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RESUMEN

Durante la infancia existen varios tipos de tumoraciones a nivel orbitario. Las causas mas
comunes son de etiologia benigna, entre las que se encuentran los quistes (dermoide,
teratoma), lesiones vasculares (hemangiomas, linfangiomas), cuadros inflamatorios (celu-
litis) y méas raramente tumores malignos. Exponemos el caso de un nifio con linfangioma
ocular, que consulté por trauma contuso en la region ocular izquierda, y posterior prop-
tosis.

PEDIATRIC OCULAR LYMPHANGIOMA. CASE REPORT
ABSTRACT

A spectrum of tumors and pseudotumors can involve the orbit of children. The most com-
mon causes of orbital tumors in the pediatric age are benign processes like cysts (der-
moid, teratoma), vascular lesions (hemangiomas, lymphangiomas), inflammatory condi-
tions (orbital pseudotumor, cellulitis) and more rarely ,malignant tumors. We report the
case of a child with ocular lymphangioma that consulted for ocular trauma and proptosis.

INTRODUCCION

Durante la infancia se pueden presentar varios tipos
de tumores a nivel de la ¢rbita. A diferencia del adul-
to, en el nifio las causas mas frecuentes de tumores
orbitarios corresponden a procesos benignos: quistes
(dermoide, teratoma), lesiones vasculares (hemangio-
mas, linfangiomas), cuadros inflamatorios (pseudotu-
mor orbitario, celulitis). Sin embargo, los tumores malig-
nos en esta region anatdomica suponen hasta el 18 %
de los casos, correspondiendo sobre todo a neopla-
sias primarias de la ¢rbita (12 %)".

Presentamos el caso de un nifio con linfangioma
ocular y revisamos los diagndésticos diferenciales que-

deben tenerse en cuenta en esta situacion.Los tumo-
res orbitarios (TO) abarcan una amplia gama de dife-
rentes tipos de tumores como se desglosa en la Tabla
12,

Las lesiones tumorales de la érbita en los nifios re-
presentan un espectro histolégico diferente al de los
adultos, pudiéndose presentar destruccion o deformi-
dad 6sea y pérdida de la vision'?. Los sintomas mas
frecuentes con los que pueden presentarse los tumo-
res orbitarios son la proptosis y la disminucion de la
agudeza visual. (Tabla 2). Conocer las caracteristicas
histopatolégicas de estos tumores son fundamenta-
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Tabla 1 Tipos de tumores orbitarios.?

Meningioma

Quiste epidermoide o dermoide

Rabdomiosarcoma

Cavernoma

Neumatosis Dilatans

Sarcoma neurogénico

Aneurisma de la arteria oftalmica

Hemangiopericitoma

Carcinoma adenoide quistico

Metéstasis Osteoma Quiste gigante
Inflamacién / absceso / pseudotumor Neurinoma Osteopetrosis
Linfoproliferativa / leucémica procesa Malformacién venosa Lipoma
Cuerpo extrafio / trauma Displasia fibrosa Sarcoidosis

Glioma del nervio 6ptico

Mucocele

Leiomioma del nervio éptico

Adenoma pleomorfo

Hemangioma capilar

Tabla 2 Sintomas comunes en tumores orbitarios.®

Sintomas Frecuencia (%)
Proptosis 92
Disminucion de la agudeza visual. 74

Defectos en campo visual.

Diplopia, estrabismo 66
Dolor 34
Lagrimeo 23
Edema conjuntival 22
Inflamacion 13

les para considerar su comportamiento, tratamiento
y fundamentalmente el prondstico.Existe ademas una
frecuencia mayor de acuerdo al tipo de tumor en dife-
rentes grupos de edades (Tabla 3)3.

CASO CLINICO

Escolar de 7 afios de edad, de sexo masculino,

procedente de Asuncion, que consultdé por historia
de traumatismo de tipo contuso en la regiéon ocular
izquierda (golpe contra la cabeza de otro nifio) de
12 horas de evolucion, con posterior proptosis del
0jo izquierdo, con aumento progresivo, al que horas
después se afiaden signos inflamatorios a nivel de los
parpados. Niega fiebre, cefalea, alteracion de la vision
u otros sintomas acompafiantes (Figuras 1y 2).

Refiere antecedentes de episodios de proptosis en
el ojo izquierdo a repeticion. El primero cuatro afios
antes, posterior a un traumatismo contuso, en dicha
ocasion se le realizé la cantotomia lateral izquierda
de urgencia con drenaje de hemorragia retrobulbar.
Presentd posteriormente cinco episodios similares, sin
antecedentes de traumatismos. Un estudio de tomo-
grafia axial computarizada (TAC) de orbita realizada
en el afio 2014 reveld una formacion intraconal de 6rbi-
ta izquierda de 16x10x18mm, de densidad correspon-
diente a partes blandas, que protruia a nivel preseptal
medial.

Ecografia de ojo izquierdo actual: Globo ocular de
tamafio y forma conservados, paredes de contorno re-
gular, cristalino topico, camara vitrea sin ecos en su

Tabla 3 Frecuencia del tipo de tumores orbitarios en diferentes grupos etarios.?

