ARCH SOC ESP OFTALMOL 2008; 83: 95-104
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LINFOMAS ORBITARIOS.
PRESENTACION DE NUEVE CASOS

ORBITAL LYMPHOMAS. PRESENTATION OF NINE CASES

REY-PORCA C!, PEREZ-ENCINAS M2, GONZALEZ F3

RESUMEN

Objetivo: Describir nueve casos de linfomas orbi-
tarios.

Métodos: Revision de historias clinicas de nueve
pacientes diagnosticados de linfoma orbitario y
consulta de la bibliografia relacionada con esta
patologia.

Resultados: Se presenta una serie compuesta por
cinco mujeres y cuatro varones con linfoma en la
region orbitaria. En nuestros casos, la mayoria de
los pacientes presentaron linfoma extraorbitario
concurrente en el momento en el que el proceso
orbitario fue detectado por primera vez (siete de los
nueve pacientes). Tres de los pacientes presentaron
linfoma MALT, dos linfomas foliculares, dos linfo-
mas no Hodgkin de células B grandes, un linfoma
de células B de bajo grado y un linfoma de células
del manto. Ocho pacientes se mantienen vivos y
uno ha fallecido a consecuencia de su linfoma en el
momento de escribir este articulo.

Conclusiones: Se ha observado un incremento de la
incidencia de los linfomas no Hodgkin orbitarios
durante las dltimas tres décadas. El tipo mds comiin
en la regién orbitaria es el linfoma MALT. La forma
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ABSTRACT

Purpose: To report nine cases of orbital lymphomas.
Methods: We reviewed the clinical records of nine
patients diagnosed with orbital lymphoma and per-
formed a literature search related to this condition.
Results: We present a series of five women and
four males with orbital lymphoma involving the
orbital region. In our cases, most patients presented
concurrent extraorbital lymphoma when the orbital
disease was first noticed (seven out of nine
patients). We found three MALT lymphomas, two
follicular lymphomas, two non-Hodgkin large B
cell lymphomas, one low grade B cell lymphoma,
and one mantle cell lymphoma. Eight patients were
alive and one had died as a consequence of his
lymphoma at the time this report was written.

Conclusions: An increase in the incidence of non-
Hodgkin orbital lymphomas has been observed over
the last three decades. The most common type in
the orbital region is the MALT lymphoma. The cli-
nical features observed in our series are similar to
those reported in the literature. Since lymphomas
are the most frequent malignant tumours in the
orbit, usually with extraorbital involvement, and
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de presentacion clinica que encontramos en nuestra
serie es similar a la que se presenta en otros estudios.
Dado que los linfomas son los tumores malignos
mas frecuentes en la Orbita, habitualmente tienen
también localizacion extraorbitaria, y pueden ser
tratados con éxito en muchos casos, es importante
que el oftalmélogo tenga presente esta patologia.

Palabras clave: Orbita, linfoma, linfoma de anejos
oculares, tumores orbitarios, linfomas no Hodgkin
orbitarios.

can be successfully treated in many cases, it is
important for the ophthalmologist to be aware of
this condition (Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83:
95-104).

Key words: Orbit, lymphomas, ocular adnexal
lymphoma, orbital tumours, non-Hodgkin orbital
lymphomas.

INTRODUCCION

Los linfomas son los tumores malignos mas fre-
cuentes de la 6rbita. Segtin recientes publicaciones
suponen el 11% de todos los tumores orbitarios (1)
y el 55% de los malignos (2). Esta alta prevalencia
y la posibilidad de que tengan un tratamiento efec-
tivo para su curacion, hace que este tipo de neopla-
sias sea importante para el oftalmdlogo. En este
articulo presentamos nueve casos de linfomas orbi-
tarios junto con una revision bibliogréfica relacio-
nada con esta patologia.

SUJETOS, MATERIAL Y METODOS.

