SECCION 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPITULO

Lesiones estructurales y quistes orbitarios
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INTRODUCCION

El presente capitulo aborda una serie de entida-
des infrecuentes no catalogables dentro de la gran
patologia orbitaria de naturaleza tumoral, vascular,
infecciosa o inflamatoria. Cabe tenerlas en cuenta
porque a nivel clinico pueden dar signos parecidos
a cualquier distopia del globo ocular, y, por lo tan-
to, siempre habra que tenerlos en cuenta de cara al
diagnéstico diferencial. Se desarrollan primero las
diferentes entidades y al final del capitulo se ofrece
un cuadro resumen general.

MUCOCELE Y MUCOPIOCELE (1)

Definicién. Lesion quistica de contenido mu-
cinoso que se forma a partir de la mucosa de los
senos paranasales.

Epidemiologia. Representa el 4% de todas las
masas orbitarias, siendo el oftamdlogo, en un 70%
de los casos, quien realiza el primer diagnéstico.

Patogenia. Obstruccién de los puntos de dre-
naje aéreo de los senos paranasales. A menudo se-
cundario a sinusitis, traumatismo o cirugia previas
en la zona asi como neoplasias. Su interior continua
generando contenido mucoso cosa que hace que
sean masas de crecimiento lento. En la sobreinfec-
cién hablamos de mucopiocele.

Clinica. Las manifestaciones oftalmoldgicas,
presentes en el 28% de los casos, son por efecto
masa y asi como su localizacién: cualquier distopia
del globo ocular entre las que destaca proptosis o
enfotalmos; masa firme palpable, epifora, edema
periorbitario, malposicion palpebral o restricciéon
motilidad ocular extrinseca. La neuropatia optica
ocurre entre el 4-18% de los casos. En el mucopio-
cele aparecen signos flogéticos. La manifestacion
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no oftalmolégica mas importante es la cefalea lo-
calizada en el 4rea afecta.

Diagnéstico. El diagnéstico es clinico, apoya-
do en pruebas de imagen. La TAC muestra masa
encapsulada homogénea e isointensa. Seno pa-
ranasal adyacente opacificado. Remodelacion y
adelgazamiento del hueso adyacente. La RMN es
mas variable dependiendo del estado de hidrata-
cién de la masa. A mayor hidratacién del contenido
mucinoso, mayor intensidad tanto en T1 como T2,
mientras que la menor hidratacién da lesiones hi-
pointensas en T1 o sin intensidad en T2.

Tratamiento. El tratamiento es quirlirgico y en-
doscépico de eleccién, sobretodo en masas pro-
fundas. Consiste en el vaciamiento del mucocele
con re-apertura del ostium sinusal. A pesar del co-
rrecto tratamiento existen recurrencias hasta en el
26% de los casos.

SINDROME DEL SENO SILENTE (fig. 1)(1)

Definiciéon. Entidad patoldgica originada en el
seno maxilar y que repercute en el suelo orbitario
dando lugar principalmente a enoftalmos e hipo-
globo.

Epidemiologia. Es una entidad rara. Predomina
en la cuarta década de la vida sin predileccién por
sexo ni raza. Practicamente siempre es unilateral.

Patogenia y causas. El factor més determinan-
te en su aparicion parece ser un defecto completo
de ventilacién del seno maxilar, especialmente en
pacientes con sinusitis crénicas. A continuacion,
se genera un gradiente de presién negativa, lento
pero intenso, que llega a deformar hacia dentro las
pareces del seno maxilar. En fases mas adelanta-
das, termina afectando a areas cercanas como la
o6rbita (enoftalmos e hipoglobo) y la cavidad nasal
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Fig. 1: A. Aspecto clinico de un caso de Sindrome del seno silente derecho en el que se aprecia hipoplasia malar derecha,
pseudoptosis superior derecha y surco palpebral superior derecho mas profundo. B. Aspecto radiolégico en el que se
aprecia en la TAC un seno maxilar derecho opacificado y reducido de tamario (efecto presién negativa) y con el consi-
guiente aumento de volumen orbitario derecho.

(desviacion del tabique nasal). Cabe remarcar que,
ademas de la ya mencionada sinusitis crénica, ha
sido descrito también tras traumatismos, intuba-
cion endotraqueal, insercién sonda nasogastrica,
rinoplastia cosmética, descompresion orbitaria o
septoplastia con fractura del cornete inferior.

Clinica. Enoftalmos e hipoglobo, unilateral, in-
doloro y lentamente progresivo. La diplopia suele
aparecer en casos moderados-severos.

