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TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL
REVISION DE 27 CASOS

J. PEREZ-MOREIRAS®*, M. MOREIRAS®, E. BECERRA®, Ma. C. PRADA®, F. LABELLA*®

Santiago de Compostela. Espafia

PATOLOGIA DE LA GLANDULA LAGRIMAL

La glandula lagrimal se encuentra localizada en la porcion anterior del
cuadrante superoexterno de la 6rbita, detras del reborde 6seo orbitario, por lo
que no es palpable en condiciones normales. Esta constituida por numerosos
lobulos sin capsula conectiva que los envuelva. Estos lobulos a su vez se
distribuyen en orbitarios y palpebrales al estar separados por la aponeurosis del
musculo elevador del parpado superior.

En la patologia de la glandula se incluyen no solamente los tumores
epiteliales, sino también aquellas lesiones inflamatorias (pseudotumores o
dacrioadenitis) y tumorales no epiteliales (linfomas e hiperplasias linfoides). La
patologia glandular representa entre el 4 y 109 de la patologia orbitaria3. En
nuestro estudio significa el 4.69 (27 de 582 casos).

Los tumores epiteliales (adenoma pleomérfico, adenocarcinoma, carcinoma
adenoide quistico y mucocarcinoma), son aproximadamente el 4.45 de la
patologia orbitaria y el 509 de la patologia de la glandula lagrimal; las
inflamaciones (dacrioadenitis infecciosas autoinmunes, granulomatosas, etc.)
son el 19 de la patologia orbitaria y 309 de la glandula, y tumores no epiteliales
(linfomas, hiperplasias linfoides, metastasis, etc.), el 19 de la patologia orbitaria
y el 229 de la glandular.

Centro de Orbita. Catedra de Oftalmologia, Hospital Clinico Universitario General de
Galicia. Santiago de Compostela, Espaiia.
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Los tumores epiteliales benignos (adenoma pleomérfico también llamado
tumor mixto benigno), representan el 50% de los tumores glandulares (Jakobiec.
1982) y el 54% en nuestro estudio (7 de 13 casos), el 469% restante lo forman
diversos tipos de carcinomas.

1. LESIONES NO EPITELIALES
La gran mayoria corresponden a lesiones inflamatorias pseudotumorales:

A) Dacrioadenitis. (Figura 1a). Representan el 1.3% de la patologia orbitaria
y el 309% de la patologia glandular. Son lesiones inflamatorias, generalmente de

FIGURA 1la

Dacrioadenitis aguda. Varon, 22 aiios. Desplazamiento inferointerno del globo, ptosis v
discreto exoftalmos. En la palpacion se aprecia la gldndula lagrimal aumentada de
volumen, con dolor a la presion.
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rapida evolucion (aguda) con dolor localizado en cuadrante- superoexterno, sin
lesiones Oseas en la cortical o en la celda lagrimal por el tiempo tan corto de
evolucion (dias). (Figura 1b). Tienen diplopia e incluso trastornos en la
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FIGURA 1b

T.C. coronal. Agrandamiento de la gldndula lagrimal con desplazamiento del globo hacia
abajo. No presenta lesion dsea alguna.

motilidad ocular extrinseca. Cuando son crénicas (meses) plantean problemas
serios en el diagndstico y diferenciacion con los tumores epiteliales glandulares
simulando un tumor mixto benigno. La patologia inflamatoria se asocia a
edema y enrojecimiento palpebral e incluso quemosis conjuntival. No es rara la
presencia de ganglios preauriculares o submaxilares. La ecografia muestra una
lesion relativamente homogénea, bien encapsulada y de reflectividad baja, lo
que contrasta con los tumores epiteliales (reflectividad media-alta)?3. (Figura
Ic). Radioldgicamente destaca la ausencia de lesiones, aunque la evolucidn sea
lenta (crénica). En el estudio analitico pueden mostrar leucocitosis o eosinofilia
al tratarse de dacrioadenitis autoinmunes.
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FIGURA Ic

Ecografia B y A. Dacrioadenitis subaguda. Lesion heterogénea con dos dreas
perfectamente definidas: en el tercio anterior es heterogénea con reflectividad media alta
(abundancia de componente conectivo) v en tercio medio posterior es mds homogénea
con reflectividad baja (mayvor componente celular).

