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RESUMEN

Objetivo: Conocer la frecuencia y distribucion por edad de los diferentes
tumores orbitarios en nuestro Instituto.

Material y métodos: Estudio retrospectivo, descriptivo de lesiones orbitarias
en un periodo de enero del 2005 a diciembre del 2009 registrandose edad,
sexo, diagnoéstico clinico e histopatologico de la pieza remitida. Se utilizo el
sistema SPSS18 para el andlisis de datos.

Resultados: Un total de 73 pacientes, 45 mujeres, 28 hombres. Observandose
una mayor incidencia hacia la sexta década de la vida. 59 casos (80%) fueron
benignos, 14 casos (20%) malignos. Del total, las causas neoplasicas (tanto
malignas como benignas) representaron un 35.61% (26), inflamatorias
31.50%(23), lesiones quisticas 23.28% (17), vasculares 9.58% (7).

Conclusiones: En un 63% de los casos hubo una adecuada correlacion clinica
e histopatologica. Las mujeres fueron mas afectadas que los hombres. El
comportamiento de las lesiones en esta serie fue predominantemente benigno.
De todas las lesiones orbitarias las causas neoplasicas fueron las mas
frecuentes, siendo la variedad mesenquimatica la mas comunmente
encontrada.

Palabras clave: tumores orbitarios, benigno, maligno
ABSTRACT

Purpose: To know the frequency and age distribution of orbital tumors at our
Institute.

Methods: Retrospective, descriptive study of orbital lesions from January 2005
to December 2009, registering age, sex, clinical and histological diagnosis of
the remitted piece. The SPSS18 system was used to analyze the records.

Results: A total of 73 patients, 45 women, 28 men. More incidence through the
sixth decade of life. 59 cases (80%) were benign, 14 cases (20%) were
malignant. From all, neoplasia ( benign and malignant) represented 35.61%
(26), inflammatory 31.50%(23), cystic lesions 23.28% (17), vascular 9.58%(7).

Conclusions: There was a 63% of correct relation between the clinical and
histological diagnosis. Women were more affected than men. The behavior of
the orbital lesions was predominantly benign. From all causes, neoplasia were
the most common with the mesenchymal variety as the prime founded.

Key words: orbital tumors, benign, malignant.
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INTRODUCCION

Gran variedad de tumores conocidos tienen su origen en la orbita.
Estructuras vasculares, linfoides, nerviosas y mesenquimales son encontradas
normalmente dentro de la misma y pueden dar origen a tumores primarios. En
el estudio de Henderson " de la clinica Mayo los cinco tumores primarios fueron
el hemangioma, linfoma No-Hodking, tumores inflamatorios, meningioma y
glioma del nervio 6ptico. Mas tarde Wilson y Grossniklaus® con una serie de
4563 lesiones orbitarias encontraron que las neoplasias (primarias o
secundarias) lesiones inflamatorios (enfermedad de Graves, pseudotumor
orbitario, infecciones) reportaban el 50% y 25% respectivamente.

La proximidad anatémica de la orbita con otras estructuras importantes
como los senos paranasales, el craneo, conjuntiva, saco y glandula lagrimal,
parpados y el globo ocular en si; hacen que la invasién secundaria sea una
causa comun de tumores orbitarios. **. Los tumores secundarios mas comunes
son los mucoceles, carcinoma de células escamosas, meningioma,
malformaciones vasculares, carcinoma de células basales entre otros *.

La enfermedad metastasica, particularmente el adenocarcinoma de
pulmén y mama; puede provocar lesiones orbitarias'*. Ademas de las lesiones
metastasicas algunas enfermedades inflamatorias y vasculitis sistémicas
pueden producir masas dentro de la Orbita.

La incidencia de tumores orbitarios ha sido estudiada en varias series;
Shields * et al. en un estudio de 645 biopsias orbitarias encontraron que las
lesiones mas comunes fueron las quisticas( 30%) seguida de masas
inflamatorias (13%), lesiones de la fosa lagrimal (13%), tumores secundarios
(11%), tumores linfoides (10%) y vasculares en un (6%).

Por otra parte un niumero considerable de tumores orbitarios afecta al
grupo pediatrico; los cuales, suelen ser benignos. Dependiendo del estudio
analizado, entre el 10 y 30% de los tumores orbitarios en la infancia son
malignos °. Sin embargo, dentro de las lesiones benignas mas comunes se
encuentran los quistes dermoides, tumores vasculares ( hemangioma capilar y
linfangioma), glioma del nervio éptico y tumores inflamatorios. El tumor maligno
mas frecuente es el rabdomiosarcoma; el neuroblastoma metastasico,
infiltracion por leucemia, sarcoma de Ewing, y extensiones extraoculares del
retinoblastoma; todas ellas son causas de tumores malignos en este grupo de
edad.

El contenido de la orbita estad organizado de tal manera que no permite
alojar lesiones ocupativas, por lo cual estas producen diversos signos y
sintomas. La proptosis es la manifestacion clinica mas importante de la



enfermedad orbitaria ®. Otras manifestaciones clinicas representativas son las
alteraciones de los movimientos oculares que pueden condicionar plejias y
diplopia. Otros sintomas incluyen fluctuaciones en la agudeza visual, inyeccion
conjuntival, quemosis, dolor y cambios pupilares entre otros. Es importante
siempre tener en cuenta los diagndsticos diferenciales los cuales incluyen
causas de pseudoproptosis como alta miopia o enoftalmos del ojo contralateral.
El diagnostico oportuno aunado a un tratamiento adecuado pueden prevenir

pérdida visual severa y disminuir la morbilidad y mortalidad en estos pacientes
;

Existen diversas formas de dividir o clasificar la patologia orbitaria no
traumatica; una de ellas es dividirla como patologia infecciosa, inflamatorias,
vascular, lesiones quisticas y tumoral 8. Cabe sefialar que Rootman los divide
en neoplasias (neurogénicas, linfoproliferativas, vasculares, secundarias,
mesenquimatosas, metastasicas lagrimal, congénitas y adquiridas), orbitopatia
tiroidea, inflamatorias, vasculares y atrofia o degeneraciones °.

CLASIFICACION DE LA PATOLOGIA ORBITARIA

Dentro de la patologia inflamatoria secundaria a infeccion aguda es
generalmente causada por bacterias en menor frecuencia por hongos, virus y
parasitos. La mayoria son infecciones secundarias a procesos sinusales,
orofaringeos o cuerpos extrafios. Esta infeccibn aguda se produce en tejidos
retroseptales; puede afectar musculo, grasa orbitaria, nervio Optico. Su
incidencia varia entre el 3 y 6%. En los nifios suele tener su origen en las
etmoiditis. En adultos las fuentes frontoetmoidales y maxilares son mas
frecuentes. También puede aparecer secundaria a infecciones de estructuras
intraorbitarias como el saco y la glandula lagrimal. Clasificamos las celulitis
orbitarias segun su cuadro clinico en celulitis preseptal, celulitis orbitaria,
absceso orbitario, trombosis del seno cavernoso®.

Las inflamaciones especificas y no especificas. Pseudotumores; los
cuales se consideran una masa orbitaria de caracter inflamatorio y etiologia
desconocida, ya sea local o sistémica. Ademas debe de limitarse a lesiones
localizadas o difusas con comportamiento de un tumor pero histolégicamente
presenta un infiltrado inflamatorio polimorfo e inespecifico, de etiologia
desconocida, caracter autoinmune y generalmente unilateral. Este puede
afectar grasa orbitaria, glandula lagrimal (dacrioadenitis) y musculos
extraoculares (miositis). Su incidencia es del 4 al 11%. El cuadro clinico varia
segun el grado de inflamacion y los tejidos orbitarios afectados. Puede variar
desde minimas molestias hasta un cuadro doloroso, con exoftalmos,



oftalmoplejia, quemosis, desplazamiento del globo y neuropatia por inflamacion
de las vainas o compresion del mismo®.

Segun su localizacion se puede dividir en:

Pseudotumor orbitario anterior, en la cual la inflamacion afecta el
tercio anterior de la orbita, parpados, conjuntiva, globo ocular, capsula de
Tenon y esclera.

Pseudotumor orbitario difuso, donde hay extension hacia el vértice de
la orbita, comprometiendo (grasa, mauasculo, nervios). Es mas frecuente en
nifos y lo hace bajo la forma de un cuadro agudo con mayor incidencia hacia
alguno de los tejidos ( miositis).

Pseudotumor orbitario intraconico, lesion bien delimitada y localizada
en el cono por lo que simula un tumor intracénico. Cursa dolor orbitario difuso,
paresia muscular con exoftalmia axial con disminucion de la agudeza visual. Es
necesaria la biopsia para confirmar el diagnostico. La mayoria mejoran con
esteroides.

Pseudotumor apical, el cual es una lesion difusa en el vértice de la
Orbita, cursa con minima exoftalmia, alteraciones de la movilidad, dolor al
realizar movimientos oculares y descenso brusco de la agudeza visual por
compresion o inflamacién de las vainas del nervio 6ptico en las formas agudas
lo cual puede llevar a edema de papila. En formas crénicas los sintomas son
mas difusos y vagos.

Pseudotumor de la glandula lagrimal o dacrioadenitis, dado que la
glandula lagrimal es una de las localizaciones mas frecuentes de las lesiones
inflamatorias de la 6rbita entre los 15 y 45 afios; asociado hasta en un 40% con
enfermedades sistémicas como sarcoidosis, enfermedades reumaticas,
linfomas, enfermedad de Wegener, etc. Clinicamente cursa con inflamacién en
el tercio externo del parpado, ptosis sectorial, dolor, edema y lagrimeo. El dolor
suele ser de aparicion brusca con una masa palpable y dolorosa en esa misma
localizacion. Si compromete la glandula orbitaria produce desplazamiento del
globo ocular hacia abajo y hacia adentro causando diplopia vertical, mientras
que si la glandula afectada es la palpebral el desplazamiento es menor y causa
mas ptosis sectorial, la visidbn no suele estar afectada pero si la inflamacion
invade al recto media puede ocasionar una miositis asociada. Nunca descartar
una dacrioadenitis bacteriana la cual produce fiebre, leucocitosis y adenopatias
asociadas.

Miositis, una de las manifestaciones clinicas mas frecuentes en las
inflamaciones orbitarias y la segunda en importancia detras de las miositis de la
oftalmopatia de Graves. Se caracteriza por una inflamacion idiopatica y
primaria de uno o varios musculos. Cursan con dolor que se exacerba con los



movimientos oculares. El cuadro clinico suele ser agudo o subagudo y se
acompafia ademas de dolor tipico, de diplopia, alteracion de los movimientos
oculares, inflamacion en la insercion del masculo afectado, ptosis, hiperemia e
incluso discreto exoftalmos; por lo tanto, indica un cuadro difuso al no limitarse
s6lo al musculo afectado. Puede ser unilateral o bilateral. Siendo los musculos
mas afectados el recto interno, externo seguido del complejo elevador. Este
suele ser un diagnostico de exclusion y es considerado solo si otras causas
locales o sistémicas han sido eliminadas. Todos los casos de pseudotumores
deben ser diagnosticados con bases clinicas, hallazgos radiogréaficos y
sensibilidad a la terapia con corticoesteroides, sin embargo otros desordenes
linfoproliferativos malignos pueden responder a corticoesteroides.?

Una causa poco frecuente inflamatoria es la perineuritis Optica
idiopéatica, la cual es una inflamacion inespecifica, rara en la cual aparece
dolor orbitario agudo o subagudo, disminucion de la vision y dolor a la
retropulsion, siempre es importante descartar causas de neuritis optica.

