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Introduccion: a raiz del siguiente reporte de caso clinico se pretende repensar el
diagnéstico diferencial de los tumores orbitales y revisar la literatura existente al
respecto. Caso: paciente de 54 afios, fumadora, acude a nuestro centro por una pér-
dida de agudeza visual progresiva de dos afios de evolucion en el ojo derecho, que
se acompafiaba de proptosis. Las pruebas de imagen basadas en resonancia magné-
tica y tomografia por emision de positrones — tomografia computarizada (PET-TC)
realizadas describian una lesion intraconal derecha de morfologia indefinida, que
rodeaba el nervio dptico. El estudio inmunohistoquimico y molecular anatomopato-
logico confirmo la sospecha de sindrome linfoproliferativo extranodal de bajo grado.
Discusion: el manejo endoscopico de estas lesiones puede resultar en una menor
comorbilidad en comparacion con el abordaje externo tradicional. El papel de la
cirugia radica en la obtencion de una muestra de la lesion que permita un correcto
diagnostico. Conclusiones: el abordaje multidisciplinar con oftalmoélogos, hemat6-
logos y expertos en radioterapia permite obtener buenos resultados quirtrgicos y
clinicos en la inmensa mayoria de casos.
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ABSTRACT
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Introduction: as result of the following clinical case report, we intend to review
the differential diagnosis of orbital tumors and review the existing literature in this
regard. Case report: a 54-year-old smoking patient, consulted to our department
due to a progressive visual impairment over the last two years in her right eye. She
presented proptosis in her clinical examination. Imaging studies based on MRI and
PET-CT described a right intraconal lesion with an undefined morphology surroun-
ding the optic nerve. Orbital tumors differential diagnosis is delicate. Nevertheless,
Non-Hodgkin lymphomas followed by metastasis are the two most common found
in this location. The immunohistochemistry and molecular studies, confirmed the
suspected diagnosis of extranodal low-grade lymphoproliferative syndrome. Dis-
cussion. endoscopic management of these lesions may result in a lower comorbidity
compared to traditional external approaches. Role of surgery lays in obtainment of
a quality sample which allows a proper diagnosis. Conclusions: multidisciplinary
approach with ophthalmologists, hematologists and radiotherapy experts enhance
good surgical and clinical results in the vast majority of cases.

Introduccion

Este caso ejemplifica la importancia del abordaje multidisci-
plinar ante los tumores orbitales debido a su baja incidencia y
su complejo manejo. Mientras que los linfomas constituyen
algo mas de la mitad de las neoplasias malignas orbitarias,
los linfomas primarios orbitarios corresponden del 1 % al
2 % de todos los linfomas no Hodgkin y a un 8 % de los
linfomas extranodales. Historicamente, se ha descrito un
ligero predominio de esta patologia en el sexo femenino,
cuya edad media de aparicion se sitia entre los 50 y 70 afios.
Geograficamente, la enfermedad es mas frecuente en Europa
y Asia. Dada la singularidad del caso y la estrecha colabo-
racioén necesaria entre oftalmoélogos y otorrinolaringdlogos
para diagnosticar y tratar a esta paciente consideramos opor-
tuno compartir nuestra experiencia con el resto de nuestros
compaiieros. Nuestro objetivo, por tanto, reside en repasar el
diagnostico diferencial de los tumores orbitales y revisar la
literatura al respecto para poder expandir el conocimiento de
los otorrinolaringdlogos en esta area de nuestra especialidad.

Caso clinico

Paciente femenina de 54 aflos sin antecedentes médicos y
fumadora, como antecedente toxicoldgico, acude a nuestro
centro por via de la consulta externa por una pérdida de agu-
deza visual progresiva de dos aflos de evolucioén en el ojo
derecho, que actualmente se acompaia de proptosis. No re-
fiere sindrome tdxico, dolor orbitario, diplopia, insuficiencia
respiratoria nasal, cefalea, ni disminucion del olfato. No pre-
senta focalidades neurologicas acompanantes.

En el examen fisico, la paciente presentaba exoftalmos
medido mediante exoftalmometria de 18mm en el ojo de-
recho respecto a 15 mm en el ojo izquierdo (V.N 12-21mm;
una diferencia interocular de >2 mm es significativa). La
motilidad de los musculos oculares, asi como la presion in-

traocular y la reactividad pupilar estaban conservadas. La
agudeza visual habia disminuido hasta 0,6 en el ojo dere-
cho. A pesar de ello, no presentaba alteraciones significativas
del campo visual. La evaluacion otorrinolaringologica me-
diante rinoscopia anterior y endoscopia no mostré ninguna
alteracion visible: fosas nasales permeables hasta las coanas,
ambos meatos medios libres y cornetes normotréficos.

La paciente acudi6 con una resonancia magnética y una
tomografia por emision de positrones — tomografia compu-
tarizada (PET-TC) realizadas en otro centro, que describian
una lesion intraconal derecha de morfologia indefinida que
rodeaba el nervio optico sin distorsionar la anatomia mus-
cular del globo ocular, hipointensa en T1 e hipointensa
discretamente heterogénea en T2, con intensa captacion de
contraste endovenoso. No se apreciaron captaciones patolo-
gicas a nivel del nervio dptico, musculatura orbitaria ni pared
de globo ocular (Figura 1). La PET-TC no mostr6 otras cap-
taciones hipermetabolicas mas alla de la masa orbitaria.

