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DEFINICIONES Y CLASIFICACION

Definimos anomalia vascular orbitaria (AVO)
como cualquier alteracion morfolégica, estructural
y/o funcional de las arterias, venas, vasos linfaticos
y/o capilares orbitarios. Una correcta clasificacion
y nomenclatura de estas lesiones es imprescindi-
ble de cara a un diagndstico y manejo correcto de
las mismas. Desde hace afios, las anomalias vascu-
lares corporales se han clasificado en funcién de
su potencial proliferativo, de acuerdo con lo pu-
blicado por la International Society for the Study
of Vascular Anomalies (ISSVA)(1). De este modo,
actualmente se definen dos grandes categorias
histologicas (tabla 1)(2): los tumores y las malfor-
maciones vasculares; quedando obsoleta la clasi-
ficacion hemodindmica empleada previamente.
Sin embargo, son varios los autores que aseguran
que dicha clasificacién no se ajusta con exactitud
a las AVOs y proponen un esquema adaptado a la
patologia orbitaria que seguiremos a continuacién
(tabla 2)(2,3,4).

Tabla 1. Caracteristicas de los tumores
y malformaciones vasculares (2)

Tumor vascular Malformacién vascular

- Crecimiento por
hiperplasia endotelial
o proliferaciéon

- No presentes al
nacimiento

- Crecimiento inicial
desproporcionado que
sobrepasa el del nifio
(*Hemangioma infantil)

- Pueden presentar fase
de regresién

- Error en la morfogénesis
vascular que produce
alteraciones estructurales
en el plexo vascular

- Presentes al nacimiento

- Tasa de renovacién
celular normal

- Crecimiento proporcional
al individuo
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Epidemiologia y patogenia: Las malformacio-
nes vasculares orbitarias constituyen las lesiones
orbitarias mas frecuentes (12-24% segun las series);
siendo la malformacion venosa cavernosa la mas
frecuente (5,6). Son producidas por errores gené-
ticos en la embriogénesis temprana, y, al derivar
todos los componentes vasculares de un plexo pri-
mitivo comun, las lesiones mixtas son frecuentes en
la practica clinica. La caracterizacién fenotipica final
de la lesién dependeréd en parte de la mutacion im-
plicada (PIK3/AKT en malformaciones de bajo flujo,
via RAS-MAPK en las de alto flujo) y del efecto del
flujo sanguineo en el remodelamiento de la pared
vascular («go with the flow»)(2,4).

MALFORMACIONES VENOSAS
Malformacién venosa cavernosa (MVO-1)

Clinica: Malformacién de bajo flujo no disten-
sible, previamente conocida como hemangioma
cavernoso. Aparece en la cuarta década de la vida,
mayoritariamente en mujeres (pueden presentar
crecimiento durante el embarazo). Cldsicamente se
presentan con proptosis indolora y de instauracién
progresiva fruto del crecimiento de la lesién tras los
procesos trombdticos que se producen insitu y no
por proliferacién endotelial.

Diagnéstico: La Resonancia magnética (RM) es
la técnica de eleccién, aparecen isointensas en T1
e hiperintensas en T2 (parcialmente trombosadas).
En la ADC presentan valores <2,1 mm/s? (similares
a otras lesiones orbitarias) siendo Utiles las curvas
de captacién de contraste para el diagndstico di-
ferencial con las mismas al presentar las MVO-1 un
realce progresivo y parcheado (fig. 1)(7).
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Tabla 2. Clasificacién de las malformaciones vasculares orbitarias (2)

Simples

Combinadas

Con asociacién sindrémica

Capilares (MC)

- Mancha en vino de oporto

- Mancha salmén (nevus simplex)
- Teleangiectasia

Linfaticas (ML)

Linfatico-venosas (MLV)
- MLV con predominio

de componente venoso
- MLV con predominio

de componente linfatico

Sindrome de Sturge-Weber (MC)
Teleangiectasia hemorrédgica hereditaria
Sindrome del nevus azul (MVO2, MVO3)
Sindrome de Maffucci (MVO2, MVO3)
Sindrome de Wyburn-Mason (CM, MAV)

- Microquisticas

- Macroquisticas

- Mixtas

Venosas (MVO)

- MVO1 (malformaciéon venosa cavernosa)
- MVO?2 (variz orbitaria)

- MVO3 (MOV2 + infiltracién)

- MVO4 (glomus)

- MVOS5 (intraosea)

Arterio-venosas (MAV)

MC, malformacion capilar; ML, malformacién linfatica; MVO malformacion venosa orbitaria; MAV, malformacién arterio-venosa; MVL malforma-

cién linfatico-venosa.

