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Resumen

La enfermedad inflamatoria orbitaria (EIO) es considerado un sindrome benigno, no infeccioso, que se caracte-
riza por la presencia de sintomas y signos inflamatorios adyacentes o en la 6rbita ocular, es poco frecuente y se
ha reportado que acontece entre el 5-8 % de todas las masas orbitarias. Puede presentarse como una manifestacion
en una enfermedad especifica o como plantea la clasica descripcion del “pseudotumor orbitario” (enfermedad
inflamatoria orbitaria idiopatica-EIOI), sin una causa especifica. La busqueda de la etiologia, que constituye un
reto clinico, es el objetivo principal del analisis de esta serie de casos; al ser un diagnostico de exclusion con pocos
indicios que permitan su identificacion. Presentamos catorce casos que consultaron durante el periodo 2,023-2,025
ala clinica de reumatologia del Hospital Roosevelt, el 57% fueron mujeres, con un promedio de edad de 44 afos.
Se establecieron los siguientes diagnosticos: en el 36% no se encontrd causa (EIOI), enfermedad relacionada a
IgG4 (ERIgG4) en 36%, Sindrome de Sjogren en 21% y Lupus Eritematoso Sistémico en 7%. En conclusion, en
esta serie es relevante el incremento de casos asociados al sindrome de IgG4 y la respuesta favorable en el 100%
de los casos al uso de corticosteroides (CO).

Palabras claves: Masa orbitaria, enfermedad orbitaria idiopatica, pseudotumor ocular, inflamacion ocular, sindrome 1gG4

Abstract

nflammatory orbital disease (IOD) is considered a benign, non-infectious syndrome, which is characterized

by the presence of inflammatory symptoms and signs adjacent to or in the ocular orbit. It is rare and has
been reported to occur between 5-8% of cases all orbital masses. It can present as a manifestation in a specific
disease or as proposed by the classic description of “orbital pseudotumor” (idiopathic orbital inflammatory dis-
ease-IOID), without a specific cause. The search for etiology is the main objective of analysis for this series of
cases; it constitutes a clinical challenge, as it is a diagnosis of exclusion with few clues that allow its identification.
We present fourteen cases that were seen during the period 2023-2025 at the rheumatology clinic of Roosevelt
Hospital. The following diagnoses were established: in 36% no cause was found (EIOI), IgG4-related disease
(ERIgG4) in 36%, Sjogren’s Syndrome in 21% and Systemic Lupus Erythematosus in 7%. In conclusion, in this
series the increase in cases associated with IgG4 syndrome and the favorable response in 100% of cases to the
use of corticosteroids (CO) are relevant.

Keywords: Orbital mass, idiopathic orbital disease, ocular pseudotumor, ocular inflammation, IgG4 syndrome
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Introduccion

La enfermedad inflamatoria orbitaria (EIO) pue-
de presentarse como parte de las manifestaciones de
una enfermedad o sindrome especifico, o bien apare-
cer como Unica manifestacion sin causa identificable.
Descrita por Panas en 1,895 como “lesiones tumorales
que resolvian sin tratamiento especifico o bien el ha-
1lazgo histologico reportado como un componente ex-
clusivamente inflamatorio” (Duke-Elder S & Macfaul
PA,1975). En 1,905 el oftalmélogo Arthur Birch-Hirsch-
feld la denomind como “pseudotumor orbitario” como
se conoce hasta ahora y describe la presentacion clasica
con edema orbitario, eritema conjuntival, ptosis palpe-
bral y proptosis como las manifestaciones mas frecuen-
tes (Lee et al., 2021). Puede presentarse de forma aguda,
subaguda y cronica, la prevalencia se reporta en 6.64%
cuando no se incluyen a las infecciones y desordenes
linfoproliferativos. El rango de edad en relacion con el
aparecimiento es amplio (50-75 afios) y se presenta mas
en el sexo femenino (Das et al., 2019).