0-10 afnos 11-20 afos 21-30 afos 31-40 aios 41-50 afios 51-60 afios > 60 afos
Hemangioma / Rabdomiosarcoma Mucocele Meningioma Meningioma Linfoma Linfoma
Linfangioma
Glioma del nervio Quiste dermoide Inflamatorio Cavernoma Mucocele Meningioma Metéstasis
optico
Rabdomiosarcoma Neurofibroma Carcinoma Carcinoma Cavernoma Mucocele Meningioma
Adenoide quistico | Adenoide quistico
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Figura 1 Region orbitaria lado izquierdo 30 min después del trauma-
tismo.

interior. Retina aplicada. No impresiona nervio 6ptico
excavado. Se observa aumento de la densidad de teji-
dos periy retro orbitarios.

Al segundo dia de internacion, presentd un aumen-
to de la intensidad del dolor local y de la proptosis que
no cedio con analgésicos, por lo que se le realizé un
drenaje quirdrgico de urgencia por endoscopia nasal
rigida. Se evacu6 gran cantidad de liquido hematico.
Posterior al procedimiento se realizé una resonancia

»
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Figura 2 Region orbitaria lado izquierdo 12 horas después del trauma-
tismo.

™

magnética nuclear (RMN) de craneo y 6rbitas, que in-
formd la presencia de un proceso expansivo intraorbi-
tario izquierdo, evocando en primer lugar una malfor-
macion vascular, probable hemolinfangioma (Figura 3).

Alsextodiadeinternacion, seprocedealarealizacion
de una orbitotomia exploradora de ¢rbita izquierda a
través de la herida abierta superior izquierda. En di-
cha ocasién se constataron multiples cavidades quis-
ticas revestidas de tejido liso, que drenaba sangre

Figura 3 RMN de craneo y 6rbitas que revela proceso expansivo intraorbitario izquierdo, compatible con aparente malformacion vascular.
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Figura 4 Cortes histoldgicos de pared linfangiomatosa delgada, tabicada. HE. 10X y 20X.

oscura abundante. Se procedi6 a la cauterizacion y
toma de nueva muestra para anatomia patoldgica; el
nifo presentd mejoria clinica. El informe de Anatomia
Patologica menciona que los hallazgos histolégicos
son compatibles con Linfangioma quistico (Figura 4).

DISCUSION

Ellinfangioma es un tumor de origen vascular, benig-
no de tipo hamartomatoso, de naturaleza congénita,
que consiste en vasos linfaticos dilatados, rodeados
por tejido linfoide. De crecimiento lento, encapsulado,
provoca exoftalmos progresivo y remodelamiento or-
bitario, provocando una proptosis brusca en el caso
de que se complique con hemorragia. El linfangioma
representa el 1% al 2% de las masas orbitarias en
los nifios. De acuerdo a la clasificiacion de Mulliken
y Glowacky son considerados malformaciones veno-
linfaticas. Generalmente son unilaterales, irregulares,
mal definidos y multicompartamentales'?.

Es el segundo tumor vascular mas comun en la 6rbi-
ta, después del hemangioma capilar en nifios, y se da
en la primera década de la vida. Su localizacién puede
ser intra'y extraconal, incluso extraorbitario. El diagnos-
tico se establece mediante imagenes orbitales™. En
la ecografia muestra una ecogenicidad heterogénea
de predominio quistico. En TAC y RMN esta peor de-
finido que el hemangioma cavernoso, sobrepasando
los limites de la ¢rbita, como la fascia conal y el septo
orbitario. Pueden captar contraste, pero menos que
los hemangiomas'?, en la RMN puede presentar una
lesion multilolobulada o masa multiquistica’. En el

caso presentado, el paciente present6 proptosis ocu-
lar en varias ocasiones, secundaria a traumatismos
contusos, con mejoria con antiinflamatorios y drenaje,
no pudiendo esclarecerse con antelacion el diagnosti-
co por la falta de estudios mas sensibles y especificos
como la RMN y la toma de material para biopsia.

Acontinuacion, se presentaunalistadealgunos diag-
nosticos presuntivos que se deben tener en cuenta
ante la presencia de un tumor orbitario:

Hemangioma capilar: Es el tumor méas frecuente en
la infancia. Su incidencia se aproxima en un 10%. Son
tumores del endotelio con capacidad para proliferar
y con historia natural que se caracteriza por involu-
cion espontanea. Para el diagndstico se requiere de
eco-doppler y RMN, ya que son tumores de flujo san-
guineo elevado. Su localizacion mas frecuente es la
region facial y en particular la peri-ocular (palpebral).
El diagnostico es basicamente clinico. Estos pacien-
tes presentan riesgo de ambliopia por lo que requieren
valoracion oftalmolégica. El tratamiento de eleccion
suele ser la observacion y actualmente se utilizan pro-
pranolol, corticoides sistémicos, y en casos extremos
vincristina o interferéns?.

