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TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL
REVISION DE 27 CASOS

J. PEREZ-MORElRAS', M. MORElRAS', E. BI-lCERRA', Ma. C. PRADA', F. LABELLA‘

Santiago dc Composlela. Espaa

PATOLOGIA DE LA GLANDULA LAGRIMAL

La glandula lagrimal se encucntra localizada en la porcién anterior del
cuadrante superoexterno dc la érbita, detras del rebordc éseo orbitario, por lo
que no es palpable en condicioncs normales. Esta constituida por numerosos
lobulos sin capsula conectiva que los envuelva. Estos lobulos a su vez se

distribuycn en orbitarios y palpebrales al estar separados por la aponeurosis del
mtisculo elcvador dcl parpado superior.

En la patologia dc la glandula se incluyen no solamente los tumorcs
epiteliales, sino también aqucllas lesiones inamatorias (pseudotumores o
dacrioadcnitis) y tumoralcs no epitelialcs (linfomas c hiperplasias linfoides). La
patologia glandular represcnta cntre cl 4 y 10% de la patologia orbitaria”. En
nuestro estudio signica cl 4.6% (27 dc 582 casos).

Los tumores epiteliales (adenoma pleomorco, adenocarcinoma, carcinoma
adenoide quistico y mucocarcinoma), son aproximadamcnte cl 4.4% dc la
patologia orbitaria y cl 50% dc la patologia dc la glandula lagrimal; las
inamaciones (dacrioadenitis infccciosas autoinmuncs, granulomatosas, etc.)
son cl 1% dc la patologia orbitaria y 30% dc la glandula, y tumorcs no epiteliales
(linfomas, hipcrplasias linfoidcs, metastasis, ctc.), cl 1% dc la patologia orbitaria
y cl 22% dc la glandular.

’ Ccntro dc Orbita. Catedra dc Oftalmologia. Hospital Clinico Univcrsitario General dc
Galicia. Santiago dc Compostcla, Espaa.
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Tabla l

Patologia de la glndula lagrimal
—Dacrioadenitis . . . . . . . . . . . . . . ..
— Hiperplasia linfoide . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . ..
— Linfoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

~ Tumor mixto benigno . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . ..
— Tumor mixto maligno (originado dc TM B) . . . . . . . . . . . . . . . . . . . ..
— Carcinoma adenoidc quistico . . . . . . . . . . . . .. . . . . ..
— Carcinoma mucocpidcrmoide . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . ..
— Adenocarcinoma . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .

Los tumores epitcliales benignos (adenoma pleomorco también llamado

-—l\)L»-I-—'\lJ>|\)00

tumor mixto benigno), representan cl 50% dc los tumores glandulares (Jakobiec.
I982) y cl 54% en nuestro estudio (7 dc l3 casos), cl 46% rcstante lo forman
divcrsos tipos de carcinomas.

l. LESIONES NO EPITELIALES
La gran mayoria correspondcn a lesioncs inamatorias pseudotumorales:

A) Dacrioadenitis. (Figura la). Representan cl l.3% dc la patologia orbitaria
y cl 30% dc la patologia glandular. Son lesiones inamatorias, gcneralmentc dc

FIGURA la
l)a<"r1'0u¢/enilix ugudll, Vardn, J3 ariux. l)e.s‘/1/a:un1ien/0 iii/Pruinlerno z/e/glohu, />m.\i_\ _\"

zlixcrelo exu/'Iulnm.\". En la pa/pacidn xe aprecia la g/dndula lagrimal aumen/lulu dc
vu/umen, run do/or a la pre.\"i0'n.
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, . -. _ 1 oexterno, sinraplda evolucxon (aguda? con dolor ]OC311L3dO.€I1 ¢:luadr::1rl1t:-‘:.$:1Pe(:

lesiones éscas en la cortlcal 0 en l€1 cclda !agrm}a PQF i le ti’
evolucién (dias). (Flgura lb). Tlenen d1plOpl3 c mc 1150 fa

V V '

.= ,a. .

