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REBUMEN.

Cuando los linfomas ho Hodgkin (LNH) afectan la Srbita y/o
los pArpados, tienen una presentacibébn clinica insidiosa y
su evolucién en el momento del diagnéstico es de 6 meses
aproximadamente; adem&s, las lesiones benignas y las

malignas tiene apariencia c¢linica similar.

Con cbjeto de conocer la incidencia de los linfomas de la
6érbita y/o del parpado, sus caracteristicas clinicas, la
metodologfa diagnéstica, la variedad histolégica més
frecuente en esta localizacién y los resultados obtenidos
con los diferentes esquemas de tratamiento, se realizé un
estudio en el Servicio de Hematologia del Hospital General

de México, SSa en forma conjunta con Oftalmologia.

Se ldentificaron un total de 9 pacientes con linfoma no
Hodgkin (LNH) de o6rbita y/o parpadeo, de marzo de 1987 a
agosto de 1988, lo que representa el 15.7% de los pacientes
con LNH estudiados en Hematologia en ese lapso. 3 de los
pacientes acudieron inicialmente al Servicic de

oftalmologia, 3 a Otorrinoclaringologia, 2 a Infectologia



y solo uno a Hematologia. Una vez diagnosticados, todos los
pacientes fueron transladadcs a Hematologfa. El tiempo de
evolucidén previo al diagnéstico fue de 3 meses a 4 afios,
la mayoria hablia consultado por lo menos 3 médicos

extrahospitalariamente.

Las edades oscilaron entre 20 y 79 afios, auncque el 56% de
los pacientes fue mayor de 60 afios; se identificé un
predominio del sexo masculino 2:1. El signo ocular mis
frecuente fue el tumor palpebral (5/9), y postériormente
en 6rbita (4/9). Se presentd alteraciédn de la movilidad
ocular en 3/9 y diplopia solo en uno. La lesién fue
bilateral en 4 pacientes, derecha en 3 e izquierda en 2.
Se encontrd proptosis derecha en 3 pacientes. En hingtn
caso se identificé alteracién de 1la agudeza visual
atribuible al tumor. Solo en un caso se presentsé aumento
de la tensidn ocular. 3 pacientes en dguienes 1la

localizacién inicial fue nasofaringe, presentaron dolor.

En 4 casos se identificaron linfomas de bajo grado de
malignidad y el resto fueron de alto grado, de los cuales .,
3 fueron de origen T. La mayoria de los paciente (6/9) se
encontraron en estadio clinico IV. La tomografia axial

computarizada (TAC) realizada en 6 pacientes fue de gran



utilidad para determinar la extensién exacta de la
neoplasia y precisar la integridad del globo ocular, nervio
6ptico y mdsculos extraoculares. Solo un paciente fue
tratado quirGrgicamente, 2 m&s con quimioterapia y 6 con
radio y quimioterapia. Ls mejores resultados se obtuviercn
en los casos de LNH de bajo grado de malignidad y en los

demds la respuesta se consideré satisfactoria o mala.

Se concluye gque en esta serie, los 1linfomas gque
comprometen la 6rbita o el pédrpado representaron el 15,7%
de los linfomas no Hodgkin estudiados en la Unidad de
Hematologia durante el periodo estudiado; fueron mas
frecuentes en sujetos masculinos de edad avanzada y en
algunos casos, secundarios a invasién linfomatosa de
regiones anatémicas contiguas (nasofaringe). La variedad
histolégica mis frecuente correspondié a LNH de alto grado
de malignidad. El método de mayor utilidad para precisar
la extensién del linfoma fue la TAC. Por filtimo, debido a
gue la extensién de la neoplasia en algunos casos se
relacion6 con el retraso en el diagnéstico, es
indispensable el estudio multidisciplinario de estos

pacientes.
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INTRODUCCTION.

Los linfomas no Hodgkin constituyen un grupo heterogeneo
de neoplasias del sistema inmune, con enfermedad inicial
en &rganos linfiaticos y extralinfiticos que, en una
proporcién importante de los casos, se presentan como

formas diseminadas (1).

En nuestro pais los LNH representan un problepa de
morbilidad, ya gque de acuerdo al Registro Nacional de
Cancer, son la neoplasia mds frecuente en nifios y adultos

varones y ocupan el tercer lugar en mujeres adultas (2).

