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$Qué se sabe del tema que trata este estudio? $Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

La miositis orbitaria es un proceso inflamatorio idiopético, inusual- En nuestra paciente el diagndstico se logré mediante la clinica, el
mente se presenta en edad pedidtrica. Causa dolor ocular agudo, estudio de otras patologias y la resonancia magnética de drbitas, sin
diplopia, limitacién de los movimientos oculares y por sus secuelas necesidad de biopsia. El tratamiento con esteroides sistémicos fue
es una emergencia oftalmolégica. Los esteroides sistémicos son el exitoso con remisién completa durante el seguimiento.

pilar del tratamiento.

Resumen Palabras clave:
Miositis Orbitaria;

La miositis orbitaria (MQ) es un proceso inflamatorio grave de etiologia desconocida que compro-  Dolor Ocular;

mete los musculos extraoculares. La presentacion en edad pedidtrica es rara y con frecuencia afecta ~ Diplopfa;

a més de un individuo de una familia, lo que sugiere algtin grado de predisposicién genética. Obje-  Oftalmoplejia

tivo: Describir un caso de miositis orbitaria de presentaciéon en edad pedidtrica, sus caracteristicas
clinicas, y la utilidad de la imagen por resonancia magnética para la confirmacién del diagnoéstico.
Caso Clinico: Paciente femenina de 13 afos que presenta cefalea aguda, dolor periorbitario derecho,
exacerbado con los movimientos oculares y vision borrosa a quien se le realizaron estudios para
miopatia tiroidea, enfermedades infecciosas, autoinmunidad y cdncer que fueron negativos. En la
imagen por resonancia magnética se evidenci6é miositis del musculo recto medio derecho, sin evi-
dencia de neuritis dptica. Recibi6 tratamiento con glucocorticoides sistémicos intravenosos seguido
de esteroides orales con mejoria clinica completa. Conclusiones: La MO tiene etiologia desconocida,
y puede tener un curso maligno. Dada su presentacion clinica inespecifica, el estudio diagnéstico
diferencial debe ser amplio, y su estudio debe considerar realizar resonanacia magnética. El inicio
temprano del tratamiento con esteroides evita el dano permanente de los musculos extraoculares.
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Abstract

Orbital myositis (OM) is a serious inflammation of extraocular muscles with unknown etiology. Pe-
diatric presentation is rare and often affects more than one individual in a family, suggesting a genetic
predisposition. Objective: To describe a pediatric case of orbital myositis, its clinical characteristics,
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and the usefulness of MRI for confirming the diagnosis. Clinical Case: A 13-year-old female patient
presenting with acute headache, right periorbital pain, exacerbated by eye movements, and blurred
vision. We ruled out thyrotoxic myopathy, infectious diseases, autoimmunity, and malignancy. An
MRI showed right medial rectus muscle myositis and no evidence of optic neuritis. She was treated
with intravenous systemic glucocorticoids followed by oral steroids with complete clinical resolution.
Conclusions: OM has unknown etiology and can present a malignant course. Due to its unspecific
clinical presentation, a comprehensive differential diagnosis should be made and it should consider
performing MRI. Early treatment avoids permanent damage of extraocular muscles.

Introducciéon

La miositis orbitaria (MO) es una condicidn rara.
Inicialmente fue llamada pseudotumor inflamatorio
orbitario, y fue descrita por primera vez en 1903 por
Gleason, Busse y Hochheim'. Es un proceso inflamato-
rio primario de los musculos extraoculares, de etiologia
desconocida. La miositis puede presentase de manera
aislada o estar asociada a inflamacion de tejidos blan-
dos periorbitarios con dacrioadenitis, compromiso
de la grasa orbitaria y perineuritis del nervio dptico,
aunque este tltimo es un hallazgo infrecuente'. Se cree
que es desencadenada por un proceso autoinmune que
involucra tanto la inmunidad celular como la humoral,
responsable de ocasionar una microangiopatia media-
da por complemento®’.

