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LINFOMA VITREORRETINAL PRIMARIO

Ellinfoma vitreorretinal (LVR), antes llamado
linfoma intraocular primario, es un linfoma
no-Hodgkin que compromete predominante-
mente ala retina y/o al vitreo y puede presentarse
independientemente o asociado a un linfoma pri-
mario del sistema nervioso central (LPSNC).

Se lo ha definido como un subtipo de linfoma
primario del SNC y un grupo heterogéneo de
neoplasias linfociticas malignas sin evidencia de
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compromiso cerebral o del liquido cefalorraqui-
deo, que afectan a la retina con o sin compro-
miso del vitreo o del nervio 6ptico. No obstante,
muchos de los enfermos que lo padezcan desa-
rrollaran una afectacion intracraneal y entonces
la entidad se denominard como LPSNC>.

Es un linfoma no-Hodgkin de alto grado
[agresivo’].

Forma de presentacion

El linfoma vitreorretinal es una neoplasia
maligna de alto grado que a menudo se aso-
cia con enfermedad cerebral. Puede ser prima-
rio (linfoma vitreorretinal primario, LVRP) o
secundario al linfoma del SNC o puede presen-
tarse simultaneamente.

Excepcionalmente rara vez el linfoma reti-
nal puede resultar del linfoma metastasico
sistémico®.

Los pacientes con LPSNC desarrollaran afec-
tacion ocular entre el 15% y 25% de los casos,
mientras que en los pacientes con linfoma vitreo-
rretinal primario (LVRP), mas del 65%-90%
desarrollaran enfermedad cerebral®*.

El tiempo promedio del compromiso del sis-
tema nervioso central en pacientes con LVRP
es entre 8 y 29 meses’.

Epidemiologia y factores de riesgo

La mayoria de los pacientes afectados tiene
mas de 50 afios, con una edad promedio de ocu-
rrencia de 63 afios, sin prevalencia por sexo. Sin
embargo, el LVRP puede ocurrir —aunque es
raro— en individuos mas jovenes, particular-
mente aquellos que estan inmunocomprome-
tidos como resultado de tratamientos o debido
al virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH). Inexplicablemente se ha demostrado
que estd aumentando la incidencia de LVRP,
incluso en pacientes sin ninguna forma de
inmunosupresion’.

Los factores de riesgo mas importantes para
LVRP/LPSNC son VIH y Epstein Barr, sin que

76

se conozcan otros hasta el momento’. La bila-
teralidad se manifiesta en el 60%-90% de los
pacientes, pero el cuadro es frecuentemente asi-
métrico’. La incidencia estimada es de 0.46 por
100.000 personas/afios’.

Sintomas

El comienzo de los sintomas es insidioso,
hecho que retrasa el diagndstico’.

Los sintomas incluyen visién borrosa en el
40%-50% de los casos, disminucion de agudeza
visual en 25%-30% y flotadores en 20% a 25%
de los casos®. Generalmente el ojo esta blanco
e indoloro®.

Signos

La manifestaciéon mas comun es la vitreitis®,
que esta presente en la mayoria de los casos, las
células vitreas pueden formar grumos, hojas o
hebras con “haze” de leve a moderado® (fig. 1).
Los pacientes tienen una agudeza visual mejor
a la esperada por su grado de vitreitis®.

Los infiltrados subepitelio pigmentario de la
retina, unicos o multiples, pueden ocurrir con o
sin compromiso vitreo®. Estos depdsitos son soli-
dos y de un color blanco amarillento irregular
(piel de leopardo) y algunos autores los consi-
deran patognomonicos’. Esta descripta su desa-
paricién espontédnea dejando atrofia del epitelio
pigmentario de la retina o fibrosis®. En un caso
de los autores hubo desaparicion de los infil-
trados sin dejar atrofia ni fibrosis (figs.2y 3).