Los avances en los fGltimos 15 aflos, expresados en
posibilidades de curacién en mis del 60% de las formas
histolégicas md&s agresivas, se deben a la evolucién y la
sincronizacién de 1los conocimientos en torno a 1los

siguientes aspectos (3):

1) Histologia, inmunogenia y proyeccidén anatomoclinica
2) Cuadros clinicos, historia natural, estadificacién
3) Medios e ideas terapéuticas y factores pronésticos.

4) Inicio del conocimiento etiolégico de los LNH.
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La clasificacién histopatolégica de los linfomas ha sido
un punto por demds complejo, debido principalmente a 1la
necesidad de hacer coincidir, en la clasificacidn de un
proceso tan heterogéneo como los linfomas, caracteristicas
tales como ser reproducible, ser correcta cientificamente,
tener correlaci6n antomoclinica y poseer una implicacién

prondstica (4 y 5).

La clasificaci6tn de Rappaport ha sido la base de un gran
namero de clasificaciones propuestas por diversos autores
(6, 7, 8, 9). Sin embargo, dada la gran diversidad de
criterios para clasificar a los LNH, a propuesta del
Instituto Nacional de Cancer de los Estados Unidos, en 1982
surge la Nueva Clasificacidén Internacional (New Working
Formulation: NWF) como un estudio cooperativo de 4 centros
norteamericancs y eurcpeos que aportaron datos clinicos,

histopatolégicos y evolutivos (10).

Esta clasificacién es exclusivamente morfolégica y aungue
resulta Gtil, en cierto modo, para los linfomas B, es
claramente insuficiente para los linfomas T. Sin embargo,
ante la necesidad de unificar criterios y a la adopcién de
NWF por los patdlogoz norteamericanos, se ha transformado
en la clasificaciédn de referencia. El1 conjunto de 1los

linfomas pudieron agruparse en 3 grupos pronésticos de
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Cuadro 1
LINFOMA NO HODGKIN

NUEVA CLASIFICACION INTERNACIONAL (NWF)
{1982)

I.~ BAJO GRADO DE MALIGNIDAD:
a) Linfoma maligno de linfocitos pequefios:

. Con o sin diferenciacion plasmocitoide
. Indistinguible de la leucemia linfocitica
crénica
b) Linfoma folicular de células pequefias hendidas
c) Linfoma folicular mixto de células pequefias y
grandes hendidas.

II) GRADO INTERMEDIO DE MALIGNIDAD:

d) Linfoma folicular de células grandes.

e) Linfoma difuso de células pequefias hendidas

£) Linfoma difuso, mixto de células grandes y
pequefias. "

q) Linfoma difuso de células grandes:
hendidas y no hendidas

III)ALTO GRADO DE MALIGNIDAD:

h) Linfoma de células grandes, inmunoblastico:
. Plasmocitoide
. Componente de células epitelioides
. Células claras
i) Linfoma linfobl&stico:
Convoluto o no convoluto
3) Linfoma de células pequefias no hendidas
. Tipo Burkitt o no Burkitt

MISCELANEOB:

Micosis fungoide
Histiocitico
Plasmocitoma extramedular
Inclasificable

otros.
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bajo, intermedioc y alto grado de malignidad (Cuadro 1) con
sobrevidas medias superiores a 6, 3.2 y 1.5 afos,

respectivamente (10, 11,12).

Un correcto diagnéstico de extensidn permite, ademds de
seleccionar el tratamiento adecuado, la basqueda de
factores pronésticos y la valoracién de la respuesta. La
Clasificacién por estadios mas ampliamente utilizada,
exceptuando los linfomas infantiles, cut&neos y gastricos,
es la de Ann Arbor (Cuadro 2) concebida inicialmente para
la enfermedad de Hodgkin (13). A diferencia de é&sta,
alrededor del 80% de los LNH se encuentran en estadios IIIX
y IV y la orientacién terapéutica depende fundamentalmente
del tipo histolégico, sin que exista una clara correlacién

estadio-pronéstico (14).