Se presentan nueve casos de linfomas orbitarios,
cinco mujeres y cuatro varones, que han sido aten-
didos en el Servicio de Oftalmologia de nuestro
centro desde julio de 2002 hasta septiembre de
2006. La informacién bibliogrifica se obtuvo
mediante una busqueda en la literatura médica uti-
lizando fundamentalmente la base de datos PubMed
(National Library of Medicine, EE.UU.) para anali-
zar y contrastar nuestros hallazgos. A continuacién
se describen las caracteristicas clinicas y evolucién
de los casos de esta serie.

RESULTADOS
Caso 1

Mujer de 69 afios de edad que referia ptosis pal-
pebral derecha desde septiembre de 2002 sin otra
sintomatologia (fig. 1A). Acudi6 a consulta de
medicina interna y de neurologia a los 15-20 dias de

su presentacion. Una TAC realizada un mes mds
tarde mostré una lesién de aproximadamente 1,5 x
1,8 cm de tamaio en la parte central del parpado
superior derecho (fig. 1B), y es remitida a nuestro
Servicio de Oftalmologia. La RMN (fig. 1C) mues-
tra una lesién del mismo tamafio localizada por
detrds del septum y encima del musculo elevador
del parpado. Al acceder quirtrgicamente a la lesion
se observo que infiltraba el tendon del musculo ele-
vador y se extirpd. El diagnéstico anatomopatoldgi-
co fue de linfoma MALT. La paciente fue remitida
al Servicio de Hematologia, donde se realiz6 el
estudio de extension, objetiviandose localizacion
Unica en la 6rbita derecha. Se indicé tratamiento
con radioterapia y actualmente la paciente se
encuentra estable sin recidivas.

Caso 2

Mujer de 60 afios de edad que ingresé en el ser-
vicio de Medicina Interna en noviembre de 2004
para estudio de tumefaccién del parpado superior
derecho y poliadenopatias cervicales que en los
altimos siete meses habian aumentado de tamaifio,
apareciendo progresivamente astenia, anorexia, pér-
dida de peso y sudoracién nocturna. Mediante una
biopsia medular y ganglionar se diagnosticé un lin-
foma no Hodgkin de células del manto, estadio
IVB, recibiendo quimioterapia, con lo que se pro-
dujo remision parcial. En agosto de 2005 se realizd
una TAC, que puso de relieve una recidiva de la
tumoracion palpebral (fig. 2), por lo que fue remiti-
da a nuestro Servicio de Oftalmologia en septiem-
bre de 2005. Dado el crecimiento rapido de la tumo-
racion, se inicid otro ciclo de quimioterapia e inmu-
noterapia con la que se obtuvo una rapida respues-

96 ARCH SOC ESP OFTALMOL 2008; 83: 95-104



Linfomas orbitarios. Presentacion de nueve casos

Fig. 1: Caso 1. La paciente presenta una ptosis de OD
secundaria a una masa palpebral (A). En el TAC orbita-
rio (B) con contraste intravenoso y ventana de partes
blandas se observa una masa a nivel del pdrpado supe-
rior derecho, adyacente al globo ocular (flecha). RMN
orbitaria (C) potenciada en TI y con contraste para-
magnético que muestra la localizacion del tumor (fle-
cha).

ta. En marzo de 2006 presenté una nueva recidiva
palpebral que volvié a ser tratada con quimioterapia
con discreta respuesta. Actualmente la paciente
contindia con su proceso en progresion.

Caso 3

Varén de 50 afos de edad que fue atendido en
otro Centro por presentar exoftalmo discreto en el

Fig. 2: Caso 2. En la imagen superior (A) se aprecia
una tumefaccion palpebral del ojo derecho producida
por la tumoracion que se observa en la TAC con con-
traste intravenoso de la imagen inferior (B) indicado por

la flecha.

