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Tumores del saco lagrimal
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DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA. FACTORES
DE RIESGO

En este capitulo se revisardn los procesos
neoplasicos primitivos del saco lagrimal y de los
canaliculos. Es importante distinguirlas de otras
patologias con las que se debe establecer un
diagnéstico diferencial por dos motivos principa-
les. Por una parte, porque comparte sintomas con
patologias habituales de la via lagrimal. Y, por otra
parte, porque es una entidad que suele tener mal
pronostico y puede llegar a afectar a la vida del
paciente, por lo que es importante su deteccién
precoz.

Los tumores hallados en los canaliculos, en el
saco lagrimal y el conducto nasolagrimal tienen
una baja prevalencia e incidencia. Constituyen
aproximadamente uno de cada 6.000 tumores de
los anejos oculares y Unicamente se han reporta-
do alrededor de 894 casos en la literatura cientifica
desde el afio 1930, estando la mayoria localizados
a nivel del saco lagrimal (1,2).

Existe discrepancia en la literatura respecto a la
mayor frecuencia de tumores malignos o benignos.
Clasicamente siempre se ha descrito una mayor
prevalencia de tumores de estirpe epitelial, sien-
do la mayoria de estos malignos. Mientras que, en
series mas recientes, como la reportada por Kuo
et al., aproximadamente el 70% de los tumores de
saco lagrimal son benignos (3,4).

Los tumores de via lagrimal se pueden clasificar
en tres grupos: en tumores primarios del sistema
de drenaje; en tumores primarios de tejidos que ro-
dean a este sistema de drenaje (y secundariamente
infiltran por continuidad); o finalmente en tumores
metastasicos.
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CLiNICA

Es importante conocer las caracteristicas que
nos pueden hacer sospechar un tumor de vias la-
grimales, puesto que la clinica que presenta es muy
semejante a otras patologias benignas y comunes
del sistema excretor lagrimal con las que se con-
funde, como la obstruccién del conducto nasolagri-
mal, la dacriocistitis crénica o la canaliculitis.

De hecho, el mal pronéstico que presenta este
grupo de patologias estd asociado en muchas
ocasiones con un retraso del diagndstico en mas
de la mitad de los casos (desde dos meses has-
ta 10 anos).

La edad de presentacion suele ser en las eda-
des medias de la vida, entre la quinta y la sexta
décadas, de manera unilateral. Ademas, existe una
mayor prevalencia en hombres, sobre todo en la
estirpe epitelial (5).

Acerca de la manifestacion clinica mas frecuen-
te, hay estudios que concluyen que es la epifora,
mientras que otros encuentran que la presencia de
una masa palpable en la zona del saco lagrimal es
el signo mas prevalente (figs. 1y 2)(2,5,6).

En todo caso, un signo inequivoco de infiltra-
cion maligna consiste en la expansién del saco en
su clpula, por encima del ligamento cantal medial,
que es el lugar donde la cdpsula y las adherencias
fasciales del saco son mas densas. Sin embargo,
este es un signo con alta especificidad, por lo que
la ausencia del mismo no descarta la afectaciéon por
patologia maligna (7).

El sistema de drenaje puede ser permeable o
parcialmente permeable hasta estadios avanzados.
Ademas, hay que sospechar un tumor de saco la-
grimal en pacientes que presentan dacriocistitis re-
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Fig. 1: Distensién de saco por encima del tendén cantal
medial.
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Fig. 2: Distension de saco por encima del tendén cantal
medial post maniobra de irrigacion. Paciente con linfoma
de saco lagrimal.

currentes, puesto que en un 38% de los casos la
recurrencia se asocia a tumores de la via lagrimal.

En cuanto a la presencia de sangre en la lagri-
ma, de manera espontdnea o durante la maniobra
de irrigacién (si no se dafa el canaliculo), es un sig-
no altamente sugestivo de presencia tumoral. Este
se encuentra mas frecuentemente en las neoplasias
malignas que en las benignas, y suele asociarse a
los tumores de estirpe epitelial, aunque ha sido
descrito en casos de melanoma primitivo del saco
y del conducto nasolagrimal (4,6).

Es importante tener en cuenta que las neoplasias
malignas secundarias a otro tumor (por ejemplo,
aquellos localizados en la cavidad nasal o senos pa-
ranasales) pueden asociarse a otros sintomas como
la obstruccion nasal, epistaxis, tinnitus u otalgia.

