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SECCION DE CASOS CLINICOS

Linfoma orbitario: reporte de un caso

Maria Elisa Pizarro-Barrera, Sonia Corredor-Casas, Guillermo Salcedo-Casillas, Abelardo Rodriguez-Reyes

RESUMEN

En este reporte se muestra el caso de un paciente del sexo masculino con diagnéstico de linfoma de células B de la zona
marginal dela6 de célulasB orbita. Se analizan las caracteristicas epidemiol égicas, clinicas, radiol 6gicas, macro y microsco-

picas de este subtipo de linfoma.
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SUMMARY

In this report the authors present a case about a male patient with marginal zone b cell lymphoma localized in the orbital
space. They also present the epidemiological, clinical, radiological, macroscopic and microscopic features of this entity.
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INTRODUCCION

Loslinfomas son tumores sdlidosde célulaslinfoides, que se
subdividen enlinfomaHodgkiny linfomano Hodgkin (NHL)
.

En el presentetrabajo se hablaradeloslinfomasno Hodgkin
ya que son los que con mayor frecuencia afectan al globo
ocular y sus anexos.

Los NHL representan 5% de nuevos casos de cancer en
hombresy 4% en mujeres cada afio en los Estados Unidos de
Norteamérica; corresponden ademas a 5% como causa de
muerte en estos pacientes. La incidencia aumenta con la
edad, alcanzandose la maxima por encimade |os 80 afios (2).
El agente etioldgico en la mayoria de los casos de LNH se
desconoce, aungue se han asociado con su desarrollo una
gran variedad de antecedentesy factores |os cuales se deta-
|lardn més adelante.

Los linfomas de anexos oculares representan neoplasias
linfoides malignas que se pueden desarrollar como tumores
primarios o secundarios en la Orbita, conjuntivay parpados.
La mayoria de estos linfomas son de tipo no Hodgkin de
células B. De éstos, los méas frecuentes son los linfomas
extranodalesdelazonamarginal decélulasB (3).

CASO CLiNICO

Hombre de 42 afios de edad, de ocupacién educador, quien
acudié anuestro hospital por presentar ojo derecho rojo, no
doloroso, visién borrosay aumento de volumen en laregion
temporal derecha de un afio y medio de evolucion (fig. 1).
Como antecedente deimportanciarefirio estar bgjo tratamiento
contimolol y dorzolamida cada 12 horas, travoprost cada 24
horas y prednisona 1 gota cada 8 horas solo en ojo derecho,
desde un afio y medio antes de su ingreso, asi como familia-
res con diabetes mellitus, tabaguismo positivoy consumo
ocasiona de bebidas acohdlicas.

A laexploracion oftalmol dgica, la agudezavisual fue de 1/
10 en ojo derecho (OD) y 8/10 en ojo izquierdo (Ol); con
capacidad visual de7/10y 10/10, respectivamente. La pre-
sionintraocular de22 mmHgy 15 mmHg. Posicion primariade
lamiradaen ortoposi cion, movimientos extraocul ares norma-
les.

Aumento de volumen en regién temporal derecha, parpa-
dosnormales, viaslagrimales permeables. En OD, conjuntiva
con tortuosidad importante de vasos sanguineos e hiperemia
(++) (fig. 2), corneacon depdsitosretroqueraticosfinosinfe-
riores, camara anterior formada con células (+) . Resto dela
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Fig. 2. Hiperemiaconjuntival y tortuosidad de vasos conjuntivales.

Fig. 3. Exoftalmos de ojo derecho.
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exploracion normal paraambosojos. La refraccion de—2.00
esferaOD y + 0.00 esferacon—0.25cilindro Ol. Losdiagnos-
ticos asu ingreso fueron: probable hemangioma OD, uveitis
anterior OD y ametropia.

Se ingresa a servicio de orbitay vias lagrimales donde,
ademéas de lo anotad, se encuentran los siguientes datos:
apertura palpebral 30 mm para ambos ojos (AO), apertura
palpebral 8 mm OD y 10 mm Ol, funcién del elevador de 14
mm para AO y fendmeno de Bell positivo en AOQ;
exoftalmometriabase 100: 20mmOD/ 13mm Ol (fig. 3).

Se le redizé estudio de ecografia de OD en el cua se
inform0 lo siguiente: ojo faquico, con ge A-P de 23.1 mm
(similar a Ql), cavidad vitrea normal y retina aplicada con
cambiosen lareflectividad intraconal, sin adecuada aprecia-
cion del nervio éptico, con rectificacion delapared posterior,
sugiriendo la presencia de unalesién ocupativa de etiologia
vascular como hemangioma cavernoso (por las caracteristi-
cas del mismo y edad del paciente) u otras entidades como
hemangiopericitomao schwannoma.

Seprogramé parabiopsiade masaorbitariay simultanea-
mente se piden campos visuales y TAC de 6rbita con con-
traste reportandose lo siguiente:

Campos visuales. OD escotomas nasales superior e infe-
rior que forman escal 6n, pérdidadifusamoderadadelasensi-
bilidad general y prueba de hemicampo paraglaucomafuera
de limites normales. En el Ol el campo fue completamente
normal.

