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RESUMEN

OBJETIVO: Estudiar las caracteristicas clinico-patolégicas de la Enfermedad

Inflamatoria Idiopatica de la Orbita de dificil manejo.

MATERIALES Y METODOS: Se revisaron 120 expedientes con diagnostico de
pseudotumor, seleccionando 17 de dificil manejo de acuerdo a estudio preliminar.
Se evalud: presentacién clinica, estudios de imagen, histopatologia
(clasificandolos en 4 subtipos: esclerosante, eosinofilico, granulomatoso Yy

vasculitico), tratamiento y evolucion.

RESULTADOS: De 17 expedientes, 10 correspondieron a pseudotumor. El rango
de edad fue 11 a 70 afos, 8 fueron femenino y 2 masculino, tiempo de evolucién
20 dias a 7 afios. Siete presentaron afeccion difusa y 3 localizada. El periodo de
seguimiento 2 meses a 19 afios. Encontramos 3 pacientes con subtipo
esclerosante, 2 granulomatoso, 3 vasculitico, 2 que llamamos otros. Tres
pacientes presentaron erosién 6sea o involucro de senos paranasales. Todos

recibieron esteroides, 8 fueron sometidos a orbitotomia anterior, uno requirié

enucleacion.
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CONCLUSIONES: No se encontré predileccion por alguna edad, el sexo de
predominé fue femenino. En signos y sintomas no hubo datos relevantes que
haga diferenciar estos casos de otros padecimientos inflamatorios, neoplasicos o
pseudotumores de mejor evolucion. En las presentaciones difusas, la afeccion de

senos paranasales y erosion dsea podra hacernos pensar que estamos ante un

caso dificil.

PALABRAS CLAVE: Pseudotumor orbitario, Enfermedad Inflamatoria Idiopatica

de la Orbita.
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INTRODUCCION

Birch-Hirschefeld se le acredita con el término de Pseudotumor orbitario en 1905,
describiéndolo como un misterioso sindrome orbitario con una impresién clinica
benigna o maligna, en donde en el tiempo de exploracién quirtrgica solo se
encontraba tejido inflamatorio. Sin embargo, por las caracteristicas

histopatolégicas y la presumible patogénesis, este término ha sufrido

modificaciones (1).

Representa entre un 5-6% dentro de la patologia orbitaria, siendo mas frecuente

en adultos, sin predileccion por el sexo. Solamente una orbita es afectada (2).

Clinicamente se presenta desde una masa ocupativa o lesion infiltrativa a la orbita
que en la tomografia axial computarizada (TAC), se aprecia como una lesion focal
o difusa que usualmente es mal demarcada y aumenta con contrate. Raramente

envuelve los senos paranasales o tenga una extension intracraneal con o sin

erosion de hueso (1) (2) (3) (4).

La ENO es altamente sensible a los esteroides, en donde, una pronta remisién del
cuadro nos sirve de prueba terapéutica en el diagnéstico sin contar con un reporte
histopatolégico.  Sin embargo, hay casos que no responden o lo hacen
temporalmente, lo cual hace que la biopsia sea requerida con la finalidad de

descartar otras enfermedades que pudieran estar dentro del espectro inflamatorio.
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Hay patologias de origen inflamatorio que involucran a la érbita y que en algunas
ocasiones son diagnosticado erréneamente como EINO (1).

Desde el punto de vista macroscépico, la EHO tiene la apariencia de una lesidén
ahulada, firme, gris amarillenta o rosada y esta puede estar en la glandula
lagrimal, grasa 0 musculos extraoculares, pudiendo estar en forma local o difusa.
Microscépicamente encontramos:(1)

Infiltrado de células cuya distribucién puede ser focal o difusa, de linfocitos
maduros, células plasmaticas, neutréfilos, eosinéfilos granulociticos, algunos
histiocitos y macréfagos, con la presencia de foliculos linfoides con o sin centro
germinal.

Cambios en el estroma, que implica aumento del tejido conectivo, edema y
fibrosis.