En los casos cronicos, sarcoidosis y dacrioadenitis granulomatosas, con o sin
presencia de bacilos, el diagnostico es dificil en localizaciones unilaterales al
plantear dudas con adenomas o adenocarcinomas pleomorficos. (Figura Id). En
la T.C. las imagenes son muy similares excepto la ausencia de lesiones
(expansion de la celda ésea lagrimal), incluso es posible que un pseudotumor
crénico origine excavacion en la celda 6sea como si fuese un tumor mixto
benignof, 2!, 23, Se llega a la intervencion quirtrgica resecando el pseudotumor
cronico hasta que se descubre su cdpsula fibrosa de color rojo oscuro,
incompatible con un tumor mixto benigno.

En otros casos la lesion inflamatoria rodea y contornea el globo ocular como
si fuese un linfoma no desplazando apenas el globo ocular.

En la resonancia magnética, la lesion se diferencia de los musculos vecinos
presentando una morfologia de tumer pseudo-encapsulado. Isosefial en TI (TE
30, TR 500) e hiposenal en T2 (TE 100, TR 1750)*".
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FIGURA 1d

Dacrioadenitis granulomatosa, presencia de multiples granulomas (G) que ocupan el
parénquima glandular (P) e infiltrado inflamatorio entre los acinos (H.E).

Como signos diferenciales destaca la ausencia de signos radiologicos en la celda
Osea lagrimal (ver pseudotumores)?? yla aparicion de lesiones nodulares en otras
regiones (pardtida, piel, cuero cabelludo, etc.). Uno de los casos estudiados
presenta una dacrioadenitis crénica sin respuesta a la corticoterapia como
primera manifestacion de exoftalmos endocrino. Cuando es necesario recurrir a
la biopsia debe de plantearse la cirugia como si se tratase de una verdadera lesion
epitelial, esperar el resultado intraoperatorio, continuando la exéresis si es
epitelial y cerrando el septum, cuando es inflamatoria para darle posteriormente
corticoides (60-80 mgr prednisona/dia). Cuando la tumoracién se reduce un
50% indica gue es de naturaleza inflamatoria, porque ningin tumor epitelial
disminuye su volumen con corticoides.

Explorar sistematicamente el fondo de saco conjuntival superior por si se
descubren masas color salmon, tan caracteristicas de lesion linfoide. Otra de las
posibilidades diagnésticas es la presencia de un quiste dermoide en cuadrante
superoexterno, con palpacion de una masa semidura bien encapsulada; la
radiologia simple de la orbita hace el diagndstico, al aparecer una lesién
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osteolitica (imagen en geoda), con margenes esclerosados. En ocasiones puede
haber ruptura del quiste, originando una inflamacién subaguda asociada en los

tejidos orbitarios con la consiguiente confusion con una lesién epitelial de tipo
maligno.

El estudio histolégico de una lesion inflamatoria muestra infiltrado
linfoplasmocitario, entre los acinos glandulares que estan disgregados y
presencia de tejido conectivo fibroso dependiente de estadios agudo o cronico??,
(Figuras 2a, 2b, 2c).

La biopsia, hacerla directamente y no utilizando agujas de puncién-biopsia,
porque si se trata de un adenoma o carcinoma pleomorfico lo Unico que
conseguiremos serda abrir una via de extension a través de la capsula con
diseminacion de células epiteliales en los tejidos normales.

Histoldgicamente puede aparecer cualquiera de las siguientes lesiones:

: s ] o sits . %
a) Dacrioadenitis con inflamacion celular monomorfa o polimérfica.

b)  Dacrioadenitis crénica: presencia de infiltrado y tejido conectivo-fibroso
con la consiguiente pérdida de acinos glandulares.
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FIGURA 2c

Histopaiologia de diferentes tipos de dacrioadenitis. Dacrioadenitis aguda. infilirado
linfoplasmocitario entre los ductos glandulares ( § ) (H.E.).
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i
FIGURA 2a

Dacrioadenitis cronica: agranulomas (G) rodeados por tejido conectivo fibrosoe infiltra-
do linfoplasmocitario entre los ductos glandulares. (Tricrémico).

