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SECCIÓN 6. MISCELÁNEA

CAPÍTULO

6.3
Linfomas de los anejos oculares

Stine Dahl Vest, Peter de Nully Brown, Steffen Heegaard

DEFINICIÓN Y EPIDEMIOLOGIA. FACTORES 
DE RIESGO

Los linfomas de los anejos oculares aparecen 
en la órbita (54%), la conjuntiva (33%), los párpa-
dos (10%), la glándula lagrimal (12%) y el sistema 
de drenaje lagrimal (3%). Son neoplasias malignas 
que surgen de los linfocitos B, los linfocitos T o las 
«Natural Killer» (NK). Se clasifican como primarios 
con enfermedad localizada, o secundarios con en-
fermedad recidivante o diseminada con manifes-
tación concurrente de los anejos oculares (1). Los 
linfomas son el cáncer más frecuente de la órbita 
y comprenden hasta el 55% de todas las neopla-
sias malignas orbitarias (2), pero sólo constituyen 
aproximadamente el 2% de todos los linfomas ex-
traorbitarios (3). En un estudio danés basado en la 
población, la incidencia anual está aumentando y 
se ha notificado que es de 0,31 por 100.000 (4). Es 
principalmente una enfermedad de adultos (edad 
media de 64-69 años) y con una distribución casi 
igual entre hombres y mujeres (1,5).

PATOGENIA

Los linfomas pueden surgir de cualquier tipo de 
linfocito y en cualquier fase del desarrollo linfocita-
rio. Por lo tanto, la enfermedad es muy heterogé-
nea, y se subclasifican en una serie de entidades 
basadas principalmente en el examen histopato-
lógico. Casi todos los linfomas anexiales oculares 
son no Hodgkin de células B (97%), mientras que 
los de células T son poco frecuentes (3%)(6). Los 
subtipos más frecuentes de los anejos oculares son 
el linfoma B de la zona marginal extranodal o lin-
foma tipo MALT (52-59%), (el término «MALT» es 

el acrónimo de «tejido linfoide asociado a muco-
sas» -mucosa associated lymphoid tissue-), el lin-
foma folicular (LF) (13-23%), el linfoma B difuso de 
células grandes (LBDCG)(8-11%) y el linfoma de 
células del manto (LCM) (5-8%)(5,6).  Los linfomas 
suelen aparecer debido a cambios genéticos en las 
vías que controlan la señalización, la supervivencia 
y el crecimiento celular. Estos cambios genéticos 
pueden producirse por translocación cromosómi-
ca, variaciones en el número de copias, mutacio-
nes y modificación epigenética. Algunos de estos 
cambios genéticos son específicos de un subtipo, 
pero la mayoría coexisten en diferentes subtipos de 
linfoma (7).

La etiología de los linfomas anexiales oculares 
no se conoce del todo. Basándose en el subtipo 
de linfoma más común, el MALT, la teoría predomi-
nante es que surge de la estimulación antigénica 
crónica, que conduce a respuestas inmunitarias e 
inflamatorias prolongadas que aumentan el riesgo 
de daño genómico y transformación maligna de 
los linfocitos (8). La estimulación antigénica incluye 
inflamación crónica, infección o enfermedad au-
toinmunitaria. La inflamación crónica puede ser el 
resultado de enfermedades inflamatorias como la 
enfermedad inflamatoria orbitaria idiopática (EIOI), 
la hiperplasia reactiva linfoide (HRL) y la enferme-
dad relacionada con IgG4, por lo que estas enfer-
medades se han sugerido como posibles lesiones 
precursoras. Entre los agentes infecciosos, la bac-
teria Chlamydia Psittaci se ha asociado con el lin-
foma anexial ocular en algunos estudios, mientras 
que en otros no se han encontrado pruebas de esta 
asociación. Además, varios virus, como el de la in-
munodeficiencia humana (VIH), el virus de la hepa-
titis C (VHC) y el virus de Epstein Barr (VEB), se han 
asociado al desarrollo de linfoma. En cuanto a las 
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enfermedades autoinmunes, se observa una mayor 
incidencia de linfoma en asociación con el síndro-
me de Sjögren, la artritis reumatoide y la tiroiditis 
de Hashimoto (9).