Quiste dermoide: los quistes naso-etmoidales dermoi-
des son malformaciones benignas, poco frecuentes.
Se presentan como un ndédulo subcutéaneo y/o como
un orificio fistuloso con pelos a nivel de la linea media
nasal. Son mas comunes en cabeza y cuello, en parti-
cular los de la cola de la ceja. La reseccion completa
es la Unica manera de erradicarlo®1°.
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Teratoma: son tumores disontogénicos constituidos
por elementos de las hojas blastodérmicas. Estos tu-
mores pueden ser desde sélidos hasta quisticos, y en
ocasiones mixtos, de acuerdo al grado de maduracion
también pueden ser adultos o embrionarios. Hay va-
rias formas de clasificarlos: por ejemplo, segun el
comportamiento pueden ser benignos o malignos. La
orbita se puede afectar como sitio primario o por con-
tiglidad de otros teratomas faciales. El objetivo en el
manejo del teratoma orbital es salvar la vision, el globo
ocular y mantener la estética'™'2.

Nasoangiofibroma juvenil: Es una lesion altamente
vascularizada, localmente invasiva, que se origina en
la nasofaringe o en las narinas en varones adolescen-
tes, y puede extenderse a la pared postero-lateral
de la cavidad nasal y con menos frecuencia, invadir
la orbita. Los pacientes usualmente presentan obs-
truccion nasal, epistaxis severa y recurrente y rara
vez, deformidad facial. En la TAC se observa una
masa homogénea de tejidos blandos que expande
la fosa pterigo-palatina. En la RMN, es de sefial in-
termedia en T1, con areas de ausencia de sefial en
relacion con su alta vascularizacion. El tratamiento
de primera opcién es la intervencion quirdrgica®s.

Rabdomiosarcoma: El rabdomiosarcoma es el tumor
orbitario maligno mas frecuente en la infancia asf como
el sarcoma de partes blandas mas frecuente en la po-
blacion pedidtrica, siendo mas frecuente en varones
menores de seis afios de edad. En la TAC se obser-
van lesiones mal definidas con pobre realce luego
de la administracion de contraste y con compromiso
6seo por erosion o infiltracion de la médula ésea. To-
dos los casos deben ser tratados con quimioterapia y
mu_chos de ellos con combinacion de radioterapia y
cirugia, pero esto depende del tamafio y la localiza-
cién del tumor primario y de la proporcion del mismo
para que pueda ser extirpada quirdrgicamente™7.

Linfoma: El linfoma de la ¢rbita es una lesion sélida,
principalmente, de células B. La presentacion extrano-
dal del linfoma no Hodgkin es comun: del 21 % al 64 %
de los casos, de los cuales el 10 % corresponden a
cara y cuello. ElI 75 % de los pacientes que presentan
linfoma en la drbita tienen o tendran linfoma sistémico.
Los pacientes consultan por proptosis dolorosa pro-
gresiva, alteracion de movimientos oculares, alteracion
visual y agrandamiento de la glandula lacrimal. Los
hallazgos imagenolégicos en TAC y RMN son ines-
pecificos. El tejido linfoide en la 6rbita se sitla en las
glandulas lacrimales y en la subconjuntiva, por lo cual
las localizaciones mas frecuentes son la porcion ante-
rior de la orbita, el area retrobulbar y el compartimento
orbitario superior® 516,

Histiocitosis de células de Langerhans: Es una en-
fermedad poco frecuente, de la cual no se conoce su
causa, se da principalmente en nifios. Se caracteriza
por proliferacién del histiocito y es de comportamiento
agresivo. Las lesiones se pueden ubicar en la orbita,
el seno cavernoso, senos paranasales, entre otros. El
compromiso de la ¢rbita es aproximadamente el 23 %
de los casos, y el sintoma mas comun es el edema,
seguido de presencia de masa y exoftalmos® 516,

Pseudotumor inflamatorio: Es una condicion benig-
na, de etiologia desconocida, que da cuenta de al me-
nos el 10 % de las masas orbitarias en la poblacion
pediatrica. Se trata de una lesiéon que aparenta una
neoplasia con localizaciones en cualquier parte del
cuerpo, incluido la o6rbita, poco fecuente en nifios.
Generalmente es unilateral, y cuando es bilateral se
asocia a otras patologias subyacentes. Los sintomas
mas frecuentes proptosis, alteraciones en la movilidad
ocular, diplopia, ojo rojo, entre otros. La forma de sos-
pechar esta enfermedad es una patologia que presente
inflamacién como signo. La RMN de ¢rbita es la prue-
ba mas sencilla para el diagnéstico, y la anatomia pa-
tolégica demuestra infiltrado de células inflamatorios
sin mas hallazgos. El tratamiento consiste en el uso
de corticoides sistémicos e inmunosupresion en casos
refractarios’®1°,

CONCLUSION

Consideramos de suma importancia la realizacion
de estudios auxiliares de diagnodsticos adecuados
(imagenes y biopsia si fueran necesarios) desde el ini-
cio del cuadro en los tumores orbitarios, fundamental-
mente a fin de descartar aquellos de naturaleza malig-
na, para asi poder lograr un manejo apropiado de los
mismos, dado que la conducta y actitud terapéutica
y sobre todo el prondéstico pueden ser muy distintos
segun la etiologia de los mismos.
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