FIGURA 2b

Dacrioadenitis crénica. Tejido conectivo-fibroso (C) y dreas de infiltrado linfoide (F)
entre los ductos glandulares ( 4 J(H.E)
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¢)  Dacrioadenitis granulomatosa. Granulomas de células epitelioides sin
bacilos y células gigantes tipo Langhans. ocupando la glandula
(granuloma sarcoideo, sindrome de Mikulicz).

d)  Hiperplasia linfoide en la que se observan sabanas de linfocitos maduros
monoforfos con escaso infiltrado plasmocitario. Linfomas glandulares
cuando son lesiones monoclonales.

B) Linfomas e hiperplasia linfoide. Representan el 25.9% (6 de 27 casos) de
la patologia glandular. Lesiones poco frecuentes como patologia primaria de la
glandula tienen una incidencia mas elevada al asociarse a masas o tumoraciones
subconjuntivales uni o bilaterales propias de un linfoma sistémico. Se extienden
a lo largo del techo de la érbita formando una masa dura, no dolorosa, de
evolucién superior a 4-5 meses. El estudio histolégico muestra como hemos visto
al hacer el diagnostico diferencial en las dacrioadenitis, si es un linfoma o una
hiperplasia linfoide. En muchos casos no es facil hacer el diagndstico diferencial
sin hacer estudio de inmunoglobulinas para saber si es una lesion policlonal
(benigna) o monoclonal (maligna), con lo que difiere la terapéutica. (Figura 3a).

FIGURA 3a
Linfoma. Hembra, 64 arios. Tumor en drbita derecha de 7 meses de evolucion.
Exoftalmos 7 mm con desplazamiento inferior de 6 mm. Oftalmoplejia v quemosis.
Adenopatia pre-auricular de 1 mes de evolucion.
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Las lesiones linfoides tienen un tiempo de evolucién relativamente largo (5-12
meses), dependiendo del grado de malignidad de la tumoracion (cuanto mas
indiferenciado mas corto es el periodo de evolucion)?t, 23

La palpaciéon de una masa nodular bilateral dura en una persona de 55-70
afios es sugestiva de lesion linfoide sistémica. En la ecografia aparecen como
lesiones mal encapsuladas homogéneas y de reflectividad baja?!.

En la T.C. se aprecia marcada hipertrofia de la glandula lagrimal, que al
comprimir el globo ocular dificulta su movimiento. En otros casos infiltra la
propia musculatura y la extrinseca con el consiguiente trastorno de la motilidad.

(Figura 3b).

FIGURA 3b

T.C. Tumor en gldndula lagrimal que se extiende por toda la pared lateral, la tumoracion
pasa a fosa temporal.

. A veces, la glandula lagrimal crece de manera similar a un tumor mixto
enigno, pero nunca expande niagranda la celda 6sea lagrimal. Es conveniente

estudiar la fosa temporal porque no es infrecuente que la lesion se extienda a esta
zona.

| En la r.esonancia magnética, los linfomas dan isosefial en Tl e iso-hipo ¢
incluso hipersefial en T2. (Figuras 3c y 3d). La lesion tumoral envuelve y
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FIGURA 3c

T, Sagital TEy,y TRss,. Isosefial en T\. Tumoracion que invade prdcticamente
cavidad orbitaria.

FIGURA 3d
Ty TEywo TR, sw Corte sagital. Hiperserial discreta en T,
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contornea el globo ocular haciendo como un molde. Alaumentar la tumoracion
de volumen va a comprimir la grasa orbitaria a nivel del vértice orbitario conla
consiguiente atrofia si el tiempo de evolucién es muy largo. En otros casos s€
comporta como si fuese un tumor infiltrante pero sin la agresividad propiadeun
tumor que destruye, porque s aprecia la ausencia de destruccion dsea. En las
imagenes sagitales llama la atencion la presencia del musculoa través dela lesion
tumoral al dar mas hiposefial en T1%7.