FIGURA lb
T. C. coronal. Agrandamienlo de la gldndula lagrimal con desplazamienlo del globo hacia
abajo. N0 presenla 1esi0'n 0'sea alguna.

motilidad ocular cxtrinseca. Cuando son crénicas (meses) plantean problcmas
serios en cl diagnéstico y diferenciacién con los tumores epitelialcs glandularcs
simulando un tumor mixto benigno. La patologia inamatoria se asocia a
edema y enrojccimiento palpcbral e incluso quemosis conjuntival. No cs rara la
prcscncia dc ganglios preauriculares 0 submaxilares. La ecografia mucstm una
lcsién rclativamentc homogénea, bicn encapsulada y dc rcectividad baja, lo
que contrasta con los tumores epiteliales (recctividad media-aha)“. (Figura
lc). Radiolégicamemc dcstaca la ausencia dc lesioncs, aunque la evolucién sea
lcma (crénica). En cl estudio analitico puedcn mostrar leucocitosis 0 eosinofilia
al tratarse dc dacrioadenitis autoinmuncs.
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if
Ecugrafia B y A. Dacrioadenilis subaguda. Lesidn helerogénea con dos dreas
perfeclamenre denidas: en el lerrio anterior es heleragénea con reeclividad media alm
(abundancin de wmponenle coneclivo) _r en lercio media posterior es mds homogénea
con reev/ividad bqja (mayor componenle celular).

FIGURA lc

En los casos crénicos, sarcoidosi-s y dacrioadcnitis granulomatosas, con 0 sin
presencia dc bacilos, cl diagnéstico es dificil en localizaciones unilateralcs al
plantear dudas con adcnomas 0 adcnocarcinomas pleomércos. (Figura ld). En
la T.C. las imégenes son muy similares excepto la ausencia dc lcsiones
(cxpansién dc la cclda ésea lagrimal), incluso es posible quc un pscudotumor
crénico origine excavacién en la celda ésea como si fuese un tumor mixto
benign0*‘. 3‘. 1‘. Se llega a la intervencién quiriirgica resecando cl pseudotumor
crénico hasta quc se descubrc: su czipsula fibrosa dc color rojo 0scu_r0_
incompatible con un tumor mixto benigno.

En otros casos la lesién inamatoria rodca y contornea cl globo ocular como
si fuese un linfoma no dcsplazando apenas el globo ocular.

En la resonancia magnética, la lesién se difcrencia dc los msculos vccinos
presenlando una morfologia dc tumrr pseudo-encapsulado. lsoseal en Tl (TE
30, TR 500) e hiposcal en T2 (TE 100, TR 1750)”.
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FIGURA Id
Dacrioadenilix granulomalosa, presencia de mzillip/es granulomas (G) que ocupan e1

purénquima glandular (P) e infillrado inamalorio entre los acinos (H. E).

Como signos diferenciales destaca la ausencia dc signos radiolégicos en la celda
ésea lagrimal (ver pseud0tum0res)12 y la aparicién de lesiones nodulares en otras
regiones (parélida, piel, cuero cabclludo, etc.). Uno dc los casos estudiados
presenla una dacrioadenitis crénica sin respuesta a la corticoterapia como
primera manifestacién dc exoftalmos endocrino. Cuando es necesario recurrira
la biopsia debe dc plantearse la cirugia como si se tratase de una verdadera lesién
epitelial, esperar el resultado intraoperatorio, continuando la exéresis si es
epitelial y cerrando cl septum, cuando es inamatoria para darle posteriormente
corticoidcs (60-80 mgr prednisona/dia). Cuando la tumoracién se reduce un
50% indica que es dc naturaleza inamatoria, porque ningun tumor epitelial
disminuye su volumen con corticoides.

Explorar sisteméticamente cl fondo de saco conjunlival superior por si se
descubren masas color salmén, tan caracteristicas de lesién linfoide. Otra de las
posibilidades diagnésticas es la presencia de un quiste dermoide en cuadranlc
superoexlerno, con palpacién dc una masa semidura bien encapsulada; la
radiologia simple de la érbita hace cl diagnéstico, al apareccr una lesién
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osteolitica (imagen en geoda), con mérgenes csclerosados. En ocasiones puedc
haber ruptura del quiste, originando una inamacién subaguda asociada en los
tejidos orbitarios con la consiguiente confusién con una lésién epitelial dc tipo
maligno,

El estudio histolégico dc una lesién inflamatoria muestra infiltrado
linfoplasmocitario. entre los acinos glandulares que estén disgregados y
prescncia dc tejido conectivo fibroso dependieme dc estadios agudo 0 crénicol‘.
(Figuras 2a. 2b. 2c).