CLÍNICA

La mayoría de los linfomas de los anejos ocu-
lares se presentan como linfomas primarios con 
enfermedad localizada (aprox. 60%). Sin embargo, 
existen variaciones considerables entre los sub-
tipos. Los linfomas de alto grado presentan una 
mayor asociación a linfoma sistémico (LBDCG: 
aprox. 25%; LCM: aprox. 39%) que los linfomas de 
bajo grado (MALT: aprox. 16%; LF: aprox. 14%)(10).

Pueden presentarse con enfermedad unilateral 
o, con menor frecuencia, con enfermedad bilateral 
(aprox. 10-20%). Los síntomas y signos clínicos de-
penden de la localización del tumor. En el linfoma 
orbitario y de la glándula lagrimal, las formas de 
presentación más frecuentes son una masa orbi-
taria (aprox. 70%), tumefacción (37-50%), propto-
sis (aprox. 53%) y desplazamiento del globo (44%) 
(fig.  1)(10,11). El linfoma del párpado suele pre-
sentarse con un tumor (aprox. 50%) e inflamación 
(aprox. 30%), mientras que la ulceración es rara, 
aunque es más frecuente en los linfomas de célu-
las T (fig. 2)(12). El linfoma conjuntival suele descri-
birse como una masa subepitelial de color salmón 
de la conjuntiva, pero también puede presentarse 
como una conjuntivitis folicular crónica  (13). Los 
síntomas, como pérdida de peso, fiebre y sudores 
nocturnos (llamados síntomas B), no son comunes, 
pero se observan con mayor frecuencia en los linfo-
mas de alto grado (10).

DIAGNÓSTICO

El diagnóstico es multidisciplinar (en colabora-
ción con un hematopatólogo y un hematólogo u 
oncólogo).

Evaluación inicial

La evaluación inicial de los pacientes con un 
posible linfoma de los anexos oculares requiere 
un examen oftalmológico bilateral completo que 
incluya un fondo de ojo dilatado, ya que es posi-
ble que exista un linfoma uveal coexistente  (14). 
El examen debe incluir la inspección y palpación 
de los párpados, un examen conjuntival comple-
to que incluya la eversión de los párpados supe-
riores, y un examen de la afectación orbitaria con 
medición de la proptosis y pruebas de motilidad. 
Deben examinarse los ganglios linfáticos regiona-
les, incluidos los submandibulares, preauriculares 
y cervicales  (15). La anamnesis del paciente debe 
incluir información sobre la duración de la enfer-
medad, el crecimiento, la afectación ganglionar, la 
afectación extraganglionar, incluidos los síntomas 
de afectación cerebral, así como los síntomas B (fie-
bre, sudoración nocturna y pérdida de peso invo-
luntaria <10% durante 6 meses).

Diagnóstico

El diagnóstico se basa principalmente en el exa-
men histopatológico de una biopsia tumoral. El 
subtipo histológico de linfoma es el principal fac-
tor pronóstico, por lo que es necesaria una evalua-

Fig. 1: Hallazgos clínicos e histológicos de un linfoma B de células grandes orbitario. A. Proptosis izquierda, tumefacción 
periorbitaria y quemosis en una mujer de 74 años. La paciente refirió además síntomas de diplopía, irritación conjuntival 
y pérdida de peso. B. Células tumorales grandes con núcleos redondos a ovoides infiltrando el tejido orbitario, compa-
tibles con un linfoma B de células grandes (Hematoxilina-eosina, barra = 50 µm). C. Tomografía computarizada de las 
órbitas que muestra una masa tumoral orbitaria izquierda difusa (asterisco).
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ción cuidadosa (10). Por lo tanto, los clínicos deben 
intentar obtener una biopsia grande, ya que las 
biopsias pequeñas y los aspirados con aguja fina 
pueden no proporcionar tejido adecuado para el 
diagnóstico. Los estudios de imagen para la afec-
tación orbitaria deben realizarse siempre y pueden 
utilizarse para guiar la elección del método de biop-
sia. El diagnóstico por imagen se realiza mediante 
tomografía computarizada (TC) con contraste o re-
sonancia magnética (RM) de las órbitas, que mos-
trarán lesiones que se amoldan a estructuras como 
el globo o la órbita ósea. La RM suele mostrar una 
señal isointensa en las imágenes ponderadas en T1 
e isohiperintensa en las imágenes ponderadas en 
T2 (15-17).

