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PRESENTACION DE CASOS CLINICOS

Pseudotumor orbitario, un

diagnostico dificil. Correlacion
clinica, radioldgica y patologica

RESUMEN

Introduccion: Es la tercera
patologia mas comun de la 6r-
bita después de la orbitopatia
tiroidea y de las enfermedades
linfoproliferativas.® Constituye
un diagnéstico diferencial en las
inflamaciones orbitarias y por
ello es importante conocerlo.
Sus causas y mecanismos aun
no estan bien dilucidadas. En las
Ultimas décadas se ha logrado
entender de mejor forma la en-
tidad clinica, ayudado por la
mejoria de las técnicas de
imagen, inmunopatogenia y
moleculares.*

Objetivo: Mejorar la preci-
sion diagnostica de pseudotu-
mor orbitario con el andlisis de
datos clinico-radiolégicos de ca-
sos comprobados por histopato-
logia.

Material y métodos: Se rea-
liz6 estudio retrospectivo de 12
pacientes registrados con el
diagnéstico de “pseudotumor in-
flamatorio orbitario” (PI1O) en el
Servicio de Radiologia e Imagen
del Instituto de Oftalmologia

Conde de Valenciana en el pe-
riodo de enero de 2007 a sep-
tiembre de 2008. Del total s6lo
se incluy6 a seis pacientes que
contaban con comprobacion pa-
tologica de la enfermedad. Se
analizaron los hallazgos y diag-
nésticos clinico-radiolégicos pre-
vios a la biopsia.

Resultados: Seis de los seis
pacientes tuvieron diagnostico
radiolégico y patolégico de PIO;
cabe mencionar que en uno de
los seis pacientes el diagnéstico
radiolégico fue linfoma vs. pseu-
dotumor inflamatorio. Hallazgos
radiolégicos: Seis pacientes
mostraron aumento de volumen
de la glandula lagrimal (en uno
fue bilateral), cinco tenian prop-
tosis, cinco presentaban afecta-
cion de los misculos extraocu-
lares, en tres habia cambios en
la densidad de la grasa orbita-
ria, tres tenian compromiso in-
traconal y dos extraconal y en
dos se observé afectacion del
nervio Optico. Los diagndsticos
clinicos previos a la TC de los
seis pacientes fueron: Un PIO,
tres tumor orbitario, uno tumor de

glandula lagrimal y celulitis y el
restante no tenia diagndstico
asentado en el expediente. Ha-
llazgos clinicos: Seis presenta-
ban edema palpebral, en cuatro
se palpé tumor en la glandula
lagrimal (en uno era bilateral),
en cuatro se observa la conjun-
tiva hiperémica, tres mostraron
proptosis (uno bilateral), tres
tenian movilidad ocular limitada,
la agudeza visual estaba com-
prometida de forma importante
en cuatro pacientes y sélo uno
refirié dolor ocular con y sin pal-
pacion.

Conclusion: El PIO clinica-
mente puede representar un di-
lema diagndéstico, sin embargo
la TC computada (TC) es un
método que, en correlacién con
los datos clinicos, demostro te-
ner un valor altamente especi-
fico para la evaluacion y diag-
néstico de esta patologia.

Palabras clave: Pseudotu-
mor orbitario, glandula lagrimal,
proptosis, edema palpebral.
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Introduccion

El PIO es también conocido como inflamacidn ines-
pecifica de la érbita, fue descrito por primera vez en
1905 por Hichsfeld como una masa que simulaba una

neoplasia, pero histolégicamente se trataba de un pro-
ceso inflamatorio.

Actualmente se define como un proceso inflamatorio
benigno no especifico de la region orbitaria, sin eviden-
cia de enfermedad local o sistémica.'®

Es la tercera patologia mas comun de la 6rbita des-
pués de la orbitopatia tiroidea y de las enfermedades
linfoproliferativas.®
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ABSTRACT

Introduction: It is the third
more common pathology of eye
orbit after thyroid orbitopathy
(thyroid eye disease) and of lym-
phoproliferative disorders. Consi-
dered as a differential diagnosis
in the orbital inflammations, it is
worth to know about it. Causes
and mechanisms are not yet well
elucidated. Over the last deca-
de, clinical entity has been bet-
ter understood, assisted by ima-
ging, immunopathogeny and
molecular techniques.

