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Resumen

Los infartos limitrofes son aquellos ubicados en regiones entre dos territorios vasculares contiguos y la
enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica es un proceso inflamatorio orbitario inespecifico. Presentamos
el caso de un varon de 60 afios con exoftalmos, ptosis palpebral, disminucion de agudeza visual derecha y
afeccion de los nervios oculomotores derechos. Los estudios de imagenes mostraron una masa retro ocular
derecha con invasion de los senos cavernosos y esfenoidal. Durante la hospitalizacion, el paciente sufrio un
infarto cerebral limitrofe por compresion de la arteria carotida interna derecha en su segmento intracavernoso.
La exéresis y la anatomia patolégica de la lesion orbitaria fueron compatibles con la enfermedad inflamatoria
orbitaria idiopatica. Nuestro caso muestra a la enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica como una causa
inhabitual de infarto cerebral limitrofe.

Palabras clave: Infarto Cerebral; Seudotumor Orbitario; Seno Cavernoso; Trastornos Cerebrovasculares
(fuente: DeCS BIREME).

Abstract

Watershed cerebral infarctions are those located in regions between two adjacent vascular territories and
Idiopathic orbital inflammatory disease is a nonspecific inflammatory process of the orbit. We report the case
of a 60-year-old man who presented suddenly in the right eye: exophthalmos, ptosis, reduced visual acuity
and paresis of the extraocular muscles innervated by the Ill, IV and VI cranial nerves. Imaging studies showed
a right retro-ocular mass with invasion of the ipsilateral cavernous and sphenoid sinus. During hospitalization,
suddenly he presented a watershed infarction with narrowing of the right internal carotid artery in its
intracavernous portion. Surgical excision of the lesion was performed and pathology showed a characteristic
infiltration of idiopathic orbital inflammatory disease. Our case shows idiopathic orbital inflammatory disease
as an uncommon cause of watershed cerebral infarction.

Keywords: Cerebral Infarction; Orbital Pseudotumor; Cavernous Sinus; Cerebrovascular Disorders (source
MeSH NLM).




Infarto cerebral limitrofe secundario a enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica

Jorge A. Ramirez-Quifiones y col.

INTRODUCCION

Los infartos cerebrales limitrofes (IL)
representan alrededor del 12% de todos
los infartos y se ubican en regiones entre
dos territorios vasculares contiguos 2.
Son clasificados segun su localizacién en
internos y externos, siendo los primeros
causados principalmente por un meca-
nismo hemodinamico relacionado a una
estenosis de la arteria cardtida interna
(ACI) ipsilateral ¢®. La enfermedad in-
flamatoria orbitaria idiopatica (EIOI) re-
presenta una causa inhabitual de infarto
cerebral limitrofe de mecanismo hemodi-
namico secundario a la compresion de la
ACl en el seno cavernoso. Reportamos el
caso de un paciente peruano con un in-
farto cerebral limitrofe interno producido
por una EIOI confirmada por el estudio
histopatoldgico.

CASO CLIiNICO

Paciente varon de 60 afios de edad,
natural y procedente de Lima, sin an-
tecedentes familiares de enfermedad
neuroldgica y con diagndstico previo de
hipertension arterial y diabetes mellitus
tipo 2 con control adecuado. Refirid que
3 dias antes presenté subitamente dolor
orbitario derecho de intensidad modera-
da asociado a enrojecimiento conjuntival
e hinchazon de la region ocular ipsilate-
ral, un dia después se afiadié disminucion
de agudeza visual en ojo derecho y el dia
del ingreso se afiadié diplopia, caida del
parpado superior derecho vy dificultad
para mover el ojo derecho. Al examen
fisico general no se encontraron hallaz-
gos contributorios. Al examen regional
se evidencid exoftalmos y edema pal-
pebral en ojo derecho asociado a inyec-
cién conjuntival. Al examen neuroldgico:
despierto, orientado en tiempo, espacio
y persona, sin compromiso motor ni sen-
sitivo, tono muscular y reflejos osteoten-
dinosos conservados, agudeza visual en
ojo derecho: cuenta dedos a 1 metro y
en ojo izquierdo: normal, paresia de los
musculos extraoculares inervados por el
I, IV y VI nervios craneales derechos,
hipoestesia en regidon correspondien-
te a V1 derecho, resto sin alteraciones.
Los exdamenes de apoyo al diagndstico:
hematocrito, hemoglobina, férmula leu-

