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INTRODUCCION

Las orbitas son dos cavidades oOseas piramidales que se
encuentran a cada lado de la nariz, situadas entre los huyesos

del craneo y la cara.

Estan constituidas por siete huesos: etmoldes, frontal,

lagrimal., maxilar, palatino, esfencides ¥y cigam.;tx.co. c1a>.

Anatomicamente las érb.LLas estan formadas por cuatro paredes

que son: techo. plso, pared medial y pared lateral.

El techo orbitario esta constituide por los huesos frontal vy el
ala menor del esfencides; el piso orbitario por los huesos
maxilar, clgom:at..i.::o y palatino; la pared medial por los huesos
etmoides, lagrimal, maxilar ¥y ala menor del esfencides; la
pared lateral por los huesos frontal., cigom.'atico Y el ala mayor
del esfenoides. El wvolumen orbitario es de aproximadamente
29.77 cm3. y contiene en su {nterior al globs ocular, museul o
liso, museule estriado, vasos, nervios, glandula lagrimal,

grasa orbitaria y periorbita. (11, 12, 13)>.

Mediante el examen cuidadose del pediatra. neurocirujanc,
ortalmélogo. otorrinolari ngélogo; los tumores orbitarios en la
infancia son suceptibles de ser di agnésticados tempranamente y

manejados oportunamente con buenas posibilidades de sobrevida.



Asi 1 o's originados en el cr aneo son mejor manejados por el
neurocirujano; los originadeos en los senos paranasales por el
otorrinolari ngélogo. Tanto los primarios (originades en la
orbitad como los secundarios Coriginados de estructuras
adyacentes) son mejor manejados por el oftal mol ogo y pueden ser

clasificades de la siguiente manera C1D:

PRIMARIOS SECUNDARIOS
BENIGNOS MALIGNOS BENIGNOS MALIGNOS
Hemangioma Teratoma Fistula A-V. Neuroblast.
Linfangioma Sarcoma Osteoma Ca., Nasofa.
Dermolde ~ Cel Red. Mucoccele Mixoma S.P,
Quiste Retrob. - Rabdomios, Reticul cend. Leucemi a
Neurofibroma - Linfeosarc. - Letterer S,
Neuroma - Angiosarcoma - Hand S~C.
Glioma =~ Granuloma E.

LESIONES QUE SIMULAN TUMOR

Inflamatorio Pseudot umer
— Celulitis Orb. Displasia Fibrosa,.
- Absceso Metastas. Hiperostosis.

De todos les tumores arriba menclonados, el hemangioma. quiste

dermoide entre los benignos y el rabdomiosarcoma entre los



'
malignos constituyen los mas frecdentes - en las  series

estudiadas, €¢2,3,4,10).

En lo relaclonado al cuadro clinice es Gtil evaluar

detalladamente el inicio. curso y duraC1én de los sintomas como
diplopia, dolor; y signos como eritema, desplazamiento ocular y
proptosis; asi come enfermedades sistémicas asociadas como

neoplasias, <11, 13, 14, 161,

En 1a nomenclatura norteamericana se considera a las wvariables

de Six “P" para sospecha de patologia orbitaria C11).

Pain............... dolor
Proptosis........... proptosis.
Progression......... cursoc
Palpatlon....,......palpacién.

Periorb. changes....cambios periorbitarios.

El ddlcr puede ser un sintoma de inflamacion e 1nreccién. hemo-

rragia. tumor de gléndula lagrimal y carcinoma nasofaringeo.

La proptosis es el signo principal en la patologia orbitaria
tumoral y se.define como protrusién del glcobo ocular; sinonimo
de exoftalmos. Para su medicidén se usa el Exoftalmémetro de
Hertel; considerandose cifras normales de 11 a 18 mm. Una

diferencia mayor es sugerente de enfermedad orbitaria. (13),



Un: des.;;.lazam.lentc axial o directo del globo ocular con
proptosis puede ser causado por hemangioma, glioma, meningicma,
metastasis y malformaciones arterioc-vencsas. Un desplazamiento
superior puede ser preoducido por tumor del senc maxilar. Un
desplazamiento inferior y medial per quiste dermoide , tumor de
gléndula lagrimal. Un desplazamiento hacia abajo y lateralmente
por mucoceles, ahscesos, osteomas,y carcinomas de senos. (1i,

13, 140,

La proptosis bilateral o desplazamiento anterior de los globos
ocualres puede presentarse en la Enfermedad de Graves, linfoma,
vasculitis, pseudotumor, metastasis tumorales leucemia ¥y

neuroblastoma. <6, 7, 13, 16, 17).