La bi0psia_ hacerla direclamcnte y no utilizando agujas dc puncién-biopsia,
porquc si se trata dc un adenoma 0 carcinoma plcomérfico lo fmico que
conseguiremos seré abrir una via de extensién a través dc la cépsula con
diseminacién dc células epiteliales en los tejidos normales.

Histolégicamente puede aparecer cualquicra dc las siguientes lesionesz
. , ./ . - , - Ia) Dacnoadenms con mamaclon celular monomorfa 0 pollmorca.

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

linfupla.\'n1uz'i1ariu en/re lox zlm'1u.s" glamlu/arex ( f ) (HE)-
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FIGURA 2a

Dacrioadenilis cr0'nica: agranulomas (G) rodeados por lejido coneclivofibrosoe inltra-
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Dacrioadenilis crdnica. Tejido coneclivo-fibroso (C) y dreas de inllrado linfoide (F)
FIGURA 2b

emre Ios duclos glandulares ( f ) (H. E.).
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c) Dacrioadenitis granulomatosa. Granulomas dc células epitelioides sin
bacilos y células gigantes tipo Langhans_ ocupando la gléndula
(granuloma sarcoideo, sindromc dc Mikulicz).

d) Hiperplasia linfoide en la quc se observan sébanas dc linfocitos maduros
monoforfos con cscaso infiltrado plasmocitario. Linfomas glandulares
cuando son lesiones monoclonales.

B) Linfomas e hiperplasia linfoide. Representan el 25.9% (6 dc 27 cases) dc
la patologia glandular. Lesiones poco frecuentes como patologia primaria dc la
gléndula ticnen una incidcncia més clevada al asociarsc a masas 0 tumoraciones
subconjuntivales uni 0 bilaterales propias dc un linfoma sistémico. Seextienden
a lo largo del tccho dc la orbita formando una masa dura. no dolorosa. dc
cvolucién superior a 4-5 meses. El estudlo histologico muestra como hemos visto
al hacer cl diagnostico diferencial en las dacrioadenitis, si cs un linfoma 0 una
hiperplasia linfoide. En muchos casos no es fécil hacer el diagnostico difercncial
sin hacer estudio dc inmunoglobulinas para saber si cs una lesion policlonal
(benigna) 0 monoclonal (maligna)_ con lo que difiere la terapéutica. (Figura 3a).

V/H__4w.

FIGURA 3a

Linfonm. Hembra. 64 uos. Tumor en drbim derevha de 7 mesex de evu/uci0'n.
[f,\'Q/'Ialn10.s' 7 mm run ¢le.\/>/utumimllu irr/k'I'iur de 6 mm. Ofla/nmple/la J’ qm>rmm.\.

.4 u'e‘n0paI!'u pro-uzzrivu/ul‘ dv I /mu (/0 e\'r1ll4<'i¢ir1.
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Las lesioncs linfoides tienen un tiempo de cvolucion relativamcnte largo (5-l2
meses), dependicndo del grado dc malignidad dc la tumoracién (cuanto mas

indiferenciado mas corto es cl pcriodo dc evolucion)“, 23.

La palpacion de una masa nodular bilateral dura en una persona de 55-70

aos cs sugestiva de lesion linfoide sistémica. En la ccografia aparecen como

lesiones mal encapsuladas homogéncas y dc recctividad bajazl.

En la T.C. se aprecia marcada hipcrtrofia dc la glandula lagrimal, que al

comprimir cl globo ocular dificulta su movimiento. En otros casos infiltra la

propia musculatura y la extrinscca con cl consiguieme trastorno dc la motilidad.
(Figura 3b).

l

FIGURA 3b

T. C T ' ' . . ~umor en glandula Iagnmal que Ax? e.\ Ilende pur loda la pared Iarergl, lg mmoml-,'O'n
para a fora 1emp0ra[_

A vcces la la ' - ~
.

