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INTRODUCCIÓN

Los linfomas son tumores sólidos de células linfoides, que se
subdividen en linfoma Hodgkin y linfoma no Hodgkin (NHL)
(1).

En el presente trabajo se hablara de los linfomas no Hodgkin
ya que son los que con mayor frecuencia afectan al globo
ocular y sus anexos.

Los NHL representan 5% de nuevos casos de cáncer en
hombres y 4% en mujeres cada año en los Estados Unidos de
Norteamérica; corresponden además a 5% como causa de
muerte en estos pacientes.  La incidencia aumenta con la
edad, alcanzándose la máxima por encima de los 80 años (2).
El agente etiológico en la mayoría de los casos de LNH se
desconoce, aunque se han asociado con su desarrollo una
gran  variedad de antecedentes y factores los cuales se deta-
llarán más adelante.

Los linfomas de anexos oculares representan neoplasias
linfoides malignas que se pueden desarrollar como tumores
primarios o secundarios en la órbita, conjuntiva y párpados.
La mayoría de estos linfomas son de tipo no Hodgkin de
células B. De éstos, los más frecuentes son los  linfomas
extranodales de la zona marginal de células B  (3).

CASO CLÍNICO

Hombre  de 42 años de edad, de ocupación educador,  quien
acudió a nuestro hospital  por presentar ojo derecho rojo, no
doloroso, visión borrosa y aumento de volumen en la región
temporal derecha de un año y medio de evolución (fig. 1).
Como antecedente de importancia refirió estar bajo tratamiento
con timolol y dorzolamida  cada 12 horas, travoprost cada 24
horas  y prednisona 1 gota cada 8 horas sólo en ojo derecho,
desde un año y medio antes de su ingreso, así como  familia-
res con  diabetes mellitus,  tabaquismo positivo y consumo
ocasional de bebidas alcohólicas.

A la exploración oftalmológica, la  agudeza visual fue  de 1/
10 en ojo derecho (OD) y  8/10  en ojo izquierdo (OI); con
capacidad visual  de 7/10 y 10/10, respectivamente. La pre-
sión intraocular de 22 mmHg y 15 mmHg. Posición primaria de
la mirada en ortoposicion, movimientos extraoculares norma-
les.

Aumento de volumen en región  temporal derecha, párpa-
dos normales, vías lagrimales permeables. En OD, conjuntiva
con  tortuosidad importante de vasos sanguíneos e hiperemia
(++) (fig. 2),  córnea con depósitos retroqueraticos finos infe-
riores, cámara anterior formada con células (+) . Resto de la
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exploración normal para ambos ojos. La  refracción de – 2.00
esfera OD y + 0.00 esfera con –0.25 cilindro  OI. Los diagnós-
ticos a su ingreso fueron: probable hemangioma OD, uveítis
anterior OD y ametropía.

Se ingresa al servicio de órbita y vías lagrimales donde,
además de lo anotad, se encuentran los siguientes datos:
apertura palpebral 30 mm para ambos ojos (AO),  apertura
palpebral 8 mm  OD y 10 mm OI, función del elevador de 14
mm para  AO y fenómeno de Bell positivo en  AO;
exoftalmometría base 100: 20 mm OD/ 13 mm OI (fig. 3).

Se le realizó  estudio de ecografía de OD en el cual se
informó lo siguiente:  ojo fáquico, con eje A-P de 23.1 mm
(similar al OI), cavidad vítrea normal y retina aplicada con
cambios en la reflectividad intraconal, sin adecuada aprecia-
ción del nervio óptico, con rectificación de la pared posterior,
sugiriendo la presencia de una lesión ocupativa de etiología
vascular como  hemangioma cavernoso (por las característi-
cas del mismo y edad del paciente) u otras entidades como
hemangiopericitoma o schwannoma.

Se programó  para biopsia de masa orbitaria y simultánea-
mente se piden campos visuales y TAC de órbita con con-
traste  reportándose lo siguiente:

Campos visuales: OD escotomas nasales superior e infe-
rior que forman escalón, pérdida difusa moderada de la sensi-
bilidad general y prueba de hemicampo para glaucoma fuera
de limites normales. En el OI el campo fue completamente
normal.

TAC: Se encontró una masa intraconal en órbita derecha
con desplazamiento axial del globo ocular, con densidad si-
milar a la de los músculos extraoculares, captación de medio
de contraste y enmascaramiento parcial del nervio óptico. No
se demostró compromiso óseo ni intraocular aparente (fig. 4).

