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Plasmocitoma orbitario con extension a glandula lagrimal.
Reporte de un caso
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RESUMEN

Se trata de paciente femenino de 49 afios de edad quien consulté por aumento de volumen del parpado superior derecho,
proptosis, diplopia y disminucion de la agudeza visual en OD de ocho meses de evolucion. Antecedentes personales y/o
familiares negativos. El examen oftalmologico de ingreso se encontrd normal en OI. En OD, la agudeza visual fue de 20/80,
PIO =38 mmHg, exoftalmometria 23/18. Al estudio con modo B, se evidencié una masa ocupativa sélida en orbita anterior,
no dolorosa, de consistencia dura en el area correspondiente a la glandula lagrimal. A nivel de polo posterior, se apreciaron
pliegues coroideos en area macular. La paciente fue referida al servicio de ecografia ocular donde se le realiz6 estudio modo B
detectandose lesion extraconal sélida supra e infratemporal, extendiéndose desde la glandula lagrimal, no compresible, con
densidad heterogénea y signos de destruccion o6sea. Al modo A estandarizado se evidencid una lesion de bordes bien
definidos, de muy baja reflectividad alternando con areas de reflectividad media y fendmeno de vascularidad negativo.

La biometria hematica resultd normal y la proteina de Bence Jones negativa. Le fue realizada una biopsia resultando positiva
la inmunohistoquimica para células plasmaticas y para cadenas ligeras kappa (monoclonal). El diagnostico histopatologico
definitivo fue de plasmocitoma de la 6rbita con extension a la glandula lagrimal.

Este es el unico caso de esta naturaleza que tenemos desde 1957 entre 50 tumores de la glandula lagrimal estudiados en el
Departamento de Patologia Ocular de nuestro hospital. Se discuten los hallazgos ecograficos.
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SUMMARY

We present a case of a 49-years-old female with an eight months history of superior right eyelid swelling, proptosis, diplopia
and decreased vision. No personal or familiar illness was referred. The ophthalmic examination was normal in the left eye.
The right eye had a visual acuity of 20/80, IOP = 38 mmHg and exophthalmometry of 23/18. In the anterior orbit a supero-
temporal painless hard mass was found, and seemed to correspond to a lachrymal gland tumor. At posterior pole, the macular
area showed choroidal folds. The patient was referred to echography service where a B-scan was performed, detecting an
extraconal supra and infra-temporal lesion with lachrymal gland involvement, not compressible, with heterogeneous density
and bone destruction signs. Standardized A-scan revealed a well circumscribed lesion, very low internal reflectivity alternating
with areas of medium reflectivity due to a mass with solid and cystic areas. No vascularity was found.

Blood cell count was normal and Bence-Jones protein was absent in serum and urine. Through lateral approach, the surgical
resection of the mass was performed. The histopathological findings consisted of a diffuse infiltrate of plasma cells and the
immunohistochemistry confirmed the diagnosis of orbital plasmacytoma with lachrymal gland involvement.

This is the first documented case of orbital plasmocytoma with lachrymal gland involvement in 47 years history of the
Ophthalmic Pathology Service of our Hospital. The clinical, echographical and histopathological findings will be discussed.
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INTRODUCCION malignas. La triada diagndstica incluye plasmocitosis de mé-
dula 6sea, electroforesis sérica mostrando pico monoclonal

El mieloma multiple representa aproximadamente 1% de las de globulinas y lesiones osteoliticas (1).

neoplasias malignas y 10% de las patologias hematologicas Los hallazgos oftalmolégicos en el mieloma multiple inclu-
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yen manifestaciones retinianas de hiperviscosidad vascular,
cristales intracorneales, quistes de cuerpo ciliar, papiledemay
plasmocitoma periocular (2). El plasmocitoma intraocular es
raro y usualmente ocurre asociado con mieloma multiple (2-4).

Se reporta un caso de plasmocitoma extramedular de la
orbita con extension a la glandula lagrimal sin manifestacio-
nes de mieloma multiple hasta la fecha.