Ante la sospecha de afectacién de las vias la-
grimales por patologia tumoral deben examinarse

siempre las cadenas linfaticas cervicales mediante
palpacion. Puesto que la presencia de adenopatias
apoyaria el diagndstico de presuncién por ser un
indicador de diseminacién local y, por tanto, de
peor prondstico (5).

DIAGNOSTICO

Como se ha comentado en los epigrafes ante-
riores, los tumores de via lagrimal son muy poco
frecuentes. Ademas, se trata de una condicién que
en muchas ocasiones se diagnostica errbneamen-
te como dacriocistitis crénica u otras patologias
de la via lagrimal. Lo cual conlleva un retraso del
diagndstico de esta entidad, empeorando su pro-
noéstico. Por ese motivo, es muy importante tener
una buena sospecha clinica fundamentada en una
correcta anamnesis y exploracion fisica.

Existen distintas técnicas que pueden ayudar a
orientar el diagndstico de los tumores de via lagri-
mal y conocer la extensidon y anatomia de los mis-
mos. Por lo que es muy importante conocer sus ca-
racteristicas y sus limitaciones. Aun asi, siempre se
ha de tener en cuenta que el diagnéstico definitivo
es anatomopatoldgico.

Es importante ser consciente de que la permea-
bilidad de la via excretora lagrimal no siempre se
encuentra afectada. En un tumor primitivo puede
llegar a mantenerse permeable hasta un estadio
tardio de la enfermedad, sobre todo si el epicen-
tro del tumor se encuentra en el saco lagrimal. En
cambio, cuando la afectacién es de los canaliculos
la oclusion suele ocurrir precozmente debido al pe-
quefio didmetro de los mismos. Por lo tanto, una
maniobra de irrigacién normal con permeabilidad
del sistema de drenaje no descarta la presencia de
una tumoracién (1).

Una de las técnicas que ha sido mas utilizada
para el estudio de los procesos neoplésicos de las
vias lagrimales es la Dacriocistografia (DCG), aunque
ha ido cayendo en desuso en las Ultimas décadas.

En la DCG encontraremos una detencién de
la difusion del contraste en la via canalizada, que
puede ser a nivel canalicular o a nivel del conducto
nasolagrimal. Sin embargo, hay tumores, como los
linfomas MALT, que crecen de forma mas indolente
y producen una obstruccién de la via lagrimal en
estadios muy avanzados. Por lo que hay que tener
en cuenta que en este tipo de afectacién se puede




encontrar en muchos casos una imagen de DCG
compatible con la normalidad, como ocurre con la
maniobra de irrigacion (1,4,6).

En lugar de la DCG, han ido ganando mayor
importancia los estudios de imagen de Resonan-
cia Magnética (RM) y Tomografia Computeriza-
da (TC), porque ademas aportan informacién sobre
los limites y la extensién de cualquier proceso ex-
pansivo que esté localizado en las vias lagrimales.

Es importante saber que existe una mayor sen-
sibilidad a la destruccién dsea en el TC que la RM,
por lo que serd de mas ayuda a la hora de apreciar
la presencia o ausencia de afectacion dsea. La os-
tedlisis es mas frecuente en los tumores de estir-
pe epitelial que los tumores no epiteliales. Suelen
presentarse como una masa sélida que realza con
contraste y, en un 30% de los casos, encontramos
un ensanchamiento del ducto nasolagrimal. Una
imagen de un tumor con infiltracién de estructuras
adyacentes o de ostedlisis precoz sugiere un origen
epitelial maligno o melanoma (fig. 3)(8).

En cambio, los tumores de crecimiento indolente
como los linfomas tipo MALT caracteristicamente se
presentan como una lesion expansiva que tiende a
siluetear o moldear las estructuras adyacentes (fig. 4).

La RM nos sera especialmente util en tumores
como el melanoma, cuyo signo tipico es la coinci-
dencia de las sefiales emitidas por el tumor some-
tidos a los campos magnéticos de la RM con las
sefales de la melanina, que es una sustancia para-
magnética. Distintivamente se vera hiperintensa en
T1 e hipointensa en T2, aunque es una caracteristi-
ca que tiene una baja especificidad en esta entidad.

‘.
Fig. 3: Tumor de via lagrimal de estirpe epitelial. Fuente:
Ali MJ. Atlas of Lacrimal Drainage Disorders [Internet].
Atlas of Lacrimal Drainage Disorders. Singapore: Sprin-
ger Singapore; 2018.
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Al ser un signo basado en las caracteristicas histolo-
gicas del melanoma, cuanto mayor sea el conteni-
do en melanina, més tipica seré la sefial (2,8).

