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Palabras clave

Resumen

> Enfermedad inflamatoria
orbitaria

> Pseudotumor inflamatorio

= Miositis orbitaria

Presentamos el caso de una paciente con antecedente de lupus eritematoso sistémico y clinica de dolor
retroorbitario izquierdo resistente a la analgesia habitual. Se realiza una resonancia magnética nuclear (RMN)
craneal que pone de manifiesto un engrosamiento del musculo recto interno izquierdo compatible con
miositis. Se instaura tratamiento con dosis elevadas de corticoides logrando una mejoria clinica progresiva.
La miositis orbitaria es una enfermedad inflamatoria no infecciosa que afecta principalmente a los musculos
extraoculares, cuyo diagndstico se realiza por exclusion de otras patologias que afectan a la érbita, siendo
fundamental el estudio de neuroimagen, en especial la RMN.

Keywords

Abstract

= Orbital inflammatory disease
= Inflammatory pseudotumor
= Orbital myositis

We report a patient affected by Systemic Lupus Erythematosus who presents left retro-orbital pain. A mag-
netic resonance imaging (MRI) reveals a thickening of the left medial rectus muscle compatible with orbital
myositis. A progressive clinical improvement is achieved with high doses of corticosteroids. Orbital myositis
is a non-infectious inflammatory disease that primarily affects the extraocular muscles, whose diagnosis is
made by excluding other diseases affecting the orbit. Neuroimaging study is essential to diagnose this disease,
especially MRI.

Puntos destacados

ellas se encuentra la miositis orbitaria, una enfermedad inflamatoria no
infecciosa que afecta principalmente a los musculos extraoculares.

> Lo md3s destacable de este caso es la gran variabilidad de diagndsticos
diferenciales posibles que se plantean ante el dolor orbitario. La miositis

orbitaria es una patologia muy poco frecuente pero en cuyo diagnds-

Historia clinica

tico es fundamental la sospecha clinica y exclusién de otras patologias

orbitarias.

Introduccion

Paciente mujer de 32 afios con antecedente de lupus eritematoso sistémico
(LES) de 16 anos de evolucion, con afectacion articular, cutanea y hematoldgi-
ca. Patron serolégico con positividad para anticuerpos antinucleares, anti-ENA,
anti-DNA y antifosfolipido. En tratamiento habitual con prednisona 5 mg diarios.

La enfermedad inflamatoria de la drbita se conoce también como pseu-
dotumor inflamatorio o sindrome inflamatorio orbitario idiopatico. Cons-
tituye el 6% de toda la patologfa orbitaria, siendo la tercera causa mas
frecuente después de la orbitopatia tiroidea y las enfermedades linfopro-
liferativas. Se trata de un grupo de enfermedades inflamatorias heterogé-
neas cuya etiopatogenia exacta se desconoce, que afectan a distintas es-
tructuras orbitarias ocasionando sintomas muy variables (Tabla 1); entre
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Presenta cuadro de 15 dias de evolucion de dolor retroorbitario izquierdo con-
tinuo, que persiste por la noche y aumenta con los movimientos oculares. El
dolor es de intensidad progresivamente creciente y no responde al tratamien-
to con paracetamol ni tramadol, mejorando parcialmente con antiinflamato-
rios no esteroideos. Asocia congestion nasal ipsilateral y ligera inyeccién con-
juntival, tratada con colirio de tobramicina y dexametasona ante la sospecha
de conjuntivitis bacteriana, sin mejoria.
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Estructura involucrada Clinica

Diagnéstico diferencial

Hallazgos de imagen

Glandula lagrimal Dacrioadenitis

Engrosamiento de la gldndula Neoplasia epitelial, linfoma

lagrimal
Musculos extraoculares Miositis Inflamacion unilateral de musculatura | Orbitopatia tiroidea
ocular extrinseca, grasa y tendén
Vaina del nervio 6ptico Perineuritis Realce periférico del nervio dptico Meningioma del nervio éptico, neuritis
Optica desmielinizante
Grasa orbitaria/periorbitaria Celulitis Realce de tejidos blandos Celulitis orbitaria infecciosa, fistula

carotidocavernosa, trombosis seno
cavernoso

periorbitarios

Apicitis orbitaria, sindrome
Tolosa-Hunt

Apex orbitario

Realce hipointenso en T2 del dpex
orbitario + seno cavernoso

Meningioma, otro proceso infiltrativo
dural

Periesclera Periescleritis

Adelgazamiento de la esclera Endoftalmitis

con edema periescleral

Tabla 1. Diagnéstico diferencial de la enfermedad inflamatoria de la érbita seguin localizacion de la afectacion orbitaria. Modificado de Pakdaman®

Exploracion fisica

Tensién arterial 100/65 mmHg. Afebril. 74 Ipm. Consciente y orientada. Bien hidra-
tada y perfundida. Eupneica en reposo. Auscultacion cardiopulmonar: ritmica a
74 Ipm, sin soplos, normoventilacion. Abdomen: blando, no doloroso, peristaltismo
conservado. Extremidades sin edemas. Examen neuroldgico: pupilas isocoricas y
normorreactivas, movimientos oculares normales, sin nistagmos ni diplopia. Dolor
orbitario izquierdo con la movilizacién ocular. Sin alteraciones del lenguaje ni de
pares craneales. Ausencia de puntos gatillo craneales. Fuerza, sensibilidad, reflejos
osteotendinosos, marcha y estabilidad normales. Sin signos de irritacién meningea.

Pruebas complementarias

«  Electrocardiograma: ritmo sinusal a 74 Ipm, sin alteraciones.