También puede haber infiltrados subneu-
roepitelio’, de color blanco-amarillento regu-
lar, que se diferencian oftalmoscépicamente
de los infiltrados subepitelio pigmentario por
la ausencia del aspecto tipo piel de leopardo.
En ocasiones, las lesiones subretinales pueden
acompanarse de desprendimiento exudativo de
la retina (fig. 4).

Se pueden observar también lesiones multi-
ples blanco amarillentas a nivel del epitelio pig-
mentado de la retina (EPR), pequeiias de 50 a
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Figura 1. Varén de 42 afios con compromiso bilateral por linfoma vitreorretinal primario. Se observa la disposicion tipica “en lamina” de la vitreitis.

100 micrones®, o lesiones que simulan retinitis
infecciosas agudas>®.

Los depdsitos linfomatosos pueden acumu-
larse inicialmente alrededor de los vasos san-
guineos de la retina y pueden ser visibles en la
oftalmoscopia imitando perivasculitis’.

Menos frecuentemente puede verse irido-
ciclitis, neuropatia 6ptica, vasculitis, despren-
dimiento de retina y hemorragia retinal®. Es
infrecuente el edema macular como manifesta-
cidn inicial del LVR, pero puede ser una conse-
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cuencia frecuente secundaria a las intervenciones
quirdrgicas o a la radioterapia’.

Retinofluoresceinografia (RFG)

En la RFG se observa tincion de los depdsitos
subretinales, defecto ventana del EPR, EPR difu-
samente moteado o punteado (fig. 5) pero rara-
mente, permeabilidad vascular y edema macular®.
También se han descripto lesiones hipofluores-
centes bien definidas en tiempos tempranos y
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Figura 2. Localizacion subepitelio pigmentario del infiltrado, con disposicion “en piel de leopardo” sobre la arcada vascular temporal inferior.

tardios, que corresponden a infiltrados, lo que
indica un enmascaramiento de la fluorescencia
coroidea'l.

Tomografia de coherencia dptica (0CT)

La OCT de dominio espectral puede mostrar
en el linfoma vitreorretinal —ademas de infil-
trados hiperreflectivos subEPR y subneuroepi-
telio— la infiltracion directa de la retina, que se
puede observar con seiiales hiperreflectivas en
forma de puntos, bandas y nddulos en el neu-
roepitelio o a nivel del EPR>7!,
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Es importante remarcar que el edema macular
es raro en los linfomas vitreorretinales que no
han sido intervenidos por cirugias o radiotera-
pia, por lo cual su encuentro hace poco probable
esta patologia’.

Autofluorescencia

La autofluorescencia es una técnica no inva-
siva que puede demostrar un mapa topografico
de la distribucion de lipofuscina en las células
de RPE. Uno de los hallazgos caracteristicos de
la autofluorescencia en los ojos con linfoma
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Figura 3. Desaparicién espontanea del infiltrado observado en la figura 2.

vitreorretinal es un patrén granular que con-
siste en manchas (spots) hiperautofluorescentes
rodeadas por un anillo hipoautofluorescente. La
infiltracion linfomatosa en el espacio sub-EPR
altera el metabolismo de EPR produciendo una
hiperautofluorescencia. Por otro lado, la infil-
tracion linfomatosa por encima del EPR puede
bloquear la autofluorescencia de las células de
EPR, dando como resultado un patrén granu-
lar de manchas hipoautofluorescentes rodeadas
de anillos hiperautofluorescentes. Las zonas
blanquecinas de infiltracion retinal aparecen
hipoautofluorescentes®.
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Caracteristicas biologicas del linfoma
vitreorretinal

La mayoria (~95%) de los linfomas vitreorre-
tinales primarios pueden clasificarse como lin-
foma difuso de células B grandes (DLBCL); sin
embargo, debido a su caracteristica clinica y bio-
logica, el LVRP y el LPSNC se reconocen como
un subtipo especifico del linfoma por la clasifi-
cacion de linfoma de la Organizacién Mundial
de la Salud.