Cambios vasculares con proliferacién capilar importante y la infiltracién de
linfocitos, células plasmaticas y eosindfilos a nivel de la adventicia de los capilares
y vénulas; las células endoteliales son edematizadas, hipertrofiadas y aumentan
en numero, con aumento igual del colageno de la adventicia.

A nivel de la grasa orbitaria, el pseudotumor lo envuelve con un infiltrado
inflamatorio mixto y tejido fibrético. El Lipogranuloma puede estar presente, el cual
surge por dafo a los adipocitos. El lipido intracelular aumenta a expénsa del
espacio extracelular provocando una reaccién granulomatosa inflamatoria con
macréfagos y la presencia de histiocitos.

En la glandula lagrimal encontramos un aumento del infiltrado focal de linfocitos y

células plasmaticas, con fibrosis periductal y periacinar, y dilatacion de los ductos,
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con atrofia acinar, y una marcada reaccién inflamatoria importante a nivel del
estroma, en donde al final las terminaciones de estos ductos son destruidos por la
exagerada inflamacion o por estrangulacién secundaria al incremento de la
fibrosis intralobular.

En los masculos extraoculares se aprecia un alargamiento de la fibra con
infiltracion de linfocitos y células plasmaticas, en un patron difuso o multifocal. Las
fibras musculares son hinchadas y separadas por edema y fibrosis, llevando a la
degeneracién de las mismas.

Al tomar en cuenta todos estos cambios de los tejidos por dafio propio de la
inflamacién de la ENO, se han establecido 4 variantes o subtipos histopatologicos
que detallaremos a continuacion:(1)

ESCLEROSANTE

En esta variante vamos a encontrar un importante aumento de la fibrosis o
esclerosis.

GRANULOMATOSA

Lo caracteristico de esta variante es la presencia de un infiltrado histiocitico y de
células gigantes multinucleadas, la cual puede estar acompanada de granulomas
no caseosos bien formados, y no esta asociado con vasculitis y tejido de necrosis.
VASCULITIS

Aqui encontramos una gran destruccion de las fibras musculares y de la [amina de
elastina producto del ataque de células granulociticas y linfocitos, con la

consecuente extravasacion de eritrocitos.
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EOSINOFILICA

En esta variante encontramos eosinéfilos en gran escala en el tejido fibrético
proliferado, localizados en forma de anillos alrededor de los pequeiios vasos y

masivamente envolviendo los l6bulos de grasa.

El tratamiento para la EIIO es muy discutido hoy dia, debido a las distintas formas
de evolucion de muchos de estos casos, por lo tanto expresaremos todas las
alternativas a las cuales se tiene acceso en la actualidad: desde el uso de
esteroides como primera alternativa, hasta la radiacion, los inmunosupresores,
llegando a las cirugias excisionales o reduccién de la masa. Sin embargo la

combinacién de ellos es otra alternativa empleada hoy dia (1) (5).
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MATERIALES Y METODOS

Se disefid un estudio retrospectivo, longitudinal, observacional, y de descripcion
de casos, el cual se realizd en un periodo de tiempo comprendido entre jos meses
de mayo-octubre de 2002 y que consisti6 de la revisién de 120 expedientes con el
diagnéstico de ENFERMEDAD INFLAMATORIA IDIOPATICA DE LA ORBITA,
manejados por el Servicio de Orbita, Parpados y Via Lagrimal de la AP.E.C. ¥

cuyo manejo fue dificil.

Para ello, se considero el trabajo preeliminar realizado por la Dra. Gertrudis Bernal
Uruchurtu (adscrita al servicio de ¢rbita) en donde se hizo una revision de los
casos manejados por el Servicio de EIlO en el afio 2000.
3 grupos de pacientes fueron obtenidos al final:
A. Casos que contaban con datos clinicos, pero sin estudio histopatolégico.
B. Casos con estudio histopatolégicos solamente.
C. Casos en que contabamos con hallazgos clinicos, de imagen (ecografia o
TAC), y estudio histopatoldgico. A su vez, este grupo fue subdividido en 4,

1. incluyd aquellos pacientes que cursaron con una remision
espontanea o respondieron al tratamiento con antiinflamatorios no esteroideos.