Figura 1. RMN craneal. A. La secuencia T2 muestra una lesion
intraconal hipointensa (flecha: nervio 6ptico). B. Corte coronal
en T1 con contraste, hipercaptacion de la lesion. C. La RMN de
las oOrbitas tras el tratamiento. Se muestra una disminucion del

volumen tumoral en T1 con gadolinio.
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Se decidi6 someter a la paciente a una intervencion quirtirgi-
ca conjunta por parte del servicio de otorrinolaringologia y
oftalmologia con la intencion de descomprimir la érbita. Para
ello, se reseco la lamina papiracea y se expuso la grasa pe-
riorbitaria. Acto seguido se abord¢ la periorbita de modo que
la grasa pudiera herniarse hacia la fosa nasal, consiguiendo la
disminucion de la presion orbitaria. Se desinsert6 el musculo
recto medial para explorar el campo retrobulbar, al mismo
tiempo que se buscaba obtener una muestra de tejido sufi-
ciente para realizar el diagndstico. Dicha muestra evidencid
que se trataba de tejido muscular infiltrado por proliferacion
atipica, sugestivo de sindrome linfoproliferativo.

El posoperatorio transcurri6 sin incidencias. Clinicamen-
te, disminuyd la proptosis y mejoro la agudeza visual al cabo
de tres semanas. La RMN de control mostré una disminu-
cion del volumen tumoral con restos entorno al nervio 6ptico
sin infiltrarlo. La paciente fue tratada con una dosis total de
25 Gy de radioterapia (17 sesiones), tras la cual no se han
reportado efectos secundarios hasta la fecha.

Discusion

La presencia de un exoftalmos progresivo sugiere una lesion
intraorbitaria, que puede provenir de la érbita o bien ser aje-
na a ella. En este segundo grupo encontrariamos los tumores
o las inflamaciones e infecciones (1).

Los linfomas primarios orbitarios corresponden del 1
% al 2 % de todos los linfomas no Hodgkin y a un 8 % de
los linfomas extranodales (2). Se ha descrito un ligero pre-
dominio de esta patologia en el sexo femenino, cuya edad
media de aparicion se situa entre los 50 y 70 afios. Suelen
tratarse de linfomas indolentes de células B que se presen-
tan con clinica gradual en forma de proptosis, disminucion
de la agudeza visual, restriccion en la movilidad ocular y
diplopia (3).

Cuando nos referimos a un linfoma orbitario podemos
estar delante de un linfoma que afecte a la conjuntiva, par-
pados, glandulas lagrimales o la orbita (5, 6). La mayoria de
los linfomas no Hodgkin orbitarios corresponden a linfomas
extranodales marginales de células B de la mucosa asocia-
da con el tejido linfoide (MALT) (7). Los signos que suelen
ofrecer a la exploracidn fisica son la proptosis indolora o la
hinchazoén ocular.

En este caso, la larga evolucioén y la sutileza de los sin-
tomas junto con la indemnidad morfoldgica y estructural
observada en la RMN alejan la posibilidad diagnostica de
meningioma o glioma (8, 9). El estudio inmunohistoquimico
y molecular anatomopatologico confirmo la sospecha de sin-
drome linfoproliferativo extranodal de bajo grado.

LaTC ylaRMN con contraste son los estudios de imagen
preferibles para evaluar este tipo de lesiones. La ecografia
deberia ser valorada por su disponibilidad ante la sospecha
de una lesion vascular (10, 11).

El tratamiento de este tipo de linfomas no Hodgkin se
establece en funcion del tipo y del grado de extension de la
enfermedad, incluyendo un abanico de opciones terapéuticas

que van desde la observacion en los casos asintomaticos has-
ta la exéresis quirurgica y la radioterapia para los casos de
sintomaticos y/o de alto grado. La quimioterapia se reserva
para los casos con diseminacién metastasica (12, 13).

Conclusiones

El diagnostico diferencial puede ser en ocasiones complejo,
pues los signos y sintomas no son especificos de ninguna
entidad. Principalmente, el diagndstico diferencial que plan-
tean los tumores orbitarios incluye las lesiones vasculares,
entre ellas el hemangioma cavernoso y lesiones benignas
como el glioma de nervio optico, meningiomas y pseudo-
tumores. La lesion maligna mas frecuente es el linfoma no
Hodgkin, seguido de las metastasis (2).

El manejo endoscopico de las lesiones orbitarias resulta
en una menor comorbilidad en comparacién con el abordaje
externo tradicional (1). El papel de la cirugia radica en la ob-
tencion de una muestra de la lesiéon que permita un correcto
diagnostico de la lesion y un tratamiento oportuno basado
en quimioterapia, radioterapia o un esquema combinado de
ambos, siempre apoyandose en un abordaje multidisciplinar
con oftalmdlogos, hematologos y expertos en radioterapia
para obtener buenos resultados quirtrgicos y clinicos (2, 3).
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