El examen histopatológico incluye una evaluación 
morfológica y un análisis inmunohistoquímico para 
evaluar el linaje tumoral (células B, células T o células 
NK) y el subtipo de linfoma mediante la aplicación 
de un amplio panel de anticuerpos específicos. El 
diagnóstico debe realizarse de acuerdo con la clasifi-
cación actual de la OMS (18). Pueden ser necesarios 
análisis moleculares y genéticos adicionales en fun-
ción de las características del subtipo de linfoma (18).

Diagnóstico de extensión sistémica

Tras el diagnóstico de un linfoma, el hemató-
logo o el oncólogo del paciente deben realizar el 

Fig. 2: Hallazgos clínicos e histológicos de un linfoma cutáneo primario de células T del párpado. A. El tu-
mor se presentó como una lesión de crecimiento rápido con ulceración de la piel en la parte medial inferior 
del párpado derecho. B. Tomografía computarizada de la órbita que muestra una masa tumoral (asterisco) 
localizada superficialmente al saco lagrimal sin afectación orbitaria ni ósea. El estudio diagnóstico posterior 
con PET-TC de cuerpo entero y biopsia de médula ósea no mostró enfermedad sistémica. C. La microsco-
pía mostró infiltración difusa de células tumorales grandes con morfología anaplásica (hematoxilina-eosina, 
barra = 50 µm). D. Células tumorales infiltrantes en la piel del párpado con tinción positiva para el marcador 
de células T anti-CD3 (barra = 200 µm).
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estudio de extensión y la estadificación. La explo-
ración depende del subtipo de linfoma, pero siem-
pre incluye: una biopsia del tumor, imágenes de la 
órbita y de las glándulas salivales (RM o TC), TC de 
cuerpo entero o tomografía por emisión de posi-
trones-TC (PET-TC) y una biopsia de médula ósea. 
En el MALT, LF y LCM se recomienda la PET-TC 
para confirmar la enfermedad localizada, ya que el 
tratamiento depende en gran medida del estadio 
de diseminación. En el LBDCG se recomienda en 
todos los casos la tomografía por emisión de po-
sitrones con fluorodesoxiglucosa (FDG-PET/TC). 
Otras pruebas incluyen análisis de laboratorio con 
bioquímica y hemograma completo más recuentos 
diferenciales, y serología para hepatitis B, C y VIH. 
Para más información y recomendaciones com-
pletas sobre el diagnóstico inicial específico del 
subtipo, remitimos a las directrices actuales de la 
Sociedad Europea de Oncología Médica (ESMO)
(16,19-22).

Estadificación

Los pacientes se estadifican según la modifica-
ción de Lugano del sistema de Ann Arbor, que se 
centra en el número de localizaciones tumorales 
(tabla 1)(23). Sin embargo, este sistema carece de 
información específica de las localizaciones ocula-
res. Por lo tanto, los linfomas de anejos oculares 
primarios se estadifican adicionalmente según el 
sistema de Tumor, Nódulo, Metástasis (TNM) del 
American Joint Committee on Cancer (AJCC), que 
define la extensión anatómica de la enfermedad 
ocular con mayor detalle (tabla 2)(15).