ojo izquierdo de un mes de evolucién (fig. 3A).
Como antecedentes de interés referia un derrame
pleural tuberculoso en el afio 2000. La exploracién
oftalmoldgica constaté masas infraorbitarias y
supraorbitarias que se desplazaban a la palpacién,
con un exoftalmo de aproximadamente 3 mm con
respecto al otro ojo. El resto de la exploracién oftal-
moldgica fue normal. Una TAC previa realizada en
junio del 2002 mostré una masa retroocular izquier-
da que se cataloga como posible pseudotumor infla-
matorio. En una RMN orbitaria realizada en junio
de 2002 (fig. 3B), se planteé como primera posibi-
lidad diagnéstica un linfoma orbitario o una metés-
tasis, por lo que es remitido a nuestro Servicio de
Oftalmologia en julio de 2002, en donde se realiz6
una PAAF que fue compatible con un linfoma no
Hodgkin. Una biopsia posterior confirmé el diag-
nostico de linfoma B de bajo grado positivo para
CD20 y Bcl-2 (sin poder especificar el tipo). El
estudio de extensiéon demostrd la ausencia de otros
focos tumorales y se indic6 tratamiento radioterdpi-
co. El paciente continda en remisién completa.
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Fig. 3: Caso 3. El paciente presenta un ligero exoftalmo
izquierdo (A). La imagen de RMN (B) potenciada en T1
con contraste muestra una masa infraorbitaria izquierda
retroocular.

Caso 4

Varén de 53 afios de edad que acudi6 a nuestra
Consulta de Oftalmologia en abril de 2004 por pre-
sentar una tumoracién blanda y reductible de apro-

Fig. 4: Caso 4. En este caso, el linfoma se presento
como una pequeria tumoracion en la parte interna del
pdrpado superior. Se procedié a su extirpacion sin cono-
cer previamente el diagnostico.

ximadamente 1 cm de diametro, localizada en la
porcién medial del parpado superior derecho (fig.
4). El enfermo no presentaba antecedentes de inte-
rés. Un mes mds tarde se extirpd la tumoracién, de
consistencia semiblanda, con pseudocdpsula y poli-
lobulada, que se extendia por la pared interna de la
oOrbita hasta el dpex sin afectar hueso. El diagndsti-
co anatomopatolégico fue de linfoma MALT. Se
remitié a hematologia, donde se detect6 una posible
afectacion cervical derecha por PET y se instaurd
tratamiento con radioterapia en 6rbita y cuello. El
paciente continda en remisién en la actualidad.

Caso 5

Varén de 71 afios de edad diagnosticado en octu-
bre de 2001 de linfoma B de células grandes de
nasofaringe con afectacion del oido medio, seno
maxilar derecho, adenopatias cervicales derechas y
posible afectacion pleural y de médula ésea por
citometria de flujo. Se inici6 tratamiento quimiote-
rdpico y radioterapico locorregional con respuesta
completa. En marzo de 2004 comenzé con edema
del parpado inferior derecho, que dos meses des-
pués ya dificultaba la apertura palpebral (fig. SA).
No presentaba ninguna otra sintomatologia relevan-
te. Una TAC de orbita realizada en mayo de 2004
objetivo una masa de densidad de tejidos blandos en
la parte infero-interna de la 6rbita derecha (fig. 5B)
que mediante una PAAF confirmé la sospecha de
recidiva del linfoma. El estudio de extension mostrd
infiltracién en médula dsea. Recibié de nuevo qui-
mioterapia sistémica y radioterapia sobre Orbita
derecha. El paciente present6 una nueva recidiva en
region facial (una adenopatia submentoniana dere-
cha) dos afios después, por lo que ha recibido trata-
miento radioterdpico, encontrdndose asintomadtico
en la actualidad.

Caso 6

Mujer de 55 afios de edad que acudié a nuestro
Servicio de Oftalmologia en enero de 2002 por pre-
sentar una tumoracion en la fosa lagrimal izquierda
que producia ptosis palpebral y desplazamiento
inferior del globo (fig. 6A). Una TAC orbitaria con-
firmo6 la existencia de una masa en la fosa lagrimal
izquierda, que fue extirpada en febrero de 2002. El
diagnéstico anatomopatolégico fue de linfoma B de
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Fig. 5: Caso 5. Se observa la tumefaccion del pdrpado
inferior derecho (A). El TAC craneal sin contraste (B)
muestra una masa en la zona infero-interna de la orbita

derecha (flecha).

bajo grado. La paciente no acudié a nuevas consul-
tas hasta septiembre de 2003, fecha en la que pre-
sentaba una tumoracion preauricular izquierda (fig.
6B), que al ser biopsiada confirmé el diagndstico de
linfoma folicular. En un estudio de extensioén se
determiné un estadio I'V. Se inici6 tratamiento qui-
mioterdpico y la paciente actualmente estd asinto-
mdtica.