Objective: Improving orbital
pseudo tumor’s diagnostic pre-
cision with the analysis of clini-
co-radiological data of cases
proven by histopathology.

Material and methods: Re-
trospective study of 12 patients
classified with “inflammatory or-
bital pseudo tumor’s diagnosis-j”
(IOP) in the Radiology and Ima-
ging Service of the Ophthalmo-

La etiologia exacta de esta enfermedad aun no es

logy Institute (Instituto de Oftal-
mologia Conde de Valenciana)
in the period from January 2007
to September 2008. From the
total, only six patients with pa-
thological prove of the disease
were included. Clinico-radiolo-
gical findings and diagnosis
prior to biopsy were analyzed.

Results: Six of the six pa-
tients had radiological and pa-
thological IOP’S diagnosis. Itis
worth mentioning than in one of
the six patients the radiological
diagnosis was lymphoma vs. in-
flammatory pseudotumor. Ra-
diological findings: Six patients
showed lacrimal gland volume
increase (in one patient, it was
bilateral), five had proptosis, five
showed extra-ocular muscles
affectation, in three patients the-
re were changes in the orbital
grease density, three had intra-
conal visual compromise, two
extraconal compromise and in
two patients there was optic
nerve affectation. Prior CT cli-
nical diagnoses of the six pa-
tients were: One IOP, three with

orbital tumor, one with lacrimal
gland tumor and cellulites and
the remainder did not have diag-
nosis written down in the file.
Clinical findings: Six showed
palpebral edema, in four we
felt a tumor in the lacrimal gland
(in one of them it was bilateral),
in four we observed hyperemic
bulbar, three showed proptosis
(one was bilateral), three had
ocular limited mobility, visual
sharpness was importantly en-
gaged in four patients and only
one referred ocular pain with and
without palpation.

Conclusion: IOP can clinica-
lly represent a diagnostic dilem-
ma; however the computed CT
is a method that correlated with
clinical data proved to have a
highly specific value for the eva-
luation and diagnosis of this pa-
thology.

Key words: Orbital Pseudo-
tumor, lacrimal gland, proptosis,
palpebral edema.

conocida; sin embargo, la infeccién o un proceso inmu-
ne se han postulado como posibles factores desenca-
denantes.

Es un diagndstico clinico de exclusién que es aplica-
do a la inflamacién orbitaria después de descartar una
neoplasia o un proceso infeccioso o sistémico.®

La gama de caracteristicas clinicas, radioldgicas y
patolégicas de esta enfermedad son muy variables, van
desde un proceso difuso hasta una enfermedad focal
especifica de los tejidos orbitarios, como la glandula
lagrimal, musculos extraoculares y grasa orbitaria.

La incidencia de la enfermedad no es conocida, ya
gue es dificil de evaluar por la diversidad de las mani-
festacionesy la falta de aceptacién universal de la defi-
nicién de esta enfermedad como entidad.*®

Tiene predileccién por el sexo femenino, se presen-
ta principalmente en la edad media de la vida, sin em-
bargo, puede encontrarse en todas las edades y no tie-
ne asociacion racial ni familiar.*®
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Esta patologia tipicamente se inicia con dolor subi-
to, edema y proptosis, que va a variar dependiendo de
la localizacion especifica, grado de inflamacion, fibro-
sis y efecto de masa. Ptosis, quemosis, “0jo rojo”, epi-
fora, disfuncion de la motilidad y neuropatia 6ptica tam-
bién pueden estar presentes. Restriccién, compresion
y destruccién de los tejidos blandos de la érbita van a
estar presentes en el marco de esclerosis extensa. La
unilateralidad es tipica, ya que la bilateralidad es poco
comun. La sintomatologia generalmente se presenta
en horas o en dias (pseudotumor agudo). En la minoria
de los pacientes aparece por semanas (pseudotumor
subagudo) o se presenta de forma insidiosa durante un
periodo de meses (pseudotumor crénico). Se ha repor-
tado la relacién de la presentacion de la enfermedad
con las estaciones del afio, con exacerbacion o recu-
rrencia de los sintomas en los meses calurosos. Otro
punto importante es la excelente respuesta a la tera-
pia esteroidea, que se puede observar a las 12 h de
iniciada.*&*