Con frecuencia afecta a mds de un individuo de una
familia, lo que sugiere algtin grado de predisposiciéon
genética’. La MO comparte caracteristicas clinicas con
enfermedades infecciosas, autoinmunes y oncoldgi-
cas’. El compromiso es predominantemente unilate-
ral y tipicamente cursa con oftalmoplejia dolorosa de
presentacion aguda o subaguda, eritema palpebral,
quemosis y proptosis. La diplopia y la diminucién de la
agudeza visual pueden variar de acuerdo a la extensiéon
del compromiso anatémico y son consideradas urgen-
cias oftalmoldgicas™®.

El diagndstico temprano se relaciona con una me-
jor respuesta a los esteroides sistémicos, que son el
tratamiento de primera linea’. Sin embargo, pese al
tratamiento oportuno, la mitad de los casos recurren
o cursan con dependencia de esteroides y otros trata-
mientos como radioterapia, agentes inmunosupreso-
res e inmunoglobulinas®.

El objetivo de esta publicacién es describir un
caso de miositis orbitaria de presentacién en edad
pedidtrica, sus caracteristicas clinicas y la utilidad de
la imagen por resonancia magnética (RM) de 6rbi-
tas para la confirmacién del diagndstico, teniendo en

cuenta posibles diagnésticos diferenciales. Esta publi-
cacién cuenta con el consentimiento informado de los
padres y aprobacién del Comité de Etica institucional.

Caso Clinico

Paciente femenina de 13 anos de edad, sin ante-
cedentes de importancia. Se presenté en el Servicio
de Urgencias refiriendo una semana de evolucién de
cefalea, dolor periorbitario derecho, exacerbado con
los movimientos oculares y vision borrosa. Recibi6
tratamiento inicialmente con Naproxeno con lo que
mejord la cefalea, pero no los sintomas visuales.

Al examen neuro-oftalmolédgico se observéd dis-
minucién de la agudeza visual (20/25 bilateral con
correccién), pupilas simétricas de 3mm reactivas a la
luz, sin defecto pupilar aferente relativo. Se evidencié
limitacion en la abduccién del ojo derecho y dolor ip-
silateral con los movimientos oculares. En el fondo de
0jo se observaron ambos discos dpticos rosados, de
bordes definidos, sin edema de la capa de fibras, macu-
la sana y retina adherida. No tenia signos inflamatorios
periorbitarios.

Fue evaluada en el Servicio de Neurologia Pediatrica
y Oftalmologia y se ampliaron estudios. Se descarté
que se tratara de una deficiencia de vitaminas, el he-
mograma fue normal, la enzima convertidora de an-
giotensina fue negativa, la hormona estimulante de ti-
roides (TSH), triyodotironina (T3), tetrayodotironina
libre (T4L), anticuerpos anti-peroxidasa tiroidea (anti-
TPO), anti-tiroglobulina (anti-Tg) y anti-receptor de
TSH (anti-TRABs), estuvieron dentro de los rangos
normales o fueron negativos. Adicionalmente, se reali-
zaron pruebas de autoinmunidad que incluyeron anti-
cuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos contra anti-
genos nucleares extractables (ENA), anticuerpos anti-
citoplasma de neutréfilos (ANCA), factor reumatoideo
y anticuerpos IgG4, los cuales fueron todos negativos.
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La electroforesis de proteinas fue normal. También se
descarté infeccién por toxoplasma, sifilis y el estudio
de LCR resulté normal.

Se realizé una RM de 6rbitas simple y con Gado-
linio (figura 1), observandose en la secuencia T2 un
incremento en la sefal y engrosamiento del musculo
recto interno derecho (figura 1-a). En la secuencia T2
con supresién grasa se observé un engrosamiento e
hiperintensidad del musculo recto interno sin com-
promiso de las inserciones (figura 1-b). La secuencia
T1 contrastada con supresién grasa mostré un engro-
samiento del recto interno con captacién del medio
de contraste a este nivel y estriacién de la grasa intra
y extra conal (figura 1-c), lo que sugiere compromiso

Figura 1. A. RM de orbitas. Sefal T2-
coronal: se observa incremento en la sefal
de T2 y engrosamiento del musculo recto
interno derecho (flecha blanca). B. RM de
orbitas. T2-axial con supresion grasa: se
observa engrosamiento e hiperintensidad del
musculo recto interno derecho con insercio-
nes conservadas (flecha blanca). C. RM de
Orbitas. T1-axial contrastada con supresion
grasa: se observa engrosamiento del recto
interno, captacion del medio de contraste
a este nivel y estriacién de la grasa intra y
extra conal (flecha).
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inflamatorio muscular. No se observaron alteraciones
en el nervio 6ptico, con lo que se descarté la sospecha
inicial de neuritis éptica.