Raramente las células derivan de linfocitos T
y de células natural killer” 2.
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Figura 4. Mujer de 62 afios con compromiso bilateral por linfoma vitreorretinal primario. En OD la infiltracion comprometi6 en forma difusa la retina
y el espacio subretinal, dando lugar a un desprendimiento seroso de la retina.

Diagndstico

Debido a que es una patologia poco frecuente,
los pacientes deben evaluarse para descartar otra
enfermedad sistémica o una uveitis no asociada
a enfermedad sistémica.

Los autores estudian a sus pacientes indi-
candoles hemograma completo, uremia, crea-
tininemia, hepatograma, eritrosedimentacion,
proteina C reactiva, enzima convertidora de
angiotensina sérica (ECA), VDRL, FTA ABS u
otra prueba treponémica, IgG e IgM para toxo-
plasmosis, HIV y PPD. Ademas realizan radio-
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grafias de térax y una evaluacion por clinica
médica. Si esto da todo negativo piden resonan-
cia magnética nuclear (RMN) de cerebro con
contraste.

Si tienen lesiones muy sospechosas de linfoma
vitreorretinal, como infiltrados sub-EPR, piden
RNM en forma simultdnea con los otros estudios.

Si la RMN da negativa, piden tomografia
computada de térax y abdomen para descartar
linfoma sistémico que puede tener las mismas
caracteristicas que el vitreorretinal —aunque en
muy pocas ocasiones—, habiéndose descripto
hasta en el 5% de los casos".
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Figura 5. La misma paciente de la figura 4. En la angiografia del Ol se observan mdltiples puntos hiperfluorescentes por efecto ventana y sobre el sector
temporal, dreas hiperfluorescentes por tincién del infiltrado subretinal. Se destacan maltiples puntos hipofluorescentes por bloqueo, por acumulacién de
células del EPR. Se puede notar ademads una hiperfluorescencia del disco dptico.

Puncion lumbar y biopsia estereostaticas de
cerebro

Una puncién lumbar para obtener LCR esta
indicada en sospecha de linfoma primario de
SNC (LPSNC). Hasta un 25% de los pacien-
tes con lesiones identificables en la RMN ten-
dra una citologia positiva del LCR. Las biop-
sias estereotacticas de cerebro se realizan en
pacientes con lesiones cerebrales sospechosas
en las neuroimagenes y hallazgos negativos
del LCR’.

Si se puede hacer el diagndstico de LPSNC,
en el caso de haber una afectaciéon ocular simul-
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tanea, la necesidad de biopsia ocular es menos
importante, salvo que se tengan lesiones oculares
dudosas o se sospeche una infecciéon oportunista
secundaria a una inmunosupresion'.

Biopsia vitrea

En caso de que no se pueda obtener diag-
nostico con los estudios previos, se impone la
biopsia vitrea, que se realiza generalmente con
vitrectomia. Su utilidad no es sélo para hacer
diagnostico sino también para aclarar los
medios, mejorando la vision del paciente y la
nuestra del fondo de ojo.
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Figura 6. Material de puncidn vitrea. Técnica: HyE. Se reconocen
las células de probable estirpe linfoide con marcada anisocariosis,
hipercromatosis y mitosis (células atipicas de aspecto linfoide).

Con el fin de obtener una muestra vitrea no
diluida, la canula de infusion del sistema debe
estar cerrada y el espécimen vitreo se recoge
a través de la linea de aspiracidn; se utiliza la
pieza de mano del vitréctomo conectada direc-
tamente a una jeringa de 3 ml y se aspira hasta
que el ojo esté visiblemente blando. Con esta
técnica se puede obtener hasta 1.5 ml de vitreo
no diluido'®. Luego se completa la cirugia con
infusion. También se envia al laboratorio el
vitreo diluido.

Se recomienda usar baja velocidad de cortes,
menos de 600 cortes por minuto'

Las muestras de biopsias vitreas necesitan
transportarse rapidamente para el analisis por-
que las células de linfoma sufren degradacién
morfoldgica dentro de los 60 minutos. Si el
tiempo de transporte excede la hora, se puede
usar un conservante adecuado. Por lo tanto, es
imprescindible comunicarse con el patdlogo
ocular antes de tomar la muestra’.