Las enfermedades orbitarias cuyo curso ocurre en dias o semanas
soh  usUalmente debidas a pseudotumor, celulitis, hemorragia,
tromboflebitis, sarcoma granuior:!:tico. La progresién en meses
o affes son usuyalmente debidos a dermoldes y otros tumores

benignos.

lLa pul saclon o zoplos suelen presentarca en ristulas
carotidocavernosas, ristulas arteriovenosa dural y orbitaria
€8, @,

Los cambios periorbitarios con color salmon en los fondos de



saco pueden presentarse en linfomas, La retraceion palpebral en

Enfermedad de Graves. Estas Gltimas raras en la infancia
C11)>.
Otras variables deberan ser consideradas en la patologia

orbitaria como mevilidad ocular, funcion visual, cambios en =l

fondo de ojo. C13).

El hemangioma capilar ocurre primariamente en infantes durante
el primer afo de vida; cuando {nvoelucra la pilel es llamadso "ne-—
vo de fresa'; representa el 10% de toedos los tumores orbitarios
en niffos. 30% se evidencian al nacimiento y 95% son reconocidos
a los sels meses de edad, son mas comunes en nifias. Glinicamen-
te es zolitario rojo brillante, suelen crecer hasta el afio de
edad y regresionar esponténeamente. Su localizacidn es comunmen
te superior y de consistencia blanda, reductible,; cuando hay
compromi so orbitarie pueden haber cambios de coloracion de la
piel y sospecharse cuande existe aumento de tamafico y coloraci &n

violacea con el esfuerze fisico come llanto, C4, 10, 13,

Patolégicamente los hemangiomas estan constitufdos por
capilares primarios o prollferacién de células endotelliales y
pericitos. C11). Mas del 80% regresionan esponténeamente; el
tratamiento con radiaciones o estercides intralesicnales tienen

utilidad cuande las complicaciones de depr)vaci on como amblio-



pia se presentan Cfalta de desarrolle visual por cierre de los

parpades> C13),

El linfangioma es un tumor congénito raroc identicoe al angioma
cavernoso excepto en que los espacios endoteliales eshén
ocupados por linfocitos,, es generalmente multilobuladeo ¥y
faeilmente depresible. Se afectan mas frecuentemente las niffas
en relacion de 3 a 1 Yy su localizacion orbitaria es
preterentemente nasal; el tratamiento es similar al de los
hemangiomas y al igual que en astes la T.A.C. demuestra una
lesi on con densi1dad variable; encapsul ada en » los

linfangionmas. (1, 13 >,

El pseudotumor come su nombre lo indica no es un tumor pero
representa un exoftalmos unilateral de etiolegia desconoccida,
se consideran a agentes infecciosos inveluecrados pero esta
hlpétesis no ha sidoe confirmada; suelen ocurrir en forma
bilateral aunque se afecte predominantemente unoc de los ojos.
El papiledema ocurre a menudo en forma bilateral. La iritis
ocurre en £5% de los casos; puede sumarse cefalea, vomito,
fiebre, faringitis, anorexia, doler abdominal y letargia. ¢ i,
11 J. E1 diagnéstico se hace clinicamente por la exclusion de
tumor maligne, trauma, infeceidon vy cuerpn  extrafio. El
dlagnc’astlco se facilita por la T.A.C. EL diagnostice patolégico

se caracteriza por fibrosis y edema que inveolucra las



estructuras orbitarias; estas incluyén a gléndula lagrimal.,
misculos extraoculares Yy grasa orbitaria. El tratamtento

consiste en esteroides sistemicos . (11D

El quiste dermeide e un tumor congéhLLo frecuentemente
encontrads en nifios. esta constituide por material sebaceo,
foliculos pilosos y fibras elasticas que son residuos del
ectoderme primitivo. Suelen encontrarse en el cuadrante
superior y temporal de la orbita, son firmes a la palpaclén Yy a
la T.A.C. dan imagen de erosion osea. No son sensibles a la
radiacion. Cl, 11, 13). Cuando los quistes se localizan ante-
riormente su escisién resulta faeil, en camblo cuando son
postericres e invaden la orbita se requiere del apoyo del

neurocirujano.