Con estos hallazgos se hizo diagnéstico de MO del
recto medio y se definié6 como plan de tratamiento 3
dias de metilprednisolona a dosis de 1 g cada 24 horas
intravenosa (IV), seguido de 3 dias de metilpredniso-
lona 250 mg dia IV y prednisolona 50 mg via oral hasta
completar 14 dias de tratamiento. La paciente fue dada
de alta al octavo dia de hospitalizacién, sin presencia de
dolor, sin limitacion de los movimientos oculares, con
mejoria de la agudeza visual y sin diplopia. Durante el
seguimiento de un afno no presenté recurrencia de los
sintomas.
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Discusion

La MO es una entidad rara en Pediatria, pues la
edad de presentacion mds frecuente es entre la tercera
y cuarta década de la vida’. Por esta razén los pacientes
pedidtricos requieren una evaluacién clinica completa
y un estudio riguroso de otras patologias con manifes-
taciones similares.

El espectro de presentacion varia desde MO oligo-
sintomadtica hasta un compromiso oculomotor grave’.
En una serie de cinco casos con diagnéstico de MO,
entre los 28 y 66 afios, la diplopia y el dolor retrobulbar
estuvieron presentes en los 5 pacientes, la inyeccién
conjuntival en 2, los sintomas fueron binoculares en
2 pacientes y 3 tuvieron mds de un musculo afectado.
El musculo mas frecuentemente comprometido fue
el recto medio, demostrados por RM de érbitas’. El
compromiso del musculo recto medial estd descrito
con mayor frecuencia que del recto inferior® y anec-
déticamente se ha descrito compromiso del musculo
elevador del parpado’.

El principal diagndstico diferencial de la MO es la
orbitopatia distiroidea que causa un engrosamiento de
los musculos extraoculares, por lo que ambas condi-
ciones se manifiestan con sintomas similares'®. Otras
etiologias que deben pensarse son la enfermedad de
Lyme'!, infeccién por virus varicela Zoster'?, Estrep-
tococo del grupo A" y pardsitos', que usualmente se
estudian segun la epidemiologia local. Las enfermeda-
des autoinmunes como las vasculitis'®, sarcoidosis'®,
lupus'” y enfermedad de Crohn' son otro grupo de
posibles causas que se deben descartar. La enfermedad
por anticuerpos IgG4 también cobra importancia den-
tro del diagnéstico diferencial, pues existen reportes de
casos de MO por infiltracién de células plasmadticas que
expresan 1gG4". Los autoanticuerpos séricos medidos
en nuestra paciente para enfermedades reumatolégicas
fueron negativos, aunque para la enfermedad por IgG4
no se estudiaron anticuerpos contra el tejido ya que no
se realiz6 estudio histopatoldgico por la mejoria con el
tratamiento esteroidal.

Otra forma de orientar el estudio de los diagnos-
ticos diferenciales es segin el patrén de afectacion
mono o binocular. Por ejemplo, los tumores primarios
0 metastdsicos, las malformaciones arteriovenosas™°,
la migrana oftalmopléjica y el sindrome de Tolosa-
Hunt usualmente son patologias monoculares, mien-
tras que las enfermedades sistémicas autoinmunes,
la oftalmopatia tiroidea, miastenia gravis', distrofia
muscular oculo-faringea, sindrome de Kearns Sayre,
el sindrome de Guillain-Barré variante Miller Fisher y
las enfermedades mitocondriales tienen, por lo general
compromiso binocular y suelen acompanarse de otras
manifestaciones neurolégicas®. En nuestra paciente el
compromiso fue monoocular como en la mayoria de
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los reportes de MO y no se manifesté con otros signos
neurolégicos.