Histolégicamente varia desde células polimorfo-
nucleares y fibrosis con una matriz de tejido de
granulacion, eosinéfilos, células plasmaticas, his-
tiocitos, foliculos linfoides con centros germinales y linfo-
citos. Se ha reportado que los pseudotumores linfociticos
o la presencia de linfoblastos difusos ocultan un linfoma
maligno, asi como, todos aquellos resistentes a corticote-
rapia.®

La TC es el método de diagndstico principal en estos
procesos, incluso superior a la Resonancia Magnética,
ya que nos permite hacer un diagnéstico de densida-
des, morfolégico y de localizacién, al mismo tiempo que
nos abre camino para realizar un nuevo intento de cla-
sificacion. Para el mejor entendimiento del cuadro clini-
co, y los hallazgos radiolégicos se clasifica segun el
area anatdmica afectada en: miositica, lagrimal, ante-
rior, apical y difusa.”®!

Miositica

El cuadro clinico que presentan estos pacientes es
dolor con los movimientos oculares, diplopia, propto-
sis, edema palpebral, quemosis conjuntival, inflamacion
del masculo afectado y puede ser bilateral. Los hallaz-
gos topograficos son engrosamiento de los musculos
extraoculares, afectacion tendinosa, bordes irregulares
ylo desflecados en el o los musculos afectados, infiltra-
cion y obliteracién de la grasa orbitaria y arqueamiento
del borde interno del vientre muscular, que forma un
escalon al pasar detras del globo ocular. La entidad
patolégica con la que se debe hacer el diagnostico dife-
rencial es con la orbitopatia tiroidea.

Adenitis lagrimal

Clinicamente se caracteriza por dolor, sensibilidad e
inyeccion en el cuadrante temporal superior de la érbita
y del férnix conjuntival, palpaciéon dolorosa de la glan-
dula, deformacién en “S” del parpado y proptosis con
desplazamiento inferior y nasal del globo ocular. En la
TC se observa aumento de tamafio de la glandula lagri-
mal, sus contornos suelen ser irregulares y presenta
reforzamiento con el medio de contraste intravenoso.

Se realiza diagndstico diferencial con adenitis lagri-
mal viral o bacteriana, rotura de quiste dermoide en la
region de la glandula lagrimal, sarcoidosis, enferme-
dad de Sjogren, trastornos linfoproliferativos, quistes
y neoplasias de esta regién. Debido a la incidencia y
variedad de patologias que pueden afectar la glandu-
la lagrimal, es necesaria la biopsia para el diagnéstico
definitivo.

Inflamacion orbitaria anterior

Este tipo afecta al globo y érbita anterior. A la explo-
racion fisica presentan dolor, proptosis, edema palpe-
bral, disminucion de la visién, uveitis, esclerotenonitis,
papilitis y desprendimiento exudativo de retina. En la

TC hay infiltracién orbitaria irregular localizada en for-
ma anterior adyacente al ojo, engrosamiento escleral y
coroideo que puede extenderse hasta la union del glo-
bo ocular con el nervio éptico y todo ello realza con
el medio de contraste. Los diagndsticos diferenciales
de la inflamacién orbitaria anterior inespecifica son
celulitis orbitaria, rotura de un quiste dermoide, he-
morragia dentro de una lesién vascular, rabdomio-
sarcoma e infiltracién leucémica.

Apical

Cuando hay afectacion apical los pacientes tienen
dolor, proptosis minima y oftalmoplejia dolorosa. En
la TC se observa infiltracion irregular en el vértice
de la Orbita con extensidn de la parte posterior de
los musculos extraoculares o del nervio 6ptico. La
sarcoidosis y los procesos granulomatoso son diag-
ndsticos que por TC computada son semejantes.