La gran heterogeneidad de los linfomas se traduce en un
amplio espectro de presentaciones clinicas, historia
natural, pronéstico y respuesta al tratamiento. La
presentaclién exclusivamente ganglionar (adenomegalias
Gnicas o miltiples) se presenta aproximadamente en el 37%
de los casos, los linfomas primarios extraganglionares
entre el 22 y el 37% y la forma mixta (ganglionar y
extraganglionar) aproximadamente en el 26%. Los sitios més

frecuentes de participacidn extraganglionar son: cabeza y

14



cuello, higado y médula 6sea, tracto gastrointestinal y
anillo de Waldeyer (15, 16, 17).
Cuadro 2
LINFOMAS NO HODGKIN
ESTADIFICACION, ANN ARBOR
ESTADIO MANIFESTACION CLINICA
I Participaci6tn ganglionar de una sola regién
I1E Localizacidén Extralinfitica tdnica
II Participacién de 2 o mas regicnes
ganglionares del mismo lado del diafragma
I1 E Localizacién extraganglionar y participacién
ganglionar en una o mas regiones, del mismo
lado del diafragma
111 Partlcipacién ganglionar en amboslados del
diafragma .
111 E Con participacién localizada extralinfatica
III S Con participacién esplénica
11X ES Con ambos tipos de participacién
v Participacién extralinfatica difusa o

diseminada de uno o mis 6rganos, con o sin
participacién ganglionar

Sintomas Generales:

1) Pérdida de peso
inexplicable de m&s del 10%
del peso habitual, en 6
meses.

2} Fiebre de etiologia no
infecciosa de mas de 382C,
3) Diaforesis

cada Estadio se subdivide en las categorias A y B,
para la presencia o no de Sintomas Generales,
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La o6rbita es un sitio extraganglionar para los tumores
linfoides, y como los gitios extranodales, incluyendo la
piel, presenta dificultades especiales para su
estadificiacién y diagnéstico histolégico (18,32). Parte
del problema con las lesiones orbitarias reside en 1la
tendencia de algunos clinicos y pat6logos para combinar los
tumores linfoides con pseudotumores inflamatorios (18, 19,
20) Yy otra parte reside en las dificultades
citomorfolégicas de clasificacién celular y la capacidad
limitada para predecedir si una lesién 1in§oide dada se
restringird a la orbita o serd parte de una enfermedad

sistémica (20, 21, 32).

La participacién linfomatosa del p&rpado o de la 6rbita es
poco frecuente(16, 17 y 22). Rosenberg y cols en 1961, en
una revisidn de 1269 casos de autopsia de pacientes con LNH
sistémico reportaron una incidencia de 1.3% en la 6érbita
(23); mientras que Henderson, unos afios mis tarde, reportd
que el 7.5% de 764 tumores orbitarios correspondian a LNH
(25) ¥y Kennedy en 1984, el 12% de 820 tumores de érbita

(24).
Los linfocitos estan presentes en la substancia propia de

la conjuntiva y esta esparcidos entre los acini de las

glandulas lagrimales (22, 24, 25, 26). No existen
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linfocitos ni nédulos linféticos en los tejidos blandos de
la 6rbita. por lo tanto, cualguier masa linfoide dentro de
la érbita es completamente anormal, y esto puede explicar
por qué las wmanifestaciones extraorbitarias de 1la
enfermedad linfoproliferativa se encuentran en el 50% de
los casos (26, 27). Por otro lado, como existe una
poblacién de tejido linfoide en la conjuntiva, hay un
sustrato anatémico normal qgue sufre hiperplasia, lo que
explica que el 90% de las lesiones 1linfoides de 1la
conjuntiva estan localizadas y no son parte de enfermedad

sistémica (27, 28 y 29}.

Las lesiones orbitarias producirin proptosis ]
desplazamiento del ojo junto con alteraciones de 1la
movilidad; cualquier masa linfoide de presentaci6én
subconjuntival que esti localizada principalmente en la
6rbita (lo cual deberd confirmarse por tomografia
computarizada) tiene el pron6stico mi&s grave de las
lesiones orbitarias . Los tumores situados dentro de 1la
piel del parpado o presentes en el parpade de una
localizacidn orbitaria profunda tienen wun pronéstico

similar al de las lesiones orbitarias (17, 24).

Cuando los LNH afectan la drbita, la presentacién clinica

es insidiosa, no hay datos clinicos de inflamacién, tales

17



como eritema, quemosis de conjuntiva o dolor occular u
orbitario. comunmente los pacientes son  mayores,
tipicamente entre la sexta y la séptima décadas de la vida
al momento de la presentacién Y la enfermedad
definitivamente es rara en menores de 20 aﬁ-os, en quienes
debe sospecharse leucemia. Al consultar, los pacientes son
asintomdticos con casi 6 meses de evoluciétn y se les
encuentra con proptosis moderada (menor de 5mm},
alteraciones leves de la movilidad ocular que pueden llegar
a ocasionar diplopia y solo en ocasiones, alteracién de la
agudeza visual. Afecta con mayor frecuencia la porcién de
la 6rbita comprometiendo hasta en un 30% la gl&andula
lagrimal, quiz& por la poblacién linfoide distribuida entre

los ductos y acini (19, 21, 22, 24, 27, 30).

