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Resumen

La miositis orbitaria es un desorden poco co-
mún incluido dentro de los Síndromes Orbitarios 
Inflamatorios Idiopáticos (SOII), conocido como 
pseudotumor orbitario, que puede estar relacio-
nado con enfermedades sistémicas o locales. Este 
reporte describe el caso de una paciente femenina 
de 28 años de edad que se presenta con dolor ocu-
lar izquierdo subagudo y proptosis del mismo. El 
ultrasonido ocular y la tomografía computarizada 
demostraron engrosamiento del músculo recto in-
ferior izquierdo, hallazgos compatibles con mio-
sitis orbitaria; los marcadores sanguíneos ANCA-
c y ANCA-p resultaron positivos. No se encontró 
evidencia de afección extraocular. Si bien es 
cierto, no hubo biopsia confirmatoria, la historia 
clínica y las pruebas serológicas orientan al diag-
nóstico de Granulomatosis de Wegener, con una 
presentación inicial de miositis del recto inferior 
poco frecuente, la cual fue exitosamente tratada 
con tratamiento esteroidal y ciclofosfamida.

Palabras Clave: Miositis orbitaria, Músculo recto 
inferior, Granulomatosis de Wegener

Abstract

Orbital myositis is a rare disorder included 
in the Idiopathic Orbital Inflammatory Syndrome 
(IOIS), formerly termed orbital pseudotumor. 
It can be related to local and systemic diseases. 
This report describes the case of a 28-year-old 
female presenting subacute left ocular pain and 
proptosis. Ocular ultrasound, orbital CT scan and 
MRI demonstrated left inferior rectus muscle en-
largement compatible with orbital myositis.  Both 
c-ANCA and p-ANCA test were positive. There 
was no evidence of extraocular involvement. Al-
though there was no confirmatory biopsy clinical 
history and serologic testing led to the diagnosis 
of Wegener’s granulomatosis with an initial pre-
sentation of inferior rectus myositis uncommon, 
which was then treated successfully with steroids 
and cyclophosphamide. 
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Se muestra engrosamiento del músculo recto infe-
rior izquierdo (flecha blanca señalándolo).

Se muestra engrosamiento del músculo recto infe-
rior izquierdo (flecha señalándolo).

Introducción

El Síndrome Orbitario Inflamatorio Idiopático 
(SOII), comúnmente conocido como pseudotumor 

orbitario, fue descrito por primera vez por Gleason, en 
1903. Esta entidad nosológica agrupa una serie de des-
órdenes relacionados con inflamación de las estructu-
ras de la órbita 1-3. Uno de estos padecimientos es la 
miositis ocular, la cual se presenta con poca frecuen-
cia junto con la afección de uno o múltiples músculos 
extraoculares. Esta condición afecta principalmente a 
mujeres, y el músculo recto medial es el implicado en 
la mayoría de los casos 4,5. Se han reportado casos rela-
cionados con enfermedades infecciosas, como sinusi-
tis, enfermedad de Lyme o herpes zoster6-8. 

El SOII puede ser también manifestación de algún 
padecimiento autoinmune, como artritis, o diferentes 
tipos de vasculitis, como la Granulomatosis de Wege-
ner (GW) 9,10. Si bien es cierto que la miositis es una 
complicación esperable en las vasculitis, es poco fre-
cuente como presentación inicial. Reportamos el caso 
de una miositis orbitaria que afecta el músculo recto 
inferior, como primera manifestación de una vasculitis 
con anticuerpos anticitoplasma de neutrófilos (ANCA) 
positivos, probable GW.

Caso Clínico
Se trata de una paciente femenina de 28 años de 

edad, referida al servicio de neurocirugía con historia 
de dos semanas de dolor ocular izquierdo y propto-
sis, asociado a limitación de los movimientos extrao-
culares y disminución de la agudeza visual; sin datos 
de sospecha de enfermedad sistémica. Al realizar el 
examen físico se encontró proptosis izquierda y mo-
vimientos extraoculares francamente limitados; las 
pupilas se hallaron simétricas y reactivas. No se palpó 
ninguna masa y no se encontró evidencia de pulsacio-
nes o frémitos en la región afectada. El resto del exa-
men físico fue totalmente normal, y se descartó duran-
te el mismo afección cutánea o articular. 

