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PALABRAS CLAVE Resumen

Infiltracion orbitaria; Caso clinico: Varén de 83 afos, diagnosticado de macroglobulinemia de Waldenstrom (MW),
Proptosis; presentd aumento de volumen en el parpado superior derecho, proptosis y limitacion a la
Macroglobulinemia de supraduccion y lateroversiones. En la tomografia computarizada se visualizd masa en techo
Waldenstrom; orbitario con infiltracion de musculo recto superior. Se realizd biopsia e inmunohistoquimica
Linfoma orbitario; de la masa orbitaria que mostro ser compatible con MW. Se instauré tratamiento radioterapico
Orbita respondiendo favorablemente.

Conclusiones: Esimportante tener en cuenta esta complicacion en la MW. Las pruebas de imagen
son de utilidad, aunque el diagnostico definitivo es anatomo-patologico e inmunohistoquimico,
acompanado de afectacion sistémica y niveles elevados de IgM.
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Orbital infiltration;

Proptosis; Abstract

Waldenstrom’s Case report: 83 year old male, previously diagnosticated with Waldenstrom’s Macroglobuline-
Macroglobulinemia; mia (WM), shows progressive bulking in the upper lid in the right eye, proptosis, up and lateral
Orbital lymphoma; gaze restriction on the right eye. The CT scan showed a mass in the orbit roof with involvement
Orbit of the superior rectus. The mass was biopsied and immunohistochemical study was performed,

being the findings compatible with WM.
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Conclussions: It is important to allow for this possible complication in WM. Imaging diagnostic
methods are useful, although definite diagnosis is stablished by pathology and inmunohistoche-
mical studies, along with systemic impairment and high IgM serum titers.

© 2015 Published by Masson Doyma México S.A. on behalf of Sociedad Mexicana de
Oftalmologia, A.C. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La macroglobulinemia de Waldenstrom (MW) es una enfer-
medad linfoproliferativa de los linfocitos B, que se
caracteriza por una infiltracion linfoplasmocitica de la
médula 6sea, y una produccion monoclonal de la IgM
pentamérica’.

Tiene una evolucion lenta y sus sintomas se deben a
la infiltracion medular del tumor (trombocitopenia y ane-
mia), infiltracion visceral, y a los elevados niveles de IgM.
Cursa con cefalea, vision borrosa, fatiga, vértigo, ataxia y
raramente con episodios de accidentes cerebrovasculares,
producidos por el sindrome de hiperviscosidad' 2.

La infiltracion orbitaria es muy rara, teniendo en cuenta
que la misma MW es una enfermedad poco frecuente (3 casos
por 1.000.000 habitantes/afio)’.

La mayoria de los trastornos oftalmologicos son atri-
buibles al sindrome de hiperviscosidad, produciéndose
trastornos oclusivos vasculares como oclusiones venosas Yy
hemorragias retinianas®.

Caso clinico

Varon de 83 anos, con MW conocida, que desarrollé pto-
sis y aumento de volumen progresivo de parpado superior
derecho de 6 meses de evolucion. En la exploracion oftal-
moldgica presenté una agudeza visual de 0.2 en el ojo
derecho (OD) y 0.1 en el ojo izquierdo (OI). A la palpa-
cion orbitaria se encontr6 una masa en zona superior de
orbita derecha. Exoftalmometria de 29 mm en OD y 19 mm
en Ol. En cuanto a la motilidad ocular extrinseca mostro limi-
tacion a la supraduccioén y lateroversiones en OD (fig. 1).
En la biomicroscopia de segmento anterior se apreciaron
cataratas nucleares en ambos 0jos y una presion intraocu-
lar de 24mmHg en el OD y 12mmHg en el Ol. Fondo de
ojo en ambos o0jos normales. La tomografia computarizada
reveld una infiltracion tumoral en techo orbitario derecho
que englobaba recto superior y glandula lagrimal, sin ero-
siones Oseas (fig. 2).