Cémo se ha mencionado anteriormente, el
diagnoéstico  definitivo es  anatomopatolégico,
mediante biopsia o escisiéon de la pieza tumoral.
Una puncién aspiracién de aguja fina o una citolo-
gia no estan indicadas. Es posible que no se sospe-
che una lesién tumoral hasta la cirugia de dacrio-
cistorrinostomia; en ese caso, hay que abortar la
cirugia sin hacer osteotomia y realizar una biopsia
escisional de la pieza quirdrgica.

Cuando tengamos un diagndstico de sospecha
de tumor de via lagrimal, es importante valorar la
existencia de linfoadenopatias (1,5).

Al tratarse de una patologia muy infrecuente, la
incidencia de cada una de las variantes histolégi-
cas no esta claramente establecida. Por lo que es
muy dificil definir cual de las variantes histoldgicas
es mas frecuente. Si se revisa la literatura de los
tumores primitivos de vias lagrimales, lo mas fre-
cuente es encontrar casos clinicos o series de casos
en relaciéon a patologia maligna. Esto es debido a
la mayor trascendencia pronéstica que tienen los
tumores malignos frente a los benignos. En gene-
ral, los tumores malignos se suelen presentar en la
década de los 50, en cambio, los tumores benignos
suelen aparecer en pacientes mas jovenes.

Se ha descrito que, en casi més de la mitad de
los casos, los tumores son de origen epitelial, con
una mayor incidencia en varones, mientras que los
linfomas representan un 30% aproximadamente del
total de tumores, con mayor incidencia en mujeres.

Fig. 4: Tomografia computerizada de Linfoma de via
lagrimal izquierda. Fotografia cedida por Dr. Zamorano
y Dra. Olvera. Se puede observar una masa localizada,
bien delimitada en canto interno de la o6rbita izquierda
en relacién con el saco lagrimal, sin infiltracién de la mus-
culatura ni del hueso adyacente.
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TIPOS DE TUMORES

A continuacién, se detallan mas ampliamente
algunos de los tumores principales y se resumen en
la tabla 1 (1,5,6,9).

Tumores benignos

En cuanto a los tumores benignos, los de estir-
pe epitelial son los mas habituales. Dentro de éstos
el mas frecuente con diferencia es el papiloma es-
camoso invertido (que supone el 36% de los tumo-
res epiteliales), seguido de lejos por el oncocitoma
y el tumor mixto benigno.

El papiloma escamoso invertido se trata de un
tumor benigno que suele afectar a fosas nasales y
senos paranasales. De forma poco frecuente afec-
ta también al saco lagrimal. En la biopsia se suele
encontrar una hiperplasia del epitelio acompafiado
de un patrén de crecimiento endofitico. Suele mos-
trar una alta atenuacién en el TC, en cambio mues-
tra una imagen iso-densa en secuencias de T1 en
la RM. Hay que tener en cuenta que se trata de un
tumor localmente agresivo con riesgo de transfor-
macién maligna a carcinoma escamoso, sobre todo
en casos de recidiva. Se ha relacionado con el virus
del papiloma humano 6y 11 (10).

El oncocitoma es un tipo de tumor compues-
to por células de estirpe epitelial que reciben el
nombre de oncocitos. Estos se pueden encontrar
en diferentes érganos como el rifidn, tiroides o pa-

ratiroides. De forma muy poco frecuente pueden
afectar a la cariincula, conjuntiva, glandula lagrimal
o saco lagrimal. Estdn compuestos de células que
derivan de los epitelios glandulares. Generalmente
es de caracter benigno, aunque puede recurrir o
transformarse en maligno.

El tumor mixto benigno, también conocido
como adenoma pleomérfico es un tumor originado
de las células epiteliales de origen ductal. Son tipi-
camente tumores de la glandula salival y correspon-
den al tumor mas frecuente en la glandula parétida.
En oftalmologia, lo mas frecuente es encontrar un
tumor mixto benigno que se origine en la glandula
lagrimal. Mientras que es infrecuente encontrar un
tumor primario del saco lagrimal.

Tumores malignos

Los tumores primarios del saco lagrimal se clasi-
fican habitualmente segin su origen en epiteliales
o no epiteliales, constituyendo el 73% y 27% res-
pectivamente. Esto se entiende por la propia his-
tologia del saco lagrimal (semejante a la del tracto
respiratorio superior), que estd compuesto de un
epitelio columnar pseudoestratificado con cilios y
células caliciformes.