El pseudotumor inflamatorio esclerosante progresivo, es un tipo de
inflamacion esclerosante de la érbita de etiologia desconocida que semeja una
neoplasia, cuya caracteristica principal es la fibrosis e hialinizacién con un
componente celular inflamatorio minimo. La fibrosis se va extendiendo a los
tejidos de manera sectorial acompafiado de dolor difuso orbitario con
extension hacia las paredes orbitarias, con trastornos de la motilidad ocular,
con alteraciones visuales y poca respuesta a la corticoterapia. Es de apariciéon
aguda o subaguda con instalacion de sintomas por una masa o tumor y signos
inflamatorios discretos de los cuales destaca el dolor y alteraciones de la
motilidad. Se ha considerado como una lesion autoinmune e incluso autonoma
e independiente del resto de las inflamaciones inespecificas de la 6rbita®.

Inflamaciones inespecificas de la orbita, de las cuales las vasculitis
toman importancia. Entre ellas la enfermedad de Wegener, es una entidad
inmunologica multisistémica e idiopatica, que se caracteriza por vasculitis
granulomatosa necrotizante del tracto respiratorio por inflamacion de vasos de
pequefio calibre. El involucro ocular se manifiesta por queratitis, escleritis,
vasculitis retiniana y neuropatia O6ptica. La Orbita se afecta en un 13%
presentando dolor, exoftalmos, oftalmoplejia y congestion con secuelas por
afeccion directa al globo, nervio éptico o aporte vascular. La periarteritis nodosa
también es una vasculitis sistémica necrotizante de arterias de pequefio y
mediano calibre por depdsito de inmunocomplejos que afecta a varones entre
20 y 40 afos. Produce lesiones multiples a corazoén, aparato gastrointestinal,
musculo, sistema nervioso central y esqueleto; la afeccion orbitaria es rara con
una inflamacion inespecifica bilateral asociada a las manifestaciones
sistémicas.



Existen vasculitis por hipersensibilidad en la cual la afeccion es parecida
a la periarteritis nodosa sin embargo sélo afecta a vasos de pequefio calibre y
se clasifican en tres grupos: vasculitis orbitaria los cuales cursan con dolor
agudo, similar a una inflamacion orbitaria inespecifica sin manifestaciones
sistémicas con edema palpebral, quemosis, ptosis con posible oftalmoplejia y
pérdida visual. Las vasculitis asociadas a enfermedades del tejido conectivo;
las cuales son raras pero puede presentarse en lupus eritematoso en la cual se
presenta como brotes de inflamacion orbitaria inespecifica con exoftalmos,
dacrioadenitis y miositis. Otras involucradas son la artritis reumatoide y la
dermatomiosistis. Por ultimo el sindrome de Cogan el cual es una enfermedad
inflamatoria vascular regional (6rbita y oido) o generalizada, que deriva de
vasculitis sistémicas.

No olvidar las inflamaciones granulotamosas de la o6rbita las cuales
suelen ser de inicio subagudo a cronico con pocos signos inflamatorios, como
es el caso del granuloma sarcoideo idiopatico y propiamente dicho la
sarcoidosis como enfermedad multisitémica de etiologia desconocida.

Otras lesiones que causan lesiones orbitarias, son el sindrome de
Sjogren, de etiologia desconocida autoinmune caracterizado por inflamacién
cronica de glandulas lagrimales y salivales. Granulomas de cuerpo extrafio los
cuales en un principio se toleran bien pero evolucionan a una reaccion
granulomatosa, celulitis incluso a un absceso. El quiste 6seo aneurismatico es
una lesion fibro6sea benigna que aparece en la Orbita entre la primera y
segunda década de la vida. La inflamacion se produce por efecto de una
hemorragia en el interior del mismo, que al extenderse hacia los tejidos
vecinos causa una fuerte reaccion inflamatoria. Otras causas menos frecuentes
son la enfermedad de Erdheim-Chester o xantogranulomatosis sistémica poco
frecuente que puede simular una lesion inflamatoria pseudotumoral. La
histiocitosis sinusal con linfadenopatia masiva o enfermedad de Rosai-
Dorfman, o proceso histiocitico benigno caracterizado por una proliferacion de
histiocitos fagociticos. Por ultimo la enfermedad de Kimura o hiperplasia
angiolinfoide con eosinofilia es un proceso inflamatorio reactivo a un estimulo
no conocido; cursa con adenopatias regionales, obstruccibn de vias
respiratorias, asma. La Orbita se afecta poco y se caracteriza por masas bien
delimitadas y vascularizadas en el techo de la orbita con exoftalmos,
desplazamiento inferior y evolucién crénica®.

Otro rubro igualmente importante son los tumores vasculares, entre los
cuales se encuentra el hemangioma capilar infantil, la cual es la lesion
vascular mas frecuente de la infancia, se considera una lesion hamartomatosa
y se produce por un crecimiento anormal de los capilares a expensas de sus
células endoteliales. Aparecen desde el nacimiento con manchas de color



rojizo, con crecimiento activo hacia los primeros 6 meses de vida, para
posteriormente involucionar en un 50% a partir a partir del quinto afio. Otros
nombres son hemangioendotelioma benigno, hemangioblastoma vy
hemangioma hipertrofico. Posee una fase de proliferacion compuesto por
canales vasculares y capilares y una fase de regresion con disminucion de la
actividad endotelial. La incidencia de hemangioma capilar varia de un 2 a 4%,
con preferencia por el sexo femenino.

Segun su localizacion lo clasificamos como, hemangioma capilar
superficial, profundo, mixto y capilar facial. Las formas superficiales o nevos
aframbuesados de aspecto plano y con vasos telangiectasicos; con el tiempo la
lesion aparece sobreelevada con pequefios nodulos lobulados que forman una
imagen aframbuesada que estan limitadas a la dermis. Suelen involucionar a
partir del octavo a noveno mes por lo cual la actitud a considerar es
conservadora. El tipo profundo se llama asi por localizarse por detrds del
septum orbitario o bien en el espacio intracénico o en el apex vértice. Cursa
con exoftalmia, desplazamiento ocular y suele presentarse con componente
palpebral. Son de crecimiento lento y suelen modificarse con Valsalva. El mixto
por su parte presenta ambos componentes previos, es decir, se localiza tanto
preseptal como retroseptal o incluso intraconica; aunque la mayoria se
presenta con involucro entre el parpado y la parte anterior de la érbita. Por
altimo el tipo capilar facial se extiende por la cara y afecta la mejilla, frente,
maxilar inferior, cuello, parpados y orbita.

El hemangioma capilar puede asociarse a hemangiomas en la regién
nasal temporal, cuello, boca. En muy raras ocasiones se ha reportado
coagulopatia secundaria por consumo en los vasos del tumor, purpura
trombocitopénica incluso colapso cardiovascular o sindrome de Kasabach-
Merrit. Este Ultimo debe ser reservado a casos con una trombocitopenia
clinicamente significativa con cuentas menores de 100X 10° de microlitros, en
presencia de un tumor vascular con rapido crecimiento y que por biopsia sea
probado como angioma o hemangioendotelioma kaposiforme.*

Otro tumor vascular de suma importancia por su alta frecuencia es el
hemangioma o angioma cavernoso, el cual representa el tumor vascular
benigno no infiltrante mas comun en la orbita. Afecta mas al sexo femenino
entre la segunda y sexta década de la vida. Aparenta tratarse de un
hamartoma, es decir, una lesibn que se origina a partir de una anomalia
congénita preexistente. Representa del 3 al 6% de la patologia orbitaria.
Clinicamente se presenta de manera unilateral con un tiempo de evolucion que
puede ir de meses a afios; presentan exoftalmia axial con una localizacién
intracénica en un 90% de los casos, desplazamiento con formacion de pliegues
retinocoroideos, edema de papila y reduccion del eje anteroposterior del globo.
Puede condicionar cambios visuales, cefalea difusa y neuralgia con



alteraciones de la motilidad ocular segun su tamafio y localizacion. Dado su
crecimiento lento, minima compresion y exoftalmos y que es indolente se dice
que la actitud es expectante con vigilancia de crecimiento, vision y fondo de ojo
y si aparece el minimo cambio se interviene quirdrgicamente.

El hemangiopericitoma es un tumor vascular poco frecuente que se
origina de los pericitos de Zimmermann. Se considera una neoplasia benigna,
pero puede malignizarse si quedan restos después de una intervencion
quirurgica, puede localizarse en cabeza o cuello o como lesion metastasica a
orbita desde el retroperitoneo. Aparece en la orbita con una incidencia media
del 1.5% para Henderson y para Rootman en un 0.4%. Aparece en adultos de
edad media entre los 40 y 50 afos; es de evolucion intermedia con signos y
sintomas similares al hemangioma cavernoso incluso a los meningiomas del
nervio optico. Algo importante es la ausencia de dolor y motilidad ocular
conservada. Provoca exoftalmia, con desplazamiento inferior del globo al tener
localizacion generalmente superior con expansion al espacio intraconico. Como
ya se comentd se comporta como una lesién benigna con una evolucion de 6-7
meses, lo que contrasta con el hemangioma cavernoso cuyo tiempo de
evolucion puede ser hasta de varios afios. El tratamiento es quirdrgico tanto en
los casos primarios como metastasicos.

Otra tumoracion vascular de importancia es una malformacion congénita
de tipo hamartomatosa con gran proliferacion de vasos sanguineos a la piel,
conjuntiva y  leptomeninge. Se considera una angiomatosis
encefalotrigeminal y se incluye dentro de las facomatosis. Se caracteriza por
la presencia de un angioma capilar cutaneo o nevus flameus o machas rojo-
vino en el territorio del nervio trigémino, malformaciones vasculares en las
meninges y angiomas en coroides. Se sospecha de todas las manifestaciones
clinicas cuando afecta el parpado superior no asi en el inferior. EI angioma
cutdneo suele invadir toda una zona hemifacial y hasta en un 50% puede
presentar manifestaciones oculares: buftalmos, glaucoma hasta en un 30%,
hemangiomas en conjuntiva, coroides y retina. Siempre que aparecen
malformaciones vasculares en parpados y en Orbita se plantea el diagndstico
diferencial entre angiomas venosos, sindrome de Klippel Trenaunay- Weber y
sindrome de Sturge-Weber.

Las malformaciones venosas y varices son anomalias congénitas y
adquiridas de las venas orbitarias que pueden o no estar conectadas con el
sistema venoso. Rootmann en 1988 las clasifica en lesiones distendibles y no
distendibles segun respondan a los cambios de presion. Las anomalias
venosas de la orbita pueden tener dilatacion de un segmento de la vena o
formar una masa o lesion con mudltiples canales venosos anormales. Las
malformaciones distendibles son aquellas que aumentan de volumen al hacer



maniobras de Valsalva, por lo tanto son dependientes de la circulacion venosa
orbitaria y del sistema venoso dentro de las cuales estan las varices sectoriales
y primarias de la vena y malformaciones venosas.

La variz orbitaria es una lesidbn generalmente congénita, da sus
primeros sintomas hacia la primera y segunda década de la vida con molestias
minimas o dolor al aumentar la presion orbitaria al adoptar ciertas posturas por
lo cual presentan exoftalmos variable e intermitente acompafado de dolor el
cual puede durar hasta horas; si existe hemorragia se puede acompafar de
dolor intenso diplopia y alteracion de los movimientos oculares. La variz suele
encontrarse entre el segundo y tercer segmento de la vena oftalmica superior.
Las malformaciones venosas no distendibles corresponden a varicosidades
anteriores (parpados y conjuntiva) que no se modifican con cambios de presion
venosa, corresponden a canales venosos con fibrosis, calcificaciones y grados
variables de trombosis, de ahi su aspecto. Su comportamiento es muy similar al
hemangioma cavernoso y al linfangioma de la infancia- adolescencia.