£l rabdomiosarcoma es =1 tumor maligno mas frecuente en la
infancia, occurre predeminantemente en caucisxcos en la primera
decada de la vida. Ocupa el 10% de todos los tumores en niffos
C11. 14>, El cuadro clinico simula al de la celulitis orbitaria
caracterizado por dolor y proptosis unilateral. Es rara su
presenhacién después de los 20 afos. Mas o menos el 90% se
presentan antes de los 16. Han sido clasificados por Zimmerman
y Porteflield en tres variedades histolégicas: embrionario que
es el tipo celular mas frecuente C75%). Seguido del alveolar e

indiferenciado. C11. 13, 14D. El pronésticc depende del tipo



celular, extension, tiempo de diagnostico Y tipe de
tratamiento, La T.A.C. demuestra una masa que se extiende
dentro y fuera del misculo y hacia la orbita. La pared

orbltaria generalmente se encuentra infiltrada. <1, 2.

La leucemia es la forma mas comun de cancer en el nifie. Se
estima que anualmente aparecen aproXimadamente 7.100 casos
nuevos de cancer en el niKo en U.S. A, y de estos 35% son

leucemias (72,

El compromiso orbitario puede presentarse en cualquier tipo de
leucemia. sin embarge se encuentra mas frecuentemente en
pacientes con leucemia mimloblastica aguda. Se entiende por
cloroma, sarcoma granuloci‘t,lco, o sarcoma mieloide a la
infiltracion directa de celulas leucémicas a los huesos y
tejidos blandos orbitarios y se caracteriza por la formacion de
neoplasias invasivas clinicamente aparentes, las cuales estan
compuestas por celulas inmaduras de la serie granulccitica. ce,

185, 16>

Los linfomas., con excepcién del Linfoma de Burkkit raramente

infiltran a la orbita,. €13, 143,

fas metastasis orbitarias se han descrito asociadas mas

frecuentemente a neuroblastoma y Sarcoma de Ewing. C11, 13D,



Con la aparicién de ta T.A.C. CTomograx‘.{a Axial Computadad, y
su utllidad en la enfermedad orbitaria; las pequefias lesiones
pueden ser detectadas répldament.e. consecutivas al contraste
radiolégico dado por la grasa orbitaria y los cortes de alta
resol ucién; as{ también nos permite valorar el abordaje
qulrl’Jrgico para la escisién o biopsia de masas intraorbitarias
¢3, 4, 5. Mediante el abordaje superior nos permite visuallzar
las masas que se encuentran por encima del épex orbitaric y que
se extienden al interior del canal 'opt,ico o bien dentro de la
cavidad intracraneana. £l abordaje anterior incluye una inci-
sion hacia arriba o abajo de la linea orbitaria para lesiones
qgie se encuentran en las dos terceras partes anteriores de la
orbita superior e infferior al nervio éptico. dentreo o fuera del
cone muscular, El abordaje lateral u orbitotomia lateral, des-

crito en 1.888 por Kronlein es el mas aprovechado. (S5, 13).



JUSTIFICACION

Los tumores orbitaries en la infancia, constituyen un pequefic
grupo de padecimientos que invol ucran primaria [=]

secundariamente a la orbita.

Con el advenimiento de la tomograf‘ia axial conmputada, metodo de
gran valor en el pretratamiento, establecimiento y delineacion
de la extension del tumor orbitarie, pequefias lesicnes pueden
ser detectadas répidamente por el contraste radiolégicc de la

grasa orbitaria y por los cortes de alta resolucion €2, 3, 14D.

Por 1o c¢nal es importante realizar uha revisién de la
literatura mundial acerca del tema y al mismo tiempo. wuna
revisién de la frecuencia de los tumores orbitarios en la infan
cia y los hallazges Lomogréricos e thLopaLolégicos que sirvan

de apoyo para nuevos estudios.

10



OBJETIVOS
- Conocer la frecuencia de los tumores orbitarios en la
conzulta externa de Or’.almopediatria del Hospital de Especia-

lidades del C.M.N. Sigle XXI.

- Qonecer la frecuyehcia de los direrentes tumores orbitarios en

la infancta.

= Conocer los hallazgos de la tomograf.{a axial computada en el

diagn’os!.i co de tumores orbitarios.

- Qonocer mediante estudio hi topatolégico (bicopsiad la variedad

de tumor orbitario predominante en nuestro medio.

11



MATERIAL Y METODOS

Después de haber obtenido la aprobacién del Comite Local de
Investigacién Y el consentimiento del Servicio de
Oftalmopediatria y Archivo Climico, se procedié a obtener
informacion de los expedientes en e} per{odo comprendide entre

ol iro. de Diciembre de 1989 al 31 de Diciembre de 18890.