2. se incluyé aquellos casos que respondieron adecuadamente a los
esteroides.

3. aquellos que respondieron a los esteroides, pero poco tiempo

después cursaron con recidiva.
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4, pacientes con mala o nula respuesta al tratamiento con

esteroides.

Se tomaron los subgrupos 3 y 4 del grupo “C” como punto de partida de nuestro
trabajo, quedando el universo en 17 casos. Se hace la aclaracién que estamos
incluyendo los expedientes de pacientes con caracteristicas similares y que no

fueron incluidos en el estudio anterior debido a cronologia (2001 — 2002).

Se evaluaron los signos y sintomas, estudios de imagen, tratamientos
administrados y evolucién y se revisaron nuevamente las laminillas de los 17
casos de dificii manejo, con la finalidad de reconsiderar los elementos
constituyentes y tratar de clasificarlos en los 4 subtipos (esclerosante, eosinofilico,
granulomatoso y vasculitico), se evalué:

-Infiltrado inflamatorio.

-Tipo de infiltrado.

-Vasculitis.

-Fibrosis.

Se dio una calificaciéon de: -leve *, -moderado **, -severo *** nara infiltrado

inflamatorio y fibrosis.
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En cuanto al tipo de infiltrado se consideré si éste es:
-Difuso,
-Nodular,

Presencia de foliculos linfoide con / sin centro germinal.

-células: linfocitos, células plasmaticas, eosindfilos, neutréfilos.

En cuanto a vasculitis se califico como:
-Presente (+)

-Ausente (-)

Ademas se evalud la presencia de células gigantes multinucleadas u otro

elemento que tratara de explicar la severidad de estos casos o de establecer

nuevos diagnésticos.

Se vaciaron los datos en una hoja de Microsoft Excel 2000, utilizando asl dicho

programa para el manejo de la base de datos.
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RESULTADOS
Fueron revisados 120 expedientes con el diagnéstico de ENFERMEDAD

INFLAMATORIA IDIOPATICA DE LA ORBITA, de los cuales se seleccionaron 17
pacientes de dificil manejo. Siete correspondieron a otras patologias inflamatorias
distintas (esquema # 1). Presentaron hallazgos tanto clinico como de imagen que
se dirigia al diagndstico de la patologia en estudio y todos recibieron esteroides; 4
presentaron recidiva del proceso inflamatorio en un periodo de 1 a 4 meses, los
otros no mejoraron. Tres casos en su primer reporte de patologia mencionaban
diagnostico de EIO, en el segundo reporte, se hace el diagnostico definitivo,
resultando entidades distintas. En dos casos, se hace el diagnéstico por
histopatologia y pruebas serolégicas y en otros por la revision actual de las
laminillas

En 10 casos persistié el diagnéstico de EIIO, encontrando que el rango de edad
fue de 11 a 70 aflos (promedio 25 afios), de estos, 8 fueron del sexo femenino y 2
del sexo masculino, con un tiempo de evolucion de 20 dias a 7 afios, con un
promedio 4 meses (Tabla # 1). De acuerdo a la clasificacién de Kennerdell y
Dresner (1984), encontramos 7 pacientes con afeccion difusa y 3 de forma
localizada (esquema # 2). El periodo de seguimiento de estos casos fue de 2
meses a 19 afios, con un promedio de 2 afios. De acuerdo a la clasificacion
histopatologica de la ENFERMEDAD INFLAMATORIA IDIOPATICA DE LA
ORBITA propuesta por Mombaerts et al encontramos: 3 pacientes con el subtipo

Esclerosante, 0 pacientes con el Eosinofilico, 2 con el subtipo Granulomatoso, 3
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Vasculitico y 2 que no tenian un predominio claro de elementos histopatologicos
de los subtipos antes mencionados, asi le denominamos como OTROS.

En cuanto a los sintomas y signos, no hubo datos relevantes con respecto a la
forma de presentacion de la EHO, en comparacién con los casos de mejor
evolucion (Tabla# 2y 3 a-b).