. g ndula lagrlmal crece dc manera slmllar a un tumor mlxlo
g , pero nunca expande m agranda la celda osea lagrimal. Es convenientc

esludiarla fosa tem o ' -I -p ral porque no es mfrccucme quc la lCSlOl'1 se exuenda a esta

En la resonancia magnélica, los linfomas dan isoseal en Tl c iso-hipo e

mc uso hlpCfSCl en T2. (Flguras 3c y 3d). La 1€SlOl'1 tumoral envuelve y
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FIGURA 3c

Tl Sagiral TE“, TR550. lxoxerial en T1. Tumoracidn que invade pra'clicamen1e
vavidad orhimria.

/7

- if
FIGURA 3d

'1'; 'I‘E,(,l, TR,.5w. ('0/-/e .\"ag1'!uI. Hiperxeul a'i.\"<*re!u en T2.
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TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL

contornea el globo ocular haciendo como un molde. Al aumentar la tumoracion
de volumen va a comprimir la grasa orbitaria a nivel del vértice orbitario con la

consiguiente atrofia si el tiempo de evolucion es muy largo. En otros casos se

comporta como si fuese un tumor infiltrante pero sin la agresividad propia de un

tumor que destruye, porque se aprecia la ausencia de destruccion osea. En las

imagenes sagitales llama la atencion la presencia del musculo a través de la lesion

tumoral al dar mas hiposeal en Tl”.

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 suciente con 1.500 RADS.

2. LESIONES EPITELIALES

Constituyen el 2.2% de la patologia orbitaria (13 dc 582 casos) y el 50% dc la
patologia dc la glandula lagrimal ( 13 de 26 casos). Son tumores generalmente de
evolucion lenta, superior a l-2 aos, sin dolor, sin tumefaccion y sin trastornos
en los movimientos oculares. El punto de referencia se hace sobre los tumores
mixtos benignos 0 adenomas pleomorficos. Cuando un tumor epitelial tiene una
historia inferior a 6-8 meses se piensa en una neoplasia maligna (adenocarci-
noma, carcinoma adenoide, etc.). Radiologicamente muestran lesiones oseas en
la fosa osea lagrimal expandiéndo1a(benignos)o destruyéndola (malignos)23, 4.

Los estudios que aportan mayor numero de casos son los de Font y Gamel
(I978) sobre 265 casos, Wrigth (1985) 54 casos, Asthon (1975) 54 casos y
Henderson (1980) 4| casos‘, 4, 9, 28.

A) Adenoma pleomorco. Asthon ha preferido esta nominacion a la de
tumor mixto benigno'. Es el tumor epitelial mas frecuente en la gléndula
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 evolucion superior a l-2 aos. Apenas producen
sintomas: no refieren dolor ni diploplia (por la lenta evolucion), ni signos
mamatorios. (Figura 4a).

’Originan un exoftalmos dc lenta evolueion hacia abajo y adentro. En un
numero elevado dc pacientes es el propio interesado el que palpa una masa dc
consistencia dura, redondeada, localizada en la porcion mas anterior del lobulo
lagrimal 0 palpebral, no dolorosa a la presion y poco movil. Este tumor no suele
agrandar la celda osea hasta pasados 2-3 aos, por lo que si se descubre antes es
frecuente el que no encontremos signos radiologicos.
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FIGURA 4a
Adenuma ple0m0'rfi¢'0. Hembra de 45 aos. Desplazamienla inferoinlerno yexoflalmos
por una mam cle c'0nsistenz'ia dura y no dolorosa a la presidn localizada en dngulo
superoexlernu.

La ecografia mucstra una lesién bien encapsulada (eco-pico en la czipsula
anterior y posterior), bastante hcterogénea por la gran cantidad dc interfases que
tiene por la mezcla dc celularidad-septos conectivos, tejido mixoide, ctc., y
reectividad media-alla que la diferencia de las lesiones inamalorias de la
gléindula al ser estas de reectividad més baja y estructura més homogeneal‘.
(Figura 4b).