Las fistulas carotido-cavernosas son comunicaciones anomalas entre
el sistema arterial carotideo y el seno cavernoso (compleja estructura venosa
localizada en la parte lateral del esfenoides atravesado por la arteria carotida y
los nervios craneales lll, IV, V1 y V 2 y VI). Estas comunicaciones unen un
sistema de circulacién de alto flujo (arterial) con otro de bajo flujo (vena). Las
perversiones hemodinamicas que se producen en las fistulas arteriovenosas
gue afectan a la d6rbita motiva una serie de condiciones dadas por el paso de
sangre arterial a la circulacion venosa. ElI 75% son de origen traumatico y el
25% de origen espontaneo. Hemodinamicamente pueden ser de alto flujo con
un cuadro orbitario congestivo agudo-subagudo, generalmente por un
traumatismo craneo encefalico aunque también puede darse por la rotura
espontanea de un aneurisma intracavernoso. Las de bajo flujo se presentan de
forma insidiosa con exacerbaciones ocasionales con un cuadro congestivo-
isquémico y suele asociarse con causas espontaneas.

Por su localizacién son directas cuando la comunicacion es del seno
cavernoso a la arteria carétida interna o indirectas cuando la comunicacion con
el seno cavernoso es a través de arterias durales. Angiograficamente se han
subdividido en: tipo A (comunicacion directa entre la arteria carotida interna y el
seno cavernoso), tipo B (comunicacion entre ramos durales de la arteria
carétida interna y el seno cavernoso) tipo C (comunicacién entre los ramos
durales de la caroétida externa y el seno cavernoso) Yy la tipo D ( comunicacion
de los ramos durales tanto de la carétida interna como externa con el seno
cavernoso).

El diagndstico clinico debe de ser refrendado por el estudio angiogréfico.
Las manifestaciones clinicas derivan de la alteracion hemodinamica; pero todo
reside en la arterializacion y el aumento de presion en el sistema venoso



orbitario que da lugar a un cuadro isquémico oclusivo aunado al compromiso
de los nervios craneales involucrados dentro del seno cavernoso antes
mencionados (oftalmoplejia, disminucién de la sensibilidad). Las fistulas de alto
flujo muestran datos inequivocos como exoftalmos importante pulsatil con
desplazamiento inferior del globo, edema palpebral, quemosis, dilatacion de
vasos superficiales, aumento de la presion intraocular, hemorragias retininanas,
oftlamoparesias o plejias, parestesias, cefalea y soplo intracraneal subjetivo.
En cambio las fistulas de bajo flujo presentan un cuadro clinico mas insidioso y
cronico, puede confundirse con una conjuntivitis o epiescleritis de dificil control.
El grado de proptosis suele ser variable.

Las fistulas de alto flujo deben ser consideradas como una urgencia con
el fin de evitar la isquemia al nervio Optico. Para las fistulas de bajo flujo, se
puede esperar y aplicar tratamiento conservador.

Las malformaciones arteriovenosas (MAV) orbitarias no traumaticas
son poco frecuentes; se les conoce en la literatura como aneurismas orbitarios
o malformaciones vasculares de alto flujo y componente venoso. Estas se
pueden clasificar de la siguiente manera: MAV orbitarias con o sin extensiéon a
parpados, MAV orbitarias asociadas a otras lesiones vasculares intracraneales
y MAV orbitarias asociadas a otras lesiones vasculares multifocales. Siendo
las dos ultimas muy raras. Las primeras se pueden considerar como
hamartomas vasculares preexistentes en la orbita que en algin momento de la
vida crecen de manera patologica. Segun su localizacion pueden presentar
exoftalmos, diplopia, ruido intracraneal, dolor, ojo rojo con vasos dilatados en la
conjuntiva, edema palpebral, ptosis, alteracion de los movimientos oculares,
dilataciéon de vasos retinianos, edema de papila e incluso glaucoma secundario.
El manejo de las MAV se realiza mediante embolizacion de los vasos nutricios
mayores por lo que ofrece una ventana muy pequefia de reseccién 6ptima; sin
embargo, el manejo continua siendo muy complejo por la morbi-mortalidad.?

El linfangioma representa malformaciones vasculares benignas de
calibre fino con tendencia a multiples hemorragias recidivantes desde el sitio
de la lesion. Estos estan aislados de la circulacion general, y no experimentan
cambios con las maniobras de Valsalva y no se rellenan en la arteriografia.
Los canales vasculares del linfangioma deberian estar formados desde el
nacimiento, pero su comportamiento es variable como estar vacios durante
afos sin exoftalmos o desplazamiento; o presentar sintomas clinicos desde el
nacimiento y regresar en su totalidad con el paso del tiempo.

Su incidencia varia del 1 al 2% en los tumores orbitarios, pueden
manifestarse dependiendo de su localizacion como palpebrales y conjuntivales,
orbitarios o profundos, mixtos y hemifaciales. Los palpebrales y conjuntivales
se presentan como una masa blanda y depresible como vesiculas con liquido
transparente sobre el borde libre y conjuntiva entremezcladas con areas de



hemorragia, por lo que el sangrado puede ser un motivo frecuente de consulta.
El tercio superointerno es el méas afectado que puede causar ptosis sectorial.
Puede afectar el tercio anterior de la oOrbita. Los linfangiomas orbitarios son de
localizacion profunda y cursan con exoftalmos més tardiamente en la vida; su
tasa de crecimiento es lento y lo hace con episodios bruscos asociados a
hemorragias intralesionales y formacion de quistes. Pueden causar ademas
desplazamiento inferior del globo, los movimientos oculares suelen ser
normales a menos que se asocie con exoftalmo agudo y dolor orbitario debido
a la formacion de quistes hematicos ( de chocolate) por hemorragias dentro de
la lesibn como ya se habia mencionado.

Los linfangiomas mixtos corresponden a una combinacion de anteriores
y posteriores, es decir, con patologia palpebral, conjuntival, orbitaria. Y por
altimo los linfangiomas hemifaciales en los cuales una lesion mixta se
acompafa con lesiones en mejilla, maxilar inferior, frontal e incluso en la fosa
pterigomaxilar, suelen tener hemorragias recidivantes si se intervienen
quirargicamente. La evolucion de los linfangiomas es variable porque depende
del tipo clinico y de la edad de aparicion.®

Otro grupo de tumores de igual importancia, son las lesiones quisticas
dentro de las cuales podemos citar a continuacion:

Quistes dermoides, son anomalias congénitas del desarrollo, es un tipo
especial de coristoma formado por la invaginacion y secuestro de ectodermo
embrionario superficial en regiones adyacentes a suturas éseas del craneo
(frontozigomatica, frontolagrimal, fosa temporal, etc.) Su incidencia dentro de la
patologia orbitaria oscila entre el 2 y 9%; y constituyen la tumoracién orbitaria
mas frecuente de la infancia, pero puede aparecer a cualquier edad, dada la
lentitud con la que se desarrollan, provocando asi desplazamiento.

Se han dividido como superficiales y profundos. Los primeros aparecen
en la infancia dese los primeros meses de vida, localizandose en su mayoria en
la region temporal o sutura frontozigomatica y con menos frecuencia en region
nasal frontolagrimal y frontomaxilar. Fisicamente es una lesion pequefia
quistica de consistencia dura, poco movil y adherido al hueso y no doloroso a la
presién. Un nombre comun es el quiste “ de la cola de la ceja”. Los quistes
dermoides también aparecen en la conjuntiva ya sea de origen primario
formado de un dermoide del limbo, o como extensiéon de un dermoide nacido
en la sutura frontomalar. Los profundos se forman lentamente con una
evolucion de afos, se originan de cualquier sutura orbitaria ya sea anterior,
posterior 0 apical. Pueden incluso crecer tan lentamente que pueden dar
manifestaciones clinicas hasta los 20 a 40 afios de edad. Si crecen en la
region superotemporal simulan tumoraciones de la glandula lagrimal con
desplazamiento inferior y nasal del globo y bien axial si vienen del apice
orbitario con formacién de pliegues retinocoroideos. Rara vez o bien, como



resultado de un trauma, la capsula del quiste se rompe formando una reaccion
inflamatoria aguda seguida de una reaccion granulomatosa tipo cuerpo extrafio.
La eleccion de la via de abordaje quirdrgico viene determinado por su
localizacion; en cualquier caso para evitar recidivas es imprescindible extraer
el quiste en su totalidad y con la pared intacta; si se llegara a dar una rotura del
quiste, debe tratarse como un cuadro inflamatorio agudo asi que antes de
intervenir nuevamente es necesario esperar varias semanas hasta que
desaparezca el cuadro inflamatorio.

Otro grupo de patologia quistica es aquella que afecta los senos
paranasales que afecta secundariamente a la 6rbita por expansion de sus
paredes y erosion del plano 6seo. Estas paredes estan compuestas de un
epitelio cilindrico, estratificado y ciliado cuyos elementos producen secrecion
acuoso mucosa la cual se drena por meatos y narinas. Diversos trastornos
pueden bloquear el drenaje de los senos paranasales: traumatismos,
rinosinusitis crénicas, poliposis e incluso neoplasias primarias de la mucosa
de los senos paranasales.

El mucocele es una lesion quistica secundaria a la obstruccién de la via
de drenaje de los senos paranasales. Se considera como un proceso benigno
y de escasa incidencia antes de los 20 afios. Dentro de las manifestaciones
clinicas cabe sefalar que es un lento proceso que dura meses a afos; las
paredes O0seas se expanden se adelgazan e incluso se erosionan conectando
el mucoperiostio con los tejidos blandos de la oOrbita y desplazan el globo
ocular. Cuando estan confinados al seno paranasal dan sintomas difusos. Los
signos y sintoma suelen ser variables dependiendo de la localizacion y tamafio
del mucocele. Su comportamiento es el de un tumor benigno salvo que se
roma la pared epitelial en alguna zona ya que puede formarse un cuadro agudo
(celulitis o reaccién granulomatosa). En la inmensa mayoria, el mucocele es de
localizacion mixta frontoetmoidal, de manera que el desplazamiento del globo
es en direccion inferior y lateral y no ocasiona diplopia. Cuando la expansién se
produce en las celdas etmoidales medias y posteriores, el desplazamiento es
en direccion anterior, produciendo proptosis.

Ocasionalmente la pared del mucocele se rompe provocando brotes de
celulitis si se extiende al contenido orbitario. Otro signo es la ptosis mecanica
del parpado superior a menudo en la region superointerna acompafado de una
masa indolora con limitaciéon del movimiento hacia esa region. La afectacion del
nervio optico por mucocele es excepcional y solo ocurre en raros casos de
mucocele esfenoidal o etmoidal posterior. Una vez diagnosticado un mucocele
se deben de considerar dos aspectos; en primer lugar el problema expansivo
del seno que afecta la Orbita y en segundo lugar, se debe considerar el
tratamiento del proceso causante de la obstruccién del seno. Actualmente la
cirugia endoscépica endonasal ofrece un tratamiento minimamente invasivo
para el tratamiento de los mucoceles de los senos paranasales , mejorando los



inconvenientes de los abordajes externos con su consecuente morbilidad
postoperatoria, sin embargo, un mayor niumero de casos deben ser estudiados
a largo plazo para confirmar su superioridad.®

Finalmente, existen lesiones quisticas las cuales por su componente
hematico se han llamado quistes “de chocolate, de sangre, hematocele” los
cuales se producen en lesiones preexistentes como linfangiomas, varices y
angiomas. Por ultimo existen lesiones que se consideran quisticas y que
pueden afectar la érbita; es el caso del encefalocele orbitario en el cual parte
del contenido encefélico, ya sea congénito o secundario a trauma se hernia
hacia la cavidad orbitaria. Entonces se llama encefalocele cuando se hernia el
parénquima cerebral, meningocele cuando se hernian las meninges Yy
meningoencéfalocele cuando lo hacen ambas. Estas son poco frecuentes
dentro de la patologia orbitaria y la mayoria aparecen en el nacimiento®.