Caso 7

Mujer de 64 afios de edad que fue diagnosticada
en mayo de 2000 de linfoma MALT pulmonar
mediante biopsia transbronquial con estudio de
extension mostrando minima infiltracién en médula
osea por citometria de flujo. Recibié tratamiento
con quimioterapia con respuesta parcial. En octubre
de 2002 se detecté progresion a nivel pulmonar e
infiltracién de médula 6sea, pautidndose un nuevo
tratamiento quimioterdpico e inmunoterapico, obte-
niéndose una respuesta parcial. En febrero de 2006,
cuando se realizé un nuevo estudio de extension, se

Fig. 6: Caso 6. La paciente presenta una ptosis palpe-
bral izquierda causada por la tumoracion en fosa lagri-
mal (A) y una tumoracion preauricular izquierda (B).

objetivé una masa en el musculo recto medio del
ojo derecho (fig. 7B), por lo que se remitid a nues-
tra Consulta de Oftalmologia. Una PAAF no permi-
ti6 el diagndstico, por lo que se realizé una biopsia
del tumor. Intraoperatoriamente se aprecid una
masa friable inmersa en el recto medio, compatible
con linfoma. El diagnéstico anatomotolégico de la
biopsia fue de linfoma MALT, por lo que se instau-
ré tratamiento quimioterdpico con respuesta par-
cial. En la actualidad la paciente esta estable.

Caso 8

Varon de 41 anos de edad, sin antecedentes de
interés, que en septiembre de 2004 fue atendido en
nuestra Consulta de Oftalmologia por presentar
dolor en la hemimandibula derecha irradiado hacia
la 6rbita, con ptosis palpebral y exoftalmo de 4 mm
en el ojo derecho (fig. 8A). Una RMN mostr6 una
tumoracion en el seno cavernoso derecho que pro-
ducia un sindrome del apex orbitario (fig. 8B). Ante
la imposibilidad de realizar una biopsia se inicié un
estudio sistémico en el que aparecié una tumora-
cién cecal que, mediante biopsia, se diagnosticé de
linfoma B de células grandes, por lo que la masa en

ARCH SOC ESP OFTALMOL 2008; 83: 95-104 99



REY-PORCA C, et al.

Fig. 7: Caso 7. La paciente (A) presenta una infiltracion
a nivel del recto medio del OI que se aprecia en la RMN
(B) axial potenciada en T2.

el seno cavernoso se supuso una metdstasis de este
tumor. El cuadro evolucioné desfavorablemente de
forma rdpida, apareciendo metéstasis peritoneales,
ascitis y derrame pleural, produciéndose el éxitus a
las tres semanas de la primera visita.

Caso 9

Mujer de 78 afios de edad que acudid a nuestra
Consulta en agosto de 2006 por presentar exoftalmo
y dolor en el ojo derecho de aproximadamente un
afio de evolucion (fig. 9A). Una TAC orbitaria (fig.
9B) demostré la existencia de una masa sélida
hiperdensa, captadora de contraste, que ocupaba el
cuadrante infero-externo de la dérbita derecha. Una
PAAF realizada en septiembre de 2006 fue compa-
tible con linfoma no Hodgkin, por lo que se remitié
a hematologia. Una biopsia de una adenopatia
supraclavicular derecha y un estudio de extensién
constato el diagndstico definitivo de linfoma folicu-
lar grado II estadio IV. Se instaurdé tratamiento
inmunoterdpico y quimioterapico, con lo que remi-

Fig. 8: Caso 8. La fotografia superior muestra un lige-
ro exoftalmo derecho (A). En la RMN (B) cerebral coro-
nal potenciada en T1 con contraste intravenoso se apre-
cia una lesion a nivel del seno cavernoso (flecha) que
alcanzaba el dpex de la orbita.

tié el cuadro. Actualmente la paciente se encuentra
asintomdtica y estable.