La radiologia simple suele ser normal en los 2 primeros aos. La celda ésea
empieza a cxpandirse por el efecto mecénico que produce cl aumento dc
volumen dc la gléndula tumoral. Se conserva la corticaly no se destruye la pared
ésea sino que la excava y abomba, hecho que dcmuestra la tomografia ésea en
cortes coronales. (Figura 4c). En algunos casos puede apreciarse esclerosis
reactiva en el contorno éseo por cl efecto meczinico del roce tumor-hueso.

Wright (1979) rcfiere claramente 2 grupos de lesiones éseas en la fosa
lagrimal:2"

a) Pacientes con tiempo de evolucién corto, a menudo dolorosos con 0 sin
lesiones éseas radiolégicas (pseudotumores, linf0mas_ etc.).
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@W (T
FIGURA 4b

Ecograa B _1' A (via paraocular direcla): Iesidn hien delimiladay encapxulada deforma
oval. eslruvlura imerna helerogénea con reecrividad media (T: adenoma, G: grasa. P:
pa'rpad0x. l.ax/7e<'ha.\" mrresponden a la ca'p.mIa anlerior _r pox/eriur zlel Iumor).
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FIGURA 4c
T-C. Tumoracid

~ - <" ‘If? f1'¢’~\P/11211 el globo ocular, blen encapxu/ada can expanxion de Ia
Pl"¢’¢/ 101""! 61¢’ /ll Ofbll. gramlandu la cavidad sin eru\'io'n ni d£’\‘!ru('('i()'n 0'39‘ - a.
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b) Pacientes con tiempo de evolucion mas largo de l2 meses: una lesion osea
en la fosa glandular, sin dolor y sin trastorno en la motilidad (sospecha de
adenoma pleomorfico 0 tumor mixto benigno).

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

El tumor mixto benigno 0 adenoma pleomorco csta 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 mixtol‘. (Figura 4d).

La evolucion es lenta si no es intervenido, puede pasar 8-I0-l5 aos con un
crecimiento muy lento. Uno dc los casos estudiados tiene 30 aos dc evolucion
sin que aparezcan signos dc malignizacion.

Cuando se sospecha clinicamente el diagnostico no debe de hacerse biopsia,
excepto en el mismo acto quirurgico en el que se tiene la conrmacion para
continuar con la exéresis completa del tumor dentro de su propia capsula. La
unica manera de evitar recidivas benignas o malignas es haciendo la reseccion
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 solo conseguiremos romper el limite de expansion del tumor que es la
capsula.

Generalmente la sospecha clinica de adenoma pleomoifico no plantea muchas
dudas diagnosticas. Hacer una orbitotomia superoextcrna 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 campaa, para
acceder mejor al tumor a nivel del techo orbitario.

Al abrir el periostio se descubre el tumor de coloracion blanco-amarillenta_ que
se va desbridando de todas las adherencias concctivas hasta extraerlo oentro de

su propia capsula. (Figura 4e). Si existe duda diagnostica hacer una incision a
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FIG URA 4d

epilelial (e) y condroide (c) (H.E.).
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Al corlar _r separar el perioslio orbilario se aprecia una lum0raci0'n bien encapsulada de
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FIGURA 4c

color blanquecino que correspond? al adenoma.
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cielo abierto; al llegar al tumor, abrir la cépsula y enviarlo al patélogo para que
haga el estudio intraoperatorio por congelacion, cerrar con puntos la cépsula,
esperar el resultado (més 0 menos 10-15 minutos) y continuar con la reseccion
completa del tumor. Es la unica manera posible de evitar recidivasl‘.

Hemos estudiado 7 casos de adenoma pleomorfico con edad comprendida
entre 40 y 50 aos, con un tiempo de evolucion de los sintomas de 8 meses
(hallazgo casual al palparse un bulto en lobulo anterior de gléndula lagrimal) y
l5 ztos con una media de 7 anos. (Figura 4O. Ninguno de ellos tenia dolor.
Lesiones oseas en 5 casos (83%) con expansion de la celda osea en RX simple y
otros en la tomografia osea, en uno con calcicaciones intratumorales (caso de
I0 aos de evolucion). (Figura 4g), y otro con esclerosis osea reactiva (30 aos de
evolucion). Todos fueron intervenidos quirurgicamente, uno por via anterior
(tumor pequeo en lobulo anterior dc la gléndula casi palpebral), otros 5 por
orbitotomia superoexterna y otro haciendo reseccion tumoral en celda osea
lagrimal y tejidos vecinos por tener calcificaciones intratumorales pensando que
podia ser maligno. Uno recidivo a los 2 y 4 aos malignizéndose en la tercera
recidi\a.