Suelen moldear el septum orbitario y palparse como una masa
firme a través de los péarpados. Clinicamente son
indistinguibles de las lesiones benignas, aungue la lesién
bilateral sugiere malignidad. Es rara la Enfermedad de
Hodgkin en la 6rbita, mientras que los LNH que la afectan
generalmente son de origen B, en un 90 a 95% de bajo grado

de malignidad (19, 21, 31, 32, 34).

La tomografia axial computarizada representa una ayuda

diagnéstica importante para limitar la extensién, ya que

18



permite identificar el moldeamiento del globo ocular y de
la érbita sin producir destruccibébn 6sea Yy en ocasiones,
angulacisén aguda de bordes anterior y posterior de la

&rbita (33, 34).

En los pArpados, rara vez se presentan como manifestacién
(inica. Generalmente forman masas nodulares mal definidas,
cublertas por la piel, de crecimiento lentamente
progresivo, llegando a alcanzar dimensiones considerables.
Casi siempre se asocian a infiltracién de &rbita,
conjuntiva o compromiso difuso de piel (19, 30, 31). Los
LNH de pérpado comunmente son bilaterales y simétricos y
pueden afectar los parpados superiores e inferiores (24,

26, 33).

El diagnéstico, al igual que en todos los LNH, se establece
mediante 1la biopsia excisional y el tratamiento con
radioterapia o quimioterapia depender& tanto de la variedad

histolégica como del estadio clinico (4, 15, 36).

En nuestro medio, se desconoce la frecuencia de los
linfomas que comprometen érbkita y/o pArpados (32). Solo se
ha encontrado el reporte de un caso descrito en la
literatura oftalmolégica mexicana (37), per lo que se

considerd importante realizar el presente estudio.
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1)7

2)

3

4)

5)

6)

OBJETIVORB.

Determinar la incidencia de los linfomas de la érbita
y/o del pélrpado en el Hospital General de México, SSa

y sus principales caracteristicas clinicas.

Identificar la Consulta de Especialidad a la que el
paciente acude por primera vez y el tiempo previo de

evolucidn.

Determinar cuiles son los datos clinicos mas
importantes en los pacientes con linfoma de érbita y/o

del péarpado.

Identificar la metodologia mAs Gtil para el

diagnostico y estadificacién de este tipo de linfonmas.
Conocer la variedad histolégica y el fenotipo
inmunolégico de  LNH més frecuente en esta

localizacién.

Identificar 1los diferentes tipos de tratamiento

instituidos y los resultados obtenidos.

20



MATERIAL Y METODOB.

Se estudiaron prospectivamente todos 1los pacientes que
acudieron a las Unidades de Oftalmologia y Hematologia del
Hospital General de México, SSa de marzo de 1987 a agosto
de 1988, en quienes se sospeché clinicamente la presencia

de linfoma de Srbita y/o del parpado.

Se incluyeron en el estudio aquellos pacientes que

reunieron los siguientes criterios:

1) Diagnéstico de LNH basado en el estudio
histopatoldgico de la biopsia excisional de la lesién
ocular y de ganglio linfdtico (en caso de existir este
Gltimo) procesada tanto en el Departamento de
Patologia Ocular de la Unidad de Oftalmologia, como en
el Departamento de Inmunohistoquimica de la Unidad de

Patologia.
2) Diagnéstico de linfoma con participacién de érbita y/o

parpado establecido entre marzo de 1987 y agosto de

1988.

21



3) Pacientes mayores de 15 afios de edad,

independientemente del sexo.

4) Valoracidn sistémica que incluyera TAC de &6rbita para

estadificacién con Ann Arbor.

Se eliminaron 1los pacientes que no completaron la
valoracidén sistémica o abandonaron la consulta antes de

iniciar el tratamiento.

Procedimiento.

Los pacientes incluidos fueron estudiados en forma conjunta
en las Unidades de Hematologia y Oftalmologia, desde su
ingreso y durante todo su seguimiento. Todos los pacientes
fueron tratados de acuerdo al protocolo de tratamiento para
Linfoma no Hodgkin vigente en la Unidad de Hematologla

(Cuadro 3).