Una vez hecha la biopsia el tratamiento es radioterapia con Co 60, variando de
1.500 a 2.000 RADS para las hiperplasias y 3.500 a 4.00 RADS para los linfomas
primarios. Cuando la lesion orbitaria es una manifestacion mas de un linfoma
sistémico es suficiente con 1.500 RADS.

2. LESIONES EPITELIALES

Constituyen el 2.2% de la patologia orbitaria (13 de 582 casos) y el 50% de la
patologia de la glandula lagrimal (13 de 26 casos). Son tumores generalmente de
evolucion lenta, superior a [-2 afios, sin dolor, sin tumefaccion y sin trastornos
en los movimientos oculares. El punto de referencia se hace sobre los tumores
mixtos benignos o adenomas pleomoérficos. Cuando un tumor epitelial tiene una
historia inferior a 6-8 meses se piensa en una neoplasia maligna (adenocarci-
noma, carcinoma adenoide, etc.). Radiolégicamente muestran lesiones dseas en
la fosa Osea lagrimal expandiéndola (benignos) o destruyéndola (malignos)?,4.

Los estudios que aportan mayor niimero de casos son los de Font y Gamel
(1978) sobre 265 casos, Wrigth (1985) 54 casos, Asthon (1975) 54 casos y
Henderson (1980) 41 casos!, 4, 9, 28,

A) Adenoma pleomoérfico. Asthon ha preferido esta nominacién a la de
tumor mixto benigno!. Es el tumor epitelial mas frecuente en la glandula
lagrimal, con una incidencia de 1.2% en la patologia orbitaria y del 54% en la
patologia glandular epitelial (67 de 13 casos). Aparece en pacientes jovenes
(35-50), con un tiempo de evolucién superior a 1-2 afios. Apenas producen

§inlomas: no refieren dolor ni diploplia (por la lenta evolucion), ni signos
inflamatorios. (Figura 4a).

Originan un exoftalmos de lenta evolucién hacia abajo y adentro. En un
numero elevado de pacientes es el propio interesado el que palpa una masa de
consistencia dura, redondeada, localizada en la porcién mas anterior del 16bulo
lagrimal o palpebral, no dolorosa a la presiéon y poco moévil. Este tumor no suele
agrandar la celda 0sea hasta pasados 2-3 afios, por lo que si se descubre antes es
frecuente el que no encontremos signos radioldgicos.
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FIGURA 4a
Adenoma pleomdrfico. Hembra de 45 afios. Desplazamiento inferointerno v exoftalmos
por una masa de consistencia dura y no dolorosa a la presion localizada en dngulo
superoexterno.

La ecografia muestra una lesion bien encapsulada (eco-pico en la capsula
anterior y posterior), bastante heterogénea por la gran cantidad de interfases que
tiene por la mezcla de celularidad-septos conectivos, tejido mixoide, etc., y
reflectividad media-alta que la diferencia de las lesiones inflamatorias de la
glandula al ser estas de reflectividad mas baja y estructura mas homogénea*.
(Figura 4b).

La radiologia simple suele ser normal en los 2 primeros afios. La celda ésea
empieza a expandirse por el efecto mecanico que produce el aumento de
volumen de la glandula tumoral. Se conserva la cortical y no se destruye la pared
Osea sino que la excava y abomba, hecho que demuestra la tomografia 6sea en
cortes coronales. (Figura 4c). En algunos casos puede apreciarse esclerosis
reactiva en el contorno 6seo por el efecto mecanico del roce tumor-hueso.

Wright (1979) refiere claramente 2 grupos de lesiones Oseas en la fosa
lagrimal:??

a)  Pacientes con tiempo de evolucion corto, a menudo dolorosos con o sin
lesiones Oseas radioldogicas (pseudotumores, linfomas, etc.).
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FIGURA 4b
Ecografia B v A (via paraocular directa): lesion bien delimitada v encapsulada de forma
oval, estructura interna heterogénea con reflectividad media (T: adenoma, G: grasa, P:
pdrpados. Las flechas corresponden a la cdpsula anterior y posterior del tumor).