Tratamiento y seguimiento: Dada la ausen-
cia de conexidn vascular significativa con el resto
del sistema venoso de la érbita (bajo riesgo de
sangrado) y la presencia de una adventicia defi-
nida (sin invasién local), la escision quirdrgica es
habitualmente sencilla y constituye la técnica de
eleccion.

Malformacién venosa distensible, variz orbitaria
(MVO-2)

Clinica: Lesion de bajo flujo que se caracteriza
por su distensibilidad. La disminucién del retorno ve-
noso inducida por la maniobra de Valsava «rellena»
la lesion pudiendo presentar el paciente dolor, dis-

Fig. 1: RM de 6rbitas MVO-1. Cortes axiales en secuencias ponderadas en T1 (izquierda) y T2 con supresién de la sefial
de la grasa (derecha). Se intuye un exoftalmos del globo ocular izquierdo tan solo parcialmente visible (flecha blanca en
imagen izquierda), secundario a masa extraconal inferolateral con contornos muy bien delimitados, baja sefial homogé-
nea en la secuencia T1 y homogéneamente alta en la secuencia T2. Realce intenso y homogéneo (no mostrado), que
comienza en la periferia de la lesién y progresa hacia el centro de la misma, y una curva dindmica con realce rapido y casi
vertical, tipicos de la malformacién venosa cavernosa.
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minucién de agudeza visual, diplopia y exoftalmos
con la distension (fig. 2). La proptosis disminuye o
desaparece en reposo, pudiendo aparecer en oca-
siones enoftalmos como resultado del remodela-
miento 6seo y la atrofia grasa producidos por los
ciclos repetidos de expansién-regresion.
Diagnéstico: El diagnostico es clinico, pero pre-
cisa de confirmacién mediante una prueba de ima-
gen como el TAC. Se realiza durante la maniobra de
Valsalva, lo que permite evidenciar la lesién y la in-
gurgitacién de los vasos aberrantes durante la misma
(fig. 3). Pueden aparecer flebolitos. En la RM aparecen
isointensas en T1 e hiperintensas en T2 con intenso
realce al contraste. La presencia de >2,8 mm/s?, en
ADC es un indice 100% sensible y especifico (8).
Tratamiento y seguimiento: La actitud terapéu-
tica depende de la implicacion clinica. Como en el
resto de lesiones orbitarias, intentamos ser conser-
vadores dado el riesgo de sangrado (estas lesiones
presentan alto grado de conexién vascular) y dafio
de estructuras nobles; reservando la reseccién para
aquellos casos que presenten dolor incoercible y
gue no responda a tratamiento médico, neuropatia
optica compresiva u otras manifestaciones incapa-
citantes. El tratamiento habitual se basa en la maxi-
ma «glue and excise»: aplicacion intralesional de un
agente esclerosante (aplicado previamente por via
percutdnea o intraquirirgico) seguido de escision
completa de la misma si es posible. La cirugia o

Y

Fig. 2: Imagen de paciente con MVO-2 derecha. La fo-
tografia de arriba esté realizada en reposo mientras que
la de abajo durante la realizacion de la maniobra de Val-
salva evidenciandose la aparicién de exoftalmos derecho
durante la misma.

escleroterapia aisladas pueden ser una opcién en
algunos casos, aunque la Ultima puede conducir a
un «efecto masa» residual.

MALFORMACION LINFATICA (ML)

Clinica: Produce una proptosis progresiva que
puede empeorar stbitamente y ser dolorosa en el
contexto de un sangrado intralesional agudo (quiste
de chocolate), y, dado el tejido linfoide presente, se
caracteriza por aumentar de tamafio en contexto de

Fig. 3: TAC orbitario MVO-2 (correspondientes a la paciente de la Imagen 2). Reconstrucciones axiales de estudio
volumétrico, previa (izquierda) y posterior a la administracién de contraste intravenoso (derecha). La imagen de la izquier-
da esta realizada en reposo, mientras que la derecha se ejecuté durante la realizacién de doble maniobra de Valsalva
(directa e indirecta). El estudio realizado en reposo es rigurosamente normal, mientras que la aplicacién de las maniobras
de Valsalva pone en evidencia una llamativa dilatacién venosa correspondiente a una variz orbitaria.
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infecciones de vias respiratorias altas concomitan-
tes. En funcién del tamafio de los quistes (mayor o
menor de 2 cm) pueden clasificarse en macroquisti-
cas (escaso componente estromal, efecto masa), mi-
croquisticas (comportamiento infiltrativo) o mixtas.
Pueden presentar extension extraorbitaria y asociar-
se a malformaciones vasculares intracraneales.