Dentro de la patologia del tejido éseo, cartilaginoso, conectivo fibroso y
muscular no podemos dejar de mencionar aquellos originados de las paredes
Oseas de la orbita los cuales son bastante infrecuentes con una incidencia
entre un 0.5 a 2%. Rootman las divide en lesiones displasicas, reactivas y
neoplasicas. Dentro de las lesiones displasicas se encuentra el osteoma,
displasia fibrosa, fiboroma oscificane y el osteoblastoma. Las lesiones reactivas
tienden a erosionar el hueso y alterar la vascularizacion como los quistes 6seos
aneurismaticos y tumores xantomatosos. Los de origen neoplasico incluyen
tumores neoplasicos primarios y secundarios.

El osteoma es un tumor no inflamatorio benigno de crecimiento lento
gue se presenta a partir de la tercera década. Es el tumor 6seo mas frecuente
de la patologia orbitaria con una incidencia del 1%. Se originan primariamente
de los senos paranasales y se ha hecho referencia al periostio y a las paredes
Oseas. Al extenderse hacia la cavidad orbitaria pueden desplazar al globo
ocular hacia abajo en caso de localizacién frontal o hacia fuera en caso de
localizacion  etmoidal, los de localizacion maxilar y esfenoidal son poco
frecuentes. Estos tumores no presentan tipicamente dolor el edema palpebral
es muy discreto y la alteracion de la motilidad ocular es minima y la diplopia
casi imperceptible. Alteraciones e fondo de ojo pueden verse en localizaciones
etmoidales posteriores el paciente suele referir una sensacion de masa. En
lesiones anteriores no es necesaria la intervencidon quirdrgica y suele ser
suficiente la observacion; en caso de localizacion mas posterior ademas de la
aparicion de sintomas como neuralgias, cefaleas y sinusitis son indicaciones de
tratamiento quirdrgico muchas veces multidisciplinario.

El osteoblastoma es un tumor 6seo poco frecuente de mayor tamafio
que el osteoma cursa sin dolor y aparece con mas frecuencia en el fémur,



mandibula, vértebras; suele ser una lesion bien delimitada con una zona central
radiotransparente con focos de calcificacion. Es similar histologicamente al
osteoma pero con un estroma mas celular y vascularizado. Es importante
realizar reseccion completa para evitar las recidivas. Otra lesibn poco comun
es el osteoclastoma es un tumor que puede aparecer en los huesos temporales
y esfenoidales poco frecuentes para el oftalmélogo otros nombres son tumor de
células gigantes en tejidos blandos en casos malignos y osteoclastoma en
tumores O0seos benignos. EL osteosarcoma o0 sarcoma osteogénico, es una
tumoracion primaria maligna de hueso, puede ser primario en la orbita o
secundario a radioterapia, enfermedad de Paget o displasia fibrosa. Otra
variedad maligna es el sarcoma de Ewing el cual esta compuesto por células
redondas, representa un 10% de los tumores malignos del tejido 6seo y
aparece con mayor frecuencia en los huesos de extremidades; la invasion
orbitaria aparece como una metastasis en tejidos blandos o por extension
desde los huesos vecinos que forman las paredes orbitarias.*

Existen tumores vasculares del hueso, aunque su incidencia es baja el
angioma cavernoso intraéseo es el mas frecuente junto con los
angiosarcomas.

Dentro de las lesiones reactivas las cuales son secundarias a reacciones
Oseas por otras lesiones, dentro de los cuales el granuloma el cual es un
proceso reparativo hemorragico secundario a trauma, puede afectar cualquier
hueso de la oOrbita. Por otro lado el tumor d células gigantes es la variedad
maligna con un estroma mas vascular y carece de fibrosis, las células so de
mayor tamafio y el tumor no produce focos osteoides.

Otra variedad reactiva es el quiste 6seo aneurismatico, el cual simula
una lesion inflamatoria 0 un tumor mesenquimal maligno, aparece entre la
segunda y tercera década de la vida y la inflamacién se produce por el efecto
de una hemorragia que al extenderse hacia los tejidos produce una fuerte
reaccion inflamatoria. Pueden aparecer en pacientes con displasias fibrosas y
en tumores de células gigantes.

Dentro de los tumores de origen cartilaginoso se encuentra el
condroma, el cual es extremadamente raro en la érbita al ser de localizacion
en huso membranoso. Otro tumor poco frecuente es el condromixoma mezcla
de tejido mixoide y condroide benigno de lento crecimiento y no doloroso
aunqgue solo se ha descrito tejido condroide en el cuerpo y ala del esfenoides.
Su variedad maligna o condrosarcoma es muy raro en orbita el cual se origina
de restos cartilaginosos en los senos paranasales.

Dentro de los tumores fibro6seos, representan lesiones las cuales
tienen una mezcla de tejido fibroso y tejido osteoide, con mayor proporcién del
primero; los mas frecuentes son el fibroma oscificante y la displasia fibrosa.



El fibroma oscificante dificil de diferenciar de la displasia fibrosa aparece
en las 3 primeras décadas de la vida y afecta al frontal, etmoides y maxilar. Se
considera una lesion benigna, monostética de masa vascular bien delimitada
con bordes de osteoblastos, unilateral con mayor predileccion hacia el sexo
femenino, es de crecimiento lento desplaza tejidos orbitarios produciendo una
asimetria sin alteraciones en la motilidad o visidbn excepto que afecte el apice
de la orbita. La displasia fibrosa es congénita benigna representa una
metaplasia fibro6sea con afeccion hacia huesos largos y craneo por lo que
puede ser monostotica o poliostética sin evidencia de maduracién Osea ni
bordes osteblasticos. Todos los huesos de la oOrbita pueden estar afectados,
aparece en las tres primeras décadas de la vida pero puede seguir creciendo
en la edad adulta y representa del 1 al 3% de la patologia orbitaria.

Los tumores del tejido conectivo fibroso derivan del mesénquima, juegan
un papel importante en el soporte de los tejidos orbitarios, originan tumores de
rara e infrecuente incidencia. El fiboroma es un tumor de lenta evolucion, no
infilrante y mas frecuente en varones, se debe hacer diagnostico diferencial con
queloides y fibrosis secundaria a inflamaciones orbitarias como pseudotumores
esclerosantes.

La fibromatosis es mas agresivo e invasivo que el anterior pero no
producen metastasis y se considera benigna afectan principalmente tejidos
musculo aponeuréticos por o que son muy raros e infrecuentes en la orbita. El
fibrosarcoma es una tumoracién maligna formada por células n forma de huso
gue muestran diversos grados de anaplasia nuclear y la orbita puede estar
afectada de manera primaria o bien por contigiiidad, son tumores infiltrantes y
alteran pronto la motilidad y vision al crecer con cierta rapidez.

Los mixomas derivan de fibroblastos alterados que producen un exceso
de mucopolisacéaridos con capacidad de aglutinar coladgeno. Su incidencia en la
Orbita es muy baja son de lenta evolucibn sin embargo pueden causar
desplazamiento, el tratamiento es quirdrgico y radical para evitar recidivas. Otra
lesiébn rara pero que por sus sintomas eminentemente rinoldégicos con
compromiso orbitario es el angiofioroma juvenil nasofaringeo la cual se
considera una lesion benigna conocida también como hemangiofibroma,
aparece en la cavidad nasal y se extiende hacia la cavidad orbitaria por
vecindad. Produce obstruccién nasal cronica, epistaxis, desplazamiento del
globo, alteraciones visuales y oculomotoras por efecto de masa puesto que
puede llegar a comprimir la hendidura esfenoidal. Finalmente el histiocitoma
fiboroso se define como un tumor de fibroblastos e histiocitos en una matriz
fibrosa, se considera el tumor mesenquimal mas frecuente en la Orbita en
adultos. Los signos mas caracteristicos son el exoftalmos, palpacion de masa,
pérdida de la visién diplopia y dolor. El tratamiento es quirdrgico y deberia
practicarse la reseccion completa en todo lo posible e incluso excenteracion
para evitar las recurrencias®.



Dentro de los tumores del tejido muscular el de mayor importancia por su
potencial efecto devastador es el rabdomiosarcoma el cual se considera el
tumor maligno mas frecuente de la 6rbita. Se considera como una neoplasia
derivada del mesénquima que nace del musculo estriado, sin embargo mas
correctamente deriva de células mesenquimatosas derivadas de la cresta
neural las cuales tienen potencial pluripotencial ya que pueden dar lugar a una
proliferacion tumoral muscular en un area desprovista de musculo. Es el
sarcoma de partes blandas mas frecuente no so6lo en nifios menores de 15
afios sino también en adolescentes. La localizacion orbitaria representa el 9%
de total de los rabdiomiosarcomas y consituye del 1 al 4% de los tumores
orbitarios; Rootman considera una incidencia de 2% la Clinica Mayo 2.8%. Se
presenta con mayor incidencia en raza blanca y preponderantemente en sexo
masculino. Hay factores maternos como la exposicion a drogas, radiacion,
sindrome fetal alcohélico o como parte del sindrome Beckwith Wiederman o la
neurofibromatosis tipo |I; o como parte de un patron de cancer familiar (
Sindrome de Li Fraumeni) o asociado a mutaciones en genes supresores
tumorales como p53. Se piensa que los traumatismos pueden disparar su
aparicion.

Dependiendo de su grado de diferenciacion histolégica se clasifican en:
Embrionario: el mas frecuente en la orbita y en edades mas tempranas, el
alveolar: méas frecuente en adolescentes y el pleomdérfico: el menos frecuente
en la drbita y caracteristico de la edad adulta.

En general menos de la cuarta parte de los casos presenta metastasis al
diagndstico, siendo lo méas frecuente en pulmén seguido de médula ésea y
hueso muy raro en higado y cerebro. El cuadro clinico comienza en pocos dias-
semanas con ptosis, desplazamiento inferior del globo, exoftalmos, trastornos
de la motilidad ocular, que evoluciona rapidamente a una oftalmoplejia. El
exoftalmos de rapida evolucion suele desplazar el globo hacia abajo y hacia
afuera con masa palpable en la mayoria de los casos. Menos frecuente es la
aparicion de dolor o disminucion de la agudeza visual ya sea por compresion o
infiltracion del nervio Optico. Si el tumor es intraconico los sintomas seran la
oftalmoplegia y la proptosis y pérdida de la vision, si el superior o inferior
aparecera desplazamiento del globo previo a la alteracion de la motilidad. Ante
la minima sospecha debe hacerse biopsia por medio de biopsia-reseccién
intraoperatoria. Una vez confirmado el diagndstico se realiza cirugia reductora
cuidando de no abrir vias de extension neuroquirdrgicas y asociando
quimioterapia y radioterapia precoz.”*

Otros tumores de menor importancia son el rabdomioma o tumor
benigno originado de mdusculo estriado, lipoma compuesto por adipocitos
maduros y puede estar mezclado con otros componentes, el liposarcoma muy
frecuente en retroperitoneo infrecuente en la érbita y finalmente tumoracion de
tejido muscular liso o leiomioma.®



Otro grupo de tumores son aquellos que surgen de los nervios
periféricos, los cuales derivan de las células que han emigrado de las crestas
neurales para desarrollar la funcion de soporte en el sistema nervioso
periférico, son tumores derivados de las células de Schwann que envuelven a
los axones y se conocen principalmente como schwannomas o
neurilemomas y neurofibromas (con las variedades difuso o plexiforme). Dos
de ellos tienen importancia en la Orbita: nuerofiboromas y neurilemomas o
schwannomas; ambos derivan de las células de Schwann y representan el 25%
de los tumores nerviosos, constituyendo en diversas series el 4% de todas las
lesiones orbitarias. En proporcion 2:1 es mas frecuente el neurofiborma que el
schwannoma. El primero es un tumor de nervio periférico formado por
hiperplasia de elementos de sostén schwannianos y fibroblasticos, en el que
las fibras nerviosas aparecen disociadas por la proliferacion benigna que
padecen. Se conocen 4 tipos: el plexiforme asociado a neurofibromatosis (NF)
tipo 1, solitario, difuso e intraneural similar al schwannoma. De ellos el
neurofibroma plexiforme es el tumor mas comun de los nervios periféricos y
uno de los mas complejos de la érbita; se considera un hamartoma formado por
cordones de células de Schwann, axones y fibroblastos. Puede afectar
cualquier nervio simpatico o parasimpético craneal con gran tendencia a
localizarse en nervios sensoriales orbitarios. Se relaciona con NF1. Produce
hipertrofia de los péarpados, desplazamiento inferior del globo, exoftalmos por
extension orbitaria y asimetria facial por elefantiasis. El tratamiento siempre es
quirargico.