En estudios de imagen, en el subtipo ESCLEROSANTE, un paciente presento
defecto 6seo con involucro de senos paranasales tanto en ecografia como en
TAC. En el subtipo VASCULITICO, uno de los casos reporté por TAC una masa a
nivel de la pared interna que ocupaba seno maxilar y etmoidal. En el grupo
OTROS, un caso nos muestra una masa que provocaba erosion ésea a nivel del
reborde orbitario superior. | |

Con respecto al tratamiento, estos pacientes recibieron desde esteroides hasta
radioterapia, a todos se les realizé estudio histopatol6gico, 8 fueron sometidos a
orbitotomia anterior y un paciente requirié enucleacion por tener 0jo Ciego,
doloroso y refractario a tratamiento (Tabla # 4). Los esteroides se administraron
ya sea por via oral, intravenosa o intralesional, y el tiempo de uso fue entre 2
meses y 18 afios, con un promedio de 3 afios.

Solo un paciente tenia antecedentes personales patoldgicos de importancia

(Dermatitis atdpica). Ninguno refiri6 antecedentes heredo familiares de

importancia para el presente estudio.
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DISCUSION

Durante décadas, el diagndstico de Ia ENFERMEDAD INFLAMATORIA
IDIOPATICA DE LA ORBITA se ha fundamentado en los hallazgos clinicos,
ecograficos, radiolégicos y a la buena respuesta al uso de esteroides como prueba
terapéutica sin un soporte histopatolégico. En nuestro estudio 7 pacientes que
presentaron manifestaciones clinicas y tomograficas compatibles . con el
diagndstico de EIIO, presentaron en el reporte histopatolégico otros padecimientos
distintos al estudiado. Se comportaron como procesos inflamatorios confinados
exclusivamente a la orbita, siendo la manifestacion de un padecimiento sistémico.
La EIIO se puede presentar a cualquier edad, sin tener predileccién por algin
sexo, afectando una de las orbitas. En nuestro estudio encontramos un caso con

afeccion bilateral de la glandula iagrimal, predominio por el sexo femenino, y sin

predileccién por algin grupo etareo especifico.

En cuanto a la TAC, los patrones difusos fueron los que mas se presentaron,
seguidos de las dacrioadenitis y por dltimo la miositis. Esto coincide con los
trabajos presentados por Char y Miller (1983), en donde ellos sefialan que la
afeccién difusa es la mas frecuente. En contraste con ellos, Sekhar et al (1993),
reportan que la presentacion mas frecuente fue la miositis, seguido de la
localizacién difusa, luego la dacrioadenitis, periescleritis y perineuritis. Clifton et al
(1992), comentan que es inusual la erosién 6sea y la extensién intracraneal a

través de la fisura orbitaria superior; y Eshaghian y Anderson (1981), de la
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afeccién a los senos paranasales. En nuestro estudio encontramos que los
patrones difusos presentaron un comportamiento mas agresivo a través de la

ecografia o TAC, con erosion 4sea o involucro de los senos paranasales.

La EIlO es altamente sensible a los esteroides, sin embargo, algunos estudios han
reportado poca respuesta a los mismos. (1) Otras lesiones orbitanas, incluyendo
lesiones neoplasicas pueden responder temporalmente a ellos, por lo tanto,
consideramos mas apropiada la utilizacion del estudio histopatolégico oportuno
para un diagnéstico definitivo y desde luego correlacionado con la clinica. De
hecho, a todos estos pacientes se le realizé estudio histopatolégico, confirmando
que se trataba de una EIIO. Sin embargo, Jacobiec y Jones (1988), Heersink el al
(1977), sostienen que la biopsia empeora el cuadro y se debe evitar has4tar donde
sea posible. McNicholas et al (1991) y Leone y Lloyd (19853), consideran que la
biopsia debe ser reservada unicamente para los casos que no respondan a los
esteroides. McNicholas et al (1991), encontré que los pacientes a quienes se les
habia realizado biopsia tenian un peor resultado que a los que no. Otras

experiencias sostienen que la biopsia no es perjudicial y puede ser realizada,

siendo aceptada hoy en dia (8).