cocitaria, recuento plaquetario, perfil de
coagulacién, glucosa, funcion hepatica y
renal, electrolitos y perfil tiroideo fueron
normales. Las pruebas seroldgicas para
sifilis y HIV fueron negativas. Radiografia
de térax sin anormalidades. La tomogra-
fia espiral multicorte (TEM) de érbitas sin
contraste mostré una masa isodensa en
la regién retro ocular derecha que com-
promete a los musculos extraoculares y
al nervio 6ptico ipsilateral con invasion
del seno cavernoso y del seno esfenoidal
ipsilateral (Figura 1). La resonancia mag-
nética (RM) de odrbitas evidencié lesion
de similares caracteristicas con captacion
de contraste de forma heterogénea.

Durante la hospitalizacion, de forma
subita presentd debilidad muscular y
disminucién de la sensibilidad superficial
ambos en hemicuerpo izquierdo, ade-
mas de dificultad leve para articular las
palabras. Se realizd una RM cerebral con
difusion que mostrd areas isquémicas
correspondientes con un IL interno de
tipo parcial entre los territorios corres-
pondientes a la arteria cerebral anterior
(ACA) vy la arteria cerebral media (ACM)
del lado derecho (Figura 2A). La angio-
tomografia evidencié una marcada dis-
minucion del calibre de la ACI derecha en
su segmento intracavernoso (Figura 2B
y 2C). Una nueva RM de érbitas mostrd
el efecto compresivo de la masa sobre la
ACI derecha, disminuyendo el lumen de
forma marcada comparado con la ACI
izquierda. La ecografia carotidea, el eco-
cardiograma transtoracico y el Holter de

24 horas fueron negativos. Se practico la
exéresis quirdrgica de la lesién con fines
diagnosticos y terapéuticos. La anatomia
patoldégica mostré un infiltrado inespe-
cifico caracteristico de la EIOI (Figura 3).
Luego de superar el periodo agudo del
infarto cerebral, se inicid tratamiento
con prednisona 1mg/kg. Durante el se-
guimiento tuvo una evoluciéon clinica y
radioldgica favorable, sin recurrencia de
enfermedad cerebrovascular y disminu-
cién del tamafio de la lesién por RM de
orbitas.

DISCUSION

Los infartos limitrofes (IL) cerebrales
se definen como lesiones isquémicas ubi-
cadas en una region entre dos territorios
vasculares contiguos. Son clasicamente
clasificados segun su localizacion como
infartos externos (corticales) e internos
(subcorticales o profundos). Los IL exter-
nos se localizan en las regiones ubicadas
entre los territorios de la ACA y la ACM
(anterior y paramediano) y entre los terri-
torios de la ACM vy la ACP (posterior). Los
ILinternos se localizan en las regiones ubi-
cadas entre las ramas corticales de la ACA,
ACM o ACP y las ramas profundas como
las arterias lenticuloestriadas (mediales y
laterales) y la arteria coroidea anterior .
Segun un estudio realizado por Yong et al
utilizando la resonancia magnética por di-
fusion, el 12,7% de los infartos evaluados
estuvieron en territorios limitrofes @. Los
IL mas comunes son aquellos ubicados en-

Figura 1. TEM de orbitas. Izquierda: Corte axial que muestra masa retro orbitaria derecha con
extensién hacia el seno cavernoso a través de la fisura orbitaria superior (flecha) y extension a
través del canal dptico (cabeza de flecha). Derecha: Corte coronal que muestra extension hacia el
seno esfenoidal (flecha).

An Fac med. 2018;79(1):44-8

45




46

Infarto cerebral limitrofe secundario a enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica

Jorge A. Ramirez-Quiniones y col.