Los exámenes de laboratorio generales mostraron 
leucocitosis leve (12210 und/uL), con eosinofilia leve 
(10%) y un incremento en la velocidad de eritrosedi-
mentación (VES) de 20 mm/h y proteína C reactiva 
(PCR) en 0.6 mg/dL. Se solicitaron exámenes de la-
boratorio adicionales por sospecha de pseudotumor 
orbitario: glicemia, electrolitos, niveles de nitrógeno 
ureico, creatinina sérica, examen general de orina y 
función tiroidea, los cuales fueron reportados dentro 
de límites normales. Además, la serología por VIH se 
reportó negativa. La radiografía de tórax no mostró 
ningún dato patológico. El ultrasonido de la órbita iz-
quierda reveló cambios compatibles con inflamación 
aislada del músculo recto inferior (Figura 1) y la to-
mografía computarizada confirmó los hallazgos ultra-
sonográficos. (Figura 2 y 3). 

Figura 1. Ultrasonido 
orbitario

Figura 2. Corte axial 
de Tomografía Axial 
Computarizada

Figura 3. Corte coronal 
de Tomografía Axial 
Computarizada
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fico O y H, Salmonella Paratyphi A y B, para Brucellas 
abortus y Proteus OX19 se reportaron negativos. Se 
egresó la paciente con tratamiento con ciclofosfamida 
100 mg/día, prednisona 20 mg/día, calcio 600 mg/día, 
vitamina D 0,25 mg/día y alendronato 70 mg/semana.

Discusión
Los síntomas oculares pueden ocurrir como la 

manifestación inicial de una vasculitis, como la GW, 
y muchos se presentan como pseudotumor orbitario 9, 

11, 12. La GW es una vasculitis sistémica que envuelve 
vasos de pequeño y mediano calibre, los cuales afectan 
comúnmente el tracto respiratorio superior, los pulmo-
nes, el riñón y la piel 13,14. Los pacientes se presentan 
con síntomas generales, como fatiga, fiebre, sudora-
ción nocturna y signos inflamatorios no específicos. 

En el caso expuesto, no hubo manifestaciones 
sistémicas. Los marcadores de laboratorio incluyen 
aumento de marcadores inflamatorios, como lo son la 
VES y la proteína C reactiva. La afección renal puede 
manifestarse como alteraciones en los exámenes gene-
rales de orina, como la proteinuria y la hematuria, aso-
ciado con aumento en los niveles de nitrógeno ureico 
y creatinina. De esta manera, el estudio de orina de 24 
horas es de vital importancia en la evaluación de este 
tipo de pacientes. En este caso se encontró un aumento 
leve de la microproteinuria, sin ningún otro hallazgo. 

La afección pulmonar se puede manifestar como 
infiltrados y cavitación, y la tomografía axial contras-
tada fue el método de elección, complementado con 
una radiografía simple de tórax. En nuestro caso,  fue 
descartada esta afección mediante dicho estudio15. 
Uno de los hallazgos más confiables para diagnósti-
co es la presencia de anticuerpos citoplasmáticos an-
tineutrófilos o ANCAs 10,16,17; de estos se pueden en-
contrar dos tipos, ANCA-c y ANCA-p, de los cuales 
los ANCA-c están presentes más comúnmente que los 
ANCA-p. Este examen no es usado exclusivamente 
para diagnóstico de GW, pero es de gran valor para 
seguimiento de la enfermedad17.

En las vasculitis, la afección ocular se da como re-
sultado de inflamación directa o extensión de una en-
fermedad sinusal 18. Las manifestaciones oculares, las 
cuales son generalmente bilaterales, incluyen conjun-
tivitis, escleritis y neuropatía óptica9,12,19. Los signos y 
síntomas oftálmicos pueden ocurrir como la primera y, 
en algunos casos, como la única manifestación de una 
vasculitis, y su aparición puede ser confundida con un 
tumor orbitario 9,11. Cuando se presenta como miositis, 
las características clínicas incluyen diplopía, dolor lo-
cal e inyección conjuntival 9,11. Siatkowski reporta en 
la miositis idiopática una afección predominante del 
músculo recto lateral y medial (33% y 29% respecti-
vamente), mientras que el músculo recto inferior es de 
afección inusual5. 