Se revisaron ademds los expedientes de todos .los pacientes
con diagnéstico de LNH gque fueron hospitalizados en el
Servicio de Hematologia durante la duracién del estudio,
en busca de participacién orbitaria linfomatosa. También
se registré el total de pacientes que acudieron a Consulta
de Primera vez a la Unidad de Oftalmologia durante el mismo

lapso, con el mismo fin.
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Cuadro 3
PROTOCOLO DE TRATAMIENTO PARA LINFOMA NO HODGKIM
BERVICIO DE HEMATOLOGIR
HOSPITAL GENERAL DE MEXICO, BBa.

GRUPO VARIEDAD EBTADIO ESQUEMA PE

HISTOLOGICA CLINICO TRATAMIENTO*

Bajo Grado:a,b,c I o II Rtx Locorregional

Bajo Grado:a,b,c IITI o IV cop

Riesgo Intermedio: I o I CHOP
d,e,f

Riesgo Intermedio: III o IV CHOP-Bleo
d.e.f

Riesgo Intermedio:g Io 1V CHOP-Bleo~VALM
Alto Riesgo: h,J .

Riesgo Intermedio:g IIT o IV CHOP-Bleo-VALM
Alto Riesge: h,3j

Riesgo Intermedio III o IV COMLAB-P

o alto, con cardio-

toxicidad conocida

y menores de 65

afios.

Riesgo Intermedio III o IV COMLAB-P-db
o alto, con cardio-

toxicidad conocida

y mayores de 65

afios.

C: ciclofosfamida, O: oncovin, P: prednisona, Vi
vincristina, H: doxorrubicina, M: mnetotrexate, L:
leucovorin, A: arabin6sido de citosina, B: bleomicina

Se estudiaron las siguientes variables:

Edad: en afios cumplidos.

Sexo: masculino o femenino.
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3)
4)

5)

6)

7

8)

9)

10)

11)

12)

Consulta Inicial (por Especialidad)

Evolucién del padecimiento: en meses

Variedad histolégica: de acuerdo a la Clasificacién de
NWF en la biopsia excisional del ganglic y la lesiftn
orbitaria.

Fenotipo inmunolégico: en base a reacciones de
inmunohistoquimica (cadenas Kappa y Lambda, Pan-T)
complementadas con histoguimica (PAS, Verde
Metilpironina).

Estadio clinico: de acuerdo a la estadificacién de Ann
Arbor.

Presencia o no de: fiebre de causa no infecciosa,
pérdida de peso mayor del 10% del peso real en los &
meses previos al diagnéstico, diaforesis, prurito,
astenia, adinamia, hiporexia.

Sintomas y signos oculares: proptosis, disminucién

de la agudeza visual, dolor, localizacién, otros).
Hallazgos al examen ocular: exoftalometria, masa
palpable, agudeza visual, movilidad ocular, tensién
ocular, otros.

Tratamiento establecido: Radioterapia, quimioterapia
(esquema y nGmero de dosis).

Respuesta al tratamiento: Remisién Completa (RC) y

Falta de Respuesta (FR).
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RESULTAD OB.

Durante el lapso que comprendié este estudic, marzo de
1987 a octubre de 1988, se registraron un total de 10,820
consultas de primera vez en la Unidad de Oftalmologia,
entre los cuales se llegdé al diagnéstico de linfoma de
6rbita y/o del pérpado, lo gque correspondié a una

incidencia en ese Servicio de 0.027%.

Solo en 6 de 56 pacientes hospitalizados en la Unidad de
Hematologia con diagnéstico de LNH, se pudo demostrar
compromiso orbitario y/o palpebral, lo que representd un

15.7% del total.

Se identificé un total de 9 pacientes con compromiso
linfomatoso de la érbita y/o del p&rpado, de los cuales 3
acudieron inicialmente a Oftalmologia, 3 a
otorrinolaringologia, 2 a Infectologia y solo un paciente,
que venia referido de Chiapas con diagnéstico
histopatoldgico de linfoma no Hodgkin, lleg8 directamente
a Hematologfa, aunque posteriormente todos los pacientes

fueron transladados a la Unidad de Hematologia.

La mitad de los pacientes tuvo una evolucién previa al
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diagnéstico de 12 meses, con un rango que oscils entre 3
meses y 4 afios; la mayoria habia consultado antes en forma

extrahospitalaria por lo menos a 3 médicos.