Mombaerts et al en su estudio, clasifica a la EIIO en cuatro subtipos:
ESCLEROSANTE, EOSINOFILICA, GRANULOMATOSA Y VASCULITICA (1).
Sin embargo, ¢que hacer con aquellos casos en donde presentaban

caracteristicas histopatologicas de todos los subtipos?. Es muy dificil encontrar
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en una muestra de histopatologia de un proceso inflamatorio, ausencia de fibrosis,
vasculitis, infiltrado inflamatorio y de células inflamatorias. Podemos hablar del
predominio de un componente dentro de la arquitectura de la muestra
histopatoldgica de un padecimiento inflamatorio, como en el caso de la EllO, pero
los otros elementos también estan presentes. El intentar clasificar a la EIIO en
subtipos, es con la finalidad de encontrar que es lo que realmente hace que estos
casos de dificil manejo sean diferentes a aquellos que muestran uﬁa mejor
evolucién, o es que cada individuo responde de forma diferente a una misma

entidad, con las mismas caracteristicas.

Durante mucho tiempo se mantuvo la idea que la esclerosis no era mas que la
manifestaciéon del estadio final de una lesién crénica, recurrente o de severa
inflamaciéon. Henderson describe en los afios 80’s, que el grado de fibrosis no
esta relacionado con la duracién de la enfermedad. En 1983, Abramovitz et al
introducen la idea de que la esclerosis puede ser separada como un subgrupo de
la EIIO con un peor prondstico. Rootman et al, encuentran que la cantidad de
fibrosis en la ElIO tiene pobre relacién con la duracibh de los sintomas, de
acuerdo a un estudio presentado donde mostraban una serie de 16 pacientes con
este subtipo (1). De acuerdo a los tres casos encontrados en nuestro estudio
podemos decir que el tiempo de evolucién de los sintomas fue muy variado y que

el cuadro clinico mas severo lo hizo el que presentdé menor tiempo de evolucién.
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El grado de fibrosis no lo hard el tiempo en que se desarrolla el proceso
inflamatorio, sino la forma en que la enfermedad activa este mecanismo de
reparacién, provocando un dafio importante a los tejidos. En la literatura hay tres
series de pacientes con EIIC esclerosante, con 16, 8 y 5 pacientes. Con el uso de
esteroides y radioterapia, se encontré6 una mala respuesta, instituyendo un
tratamiento temprano méas agresivo con drogas inmunosupresoras o remocion
quirurgica de la lesién, seguida por la administracion de esteroides y radiacion (1).
Uno de nuestros casos recibid esteroides, inmunosupresor y se le realizé una

orbitotomia anterior, el cuadro mejora al recibir radioterapia.

El subtipo GRANULOMATQSO, ha sido considerado como una especial variante
de la EIO, término acufado por Jakobiec y Jones (1979) como un “patron de
reaccion sarcoidal” de la EIIO. El encontrar una inflamacién granulomatosa en
una supuesta EIlO, sin manifestacion sistémica de un desorden como por ejemplo
sarcoidosis, Granulomatosis de Wegener, tuberculosis, sifilis, infecciones por
hongos y parasitos y enfermedades locales como la ruptura de un quiste
dermoide, cuerpos de retencién, sugiere una afeccion propia de la 6rbita (1). La
literatura reporta un total de 30 casos con diagnéstico de EIIO granulomatosa sin
afeccién sistémica (1). Estos pacientes fueron manejados con uno o varios pulsos
de esteroides sistémicos, algunos respondieron con la inyeccién intralesional de
esteroides. La excisién parcial del tumor en algunos casos no fue suficiente. De
acuerdo al manejo de nuestros casos ninguno respondié a los esteroides ni a los