Figura 2. RM cerebral protocolo difusion y Angiotomografia Cerebral. A) RM cerebral protocolo
difusién que muestra infarto cerebral en territorio limitrofe interno con patron “rosario” entre los
territorios de ACA y ACM del lado derecho. B) Angio-tomografia de vasos intracraneales muestra
marcada estenosis de la ACI derecha a nivel del seno cavernoso (flecha). C) Reconstruccion 3D de
angiotomografia con hallazgo ya descrito (cabeza de flecha).

Figura 3. Histologia. Se observa fibras musculares pequefas separadas por infiltrado inflamatorio
crénico a predominio linfoplasmacitario y escasos fibroblastos. (Hematoxilina-eosina x200).

tre el territorio irrigado por los segmentos
terminales de las arterias lenticuloestria-
das y las ramas medulares penetrantes
piales de la ACM @),

Anatdémicamente, los IL comprometen
las zonas distales de dos territorios arte-
riales no anastomoticos ¥, Existen dos
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teorias que explican el mecanismo fisio-
patoldgico de la enfermedad: la hemo-
dindmica y la microembdlica. La teoria
hemodindmica tiene como fundamento
que en las areas limitrofes existe una
presion de perfusion cerebral inferior a
otras regiones ©®. Cuando se asocia una
estenosis severa de la ACl o, con menor

frecuencia, de una de las arterias intra-
craneales mayores (ACM, ACA, ACM) con
un episodio de hipotension sistémica,
dicha zona con mayor susceptibilidad su-
frird un dafio isquémico ©°. La segunda
es la teoria de la microembolia, que se
basa en la presencia de microémbolos de
origen cardiaco o arterial que obstruyen
el flujo sanguineo normal en las arterias
afectadas, mecanismo demostrado por
el estudio de Pollanen y Deck ™. Algunos
autores sugieren que de forma frecuente
los IL son el resultado de la interaccién de
ambos mecanismos .

Aunque definir un mecanismo fisio-
patoldgico especifico para los IL segln
su localizacién es dificil, se considera que
existe una mayor asociacién de los IL in-
ternos con el mecanismo hemodinamico
y, CONn una asociacion menos contunden-
te, de los IL externos con el mecanismo
microembolico; aunque puede haber
excepciones 0 mecanismos combinados
en cada caso ®*. En nuestro caso la lo-
calizacién del infarto y la disminucién del
calibre de la ACl ipsilateral secundario a
un fendmeno compresivo apoyan un me-
canismo hemodindmico.

El compromiso de la ACl es casi patog-
nomaonico en los IL internos y en la mayo-
ria de los casos su obstruccion es interna
(intraluminal) teniendo como etiologias
mas comunes a las placas ateroesclero-
ticas y la diseccion arterial. EI compromi-
so externo (compresivo) es raro, siendo
pocas las causas reportadas que han cau-
sado un IL destacando por frecuencia las
neoplasias de cabeza y cuello (meningio-
ma, adenoma de hipdfisis, histiocitoma
fibrosos y neurilemoma del X nervio cra-
neal) ®9 la trombosis del seno caverno-
so My la mucormicosis rino-orbito-cere-
bral *?; casi todas ellas comprometiendo
a la ACI en su segmento intracavernoso.
Existen escasos reportes de la EIOI como
causa de enfermedad cerebrovascular
(accidente isquémico transitorio o infar-
to cerebral) por compresion de la ACI
131415 Se realizd una busqueda biblio-
grafica en Medline usando los términos
“orbital pseudotumor”, “idiopathic orbi-
tal inflammatory disease”, “idiopathic or-
bital inflammation”, “cerebral infarction”,
“ischemic stroke”, “watershed infarction”
y “borderzone infarct”; y en Lilacs y Scielo
usando los términos “seudotumor orbi-
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tario”, “enfermedad inflamatoria orbita-
ria idiopatica”, “infarto cerebral” y “en-
fermedad cerebrovascular isquémica” no
obteniendo resultados en nuestra region
gue asocie ambas patologias, siendo este
el primer reporte latinoamericano.