En muchos casos, la escasez de las células es
el resultado del tratamiento con corticoides, que
se debe suspender durante dos semanas antes
del procedimiento’.

Si no se puede realizar una vitrectomia se
puede hacer puncidn vitrea con aguja 21G. Esta
se realiza con anestesia topica. Se puede sacar
entre 0,1y 0,25 mly tiene una alta tasa de éxito
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Figura 7. Vitreo. Citopatologia en linfoma intraocular. Presencia de
linfocitos atipicos positivos para (D 20.

para diferenciar entre patologia infecciosa, infla-
matoria y neoplasica'®

La muestra vitrea se envia para anatomia pato-
légica y para microbiologia. Los estudios micro-
biolégicos que los autores solicitan son: examen
directo y cultivo para bacterias, micobacterias
y hongos. Ademas piden PCR para HSV, HZV,
CMV, toxoplasmosis, micobacterias, bacterias y
hongos universales.

Citologia

El diagndstico del LVRP requiere de la identi-
ficacion definitiva de células linfoides malignas
en el ojo’.

Morfolégicamente, las células de linfoma
tipicas son células linfoides B grandes con cito-
plasma basofilo escaso, con elevada relacion de
nucleo/citoplasma; nicleos hipersegmentados,
redondeados, ovales, con forma de frijol o de
trébol, con un patrén de cromatina gruesa y
nucléolos prominentes o multiples” (fig. 6).

La concordancia entre las caracteristicas clini-
casy el diagnostico patoldgico es tan alta como
96%. El nimero escaso de células es la princi-
pal razén para un resultado no concluyente. Las
muestras vitreas contienen muchos linfocitos T
reactivos, células necroticas, desechos y fibrina
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que también pueden confundir la identificacion
de células malignas’.

Las tasas informadas de sensibilidad y espe-
cificidad de la citologia para el diagndstico del
linfoma vitreorretinal primario varian amplia-
mente, la citologia es capaz de confirmar el diag-
noéstico entre el 45% y el 60% de los casos, y los
resultados falsos positivos se consideran raros.
Los técnicos y citopatdlogos oculares experi-
mentados desempefan un papel importante en
esta tasa de éxito’.

Para el linfoma, el valor predictivo positivo de
la evaluacién citoldgica es del 99-100% y el valor
predictivo negativo es del 61%-81%’.

Por lo tanto, una citologia de una muestra
vitrea positiva confirma el diagndstico pero una
negativa no la descarta.

En caso de que la biopsia vitrea dé negativa
se puede realizar biopsia retinal y aspiracion de
material subretinal'’-'%,

Si hay pseudohipopién se puede realizar una
paracentesis diagnostica'®.

Debido a la baja sensibilidad de la citologia
vitrea se han usado otras técnicas que ayudarian
al diagndstico, como la inmunohistoquimica,
la citometria de flujo, la PCR y la medicién de
interleuquinas.

Inmunohistoquimica y citometria de flujo

La demostracion en células de estirpe B (fig.
7) de monoclonalidad, ya sea como restriccién
de la cadena kappa o lambda, en las células lin-
foides apoya el diagndstico de LVRP?.

La pobre preservacion celular y la abundancia
de linfocitos T reactivos limitan la habilidad de
estas técnicas para hacer un diagndstico preciso’.

Los linfomas de linfocitos T expresan CD3
Y, por tanto, la diferenciaciéon de un infiltrado
reactivo es dificil. En tales casos la PCR para el
reordenamiento de genes del receptor de célu-
las-T ayudan a hacer el diagndstico de LVRP
de células T2

Interleuquinas (IL) y diagndstico molecular

El anadlisis de las proporciones de IL puede
ayudar en el diagnoéstico de linfoma. Las células
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B malignas expresan altos niveles de IL-10 mien-
tras que las células inflamatorias expresan altos
niveles de IL-6%

En las series mds grandes, la sensibilidad de las
mediciones de IL10 y/o la relacién entre IL10 y
IL6 en PVRL fue del 80%-90%, practicamente sin
falsos positivos, haciendo que la determinacién
de citoquinas sea una herramienta adicional en
el diagnostico del LVRP.