Difusa

El cuadro clinico de este tipo de afectacién es similar
al que se presenta en la inflamacion orbitaria anterior,
agregandose compromiso muscular y neurosensitiva. En
los hallazgos tomograficos encontramos afectacion de
toda la érbita con respeto de los bordes del globo ocular
y ausencia de erosién dsea. Es indiferenciable del lin-
foma aunque también debemos descartar hemangio-
ma cavernoso, meningioma de la vaina del nervio 6pti-
co, shwannoma orbitario y metastasis.*>"

En relacién con el tratamiento, la respuesta a los
corticoides a altas dosis (Prednisona: 1 mg/kg peso/
dia) es buena, con evolucién favorable en la mayoria
de los casos. Si bien hay casos de resolucién esponta-
nea, también un pequefio porcentaje no responde a la
corticoterapia, teniendo que aplicar radioterapia (2000-
2500 rads) o incluso inmunosupresores.

Si bien algunos autores afirman que la buena res-
puesta a los corticoides a los pocos dias del comienzo
del tratamiento es una evidencia diagndstica de pseu-
dotumor orbitario, es de destacar que también otros
procesos, incluyendo tumores malignos, entre ellos,
pueden responder favorablemente de forma temporal a
la administracion de los mismos. Por tanto la biopsia es
fundamental y necesaria para el diagnéstico exacto de
pseudotumor orbitario.13®

Material y métodos

Se realiz6 el estudio retrospectivo de doce pacien-
tes registrados con el diagnéstico tomografico de
P10 en el Servicio de Radiologia e Imagen del Insti-
tuto de Oftalmologia Conde de Valenciana en el pe-
riodo de enero del 2007 a septiembre de 2008.

Se incluyeron sélo aquellos pacientes que contaban
con expediente en el Instituto de Oftalmologia Conde
de Valencia con diagnéstico tomografico de PIO y con

Julio-Septiembre 2009 259



estudio patoldgico. De los 12 pacientes sélo seis cum-
plieron con los criterios de inclusién.

Los hallazgos radiol6gicos de estos pacientes para
su andlisis, se obtuvieron de los reportes radioldgicos
gue se archivan en el Servicio de Radiologia e Imagen
y en cuatro de los seis pacientes se contaba incluso
con las imagenes de TC.

Para obtener los datos clinicos se revisaron los ex-
pedientes oftalmoldgicos en la red del Hospital.

Los resultados de las biopsias se obtuvieron del li-
bro de registros diagnésticos en el Servicio de Patolo-
gia. Finalmente con los datos obtenidos se realizé la
correlacion clinico-radioldgica y patologica.

Resultados

Seis de los seis pacientes tuvieron diagndstico ra-
diolégico y patoldgico de PIO; cabe mencionar que en
uno de los seis pacientes el diagnéstico radiolégico fue
linfoma vs. pseudotumor inflamatorio, en éste el plan-
teamiento de ambos diagnosticos fue dado por la afec-
tacion de ambas glandulas lagrimales e inserciones
musculares de los rectos laterales (poco frecuente en
el pseudotumor que es cominmente unilateral), sin
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Figura 1. Diagndstico radioldgivo.
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Figura 2. Hallazgos radioldgicos.

embargo, la manifestacion clinica de edema palpebral
y dolor (signos que no se presentan en linfoma que es
indoloro) nos sometieron al dilema para la precision diag-
nostica. El resto de pacientes radioldgicamente tuvie-
ron afeccion difusa de la 6rbita (Figura 1).