La EIOIl, también conocido como
pseudotumor orbitario, es un proceso
inflamatorio inespecifico de la érbita 9,
gue segun los datos obtenidos por Shi-
kishima et al representa hasta el 18% de
los “tumores” en dicha region 7. Es una
enfermedad de etiologia desconocida,
aunque se considera que en su patogé-
nesis interaccionan de forma compleja
factores genéticos, inmunes vy, en algu-
nos casos, infecciosos *®. Histoldgica-
mente se caracteriza por un infiltrado
inflamatorio constituido por polimor-
fonucleares, linfocitos, células plasma-
ticas, macréfagos y eosindfilos con au-
mento del tejido conectivo circundante,
edema y fibrosis 8. En la mayoria de
casos, la lesion estd circunscrita a la or-
bita y puede comprometer cualquiera
de las estructuras anatomicas presentes
produciendo miositis, dacrioadenitis,
perineuritis, periescleritis, perivasculitis
o un proceso difuso que compromete
varias estructuras ??. De forma infre-
cuente, como ocurrié en nuestro caso,
la EIOI se extiende a través de la fisura
orbitaria superior, la fisura orbitaria in-
ferior o el canal dptico hacia otras regio-
nes, siendo las preferidas el seno caver-
noso vy la fosa craneal media %2122,

Los dolores, la proptosis, el edema
palpebral, la congestion conjuntival, la
restriccion de la motilidad ocular y la
disminucién de la agudeza visual encon-
trados en nuestro caso corresponden
con la afectacién de distintas estructu-
ras dentro de la drbita y son hallazgos
reportados de forma comun en la EIOI
(1622)  De forma caracteristica, la EIOI es
de evolucién subaguda, aunque han sido
descritas formas de presentacién rapida-
mente progresiva (como una emergencia
oftalmoldgica) y formas crénicas *®). Los
hallazgos neurolégicos como el compro-
miso de la fuerza y la sensibilidad en el
hemicuerpo izquierdo, asi como la disar-
tria se produjeron por un dafio del centro
semioval derecho que incluye a axones
motores eferentes y axones sensitivos
aferentes.

Para el diagndstico topografico de los
IL se usa la RM por difusién, protocolo
con capacidad de detectar con precision
la localizacion de la lesion isquémica mi-
nutos después del evento clinico. En los
IL internos se han descrito dos subtipos
radioldgicos: 1) El confluente en el que
la lesion es Unica con forma de “cigarro”
y 2) el parcial o “con forma de rosario”
caracterizado por lesiones multiples con-
tinuas que tiene una asociaciéon con el
compromiso de la ACl ipsilateral como en
nuestro caso @,

Para el diagnostico de la EIOI las ima-
genes (que incluyen la TEM y la RM) son
fundamentales ya que brindan informacién
acerca de la localizacién, las estructuras
afectadas y la extension hacia estructuras
extraorbitarias. En la tomografia, la EIOI
se presenta como una masa focal o difusa,
ligeramente hiperdensa, de bordes irregu-
lares con captacion de contraste no unifor-
me. En nuestro caso, ademas se encontro
engrosamiento uveoescleral, ensancha-
miento de los musculos extraoculares y del
nervio optico, captacién de contraste en el
espacio epiescleral y proptosis, hallazgos
reportados en la literatura *®. La RM de-
tecta con mayor precision la extension ex-
tracraneal de las lesiones y la aplicacion de
contraste y el uso de los protocolos de sa-
turacién grasa y de difusion ayudan a di-
ferenciarlas de otras lesiones. Ademas, en
nuestro caso se utilizd la angiotomografia
de vasos supra-aorticos e intracraneales
para valorar la integridad del sistema ar-
terial, con el hallazgo de una estenosis de
la ACI a nivel del seno cavernoso produci-
do por la EIOI. El diagndstico definitivo de
la EIOI es histolégico caracterizado por un
infiltrado inflamatorio no especifico con
diversas variantes como la esclerosante,
la granulomatosa, la vasculitica y la eosi-
nofilica 4.