CASO CLINICO

Se trata de paciente femenino de 49 afios quien consulta por
aumento de volumen de parpado superior derecho, proptosis,
diplopia y disminucién de agudeza visual en OD de ocho
meses de evolucion (fig. 1). Al examen oftalmoldgico se apre-
cia agudeza visual OD =20/100 y con estenopeico = 20/80, OI
=20/20.PIO: OD =38 mmHg, OI = 12 mmHg. Exoftalmometria
(base 100) =23/18. Al examen palpebral derecho se aprecia
hendidura = 5 mm, apertura =29 mm, funcién del elevador =
10 mm y fenémeno de Bell negativo. La exploracion palpebral
izquierda se encontrd dentro de limites normales. Movimien-
tos oculares limitados en OD a la supra, levo y dextroversiones

Fig. 1. Foto clinica mostrando aumento de volumen de parpado
superior y proptosis ipsolateral.

Fig. 2. Foto clinica mostrando limitacion para supraversion OD.
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Fig. 3. Segmento Anterior: (a) Queratitis epitelial OD (b) Normal
OL

(fig. 2). La palpacion orbitaria reveld una masa anterior, de
consistencia dura, no dolorosa, ubicada en la region corres-
pondiente a la glandula lagrimal. El segmento anterior se
visualiz6 normal en Ol 'y el OD presentd queratitis epitelial en
sector inferior (fig. 3).

La fundoscopia en OD mostro6 pliegues coroideos en area
macular (fig.4). La paciente fue referida al servicio de ecografia
donde se le realiz6 estudio modo B en OD encontrandose
una lesion orbitaria solida de densidad heterogénea, exten-
diéndose a partir de la glandula lagrimal y por fuera del cono
muscular hacia el interior de la 6rbita en cuadrante temporal
(superior e inferior), no compresible, con borde anterior bien
definido pero irregular y evidente destruccion o6sea (fig. 5).
Al estudio A estandarizado, se evidencié masa sélida de
estructura interna irregular, reflectividad media-baja alternan-
do areas solidas con septos, no compresible y sin fenomeno
de vascularidad evidente (fig. 6). La tomografia reveld una
masa orbitaria superotemporal derecha de densidad
heterogénea (fig. 7).

El estudio histopatologico de la pieza quiriirgica mostrd
los siguientes hallazgos macroscopicos: Espécimen de forma
ovoidea irregular de 35 x 30 x 25 mm, superficie externa gris-
amarillenta alternando con areas hemorragicas (fig. 8).
Microscopicamente: infiltrado difuso de células plasmaticas
maduras rodeando trabéculas de hueso compacto ma-
duro.(Fig.9) Inmunohistoquimica: CD-20 negativo (fig. 10) y
anticuerpo kappa (cadenas ligeras) positivo (fig.11). El diag-
nostico histopatoldgico final fue plasmocitoma extramedular
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Fig. 4. Fundoscopia: (a) Pliegues coroideos en area macular OD.
(b) Normal OL.

Fig. 5. Modo B. OD (paraocular MIX): masa orbitaria sélida de
densidad heterogénea localizada en sector temporal por fuera del
cono muscular en relacion con la glandula lagrimal y con evidente
destruccion osea (flechas).

orbitario con extension a la glandula lagrimal sin manifesta-
ciones de enfermedad sistémica.

DISCUSION

Los tumores malignos de células plasmaticas se dividen se-
gun su sitio de origen . Pueden ser multicéntricos como el
mieloma multiple (MM) o localizados origindndose de hueso
(plasmocitoma 6seo solitario) o de tejido blando (plasmocitoma
extramedular solitario, PES) (5). Este ultimo representa una
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Fig. 6. Modo A estandarizado (paraocular MX): masa solida,
reflectividad interna media-baja ( 30%) alternando con areas de
apariencia quistica.

Fig. 7. Imagen tomografica que muestra lesién ocupativa que
involucra glandula lagrimal extendiéndose hacia 6rbita temporal por
fuera del cono muscular.