Hallazgos radioldgicos (Figura 2): Seis pacientes
mostraron aumento de volumen de la glandula lagri-
mal (Figura 3) que en uno de los casos fue bilateral
(Figura 4); las cuales reforzaron de forma moderada
con el contraste intravenoso y no producian erosion ni
remodelacion ésea. Cinco tenian proptosis (Figura 5).
Cinco presentaban afectacién de los musculos ex-
traoculares, uno de los paciente tenia engrosamien-
to de todos los musculos, dos de ellos presentaban
engrosamiento de un solo musculo (Figura 6) y en los
dos restantes todos los musculos extraoculares no
podian distinguirse del tejido con densidad de tejidos
blandos mal definido localizado en el espacio intra y
extraconal (Figura 7), en tres habia aumento en la
densidad de la grasa orbitaria, tres tenian compromi-

Figura 3. (A 'y B) En
la 6rbita derecha se ve
aumento de volumen
de la glandula lagrimal
que produce propto-
sis, desplazamiento
medial del globo ocu-
lar y compromete la
insercién del recto la-
teral.
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Figura 4. (Ay B) Paciente de 36 afios de edad que presenta inflamacién dolorosa de ambos parpados con sospecha clinica de
linfoma orbitario. En ambas imagenes vemos aumento de volumen de las glandulas lagrimales. Con el estudio patolégico

resulté pseudotumor inflamatorio inespecifico.

Figura 5. En la drbita izquierda hay un tejido que envuelve al
globo ocular, produce proptosis y oblitera la grasa intraconal.

Figura 6. En la ¢rbita derecha se ve aumento de volumen de
la glandula lagrimal y engrosamiento e irregularidad de los
bordes del recto lateral (puntas de flecha).

so intraconal (Figura 5) y dos extraconal (Figura 8) y
en dos se observé afectacion del nervio 6ptico el que
presentd engrosamiento y realce anémalo de las cu-
biertas que lo cubren (Figura 7).

Los diagnosticos clinicos previos a la TC de los seis
pacientes con diagndstico radioldgico y patolégico de
pseudotumor inflamatorio orbitario, fueron: uno pseudo-
tumor inflamatorio orbitario, tres tumores orbitarios, uno
con celulitis y tumor de glandula lagrimal y el restante no
tenia diagnéstico asentado en el expediente (Figura 9).

Hallazgos clinicos (Figura 10): Seis presentaban
edema palpebral, en cuatro se palp6 tumor en la glan-
dula lagrimal (uno bilateral), en cuatro se observo la
conjuntiva hiperémica, tres mostraron proptosis (uno
bilateral), tres tenian movilidad ocular limitada, la agu-
deza visual estaba comprometida de forma importante
en cuatro pacientes y sélo uno refirio dolor ocular con 'y
sin palpacion. Todos fueron tratados con prednisolona
obteniendo buena respuesta.

Discusion

El pseudotumor orbitario es un dilema diagndstico
clinico-radiolégico, ya que esta patologia tiene un com-
portamiento inespecifico y simula varias enfermedades;
es un diagnéstico que se realiza por exclusion y nece-
sita indiscutiblemente de los estudios de imagen y la
correlacion clinica para establecerlo, lo anterior fue de-
terminante para la precisién diagndstica radioldgica en
los pacientes analizados en este estudio.

La TC es un buen método que nos permite evaluar, la
morfologia y el sitio anatdmico que se encuentra afecta-
do, asimismo, nos permite valorar de forma eficaz las
estructuras 6seas, que si se encuentran comprometidas
nos descartan la posibilidad de pseudotumor orbitario.

El diagndstico por imagen en este estudio tuvo una
alta sensibilidad y especificidad, ademas se pudo ver
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Figura 7. Se observa un tejido que se confunde con los
musculos extraoculares y nervio 6ptico el que presenta en-
grosamiento y realce anémalo de sus cubiertas (flecha).

que la TC puede detectar cambios en las estructuras
de la drbita que clinicamente no se pudieron valorar,
como el aumento de volumen en la glandula lagrimal
que radiolégicamente estuvo afectada en los seis pa-
cientes y clinicamente sélo se detect6 en tres de ellos;
en el caso de proptosis a la exploracion se encontré en
tres pacientes mientras que por imagen fueron cinco
los que presentaron este signo. Los cambios morfolégi-
cos y de la densidad en los masculos y la grasa orbita-
ria, asi como, la extension de la lesién son otros de los
hallazgos que Unicamente por imagen se pueden de-
terminar.