inmunosupresores.
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Raramente se observa la presencia de una VASCULITIS primaria de pequefios
vasos en la ENO. La Granulomatosis de Wegener es parte del diagnostico
diferencial. Muy pocos casos han sido reportados de vasculitis no granulomatosa
inflamatoria de la orbita sin afeccién sistémica. La presentacién clinica de ésta no
varia de las otras presentaciones, pero su pronédstico puede ser malo (1).
Nosotros encontramos 3 casos, de los cuales, uno mostré un comportamiento muy
agresivo. Una paciente de 54 afios, presento un cuadro clinico que no lo hace
distinto al resto de los casos de EIlIO, con un tiempo de evolucién de 7 afios, y en
TAC muestra una masa difusa que ocupa la porcion orbitaria superior y posterior,
afecta la pared interna de la érbita, y ademas ocupa los senos maxilar y etmoidal.
En una serie de 15 pacientes, en donde el tratamiento consistié de observacion,
esteroides, irradiacion, ciclofosfamida, excision parcial, solo o en combinacién los
resultados fueron variables. Se ha reportados buena respuesta a la ciclofosfamida
en 3 pacientes con vasculitis orbitaria bilateral esteroide-resistente (1). Otros
reportes comentan que la radioterapia pudiera ser menos efectiva en esta
variante, que en los otros subtipos. Sin embargo al ser muy pocos los casos
encontrados y estudiados, no se puede definir una terapia efectiva (1). De igual
forma como se comenta aqui, esta paciente recibié esteroides a altas dosis y por
tiempo prolongado, ademas de ciclofosfamida (por pobre respuesta a los
esteroides); sin embargo, la respuesta fue muy pobre. La paciente requirié de 2
orbitotomias anteriores y luego en la fase crénica del cuadro, por ojo ciego,

doloroso y refractario a tratamiento de enucleacién.
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Se ha encontrado un reporte de 4 pacientes a los cuales se le exenter6, por dolor
severo, proptosis que no remitia y baja de la agudeza visual que nunca mejorg con
la administracién de esteroides intravenosos y radioterapia (8). Rose y Wright
(1994), sostienen que la exenteracién puede ser usada en EIO que ho responden

a otros métodos de tratamiento (6).

En el subtipo EQSINOFILICO, descrito por Mottow—Lipba y Jakobiec y colegas, se
encontrd en el 50% de los nifios con la EIlO; asociado con eosinofilia en sangre
periférica.  Se presenta un paciente de 7 afios que en el estudio histopatoldgico
presenté un infiltrado importante de eosindfilos, sin embargo, lo que lo excluye de
este subtipo es que la fibrosis mostré un patrén diferente al encontrado en la EIIO
(la disposicién de las fibras de colageno se disponen alrededor de los vasos como
bulbos de cebolla). Por lo tanto, al diagnéstico que se llega es a uﬁa FIBROSIS
ANGIOCENTRICA EOSINOFILICA, patologia inflamatoria que se manifiesta a
nivel de las vias respiratorias. Este paciente presenta en sangre periférica
eosinofilos en un 3%. Por lo tanto, no encontramos ninglin caso que se clasificara

en este subtipo.

Se encontraron casos que no los pudimos clasificar, por mostrar un patrén
histopatolégico que conservaba algunas caracteristicas de los subgrupos en
mencién, por tal motivo, lo llamamos OTROS. Uno de estos pacientes present6
una evolucién térpida. Se trata de una paciente femenina de 11 afios, que

presenté una afeccién difusa, que vista por ecografia nos informa de una masa
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orbitaria que se ubica en reborde orbitario superior y que provoca erosién osea.
Tratada con esteroides e inmunosupresores, sin mejorfa. Se le realiz6 una
orbitotomia anterior. El informe histopatol6gico hablé de un infiltrado inflamatorio
gue presenta los cuatro componentes de los subtipos conocidos. Sin embargo, el
grado de fibrosis fue mucho méas marcado, pero que no invalidé la presencia de
los otros componentes. A esta paciente se le encontré a la exploracion fisica
ganglios preauriculares, disminucién de peso y mal estado general, presentando
en las pruebas hematoldgicas anemia, leucocitosis y VDRL positivo,
posteriormente se realizé FTA-ABS, que resuité negativo. Puede que él estado
fisico y la edad de la paciente sea un factor que contribuyera a la mala evolucién
del cuadro clinico, unido al grado de fibrosis y de los demas componentes

histopatoldgicos.
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CONCLUSIONES