Se realizó el diagnóstico de pseudotumor orbitario 
y se inició terapia con metilprednisolona (dosis diaria 
total de 250 mg), mientras se esperaba por los resul-
tados de laboratorios complementarios. No se realizó 
biopsia. Dos días después del inicio de la terapia con 
esteroides, resolvió la proptosis. Se hizo traslape de 
metilprednisolona a prednisona 50 mg/día y la pacien-
te fue referida a consulta de Oftalmología. 

Las imágenes fueron complementadas con una 
resonancia magnética nuclear, la cual reportó cambios 
difusos relacionados con inflamación del músculo ex-
traocular recto inferior del lado izquierdo. Los anti-
cuerpos antinucleares fueron reportados positivos (4,8 
UI/L). ANCA-c y ANCA-p se reportaron positivos y, 
de esta forma, el diagnóstico de vasculitis ANCA aso-
ciada fue confirmado, como probable GW.

En vista de la adecuada respuesta de la paciente al 
tratamiento, fue egresada del hospital con tratamiento 
esteroidal con prednisona, y fue remitida al servicio 
de Reumatología, donde se le agregó ciclofosfamida.

Por medio de la consulta externa reumatológica 
se complementan y actualizan estudios. Durante la 
valoración la paciente asocia parestesias en la mano 
izquierda de novo, sin ningún otro síntoma relaciona-
do. Los exámenes de laboratorio de control mostraron, 
dos meses después de egresada la paciente del servicio 
de neurocirugía, un incremento en la PCR en 3.51 mg/
dL, con VES en 10 mm/h y persistencia de la positi-
vización de los marcadores ANCA-c y ANCA-p. La 
VES se controló a los tres días y se reporta en el mis-
mo valor (10 mm/h). 

La paciente fue hospitalizada en el servicio de 
Reumatología para descartar lesión en otros órganos. 
La radiografía de tórax se reportó sin alteraciones; 
la radiografía de senos paranasales se documenta sin 
datos patológicos. El examen general de orina fue re-
portado sin datos de proteinuria ni hematuria; VDRL 
negativo, hemograma, función renal y pruebas de fun-
ción tiroidea dentro de límites normales. 

Se realizó valoración por el servicio de Otorrino-
laringología, donde se descartó afección auditiva, por 
medio de audiometría, y la otoscopía se reportó nor-
mal. La TAC de tórax y senos paranasales se reportó 
sin lesiones. Se hizo un estudio de electromiografía 
motora y sensitiva de las cuatro extremidades, y se do-
cumentó una polineuropatía sensitiva de los miembros 
inferiores; no se encontró afección en los miembros 
superiores. 

La orina de 24 horas demostró una depuración 
de creatinina 139,79 ml/min, con microproteínas en 
288,00 mg/24h (rango normal de 0 mg/24h a 150 
mg/24h). Se reportó además el factor antinúcleo en 4,8 
(rango negativo menor de 1,1; positivo 1+ entre 1,1 y 
9,9; positivo 2+ entre 10,0 y 29,9; positivo 3+ entre 
30,0 y 49,9 y positivo 4+ mayor de 50,0); Comple-
mento C3 y C4 en rangos normales (131 y 35 mg/dL 
respectivamente). Los anticuerpos para Salmonella tí-
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sitivas y la GW, es un punto pivote en la decisión de 
continuar la terapia crónica y considerar la consulta a 
reumatología.

Asimismo, en el estudio de las enfermedades in-
munológicas es de vital importancia descartar patolo-
gía en otros órganos o sistemas, para de esta manera 
enfocar el seguimiento o tratamiento del paciente con 
este tipo de afección. 

Por último, resulta importante destacar que la 
neurocirugía manifiesta una dimensión que implica el 
conocimiento y dominio básico de patologías de otras 
ramas de la medicina, las cuales incluyen, como ilustra 
el caso presentado, la reumatológica. De esta manera, 
se pueden descartar patologías de manejo médico, que 
de otra forma se someterían a una intervención que 
podría llegar a ser innecesaria, con las implicaciones 
inherentes desde el punto de vista quirúrgico y anes-
tesiológico.
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