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UMMARY

Orbital pseudotumor is
an idiopathic process that
is defined as a tumor-like
inflammation consisting of a
pleomorphic cellular response
and fibrovascular tissue
reaction(5). Reported is a case
of a 51 years-old female patient
with a history of sub acute
visual loss that originally was
treat as Graves orbitopathy;
however, the clinical evolution
and orbital biopsy confirmed a

case of orbital pseudotumor.
NTRODUCCION

El pseudotumor de orbita es una
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entidad clinica también conocida
como enfermedad inflamatoria
idiopatica benigna y se define
como un sindrome benigno, no
infeccioso caracterizado por la
presencia de sintomas y signos
inflamatorios ~ orbitarios  sin
causa evidente local o sistémica
(10,11). Fue descrita por primera
vez en 1903 por Gleason, Busse y
Hochheim y ya con caracteristicas
clinicopatologicas en 1905
por Birch-Hirschfeld (2,3.,4,6).
Representa el 6-7 % de las
lesiones orbitarias y corresponde
a la tercera causa de enfermedad

orbitaria precedida por orbitopatia

de Graves y por enfermedades
linfoproliferativas (8,10). Puede
afectar cualquier parte de la orbita
y puede ser aguda, subaguda e
incluso progresar a cronica (8).
A continuacion se presenta un
caso con diagnéstico a través
de biopsia de un pseudotumor
de orbita evaluado y tratado en
el servicio de Oftalmologia del
Hospital San Rafael de Alajuela
en conjunto con especialistas en
Endocrinologia e Inmunologia
del mismo nosocomio.
Posteriormente se realiza una
revision bibliografica sobre el
pseudotumor de orbita.

* Médico General (UCR). Servicio de Emergencias Hospital San Rafael de Alajuela.



ASO CLINICO

Paciente femenina 51 afios
de edad con antecedente de
enfermedad de Graves consulto
por cuadro de pérdida visual
progresiva de su ojo izquierdo
y dolor ocular dos meses de
evolucion sin antecedentes de
trauma. Clinicamente cursaba
con agudeza visual de cuenta
dedos a 50 centimetros, edema
bipalpebral, proptosis, quemosis,
congestion ocular, defecto pupilar
aferente, mas edema de disco
del ojo izquierdo. La paciente
fue ingresada con diagndstico
de neuropatia compresiva por
Graves

enfermedad de para

descompresion  orbitaria  de
emergencia y administracion de
esteroides intravenosos con buena
evolucion y recupera su agudeza
visual a 20/30 a la semana de
egreso. Se le realizé TAC durante
su hospitalizacion con reporte
diagnoéstico  de  exoftalmos
bilateral de predominio izquierdo
en probable relacion a hipertrofia
de musculos extra oculares. Dos
meses posteriores de su egreso,
la paciente sufre dos episodios de
recaidas de su agudeza visual en
0jo izquierdo a cuenta dedos con
intervalos de un mes cada uno. En
cada ocasion, se tratd a la paciente
con esteroides intravenosos.
En la ultima recaida debido lo
inusual y erratico de la evolucion

del caso, se revaloran las placas
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del TAC realizado durante su
primer ingreso. Sorpresivamente
se observa una lesion espacio
ocupante en la orbita izquierda,
asi que se le realiza orbitotomia
izquierda con biopsia incisional
mas administracion de esteroides
sistémicos. A la muestra de la
biopsia se le realizdo estudios
inmuno - histoquimicos la
cual resultdé con proliferacion
linfocitica policlonal, momento
en el que se le diagnostica
como pseudotumor de Orbita
izquierdo. Con este diagnostico,
la paciente se manejo en conjunto
con el servicio de inmunologia
para tratamiento con esquemas
de inmunoreguladores y
esteroides. Se dio seguimiento
por un afio y en los controles de
TAC a los seis y nueve meses
posterior al tratamiento de
inmunoreguladores, no reportaron
alteraciones. La paciente
actualmente estd asintomatica
y estable con agudeza visual de

20/30.