DISCUSION

Los linfomas de la conjuntiva, glandula lagrimal,
orbita y parpados, suelen ser tumores de bajo grado
(2). Estudios recientes muestran que los linfomas
suponen aproximadamente un 11% de todos los
tumores de estas estructuras consideradas conjunta-
mente y un 55% de las tumoraciones malignas de
esta zona (1,2). En nuestra casuistica, los linfomas
constituyen una de las tumoraciones orbitarias mas
frecuente, suponiendo aproximadamente un 15%.

Las series publicadas muestran que la inmensa
mayoria de los linfomas orbitarios (91%) (2) debu-
tan con clinica oftalmoldgica, consistente en masa
conjuntival de color rosado o hiperemia conjuntival
en el 32% de los casos, exoftalmo en el 27%, masa
palpebral u orbitaria en el 19%, disminucién de
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Fig. 9: Caso 9. En la figura superior (A) se observa el
exoftalmo derecho de la paciente. La masa existente en el
cuadrante infero-externo de la orbita derecha (flecha) se
observa en la TAC axial con contraste intravenoso (B).

agudeza visual y ptosis en el 6%, y diplopia en un
2% (2). En nuestra serie, la forma de presentacion
clinica mas frecuente fue como masa palpebral u
orbitaria (cuatro casos), seguida por exoftalmo (dos
casos), ptosis palpebral (un caso), ptosis con exof-
talmo (un caso) y ptosis con masa palpebral (un
caso). A pesar de la frecuencia con que parece afec-
tarse la conjuntiva (32% de casos) (2), nosotros no
lo hemos observado en ninguno de nuestros pacien-
tes.

El intervalo medio entre el inicio de los sintomas
y la fecha del diagnéstico es de 4 a 6 meses (2-5).
En nuestra serie hemos observado que hubo en la
mayoria de los casos un intervalo de aproximada-
mente uno a dos meses. En un caso (caso 8), dada
la evolucion agresiva de la neoplasia, el diagndstico
se realiz6 aproximadamente a los 15 dias del primer
sintoma. En dos casos (casos 2 y 9), debido a la tar-
danza del paciente en acudir a consultar, el diag-
néstico se hizo con un intervalo superior al aiio des-
de la aparicién de la sintomatologia. En uno de los
casos (caso 7), desconocemos el tiempo transcurri-
do entre la aparicion de la sintomatologia y el diag-

noéstico, puesto que el diagnodstico inicial de linfoma
se habia realizado seis afios antes de que acudiese a
nuestro Servicio de Oftalmologia.

Las proliferaciones linfoides de los anejos ocula-
res pueden ocurrir en todas las edades, pero apare-
cen mds frecuentemente en la quinta o séptima
década de la vida (2-9) y suelen afectar a 1,75 muje-
res por cada hombre (4-6,10). En nuestros casos la
media de edad fue de 60 afos en el momento del
diagnéstico, siendo de 41 afios el paciente mas
joven y de 78 el mayor. Estas edades son coinci-
dentes con las publicadas en la literatura. En nues-
tra casuistica hay cinco mujeres y cuatro varones, lo
que indica una tendencia similar a la expuesta por
estudios con series mayores.

Aproximadamente un 50% de los linfomas de
anejos oculares se localizan la gldndula lagrimal y
otras dreas intraorbitarias, en especial la 6rbita ante-
ro-superior (2,9,11,12). La conjuntiva se encuentra
afectada en un tercio de los pacientes, y en el 96%
de los casos consiste en un tumor de bajo grado (2).
La afectacion palpebral varfa segin las distintas
series de casos entre el 0% y el 44%, siendo la
media de los distintos trabajos publicados en torno
al 10% (2). Aproximadamente del 10 al 17% de los
casos el linfoma se presenta bilateralmente (3-5),
apareciendo de forma simultdnea en ambas Orbitas
aproximadamente el 80% de los casos bilaterales, y
subsecuentemente en el 20% de las ocasiones (13).
Otras publicaciones amplian la horquilla del por-
centaje de bilateralidad situdndola entre el 7 al 24%
de los casos (2,9). Entre un 20 y un 40% de los
pacientes tienen historia de linfoma extraorbitario
en el momento de diagnosticar un linfoma orbitario
(4,5,14). La enfermedad difusa linfomatosa se
encuentra principalmente en pacientes con linfoma
no Hodgkin de alto grado. El 26% de pacientes con
linfoma de bajo grado alcanzan el estadio IV, mien-
tras que lo hacen el 56% de pacientes con linfomas
de alto grado (2,9).