Se han desarrollado índices pronósticos para los 
distintos subtipos de linfoma y deberían utilizarse 
siempre. Para el LBDCG, el Índice Pronóstico Inter-
nacional (IPI) y el IPI adaptado a la edad utilizan la 
edad (>60 años), la LDH sérica elevada, el estadio 
de Ann Arbor (III-IV), el estado funcional y el nú-
mero de localizaciones extraganglionares afecta-
das  (>1)  para clasificar a los pacientes en grupos 
de riesgo  (21). Para el MALT, el MALT-IPI divide a 
los pacientes en grupos de riesgo bajo, intermedio 
y alto en función de la edad (≥70 años), el estadio 
de Ann Arbor (III-IV) y la LDH sérica elevada (co-
rrespondiente a la presencia de 0, 1 o 2+ de estos 
factores). Aunque la elección de la terapia rara vez 
se basa en este índice, se ha demostrado que el 
MALT-IPI distingue a los pacientes con MALT con 
diferente supervivencia libre de progresión, global 
y específica de la enfermedad  (16). Para el LF, el 
LF-IPI estratifica el riesgo de los pacientes en fun-
ción del número de regiones ganglionares afec-
tadas  (>4),  la edad (>60 años), la LDH sérica ele-
vada, el estadio de Ann Arbor (III-IV) y el nivel de 
hemoglobina (<12 g/dl)(20). Para el LCM, se utiliza 
el Índice Pronóstico Internacional LCM combinado 
(MIPI-c) que estratifica el riesgo en función de la 
edad, el estado funcional, el nivel sérico de LDH, el 
recuento leucocitario y la evaluación de la tasa de 
proliferación de células tumorales (índice Ki-67)(19).

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

El linfoma anexial ocular puede simular muchos 
diagnósticos. Si se sospecha que una lesión es un 
linfoma, es muy importante realizar una biopsia, ya 
que no es posible distinguir clínicamente entre le-
siones linfoproliferativas benignas y malignas. Los 
diagnósticos diferenciales del linfoma orbitario com-
prenden masas orbitarias de partes blandas como 
enfermedades inflamatorias y metabólicas, incluida 
la orbitopatía tiroidea, la sarcoidosis, la inflamación 
orbitaria idiopática, la hiperplasia reactiva linfoide y 
neoplasias como los tumores de la glándula lagri-
mal y las metástasis (17). El diagnóstico diferencial 
del linfoma conjuntival incluye enfermedades infla-
matorias conjuntivales y tumores benignos y malig-
nos como: conjuntivitis crónica, hiperplasia linfoide 
benigna, epiescleritis, pterigión, amiloidosis conjun-
tival, granuloma piógeno, melanoma amelanótico, 
carcinoma de células escamosas o papiloma  (24). 

Tabla 1. Sistema de estadificación de Lugano

Estadio Criterios

I En una sola región linfática (I) o un solo sitio 
extraganglionar sin afectación de ganglios 
linfáticos (IE)

II ≥2 regiones linfáticas (II) y puede incluir 
compromiso extraganglionar localizado (IIE) 
en el mismo lado del diafragma

III Regiones linfáticas a ambos lados  
del diafragma

IV Compromiso extraganglionar adicional

El sistema de estadificación de Lugano es una modificación del Sis-
tema de Ann Arbor para linfomas nodales primarios. La enfermedad 
extraganglionar localizada se designa con una «E».
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El diagnóstico diferencial del linfoma del párpado 
incluye dermatitis, foliculitis y tumores malignos ul-
cerantes como el carcinoma del párpado.

TRATAMIENTO, SEGUIMIENTO  
Y PRONÓSTICO

Existen varias modalidades terapéuticas, y los 
regímenes de tratamiento preferidos difieren se-
gún el subtipo de linfoma y el estadio de la enfer-
medad. Por lo general, no se recomienda la ciru-
gía como único tratamiento, ya que los pacientes 
tienen un mayor riesgo de recaída debido a la mi-
croinfiltración del tejido adyacente  (25). Los linfo-
mas de bajo grado, incluidos el MALT y el LF, tienen 
una alta respuesta a la radioterapia y ésta se utiliza 
a menudo como tratamiento primario único, mien-
tras que los subtipos más agresivos, como el LBD-
CG y el LCM, suelen requerir tratamiento sistémico.