Las neoplasias epiteliales, que suelen ser mas
frecuentemente malignas (55-75%), se dividen en
carcinoma escamoso, adenocarcinoma, carcinoma
de células transicionales o mucoepidermoide. Por
otra parte, las neoplasias no epiteliales se dividen a

Tabla 1. Clasificacién histolégica de los tumores de saco

Benignos Malignos
Papiloma Carcinoma Escamoso
Papiloma invertido Carcinoma de células transicionales
Epiteliales Oncocitoma Adenocarcinoma oncocitico
Adenomas Carcinoma mucoepidermoide

Cilindromas

Carcinoma adenoide quistico

Linfoproliferativos

Linfoma Hodgkin
Linfoma no Hodgkin
Linfosarcoma

Melanociticos

Melanoma

Histiocitoma fibrosos
Fibroma
Hemangioma
Hemangiopericitoma
Mesenquimales Angiofibroma
Lipoma

Leiomioma

Osteoma
Neurilemmoma

Sarcoma de Kaposi
Rabdomiosarcoma

Clasificacién histoléaica de los tumores de saco. Tabla de elaboracién propia.



su vez en linfomas, melanomas malignos, tumores
mesenquimales o tumores neurales.

El carcinoma escamoso de las vias excretoras la-
grimales se presenta como un tumor bien diferencia-
do con perlas de queratina. Un factor de riesgo para
desarrollar este tipo de neoplasia es el virus del papi-
loma humano, especialmente las cepas HPV-16y 18.

El carcinoma de células transicionales es un tu-
mor con un patrén de crecimiento papilar. Supone
la neoplasia de estirpe epitelial con peor pronds-
tico, con una tasa de mortalidad del 37-44%. Es
un tumor poco frecuente, se han reportado menos
de 60 casos en la literatura. Y se suele presentar
como metastasis de un tumor primario lejano.

El adenocarcinoma es un tumor tipico de glandu-
las salivales, especialmente de la parétida. De hecho,
representa el 9% de todas las neoplasias malignas de
glédndulas salivares. Una de sus caracteristicas anato-
mopatoldgicas principales es la presencia de pro-
duccién de mucina. Se piensa que un posible origen
del adenocarcinoma del saco lagrimal puede ser la
glandula seromucinosa presente en el saco lagrimal,
que también se encuentra en las glandulas salivares.

El carcinoma mucoepidermoide es un tumor
localmente agresivo muy poco frecuente en esta
localizacién. Se origina predominantemente de las
glandulas mucosas.

El linfoma de saco lagrimal se presenta de for-
ma insidiosa y representa el 8% de los tumores del
saco lagrimal. Se origina habitualmente de los duc-
tos del saco lagrimal, que estan muy vascularizados
y poseen tejido linfoide en su mucosa. Son més fre-
cuentemente de células B (11).

El melanoma en esta localizacién es una entidad
extremadamente poco frecuente debido a la ausen-
cia de melanocitos en la mucosa del saco lagrimal.
Se ha postulado que en estos pacientes los melano-
citos puedan haber migrado durante su desarrollo
embrioldgico desde el saco conjuntival o células de
la cresta neural hasta la mucosa del saco lagrimal.
Es un tumor muy agresivo con mal prondstico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La dificultad del diagndstico de estas entidades
radica precisamente en que suele presentar una cli-
nica muy inespecifica que se confunde con patolo-
gias de la via lagrimal que son mucho mas frecuen-
tes, como la dacriocistitis crénica, obstruccién del
conducto nasolagrimal o canaliculitis.

1.7

De hecho, una de las cuestiones que mas de-
batidas es la necesidad o no de realizar una biop-
sia sistemética en toda las dacriocistorrinostomias
(DCR), puesto que ocasionalmente se ha encontra-
do malignidad en alguna biopsia realizada en este
procedimiento. Tras numerosos estudios se ha con-
cluido que la incidencia de tumores de las vias lagri-
males como causa de obstruccién es tan baja (0,4-
0,76% segun las series), que no estaria justificada la
biopsia sistematica de la mucosa del saco en toda
cirugia de DCR. En cambio, si seria recomendable
realizarla en pacientes en los que exista sospecha
de malignidad por su aspecto macroscépico.

El diagndstico diferencial deberia establecerse
con aquellas patologias que producen una masa en
la regidn del saco lagrimal.