Diagnéstico: En la RM aparecen isointensas en
T1 e hiperintensas en T2 con presencia de niveles
en los quistes (fig. 4).

Tratamiento y seguimiento: Siempre que sea
posible se prefiere observacion. Drenaje percutaneo
o quirdrgico urgente en caso de proptosis subita y
sindrome compartimental orbitario en el contexto de
hemorragia, o en lesiones facilmente accesibles de
escaso riesgo quirlirgico. Cuando predomine el efec-
to masa se prefiere la escleroterapia de los quistes
con diferentes agentes (etanol, bleomicina, tetradecil
sulfato de sodio, morruato de sodio, etanol, OK.432)
de cara a disminuir el ratio lumen/estroma; siendo
el principal riesgo de esta técnica el sindrome com-
partimental orbitario secundario a la inflamacién de-
rivada del mismo. Si predomina la infiltracion y la es-
clerosis se ve dificultada por el pequefio tamano del
quiste se puede plantear debulking. Los anti-VEGF e
inhibidores de la via m-TOR son opciones promete-
doras en el manejo de estos pacientes (9,10).

MALFORMACIONES ARTERIO-VENOSAS

Clinica: Lesién de alto flujo que se caracteriza
por una comunicacién entre arterias y venas a tra-
vés de un nido capilar anormal que evita el lecho
capilar de alta resistencia (a diferencia de las fistu-
las arterio-venosas en las que no existe ningun tipo
de red capilar entre ambos componentes). Clinica-
mente son caracteristicos la proptosis pulsatil y los
vasos epiesclerales ingurgitados.

Diagnéstico: En el TAC destaca el realce con
contraste y la RM muestra vacios de flujo. La angio-
grafia es la técnica diagndstica de eleccion (llenado
rapido proximal del sistema arterial y sistema veno-
so distal dilatado).

Tratamiento y seguimiento: Manejo individua-
lizado, se prefiere observacion. En casos en los
que la implicacién clinica lo requiera, la arterio-
grafia diagnostico-terapéutica con embolizacién
selectiva seguida o no de la reseccién del nido es
de eleccién. La reseccion incompleta es habitual
(dada la proximidad de estructuras nobles y el alto
riesgo de sangrado) y suele conducir a nueva an-
giogénesis y recurrencias mas difusas y dificiles de
manejar. El tratamiento con anti-VEGF podria te-
ner un papel en el manejo de estas lesiones en un
futuro.

Fig. 4: RM orbitaria ML. Secuencias ponderadas en T2 en el plano axial, previa (izquierda) y posterior a tratamiento con
bleomicina (derecha), que demuestran un llamativo exoftalmos izquierdo (flecha blanca) en el estudio pre-terapéutico
secundario a una masa brillante, polilobulada, con I6culos de distinta intensidad de sefial, que engloba el fasciculo éptico
(flechas negras) que ocupa completamente el compartimento intraconal; corregido tras el tratamiento. Todos los hallaz-
gos descritos son virtualmente patognoménicos de malformacién linfatica macroquistica.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Las AVO se clasifican en funcién de su potencial proliferativo y naturaleza histolégica de acuerdo con la ISSVA.

* En el manejo de las AVO se prioriza la observacion siempre que sea posible dado el riesgo de recidiva, san-
grado y dafio de estructuras nobles. Hay que individualizar siempre el tratamiento.

* La malformacién venosa cavernosa es una lesién no distensible que se trata mediante escisién quirlrgica
mientras que la variz orbitaria se caracteriza por una proptosis inducible por la maniobra de valsalva y su tra-
tamiento se basa en «glue and excise».

* La malformacion linfatica presenta cambios clinicos en relacion con el sangrado y las infecciones respiratorias,
el tratamiento de eleccion es la escleroterapia, sobretodo en las lesiones macroquisticas.

* Las malformaciones arterio-venosas presentan un nido capilar anormal entre arterias y venas mientras que las
fistulas son una comunicaciéon directa entre las mismas.
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