Aunque el término de enfermedad inflamatoria
orbitaria engloba multiples patologias y con las dis-
tintas herramientas diagnosticas es posible establecer
con mayor precision la etiologia, esta entidad contintia
siendo un reto diagnostico. El objetivo de este trabajo
es reportar las caracteristicas clinicas, pruebas serolo-
gicas, estudios de imagen y etiologia especialmente en
pacientes clasificados como EIOL

Descripcion de casos

Se presentan 14 casos clinicos de pacientes con
EIO evaluados en la Unidad de Reumatologia del Hospi-
tal Roosevelt, que se presentaron entre periodo de enero
2,023 a diciembre 2,025. Las caracteristicas principales
se muestran en el tabla 1. Se observo predominio de
sexo femenino con el 57% (n = 8), la edad media de
44 afios (£29.46), el promedio para el tiempo de evo-
lucion de la enfermedad fue 15.1 meses (rango 3-36).
Las principales manifestaciones clinicas fueron dolor
(64%; n = 9) y edema periorbitario en todos los casos,
siendo bilateral en 57% (n = 8 casos). En cinco casos
no se establecid diagnostico alguno, cinco casos fueron
clasificados como ERIgG4: en uno de ellos se establecio
el diagnostico por inmunohistoquimica (indice 1gG4/
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I1gG >40%) se ilustra en la Figura 1. En los otros cuatro
casos el diagnostico fue realizado por: presencia de
abundantes células plasmaticas e infiltrado linfocitario
crénico en biopsia de tejido de la cara interna de las
mejillas y niveles de I[gG4 por encima del valor normal
(IgG4 > 135), en el 100% se realiz6 inmunohistoquimi-
ca para descartar trastorno linfoproliferativo. En cuatro
casos se establecio como diagnoéstico enfermedad au-
toinmune reumatica: Lupus Eritematoso Sistémico (n
= 1) y Sindrome de Sjogren (n = 3) ver Tabla 1.

Figura 1

Caso ilustrativo

Nota. A: Paciente masculino con ERIgG4 al momento
del diagnostico. B: Respuesta con prednisona 7 dias pos-
teriores. C: Masa orbitaria tincion de H&E (40x) con in-
filtrado linfoplasmocitario. D: Células plasmaticas para
inmunotincion IgG4. E: Imagen con incremento de tejidos
blandos y glandulas lacrimales; venas y arterias ensancha-
das; musculos rectos ensanchados. ERIgG4: enfermedad
relacionada a IgG4. Duke-Elder S, macFaul PA. Chronic
orbital inflammations. In: Duke-Elder S, ed. System of
Ophthalmology. Vol. 8, Part I1. St Louis, mO: CV mosby
Co, 1975:889-99.
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Tabla 1

Caracteristicas generales

Argentina Paredes-Soto ... etal.

Caracteristica n=14 (%)
Sexo
Femenino 8 (57%)
Edad media (DE) 43.8 afios (£20.46)

Tiempo de evolucién

Sintomas

Dolor

Edema periorbitario
Linfadenopatias

Edema peribucal

Diagnostico

Enfermedad relacionada a IgG4 (ERIgG4)

Idiopatico

Sospecha de lupus eritematoso sistémico

Sindrome de Sjogren

Tratamiento
Prednisona
Azatioprina

Ciclofosfamida

15.1 meses (£9.5)

9 (64.3%)

14 (100%)

4 (28.6%)
1 (7%)

5 (36%)
5 (36%)
1 (7%)
3(21%)

14(100%)
13(90%)
1 (10%)

El 100% (n = 14) de los pacientes recibié como
terapia de primera linea con CO sistémicos: prednisona
1 mg/kg en todos los casos. En 90% existio respuesta
completa y posteriormente se instauro tratamiento con
azatioprina como inmunosupresor ahorrador de CO.
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En uno de los casos la respuesta fue parcial iniciando
tratamiento con ciclofosfamida por afeccion sistémica
(probable ERIgG4 fenotipo sistémico). Las caracteris-
ticas especificas de cada caso se detallan en las Tablas

| 141



Enfermedad inflamatoria orbitaria: reporte de catorce casos

‘epezrieindwod Jerxe eljeIowo) (VL ‘eongudew erouruosal (NJAY ‘eorwinbojsiyounwul :Q)HJ ‘sojewide] senpug|3 :s/10 {[ewide] g[npue[3 10 ‘DION