Pero el limite de corte para la concentracion de
IL10 o la relacion entre IL10 e IL6 puede variar
entre los laboratorios debido principalmente a
diferencias en los métodos aplicados, las con-
diciones de recolecciéon de muestras y almace-
namiento, técnicas y fabricantes de equipos y
suministros, sumados a la dilucién (conocida o
desconocida) de las muestras vitreas y la propia
experiencia del laboratorio’.

Recientemente se ha considerado de relevancia
la determinacién por PCR de la mutacién L265P
de la proteina MyD88, presente en aproximada-
mente el 70% de los linfomas vitreorretinales®.

Tratamiento

No hay consenso para el tratamiento de]l LVRP
y su manejo es controvertido’.

El LVRP es sensible a la radioterapia y exhibe
buena respuesta al metotrexato o al rituximab
intravitreo. Aunque la quimioterapia sistémica
sola puede tener altas tasas de respuesta en el
LVRP, hay una alta frecuencia de recaidas’.

El tratamiento puede ser inyecciones intravi-
treas (metotrexato 400 pg o rituximab), quimiote-
rapia sistémica y radioterapia, utilizandolos solos
o en combinacién apropiada®.

No se ha demostrado de manera concluyente
si la terapia ocular sola tiene un impacto en la
supervivencia global del paciente® ni que la tera-
pia sistémica tenga mejor sobrevida que la terapia
ocular sola®.

Con una tasa de supervivencia general a 5
afos inferior al 25%, el prondstico de LVRP sigue
siendo pobre a pesar de los avances en nuevos
tratamientos’.

Por lo tanto, el tratamiento debe manejarse
interdisciplinariamente con el oncélogo.
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Diagndsticos diferenciales del LVRP’
Desardenes inflamatorios

Uveitis posterior, intermedia o panuveitis.
Coroiditis multifocal.

Behget.

Epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal
posterior aguda (AMPPE, por sus siglas en
inglés).

Sindrome de puntos blancos evanecentes.
Coroidopatia en perdigonada (Birdshot).
Coroidopatia serpiginosa.

Oclusioén arterial y venosa retinal o vasculitis.
Angeitis en rama congelada.
Vogt-Koyanagi-Harada.

Sarcoidosis.

Causas infecciosas

Tuberculoma.
Retinitis por CMV.
Endoftalmitis.

Uveitis herpética.
Toxoplasmosis.
Necrosis retinal aguda.
Sifilis.

Neoplasias

« Cancer metastasico.
« Melanoma amelanético,

Los signos mas utiles para diferenciar LVRP de
uveitis pueden observarse en la tabla 1.

Tabla 1. Diferencias entre LVRP y uveitis™.

Mejor vision

Menos flare en camara anterior.

Pocos casos con sinequias anteriores.

Menos papilitis

Menos membranas epirretinales.

Menos vasculitis
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LINFOMA UVEAL

El linfoma uveal es tipicamente un linfoma
no-Hodgkin, de origen mas frecuente en célu-
las B. Se puede clasificar como linfoma uveal
primario o ser una manifestaciéon intraocular
secundaria de un linfoma sistémico?! (tabla 2).

El linfoma uveal primario pueden subdivi-
dirse en: coroideo, iridiano y del cuerpo ciliar.

El linfoma coroideo primario es responsable
de la mayoria de estos casos y es generalmente
un linfoma de bajo grado con un curso prolon-
gado y benigno*..

Histopatolégicamente el linfoma uveal puede
ser uno de varios subtipos; linfoma extranodal
de zona marginal de células B es la forma pre-
dominante, que comprende entre 60% y el 80%
de los casos?..