- Radiografia de térax: sin alteraciones pleuroparenquimatosas ni mediastinicas.

- Radiografia de senos craneales: sin signos sugestivos de sinupatia.

+Analitica sanguinea. Hemograma: leucocitos 4.500 (3.700-9.500), hemo-
globina 13,1 g/dl (13-18), plaquetas 115.000 (125.000-450.000). Bioquimica:
proteina C reactiva 0,10 mg/dl (0-0,50), glucosa 80 mg/dl (74-106), creati-
nina 0,70 mg/dl (0,67-1,17). Metabolismo férrico, hormonas tiroideas, iones
séricos, enzimas hepaticas y musculares normales. Autoinmunidad: factor
reumatoide < 10 Ul/ml (0-14), complemento C3 67 mg/dl (79-152), C4
7 mg/dl (16-38), anticuerpos anti-nDNA 59,9 Ul/ml (0-35), anticardiolipina
61 Ul/ml (0-7), anti-beta 2 glicoproteina | 95 U/ml (0-20).

- Tomograffa computarizada craneal: linea media centrada con simetria ven-
tricular. Sin signos sugerentes de sangrado o isquemia ni lesiones ocupan-
tes de espacio.

«+ Valoracién por Oftalmologia: estudio de agudeza visual, realizacion de fon-
do de ojo y tomografia de coherencia 6ptica sin alteraciones.

Evolucion

Ante la normalidad de las pruebas complementarias realizadas, se instaura trata-
miento combinado con dosis plenas de antiinflamatorios no esteroideos y opioi-
des menores. Tras 2 semanas de tratamiento sin mejorfa clinica, la paciente fue va-
lorada por Neurologia, que planted el diagndstico diferencial entre una neuralgia
de la primera rama del trigémino y una cefalea trigémino-autonémica. Apoyando
el diagnostico de cefalea trigémino-autondmica se encontraba la existencia de
congestion nasal e inyeccién conjuntival, mientras que el empeoramiento del
dolor con los movimientos oculares apoyaba el diagndstico de neuralgia del

trigémino. Finalmente se instaurd tratamiento para esta Ultima con carbamazepi-
na. La sintomatologia persistio tras varias semanas con dicho tratamiento, por lo
que se sustituyd de forma empirica por indometacina y prednisona 60 mg.

El dolor orbitario no mejord con ninguno de los tratamientos instaurados, por
lo que llegados a este punto nos planteamos el siguiente diagnostico diferen-
cial: orbitopatia tiroidea, linfoma, otros tumores primarios o metastasicos, fistu-
la carotidocavernosa, neuritis Optica, patologia relacionada a inmunoglobulina
G4, celulitis orbitaria y miositis orbitaria. Por tanto, se amplio la analitica sangui-
nea con anticuerpos antitiroideos, enzimas musculares, inmunoglobulinas y
sus subclases, resultando todos los pardmetros normales. En ese momento se
realiza una RMN craneal (Figuras 1y 2), que pone de manifiesto un engrosa-
miento difuso del musculo recto interno izquierdo en contexto de un cuadro
de miositis 0 pseudotumor orbitario, siendo el resto de musculos extraoculares
y grasa retroocular de grosor y sefial normal, descartando alteraciones en glan-
dulas lagrimales, nervio dptico y estructuras vasculares intracraneales.

:

Figura 1. Imagen de RMN orbitaria, plano transversal: miositis del musculo
recto interno izquierdo

Figura 2. Imagen de RMN orbitaria, plano coronal: miositis del musculo
recto interno izquierdo
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Diagnéstico

Miositis orbitaria del musculo recto interno izquierdo.

Discusion

El sintoma mas frecuente de la miositis orbitaria es el dolor orbitario o periorbi-
tario unilateral que aumenta con la movilizacién ocular, pudiendo cursar tam-
bién con proptosis, edema periorbitario e hiperemia conjuntival.

El diagndstico de esta entidad se realiza por exclusion de otras patologias que
afectan a la drbita’? como neoplasias, infecciones, malformaciones vascula-
res o traumatismos y es fundamental el estudio de neuroimagen. El patron
oro para el diagndéstico de la miositis orbitaria es la RMN craneal, en la que se
observa un engrosamiento unilateral de la musculatura ocular extrinseca, aso-
ciando en ocasiones afectacion de la grasa circundante, el tenddn y la unién
miotendinosa.

Se planted entonces la duda de si se trataba de una miopatia como acti-
vacion del LES. En estos pacientes, las mialgias y la debilidad muscular son
frecuentes, apareciendo hasta en el 70% de los casos, mientras que sélo
en un 7-15% se desarrolla debilidad muscular severa, atrofia o miositis. Sin
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embargo, la miositis aislada de un musculo extrinseco orbitario es muy in-
usual en el contexto del LES*“. La titulacion de enzimas musculares es Util
para diferenciar ambas entidades, ya que se encuentran generalmente au-
mentadas en la miositis por LES y normales en el pseudotumor orbitario. La
biopsia muscular constituye la prueba confirmatoria, aunque con frecuencia
no es necesaria o no se realiza.

El tratamiento de eleccion de la miositis orbitaria*® es la metilprednisolona en
dosis de 0,5-1 g diarios durante 3-5 dias, con lo que habitualmente mejora la
clinica de forma espectacular. En el caso de nuestra paciente, se instauro tra-
tamiento con metilprednisolona a dosis de 500 mg diarios durante 5 dias, con
pauta descendente posterior, logrando una mejorfa clinica progresiva hasta
quedar completamente asintomatica.
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