T T AR Y

Fig. 8. Espécimen de bordes bien precisos, forma ovoide-irregular,
superficie de corte blanco-grisacea alternando con areas de hemo-
rragia.
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Fig. 11. Inmunohistoquimica. Monoclonalidad dada por la
positividad sélo a cadenas ligeras kappa.
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minoria (3%) entre todas las neoplasias malignas de células
plasmaticas y se cree que es una neoplasia separada del MM
y del plasmocitoma de hueso con un pronoéstico mucho me-
jor. La mayoria se origina de las paredes del tracto respirato-
rio superior, incluyendo senos paranasales, siendo la drbita
una localizacion primaria extremadamente rara (6). La inciden-
cia es mayor en el sexo masculino que en el femenino (3:1). La
edad de presentacion suele ser entre la sexta y séptima déca-
da de la vida aunque existe un caso en la literatura de un nifio
de 11 afios con PES de la 6rbita. Los sintomas por los cuales
estos pacientes generalmente consultan son: aumento de
volumen palpebral progresivo e indoloro, proptosis y diplopia
(7). Las manifestaciones orbitarias de PES son muy raras y
hasta 1991 s6lo existian diez casos reportados en la literatura
(8, 9) Sin embargo, también el MM raramente compromete la
orbita. Solo existen 31 casos documentados en la literatura
(10, 11).

El diagnostico debe basarse en la confirmacion histopato-
logica de la naturaleza de la lesion orbitaria aunque el mayor
dilema con estos pacientes es establecer si se trata de un
auténtico plasmocitoma solitario o si, por el contrario, es la
etapa inicial de un MM. Dicha diferenciacion es imposible de
realizar s6lo con base en la histopatologia por lo que debe
realizarse un estudio médico completo y razonado incluyen-
do biopsia de médula 6sea, frotis de sangre periférica,
inmunoelectroforesis de sangre y orina, rastreo 6seo y
tomografia de abdomen y torax para descartar evidencia de
MM (12).

El caso que se presenta en este articulo muestra gran parte
de las caracteristicas del PES de la glandula lagrimal. A dicho
paciente se le diagnosticé un tumor maligno de células
plasmaticas originado en la glandula lagrimal con invasion
orbitaria y destruccion dsea sin evidencia de enfermedad
sistémica. El diagndstico diferencial principal fue MM origi-
nado en la orbita y esta posibilidad fue descartada al estar
ausente la proteina M, ser negativa la de Bence Jones y no
encontrandose lesiones osteoliticas sistémicas. Rubenzik y
Tenzel reportan un caso de MM el cual se presenté como un
tumor de la glandula lagrimal diagnosticandose originalmen-
te como un PES, el cual desarroll6 posteriormente multiples
mielomas. Este caso ilustra la necesidad de un seguimiento
cuidadoso en estos pacientes (13). Otro diagnostico diferen-
cial a considerar es el linfoma maligno con diferenciacion
plasmocitoide.

Las técnicas de inmunohistoquimica son de gran ayuda ya
que demuestran la naturaleza linfocitica de las células
neoplasicas. En el presente caso, la monoclonalidad para ca-
denas ligeras kappa fue demostrada al no evidenciar
paraproteinas en suero y orina aunque debera realizarse un
cuidadoso seguimiento sistémico a largo plazo para descar-
tar cualquier signo sugestivo de MM.

El diagnostico diferencial ecografico debe realizarse con el
carcinoma adenoideo quistico, el cual es la neoplasia prima-
ria de la glandula lagrimal mas frecuente. Este tumor es usual-
mente infiltrativo aunque en algunos casos pueden estar bien
circunscritos, siendo dificil diferenciarlo del tumor mixto be-
nigno de la glandula lagrimal o incluso puede confundirse en
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sus estadios iniciales con un quiste dermoide. La reflectividad
interna es generalmente media a alta con una estructura inter-
na irregular. Tipicamente tienen consistencia dura y fendme-
no de vascularidad negativo. Estas lesiones usualmente pro-
ducen moderada a fuerte atenuacion del sonido pudiendo
apreciarse con frecuencia aspecto quistico. Afectan hueso
causando erosion del mismo y, en algunos casos, destruc-
cion extensa (14).

El plasmocitoma extramedular orbitario con extension a la
glandula lagrimal es una lesion muy rara y debe considerarse
entre los diagnosticos diferenciales de los tumores de la mis-
ma(15).
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Cita historica:

uvettis.

En 1800, Georg Joseph Beer (1763-1821) de la Universidad de Viena, elabora la primera clasifica-
cion de las inflamaciones intraoculares y sefiala la importancia de la iridectomia en el tratamiento de las
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