‘oAnje1d)joxdojur] uop
-10s9p eied eanje3au :OHI

‘seAnIe3ou sowsIu
-83100101W AP SAUOIOUIL],
‘sepeaponunnu sojuesIs

SE[N[9O UBDIJIIUSPI oS "SI[
-BUIWLIOF SOJIUQD P BINSLI
-9)J0€Ie) UIS SOPIOJUI| SOP
-e3213e souanbad uewiog
SOJI00JUI] SO "soInpew
souanbad sojoojur] ojusaw
-Tedrourid ‘resjonuouow
orurwopald ‘0o1u0Io
OLIOJeW e[ JUl OPBII[IFU]

"BUIONISI [P SeIql) Se| op
ojuarweso3ud 1od epezil
-0)0€Ie) SIS0IqL) BPROIEW
1BUJ2IAP BLIBIQIO UQISOY

BYI2IP

[ewiSe] gnpue[3d
uowIn[oA 9p ojuowne A
Je[nosnu OjudIesoIud

BZI[BAI 3S ON|

so[ewLIge|
se[npug[3 sequie
op OjuoIBS0ITUD

‘seonjepwseld

se[nj9d A so3ejoIoeul ‘so}
-1o0juI] op Open[ijul op
sopeapoy "0o1qno orjonda
J0d sopnsoaar sojonp K
SOUToE SNS 9p UOIONUIWSIP
‘ep1oInbzi 1110 BSe

"OpeIOPOUW OJIUQIO OLIOJRW
-B[Jur openijul o s1soiqly
BSUIIXd U0J 0d1serd

-1od1y tenpug3

opifo rereyqrorrad ugIsa|

[e19)E] 0J031 O[NISNW

K D op uor3a1 ‘eprombzr
€110 B[ op Jouadnsongug
[0 91owoidwos anb sopuejq

"00TUQIO OLIOJEWE[JUT
OpBI[IJUI 9AJ] “TR[NOSBA
uonsaguod uod
pepI[BULIOUE UIS SBIqL)
:Ie]NO0BIIXd O[NISOIA

BZI[BAI 3S ON er3ojoredoisig

opiornbzr ofo ua
OUIdIXJ [BIIB] O[ND
-STW 0JUAIWEeS0ITUd

-Jor10dns 03091 A
[eIpaW 03031 O[NISNWL
op ojudrwresorSuo

:$eIqI0 NINY :$BJIQI0 DV L sop1fa) op esew 1DV, $e31q10 NN 1BUDAIAP BJQIO DV L usJewr 9p soIpnisyg
ON seAne3oN SeAIB3ON SeAIB3ON SeAIB3ON peprunwiul 9p seqanig
uoroeue|Jur
ON ON ON ON ON 9p SaIOpeIIRTN
(0onpdoipy) (0o1pdoipy) (0onvdoipy) (0o1pdoipy) (0o1pdoipy)
SDO1JS142])ODAD])
£[ 0sv) [] 0SD) / 0SD) 9 0sP) ¢ osn)

JOI4 ua3vuil 2 SpI130]0181Y ‘SPIIZ0]0.12S SDISLIDIOVADI 2P UOIIALIISI(]

(A CLAR

Ciencia, Tecnologia y Salud, 12(2) 2025, 139-147

142 |



et al.

Argentina Paredes-Soto ...

soxe|
-nqrpuewiqns
senjedouspe
uoo ‘so[ewtIde]
K sare[nq
-IpuewIqns
se[npue[3 ap 0}
-uowIny :[eroej
0Z19vW DV L

w/n

6901 -0y-nuy
opeajow

081 VNVA

ON

Tp/3w 96T
¥D3I]

p/3w 00TE
D3]

ON

BYJIAP [epIOU
9JS0pIOWd

A Te19IR[Iq
JIB[IXBUW SIISNUIS
‘AAJ[ [BIdJR[Iq
sisoydoad

‘s/1D optfoy

[op erjontodiyg

Tuwy/IN $91 431
Tp/SW ' ¢eh
‘D3I

1p/3W §TT61T
D3]