Linfoma coroideo primario

El origen del tumor en la coroides se sugiere
por la ausencia de evidencia de compromiso sis-
témico en el momento del diagnoéstico’.

Debido a su tipica naturaleza de bajo grado
y curso clinico indolente, se denominé en un
principio al linfoma coroideo primario como
pseudotumor uveal o intraocular o hiperplasia
linfoide reactiva’.

Existe una forma agresiva de linfoma coroideo
primario pero es de rara ocurrencia'.

El linfoma coroideo primario es mas comin
en hombres que en mujeres. Se presenta en la
sexta y séptima década de vida.

Los sintomas incluyen episodios recurrentes
e indoloros de visién borrosa y metamorfopsias,
causados por el desprendimiento de retina exu-
dativo que afecta la févea'.

Los principales signos precoces del linfoma
coroideo primario incluyen el engrosamiento
coroideo multifocal de color amarillo-rosado
o blanco-amarillento. Estas lesiones pueden
parecerse a una coroiditis multifocal o a una
coroidopatia en perdigonada. Esto se asocia a
menudo con desprendimiento de retina exu-
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dativo, simulando una escleritis posterior. Sin
embargo, por lo general no hay dolor y en la
ecografia la esclera no esta engrosada®?'.

El vitreo permanece claro’.

En algunos pacientes hay extensiones sub-
conjuntivales o epiesclerales de color salmén'.
También puede haber extensiéon extraocular
posterior, la cual, si es voluminosa, puede cau-
sar proptosis y diplopia’.

La RFG muestra hipofluorescencia temprana
con moderada hiperfluorescencia tardia y tiene
escaso valor diagnostico'.

En la ecografia el tumor tiene baja reflecti-
vidad interna y a menudo revela una extension
extraocular cerca del nervio éptico’.

Debe diferenciarse del hemangioma coroideo
que tiene una alta reflectividad interna’.

Las metastasis y el melanoma amelanético
también deben ser incluidos en el diagndstico
diferencial’.

Los algoritmos de tratamiento éptimo para
el linfoma uveal no se han establecido debido
al pequeilo niumero de pacientes con esta
enfermedad y la falta de seguimiento a largo
plazo.

El tratamiento con dosis bajas de radiotera-
pia induce una regresiéon completa del tumor,
con poco o ningun efecto residual y mejora de
la vision. El prondstico de supervivencia suele
ser bueno'.

En la Cleveland Clinic, el algoritmo de trata-
miento para el linfoma uveal de bajo grado ha
sido tratar a quienes tengan aquellos con enfer-
medad ocular tnica con radioterapia y con ritu-
ximab a los que padezcan enfermedad bilateral,
enfermedad ocular unica multifocal (que afecta
a la tvea y la o6rbita en gran extensién) o aso-
ciado a linfoma sistémico?".

Aronow y colaboradores presentaron una
serie de 22 pacientes (34 ojos afectados) donde
la mayoria eran varones (68,2%). La mediana
de edad al diagndstico fue de 68,0 afios (rango
46 a 85 anos). Un paciente tenia anteceden-
tes de linfoma folicular sistémico. La mayoria
(95,5%) representaba casos de linfoma coroi-
deo y un caso cilio-coroideo. El sintoma de pre-
sentacion mas comun fue la disminucién de la
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visioén en 15 pacientes (68,2%). Se observaron
infiltrados coroideos blanco-amarillentos en el
examen del fondo de ojo en 34 ojos (100,0%).
La ecografia B detectd extension extraescle-
ral en 22 pacientes (75,9%) con un patron de
engrosamiento en luna creciente en 19 (86,4%).
El subtipo histolégico predominante (76,2%)
fue el linfoma de la zona marginal extranodal.
La radioterapia (72,7%) fue elegida con mayor
frecuencia para el tratamiento primario. Las
imdgenes sistémicas en el momento del diag-
nostico ocular revelaron que en la mayoria de
estos casos (77,3%) el linfoma estaba localizado
en el ojo. Ninguno de los pacientes desarro-
116 nueva enfermedad sistémica (seguimiento
medio, 30.3 meses). El diagndstico se realizé
por biopsia extraocular (ejemplo un ganglio
linfatico) en el 13,6% de los casos. Los restan-
tes pacientes fueron sometidos a biopsia ocu-
lar: de la drbita (8 [36,4%]), de la conjuntiva
(7 [31,8%]), de la coroides (2 [9,1%]), y del
cuerpo ciliar (1 [4,5%]). La biopsia ocular fue
incisional en 16 pacientes (88,9%) y la biopsia
por aspiraciéon con aguja fina en 2 pacientes
(11,1%)?".