La RM de 6rbitas es el estudio imagenoldgico de
eleccion’. Las secuencias de mayor utilidad son T2 y
T1 contrastado con supresion de la grasa, Spin Echo y
la secuencia Difusién. La apariencia tipica de la MO es
un engrosamiento de los musculos extraoculares afec-
tados, aumento en la sefial en T2 y captacién del me-
dio de contraste. A menudo se observa un realce con
el contraste en la unién musculo tendinosa y la grasa
circundante®. Estas caracteristicas la diferencian de la
orbitopatia distiroidea que en la mayoria de los casos
no compromete la unién musculo tendinosa, ni la gra-
sa circundante, y usualmente respeta el recto lateral, y
el musculo oblicuo superior™.

Los cambios imagenolégicos en la MO pueden ser
similares a los encontrados en la enfermedad relaciona-
da con IgG4, pero esta se asocia a inflamacién bilateral
de las glandulas lacrimales y de los musculos extrao-
culares, especialmente el recto inferior, pero sin com-
promiso tendinoso®. En la fistula carotido-cavernosa
pueden encontrarse signos de miositis acompanados
por congestion venosa’, pero en esta condicién las ve-
nas oftdlmicas superiores se encuentran aumentadas
de tamano.

La presencia de metdstasis o un linfoma pueden
también confundirse con una miositis orbitaria, en las
que se puede observar una masa focal con aumento
de la intensidad de sefal en los musculos extraocula-
res?!. En la sarcoidosis, puede haber miositis pero rara
vez es aislada y casi siempre se acompafia de uveitis e
inflamacién del seno cavernoso®.

El hallazgo histopatoldgico descrito en la MO es un
infiltrado inespecifico de linfocitos, células plasmaticas
e histiocitos. La biopsia es un procedimiento invasivo
que expone al paciente a multiples complicaciones por
lo que se indica s6lo en casos con inadecuada respuesta
a los esteroides®.

El tratamiento de primera linea de la MO son los
esteroides sistémicos ya que la mayoria de los pacien-
tes mejoran rapidamente en los primeros dias después
del inicio del tratamiento®. El esteroide de eleccién es
la prednisona oral, aunque también se ha usado, con
buenos resultados la metilprednisolona intravenosa.
Otras terapias usadas son la combinacién de betame-
tasona intraorbitaria e indometacina®. Hasta el 60%
de los pacientes que inicialmente no tienen buena
respuesta a esteroides pueden recaer, en estos, se reco-
mienda dar altas dosis de esteroides®.

En aquellos pacientes que recurren o que no res-
ponden a los esteroides deben iniciarse otro tipo de
inmunosupresores. El mds usado es el metotrexato®,
aunque también se usan con cierta frecuencia la ciclos-
porina A, ciclofosfamida y azatioprina®. Ademds, se
ha probado eficacia en el tratamiento usando agentes
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1.

bioldgicos, como el infliximab, que mostrado buen
control de la enfermedad®. La eleccién del inmuno-
supresor debe individualizarse ya que no hay estudios
concluyentes sobre cudl es el tratamiento con mayor
eficacia??®. La radioterapia puede utilizarse si no hay
respuesta al manejo inicial o si existe recurrencia’.

Usualmente el prondstico es bueno siempre y cuan-
do respondan al tratamiento ya que puede lograrse una
completa recuperacion de la funcién muscular. En los
casos en los que menos se logra recuperacién completa
es en los que presentan recurrencia®.

Conclusiones

La MO es una enfermedad de etiologia desco-
nocida que puede tener un curso maligno. Dada su
presentacion clinica inespecifica, requiere un abordaje
que permita descartar otras patologias que cursan con
un cuadro clinico similar. Dentro del estudio es muy
util realizar una RM de 6rbitas, que permite evaluar
de manera no invasiva todas las estructuras orbitarias.
Conocer este diagndstico es imprescindible para el es-
tudio sistemdtico e inicio temprano del tratamiento
con esteroides. El prondstico depende de la respuesta
al tratamiento, pero en la mayoria de los pacientes es

Miositis Orbitaria - L. M. Parra-Rodas et al

bueno. La principal secuela es el compromiso grave de
movimientos oculares y de la visién.
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