FIGURA 4c

I.C. Tumoracion que desplaza el globo ocular, bien encapsulada con expansion de la
pared lateral de la drbita, agrandando la cavidad sin erosion ni destruccion dsea.
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b)  Pacientes con tiempo de evolucién mas largo de 12 meses: una lesion 6sea
en la fosa glandular, sin dolor y sin trastorno en la motilidad (sospecha de
adenoma pleomérfico o tumor mixto benigno).

En la T.C. axial y coronal se observa la extension posterior del tumor, sus
limites y la excavacion de la celda ésea lagrimal. Es un tumor redondeado, bien
encapsulado, heterogéneo que puede liegar a indentar el globo ocular (aparecen
pliegues retinocoroideos en fondo de ojo en casos de larga evolucién). La celda
Osea conserva la cortical, no se aprecian signos de erosidn-destruccién, pero si
pueden apreciarse areas intratumorales que han sido descritas con criterios de
malignidad, aunque nosotros las hemos observado en los casos de evolucién mas
larga y mas benignos histologicamente!s.

El tumor mixto benigno o adenoma pleomarfico esta compuesto histologica-
mente por componente epitelial que rodea los DUCTUS mixoide y condroide
rodeado por una capsula fibrosa, de consistencia dura y color blanquecino sin
apenas adherencias al periostio o a la grasa orbitaria. La mezcla de componentes
hace que se le llame tumor mixto?}. (Figura 4d).

La evolucion es lenta si no es intervenido, puede pasar 8-10-15 afios con un
crecimiento muy lento. Uno de los casos estudiados tiene 30 afios de evolucion
sin que aparezcan signos de malignizacion.

Cuando se sospecha clinicamente el diagnodstico no debe de hacerse biopsia,
excepto en el mismo acto quirirgico en el que se tiene la confirmacién para
continuar con la exéresis completa del tumor dentro de su propia céapsula. La
inica manera de evitar recidivas benignas o malignas es haciendo la reseccién
completa del tumor en el mismo acto quirurgico en el que se obtiene el resultado
de la biopsia. No hacer nunca una toma de biopsia con aguja de aspiracion,
porque s6lo conseguiremos romper el limite de expansion del tumor que es la
capsula.

Generalmente la sospecha clinica de adenoma pleomérfico no plantea muchas
dudas diagnosticas. Hacer una orbitotomia superoexterna en forma de S, con
osteotomia de la apofisis ascendente del malar (con trayecto rectangular) en el
cuadrante superoexterno de la Orbita o forma de tienda de campaiia, para
acceder mejor al tumor a nivel del techo orbitario.

Al abrir el periostio se descubre el tumor de coloracion blanco-amarilienta, que
se va desbridando de todas las adherencias conectivas hasta extraerlo dentro de
su propia capsula. (Figura 4e). Si existe duda diagnoéstica hacer una incision a
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FIGURA 4d

La histopatologia del tumor muestra el componente mixto de la lesion: tubular (1),
epitelial (e) v condroide (c) (H.E.).
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FIGURA 4e

Al cortar y separar el periostio orbitario se aprecia una tumoracion bien encapsulada de
color blanquecino que corresponde al adenoma.
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cielo abierto; al llegar al tumor, abrir la capsula y enviarlo al patélogo para que
haga el estudio intraoperatorio por congelacion, cerrar con puntos la capsula,
esperar el resultado (mas o menos 10-15 minutos) y continuar con la reseccion
completa del tumor. Es la Ginica manera posible de evitar recidivas??.

Hemos estudiado 7 casos de adenoma pleomdrfico con edad comprendida
entre 40 y 50 afios, con un tiempo de evolucion de los sintomas de 8 meses
(hallazgo casual al palparse un bulto en lobulo anterior de glandula lagrimal) y
15 anos con una media de 7 afos. (Figura 4f). Ninguno de ellos tenia dolor.
Lesiones dseas en S casos (839%) con expansion de la celda 6sea en RX simple v
otros en la tomografia dsea, en uno con calcificaciones intratumorales (caso de
10 anos de evolucion). (Figura 4g), y otro con esclerosis dsea reactiva (30 afios de
evolucion). Todos fueron intervenidos quirurgicamente, uno por via anterior
(tumor pequerio en lobulo anterior de la glandula casi palpebral), otros 5 por
orbitotomia superoexterna y otro haciendo reseccién tumoral en celda 6sea
lagrimal v tejidos vecinos por tener calcificaciones intratumorales pensando que
podia ser maligno. Uno recidivo a los 2 y 4 afios malignizdndose en la tercera
recidiva.

