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ABSTRACT

Objective. To describe a case of bilateral idiopathic orbital inflammatory pseudotumor
with intracranial extension.

Description. A 46 years old female patient complained of right eye blurred vision and
amaurosis since the past 9 months. Examination revealed: right eye 7/ 10 visual acuity
and exophthalmos; left eye amauwrosis and optic atrophy. CT scan and MRI showed a
bilateral intraorbital and intracanal lesions with left intracranial extension.
Intervention. Through a left frontal approach the left intracranial extension was
removed and the optic nerve was decompressed. Intraoperative biopsy revealed a
linfoproliferative lesion. Surgery ended and definitive pathology was informed as an
inflammatory pseudotumor. The patient received corticoids with a good response.
Conclusion. The presence of bilateral intraorbital lesions with intracranial extension,
should force us too think about inflammatory pseudotumors
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de orbita.

INTRODUCCION

El pseudotumor inflamatorio idiopatico (PII) es
una condicién clinica y patologica usualmente
observada por el médico oftalmélogo, que cuando
presenta extensién intracraneana el paciente es
derivado al neurocirujano. El PII se caracteriza
por un infiltrado inflamatorio inespecifico intraor-
bitario de aparicion unilateral en la mayoria de los
casosl. Es el objetivo de este trabajo presentar un
caso de Pll bilateral, con extension intracraneana,
de evolucion cronica.
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DESCRIPCION DEL CASO

Paciente de sexo femenino de 46 anos sin ante-
cedentes clinicos de relevancia que presenta dismi-
nucién progresiva y lenta de la vision bilateral, de
nueve meses de evolucion, manifestada por vision
borrosa, a predominio franco del ojo izquierdo. Es
tratada en otra institucion con cristales esféricos
positivos por interpretarse como presbicia, con
respuesta parcial. Evoluciona hacia la amaurosis
del ojo izquierdo (Ol) y refiere que se agregan
defectos campimétricos en el ojo derecho (OD).

En la evaluacion inicial en nuestra institucion
se constata exoftalmos discreto de OD, pupila
derecha de 3 mm con reflejo fotomotor presente y
pupila izquierda de 5 mm con reflejo fotomotor
ausente; disminucion de la agudeza visual de OD
(7/10) y amaurosis de OI; campo visual por con-
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frontacion que revela hemianopsia temporal del
OD y amaurosis en OI; la vision de los colores
resulto conservada para el OD e inevaluable en el
OI: el fondo de ojo resulté normal en el OD y
mostro atrofia de papila en el OI; la motilidad
ocular resulto conservada. No se observaron otras
alteraciones en el examen fisico.

El campo visual computarizado revelé6 hemia-
nopsia temporal incompleta (preservacion de isla
inferonasal) con escotomas arcuatos en region nasal
superior e inferior del OD y amaurosis total del OI.

La tomografia computada (TAC) de cerebro
dmostro lesiones intraorbitarias e intraconales
bilaterales, con densidad soélida y homogénea, de
limites bien definidos que englobaban a ambos
nervios opticos a nivel del vértice orbitario (Fig. 1).

La resonancia magnética (IRM) de cerebro con-

Fig. 1. TAC que evidencia lesiones intraorbitarias e
intraconales bilaterales que engloban ambos nervios
opticos.
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firma los hallazgos tomograficos definiendo lesio-
nes intraorbitarias e intraconales en intimo con-
tacto con los nervios opticos, isointensas en T1 y
T2 y con refuerzo tras la administraciéon de gado-
linio (Fig. 2). La lesion izquierda fue de mayor
tamano y se extendia a la fosa craneana anterior
(yugum esfenoidal) a través del canal optico y
tomaba contacto con el gyrus rectus (Fig. 3).

Los examenes de sangre y la radiografia de
torax resultaron normales.

Se realiz6 un abordaje frontal izquierdo con
destechamiento orbitario y exéresis intradural
total de la porcién intracraneana de la lesion
izquierda, con descompresion del nervio 6ptico a
nivel del canal 6ptico.

La anatomia patologica intraquirtirgica revelo
proceso de caracteristicas linfoproliferativas. Ante
estos hallazgos se culminé la cirugia sin exéresis
de la porcion intraorbitaria.

El estudio anatomopatolégico con técnicas de
hematoxilina-eosina y de inmunohistoquimica por
diferido revel6 la presencia de linfocitos (CD45 y
CD20) y plasmocitos (cadenas livianas Kappa y
Lambda) que se disponian en acimulosy perivascu-
larmente; numerosos histiocitos (CD68), areas de
tejido colageno y numerosas estructuras vasculares
de calibre pequenio y endotelio prominente; lesion
compatible con pseudotumor inflamatorio (Fig. 4).

En el postoperatorio se inici6é tratamiento con
prednisona 80 mg/dia, la cual fue mantenida por
seis semanas, luego descendida y finalmente sus-
pendida.