Se realizó  biopsia de masa orbitaria y se envió  la muestra
al servicio de patología para su estudio. El tejido obtenido
constaba de varios fragmentos de color café-rojizo y consis-

Fig. 1. Fotografía clínica del paciente a su ingreso.

Fig. 2.  Hiperemia conjuntival y tortuosidad de vasos conjuntivales.

Fig. 3.  Exoftalmos de ojo derecho.

Fig. 4.  TAC con contraste.  Masa intraconal en órbita derecha con
desplazamiento axial del globo ocular, con densidad similar a la de
los músculos extraoculares. Captación de medio de contraste y
enmascaramiento parcial del nervio óptico. No se aprecia compro-
miso óseo ni intraocular.
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tencia blanda, los cuales fueron incluidos en parafina y pos-
teriormente examinados mediante microscopia de luz en cor-
tes teñidos con hematoxilina-eosina.

Al examen microscópico se observó un infiltrado difuso de
linfocitos pequeños poco cohesivos, algunos de ellos con
núcleos hendidos, sin presencia de nucleolos aparentes o
figuras de mitosis, en un estroma fibroconectivo vasculari-
zado.

Ante estos hallazgos se realizaró estudio de inmunohisto-
química que demostró positividad en las células neoplásicas
linfoides para los marcadores  CD20 y BCL-2 y negatividad
para CD-3, confirmando la estirpe B de la neoplasia.

El diagnóstico histopatológico definitivo fue: Tumor de
órbita linfoma no Hodgkin de la zona marginal de estirpe B
(CD20+, BCL-2+, CD3-).

El paciente fue remitido  al Instituto Nacional de Cancero-
logía para su  estudio sistémico, control  y tratamiento.

DISCUSIÓN

El tipo de linfoma más frecuente en la órbita es el no Hodgkin
de células B (extraganglionar). Generalmente se presenta en-
tre la quinta y septima décadas de la vida y parece tener una
ligera predilección por el sexo femenino ( relación 1.5- 2:1) (4-
6).

La localización más común es en la órbita supero-anterior
(7) y puede ser bilateral hasta en 17% de los casos (8) . Se
presenta usualmente como una masa orbitaria con o sin
proptosis asociada, acompañada de inyección conjuntival y
con limitación para el movimiento del globo ocular, depen-
diendo de si existe o no afección de los músculos
extraoculares (9-11).

En la mayoría de los casos de los NHL extraganglionares,
la causa es desconocida, pero se han asociado diversos fac-
tores a su etiología tales como: 1. Inmunosupresion: se han
descrito algunos casos en pacientes con artritis reumatoide,
síndrome de Sjögren, lupus eritematoso sistémico, así como
con antecedentes de transfusiones sanguíneas (2); 2. Agen-
tes infecciosos: pacientes que cursan con infecciones por
virus de Epstein-Barr, virus de inmunodeficiencia humana
(12) , HTLV tipos I y II, HVC e incluso Helicobacter pylori;
se ha reconocido recientemente una probable asociación con
el desarrollo posterior de algunos linfomas no Hodgkin (2); 3.
Exposición a agentes tóxicos: estudios epidemiológicos su-
gieren un alto riesgo de desarrollar LNH después de exposi-
ción prolongada a algunos herbicidas derivados del ácido
fenoxiacético, tiazínicos, insecticidas órgano-fosforados y
fertilizantes; también se han descrito casos relacionados con
exposición a radiación, solventes orgánicos y gases voláti-
les (13);  4. Estilos de vida: los linfomas, como otras neoplasias,
se han asociado con un alto consumo de proteínas animales
y grasas; por el contrario, la ingesta frecuente de frutas y
vegetales ricos en caroteno han demostrado en algunos es-
tudios de población una relación inversa con el desarrollo de
LNH; hábitos como el tabaquismo y el consumo frecuente de
bebidas alcohólicas, así como el uso prolongado de tintes

oscuros para el cabello parecen predisponer a la aparición de
algunos linfomas, este último factor se ha descrito relaciona-
do con LNH de alto grado y con linfomas foliculares (14); 5.
Susceptibilidad genética: estudios citogenéticos recientes
han demostrado la presencia de la traslocación t (11, 18) en
algunos casos de linfomas extraganglionares B de la zona
marginal, la presencia de esta alteración parecería estar rela-
cionada con una resistencia a la terapia convencional en es-
tos pacientes. Otras alteraciones descritas en individuos afec-
tados por este linfoma es la trisomía 3  (7, 15).