TAC: Se encontrd una masa intraconal en orbita derecha
con desplazamiento axial del globo ocular, con densidad si-
milar aladelos muscul os extraocul ares, captacion de medio
de contraste y enmascaramiento parcial del nervio éptico. No
sedemostré compromiso 6seo ni intraocul ar aparente (fig. 4).

Serealiz6 biopsiade masaorbitariay seenvié lamuestra
al servicio de patologia para su estudio. El tejido obtenido
constaba de varios fragmentos de color café-rojizoy consis-

Fig. 4. TAC con contraste. Masaintraconal en érbitaderechacon
desplazamiento axial del globo ocular, con densidad similar alade
los muisculos extraoculares. Captacion de medio de contraste y
enmascaramiento parcial del nervio Optico. No se apreciacompro-
miso &seo ni intraocular.

Rev M ex Oftalmol



Linfomaorbitario: reportedeun caso

tenciablanda, los cuales fueron incluidos en parafinay pos-
teriormente examinados mediante microscopiade luz en cor-
testefiidos con hematoxilina-eosina.

Al examen microscopico seobservé uninfiltrado difuso de
linfocitos pequefios poco cohesivos, algunos de ellos con
nlcleos hendidos, sin presencia de nucleolos aparentes o
figuras de mitosis, en un estroma fibroconectivo vasculari-
zado.

Ante estos hallazgos se realizar6 estudio de inmunohisto-
quimica que demostré positividad en las células neopl asicas
linfoides paralos marcadores CD20y BCL-2 y negatividad
paraCD-3, confirmando laestirpe B delaneoplasia.

El diagndstico histopatoldgico definitivo fue: Tumor de
orbitalinfomano Hodgkin de lazonamarginal de estirpe B
(CD20+,BCL-2+,CD3-).

El pacientefueremitido al Instituto Nacional de Cancero-
logiaparasu estudio sistémico, control y tratamiento.

DISCUSION

El tipo delinfomamasfrecuenteenladrbitaesel no Hodgkin
decélulas B (extraganglionar). Generalmente se presentaen-
trelaquintay septimadécadas delaviday parece tener una
ligerapredileccién por e sexo femenino (relacion 1.5- 2:1) (4-
6).

Lalocalizacién mas comun es en la érbita supero-anterior
(7)y puede ser bilateral hasta en 17% de los casos (8) . Se
presenta usualmente como una masa orbitaria con 0 sin
proptosis asociada, acompafiada de inyeccién conjuntival y
con limitacién para el movimiento del globo ocular, depen-
diendo de si existe o no afeccion de los musculos
extraoculares (9-11).

En lamayoriadelos casos delos NHL extraganglionares,
la causa es desconocida, pero se han asociado diversos fac-
tores a su etiologia tales como: 1. Inmunosupresion: se han
descrito algunos casos en pacientes con artritis reumatoide,
sindrome de Sjogren, lupus eritematoso sistémico, asi como
con antecedentes de transfusiones sanguineas (2); 2. Agen-
tes infecciosos: pacientes que cursan con infecciones por
virus de Epstein-Barr, virus de inmunodeficiencia humana
(12) , HTLV tipos| y |1, HVC eincluso Helicobacter pylori;
se hareconocido recientemente una probabl e asoci acién con
el desarrollo posterior de algunoslinfomas no Hodgkin (2); 3.
Exposicién a agentes téxicos: estudios epidemiol 6gicos su-
gieren un alto riesgo de desarrollar LNH después de exposi-
cion prolongada a algunos herbicidas derivados del acido
fenoxiacético, tiazinicos, insecticidas érgano-fosforados y
fertilizantes; también se han descrito casos rel acionados con
exposicion a radiacion, solventes organicos y gases volati-
les(13); 4. Edtilosdevida: loslinfomas, como otrasneoplasias,
se han asociado con un alto consumo de proteinas animales
y grasas; por €l contrario, la ingesta frecuente de frutas y
vegetales ricos en caroteno han demostrado en algunos es-
tudios de poblacion unarelaciéninversacon el desarrollo de
LNH; habitos como el tabaquismoy el consumo frecuente de
bebidas alcohdlicas, asi como el uso prolongado de tintes
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oscuros parael cabello parecen predisponer alaaparicion de
algunoslinfomas, este Ultimo factor se hadescrito relaciona-
do con LNH dealto gradoy con linfomasfoliculares (14); 5.
Susceptibilidad genética: estudios citogenéticos recientes
han demostrado la presenciade latraslocacion t (11, 18) en
algunos casos de linfomas extraganglionares B de la zona
marginal, lapresenciade esta alteracion pareceriaestar rela-
cionada con unaresistenciaalaterapia convencional en es-
tos pacientes. Otras alteraciones descritas en individuos afec-
tados por estelinfomaeslatrisomia3 (7, 15).