B) Adenocarcinoma. También llamado tumor mixto malignode la glzindula
lagrimal. (iencralmente se forma por degeneracion maligna de un tumor mixto
o de restos después de una intcrvencion de adenoma pleomorfico biopsiado o

mal resecado. Su incidencia varia entre el 7.24% (Font 1978. Henderson I980.
Per/in y Col. I980). En nuestro estudio aparece l caso (14%) de tumor mixto
benigno que se maligniza en la tercera recidiva a los 5 aos de la primera
intervention quirurgicail“.

El tumor mixto maligno es una neoplasia de baja incidencia en personas de
edad entre 50 y 65 aos (algo superior a los tumores mixtos benignos). Wright
refiere 2 en 40 tumores de la gléndula lagrimal. El tiempo de evolucion es més
corto (4 meses a l ao)_ dependiendo de las tres posibilidades que tiene de

aparecer en un paciente (Jakobiec I982)". 1*‘ por:

a) Recidiva de tumor mixto benigno que se maligniza. Las recurrencias
aparecen generalmente antes de los 3-4 aos, si se les puede llamar
recurrencias al quedar parte del tumor sin resecar. Al malignizarse el

tiempo de evolucion de la recidiva es més corto (3-6 meses). con
exacerbacion de los sintomas: dolor periorbitario. infiltracion osea. etc.

Font (1978) cree que el 10% de los benignos se hacen malignos después de
30 afios y Goder (1982) habla incluso de transformacion de un
adenocistocarcinoma en un I095 de los casos4, ‘K
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FIGURA 4f
T.C. coronal. El rumor ocupa el techo oroztario y excava la fosa osea lagnmal sm
deslruirla.

__‘

,K.
FIGURA 4g

Exenleravidn orbilaria _1' resec'ci0'n 0'sea en bloque de la pared 0'sea laleraly superior de la
fosa lagrimal siguiendo el crilerio habitual cuando se encuemran calcificaciones en un
tumor a'e la gldndula, signo clinico de tendencia a la malignizacidn del tumor segn
Wright, aunque en el esrudio his!0l0'gic0 no aparecen a'reas de malignizacidn. (T: tumor
bien enrapsulado localizado encima del globo).
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b) Tumor mixto benigno no operado portcner evolucion lenta y escasez de
sintomas. En cl plazo de unos meses se activa su agresividad,
comportandose como un tumor maligno.

c) Tumor primario dc la glandula lagrimal con un tiempo de evolucion dc 5-8
meses que 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 0
carcinoma adcnoide quistico.

La sintomatologia clinica es similar a la dc los tumores benignos, pcro mas
agresivo, con un tiempo dc evolucion de mescs, aunque han sido descritos casos
de hasta 30 aos después dc la primera intervencion. Destaca un signo sobre los
demas: la prcsencia de dolores en region lagrimal que se extienden a pared lateral
y malar por inltration 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 osea lagrimal. En la T.C. se
observa como un tumor destructivo que se extiende inltrando el hueso (canales
de Havers), hacia fosa temporal y frontal. Se ha hablado dc la presencia de
calcificaciones en el tumor, aunque también pueden apreciarse en tumores
benignos de larga evolucion sin malignizacion.