Linfoma extraganglionar de la zona marginal  
de células B/MALT

En los casos localizados de MALT de los anexos 
oculares (estadio I), el tratamiento de primera línea 
es la radioterapia  (RT),  que también es adecuada 
para los casos bilaterales (16,25,26). La radioterapia 

ha mostrado altas tasas de control local (hasta el 90-
100%) (27). Para determinar con precisión el grado 
de enfermedad local, la TC y la RM de ambas órbi-
tas, el cerebro y los senos y estructuras óseas circun-
dantes son cruciales para planificar la estrategia de 
radioterapia. Para los linfomas orbitarios, de la glán-
dula lagrimal y conjuntivales profundos, el objetivo 
es irradiar toda la órbita. En cambio, para los MALT 
confinados en la conjuntiva o el párpado, el volumen 
de irradiación puede limitarse a toda la conjuntiva y 
el párpado, pero no es necesario que incluya toda 
la órbita (26). Se recomienda una dosis de radiación 
de 24 a 25 Gy en fracciones de 1,5 a 2 Gy (26). Los 
efectos adversos de la RT incluyen sequedad ocular 
y cataratas (30-50%) para dosis superiores a 4-5 Gy, 
y riesgo de ulceración corneal, glaucoma, atrofia 
óptica y retinopatía isquémica con dosis superiores 
a 36 Gy (16,26). La RT a dosis bajas de fracciones 
de 2 x 2 Gy para el linfoma orbitario se ha analizado 
en un estudio retrospectivo que halló tasas de res-
puesta elevadas (96%) y un control local duradero 
(96% a los 2 años de seguimiento) (28). Sin embar-
go, la RT a dosis bajas todavía no es el tratamiento 
estándar recomendado, pero puede considerarse 
en ancianos o pacientes con un estado funcional 
deficiente  (16). También se ha propuesto el trata-
miento antibiótico con doxiciclina como tratamien-
to inicial del MALT positivo para Chlamydia psittaci. 
Sin embargo, las tasas de respuesta son variables 

Tabla 2. Sistema de estadificación del «American Joint Committee on Cancer» Tumor, Node, Metastasis (TNM) 
de los linfomas de los anejos oculares

Categoría T tumor Categoría N ganglios linfáticos Categoría M metastasis a distancia

0 No evidencia de linfoma 0 No evidencia de linfoma 0 No evidencia de linfoma en otras 
localizaciones extraganglionares

1 Afectación conjuntival 1 Afectacion de linfáticos  
de drenaje de los anejos 
oculares

1a Afectación no contigua de 
regiones extraganglionares 
externas a los anejos oculares

2 Afectación orbitaria ± conjuntiva 1a Afectación de solo una región 1b Afectación de médula ósea

3 Afectación de párpado ± 
conjuntiva y orbita

1b Afectación de 2 o más 
regiones

1c Afectación Visceral
M1a y M1b

4 Afectación orbitaria y extraorbitaria 
adyacente, como hueso, senos 
maxilofaciales y cerebro

2 Afectación de los ganglios 
linfáticos del mediastino

3 Afectación difusa o diseminada 
de los ganglios linfáticos 
periféricos y centrales

Los linfomas de los anejos oculares primarios se estadifica según el sistema d TNM de la AJCC, además del sistema de estadificación de Lugano. 
* Las regiones linfáticas que drenan los anexos oculares se definen como los ganglios linfáticos preauriculares, parotídeos, submandibulares y 
cervicales.
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e inferiores a las de la radioterapia, ya que las ta-
sas combinadas de respuesta parcial y completa 
oscilan entre el 26 y el 65% (27). Por lo tanto, este 
método de tratamiento no se recomienda sin la rea-
lización previa de pruebas de detección de agentes 
infecciosos relevantes y un seguimiento pertinente. 
Además, no debe retrasar el inicio del tratamiento 
si los pacientes necesitan tratamiento urgente para 
preservar la visión (16,25).

Para los pacientes con MALT sintomático disemi-
nado, se suele recomendar un régimen de quimio-
terapia en combinación con inmunoterapia con Ritu-
ximab (anticuerpo CD20). Existen varios regímenes 
combinados diferentes para los que remitimos a la 
directriz actual de la ESMO sobre linfomas de la zona 
marginal  (16). Se recomienda la terapia antivírica 
para el VHC en todos los casos asociados al VHC, ya 
que puede conducir a la regresión del linfoma (16).

