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ABSTRACTO

El pseudotumor inflamatorio orbitario es una entidad inflamatoria
que puede manifestarse en forma aguda o crdnica. La inflamacién
afecta a la drbita en forma difusa, o bien a tejidos orbitarios
especificos, dando lugar a diferentes variantes clinicas de la misma
enfermedad. Su etiologfa es por lo general desconocida, aunque la
asociacion con enfermedades sistémicas autoinmunes, hace pensar
que la causa pueda estar en relacion con este ultimo mecanismo.

Presentamos una de las formas clinicas de Pseudotumor orbitario
inflamatorio con extension intracraneal que no tuvo buena respuesta
al tratamiento con esteroides. Se discute el tratamiento quirtirgico
con técnica Dolenc como tratamiento de eleccion.

Palabras clave: Lesiones orbitarias, Pseudotumor inflamatorio de
orbita, Seno cavernoso.

ABSTRACT

Inflammatory pseudotumor orbital is an inflammatory entity that
can present in acute or chronic form. Inflammation affects to orbit
in a diffuse form, or specific orbital, tissues giving place to different
clinical variants of the same disease. Their etiology is unknown in
general, although the association with autoimmune systemic
diseases suggest that the cause could be in connection with this last
mechanism.

We present one of the clinical forms of inflammatory pseudotumor
orbital with intracranial extension that didn't have good response
to the steroid treatment. We discuss surgical treatment with Dolenc
technic as election treatment.

Key words: orbital lesions, orbital inflammatory pseudotumor,
cavernous sinuses.

Caso clinico.

Paciente femenina de 4 afios de edad con cuadro clinico de 1
afio de evolucidn, caracterizado por disfuncion de tercer nervio
craneal izquierdo. La exploracién de tomografia de crdneo
evidenciaba una lesién ocupante de espacio (LOE) en region
retroocular. Por tal razon se decide intervenirla, logrando tomar
una muestra de la citada lesién, cuyo diagndstico
anatomopatoldgico fue de pseudotumor inflamatorio, porlo que
se decide tratarla con esteroides. Se solicité IRM de cerebro,
donde se evidencia crecimiento de la lesion con extension
intracraneana (seno cavernoso). (Fig. 1y 2).

Ante la falta de respuesta al tratamiento la paciente es reevaluada.
La inspeccion fisica de la paciente, a mds de la disfuncién del
tercer nervio craneal izquierdo, evidenciaba proptosis con
hiperemia conjuntival, por lo que se plantea a la reintervencion
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quirdrgica. A través de un abordaje a la lesién con Técnica de
Dolenc se logré la exéresis total de la tumoracidn, confirmando
el diagnédstico de pseudotumor inflamatorio. (Fig. 3).

Fig. 1 - Tomografias con contraste que evidencian le lesién
tumoral involucrando los anexos oculares y su extension
intracraneal (Seno cavernoso).
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Fig. 2 - IRM de cerebro simple y contrastada que evidencian el
comportamiento intracraneal de la lesion a través de la fisura
orbitaria superior.

Fig. 3 - Proliferacién de fibroblastos, con formacion de coldageno,
capilares y un infiltrado inflamatorio de linfocitos, células
plasmaticas e incluso granulomas de células epiteloides y células
gigantes. En muchos casos aparecen células xantomatosas y
numerosos cristales de colesterol.

Discusion.

Fue descrita por vez primera en 1905 por Birch-Hirschfeld. El
pseudotumor inflamatorio idiopdtico se caracteriza por un
infiltrado inflamatorio inespecifico en la regién orbitaria de
aparicion unilateral el la mayoria de los casos (1).

En 1954, Eduardo Tolosa, en la ciudad de Barcelona (Espaifia)
describid el caso de un hombre que presentaba dolor retroorbitario
unilateral, disfuncion de nervios oculomotores, asi como la rama
oftdlmica del nervio trigémino. El paciente fallecié durante la
exploracién neuroquirurgica y en la anatomia patoldgica se
encontrd una reaccién inflamatoria granulomatosa que infiltraba
la porcion intracavernosa de la cardtida interna y los nervios
craneales adyacentes (2).

En 1961, Hunt informé de seis pacientes que presentaron igual
sintomatologia que el caso de Tolosa. Estos enfermos tuvieron
una respuesta espectacular con la administracion de esteroides (3).