En cuanto a los datos de laboratorio, presentaba una IgM
sérica 1953 mg/dl (rango normal: 20-140mg/dl), cociente
kappa/lambda libre 1.95 (rango normal: 0.26-1.65), leuco-
citos 7,400,000 wl (rango normal: 4,500,000-11.400,000),
hematies 3,440,000 pl (rango normal: 4,200,000-5,600,000
wl), y plaquetas dentro de los parametros normales
211,000/l (rango normal: 157,000-334,000 wl). Se rea-
liz6 biopsia orbitaria de la masa mediante una orbitotomia
anterior, a través del pliegue palpebral superior. El estudio

anatomo-patologico mostroé celularidad linfoide de linfocitos
pequenios con abundantes células de habito plasmocitoide, e
infiltracion difusa que borraba la arquitectura del tejido sub-
yacente. Estudio inmunohistoquimico: CD79a (+++), CD20
(++); CD3 (-), CD5 (-), CD10 (), Bclé6 (—), Kappa (-);
Lambda (+) y Ki67 (+) (fig. 3), que sirvi6 para confirmar la
infiltracion orbitaria por MW.

Posteriormente recibi6 tratamiento con prednisona,
ciclofosfamida y radioterapia localizada, con resolucion del
proceso tumoral orbitario.

Discusion

La MW comparte muchas caracteristicas con el resto de
linfomas linfociticos y discrasias de células plasmaticas®.
El diagnostico diferencial entre el linfoma linfoplasmoci-
tico (LPL) y MW puede ser dificultoso, por la ausencia de
especificidad morfoldgica, inmunofenotipica y de marca-
dores cromosomicos. Ademas, con los criterios actuales,
hay un solapamiento diagnostico entre la MW, la gam-
mapatia monoclonal IgM de significado incierto y la MW
quiescente’.

Los criterios de la Organizacion Mundial de la Salud de
2008, para la clasificacion de enfermedades hematoldgicas,
identifica a la MW como un subtipo de LPL, que presenta
niveles detectables de gammapatia IgM monoclonal, con
infiltracion de médula 6sea por LPL®.

Las lesiones orbitarias derivadas de MW son causadas por
la infiltracion del tejido linfoide intraorbitario, y puede cur-
sar con proptosis, paralisis del nervio troclear y afectacion
de estructuras intraorbitarias>®.

Son de especial utilidad los métodos diagnosticos como
la TC que muestra imagenes similares a trastornos linfoi-
des sin erosiones Oseas®. El diagnéstico final lo indica la
anatomia patoldgica, la cual es esencial en el diagnéstico
diferencial, siendo caracteristicos de la MW los marcado-
res de superficie del linfocito B maduro, y la produccion
de cadenas ligeras lambda y cadenas kappa negativo en la
inmunohistoquimica®.

El tratamiento esta indicado solo en pacientes sin-
tomaticos mediante agentes alquilantes, corticoterapia o
anticuerpos monoclonales como el rituximab. Esta clase
de lesiones responden favorablemente a la radioterapia®’,
como es el caso de nuestro paciente, y seria una terapia a
tener en cuenta en el tratamiento de este tipo de afeccion.

En la literatura existen reportados 13 casos, sobre esta
complicacion en la MW, siendo esta la primera descrita den-
tro del &mbito iberoamericano®.
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Figura 1  A) Ptosis parpado superior derecho. B) Exoftalmos.

Figura 2 A) Exoftalmos y edema en tejidos blandos preseptales. B) Masa que engloba glandula lagrimal y recto superior, sin
erosiones 0seas.

Figura 3  A) Infiltracion difusa que borra el tejido subyacente (hematoxilina y eosina, x20). B) Celularidad linfoide y células de
habito plasmocitoide (hematoxilina y eosina, x40). C) CD 20 (+++) marcador de membrana basal de LB (inmunohistoquimica, x40).
D) Lambda (+++) positividad de membrana basal y citoplasma de LB (inmunohistoquimica, x40).
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Conclusiones

Consideramos que teniendo en cuenta el antecedente hema-
tologico, y presentando un pico monoclonal en suero IgM
elevado, nos sugiere que el proceso infiltrativo localizado
orbitario pueda deberse al mismo.

Aunque es una complicacion bastante infrecuente, es
importante tener en cuenta sus caracteristicas clinicas y
diagnosticas, para su correcto manejo terapéutico.
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