El dolor, la hiperemia conjuntival, la agudeza visual y
la limitacion en la movilidad del globo ocular son signos
y sintomas que se evaluaron en este estudio y son ha-
llazgos que sélo la clinica examina con precision; sin
embargo, al menos los dos ultimos, radiolégicamente
pueden predecirse.

Figura 8. (A 'y B) En la orbita derecha hay dos imagenes cuya densidad y reforzamiento son similares al masculo que infiltra
por separado al espacio extraconal, la mayor de ellas esta localizada en la region lateral (cabeza de flecha), la otra desplaza

en forma moderada al recto medial (flecha)
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Figura 9. Diagndsticos clinico.
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Figura 10. Hallazgos clinicos.



Por lo tanto lo anterior se traduce en que una ade-
cuada valoracién clinica aunada a un estudio por ima-
gen pueden aseverar el diagndstico, que podria obviar
el estudio patoldgico sin perder de vista las indicacio-
nes absolutas del mismo, como son afectacién Unica a
la glandula lagrimal, bilateralidad de la lesion y falta de
respuesta a tratamiento con esteroides por mencionar
algunas.

Otro punto importante de esta patologia a sefialar
gue la bilateralidad es rara; sin embargo, se encontrd
afectacién en ambas 6rbitas en un paciente al que se le
esta dando seguimiento y el tratamiento con predniso-
lona ha dado buenos resultados.

Se realizo basqueda y analisis de los otros seis
pacientes a los que no se les realiz6 biopsia, y encon-
tramos que a dos de ellos se les inicio tratamiento con
prednisolona con reversién de los sintomas, a dos se
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El PIO clinicamente puede representar un dilema
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1. Bosch J., Ortega-Aznar A, Tintore M, et Otarola F, Flores JC. Pseudotumor in- 8. Lakshmana MD, Newman B. Shiress-
al. Paquimeningitis hipertréfica. Revision flamatorio de la érbita, caso clinico. Bo- han, at al. Inflamatori Pseudotumors.
histérica a propdsito de dos casos y re- letin Escuela de Medicina U.C. 2006; Radiographics 2003; 23: 719-29.
lacion patogénica con el sindrome de 31(1). 9. , LeuvenBAL, Sartor K. Heidelberg. Ima-
Tolosa-Hunt y pseudotumor orbitario. Yuen SJ, Rubin PA. Idiopathic Orbital in- ging of Orbital and visual Pathawway
Rev Neurol 2000; 31(10): 946-51. flammation: ocular mechanisms and cli- Pathology. Springer-Verlag Berlin: Prin-

2. Hamad-Cueto O, Tamayo-Toledo JA. nopathology. Ophthalmol Clin North Am ted in Germany; 2006, p. 454.
Marmol - Prado A. A., ed al Sindrome 2002; 15: 121-6. 10. Zegnel A, Zeynel A, Karcioglu, Hark G.
de Tolosa—Hunty Pseudotumor Orbita- Weeber A. Pseudotumor of the orbital. Orbital tumors diagnosis and treadment.
rio. Entidades solapadas en un caso con Clinical pathologic and radiology evalua- Springer Science, Business Media, Inc.
perfil clinico no habitual. Rev Neurol tion. Radiologic Clin of North Am Vol 233 Spring Street, New York, USA: 2005,
2006; 42(9): 530-4. 1999; 37: 151-68. p. 234.

3. Guzman J, Mena |, Jiménez R, et al. Glenns, Forbes MD, Patrick F. ed al. 11. Som P, Hugh D. Curtion. Radiologia de

Pseudotumor idiopético orbitario unila-
teral con extension al seno cavernoso
(sindrome de Tolosa-Hunt). Rev Oncol
2006; 16(1).

Orbital Tumors Evaluated by Computed
Tomography. Radiology 1980; 136: 101-
11.

Cabezay Cuello. 4a. Ed. edicion en es-
pafiol. Madrid, Espafa: Elsevier Espa-
fia, S.A.; 2004, p. 584-91

Julio-Septiembre 2009 263