Se obtuvieron siete expedientes de les que se recabe la
slguiente informacion: edad, sexo, tiempo de evolucion de la
proptosis, exoftalmometria medida en milimetros Cmmd, T.A.C.,

biopsia, agudeza visual y diagnéstlcc. Para esto se revisaron
los listados (formas 4-30-/6) que contenian el i1nforme diaric de

la consulta externa del Servicio de Ol‘talmopediatria.

Y-



CRITERIOS DE INCLUSION

= Se incluyeron en el estudic a nifios comprendidos -

entre las edades de O a 14 aflos.

- Que fueron revisados por primera vez en el Servi=-

clo de OfLalmopedlaera.

- Expedientes con 1nrormacién suticiente.

CRITERIOS DE EXCLUSION

- Patologia orbitaria recidivante.
- Tumores intracculares con extension orbitaria.

- Expedientes con {nformacien insuficliente.

13



RESULTADOS

Se estudiaron siete expedientes de pacientes con diferentes

diagnéstlcos de tumor orbitario, CCuadreo IV).

- El rango de edad fue de 13 meses a 14 afies, con una media de
5,67 * 8,33, (Cuadro I3,

- El sexo predominante fuée el femenino en relacion de 6 a 1.
CCuadro ID.

- En cuanto a procedencia y residencia de los pacientes fue en
orden de frecuencia: Distrito Federal 2; Guerrero 2; Michoa-
c¢an 1; Guanajuato 1 y Chiapas 1.

-~ Se encontro afectacion de ©JO DERECHO en dos pacientes. QJO
IZQUIERDO en cuatro; AMBOS OJOS se aferto en uno de ellos.

- El tiempo de evelucien de la proptosis varie entre 15 dias a
10 meses, con uUna media de 4.7 meses. {(Cuadro IID.

- Se encontro variacion de mas de 4 mm. en la exoftalmometria
entre unc y otre ojo en 3 de los 7 casos. Uno de ellos no
prasent6 proptesis. C(Cuadro IIID.

- La agudeza visual encontrada permaneclé en el rango de 2030
como promedio excepto en un ojo que no percibié luz y otro

con vision de cuenta dedos a dos metros.CCuadre IIID.

14



— En todos los casos se realizo tcmcharia axial computada de

orbltas; igualmente a todos se les realizo biopsia excepto a
dos y se pret‘irié la orbitotomia lateral en 4, la superior en
uno. No se realizo biopsia en 2. (Cuadre IVD.

Se encontré limitacion de la movilidad ocular en 5 de los 7
casos.

Se realizé diagnésu.co peor biopsia en B casos correspondiendo
a dos de ellos a rabdomiosarcoma embrionarioc. uno a quiste
dermoide orbitario, uno a dermolipoma orbitario, une a pseu-
dotumer orbitarie. Los & restantes fueren diagnésucadcs
clinicamente Y correspondieron a hemangioma y a infiltracidn

leucémica. CIVD.

1S



DISCUSION i

En la decada pasada, la tomografia axial computada significé
una nueva modalidad dlagnéstica de alta resolucion en diversos
padecimientos ofLalmolégicos; entre estoz el dlagnésLico
diferencial de lus tumores orbitarios. Los hallazgos
Lomogréficos en la paLologfa orbltaria tumoral han sido
ampliamente documentados. (&2-5, 103,

El quiste dermoide representa el tumor benigno mas frecuente en
nuestrso estudie (28,85 24 a diferencia de le reportado en la
literatura mundial €8 %3, (14). Esta constituido por material
sebaceo, foliculos pilosas y fibras elasticas que son residuos
del ectodermo primitiveo (11D, La Lomcgraffa axial computada

demostro erosion osea en el 14.2 %.

El hemangioma capilar es la lesion  vascular mas comun  de
orbitas y representa el 10 % en la literatura mundial (4, 10,
14>, En nuestro medio representc el 14.2 % y se afecto
predominantemente el sexo femeninc come lo revelan las series
estudiadas. La tomografia axial computada demostro una imagen
hiperdenca en el éhgulo supercexterno de la orbita en el 14.2 %
3u rapido crecimiento ne solo causa alteracion cosmetica, sino
puede interferir con la vision por compreslén del globo ocular
Yy nervie optice o deprivaclén sensorial durante el periodo
critico de desarrolle visual. Las complicaciones incluyen a la

ambllwpig. anlsomequpis. ezt rabisme. ocluslén pupilar. propte-



sis, atrofia optica y cambios en la piel de ra cara. El diag-
nostico diferencial clinicamente debe hacerce con inflamacidn,
hemorragia, linfangioma, neurcofibromatosis y rabdeomiosarcoma

<&, 4. 10, 11D.