El neurilemoma o Schwannoma es un tumor benigno de células de
Schwann originado en los nervios periféricos y de crecimiento exceéntrico,
aparece entre los 30 a 60 afios y es mas frecuente en mujeres. Se puede
relacionar con NF 1. Es una neoplasia de crecimiento lento y poco agresiva que
no infiltra los tejidos vecinos, segun sea de localizacion intracénica o en el
techo orbitario, el exoftalmos tendra caracteristicas diferentes: en el primer
caso axial y en el segundo con desplazamiento del globo hacia abajo. Puede
cursar con cierto dolor orbitario difuso, sin alteraciones del retorno venoso sin
comprometer en un principio la visién excepto si alcanza un volumen tal que
produce compresion sobre el globo ocular o sobre el nervio Gptico. Si crece
hacia la hendidura esfenoidal puede ocasionar palidez de papila y disminucién
progresiva de la vision; no se manifiestan trastornos oculomotores. Son
tumores poco agresivos que muy raramente se malignizan y no infiltran tejidos
benignos. Su manejo es exclusivamente quirdrgico®.

Es importante hacer mencién de otro grupo de alteraciones neurales, los
gliomas del nervio Optico los cuales son poco frecuentes con un potencial
bajo de crecimiento. Se origina de la neuroglia es decir de astrocitos y
oligodendrocitos por lo cual son considerados por muchos como hamartomas y
representan del 1.5 al 3.5% de todos los tumores orbitarios y hasta un 65% de



todos los tumores del nervio Optico. Suele presentarse en edades tempranas
aunque no es exclusivo de nifios. La sintomatologia depende la localizacion del
tumor. Se dice que en menores de 2 afios se manifiesta por poca vision,
macrocefalia y trastornos del desarrollo, entre los 2 y 5 afios por trastornos
endocrinolégicos y en adultos por trastornos de la visién. Clinicamente se
acompanfa la baja visual con defecto pupilar aferente relativo, cabe sefalar que
si se encuentra en Orbita produce mas exoftalmos que si es mas posterior, es
decir, quiasma optico, en dado caso condicionaria mayor pérdida visual, dando
lugar a defectos campimétricos inespecificos como escotomas cecocentrales,
centrales, altitudinales, hemianopsias bitemporales, entre otros. El exoftalmos
suele ser axial, no doloroso ni pulsatil y es la principal razon por la cual acuden
los nifios a consulta. Si aparece compromiso hipotalamico puede aparecer
manifestaciones endocrinoldégicas como pubertad precoz, obesidad, diabetes
insipida, panhipopituitarismo y enanismo. No olvidar como ya se menciono con
anterioridad su asociacion con NF1. Son tumores que pueden invadir quiasma
y el cerebro por proliferacion aracnoidea, degeneracion quistica; si el tumor se
confina al nervio 6ptico el prondstico de vida es excelente, pero si este se
extiende a quiasma, hipotadlamo o tercer ventriculo el riesgo de muerte es hasta
del 28%.

Dentro de la patologia neuronal, otro tumor de suma importancia es el
meningioma de nervio Optico; que parte de la duramadre que reviste al
periostio orbitario y se convierte en la vaina que rodea al nervio Optico,
representa del 3 al 5% de todos los tumores orbitarios en personas de edad
media. Comparte las mismas caracteristicas de los meningiomas intracraneales
aunque son mucho menos frecuentes, estos pueden clasificarse en
meningoteliales, fibroblasticos, transicionales y angioblasticos. Se cree que los
meningiomas del nervio Optico pueden tener su origen en las células cobertoras
meningoendotelilaes llamadas vellosidades aracnoideas. Sin embargo los
meningiomas del nervio 6ptico pueden invadir la duramadre y obliterar la
circulacion de la piamadre o bien extenderse por fuera de la duramadre
volviéndose exofitico invadiendo estructuras orbitarias adyacentes. Cuando son
primarios pueden llegar a llenar el espacio intracénico sin comprimir el nervio
optico, por otro lado, si la duramadre contiene el tumor lo envuelve producira
compresion temprana y aparicibn de sintomas visuales, generalmente
producen proptosis axial lentamente progresiva con formacién de pliegues
coriorretinianos e hipermetropia. Por lo contrario los meningiomas secundarios
o del canal 6ptico producen una compresion temprana del nervio optico que se
traduce en sintomatologia visual.®

La presencia de edema de papila es un hallazgo frecuente por
compresion vascular directa, también se han descrito otros signos menos
especificos como cefaleas, quemosis, edema palpebral. Tumores del I6bulo
frontal, generalmente meningiomas del surco olfatorio o del borde esfenoidal,



puede producir el caracteristico sindrome de Foster Kennedy con atrofia Optica
anosmia y papiledema contralateral. El tratamiento de los meningiomas del
nervio optico incluye observacion, radioterapia, cirugia y tratamiento hormonal
experimental. ®

Un grupo de tumores de mayor importancia dada su frecuencia son los
originados en la glandula lagrimal puesto que representan del 4 al 10% de la
patologia orbitaria. Basicamente los tumores epiteliales de la glandula lagrimal
son de tipo adenoide (originados en el epitelio de la capa secretora del acino
glandular) pudiéndose hallarse en ellos formaciones quisticas o bien focos de
diferenciacion epidermoide. Se clasifican atendiendo sus caracteristicas
histopatolégicas y por orden de frecuencia en: adenoma pleomorfico ( tumor
mixto benigno), carcinoma adenoide quistico (adenocistocarcinoma o
ciindroma), adenocarcinoma, carcinoma mucoepidermoide y carcinoma
indiferenciado.

El adenoma pleomaorfico o también llamado tumor mixto benigno, es el
tumor benigno epitelial mas frecuente de la glandula lagrimal y constituye el
1.5% de la patologia orbitaria y del 65 a 70 % de toda la patologia de la
glandula lagrimal. Es un tumor de crecimiento lento que origina una exoftalmia
de moderada a marcada con desplazamiento inferior y nasal del globo ocular;
sin embargo a pesar de esto no suele haber diplopia y el parpado inferior suele
presentar una ptosis mecanica con deformidad caracteristica en S italica que
protege a la cornea. El crecimiento tumoral es a expensas del l6bulo orbitario
de la glandula. No suele haber compromiso visual puesto que no se extiende al
espacio intracénico. Nunca debe de realizarse biopsia previa, debe procederse
a la excéresis completa del tumor dentro de su capsula.

El adenocarcinoma o tumor mixto maligno se desarrolla por la
degeneracion maligna de un tumor mixto benigno o después del mismo mal
resecado. Sus manifestaciones clinicas son similares a los tumores antes
mencionados pero mucho mas agresivo, puede aparecer a diferencia del
anterior, dolor, el cual indica infiltracion perineural. La cirugia debe ser agresiva
resecando en bloque si es posible, la pared 6sea, periostio y tejidos vecinos. 2*

El carcinoma adenoideo quistico es el tumor maligno mas agresivos
por su capacidad infiltrativa a tejidos vecinos. Clinicamente se comporta como
un adenoma pero con un curso mas corto con desplazamiento inferointero,
diplopia y dolor importante. Puede dar metastasis a pulmoén, paredes Oseas
orbitarias y cadenas ganglionares vecinas.

El carcinoma mucoepidermoide es un tumor bien diferenciado en el
cual se mezclan glandulas secretoras de moco y componente escamoso con
quistes rodeados de células epiteliales, se comporta clinicamente como un
adenocarcinoma o un adenocistocarcinoma, su pronéstico similar al resto de
los tumores malignos de la glandula lagrimal.



Un punto importante a describir es la inflamacion de la glandula las
cuales pueden ser especificas e inespecificas y se conocen como
dacrioadenitis agudas y crénicas, dependiendo de sus signos clinicos y el
tiempo de evolucion. El pseudotumor inflamatorio o dacrioadenitis aguda cursa
con una evolucion corta acompafiada de dolor que se incrementa con la
realizacion de movimientos oculares y a la palpacién. Tampoco podemos
olvidar las lesiones linfoides de la glandula que representan entre un 10 y 15%
de la patologia lagrimal.®

A continuacion se hablara de un grupo de tumores de origen linfoide e
histiocitica; los linfomas pueden aparecer sobre un ganglio (linfomas nodales)
o bien en un 6rgano extranodal ( linfomas nodales o extraganglionares) como
en el caso de los linfomas de los anexos oculares y del globo ocular. Para
entender a estos Ultimos es importante hacer referencia al tejido linfoide de
caracteristicas especiales asociado a mucosas (MALT) o linfomas extranodales
de la region marginal.

Suelen aparecer sobre mucosas que normalmente carecen de tejido
linfoide estructurado como en el caso de la o6rbita. Oftalmolégicamente
hablando la 6rbita es la localizacion mas frecuente con 46-74% seguido de la
conjuntiva 21-29% posteriormente el parpado 5-21%. Las lesiones
conjuntivales son moviles sobre la superficie epibulbar y estan limitadas a la
sustancia propia de la conjuntiva sin ocasionar alteraciones de la motilidad
ocular o proptosis. En general los tumores linfoides de la érbita se presentan de
forma insidiosa, sin signos de inflamacion o dolor, en pacientes en la cuarta a
séptima década de la vida. Producen proptosis, moderados desordenes
musculares y ocasionalmente pérdida o disminucion de la agudeza visual; la
glandula lagrimal se afecta hasta en u 30% por la gran cantidad de linfocitos
que rodean los acinos. Clinicamente es muy dificil diferenciar las formas
benignas de las malignas, excepto por patrones de bilateralidad y recurrencia
gue sugieren malignidad.

Estas lesiones linfoproliferativas de los anexos oculares se dividen en
dos grupos: hiperplasia linfoide reactiva (HLR) y linfoma. La primera se
presenta entre la cuarta y sexta década de la vida generalmente en el parpado
superior y el techo de la 6rbita sin cambios visuales ni de la motilidad sin dolor
que desplaza hacia abajo y sin diplopia al globo ocular. No obstante los
linfomas aparecen como masas blanco-amarillentas y por su fina
vascularizacion adquieren un color asalmonado siendo muy friables cuando se
corta un fragmento para estudio de biopsia. Los linfomas ademas se asocian a
infecciones virales otras neoplasias como leucemias, macroglobulinemias,
desérdenes del colageno y sindromes de inmunosupresion. La enfermedad
sistémica se asocia a compromiso del sistema nervioso central o crecimiento



por extension de los senos paranasales. La hiperplasia linfoide atipica
representa un paso intermedio entre la HLR y el linfoma en si. Clinicamente se
puede presentar de manera unilateral o bilateral, de presentacion muy similar a
la HLR aunque en un 15% existe incidencia extraorbitaria y en su curso clinico
puede desarrollarse un linfoma sistémico(45%).°

De hecho Hakan Demirci MD y col. evaluaron de forma retrospectiva 160
casos para determinar el riesgo de presentar linfoma sistémico en pacientes
con tumor linfoproliferativo orbitario y concluyeron que el riesgo de desarrollo
era de un 33% a 10 afos; ademas de ser asociado de manera significativa si el
cuadro se presentaba de forma bilateral.'°

La histiocitosis o histiocitosis de células de Langerhans tienen su
origen en una mutacién somatica de estas células o de sus precursoras, antes
referidas como granuloma eosinofilo, Hand-Schiller Christian y Letterer-Siwe.
Esta enfermedad que ha sido catalogada como una enfermedad maligna,
posee un comportamiento clinico diferente, con una deficiencia de células T
supresoras, por lo que la tendencia actual es considerarla como un desorden
inmunolégico con proliferacion de células de Langerhans y deficiencia de
células T supresoras. La Orbita puede afectarse por diversos procesos
inflamatorios granulomatosos crénicos, caracterizado histolégicamente por
presencia de células de tipo macréfagos o de naturaleza histiocitica,
especialmente por sus formas modificadas llamadas células epitelioides y
células gigantes; pudiendo ser procesos localizados o sistémicos.