Como ocurrié en nuestro caso y de
forma caracteristica la mayoria de pa-
cientes con EIOI tienen una buena res-
puesta al tratamiento con corticoides
orales e intravenosos a altas dosis, con
mejoria clinica a partir de las primeras
24 a 48 horas de tratamiento. La tasa
de curacién con corticoides oscila entre
30-40% vy la de recurrencia entre 15-58%
dependiendo del tipo histolégico, las
estructuras comprometidas y las condi-
ciones médicas asociadas. En aquellos

casos sin respuesta a corticoides se han
utilizado la radioterapia, agentes inmu-
nosupresores (azatioprina, metrotexate,
micofenolato de mofetilo y ciclosporina)
inmunoglobulina y anticuerpos mono-
clonales con resultados favorables ). La
exéresis de la lesion ha sido utilizada en
los casos con rapida invasion extraorbita-
ria, en aquellos sin diagndstico definido
como en nuestro caso y en aquellos con
pobre respuesta al tratamiento médico
24 No existen guias uniformizadas de
tratamiento, por lo que debe ser indivi-
dualizado para cada paciente.

Nuestro caso muestra a la EIOl como
una causa inhabitual de infarto cerebral
limitrofe. Ante toda lesidon ocupante de
espacio en la drbita se recomienda un
diagndstico rapido y preciso con la finali-
dad de prevenir su extension hacia otras
regiones como el seno cavernoso y, de
esta forma, disminuir el riesgo de infarto
cerebral limitrofe de mecanismo hemodi-
namico por afectacion compresiva de la
arteria carétida interna.

REFERENCIAS BIBLIOGRAFICAS

1. Del Sette M, Eliasziw M, Streifler JY, Hachinski VC,
Fox AJ, Barnett HJ. Internal borderzone infarction:
a marker for severe stenosis in patients with symp-
tomatic internal carotid artery disease. For the North
American Symptomatic Carotid Endarterectomy
(NASCET) Group. Stroke. 2000;31(3):631-6. doi.
org/10.1161/01.STR.31.3.631

2. Yong SW, Bang OY, Lee PH, Li WY. Inter-
nal and cortical border-zone infarction: clini-
cal and diffusion-weighted imaging features.
Stroke. 2006;37(3):841-6. doi.org/10.1161/01.
STR.0000202590.75972.39

3. Mangla R, Kolar B, Aimast J, Ekholm SE. Border
zone infarcts: pathophysiologic and imaging char-
acteristics. Radiographics. 2011;31(5):1201-14.
doi.org/10.1148/rg.315105014

4. Momijian-Mayor |, Baron J-C. The pathophysiology
of watershed infarction in internal carotid artery
disease: review of cerebral perfusion studies.
Stroke. 2005;36(3):567-77. doi.org/10.1161/01.
STR.0000155727.82242.e1

5. Howard R, Trend P, Russell RW. Clinical features
of ischemia in cerebral arterial border zones after
periods of reduced cerebral blood flow. Arch
Neurol. 1987;44(9):934-40. doi:10.1001/arch-
neur.1987.00520210036016

6. Bladin CF, Chambers BR. Frequency and
pathogenesis of hemodynamic stroke. Stroke.
1994;25(11):2179-82. doi.org/10.1161/01.
STR.25.11.2179

7. Pollanen MS, Deck JH. The mechanism of embolic
watershed infarction: experimental studies. Can
J Neurol Sci. 1990;17(4):395-8. doi.org/10.1017/
S031716710003095X

An Fac med. 2018;79(1):44-8

47




48

Infarto cerebral limitrofe secundario a enfermedad inflamatoria orbitaria idiopatica

Jorge A. Ramirez-Quiniones y col.

Caplan LR, Hennerici M. Impaired clearance of
emboli (washout) is an important link between
hypoperfusion, embolism, and ischemic stroke.
Arch Neurol. 1998;55(11):1475-82. doi:10.1001/
archneur.55.11.1475

Komotar R, Keswani S, Wityk R. Meningioma pre-
senting as stroke: report of two cases and estima-
tion of incidence. J Neurol Neurosurg Psychiatry.
2003;74(1):136-7. doi.org/10.1136/jnnp.74.1.136
Matsuo R, Kamouchi M, Inoue T, Okada Y, Ibayashi
S. Cerebral Infarction Due to Carotid Occlusion
Caused by Cervical Vagal Neurilemmoma Report
of a Case. Stroke. 2002;33(5):1428-31. doi.
org/10.1161/01.STR.0000015241.40071.99

