el caso de una
paciente femenino de 68 afios de edad, con diagnostico de Pseudotumor
idiopatico de la Orbita, la cual curso con elevacion de la presién intraocular,
desprendimiento coroideo y desprendimiento de retina. Siendo tratada con
corticoesteroides, resolviéndose el proceso inflamatorio, y el desprendi-

miento coroideo de retina se resuelven por igual.

[garashi y colaboradores (5), en Japén en 1997, reportan el caso de
una pactente de 40 afios de edad, con edema macular cistoide, lo cual fue el

sintoma inicial de un pseudotumor idiopatico de la érbita.

Los casos de pseudotumor idiopatico de la orbita anterior son poco
frecuentes, y la asociacion con desprendimiento de retina exudativo es aun

mas raro.

Mombaerts v cotaboradores (14), en 1996, realizan un estudio retros-
pectivo del afio de 1976 a 1994, de pacientes con peseudotumor idiopatico
de la orbita, llegando a conclusion que los pacientes tratados con esteroides
sistémicos el 52 % presentan recurrencia y solo un 37% presentan cura-
cion, es de hacer notar que en este estudio se excluyeron los pacientes con
pseudotumor de localizacion anterior ( glandula lagrimal y musculos

extraoculares).

Del caso presentado, se descartaron alteraciones sistémicas, y la biop-
sia incisional de glandula lagrimal reporta material de tipo inflamatorio.
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El caso presentado. aunque de muy mal pronostico visual llama la atencion.
porque s¢ trata de un cuadro poco comun de presentacion. 3 que a pesar del
tratanuento con esteroides el desprendimiento de retina exudativo no se ha resuelto

No asi la proptosisi. edema . la cual va esta resulto.

Se consulta en el servicio de archivo del Hospital de Especialidades del Centro
Meédico Nacional Siglo XXI. en cl S LM.O. (sistema de informaciéon medico
operativo) de 1996-1997 encontrando los siguientes datos:

En 1996 sc vieron 5 pacicntes con trastornos de la orbita (un hombre v 4

mujeres). lo que representa un 0 24% del total de la consulta externa del Servicio

de Oftalmologia.

En 1997 son 3 pacientes to vistos en la consulta externa con inflamacion
aguda. de la orbita (2 hombres v | mujer) lo que representa un 0.04% de la

consulta externa total decl Servicio de Oftalmologia.

En ese nusmo afio s¢ revisan 3 pacientes de sexo femenino con mflamacion
cronsca de la orbita lo que representa un 0.01% de la consuita externa total del

Servicio de Oftalmologia

Como puede valorarse la patologia de 6rbita no es muy frecuente en el
Servicio dc Oftalmologia del Hospital de Especialidades de Centro Médico
Nacional Siglo XXI. v no s¢ cuenta con una cstadistica dc pacientes con

pseudotumor 1diopatico de la orbita
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APENDICE 2

Fotografias de fondo de ojo 1zquicrdo. obscrvandose desprendimiento de
retina exudativo en sector inferior




Pseudotumor Idiopitico de la Orbita Asociado con Desprendimiento de Retina Exudativo

APENDICE 3

. Fluorangiografia retimana
Ojo derecho Ojo 1zquierdo
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APLIENDICE 4

Tomogratia axial computarizada de érbitas
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