La edad de los pacientes oscilé entre 20 y 79 afios, 1la
mitad de ellos fue menor de 50 afios. Se identificé un

franco predominio del sexo masculino 2:1 (Cuadro 4).

Cuadro 4

LINFOMAS DE ORBITA Y/O PARPADO
CARACTERISTICAS GENERALES

NUM. BEXO EDAD VARIEDAD EBSTADIO FENOTIPO
CABO (ANOB) HISTOLOGICA CLINICO INMUNOLOGICO
1 F 47 BAJO GRADO I Ea B

2 M 62 BAJO GRADO IV a B

3 M 79 BAJO GRADO IV b ‘B

4 M 60 ALTO GRADO v b B

S M 20 ALTO GRADO II Eb T

6 M 29 ALTO GRADO Ivh B

7 M 39 ALTO GRADO I Eb T

8 F 35 ALTO GRADO IV T

9 F 65 ALTQO GRADO I Ea T
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Seis pacientes fueron portadores de linfomas de alto grado
de malignidad y 3, de bajo grado (casos 1, 2 y 3), de
acuerde a la Clasificacién de NWF (casos 4, 5, 6, 7, B y
9). No se encontrd ningGn caso de LNH de grado intermedio
de malignidad. La mayoria de los pacientes se encontraron
en estadio clinico avanzado y los pacientes 7 y 9 tuvieron
una localizacién inicialmente en nasofaringe. Por
inmunchistoguimica, en 4/9 casos se demostrd estirpe T

{Cuadro 4).

Se realiz6 TAC de d6rbita solo en 4 casos, 1o que permitié
corroborar su utilidad, principalmente en los aquellos
casos en quienes fue posible demostrar la extensién desde
nasofaringe.

En relacifn a los signos oculares presentados, el mas
frecuente en esta serie (5/9 pacientes) fue la masa
palpebral (casos 1, 3, 4, 5 y 6) seguida por masa
orbitaria en 4 casos (2, 3, 8 y 9). La lesién fue
bilateral en 4 casos (1, 3, 4 Yy 6), derecha en 3 e
izquierda en 2 casos. La proptosis se identific6é solo en
3 pacientes y en todos fue derecha. 3 pacientes
presentaron alteracién de la movilidad (casos 2, 3 y 9),
aungque la diplopia sole se detectd en 1 (caso 2). En
ningin caso se encontré disminucién de la agudeza visual

atribuible a la neoplasia.
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Cuadro 5

LINFOMAS DE ORBITA ¥/O PARPADOD
B8IGNOS OCULARES (1)

NUHM. TUMOR LOCALIZACION MOVILIDAD
CRSO PARPADO ORBITA IZQ DER  BIL

i * ¥

2 + + D
3 ¥ ¥ D
[ ¥ ¥

5 ¥ ¥

3 + ¥

7 + ¥

8 + + D
9 + + D

Solo en un paciente se demostrd elevacién importante de la
tensién ocular (60 mm/Hg). Los 3 pacientes que refirieron
dolor presentaron la lesién inicial en nasofaringe y
cursaron ademds con rinorrea, obstruccién nasal y anosnmia

(Cuadros 5 y 6).

Todos los pacientes recibieron quimioterapia, 3 de ellos
recibieron ademis radicterapia a 6rbita y/o parpado y
otros 2 la recibieron ademis al sitio inicial de afeccién.

Solo una paciente fue sometida a cirugia con diagndstico
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de probable amiloidosis palpebral, recibiendo
posteriormente esteroides y negandose a todo tipo de

medidas terapéuticas.

Cuadro 6

LINFOMAS DE ORBITA Y/O PARPADO
BIGNOB OCULARES (2)

NUM. LOCALIZACION DIPLOPIA PROFTOBIS AV TO DOLOR

cAs0o INICIAL
T PARPADO T
3 RETROOCULAR ¥ A
3 PARBADO ¥
3 PIEL, PARPADO
LARINGE
5  NASAL, MALAR
[ PIEL
7 NASAL
8 NASAL +
g NASAL ¥

Dos pacientes integraron RC, otros 2 no respondieron al
tratamiento, uno mas fallecis por complicaciones
sistémicas de 1la enfermedad y el resto no fueron
valorables por abandono de quimioterapia. Los mejores
resultados se obtuvieron en los casos de LNH bajo grado

de malignidad (Cuadro 7).
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cuadro 7