€ PO

"SOPINIISQO SI[eseu
-OWIIOE] SO}ONPUOD
K sopeyouesud
SOUIAIXQ S0)0aI
SO[NOSNU ‘SEOISBIO0
£ sepeyouesud
SBLIO)IR A SBUOA
‘s/1D 2p pepisuop

A uawnjoA ap
0JUAWAIdU] DV L

Tp/3w 94 HSI
1p/3wg9 H11:4O3]
0061 D3]

ON

‘WS1 2 D3] 1OV

uoFewr op
sorpnysg

peprunwur op
seqanig

uoroBWER[ Ul

op
SQIOPEBIIBIA

(u2.430(g op
aulo0.4puis)

pl 0SD)

(+D3147)
N N Q.AGQ

(+D31y7)
§ 0sv)

(+D31y7)
£ osp)

sndnj 21gpqo.id)

SDI1JS142]ODAD])

DLIDPUNDIS O] U23DULL 2 SDI130]0IS1Y ‘SDI130]042S SDI1IS1IDIIDADI 2P UOIIALIDSAT

€ e[qeL

143

Ciencia, Tecnologia y Salud, 12(2) 2025, 139-147



‘epezueindwoo [erxe eiyersowo) VL ‘eonouSew voueuosal INJAY ‘eorwrnbojsiyounwur

:QHI ‘sojewiLiSe] senpug|3 :S/10 ‘[ewliSe] npue|3 (D DION

‘Pep
-uijewr ered
BANESON ‘Tew

Ciencia, Tecnologia y Salud, 12(2) 2025, 139-147

-113e] e[npue[3 seon

Op BAIOBAI -roowse[dojury

aprojury erserd %01< SE[N[23 9p

-1odry :OHI ¥D31/D3] %S ¥D3I

oyuau ‘erdije urs uororodoid ‘4031 seon

-rwoxd 0]09[0 seonjewse|d ered seanisod -roowse[dojur]

-nu ‘Je[NOISOA A9 Se[n[d seonewseld SB[N[9d 9p

BUIJBWOIO UOD 0d13100JUI| sojuepunqe  Se[N[99 001 < :OHI %6 D3I :OHI

SOpPUOPaI SO[O SIIUSPEO[.IS 109 001U "0110) SpIudpeoLIdR(q

-nu ‘ewseld [ opein -0I0 011 -BWE[JUI OpRI[IJUl "SI1S0Iq1}

HUNG] -0}10 OSB8OS ‘s0jonpuod -ojewre[Jul duepunqe ap sop K $00158199 SO}
-eroyrjoxdojur]  WOS ‘0d1JIOW £ sourde sof open[Ijul  -BOPOI SOPLINI[QO -onpuoo soungje
0saooxd  -ouow ugied  wInooynbie  anud osnyip “0ABoBaL (opue[q  sodungues soseA £ “reronpriad

vied vAneSoU w00 sopueid e[ op epipiad oonoyur  UoNRd UOO IOHI  _jppered A ‘soeunuiag sonuod [OAIU © SOpIOJUI]
:OHI 2projur| SBIN[QO 9P  ‘SISOIOAU UOD  OLIOJBWIR[JUT eise[diodiy  seqqifow se| souanbad soungje sope3aide
ersejdiodiyg BSNJIp  sole[nosnuw openjiyul uoo soprojul]  op euloyul  ‘odnoowsejdoyury uod ‘091u0Id
‘[ewiLISe| uoIORN[IJUI  SBIQIJ (01091  1IOUSW [BAI] SO[NOI[0}  BIED) [RIO  OPBIIIJUI OSUI)XD OLIOJeWE[JUl