Posteriormente Lakke, Schatz y Farmer (4, 5) describieron casos
en los que se pudo obtener una biopsia, encontrdndose una
reaccion inflamatoria granulomatosa en el seno cavernoso. Estos
enfermos tuvieron excelente respuesta a los esteroides,
concluyendo que correspondieron a casos de Tolosa y Hunt; desde
entonces esta entidad se la conoce con este nombre.

Representa del 4.7 al 6.3% de la patologia orbitaria con una
edad media de presentacion de 45 afios y con un predominio
del 66.2% en el sexo femenino.

Acorde con la localizacién anatémica de la inflamacién se
reconocen la dacrioadenitis, la miositis, la tenonitis y la
infiltracién difusa de la drbita. El estudio patoldgico revela un
infiltrado inflamatorio no especifico compuesto por linfocitos,
plasmocitos, histiocitos, neutrdfilos y eosindfilos. Dependiendo
del grado de cronicidad, distintos grados de fibrosis pueden ser
vistos (6).

Cualquiera que sea la forma de presentacidn; la unilateral es lo
habitual (7) y la ubicacién infraorbitaria de la lesion es la regla,
como asi también la ausencia de una etiologfa local o sistémica
conocida (1, 8, 9).

Se han comunicado hasta la actualidad 18 casos por tener
extension intracraneana. Un andlisis de los mismos demuestra
que los sintomas principales fueron disminucién de la agudeza
visual (94%), proptosis (83%), dolor facial (50%) y disminucién
de la motilidad ocular (44%).

La extension hacia la fosa media (67%) y hacia el seno
cavernoso (56%) fueron los sitios mds comunes. La extension
de la fosa craneal anterior se observé en un solo paciente (6%).
La ruta de extension a través de la fisura orbitaria superior
ocurrio en 15 casos, a través de la fisura orbitaria inferioren 3 y
a través del canal dptico en dos. S6lo seis de 18 casos fueron
biopsiados en el drea de extension intracraneana (1).

Larara extension intracraneana, asi como la falla al tratamiento
con esteroides de nuestro caso nos planted como diagndsticos
diferenciales a los meningiomas de la vaina del nervio dptico,
gliomas del nervio 6ptico, granulomatosis de Wegener,
sarcoidosis, procesos infecciosos (bacterias, hongos) y linfomas
orbitarios (1, 10).

Herderson (14) clasifica el pseudotumor orbitario basado en la
histopatologfa. Distingue al pseudotumor inflamatorio no
vasculitico, la forma vasculitica granulomatosa o vasculitis por
hipersensibilidad y el pseudotumor inflamatorio vasculitico
granulomatoso, equivalente a la granulomatosis de Wegener.
Los escasos informes de la histopatologia del sindrome de
Tolosa-Hunt son concordantes con el tipo inflamatorio no
vasculitico del pseudotumor orbitario (3, 4, 5).

Keane (15) ubica el sindrome de Tolosa-Hunt como la tercera
causa de sindrome del seno cavernoso, supera el trauma y los
tumores.

El diagnéstico se realiza cominmente mediante los sintomas y
signos clinicos complementados por la Tomografifa o IRM de
cerebro (12, 13).

En cuanto al tratamiento de esta patologia, estd bien
documentado el uso de esteroides con beneficios favorables a
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altas dosis; la mayorfa de los autores se muestran contrarios a la
exploracién quirdrgica del seno cavernoso (16), conducta que
en este caso no compartimos, ya que el procedimiento invasivo
es el unico método para confirmar la histopatologia de esta
enfermedad. La experiencia que tenemos sobre procedimientos
quirdrgicos en el seno cavernoso ha hecho que se reduzca el
riego de mortalidad.

Otro de los tratamientos que se describe es la terapia
inmunosupresora y por ultimo la radioterapia (17), que no la
compartimos en los casos en que el nervio dptico esté viable.

Conclusion

La presencia de lesiones ocupantes de espacios retroorbitarias

con extension intracraneal (Seno cavernoso), deben hacernos
pensar como diagndstico diferencial en el sindrome de Tolosa-
Hunt.

El tratamiento quirdrgico debe indicarse por dos razones
principales:

1. Para obtener un diagndstico histopatoldgico.

2. Deterioro progresivo de la agudeza visual sin respuesta a
esteroides

Solo en manos especializadas en el abordaje del seno cavernoso
lograran la exéresis tumoral total como es nuestro caso.
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