El rabdomiosarcoma al i{gual que en la literatura mundial repre-
sentd en nuestro estudio el tumor primario maligno de orbita
mas frecuente, 26 % en las series estudiadas (3, 142, (Frayer
y Entereline 1859) y en nuestro medic al 28.5 %. Zimmerman y
Portefield C1962) lo clasificaron en tres tipmns: embriolégico.
alveolar e indiferenciado; predeominande €l primero de las cita-
dos con una frecuencia del 75 %; en nuestro estudio predominé
en el 100 % dicha variedad. (11, 13, 143; ademas se afectd el
sexe femenino en ef 100 %. A diferencia de lo reportade en la
literatura mundial, la edad de presentacién en nuestro medioc
fue antes de los 3 aRos. La tomografia axial computada demostro
una masa que se extiende dentro del cone muscular e infiltrd ta

pared Osea en el 14.2 % (2, 3.

La leucemia ocurre solamente en 1.9 % con infiltracién
orbitaria en nifos C(Nicholson y Green 1975). En nuestro estu-
dio la tomografia axial c¢omputada demostré  infiltracidn a
nervio éptlca, seno maxilar, etmoirdal y meninges en el 14.2 %

€3, 15-17>.

17



CONCLUSIONES

1.-

La presencia de PROPTOSIS en un niffo, nos orienta a des-

cartar un proceso malignoe hasta no demostrar lo contrario.

Los tumores orbitarios en la infancia representan el 0.5%
de la patologia of talmol 691 ca peadi atrica general de 1la
consulta externa del Hospital de Especialidades del Centre

Médico Nacional Siglo XXI.

Los tumores orbitarios benignos primarios encontrados en
nuestro medic representan al 42.7 %, y de ellos el quiste
dermoide ocupa las 23 partes; seguido de 1-3 parte por el

hemangioma.

El rabdomiosarcoma representa el tumor orbitario maligno
primaric mas frecuente de la infancia en nuestro medio,
como lo reportado en la literatura mundial, consti Luyéndose

en la varledad embrionaria la mas comin C100%3.

El pseudotumer orbitario representa al 14.2% de los tumcores
orbltarios de la infancia en nuestro medio. al igual que la

infiltracidn leucemica orbitaria.

18



6. - Lahiomograria axial computada orbitaria que se pracblcé en

los paclentes, resultd positiva para tumor en el 100%.
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CUADRO I

FRECUENCIA DE TUMORES ORBITARIOS EN LA INFANCIA
POR EDAD ¥ SEXD

FRECUENCIA

GRUPOS DE EDAD FRECUENCIA POR SEXO
M
<1 L] [ ]
1-5 4 o
6 - 10 1 °
11 - 15 2 1

UVALORES EXPRESADOS EN FRECUENCIA ABSOLUTA
FUENTE: SERVICIO DE OFTALMOPEDPIATRIA HE CMN SXXI, 1991.




CUADRO I1I

TIEMPO DE EVOLUCION DE PROPTOSIS
EN TUMORES ORBITARIOS EN LA INFANCIA

MESES FRECUENCIA
<1 1
1 -5 k|
6 - 10 3
11 - 15 ®

VALORES EXPRESADOS EN FRECUENCIA ABSOLUTA
FUENYE: SERVICIO DE OFTALMOPEDIATRIA HE CMN SXXI. 1991.




CUADRO I11X

AGUDEZA VISUAL ¥V EXOFTALWOMETRIA
EN TUMORES ORBITARIOS EN LA INFANCIA

AGUDEZA VISUAL FRECUENCIA EXOFTALMOMETRIA FRECUENCIA
EN mm

NG PERCEPCION DE LUZ 1 < 4 3

CUENTA DEDOS 1

20 / 60 1 5 - 1@ 2

20 /7 40 1

20 /7 20 3 11 - 15 17

UALORES EXPRESADOS EN FRECUENCIA ABPSOLUTA
FUENTE: SERVICIO DE OFTALMOPEDIATRIA HE CHMN SXXI. 1991.




CUADRO 1V

DIAGNOSTICO DE TUMORES URBITARIOS
EN LA INFANCIA

DIAGNOSTICOD 7
RABDOM IOSARCOMA EMBRIONARID 28.5
QUISTE DERMOIDE 28.5
HEMANG 10MA 14.2
INFILTRACION LEUCEMICA 14.2
PSEUDOTUMOR ORBITARID 14.2

VALORES EXPRESADDS EN FRECUENCIA RELATIUA
FUENTE: SERUVICIO DE OFTALMOPERPIATRIA HE CHMN SXXX. 1991.
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