En nuestro estudio, el linfoma se localiz6 intraor-
bitario en tres casos (en las zonas inferoexterna,
inferior y medial), en la fosa lagrimal en un caso,
compartiendo parpado y parte de la érbita en tres
casos, sdlamente en el parpado en un caso y en el
seno cavernoso en un caso. No hemos encontrado
afectacion conjuntival ni bilateralidad en ningtin
caso. Hubo linfoma con localizacién extraorbitaria
en el momento del diagndstico en siete de los nue-
ve casos. En un caso (caso 6) se encontrd enferme-
dad extraorbitaria en el seguimiento posterior, pues
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la paciente acudié tardiamente a las visitas para
completar el estadiaje y realizar el tratamiento.
Aunque disponemos de pocos casos para conside-
rarlo significativo, nuestra serie presenta una con-
currencia de linfoma extraorbitario mayor de lo
esperado.

Coupland y colaboradores (4) encontraron en su
casuistica de 112 pacientes con linfomas de anejos
oculares, un 64% de linfomas de células B de la
zona marginal extranodales (MALT), un 10% de
linfomas centro foliculares, un 9% de linfoma de
células B difusas grandes, un 6% de plasmocito-
mas, y un 5% de linfoma linfoplasmocitico. Por
otra parte, McKelvie y colaboradores (15) en una
serie de 73 casos de linfomas de anejos oculares
hallaron un 63% de linfomas MALT, un 17% de lin-
fomas foliculares, un 11% de linfomas de célula B
difusas grandes, un 3% de linfomas de células del
manto, un 3% de leucemia linfocitica crénica de
células B/linfoma linfocitico pequefio, un 1,5% de
linfoma de células T periféricas, y un 1,5% de lin-
fomas de células Natural Killer. Pricticamente
todas los estudios coinciden en que el tipo mas
comun de linfoma no Hodgkiniano de érbita y ane-
jos oculares es el linfoma MALT (4,15,16). En
nuestra casuistica encontramos tres linfomas
MALT, un linfoma B de bajo grado, dos linfomas
no Hodgkin B de c€lulas grandes, dos linfomas foli-
culares y un linfoma del manto, lo cual se corres-
ponde con otros estudios encontrados en la literatu-
ra.

Publicaciones recientes hacen referencia a la
posible asociacion de linfomas MALT con la infec-
cion por Chlamydia Psittachi (2,16,17). Esto hace,
que aunque la radioterapia haya sido el tratamiento
estandar para los linfomas oftalmoldgicos localiza-
dos, estan apareciendo otras opciones de posible
valor terapéutico como la terapia antibidtica para
Chlamydia Psittaci. También la terapia con anti-
cuerpos monoclonales CD20 puede constituir una
alternativa prometedora a la irradiacién externa y su
potencial toxicidad (2).

En términos generales los hallazgos obtenidos en
nuestra serie son muy similares a los hallados en la
literatura. Es importante que el oftalmdlogo conoz-
ca este tipo de patologia orbitaria, pues en muchas
ocasiones, es el primero en contactar con el pacien-
te que la padece. Su deteccién precoz es muy
importante, ya que se trata de una enfermedad
potencialmente curable. Especialmente relevante
resulta la realizacién de una minuciosa historia cli-

nica, puesto que no es infrecuente la presencia de
afectacion extraorbitaria en el momento en el que
aparece clinica oftalmoldgica. En estudios recientes
se ha observado un incremento de la incidencia de
linfomas no Hodgkin orbitarios, por lo que es
importante conocer esta entidad para evitar que
pase inadvertida (18).
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