Histologicamente es un tumor mas infiltrante en el que no todas las areas 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 si es
posible la tumoracion, pared osea, periostio y tejidos vecinos, como unica
posibilidad dc supervivencia. Una vez se ha malignizado la extension es
intracraneal y de fosa temporal y metastasis discminadas en cuestion dc poco
tiempo al no responder a la radiotcrapia (6.000 rads) ni quimioterapia por ser
tumores epiteliales. lncluso puede suceder que se transforme en sarcomatoso
tras la radioterapia. El 60—8O% fallecen antes de los 7aos(Henderson 1980)“. '0,
1|

C) Adenocistocarcinoma. También llamado carcinoma adenoide quistico 0

cilindroma. Es uno de los tumores mas malignos que existcn en la oftalmologia.
Al principio_ esta neoplasia planteaba problemas diagnosticos y pronosticos
erroneos al relacionarla con los tumores de las glandulas salivares, siendo estos
ultimos menos malignos y agresivos que los orbitario55, "K 3‘, 13.
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Representan emre el 0.4% y l.6% de la patologia orbitaria (3 de 582 casos) y el

12% de la patologia de la glandula lagrimal.

Tiende a afectar a sujetosjévenes. como los tumores mixtos benignos con un

promedio de 38 aos (Jakobiec I982), 45 aos (Lee I985). 55 aos (nosotros)". "K
Z3

El tiempo de evolucién de los sintomas es corto, variando entre 3 y 8 meses en

la gran mayoria de los casos. La presencia dc dolor en region lagrimal y ésea
(l00%) es uno de los signos mas caracteristicos de una neoplasia maligna de la

glandula (Wright 1979, Lee 1985) '°, 23. Ademés dc 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 aos
(habia sufrido 3 intervenciones locales sin presentar metastasis), el tercer caso
lleva pocos meses de evolucién. (Figura 5a).

Radiolégicamente erosionan o destruyen la pared osea; pueden mostrar
calcificaciones inlratumorales (27% segim Wright)“.

En ecografia A y B, aparece una lesién de estructura heterogénea, bastante
bien encapsulada, de baja reectividad media-baja. (Figura Sb).

En la T.C. es muy similar a la de un adenocarcinoma 0 carcinoma
mucoepidermoide. Al aumentar de tamao inltra la pared ésea con lo cual
aparecen dolores en la region lagrimal. Es una neoplasia muy agresiva y
metastatizante.

En resonancia magnética se muestra como una lesion uniforme, da isoseal en
Tl (TE 30, TR 500), discreta hiperseal en T2 (ler. eco) yevidente hiperseal en
el 20. ecoli. (Figuras 5c, 5d y 5c).

La neoplasia inltra répidamente el periostio y la pared ésea de la fosa
lagnmal, penetrando a través de los canales dc Havers y nervios. El tumor puede
_ser pequeo al principio, lo que haoe que muchos especialistas se limilen a
lntentar una Cll'Llgl8'C0l'1VCl'lCl0l'l3.lC0l1 reseccion tumoral exclusivamente. Nada
mas lC]OS de la realidad para la supervivencia del paciente.

Siempre cine se sospeche un_ adenocistocarcinoma en un sujeto joven, con
Olor. en region lagrimal y limiles oseos, con signos radiolégicos ausentes al
estudiar la fosa lagnmal, 0 con expansion de la pared sin 0 con erosion ésea (RX,
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FIGURA 5a

Ca. Adenoide quistico. Var0'n de55 arias. Exoftalmosydesplazamientu irg/eru-inrernu u'e

4 meses de ev0lu<'i0'n de O. I. N0 refiere dolor en regi0'n Iagrimal.

3 .

E

R

/, ..-

~ >
, 'r, '

‘ A ‘

v’
FIG U R A 5 b

Erogru/Ta A 1‘ B, Lesidr1he!rr1)géneu L]llt’('()!71[JfiI7l(’ P/g/0/m mulur, Ref/You/1'\'i¢/xlrlmm/Iu

£1/I11.

200



TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL

FIGURA 5c

R._\l. .4.\'ia/ T, TE“, TRW. .\1a_\"a en cuadranle exlernu. I_m.\"eal. \'u e.\'¢'a\'a<'i0'n 0'sea
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FIGURA Sc

R..1I. T1 7‘EH,l, TR,.5l,,. (21). em). Hi/1er.seale\'idenIe.