B) Adenocarcinoma. También llamado tumor mixto maligno de la glandula
lagrimal. Generalmente se forma por degeneracion maligna de un tumor mixto
o de restos después de una intervencion de adenoma pleomérfico biopsiado o
mal resecado. Su incidencia varia entre el 7.246; (Font 1978, Henderson 1980.
Perzin v Col. 1980). En nuestro estudio aparece | caso (14%) de tumor mixto
benigno que se maligniza en la tercera recidiva a los 5 afios de la primera
intervencidon quirurgica*.'o.

El tumor mixto maligno es una neoplasia de baja incidencia en personas de
edad entre 50 y 65 afios (algo superior a los tumores mixtos benignos). Wright
refiere 2 en 40 tumores de la glandula lagrimal. El tiempo de evolucion es mas
corto (4 meses a | afio), dependiendo de las tres posibilidades que tiene de
aparecer en un paciente (Jakobiec 1982)!2, 2% por:

a) Recidiva de tumor mixto benigno que se maligniza. Las recurrencias
aparecen generalmente antes de los 3-4 afios, si se les puede ltamar
recurrencias al quedar parte del tumor sin resecar. Al malignizarse el
tiempo de evolucién de la recidiva es mas corto (3-6 meses), con
exacerbacion de los sintomas: dolor periorbitario, infiltracion dsea. etc.

Font (1978) cree que el 106; de los benignos se hacen malignos después de
30 afios v Goder (1982) habla incluso de transformacion de un
adenocistocarcinoma en un 10¢; de los casos*, °.
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FIGURA 4f
T C. coronal. El tumor ocupa el techo orbitario y excava la fosa osea lagrimal sin

destruirla.

FIGURA 4g

Exenteracion orbitaria v reseccion dsea en bloque de la pared dsea lateral y superior de la
Josa lagrimal siguiendo el criterio habitual cuando se encuentran calcificaciones en un
tumor de la gldndula, signo clinico de 1endencia a la malignizacion del tumor segun
Wright, aunque en el estudio histoldgico no aparecen dreas de malignizacion. (T: tumor
bien encapsulado localizado encima del globo).
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b)  Tumor mixto benigno no operado por-tener evolucién lenta y escasez de
sintomas. En el plazo de unos meses se activa su agresividad,
comportandose como un tumor maligno.

¢)  Tumor primario de la glandula lagrimal con un tiempo de evolucién de 5-8
meses qug se comporta como una neoplasia sin que hubiese tenido una
lesion glandular benigna. Clinicamente se comporta como un carcinoma
adenoide quistico. La supervivencia es mas corta que en el cilindroma o
carcinoma adenoide quistico.

La sintomatologia clinica es similar a la de los tumores benignos, pero mas
agresivo, con un tiempo de evolucion de meses, aunque han sido descritos casos
de hasta 30 anos después de la primera intervencion. Destaca un signo sobre los
demas: la presencia de dolores en region lagrimal que se extienden a pared lateral
y malar por infiltra¢ion de las terminaciones nerviosas sensitivas del periostio y
hueso. Se comporta como una neoplasia infiltrante de gran agresividad.
Radiologicamente suele erosionar y destruir la celda 6sea lagrimal. Enla T.C.se
observa como un tumor destructivo que se extiende infiltrando el hueso (canales
de Havers), hacia fosa temporal y frontal. Se ha hablado de la presencia de
calcificaciones en el tumor, aunque también pueden apreciarse en tumores
benignos de larga evolucidn sin malignizacién.

Histoldgicamente es un tumor mas infiltrante en el que no todas las dreas son
malignas, pudiendo entremezclarse areas benignas con otras malignas con
aumento de celularidad, mitosis, etc.