Clasicamente, el espectro de esta enfermedad abarca desde le
granuloma eosinéfilo que puede ser unifocial o multifocal existiendo en este
altimo caso una superposicién con la enfermedad de Hand-Schiiller Christian,
la cual puede considerarse un subtipo de granuloma eosinéfilo multifocal, hasta
un estadio intermedio o enfermedad de Letterer-Siwe que representa el
compromiso multisitémico de la histiocitosis de células de Langerhans.

La enfermedad es poco comun con un predominio de 2: 1 del sexo
masculino afectando a nifios y jovenes y consiste en infiltrados 6seos que
pueden ser Unicos o multiples y afecta craneo, vértebras, costilla, escapula y
huesos largos. En la oOrbita se presenta como una lesion solitaria en la region
frontoparietal, presentando dolor, enrojecimiento. Puede ocasionar una
reaccion inflamatoria local si atraviesa la periorbita y simula la ruptura de un
quiste dermoide, dacrioadenitis o pseudotumor inflamatorio orbitario. Puede
afectar tejidos orbitario, invadir otros cuadrantes e incluso ser bilateral. El
prondstico varia segun la extensién y progresion de la misma®.

Un grupo importante de tumores son los pigmentados, los melanomas
de la 6rbita pocas veces son de origen primario ya que generalmente nacen de
la uvea y en la conjuntiva y con menor frecuencia en los parpados e incluso
como metastasis en Orbita de un melanoma cutaneo en otra zona. Por su



origen los podemos dividir en: tumores pigmentados de los parpados, de la
conjuntiva, de la uvea, de la 6rbita y metastasis orbitaria de melanoma.

Los melanomas palpebrales apenas representan en 1% de los
tumores palpebrales, pueden tener origen de un nevus preexistente, sobre un
lentigo maligno o formarse de un verdadero melanoma primario palpebral. Las
lesiones cuténeas palpebrales que pueden considerarse como punto de partida
hacia un melanoma son: el nevo displasico, nevo congénito melanocitico y un
lentigo maligno o mancha de Hutchinson. El pronéstico del melanoma esta en
relacion directa con espesor y profundidad del mismo.

Clark lo ha divido como epidérmico, que infiltre parcialmente la dermis
papilar, infiltracion de toda la dermis papilar, invade dermis reticular y por ultimo
penetra al tejido subcutaneo. La posibilidad de que se extienda a la oOrbita es
poco frecuente.

Las lesiones pigmentadas de la conjuntiva son frecuentes, pudiendo ser
adquiridas o congénitas, benignas o maligna . Los nevos son las lesiones
conjuntivales pigmentadas mas comunes, son congeénitas y estan compuestas
de células de nevus y la pigmentacion no suele verse sino hasta la
adolescencia y se pueden clasificar como ya se cito anteriormente en la piel. Lo
nevos melanociticos siempre estan situados en el area interpalpebral, cerca del
limbo corneal.

La melanosis benigna por asi llamarla, se haya expuesta
exclusivamente en la conjuntiva bulbar, nunca en | conjuntiva palpebral ni en
los fondos de saco, sin embargo, se puede confundir clinicamente con etapas
primarias de la melanosis adquirida primaria MAP; esta Ultima se utiliza para
designar hiperpigmentaciones irregulares de la conjuntiva bulbar casi siempre
cerca del limbo, de coloracién difusa, marrén claro casi siempre unilateral y
multifocal, ademas de aparecer tipicamente en pacientes de entre 40 y 50
afos, se considera con atipia o la clase maligna cuando la fase de crecimiento
cambia de horizontal a vertical lo cual se considera como precursores del
melanoma conjuntival. Los melanomas malignos de la conjuntiva son tumores
muy raros, y representan el sexto lugar de todos los melanomas cuténeos; al
parecer se forman de nevus atipico o sindrome el nevo displasico el 40% de la
veces, de la MAP 30% y de novo en 30%. Asi que cualquier lesiéon pigmentada
e la conjuntiva en adultos se debe considerar sospechosa, por lo que debe de
ser biopsada, por lo que en conclusion la obtencién de un diagndstico precoz y
el tratamiento quirdrgico ofrecen la mejor opcidn para la supervivencia.

Los melanomas uveales so neoplasias que se originan de los
melanocitos del tracto uveal, siendo los tumores malignos intraoculares mas
frecuentes en los adultos. Los pacientes pueden aparecer asintomaticos o
consultar por mala vision, alteraciones del campo visual, miodesopsias o
sintomas que se asocian a desprendimiento de retina y directamente con el



compromiso macular ya sea por invasion tumoral o por liquido subretiniano.
Puede ocasionar dolor por glaucoma secundario. La invasion orbitaria se
presenta en lesiones de larga evolucion, pudiendo no presentar sintomas si es
nodular y pequefio, pero en etapas mas avanzadas pueden causar quemosis,
dolor y proptosis progresiva por extension masiva a la orbita. Otra forma de
presentacion del melanoma uveal en la Orbita es la recurrencia tumoral post-
enucleacion, la cual se manifiesta por u desplazamiento del implante orbitario,
lo que provoca una proyeccion anterior de la protesis ocular. El tratamiento
varia segun el grado de extension extraescleral.

El melanoma primario de la Orbita se considera muy raro y siempre se
debe descartar que no sea una metastasis a distancia o la extension de un
melanoma uveal. Estos llegan a la oOrbita por migracion de las leptomeninges
del nervio Optico, de los tejidos que rodean a los nervios ciliares o de las
proximidades de las venas perforantes esclerales. Otra posibilidad es el origen
de melanocitosis asociado a una melanosis oculodérmica ( nevo de Ota) o una
melanosis neurocutdnea. Finalmente el melanoma metastasico suele ser
secundario a una melanoma en piel, pero puede tener otro origen; sin embargo
la incidencia de metastasis orbitaria en el melanoma es muy baja®.

Dentro de los tumores malignos un grupo de lesiones que su proximidad
y frecuencia se debe hacer mencién, son los carcinomas de vecindad y anexos,
en este grupo incluimos a todos aquellos tumores gue se extienden a la oOrbita
desde los parpados, conjuntiva, senos paranasales y nasofaringe. La patologia
de la vecindad palpebral y paranasal representa alrededor del 28 al 30% de la
patologia orbitaria. Esta grupo puede ser clasificada en : tumores de senos
paranasales y nasofaringe, tumores de parpados, tumores de conjuntiva,
tumores del saco lagrimal.

Los tumores del primer grupo representan el 14.1% de la patologia
orbitaria, por lo que conviene a todo oftalmélogo conocer la sintomatologia
sinusal para evitar el crecimiento de estas lesiones, ya que estas, invaden la
Orbita a traves de diversos orificios y hendiduras. Dentro de la patologia
benigna de los senos paranasales encontramos por citar algunos, mucoceles,
osteomas, angiofiboromas; y dentro de la patologia maligna las cuales en un
90% tienen u origen epitelial, y el 10% restante engloba rabdomiosarcomas,
melanomas, estesioneuroblastomas, etc.

Dentro del segundo grupo, los tumores palpebrales que se extienden
hacia la Orbita son: carcinomas basocelulares y espinocelulares, linfomas,
melanomas y sarcomas. Los dos primeros representan el 2% de la patologia
orbitaria. La mayoria de los carcinomas basocelulares aparecen en los
parpados y se extienden hacia el interior de la cavidad orbitaria cuando no se
ha aceptado la intervencion quirdrgica. La mayoria aparecen en personas
mayores de 50 afios y el 45% son de localizacion palpebral inferior, 38%



superior, 17% interna. Las lesiones pueden adherirse al periostio, crece y
desplaza lentamente al globo ocular cerrando la hendidura palpebral, en
estadios finales aparece ptosis palpebral por infiltracion muscular a nivel del
apex, dolores orbitarios. En los caso de espinocelulares su evolucion difiere ya
que esta es mucho mas rapida y agresiva.

En el dltimo grupo los tumores de conjuntiva sélo representan el 1%, en
el caso del saco lagrimal pueden ocasionarse lesiones benignas como
inflamaciones o granulomas o bien malignas como carcinomas o linfomas. Los
carcinomas primitivos del saco lagrimal han sido clasificados como papilares y
no papilares, clinicamente es facil confundirlos con cuadros de dacriocistitis en
estadios incipientes pero en pocas semanas pueden extenderse hacia el piso
de la orbita, comportdndose como una masa dura y dolorosa. El tratamiento
siempre incluye reseccion amplia incluyendo osteotomias amplias del maxilar
unguis, y canal lagrimal. Por ultimo un tumor poco frecuente es el oncocitoma
el cual ha sido descrito en conjuntiva, cardncula, saco lagrimal, traquea, faringe
0 incluso tracto intestinal; se sugiere una metaplasia de las células epitelilales
en los acinos de los elementos glandulares®.

Uno de los capitulos més fascinantes de la patologia orbitaria es la
oftalmopatia tiroidea o distiroidea, la cual fue descrita por vez primera por en
1773 por Saint Yves, y nos sino hasta 1940 cuando Basedow insiste entre la
asociacion de exoftalmia y las anomalias distiroideas. La oftalmopatia de
Graves (OG)es una enfermedad que debilita el sistema visual y altera la calidad
de vida de los afectados. Se conoce en la actualidad como una enfermedad
autoinmune de etiologia desconocida con un tratamiento poco satisfactorio. La
OG es la primera causa de patologia orbitaria con una incidencia que oscila
entre el 50 y 60% . Generalmente asociada a hipertiroidismo de Graves, pero
puede aparecer con menos frecuencia en la tiroiditis de Hashimoto, en
eutiroideos y en hipotiroideos.

Esta es una enfermedad edematosa generalmente crénica y a veces
aguda o subaguda que se caracteriza por la aparicién de exoftalmos bilateral
en la mayoria, acompafiado de retraccién palpebral, cierto grado de edema,
estrabismo restrictivo, diplopia, Ulceras corneales, hipertension ocular y
neuropatia éptica. La OG se presenta en 1 mujer por cada 5000-10 000 y en
3 hombres por cada 50 000- 100 000 habitantes por afio. La mayoria presentan
una oftalmopatia no activa 0 incipiente, que no necesita de tratamiento
especifico. Las formas graves solo aparecen en un 4 a 5% de pacientes.