T.C.). tiene que plantearse una intervencion quirlrgica radical al mismo tiempo
que se confirma cl diagnéstico haciendo una biopsia intraoperatoria. De poco
sirve llevarse cl tumor y dejar restos dc neoplasia en periostio y pared osea (a
pcsar dc la ausencia dc signos en la RX y T.C.). La intervencion quirrgica tiene
que scr en bloque, en cl que se incluye cl tumor, tejidos vecinos, pcriostio y hueso
dc techo y pared lateral. Para cllo es necesaria la colaboracion del cirujano
plastico y neurocirujano. Aunque nos parczca cxcesivo es la Linica posibilidad dc
sobrevivir que ticne cl pacieme, aadiendo radioterapia postoperaloria (6.000
rads). para eliminar restos cclulares.

En los cstudios hechos por Henderson (1980), Lee (I985), entre cl 40-50% no
sobrcviven a los 3 aos dc diagnostico°,"‘. Sc ha descrito la primera recurrcncia
entrc cl primer y tercer ao (asi sucedio en 2 casos estudiados), con tendencia a
mayor invasion osca y nerviosa, lo que empeora considerablemcntc el
pronostico, asi como metastasis por via sanguinca a pulmén y hueso.

Desde cl punto de vista histologico cl cilindroma (descrito por Bilroth por la
Iorma dc cilindro>)_ csta clasicado en cinco tipos (Lccy Col. I985)": forma dc
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queso suizo 0 cribiforme, esclcrosante, solido, comedocarcinomatoso y tubular
0 ductal. Aade a esta clasificacién la dc Broders, dc 1 a 4, dependiendo del
numero de mitosis, diferenciacién y pleomorfismo. Encuentra mayores
posibilidades dc supervivencia en neoplasia con grado bajo dc malignidad
(Broders) y tipo histologico cribiformc 0 dc queso suizo.

D) Carcinoma mucoepidermoide. Neoplasia considerada dudosa durante
muchos aos, es aceptada actualmcmc como un carcinoma mucosccretor dc la
gléndula lagrimal. Representa sobre cl 7.7% dc la patologia gléndula lagrimal y
solo cl 0.3% dc la patologia orbitaria (2 casos dc 583). Es un tumor bien
difcrenciado en el que se mezclan gléndulas productoras de moco ycomponentc
escamoso. Sc observan imégcncs quisticas rodcadas dc células cpitelialcs.

Se comporta clinicamente segun ‘cl grado dc diferenciacién celular, pueden
simular un adcnocarcinoma 0 tumor mixto maligno. El tiempo dc evolucién es
de meses, con desplazamiento ocular y exoftalmos acompaados dc dolores en
region lagrimal. (Figura 6a).

;/
,%W,

FIGURA 6a
Ca. Mucoepidermoirhf. Hembra de 66 aos. Exuflalmos y desplazamiemo del globo
ocular. Dolor en regron /agrimal.

203



J. PEREZ MOREIRAS - M. MOREIRAS - E. BECERRA - MA C PRADA F IABEI I A

A»wx"

it

vk

&
{Pg

§‘,b‘

FIG URA 6b
T C (‘orona/. Tzmmru<'i0'r1 qua’ v.\'('a\'a 0 invade la pared 0'.\'ea.
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TUMORES DE LA GLANDULA LAGRIMAL

En la radtologia y T.C. muestran stgnos de destruccion osea con l\;2:SlOl1 e

fosa craneal anterior y temporal, lo que da un pronostico muy malo -.

En la resonancia magnética da isoseal en Tl (TE 30, TR 500) y ligera
hiperseal en T2 (TE I00, TR l.500). Esta hiperseal es mas acentuatia en el
centro de los nodulos; no obstante la R.M. aporta informacion anatomica pero
no es diagnostica como sealll. (Figuras 6b y 6c).

Hemos estudiado 2 casos, un varon de 64 aos con historia de 6 mesesde
dolores en region lagrimal y exoftalmos dc rapida evolucion con destruccion
ésea de pared lateral con invasion intracraneal, y una mujer de 70 aos con
tumoracion dolorosa de 7 meses de evolucion y neuralgia ciliar. A pesar de la
intervencién con reseccién 0'sea y radioterapia (6.000 rads) recidiva a los 5 meses
con multiples metastasis en otras regiones.
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