B[NpUR[D) :OLIB})IQIO OUOD) O[nOSnJ\  -BS B[NpUBR[D) eprombzi 10 BSOINA 1BLIR)IQIO BSBIA[ BZI[BAIOS ON  openjijul :J0  eidojojedolsig
(0o11U12]518
(u2.4301S ap (u2.4301S ap 0SOIVUID)14D (u2.4301¢ ap
SDO1IS1I2]OVAD))
outo.puis) #o3y)  (#DIYF)  woipuis) #D31yq)  ($O314T) (#D3[yq) sndnj 21qvqo.d) ui0.4puis)
#I 0SD) 7 0sv) 01 0sP) 6 051D 9 051D # osp) £ osv) 7 0sp) [ 0SD)

Enfermedad inflamatoria orbitaria: reporte de catorce casos

(ugneNURuUod) ¢ BIqel,

144 |



Discusion

Las enfermedades de la orbita pueden ser causadas
por multiples etiologias que incluyen a las lesiones de
tipo vascular, endocrinolédgicas, inflamatorias, infec-
ciosas y neoplasicas.

Entre el grupo de enfermedades inflamatorias las
causas mas frecuentes son: la orbitopatia de Graves, los
desdrdenes linfoproliferativos y la enfermedad inflama-
toria orbitaria idiopatica (EIOI) 6 pseudotumor orbitario
(Rootman J, 1998).

En especial el pseudotumor orbitario, es un diag-
ndstico que se realiza al excluir previamente otras po-
sibles causas, no existiendo actualmente criterios diag-
nosticos. El término fue utilizado por primera vez en
1905 con la descripcion de 30 casos, en los cuales se
evidencio un infiltrado inflamatorio difuso en los tejidos
observados, sin evidencia de malignidad o enfermedad
infecciosa alguna. En 2017 utilizando el método Delphi,
se publicaron las primeras recomendaciones tanto para
el abordaje diagnostico como para el tratamiento de esta
condicion, las principales hacen énfasis en los siguientes
temas: estudios de imagen, criterios histologicos, pruebas
serologicas y la respuesta al tratamiento (especialmente
con CO) (Mombaerts et al., 2017).

Al ser un término antiguo y no tener una defi-
nicion clara se opt6 por el termino EIOI como actual-
mente se conoce, se describe como una lesion orbitaria
inflamatoria, no neoplasica, no infecciosa y ocupante
de espacio, que se caracteriza porla presencia en los
tejidos de un infiltrado linfoide pleomorfo con fibrosis
en distintos grados (Rootman, 1998).

Aunque la fisiopatologia no esta clara, algunos
factores de riesgo han sido identificados: Biljsma (2011),
en un estudio de casos y controles, que incluyo6 69 pa-
cientes reporta que los factores asociados al desarrollo
de EIOI mas relevantes son: el indice de masa corporal
elevado con un OR en 2.88 (IC 95% 1.32-6.32) y el uso
de bifosfonatos con 8.68 (IC 95% 1.16-65). En nuestra
serie de casos, en cinco no se encontrd evidencia clinica
para asociar una enfermedad autoinmune sistémica, in-
fecciosa o neoplasica, tampoco el antecedente del uso de
bifosfonatos; la mayoria presentaron un indice de masa
corporal arriba de lo normal. El hallazgo histologico
predominante fue inflamacion, sin evidencia de agentes
infecciosos o células neoplasicas. La busqueda en uno
de los casos incluyo inmunotincion para Ig4 (reportan-
dose < 5% de células plasmaticas).

A diferencia de lo descrito en otras series de casos,
en seis pacientes de esta serie se reporta afeccion unila-
teral siendo lo menos frecuente y en un caso dacrioade-

Ciencia, Tecnologia y Salud, 12(2) 2025, 139-147

Argentina Paredes-Soto ... etal.

nitis (sin asociacidon con escleritis, uveitis, o neuritis
optica). En el 75% de los casos sin causa especifica, se
reportd inflamacion de musculos periorbitarios. En la
serie de Eshraghi (2019), (estudio retrospectivo de 76
pacientes) se reporta dacrioadenitis en 52% de los casos,
en 29% inflamacion en musculos extraoculares, en 12%
escleritis y en 3% neuritis optica.