La ENFERMEDAD INFLAMATORIA IDIOPATICA DE LA ORBITA es un término
usado para designar un espectro de lesiones ocupativas de la 6rbita y no
neoplasicas. La presentacion inicial y la exacerbacion de esta condicion pueden
ser dramaticas y alarmantes. Raramente se manifiesta de forma bilateral, y de
ocurrir asi, hay que descartar otros padecimientos inflamatorios con fondo
sistémico o neoplasico. La EIIO es un enigma, una enfermedad en donde no esta
clara su fisiopatologia y que presenta como diagnosticos diferenciales otros
procesos inflamatorios que se manifiestan sistémicamente, como los neoplasicos.
Por ende, no se debe descartar la posibilidad de que estemos ante un
padecimiento distinto y sobre todo, si estos no muestran una respuesta favorable
al tratamiento. Algunas de las patologias que pueden confundirse con la ENO son:
Sarcoidosis, Granulomatosis de Wegener, procesos infecciosos (tuberculosis,
sifilis, hongos y parasitos), afecciones locales como la ruptura de un quiste
dermoide, o cuerpo de retencién, Oftalmopatia tiroidea, Poliarteritis nodosa,

amiloidosis, hemangioma, linfomas malignos y metastasis.

No se encontré una predileccién por la edad; y el sexo que predomind fue el
femenino. No se puede considerar al tiempo de evolucién como un factor
pronéstico. En cuanto a los sintomas y signos no se puede anotar algo
categérico, ya que mucho de estos se presentan en casos con mejor evolucion.

No encontramos datos tanio clinico como de imagen, ya que alguno de los
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hallazgos encontrados los comparten otras patologias. En las presentaciones
difusas encontramos que el comportamiento de la EIIO fue mas agresivo si lo
comparamos con la localizada en estos pacientes. La presencia de afeccion de
los senos paranasales y de erosién ésea en un patrén difuso nos podra hacer
pensar que estamos ante la EIIO de dificil manejo.

Se intenta poder establecer ¢por qué hay casos de EIIO que presentan una
evolucion como los casos planteados en este estudio?, y partiendo de los
hallazgos histopatolégicos, creemos que pudiera ser el punto clave que haga
predecir la evolucién de la enfermedad y poder instalar un tratamiento mas
agresivo (inmunosupresor, radioterapia). |

En efecto, los subtipos esclerosante y vasculitico, mostraron un comportamiento
mAas agresivo y peor respuesta al tratamiento.

No hay un tratamiento claro para estos casos, pero estudios prospectivos podran
establecer protocolos de tratamiento para cada una de las variantes de la EIIO que
aqui se han mencionado.

Puede que los patrones histopatologicos que ya conocemos no sean especificos
para la enfermedad inflamatoria idiopatica de la 6rbita, y que otras patologias
inflamatorias lo compartan; pero esto unido a otros elementos, ya sean clinicos o

de imagen podran hacer mas especifico el diagnéstico de la ENO.
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TABLA # 1 LOS SUBTIPOS HISTOPATOLOGICOS DE

ACUERDO A LA EDAD, SEXO, TIEMPO DE EVOLUCION DE LOS
10 CASOS DE EIIO DE DIFICIL MANEJO. APEC.

EIIO SUBTIPOS NO. TIEMPO DE ORBITA
HISTOPATOLOGICOS EDAD |SEXO EVOLUCION AFECTADA

1 16 F 3 meses D
16 M 1 mes I
ESCLEROSANTE 3 55 T Tafio I
EOSINOFILICA - - - - -
4 70 F 1 afio D
RANU - 6 semanas I
G LOMATOSA 5 14 F 8 meses I
6 30 F 3 semanas D
’ 7 54 F 7 afios I
VASCULITICA 3 20 Y 20 dias 5
9 11 F 7 meses 1
OTROS 10 47 F 5 meses I
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Tabla # 2 SINTOMAS DE LOS 10 CASOS

DE DIFiCIL MANEJO DE ACUERDO A LOS SUBTIPOS
HISTOPATOLOGICOS. APEC.