La recurrencia de la enfermedad es relativamen-
te frecuente y se asocia a una peor supervivencia es-
pecífica. Puede ser local o estar relacionada con los 
ganglios linfáticos u otras localizaciones extragan-
glionares distantes. Un amplio estudio retrospecti-
vo ha mostrado tasas de recurrencia del 28% para 
el MALT ocular primario y del 48% para el MALT di-
seminado. Sin embargo, las tasas de supervivencia 
para el MALT ocular son generalmente buenas: la 
supervivencia global y específica de la enfermedad 
a 5 años es del 83% y 96%, respectivamente (2).

Linfoma Folicular

Para el LF localizado (estadios I-II) el tratamien-
to de primera línea es la RT aplicando 24-30 Gy 
con intención curativa, mientras que la RT a dosis 
bajas de 2 x 2 Gy se considera inferior. En los es-
tadios I-II, la RT también puede combinarse con 
Rituximab  (20,25). En la mayoría de los pacientes 
con enfermedad diseminada (estadios III-IV) no se 
establece una terapia curativa, pero puede obser-
varse una regresión espontánea en el 10-20% de los 
pacientes. La terapia se inicia en caso de síntomas, 
deterioro hematopoyético, compresión de órganos, 
enfermedad voluminosa o progresión del linfoma. 
La quimioinmunoterapia combinada con rituximab 
se elige si el objetivo es la remisión completa y una 
larga supervivencia sin progresión. Tras el tratamien-
to de inducción, puede iniciarse un tratamiento de 
mantenimiento de 2 años con rituximab (20,25). Para 

obtener directrices detalladas, consulte las directri-
ces actuales de la ESMO sobre el LF (20). La tasa de 
recaída tras la RT completa en el LF ocular primario 
es del 31%, y puede producirse después de muchos 
años. Para el LF ocular primario y secundario, las ta-
sas de supervivencia global y específica de la enfer-
medad a 10 años son del 60% y del 69% (30).

Linfomas B de células grandes

Los LBDCG comprenden un amplio espectro 
de linfomas agresivos que pueden subtipificarse 
y tienen diferentes resultados y regímenes de tra-
tamiento según la subtipificación (18,31). General-
mente, los pacientes se tratan con una combinación 
de quimioinmunoterapia con Rituximab incluso si la 
enfermedad está localizada (estadio I). Para la en-
fermedad localizada, la quimioinmunoterapia pue-
de combinarse con radioterapia  (21,22,25,26,32). 
Para las directrices específicas, nos remitimos a 
las directrices actuales de la ESMO (21,22). Para el  
LBDCG ocular localizado, un gran estudio multicén-
trico internacional retrospectivo ha informado de 
tasas de supervivencia específica de la enfermedad 
a 5 años >60%, mientras que la supervivencia espe-
cífica de la enfermedad a 5 años fue del 47% para 
toda la cohorte de LBDCG localizado, recidivante y 
diseminado. Sin embargo, como el estudio incluyó 
a pacientes diagnosticados entre 1980 y 2010, sólo 
el 30% de estos pacientes recibieron quimioterapia 
en combinación con rituximab, que ha mejorado la 
supervivencia para este tipo de linfoma (33). En un 
estudio reciente pero pequeño (n = 18), se ha no-
tificado una supervivencia global a 5 años de hasta 
el 93% en pacientes con LBDCG anexial ocular lo-
calizado tratado con quimioinmunoterapia basada 
en Rituximab con o sin RT adicional (34).