Los autores sugieren que antes de realizar
una biopsia ocular se haga un control clinico
con imagenes para descartar linfoma sisté-
mico y, en caso positivo, hacer una biopsia
extraocular.

Linfoma primario iridiano

Es una patologia extremadamente rara'.

Los sintomas tipicos de su presentacion inclu-
yen dolor, enrojecimiento, fotofobia y a veces,
disminucién de la visién. Los signos clinicos
reportados en la literatura incluyen uveitis de
naturaleza incierta, precipitados iridianos nodu-
lares o difusos, precipitados querdticos, decolo-
racion del iris, anisocoria, hipertension ocular,
hipema y pseudohipopioén. Estos signos pueden
asemejarse a uveitis, metdstasis y melanoma de
iris amelanotico’.

La UBM muestra tumores mal definidos de
baja reflectividad interna'.
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El diagndstico se realiza por biopsia por aspi-
racion con aguja fina de las células de la camara
anterior y la biopsia del iris'.

El examen sistémico completo esta indicado
para excluir el linfoma no-Hodgkin sistémico’.

Hay que buscar compromiso concomitante
del cuerpo ciliar, la coroides, la conjuntiva y o
la 6rbita ya que frecuentemente se asocian®>.

El tratamiento ocular por irradiacion en dosis
bajas o la quimioterapia sistémica inducen la
regresion tumoral local. Sin embargo, la mayo-
ria de los linfomas del iris son de alto grado, de
modo que el prondstico para la supervivencia
es pobre'.

Linfoma primario del cuerpo ciliar

Hay muy pocos casos publicados de linfoma
primario del cuerpo ciliar que se presentaron
con hipertension ocular, cierre angular, hipema,
uveitis y pseudohipopion® >,

El ultrasonido muestra una baja reflectividad
acustica. La biopsia es necesaria para establecer
el diagndstico.

Linfoma coroideo secundario

En el linfoma uveal secundario a disemina-
cidn sistémica la enfermedad generalmente se
limita a la coroides.

El linfoma sistémico puede presentarse en
el segmento anterior como pseudohipopién
o infiltraciéon de iris. Otras manifestaciones
inusuales del linfoma incluyen el edema del
disco optico y el desprendimiento macular
Seroso’.

El subtipo mds comun del linfoma sistémico
que afecta la coroides es el linfoma difuso de
células B grandes (DLBCL). A esto le sigue el
mieloma multiple, el plasmocitoma extrame-
dular, el linfoma linfoplasmocitico/inmuno-
citoma (incluyendo la macroglobulinemia de
Waldenstrom), el linfoma de células B de zona
marginal y la leucemia linfocitica crénica de
células B. Rara vez la enfermedad intraocular
secundaria surge de la enfermedad orbitaria de
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Burkitt y del linfoma intravascular con afecta-
cién intraocular secundaria’.

Tabla 2. Caracteristicas clinicas del linfoma uveal.
Infiltrados coroideos

Otros signos

Multifocales
Difusos confluentes
Mixtos
Masa focal

Extensién epibulbar anterior y
posterior
Pseudohipopion.

Hipema.

Reaccion en cdmara anterior y PQ.
Desprendimiento de retina exudativo.
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