El seguimiento alejado de la paciente mostro
mejoria de la agudeza visual (9/10) y del campo
visual del OD. El OI evolucion6 sin cambios,
persistiendo la amaurosis.

Fig. 2. IRM T1 axial con gadoli-
nio, evidenciando lesiones or-
bitarias intraconales. Exten-
sion intracraneana de lesion
izquierda.
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Fig. 4. Hematoxilina-eosina: actimulo linfoplasmocitario,
histiocitos y areas de tejido colageno. Lesioén compatible
con pseudotumor inflamatorio.

DISCUSION

Descripto por primera vez por Birch-Hirschfeld
en 1905, el PII de orbita se reconoce como una
entidad inflamatoria inespecifica, no neoplasica,
localizada o difusa que semeja el comportamiento
de un tumor y que representa un cuadro de
etiologia desconocidal.

Su diagnostico es por exclusion basado en la
historia clinica, examenes complementarios, res-
puesta al tratamiento con corticoides y biopsia en
un numero limitado de casos.

Representa el 4,7 al 6,3% de la patologia orbi-
taria, con una edad media de presentaciéon de 45
anos y con un predominio del 66,2% en el sexo
femenino. La presentacion bilateral se encuentra
en el 26% de los casos. Su forma de presentacién
puede ser aguda (64,7%) con instalaciéon en horas
o dias del cuadro inflamatorio -dolor periorbitario
y con los movimientos oculares, marcado exoftal-
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Fig. 3. IRM T1 sagital de érbi-
taizquierda, extension a fosa
craneal anterior a través del
canal éptico.

mos, edema palpebral, quemosis y con poco com-
promiso de la agudeza visual- o bien cronica
(35,3%) con evolucion en meses de manera insi-
diosa- discreto exoftalmos con o sin alteraciones
en la vision y/o la motilidad ocular. Una variante
del PIl es el sindrome de Tolosa-Hunt, caracteriza-
do por compromiso de los pares craneales III, IV,
Vy VI por extension de lainflamacion hacia el seno
cavernoso. Suele ser unilateral, aunque la bilate-
ralidad es mas frecuente en ninos.

Acorde con la localizacion anatomica de la infla-
macion se reconocen la dacrioadenitis, la miositis,
la tenitis, la perineuritis y la infiltracion difusa de
la orbita. El estudio patologico revela un infiltrado
inflamatorio no especifico compuesto por linfoci-
tos, plasmocitos, histiocitos, neutroéfilos y eosinofi-
los. Dependiendo del grado de cronicidad, distintos
grados de fibrosis pueden ser vistos2.

Cualquiera sea la forma de presentacion la
unilateralidad es lo habitual3 y la ubicacion in-
traorbitaria de la lesién es la regla, como asi
también la ausencia de una etiologia local o sisteé-
mica conocidal:4.5,

Se han comunicado 18 casos por tener exten-
sién intracraneana. Un analisis de los mismos
demuestra que los sintomas principales fueron



144 S. GONZALEZ ABBATI ET AL

disminucion 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 mas comunes. La extensién a la
fosa craneal anterior se observo en un solo pacien-
te (6%). La ruta de extension a través de la fisura
orbitaria superior ocurrio en 15 casos, a través de
la fisura orbitaria inferior en tres casos y a través
del canal é6ptico en dos casos. Sélo seis de diecio-
cho casos fueron biopsiados en el area de exten-
sion intracraneanal.

El caso presentado por nosotros se extendio6 a
la fosa craneal anterior a través del canal éptico.

La rara combinacion de bilateralidad y exten-
sion intracraneana de nuestro caso plantea como
diagnosticos diferenciales alos meningiomas de la
vaina del nervio 6ptico, gliomas del nervio 6ptico,
granulomatosis de Wegener, sarcoidosis, proce-
sos infecciosos (bacterias, hongos, tuberculosis),
metastasis y linfomas orbitarios!-8.

La cirugia con toma de biopsia esta indicada
cuando no es posible descartar una neoplasia y
para descomprimir estructuras vitales como lo es
el nervio opticol.

El tratamiento del PII se basa en el uso de
corticoides a dosis elevadas, en general con buena
respuesta. La radioterapia puede utilizarse en los
casos de progresion de los sintomas cuando existe
fracaso de los corticoides y la anatomia patologica
no muestre preponderancia de tejido fibrético.

Dosis entre 2000y 4000 rad son utilizadas. El uso
de ciclofosfamida oral tiene buenos resultados en
los casos de predominancia de linfocitos T en la
reaccion inflamatorial-2.

CONCLUSION

La presencia de lesiones de orbita bilaterales,
cronicas y con extension intracraneana, aunque
raramente, obligan a pensar en PII entre los
diagnosticos diferenciales.
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