LINFOMAS DE ORBITA Y/O PARPADRO
RESPUBBTA AL TRATAMIENTO

NUM. VARIEDAD ESTADIO TRATAMIENTO RESPUEBTA
CABO HISTOL. INMUNOL. CLINICO

1 BAJO G.M. B I Ea Gx PDN RC

2 BAJO G.M. B IV a QTx RTX RC

3 BAJO G.M. B IV b QTx NV

4 ALTO G.M. B IV b QTx RTx NV

s ALTO G.M. T II Eb QTx SR

6 ALTO G.M. B IV b QTx SR

7 ALTO G.M. T I Eb QTx RTx RIP

8 ALTO G.M. T IV b QT RTx nv

9 ALTO G.M. T I Ea QTx RTx NV
Ox: cCirugia, Qtx: guimloterapla, RTx: radioterapia,
RC: remisién completa, NV: no valorable, SR: sin

respuesta.



DIBCUBION.

Los linfomas no Hodgkin con frecuencia tienen una
presentacién extraganglionar, sin embargo, su presentacién
en la 6rbita o en el parpado es poco frecuente, aunque en
esta serie la incidencia (15.7%) fue bastante mayor que la
reportada por Rosenberg y c¢ols, a pesar de que este grupo
de investigadores reporté casos de autopsia. Sin embargo,
comparados como causa de consulta oftalmolégica general,
los LNH que afectan la 6rbita son muy poco frecuentes

(0.027%) en nuestro medio.

Pueden tener una presentacién extraganglionar primaria
(caso 1), ser parte sistémica del padecimiento (casos 2,
3, 4, 5 ¥y 6) o provenir de estructuras vecinas, como la

nasofaringe, destruyendo las paredes orbitarias (casos 7,

Y 9).

El tiempo de evolucidén previo al diagnéstico es muy
variable y cuando los pacientes acuden al Hospital, con
frecuencia han sido vistos por lo menos por 2 médicos. La
infiltracién linfomatosa de la érﬁita y/o los péarpados
puede ser la manifestacién inicial de la neoplasia, o
bien, presentarse en una etapa tardia de la evolucién,

como en el caso de la invasién desde nasofaringe,
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. Comunmente se presentan como una masa en la 6rbita y/o en
los parpados gue puede ser uni o bilateral. Cuando
afectaron la 6rbita dieron dar lugar a una masa palpable
a través de los parpados y ocasionaron alteraciones de la
movilidad ocular, que no siempre se acompaiia de diplopia,
lo gque estuvo de acuerdo con lo reportado en 1la
literatura. Dependiendo del tamafio y la ubicacién de 1la
maga linfomatosa pueden producir proptosis o

desplazamiento del globo ocular.

Debido a que la infiltracién del nervio éptico y del globe
ocular por el linfoma es rara, la agudeza visual por lo
general se encuentra conservada, como se corrobord en este
estudio a través de la tomografia computada, estudio que
permitis definir con mayor precisidén que la
ultrasonografia, la extensién de la masa tumoral y las

estructuras comprometidas.

Solo en un caso se presentd aumento del tono ocular
secundaria a infiltracién linfomatosa del globo ocular,
aunque también la compresién del mismo por el tumor puede

ocasionar aumento en el tono.

Llamé la atencién que en los f(nicos 3 pacientes que

presentaron dolor, la participacién iniecial habia sido 1la
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nasofaringe, lo que muy probablemente se relacioné con la

destruccién 6sea concomitante.

En los parpados se presentaron comoe una masa de
consistencia ahulada, de localizacién uni o bilateral que
afecté parpados superiores e inferiores, con deformidad
secundaria, acompafiada o no de otros sintomas como
reduccién del campo visual, lagoftalmos y disminucién e

incluso oclusién de la hendidura palpebral.

En relacién a la variedad histolégica, llamé la atencién
que la mayoria de los linfomas fueran de alto grado de
malignidad, (predominando por lo tanto el patrén difuso)
Y que en este grupo se incluyera a todos los pacientes
menores de 40 afios {(Grifica 1) hallazgo diferente a lo
reportado en la literatura mundial (19, 21, 31). Otro dato
interesante de tomar en cuenta, es la ausencia de casos de
LNH de grado intermedioc de malignidad en esta serie, ya
que tanto en estudios realizados en nuestro pais como en
el extranjero, este grupoe de 1linfomas son los més

frecuentes. Hemateologia (1, 4, 5, 15).