Una patologia a considerar son los osteomas,
un tumor 6seo benigno de crecimiento muy lento.
Que se distinguen facilmente de los tumores de via
lagrimal por su consistencia dura, su baja movilidad
al tacto y su lenta evolucién, y sobre todo en las
imagenes de TC.

Otra patologia a tener en cuenta, aunque muy
poco frecuente, es la asociada a trastornos de la
vena angular, como las varices. Suele presentarse
como una masa indurada e indolora cercana a la
region del saco lagrimal, aunque en este caso la via
lagrimal es permeable.

TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

No existe hasta la fecha ninguna sistematica esta-
blecida en cuanto al tratamiento de los tumores de via
lagrimal debido a varios motivos. Por un lado, existen
variedades histoldgicas muy diferentes, cada una con
un pronodstico y tratamiento diferente. Ademas, son
tumores que son muy poco frecuentes y se diagnos-
tican en estadios muy tardios. No obstante, en todos
los casos hay que abordar un manejo multidisciplinar.

En general, el tratamiento definitivo de los tumo-
res benignos serd la extirpacion del tumor mediante
cirugia, una dacriocistectomia sin osteotomia.

En cuanto a los tumores malignos, la escisiéon en
bloque, incluyendo canaliculos, saco lagrimal, con-
ducto nasolacrimal y rinostomia lateral, suele ser el
tratamiento indicado, asociando o no tratamiento
adyuvante. No obstante, en aquellos casos con ex-
tension orbitaria, o secundarios a tejidos adyacentes,
la cirugia de eleccion es la exenteracion orbitaria sim-
ple o ampliada a una hemimaxilectomia (figs. 5y 6).
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Fig. 5: Imagen intraoperatoria de un linfoma de saco la-
grimal. Saco aln integro. Fotografia cedida por Dr. Za-
morano y Dra. Olvera.

La asociacién de tratamiento adyuvante dismi-
nuye la tasa de recurrencias y ayuda a conseguir
una remision completa en casos de reseccion in-
completa. Este puede ser con radioterapia externa,
con placa de braquiterapia local, con quimioterapia
(CHOP) o inmunoterapia. El agente biolégico em-
pleado en los casos de linfoma no Hodgkin de alto
grado es el rituximab, pero todavia se requiere ma-
yor evidencia cientifica para conocer sus resultados
a largo plazo (2,12-15).

En general, se trata de tratamientos complejos
que requieren en muchos casos de un abordaje
multidisciplinar. Se resume de manera simplificada
en la figura 7.

El pronéstico de los tumores benignos es muy
bueno, a excepcién del papiloma invertido en el
que su alto indice de recidivas y su potencial ma-

Fig. 6: Imagen intraoperatoria de un linfoma de saco la-
grimal en la que se observa el saco distendido y de mor-
fologia aberrante. Fotografia cedida por Dr. Zamorano y
Dra. Olvera.

ligno hacen que requiera especial atencién. En caso
de los tumores malignos, se ha demostrado que am-
pliar la cirugia con una rinostomia lateral ha dismi-
nuido el riesgo de recidivas del 43,7% al 12,5% (2).

La tasa de mortalidad de los tumores malignos
depende tanto del estadio como del tipo histolégi-
co de tumor, siendo aproximadamente del 38%. En
los casos de carcinomas (sobre todo el escamoso y
el mucoepidermoide) y melanomas, hay que hacer
un seguimiento estrecho debido a su probabilidad
de hacer metastasis (1).

Por lo que son tumores que, pese a su baja pre-
valencia, es importante conocer bien para poder
realizar un diagndstico y manejo precoz del tumor.

——[ Tumores del saco lacrimal ]—
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Fig. 7: Algoritmo simplificado de tratamiento. Figura de elaboracién propia.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

Los tumores de saco son una entidad infrecuente de la via lagrimal.
La presencia de distensiéon del saco por encima del tendén cantal medial y/o la presencia de sangre en la
lagrima son dos signos muy caracteristicos; sin embargo, su presentacién clinica mas frecuente es la epifora

o masa palpable en saco.

Para su diagnéstico, la prueba de imagen de eleccién es el dacrio-TC, aunque el diagnéstico definitivo es

anatomopatolégico.

La estirpe epitelial es la mas frecuente, tanto entre los benignos como en los malignos, siendo el papiloma

invertido el subtipo histolégico mas prevalente.

Finalmente, su tratamiento se basard segin su malignidad y extension: exéresis simple, escisién en bloque o

exenteracion orbitaria.
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