OMENTARIO

El pseudotumor de orbita es una
entidad benigna, no infecciosa
solo se
luego de haber
descartado otras patologias mas

e inflamatoria que
diagnostica

frecuentes (1). La clinica es de
una masa palpable, proptosis,
parpado  inflamado,
eritema,

edema,

ptosis, quemosis,

congestion, disminucion de los
movimientos oculares y de la
agudeza visual (8,10). Suele ser
unilateral, sin embargo en un 25 %
de los casos se presenta bilateral.
En la poblacion pediatrica suele
ser bilateral, con uveitis, edema
de disco y eosinofilia (10). La
patogénesis es muy incierta lo
que también ha complicado la
eleccion del tratamiento, aunque
se le ha asociado con causas
infecciosas del tracto respiratorio
superior como  sinusitis en
especial etmoidal (7) o algunos
otras patologias tipo resfriado de
origen virales. También se le ha
relacionado con enfermedades
autoinmunes e inflamatorias (9).
El diagnostico es de exclusion
de entidades mas frecuentes que
puedan cursar con clinica similar
como lo son enfermedades
tiroideas, el  linfoma, la
sarcoidosis, procesos infecciosos,
granulomatosis de  Wegener,
Sjogren primario o secundario
a malignidad o enfermedades
del tejido conectivo. Se apoya
en neuroimagenes como la
tomografia axial computarizada
o la resonancia magnética, en
las que se apreciaran cambios
inflamatorios especificos segin
el area anatomica afectada. La
biopsia estd indicada si no hay
respuestaal tratamiento de primera
linea. La histologia muestra
infiltrado

con pequeiios linfocitos maduros,

inflamatorio cronico



células plasmaticas, neutréfilos,
eosinofilos, macréfagos y
células b  policlonales (a
diferencia del linfoma donde
estas células son monoclonales).
Pueden encontrarse cambios
proliferativos asi como fibrosis
y en la variante esclerosante, que
parece corresponder a un estadio
final del

mucha fibrosis y poco infiltrado

pseudotumor, hay
inflamatorio (10). El tratamiento
con esteroides a

(80mg/kg/dia de
prednisona) la cual luego se va

inicial es
altas dosis
titulando. También se pueden
utilizar  antiinflamatorios  no
esteroidales en casos leves. Como
segunda linea de tratamiento
tenemos la radioterapia a bajas
dosis (en un rango de 20-30 Gy a
2 Gy/diarios). También se puede
citotoxica

usar quimioterapia

0 agentes inmunosupresores
(metrotexate, ciclofosfamida,
6-mercaptopurinas, azatrioprina,
ciclosporina). En la presentacion
esclerosante se puede llegar a
necesitar cirugiacomo tratamiento
de eleccion (10). En nuestro caso,
la presentacion inicial era tipica
de una orbitopatia tiroidea, por
ende se le realizd los estudios
de imagen, TAC de orbitas (ver
imagen 1 y 2), tratamiento médico
con esteroides sistémicos 'y
quirurgico para la descompresion
orbitaria cuando su agudeza
visual estaba en riesgo. Sin

embargo, la evolucion atipica
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del caso nos hizo re-evaluar los
estudios de imagen. Los hallazgos
en la tomografia orbitaria y la
evolucion tan térpida de este
caso nos llevaron a la sospecha
de un pseudotumor orbitario. La
biopsia de orbita nos confirma
este diagnostico y permitio el
tratamiento ~ multidisciplinario
adecuado con una evolucion
satisfactoria. En conclusion, el
pseudotumor orbitario deber estar
presente en la mente del clinico
como un diagnoéstico diferencial
cuando se aborda pacientes con
orbitopatia.

ESUMEN

El pseudotumor de orbita es
una entidad clinica benigna,
idiopatica que debe ser tomada en
cuenta en presentaciones clinicas
caracterizadas por masa palpable,
proptosis, parpado inflamado,
edema, eritema, ptosis, quemosis,
congestion, disminucion de los
movimientos oculares y de la
agudeza visual. Se presenta el
caso de una mujer de 51 afios
que se presenté con una pérdida
de agudeza visual de 2 meses
de evolucion que originalmente
se abordd como una orbitopatia
de Graves, pero al tener una
evolucion no esperada del
diagnostico inicial, se reevaluaron
los estudios de imagen y se
procedi6 a la biopsia de 6rbita con

diagnoéstico histopatologico de

pseudotumor de orbita el cual se
manejo con esteroides sistémicos
e inmunoreguladores teniendo
una adecuada evolucion clinica.
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