La cirugia en estos casos tiene que ser muy agresiva, resecando en bloque sies
posible la tumoracion, pared Osea, periostio y tejidos vecinos, como Unica
posibilidad de supervivencia. Una vez se ha malignizado la extension es
intracraneal y de fosa temporal y metastasis diseminadas en cuestion de poco
tiempo al no responder a la radioterapia (6.000 rads) ni quimioterapia por ser
tumores epiteliales. Incluso puede suceder que se transforme en sarcomatoso
tras la radioterapia. El1 60-80¢; fallecen antes de los 7afios (Henderson 1980)%, 10,

21

C) Adenocistocarcinoma. También llamado carcinoma adenoide quistico o
cilindroma. Es uno de los tumores mas malignos que existen en la oftalmologia.
Al principio, esta neoplasia planteaba problemas diagnosticos y pronosticos
erroneos al relacionarla con los tumores de las glandulas salivares, siendo estos
altimos menos malignos y agresivos que los orbitarioss, 16, 21, 23,
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Representan entre €l 0.4% y 1.6% de la patologia orbitaria (3 de 582 casos) yel
12¢; de la patologia de la glandula lagrimal.

Tiende a afectar a sujetos jovenes, como los tumores mixtos benignos con un
promedio de 38 afios (Jakobiec 1982),45afios (Lee 1985). 55 afios (nosotros)’. 'e,

23

El tiempo de evolucion de los sintomas es corto, variando entre 3y 8 mesesen
la gran mayoria de los casos. La presencia de dolor en region lagrimal y 4sea
(100%) es uno de los signos mds caracteristicos de una neoplasia maligna de la
glandula (Wright 1979, Lee 1985) '¢, 28, Ademas de desplazamiento
inferointerno del globo presentan exoftalmos, diplopia e incluso ptosis. Tienden
a metastatizar (50%) en el espacio de pocos meses en pulmon y cadenas
ganglionares y de los 3 casos estudiados uno lo hizo a los 4, y otro a los 6 afios
(habia sufrido 3 intervenciones locales sin presentar metastasis), el tercer caso
lleva pocos meses de evolucion. (Figura 5a).

Radioldgicamente erosionan o destruyen la pared oOsea; pueden mostrar
calcificaciones intratumorales (27% segun Wright)?%,

En ecografia A y B, aparece una lesion de estructura heterogénea, bastante
bien encapsulada, de baja reflectividad media-baja. (Figura 5b).

En la T.C. es muy similar a la de un adenocarcinoma o carcinoma
mucoepidermoide. Al aumentar de tamafio infiltra la pared 6sea con lo cual
aparecen dolores en la region lagrimal. Es una neoplasia muy agresiva y
metastatizante.

En resonancia magnética se muestra como una lesiéon uniforme, da isosefialen
T1 (TE 30, TR 500), discreta hipersefial en T2 (ler. eco) y evidente hipersefialen
el 20. eco?’. (Figuras Sc, 5d y 5c).

La neoplasia infiltra rapidamente el periostio y la pared dsea de la fosa
lagrimal, penetrando a través de los canales de Havers y nervios. Eltumor puede
ser pequeiio al principio, lo que hace que muchos especialistas se limiten a
intentar una cirugia convencional con reseccion tumoral exclusivamente. Nada
mas lejos de la realidad para la supervivencia del paciente.

Siempre que se sospeche un adenocistocarcinoma en un sujeto joven, con
dolor en region lagrimal y limites dseos, con signos radioldgicos ausentes al
estudiar la fosa lagrnimal, o con expansidn de la pared sin o con erosion 6sea (RX,
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P

FIGURA 5a

Ca. Adenoide quistico. Varonde 55 aflos. Exoftalmos y desplazamiento infero-interno de
4 meses de evolucion de O.1. No refiere dolor en region lagrimal.

§

FIGURA 5b
Ecografia A v B. Lesion heterogénea que comprime el globo ocular. Reflectividad media
alta.
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FIGURA 5c
R.M. Axial T, TEy, TRy Masa en cuadrante externo. Isosenal. No excavacion dsea.

<rgiDay. Sueir

FIGURA 5d
RM. Coronal. T) TE, TRy, Tumoracion en cuadrante supero exierno que no excava la
pared vsea. Desplazamiento del nervio optico. Isoserial.
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FIGURA 5e

RM. T, TE\y TR,.s. (20. eco). Hipersefial evidente.