Los linfomas B extraganglionares de la zona marginal se
caracterizan por tener un curso asintomatico, permaneciendo
durante varios afios como enfermedad |ocalizada en su sitio
de origen antes de empezar a diseminarse. Representan €l
subtipo mas comun de los linfomas de células B en anexos
oculares. Se desarrollan en localizaciones variadas que nor-
mal mente tienen muy poco tejido linfoide; € sitio mascomin
es el estbmago, otros incluyen glandulas salivales, tiroides,
tegjidos blandos de la érbita, conjuntivay parpados (16). Sin
importar su localizacion, estos linfomas tienen caracteristi-
casclinicas, patol 6gicasy molecularessimilares. Generalmente
no presentan compromiso de médula 6sea o de sangre
periféricaen el momento del diagndstico.

Aungue la ultrasonografia ha demostrado ser una herra-
mienta Util en la deteccion de neoplasias anteriores e
intraconales, latomografia axial computarizada (TAC) y la
resonancia magnética (RM) con contraste son los métodos
mas aceptados en la actualidad para el diagnéstico de proli-
feracioneslinfoides, yaque permiten determinar lalocaliza-
cion, el tamarfioy el grado deinfiltracién de estructuras veci-
nas (17).

La mayoria de estas lesiones linfoides son masas
heterogéneas con densidad alta relativa que demuestran
reforzamiento intermedio con el medio de contraste. Seloca
lizan usualmente entre el tejido adiposo, aunque se han infor-
mado algunos casos localizados entre los muasculos
extraoculares. Tienden a moldearse entre las estructuras
orbitariasy ladestruccion 6sea o infiltracion a hueso solo se
observaen casos de linfomade alto grado (11, 17).

El diagnéstico definitivo se hace a través del estudio
histopatol 6gico de una biopsia de |la masa 0 masas. En este
mismo material pueden realizarse estudios de
inmunohistoquimica y de biologiamol écular para su adecua-
daclasificacion.

Morfol 6gicamente, estos linfomas se caracterizan por una
expansion heterogénea de una poblacién celular conformada
por células neopléasicas monocitoides, plasmocitoides y
linfoides de aspecto blastico, algunas veces rodeando
foliculosreactivos (6, 18).

Inmunofenotipicamente los linfomas extraganglionares de
lazonamarginal delascéulasB tienen un perfil caracteristi-
co. Usua mente son negativos para CD5, CD10y BCL-6y
positivos paraCD79a, CD20, CD43y BCL-2. Generamente
pueden demostrar también expresién monoclonal de cadenas
pesadasy ligeras (tipo IgM) en estas neoplasias (3).

Previo al tratamiento es indispensable referir al paciente
con un hematélogo u oncélogo con € fin de que haga la

91



Pizarro-Barreray col.

estadificacién paradeterminar laextensi6n de laenfermedad.

En pacientes con linfoma de anexos oculares en fase |E -
tumor primario de anexosoculares- laradioterapialocalizada
es aceptada actualmente como el tratamiento de eleccion a
dosis de 28 y 36 Gy; cuando se trata de linfomas de bajo
grado como el B extraganglionar delazonamarginal (19). Sin
embargo, se estan empezando aemplear con éxito combina-
ciones de yodo radioactivo con anticuerpos especificos diri-
gidos contrala subpoblacion de células B que estan prolife-
rando (anti CD 20) (2). A pesar de que las dosis empleadas
parael tratamiento de estos linfomas de bajo grado son rela-
tivamente pequefias, se debe informar al paciente acerca de
laposibilidad de ef ectos secundarios como ul ceracion corneal,
xeroftalmia, catarata, compromiso vascular deretinay nervio
Optico.

Aunque €l prondstico para este tipo particular de linfoma
es bueno, algunos estudios publicados sugieren la posibili-
dad de desarrollar enfermedad sistémica durante los seis
meses posteriores a su presentacion 'y también se han des-
crito recurrencias muchos afios después del tratamiento pri-
mario, por estarazon serecomiendallevar acabo untamizaje
completo cada seis meses, al menos durante los primeros 5
afos post-tratamiento (3, 6, 20).

CONCLUSIONES

Las enfermedades linfoproliferativas que afectan la érbita
abarcan un amplio espectro de lesiones que van desde la
hiperplasia de tipo reactivo hastalos linfomas de alto grado
de malignidad. Teniendo en cuenta que tanto el prondstico
como € tratamiento cambian substancialmente en cada una
de estas entidades, es fundamental llevar a cabo un estudio
sistémico del paciente, con el objeto de clasificar, estadificar
y planear un tratamiento que asegure la mayor sobrevida
posiblelibre de enfermedad.

El papel diagndstico histopatol 6gico en estos casos es
fundamental ya que determina generalmente la conducta a
seguir, sin embargo, es importante conformar un equipo
multidisciplinario que permita valorar permanentemente la
evolucion del paciente.
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