S I N T O M A §
HIPERSENSIBILIDAD
DISMINUCION -

SUBTIPOS RESTRICCION . PORCION 0JO

HISTOPATOLOGICOS | No. A:f;ll;giiA DIPLOPIA [ Mpo | OFTALMOPLEJIA TEMPORAL DOLOR | p6jo
SUPERIOR

1 - - - - - -

ESCLEROSANTE § - + + - - +

EOSINOFILICA - - - - - - - -

4 . - - - : - +

GRANULOMATOSA - - - - - +

5 - + + + - + +

6 - - - - + + +

VASCULITICA 7 + * + + u + +

8 + - - - + +

OTROS 2 - * * - - - *

10 + - - - + + +
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Tabla # 3 2 SIGNOS DE LOS 10 CASOS DE EIIO DE DIFICIL MANEJO
DE ACUERDO A LOS SUBTIPOS HISTOPATOLOGICOS. APEC.

S | G N O §
SUBTIPOS Neo. | TUMEFACCION | PROPTOSIS | PTOSIS| TENSION |DEFORMIDAD| HIPEREMIA |QUEMOSIS
HISTOPATOLOGICOS PALPEBRAL ORBITARIA | CLASICA EN |CONJUNTIVAL
AUMENTADA “g»
ESCLEROSANTE 1 + + + + - - -
2 + + + - -
3 + - - - - -
EOSINOFILICA - - - - - - -
GRANULOMATOSA | 4 + + + + + +
+ + - + + + +
5 + + - - - + -
VASCULITICA 6 + - + - n T "
7 + + - + - + -
8 + + + + - + -
OTROS 9 + + + + - + -
10 + + - + + + -
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Tabla 3 b siGNOS DE LOS 10 CASOS DE EIIO DE DIFICIL MANEJO DE
ACUERDO A LOS SUBTIPOS HISTOPATOLOGICOS. APEC.

s I G N 0 5§ ( C 0 N T I N U A C I O N )
No. | UVEITIS TENONITIS DEFECTO EDEMA DR PAPILITIS TIO
SUBTIPOS PUPILAR MACULAR | EXUDATIVO AUMENTADA
HISTOPATOLOGICOS AFERENTE
1 - - N
ESCLEROSANTE 2 - .
3 - - -
EOSINOFILICA - -
4 - - - - - -
GRANULOMATOSA N - - - . -
5 - - - - - -
I3 6 il - - - - —
VASCULITICA 7 ¥ + - - - T
8 - - n - - +
OTROS 9 - + - - - -
10 - - - - -
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Tabla # 4 TRATAMIENTOS ADMINISTRADOS A LOS 10
CASOS DE EIIO. APEC.

T R ATAMTIENTO
SUBTIPOS No. OTROS CIRUGIA ]
HISTOPATOLOGICOS ESTEROIDES
1 * / & % + - -
ESCLEROSANTE 2 + DDS / Radioterapia Orbitotomia anterior
3 + - Orbitotomia anterior # 3
EOSINOFILICA - - - -
4 + - Orbitotomia anterior
GRANULOMATOSA + - Orbitotomia anterior
5 *¥ + DDS -
6 % % + - -
VASCULITICA A A + Ciclofosfamida Orbitotomia anterior # 2
enucleacion
8 of** + Ciclofosfamida -
OTROS 9 ** + Ciclofosfamida Orbitotomia anterior
10 ok + - Orbitotomia anterior
DDS = Diamino difenil sulfona
* Sindrome de Cushing. i
*x Imicia esteroides antes de la biopsia / cirugia. |
**%  Aunmenta proceso inflamatorio posterior a la biopsia / cirugia.
° Al disminuir esteroides se reactiva el proceso inflamatorio.
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