En esta serie, en cinco pacientes se integro el diag-
nostico de ERIgG4, con una relacion hombre/mujer de
1:1.5. Esta patologia es de aparicion reciente y se ha in-
formado la prevalencia entre 2.63% y 10.20%, se carac-
teriza por la marcada fibrosis tisular (la acumulacion de
tejido fibroso puede simular un tumor) y afecta frecuen-
temente las orbitas y glandulas lagrimales, en esta se-
rie se evidencié ademas afeccion de glandulas salivales
mayores (parotida y submandibular) (Ardila-Suarez et
al., 2017; Perugino & Stone, 2020). El diagnostico pue-
de establecerse siguiendo los criterios de clasificacion
propuestos en el 2,020 que tienen una sensibilidad 100%
y especificidad 50% (Kogami et al., 2023). Cuando la
inflamacion caracteristica involucra anexos oculares
(glandulas lagrimales, escleras, musculos extraocula-
res, nervio trigémino y hueso orbitario), algunos auto-
res prefieren denominarla como enfermedad oftalmica
relacionada a I[gG4 y han estimado su prevalencia entre
17% y 34% (Perugino & Stone, 2020). La presencia en
la inmunohistoquimica de IgG4+ y células plasmaticas,
presentan una correlacion estadisticamente significativa
entre la positividad de la prueba y el desarrollo de la
enfermedad (Sweeney et al., 2020).

En uno de los casos de esta serie se cumplieron los
criterios: aumento de volumen de las glandulas subman-
dibulares, presencia en tejidos glandular y lacrimal por
inmunohistoquimica de IgG4+ y células plasmaticas.
En uno de los casos se document6 edema peribucal, con
histologia compatible con sialoadenitis cronica severa
con abundantes células plasmaticas y zonas de fibrosis
(sin inmunohistoquimica para IgG4+), se descartaron
infecciones y neoplasias y se catalogé como dacrioade-
nitis cronica. Se ha reportado que pacientes diagnostica-
dos con EIOI, al ser reclasificados hasta el 50% puede
ser ERIgG4 (Ferry et al., 2015). En esta serie en cuatro
de los pacientes con ERIgG4 se encontr6 una respuesta
completa con la dosis de CO y se indicé azatioprina
como farmaco ahorrador de estos, el fenotipo sistémico
se presentd en una paciente, con mala respuesta y pro-
nostico desfavorable.

Ademas de la ERIgG4 multiples enfermedades
orbitarias y sistémicas puede imitar EIOI, las patologias
mas importantes son: los desordenes linfoproliferativos
y la orbitopatia de Graves, dentro del grupo de enfer-
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medades autoinmunes sistémicas que podrian presentar
inflamacion orbitaria destacan las Vasculitis, Sindrome
de Sjogren, Sarcoidosis y Lupus Eritematoso Sistémico,
como la paciente mas joven de esta serie de casos que es
la principal sospecha diagnostica (Corbitt & Nowatzky,
2023; Ferry et al., 2015; Molina et al., 1997).

Aunque uno de los criterios clinicos de la forma
idiopatica es la respuesta rapida a CO, esto también
sucede en otras patologias por lo que es fundamental la
exclusion de otros diagnosticos. En un estudio retros-
pectivo de 10 afios que incluyo a 65 pacientes con EIOI
(90 ojos) el 69% fueron tratados exclusivamente con
CO, 14% recibieron de forma subsecuente radiacion,
9% recibieron antiinflamatorios no esteroideos adicio-
nales y 2% tratamiento quirargico (Yuen, 2003). Hasta
el 75% de usuarios de CO tiene una respuesta adecuada,
el uso de otros inmunosupresores se propone en aque-
llos con respuesta incompleta o recaida, metotrexato,
azatioprina, ciclofosfamida, mofetil micofenolato y ci-
closporina han demostrado eficacia (Fang et al., 2023;
Young et al., 2017).

Esta pequeiia serie, ejemplifica las complicacio-
nes que suelen ocurrir en la busqueda de un diagnostico
especifico, ya que la inflamacion ocular puede ser la
manifestacion de un amplio grupo de patologias sis-
témicas y locales. Un abordaje exhaustivo es funda-
mental para limitar las complicaciones y establecer el
tratamiento adecuado.
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