. Suntrup S, Kemmling A, Dziewas R, Niederstadt

T, Ritter MA. Septic cavernous sinus thrombosis
complicated by occlusion of the internal carotid
artery and multiple embolic strokes after surgery
of an anorectal abscess: a clinical chameleon.
Neurologist. 2012;18(5):310-2. doi: 10.1097/
NRL.0b013e31826752a6

Thajeb P, Thajeb T, Dai D. Fatal strokes in
patients with rhino-orbito-cerebral mucor-
mycosis and associated vasculopathy.
Scand J Infect Dis. 2004;36(9):643-8. doi.
0rg/10.1080/00365540410020794

Borruat FX, Vuilleumier P, Ducrey N, Fankhauser
H, Janzer RC, Regli F. Idiopathic orbital inflam-

An Fac med. 2018;79(1):44-8

mation (orbital inflammatory pseudotumour): an
unusual cause of transient ischaemic attack. J
Neurol Neurosurg Psychiatry. 1995;58(1):88-90.
doi.org/10.1136/jnnp.58.1.88

Vuysere SD, Hermans R, Sciot R, Crevits |, Marchal
G. Extraorbital Inflammatory Pseudotumor of the
Head and Neck: CT and MR Findings in Three Pa-
tients. AINR Am J Neuroradiol. 1999;20(6):1133-9.
Bhagwat B, Deshpande S, Ekbote S, Nalgirkar A,
Sharma R. Case report: Sclerosing orbital inflam-
matory syndrome with intracranial extension. Indian
J Radiol Imaging. 2000;10(3):161.

Yuen SJA, Rubin PAD. Idiopathic orbital inflamma-
tion: distribution, clinical features, and treatment
outcome. Arch Ophthalmol. 2003;121(4):491-9.
doi:10.1001/archopht.121.4.491

Shikishima K, Kawai K, Kitahara K. Pathological
evaluation of orbital tumours in Japan: analysis
of a large case series and 1379 cases reported
in the Japanese literature. Clin Experiment Oph-
thalmol. 2006;34(3):239-44. DOI: 10.1111/j.1442-
9071.2006.01192.x

Chaudhry 1A, Shamsi FA, Arat YO, Riley FC.
Orbital pseudotumor: distinct diagnostic features
and management. Middle East Afr J Ophthalmol.
2008;15(1):17-27. DOI: 10.4103/0974-9233.53370
Gordon LK. Diagnostic dilemmas in orbital
inflammatory disease. Ocul Immunol Inflamm.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

2003;11(1):3-15. doi.org/10.1076/ocii.11.1.3.15577
Clifton AG, Borgstein RL, Moseley IF, Kendall
BE, Shaw PJ. Intracranial extension of orbital
pseudotumour. Clin Radiol. 1992;45(1):23-6. doi.
0rg/10.1016/S0009-9260(05)81462-X

Lee EJ, Jung SL, Kim BS, Ahn KJ, Kim YJ, Jung AK,
etal. MR imaging of orbital inflammatory pseudotu-
mors with extraorbital extension. Korean J Radiol.
2005;6(2):82-8. doi.org/10.3348/kjr.2005.6.2.82
Li'Y, Lip G, Chong V, Yuan J, Ding Z. Idiopathic
orbital inflammation syndrome with retro-orbital
involvement: a retrospective study of eight patients.
PloS One. 2013;8(2):e57126. doi.org/10.1371/
journal.pone.0057126

Li H-F, Zhang X, Zhang Y, Pan X-D, Zhao H-Q,
Li H. Clinical and neuroradiological features of
internal watershed infarction and the occlusive
diseases of carotid artery system. Neurol Res.
2010;32(10):1090-6. doi.org/10.1179/01616411
0X12681290831324

Mombaerts |, Goldschmeding R, Schlingemann
RO, Koornneef L. What is orbital pseudotumor?
Surv Ophthalmol. 1996;41(1):66-78. DOI: 10.1016/
S0039-6257(97)81996-0

Espinoza GM. Orbital inflammatory pseudotumors:
etiology, differential diagnosis, and management.
Curr Rheumatol Rep. 2010;12(6):443-7. doi.
0rg/10.1007/s11926-010-0128-8