Dentro de las manifestaciones clinicas mas importantes encontramos
retraccion palpebral en un 91%, exoftalmos 62%, alteraciones musculares en
un 42%, edema palpebral en un 32%, inyeccion conjuntival 34% y quemosis
23%, neuropatia en un 6%, diplopia 33%, dolor 30%, lagrimeo 21% fotofobia
16% y vision borrosa en un 7%. La mayoria con OG presenta un cuadro clinico



incipiente o0 moderado no progresivo, en un espacio de meses a afios apenas
un 20-25% cambian. Se cree que es fundamental tratar a todos los que
muestren actividad en la oftalmopatia, con signos de inflamacion-edema en
parpados, conjuntiva, cornea, en musculos extraoculares por alteraciéon de los
movimientos, diplopia, lagrimeo, fotofobia o propiamente baja visual secundario
a neuropatia. El tratamiento de la OG necesita de la cooperacion
interdisciplinaria del endocrindlogo, cirujano de 6rbita asi como un buen
conocimiento de los cuadros clinicos (incipiente, moderada o severa) grado de
actividad y evolucién para indicar el tratamiento adecuado en cada caso.*

Por dltimo un grupo de tumores de suma importancia son aquellos
secundarios o metastasicos en Orbita o anexos oculares. Su incidencia ha
sido estimada entre un 1 hasta un 13% de todos los tumores orbitarios™. La
prevalencia de metéstasis a Orbita tiene un estimado del 2 al 4.7% y esto
sugiere nuevas y mas avanzados métodos diagnésticos; sin embargo se cree
que la literatura subestima su aparicion ya que lesiones pequefias pueden
permanecer asintomaticas y son mas dificil por consiguiente de ser
diagnosticadas. Por ejemplo las lesiones orbitarias metastasicas se estiman en
un 10 a 30% en pacientes con carcinoma de mama ademdas de que la
examinacion orbitaria en autopsias es baja. *?

Dentro de las consideraciones anatémicas se cree que la orbita
izquierda es mas proclive a sufrir metastasis ya que tedricamente la carétida
comun de ese mismo lado asciende directamente de la aorta, por lo que las
células tumorales tendrian un acceso mas directo. Sin embargo, otros estudios
no han mostrado aumento de la prevalencia de metastasis en dicha 6rbita.™

Su forma de presentacién es en la gran mayoria de los casos en
pacientes adultos mayores predominantemente en mayores de 75 afios y
usualmente surgen de carcinomas®®. Los casos en nifios son mucho menos
frecuentes y se deben a sarcomas o tumores embriolégicos o de origen neural.
Hasta en un 19 a 25% de los casos puede no habrd una historia previa de
cancer por lo cual el oftalmélogo juega un rol crucial en el diagnéstico. **

Las manifestaciones clinicas de las metastasis orbitarias han sido bien
documentadas; los sintomas pueden progresar de semanas a meses que
incluye efecto de masa que causa desplazamiento y proptosis, dolor,
inflamacion, quemosis, edema palpebral. La infiltracibn a tejidos blandos
vecinos puede llevar a ptosis, diplopia o enoftalmos, las alteraciones de los
movimientos oculares pueden ser fuera de proporcidon a la proptosis. El
enoftalmos es comun en tumores esclerales como en caso del carcinoma de
mama Yy gastrico. Para el diagnostico se requiere de un examen oftalmologico
detallado, una historia y examen fisico general y si no existe historia previa de
cancer se debe siempre referir a oncologia para evaluacion sistémica
simultanea. Las lesiones pueden ser intraconicas o0 extraconicas con aumento



de musculos extraoculares como en el caso del melanoma. El involucro de las
paredes orbitarias sugiere fuertemente etiologia prostatica; las lesiones
célcicas o quisticas son inusuales.™

Cualquier cancer puede invadir la orbita via hematogena, sin embargo,
el carcinoma de mama causa el mayor nimero de metastasis orbitarias con un
28- 58.8% en varios estudio largos. Estas tienden a ser infiltrativas a los
musculos extraoculares y al tejido graso periorbitario causando restricciones de
movilidad ocular y cerca del 10% presentan enoftamos.*®

Por otro lado el carcinoma pulmonar es la segunda causa de metastasis
orbitaria causante del 8 — 12% de los casos, ambos el carcinoma
indiferenciado de células grandes y del carcinoma de células pequefas
provocan el mayor numero de ellas. Suelen tener un curso agresivo con
desplazamiento ocular.’

El carcinoma prostatico representa del 3 -10% de las metastasis
orbitarias. Los signos clinicos incluyen proptosis, dolor, diplopia, edema
palpebral, disminucion visual. El dolor es mas importante ya que este tipo de
tumor invade las paredes orbitarias como ya se habia mencionado. Las
metastasis orbitarias por melanomas malignos cutaneos representan el 5.3-
15% de todos los tumores metastésicos. El origen suele ser piel en cualquier
parte del cuerpo pero puede ser secundario a melanomas de mucosas o del
tracto uveal. Los datos clinicos son similares al resto de los tumores
metastasicos s6lo que en este caso es mas comun la extensién hacia los
musculos extraoculares. *

Los tumores carcinoides de células enterocromafines del tracto
gastrointestinal representan del 4-5% de todas las metéstasis, la mayoria de
ellos se presentan hacia la sexta década de la vida con una predileccién
discreta hacia el sexo femenino. Suelen ser de lento crecimiento causando
proptosis, diplopfay sintomas inflamatorios.*

En conclusion las metastasis a oOrbita son raras, hasta un 25 % de los
pacientes que debutan con una lesion en la oOrbita suele ser el primer dato de
un cancer previo no diagnosticado.



JUSTIFICACION:

Existen reportes en la literatura mundial sobre la distribucion e incidencia
de los diferentes tumores orbitarios, sin embargo, en nuestro medio seria
importante conocer cual de estos aparecen con mayor frecuencia ademas de
aprender a reconocerlos segun el tipo de lesidon que representan, su topografia
y cuadro clinico caracteristico de cada una de ellos con el fin de un diagnéstico
y tratamiento oportuno.

OBJETIVOS:

1) Objetivo General:

Conocer la frecuencia y distribucion por edad de los diferentes
tumores orbitarios en nuestro centro de referencia en un periodo de
enero 2005 a diciembre 2009.

2) Objetivos Especificos:

Conocer la distribucién por edad de los diferentes tipos de lesiones
orbitarias y dividirlas segun la clasificacion de Rootman en lesiones
inflamatorias, vasculares, neoplasicas (neurogénicas,
linforpoliferativas, secundarias, mesenquimaticas, metastasicas y
lacrimales), lesiones quisticas y atrofia o degeneraciones.

Conocer cudl es la distribucion de las diferentes lesiones orbitarias
segun la década de la vida de aparicion.

Conocer si la sospecha clinica corrobora con el diagndstico
histopatoldgico final.

Conocer cuéles son los diagnosticos diferenciales mas comunmente
asignados a las diferentes lesiones orbitarias con diagnéstico
histopatologico.

DISENO DEL ESTUDIO

Es un estudio descriptivo y retrolectivo.



MATERIAL Y METODOS:

Se revisaron los archivos del servicio de Patologia de 73 pacientes con
lesiones orbitarias con diagnoéstico histopatolégico en un periodo de tiempo de
enero del 2005 a diciembre del 2009.

Se ordenaron segun numero de registro, fecha de entrega de la pieza,
edad, sexo, diagnostico clinico de la pieza remitida y el diagnostico
histopatologico final.

Se revisaron los expedientes electréonicos y postquirdrgicos de cada
unos de los casos mencionados para la recoleccion de los datos.

1) Criterios de inclusion:

- Todos los expedientes de pacientes evaluados en el servicio de
Oculoplastica que contaran con diagnésticos histopatolégicos de las
lesiones orbitarias remitidas al servicio de Patologia que tengan
ademas los datos suficientes para la elaboracion del estudio en el
periodo comprendido de enero del 2005 a diciembre del 2009.

2) Criterios de exclusion:

- Patologia orbitaria secundaria a orbitopatia tiroidea confirmada

Dentro de la metodologia estadistica, se analizaron los datos a través
del programa SPSS 18. Realizando pruebas de X2 para observar la correlacion
entre los diagndsticos clinicos e  histopatolégicos con una alfa 0.05
(significancia 0.95)



RESULTADOS

De un total de 73 casos, se presentaron 45 en mujeres y 28 en hombres
que representa el 62 y 38% respectivamente.

Sexo Total %
F 45 61,6
M 28 38,4

Total 73 100

Tabla 1. Total de pacientes estudiados

Promedio Desviacion
Sexo

de edad estandar
F 42 20
M 35 25

Tabla 2. Promedio de edad de los pacientes estudiados

Se observé la distribucion de los casos por grupo de edad divididos por
décadas. Se encontr6 una mayor frecuencia en la sexta década de la vida
con un total de 13 casos, seguido de 12 y 11 casos en la cuarta y segunda
década respectivamente. Siendo la octava década la que presenté la menor
frecuencia con un solo caso reportado.

Década M F Total
0-10 7 1 8
11-20 3 8 11
21-30 3 5 8
31-40 3 9 12
41-50 4 6 10
51-60 4 9 13
61-70 2 4 6
71-80 0 1 1
81-90 2 2 4
Total 28 45 73

Tabla 3. Distribucion por década de la vida



Siendo la sexta década de la vida la mas afectada, el pseudotumor
inflamatorio represent6 el 31% con un total de 4 casos, seguido del mucocele,
carcinoma epidermoide y linfoma todos con 2 casos que representan un 15%.

Sexta década de la vida

Osteoma
8%
Linfangioma
8% k mucocele
15% mieloma
Linfoma 8%
15%

Ca. Epidermoide pseudotumor
15% 31%

Grafico 1. Lesiones encontradas en la sexta década de la vida.

Como ya mencionada con anterioridad después de la sexta década de la
vida, la cuarta es la segunda en importancia de acuerdo al nUmero de casos
reportados, de estos, el pseudotumor inflamatorio ocupa el primer lugar con un
total de 4 casos que representa el 34% seguido por la fibrosis orbitaria y el
mucocele con 2 casos cada uno que representa el 17% respectivamente.

Cuartadécada de la vida

_—Fibrosis orbitaria

Mikulicz pr -

8%

Pseudotumor

[+
Quiste — 34%

dermoide
8%
A. pleomorfico
8%
Colesteatoma
8%
Gréfico 2. Lesiones encontradas en la cuarta década de la vida




Después de lo anteriormente descrito, la segunda década de la vida
ocupa el tercer lugar en frecuencia de lesiones orbitarias; en este grupo de
edad, el pseudotumor inflamatorio sigue siendo la lesion més frecuente con un
porcentaje similar del 37% con un total de 4 casos, seguido del neurilemoma y
el linfangioma con un total de dos casos que representa el 18%
respectivamente.

Segunda década
Rabdomiosarcom

a
- MAY / 9%

9% ~——_Linfangiectasias
Linfangioma 9%

Pseudotumor
37%

Grafico 3. Lesiones encontradas en la segunda década de la vida.

De acuerdo al comportamiento del tumor orbitario se clasificaron en
benignos y malignos; encontrando 59 casos benignos que representan un
80.8% y 14 casos malignos que representan un 19.2%.

Comportamiento %
del tumor Casos
Benigno 80,8 59
Maligno 19,2 14
Total 73

Tabla 4. Distribucion segun el comportamiento
del tumor



Ademas de su comportamiento benigno y maligno, es importante hacer
notar que las lesiones orbitarias se pueden clasificar segin Rootman de
acuerdo a su origen en: inflamatorias, vasculares, lesiones quisticas,
atrofia o degeneraciones y neoplésicas; estas ultimas se pueden subdividir
en linfoproliferativas, neurogénicas, mesenquimaticas, metastasicas, lacrimales
y secundarias a otras patologias.®

Tipo de lesién %
Total
Inflamatorio 31,5 23
Vascular 9,6 7
Neoplasia 35,6 26
Lesion quistica 23,3 17
Atrofia o ] 0,0 0

degeneracién

Total 73

Tabla 5. Distribucion segun el tipo de lesion.