T.C.). tiene que plantearse una intervencién quirdrgica radical al mismo tiempo
que se confirma el diagndstico haciendo una biopsia intraoperatoria. De poco
sirve llevarse el tumor y dejar restos de neoplasia en periostio y pared Osea (a
pesar de la ausencia de signosenla RX yT.C.). Laintervencion quirurgica tiene
que ser en bloque, en el que se incluye el tumor, tejidos vecinos, periostio y hueso
de techo y pared lateral. Para ello es necesaria la colaboracion del cirujano
plastico y neurocirujano. Aunque nos parezca excesivo es la unica posibilidad de
sobrevivir que tiene el paciente, afladiendo radioterapia postoperatoria (6.000
rads). para eliminar restos celulares.

En los estudios hechos por Henderson (1980), Lee (1985), entre el 40-5065 no
sobreviven a los 3 afios de diagnostico?,'e. Se ha descrito la primera recurrencia
entre el primer y tercer afio (asi sucedid en 2 casos estudiados), con tendencia a
mayor invasion osea y nerviosa, lo que empeora considerablemente el
pronostico, asi como metastasis por via sanguinea a pulmon y hueso.

Desde el punto de vista histologico el cilindroma (descrito por Bilroth por la
forma de cilindros). esta clasificado en cinco tipos (Lee y Col. 1985)'¢: forma de
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queso suizo o cribiforme, esclerosante, sélido, comedocarcinomatoso y tubular
o ductal. Afiade a esta clasificacion la de Broders, de 1 a 4, dependiendo del
nimero de mitosis, diferenciaciéon y pleomorfismo. Encuentra mayores
posibilidades de supervivencia en neoplasia con grado bajo de malignidad
(Broders) y tipo histoldgico cribiforme o de queso suizo.

D) Carcinoma mucoepidermoide. Neoplasia considerada dudosa durante
muchos afios, es aceptada actualmente como un carcinoma mucosecretor de la
glandula lagrimal. Representa sobre el 7.7% de la patologia gldndula lagrimal y
solo el 0.3% de la patologia orbitaria (2 casos de 583). Es un tumor bien
diferenciado en el que se mezclan glandulas productoras de moco y componente
escamoso. Se observan imagenes quisticas rodeadas de células epiteliales.

Se comporta clinicamente segtn el grado de diferenciacion celular, pueden
simular un adenocarcinoma o tumor mixto maligno. El tiempo de evolucién es
de meses, con desplazamiento ocular y exoftalmos acompafiados de dolores en
region lagrimal. (Figura 6a).

FIGURA 6a

Ca. Mucoepidermoide. Hembra de 66 afios. Exoftalmos y desplazamiento del globo
ocular. Dolor en region lagrimal.
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FIGURA 6b A

I.C. Coronal. Tumoracion que excava e invade la pared dsea.

FIGURA 6c¢
R.M. Coronal 1. TEq TR, . Tumoracion nodular que invade techo orbita v desy
vlobo ocular hacia abajo: discreta hipersenal.
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En la radiologia y T.C. muestran signos de destruccion ésea con invasion de
' jsti 23
fosa craneal anterior y temporal, lo que da un prondstico muy malo??.

En la resonancia magnética da isosefial en Tl (TE 30, TR 500) y ligera
hipersefial en T2 (TE 100, TR 1.500). Esta hipersefial es mas acentua@a en el
centro de los nédulos; no obstante la R.M. aporta informacidon anatomica pero
no es diagnostica como sefal?’. (Figuras 6b y 6c).

Hemos estudiado 2 casos, un varon de 64 afios con historia de 6 meses de
dolores en region lagrimal y exoftalmos de rapida evolucion con destruccion
osea de pared lateral con invasion intracraneal, y una mujer de 70 afios con
tumoracidn dolorosa de 7 meses de evolucidn y neuralgia ciliar. A pesar de la
intervencion con reseccion dsea y radioterapia (6.000 rads) recidiva a los 5 meses
con multiples metéstasis en otras regiones.
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