Los linfomas B extraganglionares de la zona marginal se
caracterizan por tener un curso asintomático, permaneciendo
durante varios años como enfermedad localizada en su sitio
de origen  antes de empezar a diseminarse. Representan el
subtipo más común de los linfomas de células B en anexos
oculares. Se desarrollan en localizaciones variadas que nor-
malmente tienen muy poco tejido linfoide; el sitio más común
es el estómago, otros incluyen glándulas salivales, tiroides,
tejidos blandos de la órbita, conjuntiva y párpados (16). Sin
importar su localización, estos linfomas tienen característi-
cas clínicas, patológicas y moleculares similares. Generalmente
no presentan compromiso de médula ósea o de sangre
periférica en el momento del diagnóstico.

Aunque la ultrasonografia ha demostrado ser una herra-
mienta útil en la detección de  neoplasias anteriores e
intraconales, la tomografía axial computarizada (TAC) y la
resonancia magnética (RM) con contraste son los métodos
más aceptados en la actualidad para el diagnóstico de proli-
feraciones linfoides, ya que permiten determinar la localiza-
ción, el tamaño y el grado de infiltración de estructuras veci-
nas (17).

La mayoría de estas lesiones linfoides son masas
heterogéneas con densidad alta relativa que demuestran
reforzamiento intermedio con el medio de contraste. Se loca-
lizan usualmente entre el tejido adiposo, aunque se han infor-
mado algunos casos localizados entre los músculos
extraoculares. Tienden a moldearse entre las estructuras
orbitarias y la destrucción ósea o infiltración a hueso sólo se
observa en casos de linfoma de alto grado (11, 17).

El diagnóstico definitivo se hace a través del estudio
histopatológico de una biopsia de la masa o masas. En este
mismo material pueden realizarse estudios de
inmunohistoquímica  y de biología molécular para su adecua-
da clasificación.

Morfológicamente, estos linfomas se caracterizan por una
expansión heterogénea de una población celular conformada
por células neoplásicas monocitoides, plasmocitoides y
linfoides de aspecto blástico, algunas veces rodeando
folículos reactivos (6, 18).

Inmunofenotipicamente los linfomas extraganglionares de
la zona marginal de las células B tienen un perfil característi-
co. Usualmente son negativos para CD5, CD10 y BCL-6 y
positivos para CD79a, CD20, CD43 y BCL-2. Generalmente
pueden demostrar también expresión monoclonal de cadenas
pesadas y ligeras (tipo IgM) en estas neoplasias (3).

Previo al tratamiento es indispensable referir al paciente
con un hematólogo u oncólogo con el fin de que haga la
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estadificación para determinar la extensión de la enfermedad.
En pacientes con linfoma de anexos oculares en fase IE -

tumor primario de anexos oculares- la radioterapia localizada
es aceptada actualmente como el tratamiento de elección a
dosis de 28 y 36 Gy; cuando se trata de linfomas de bajo
grado como el B extraganglionar de la zona marginal (19). Sin
embargo, se están empezando a emplear con éxito combina-
ciones de yodo radioactivo con anticuerpos específicos diri-
gidos contra la subpoblación de células B que están prolife-
rando (anti CD 20) (2). A pesar de que las dosis empleadas
para el tratamiento de estos linfomas de bajo grado son rela-
tivamente pequeñas, se debe informar al paciente acerca de
la posibilidad de efectos secundarios como ulceración corneal,
xeroftalmía, catarata, compromiso vascular de retina y nervio
óptico.

Aunque el pronóstico 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 presentación  y también se han des-
crito recurrencias muchos años después del tratamiento pri-
mario, por esta razón se recomienda llevar a cabo un tamizaje
completo cada seis meses, al menos durante los primeros 5
años post-tratamiento (3, 6, 20).

CONCLUSIONES

Las enfermedades linfoproliferativas que afectan la órbita
abarcan un amplio espectro de lesiones que van desde la
hiperplasia de tipo reactivo hasta los linfomas de alto grado
de malignidad. Teniendo en cuenta que tanto el pronóstico
como el 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
posible libre de enfermedad.

El papel diagnóstico histopatológico 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
evolución del paciente.
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