B Inflamatorio
Vascular
B Neoplasia

Lesion quistica

Gréfico 4. Distribucién segun tipo de lesion.



De las lesiones neoplasicas 12 casos fueron benignos y 14 malignos
dando un total de 26 casos, los cuales representan un total de 35.6% siendo la
variedad tumoral mas frecuente seguida de las lesiones inflamatorias con un
total de 23 casos que corresponden a un 31.5% del total. En tercer lugar en
orden de frecuencia corresponde a las lesiones quisticas con 17 casos (23.3%)
y por ultimo las lesiones vasculares con 7 casos (9.6%). No se observd ningun
caso de atrofia o degeneracion.

La siguiente tabla nos indica que solo las causas neoplasicas en sus
diferentes variedades presentaron comportamiento maligno en 14 casos de 26
totales.

Tipo de

o Agresividad Total
tumoracion
. benigno 23
Inflamatorio _
maligno 0
benigno
Vascular .
maligno
. benigno 12
Neoplasias _
maligno 14
., - benigno 17
Lesion quistica .
maligno 0
Atrofia 0 benigno 0
degeneracion maligno 0

Tabla 6. Frecuencia de tumores benignosy
malignos de acuerdo al tipo de tumoracién



De las lesiones neoplasicas se presentaron 12 casos (46.2%)
mesenquimaticos, de los cuales 8 resultaron benignos y 4 malignos; 6 casos
secundarios ( 23.1%) todos de comportamiento maligno; 3 casos
linfoproliferativos (11.5%), igualmente todos de comportamiento maligno; 2
neurogénicos y 2 lacrimales (7.7% cada uno); y 1 metastasico (3.8%).

Tipo de lesién neoplasica % Total
Neurogénico 7,7 2
Linfoproliferativo 11,5 3
Secundario 23,1 6
Mesenquimatico 46,2 12
Metastésico 3,8

Lacrimal 7,7 2

26

Tabla 7. Distribucion de las lesiones
neoplasicas

7,7% 7,7%

Neurogeénico
m Linfoproliferativo
M Secundario
B Mesenquimatico
Metastasico

Lacrimal

Gréfico 5. Distribucion de las lesiones neoplasicas



Tipo de lesion neoplasica Agresividad Total

Neurogénico benigno 2
Linfoproliferativo maligno 3
Secundario maligno 6
Mesenquimatico ben_lgno 8
maligno 4

Metastasico maligno 1
Lacrimal benigno 2

Tabla 8. Comportamiento de las diversas
lesiones neoplasicas

Dentro de los tumores inflamatorios a continuacién se presentan los
tipos mas frecuentes encontrados, siendo el pseudotumor inflamatorio el mas
frecuente con un porcentaje del 91%.

Tumores inflamatorios

1 1

P. inflamatorio E. de Mikulicz P. esclerosante

Gréafico 6. Numero de tumores inflamatorios



Tumores inflamatorios

® P.inflamatorio ™ E.de Mikulicz ™ P. esclerosante

\

5%

Gréfico 7. Porcentaje de tumores inflamatorios

El linfangioma fue la lesién vascular mas frecuentemente encontrada en
nuestro estudio con un 57%.

Tumores vasculares

Linfangioma Linfangiectasia

Gréafico 8. Numero de tumores vasculares



Tumores vasculares

¥ Linfangioma ® MAV ¥ Linfangiectasia

Grafico 9. Porcentaje de tumores vasculares

Las neoplasias ya sea benignas o malignas representaron el tipo de
lesion mas comdudn. La fibrosis periorbitaria, el carcinoma epidermoide y el
rabdomiosarcoma fueron las lesiones més frecuentemente encontradas con un
23%, 19% y 11% respectivamente.

Neoplasias

Graéfico 10. Numero de lesiones neoplasicas
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Grafico 11, Porcentaje de neoplasias

Finalmente las lesiones quisticas encabezadas por el mucocele, seguida
del quiste dermoide que representan un 41% y 29% respectivamente.

Tumores quisticos

Mucocele Quiste Quiste Hidrocistoma Colesteatoma
dermoide epidermoide ecrino

Gréfico 12. NUmero de tumores quisticos



Tumores quisticos
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Grafico 13. Porcentaje de tumores quisticos

Tipo de lesién Valor de X*
Inflamatorios 36.66
Vasculares 29.49
Neoplasias 68.55
Quisticas 73

Tabla 9. Valor de significancia de acuerdo el tipo de tumor para su correlacion clinica —
histopatoldgica.




A continuacion se describen los resultados de las tablas de contingencia
divididas segun la clasificacion de tumores orbitarios ya descrita.

En el primer grupo de los tumores inflamatorios, de un total de 73 casos,
23 fueron inflamatorios de los cuales en 14 casos se acert6 el diagndstico.

Inflamatorios

Dx clinico
Si No Total
Si 14 9 23
3 No 0 50 50
D
Ne]
(@]
<
‘:— Total 14 |59 73
&)
P< 0.0001

Tabla 10. Tabla de contingencia lesiones inflamatorias.

Dentro de lo tumores vasculares, se encontraron un total de 7 casos de
los cuales en 3 ocasiones se acerto6 el diagndstico.

Vasculares
Dx clinico
Si No Total
Si 3 4 7
3
2 No 0 66 66
he)
e
©
g Total 3 70 73
a)
P < 0.0001

Tabla 11. Tabla de contingencia lesiones vascular.



Dentro de las causas neoplasicas de un total de 26 casos, hubo una
adecuado correlacion en 23 casos.

Neoplasias
Dx clinico
Si No Total
Si 23 3 26
S No 0 47 47
D
o
o
©
g— Total 23 50 73
)
P< 0.0001

Tabla 12. Tabla de contingencia lesiones neoplascias,

Finalmente de los casos de lesiones quisticas, de un total de 17 casos
se encontré una adecuada correlacion en todos los casos.

Lesiones quisticas

Dx clinico
Si No Total
Si 17 0 17
S No 0 56 56
D
N
(@)
<
2 Total 17 56 73
o)
P< 0.0001

Tabla 13. Tabla de contingencia lesiones quisticas.



Se midio la sensibilidad, la especificidad, los falsos positivos y negativos

del diagnéstico clinico comparado con el diagndstico histopatol6gico,

encontrando los siguientes resultados.

Tipo de lesion

Inflamatoria

Vascular

Neopléasica

Quistica

Tabla 14. Correlacion clinica-histopatolégica segun tipo de lesion

Sensibilidad

0.60

0.42

0.88

Especificidad

F+

0.15

0.05

0.06



DISCUSION

Los tumores orbitarios representan un tema de vital trascendencia para
el clinico en oftalmologia ya que de su diagndstico oportuno en muchos casos
depende el pronostico del paciente. Las lesiones tumorales pueden
presentarse a cualquier edad, siendo la 6% década de la vida, segun lo
encontrado en este estudio, la edad en la que mas frecuentemente se ven
afectados los pacientes; dentro de este mismo grupo, el pseudotumor orbitario
fue la causa mas frecuente que representa el 31% del total de casos en este
grupo, seguido del mucocele, linfoma ademés de otras causas (osteoma,
carcinoma epidermoide). La 42 y 22 década de la vida fueron los dos grupos
con mas casos reportados después de la 62 década; encontrando también al
pseudotumor como causa mas frecuente con un porcentaje del 34% y 37%
respectivamente. Los tumores orbitarios pueden tener comportamiento benigno
y maligno, de curso agudo o cronico y su origen determina en gran medida el
manejo y prondstico final.

El presente estudio presenta la frecuencia de tumores orbitarios en el
Instituto de Oftalmologia Fundacion Conde de Valenciana en un periodo de
enero del 2005 a diciembre del 2009.

La importancia del mismo nos habla de como los médicos de dicho
centro de acuerdo a las caracteristicas clinicas sospechan determinada lesion
en la Orbita, encontrando que en un 63% de los casos hay una adecuada
correlacion clinica e histopatologica.

Los tumores orbitarios que tuvieron un 100% de correlacion en nuestro
estudio fueron el rabdomiosarcoma, el quiste dermoide, malformacion arterio-
venosa, displasia fibrosa, neurilemoma, adenoma pleomoérfico, metastasis
orbitaria y el colesteatoma.El mucocele tiene también un alto porcentaje de
correspondencia con un 85%, el cual fue confundido sélo con el colesteatoma.
El pseudotumor orbitario tuvo una correlacion del 63.6% cuyos diferenciales
mas importantes fueron tumor orbitario indeterminado, linfoma, adenoma
pleomdérfico, meningioma y tumor de glandula lagrimal indeterminado.

Aquellos que tuvieron un 50% de correspondencia fueron el tejido
adiposo, linfangioma, linfoma, Mikulicz y la fibrosis orbitaria, cuyos diagnésticos
diferenciales fueron lesion verrugosa, tumor orbitario indeterminado, tumor
vascular indeterminado, linfoma y Mikulicz respectivamente. De las lesiones
mas dificiles de diferenciar fueron el carcinoma epidermoide con una adecuada
correlacion s6lo en un 33.3% el cual fue confundido con melanoma y
osteomielitis. Y finalmente aquellas lesiones donde no existi6 correlacion, es
decir, no se acerto el diagnostico histopatoldgico final; este fue el caso de la
hiperplasia linfoide, la linfangiectasia y el osteoma cuyos diagndsticos fallidos



fueron tumor de glandula lagrimal indeterminado, linfangioma y nuevamente
tumor de glandula lagrimal indeterminado respectivamente.

Cabe sefalar que de las causas inflamatorias el diagnéstico mas
frecuente fue pseudotumor orbitario; de las vasculares linfangioma; de las
neoplasicas, las lesiones mesenquimaticas fueron las mas comunes seguidas
de las lesiones secundarias, linforpoliferativas, neurogénicas y lacrimales y por
altimo las metastasicas con un solo caso reportado. La lesién quistica mas
comun fue el quiste dermoide. No se encontraron casos de atrofia ni
degeneraciones.

Nuestro estudio arroj0 que las causas neoplasicas son las mas
frecuentes como lo encontrado anteriormente por Wilson et al® y Shields et al.*
con 35% , 50% y 34% respectivamente; en segundo lugar de frecuencia se
encontraron las causas inflamatorias como al igual que Wilson et al. 2 con un
31% y 25% respectivamente. Finalmente al igual que Shields et al.* las causas
vasculares ocupan el ultimos lugar en frecuencia con un 9 % y 6%
respectivamente.



CONCLUSIONES

Las mujeres fueron mas frecuentemente afectadas que los hombres con
un promedio de edad de 42 afios. El comportamiento de las lesiones en esta
serie fue predominantemente benigno.

De todas las lesiones orbitarias las causas neoplasicas fueron las mas
frecuentes, siendo la variedad mesenquimatica la mas comunmente
encontrada.

Las décadas de la vida con mayor numero de casos fue la sexta, cuarta
y segunda, todas ellas con el PSEUDOTUMOR INFLAMATORIO como causa
mas frecuente con un 31%, 34% y 37% respectivamente.

Existe segun lo encontrado en nuestro estudio, hubo una buena
especificidad en todos los casos y no se encontrd ningun falso positivo. El tipo
de lesién con mejor sensibilidad para hacer una adecuada correlacion clinica -
histopatolégica fueron las quisticas y en menor grado las vasculares. Las
lesiones inflamatorias presentaron una mayor frecuencia de falsos negativos.

El buen conocimiento de estas lesiones permite un diagndstico y
tratamiento oportuno el cual en multiples ocasiones suele ser multidisciplinario
y finalmente esto permite un mejor prondstico para la funcion y para la vida
segun sea el caso.

Ningun estudio previo que correlacione el diagnostico clinico con el
diagndstico histopatolégico de lesiones orbitarias, revisado en PubMed, OVID
y en los archivos de la revista Mexicana de Oftalmologia.
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