La inmunohistoquimica representa una gran ayuda para

caracterizar y clasificar a los linfomas no Hodgkin,
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siendo de particular importancia en los casos dudosos
desde el punto de vista histopatolégico, principalmente
en el caso de linfomas de estirpe T, como se comenté en la

introduccién (21, 29, 31).

Ademas, el 44% de los linfomas, correspondientes a estirpe
T, predominaron en el mismo grupo edad (Gréafica 2),
también a diferencia de los reportado, lo que sugiere que
la agresividad del padecimiento pudiera estar relacionada
con el origen T de los linfomas centrofaciales, que en
esta serie invadieron la &rbita en forma secundaria (21,

24, 31).

Ccon respecto al tratamiento, es importante seflalar que la
cirugia como medida terapéutica Gnica, no es el
tratamiento de eleccifn en ningGn caso, ya que ademds se
corre el riesgo de abandono del tratamiento al obtener

mejoria estética, como sucedié con uno de los casos.

La radioterapia sola (en estadio clinico Ia), o asociada
con quimioterapia, ha demostrado su utilidad para reducir
de manera muy importante el tamafio de la masa tumoral. Sin
embargo, se ha demostrado que las masas tumorales mayores
de 5 cm de diametro mayor son de mal pronéstico, por le

gue se ha sugerido la aplicacién de Rtx al finalizar el
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ciclo de quinicterapia afin cuando éstas hayan
desaparecido; o, inicialmente, cuando la localizacién es
dnica. Estos aspectos son considerados en el protocolo de
tratamiento de los linfomas no Hodgkin vigentes en el
Servicio de Hematologia. Sin embargo, la quimioterapia en
esta serie, tuvo resultados poco halagadores ya que
influyercn en la respuesta la agresividad de la variedad
histolégica, la aplicacién irregular del esguema
quimioterapéutice adecuado, por razones econémicas o de
otra indole, el abandono del tratamiento después de
mejoria inicial, efectos indeseables come toxicidad
medular, hep&tica, cardiaca, etc, inconvenientes del
paciente para permanecer mucho tiempo fuera de su lugar de

residencia, etc.

Aunque se ha seflalado que entre las localizaciones
extraganglionares de los LNH, la orbitaria y/o palpebral
tienen un peor prondéstico, por las razones mencicadas
arriba, no fue posible valorar este aspecto. El pronéstico
depende de muchos factores relacionados entre si, sin
embargo 1los mas importantes siguen siendo la variedad

histolégica y el estadio clinico (16, 17).

Finalmente, 1la evaluacidén de 1los pacientes por un

oftalmdélogo competente es indispensable para determinar
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clinicamente la extensién del linfoma y sus repercusiones
a nivel orbitario, asi como para valorar la respuesta al
tratamiento y el seguimiento de los pacientes desde el

punto de vista oftalmolégico.
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1)

2)

3)

4)

5)

CONCLUSB8IONES.

Los linfomas no Hodgkin gque afectan lo 6rbita y/o el
pirpado constituyen el 0.027% de los motivos de
consulta oftalmolédgica de primera vez en el Hospital

General de México, SSa.

La infiltracién 1linfomatosa a 1la érbita y/o al
parpado, se presenté en el 15.7% de los pacientes con
linfoma no Hodgkin atendidos en el Servicio de
Hematologia del Hospital General de México, SSa.

durante el perfiodo del estudio.

Al igual que en los LNH sistémicos, el sexo masculino
fue el mis afectado (2:1), no se encontré predominio

de edad.

El signo ocular mas frecuente fue la masa ocular, 5 en

el parpado y 4 en la 6rbita.
Los linfomas de alto grado de malignidad, de estirpe

T, (demostrados por inmuno e histoquimica), se

presentaron con mds frecuencia en menores de 40 aflos.
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6)

7)

8)

9)

La TAC de cra&neo demostrd su utilidad para precisar la
extensién del linfoma de érbita, principalmente en los

linfomas de origen en nasofaringe.

No fue posible valorar la respuesta al tratamiento por
abandono, aunque se confirmé gque el tratamiento

guirirgico no es de primera eleccifn en ningtn caso.

Es indispensable la colaboracién del oftalm6logo para
establecer el diagnéstico oportuno de LNH con
participacién orbhitaria y/o palpebral, sus
repercusiones oftalmélogicas y el seguimiento de los

pacientes.

Esta serie es pequefia y el peridodo de estudio de tan
sola 17 meses. sin embargo,la incidencia de
infiltracidén 1linfomatosa a estos sitios fue

ostensiblemente mayor a la informada.
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