Linfoma de células del Manto

El linfoma de células del manto es un linfoma 
agresivo, y hasta ahora no se dispone de terapia 
curativa. Para la enfermedad localizada no volumi-
nosa en estadio I, se recomienda un régimen de 
quimioterapia combinado con radioterapia. Sin 
embargo, esto se limita a una pequeña proporción 
de pacientes, ya que sólo unos pocos presentan 
enfermedad primaria localizada de los anexos ocu-
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lares  (19,35). Para estadios avanzados (II-IV) o es-
tadios bajos con gran carga tumoral (estadios I-II), 
se recomienda la quimioinmunoterapia con Rituxi-
mab. El régimen específico depende de la edad y 
la fragilidad, y puede incluir el trasplante autólogo 
de células madre (TACM) en pacientes más jóve-
nes (≤65 años). El tratamiento de inducción suele ir 
seguido de un tratamiento de mantenimiento con 
rituximab (19). Las recaídas tras el tratamiento son 
muy frecuentes y a menudo agresivas, y la selec-
ción del régimen de tratamiento para la enferme-
dad recidivante depende de la eficacia de los regí-
menes anteriores (19). En una cohorte multicéntrica 
internacional retrospectiva se observó progresión o 
recaída tras el tratamiento primario en el 84% de 
los pacientes, con una mediana de supervivencia 
libre de progresión de 2,3 años. En el caso de los 
LCM primarios y secundarios, la supervivencia glo-
bal y específica de la enfermedad a los 5 años fue 
del 34% y el 38%, respectivamente (35).

SEGUIMIENTO

Aunque no existen pruebas sobre la frecuencia 
y duración del seguimiento una vez finalizado el 

tratamiento, en general se recomienda que el se-
guimiento de los linfomas indolentes (MALT y LF) y 
LCM sea cada 3 meses durante los primeros 2 años 
y cada 6 meses a partir de entonces. Para los linfo-
mas agresivos, la respuesta al tratamiento se evalúa 
mediante PET-TC y los pacientes con LBDCG se si-
guen hasta 5 años en la clínica. Los pacientes deben 
ser evaluados mediante un examen oftalmológico y 
físico, pruebas de laboratorio e imágenes/biopsia 
de las lesiones residuales cuando esté indicado (16).

CONCLUSIÓN

Los linfomas de los anejos oculares pueden sur-
gir en la órbita, la conjuntiva, los párpados, la glán-
dula lagrimal y el aparato lagrimal, y constituyen la 
neoplasia maligna orbitaria más frecuente. La enfer-
medad es muy heterogénea, y el pronóstico depen-
de del subtipo de linfoma y de la extensión de la 
enfermedad. El diagnóstico se realiza mediante el 
examen histopatológico de una biopsia tumoral se-
guido de un estudio sistémico, ya que la enferme-
dad diseminada no es infrecuente. El tratamiento y 
el seguimiento son multidisciplinares, con la partici-
pación de oftalmólogos, hematólogos y oncólogos.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• Los linfomas de los anejos oculares son un grupo heterogéneo de neoplasias malignas derivadas de linfocitos. 
El subtipo de linfoma se evalúa mediante un examen histopatológico y es de gran importancia, ya que los 
subtipos tienen una supervivencia muy diferente.

• El subtipo de linfoma más frecuente es el linfoma B de la zona marginal extranodal (MALT) que suele estar 
localizado y tener un curso indolente. Sin embargo, los linfomas de alto grado representan hasta el 20% de 
los linfomas de los anexos oculares y tienen mal pronóstico.

• La evaluación inicial se realiza mediante examen oftalmológico bilateral completo y resonancia magnética o 
tomografía computarizada de las órbitas.

• El diagnóstico requiere una biopsia grande , ya que las biopsias pequeñas o las aspiraciones con aguja fina no 
suelen proporcionar tejido adecuado para la evaluación histopatológica.

• Tras el diagnóstico, los pacientes deben ser remitidos a un servicio de hematología para la realización de prue-
bas complementarias, la estadificación y el tratamiento. Los estudios incluyen pruebas de laboratorio, PET-TC 
de cuerpo entero y biopsia de médula ósea.

• El tratamiento consiste principalmente en radioterapia o inmunoquimioterapia según el subtipo de linfoma y 
la extensión de la enfermedad.

• El seguimiento es multidisciplinar junto con los oftalmólogos y hematólogos oncólogos.
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