Diagnéstico. La sospecha clinica es fundamen-
tal. Las pruebas de imagen, en especial el TAC de
6rbitas, debe confirmar un seno maxilar disminuido
de volumen y opacificado con un descenso del sue-
lo orbitario adyacente y el consiguiente aumento
del volumen orbitario. A menudo existe una desvia-
cion evidente del tabique nasal.

Diagnéstico diferencial. Fundamental pensar
por orden de frecuencia: primero traumatismos con
fractura suelo de la érbita, exoftalmos contralateral
y otras causas mas raras como sindrome de Pparry
Rromberg o asimetria facial congénita.

Tratamiento. Tiene dos fases: la primera, y fun-
damental, consiste en mejorar el drenaje del seno
maxilar. Para ello hay que realizar una cirugia endos-
copica en cavidad nasal que segln los casos realice
una septoplastia y turbinectomia para mejorar la ex-
posicién del ostium maxilar y, una vez visible, reali-
zar una ampliacién de éste, denominado antrosto-
mia. La segunda fase, de reconstruccién orbitaria, es
algo més controvertida en cuanto a su necesidad y
al momento de realizarla. Algunos Aautores prefie-

ren demorarla entre 2 y 6 meses tras cirugia endos-
cdpica y, cuando se considera indicada, se coloca
un implante de suelo de érbita, de una forma pare-
cida a la que se realizaria en una fractura orbitaria.

SINDROME DE PARRY ROMBERG (1)

Definicion. Atrofia hemifacial progresiva que
afecta a todos los tejidos blandos de una hemicara.

Epidemiologia. Entidad rara. Los casos descri-
tos son de las dos primeras décadas de la vida y
que, de una forma variable, pueden manifestarse
durante el resto de la vida.

Patogenia y causas. No se conoce. Se han pro-
puesto cambios en el tono del sistema nervioso
auténomo simpdético como consecuencia de trau-
matismos, cirugias o infecciones. Algunos de los
casos presentan también anticuerpos antinucleares
elevados sugiriendo la autoinmunidad como posi-
ble factor coadyuvante.

Clinica. Enoftalmos y ptosis palpebral. Suelen
coexistir con atrofia del tejido celular subcutaneo,
mas o menos facil de detectar comparando con
lado contralateral. Los cambios puramente cuta-
neos son tardios y se asemejan a los de la esclero-
dermia localizada (morfea). A nivel sistémico suelen
asociar manifestaciones neurolégicas como convul-
siones, migrafias y neuralgia trigémino.

Diagnéstico. Es clinico y debe demostrar, ade-
mas, hemiatrofia cerebral, calcificaciones corticales
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y aumento del espacio de liquido cefalorraquideo.
La histopatologia de los tejidos afectados suele de-
mostrar infiltracién leucocitica y esclerosis perivas-
cular con preservacion de fibras de elastina.

Diagnéstico diferencial. Paralisis VIl par, escle-
rodermia localizada (morfea), traumatismo.

Tratamiento. Las medidas etiopatogénicas son
los agentes inmunomoduladores, agentes blo-
queantes del sistema simpético o bloqueo del gan-
glio estrellado. Otras medidas buscan compensar
en lo posible la atrofia e incluyen injertos autélo-
gos, como la grasa, o heterdlogos.

ESCLERODERMIA LOCALIZADA (MORFEA)(1)

Definicién y epidemiologia. Variante de esclero-
dermia localizada con afectacion orbitaria, mas comin-
mente conocida como morfea en «coup de sabre».
Aunque la afectaciéon es predominantemente infantil,
no son extraordinarios los casos en edad adulta.

Causas y patogenia. En una primera fase se
produce una inflamacién de origen autoinmunitario
que provoca depésito coldgeno dérmico, con su
consiguiente engrosamiento. En la segunda fase,
denominada esclerética, estos haces de colageno
reemplazan la grasa y musculo subcutaneos, pro-
vocando clinicamente placas de atrofia. Los casos
de afectacion periocular tienen en un 50% de los
casos afectacién concomitante con otros 6rganos
internos, sobre todo el sistema nervioso central.

Clinica. La afectacion ocular y periocular es muy
variada, aunque sélo un 3,2% de los casos es cli-
nicamente relevante. Puede aparecer enoftalmos,
cualquier forma de malposiciéon palpebral, mada-
rosis, uveitis, episcleritis, paresia oculomotora o
estrabismo. La piel adyacente aparece endurecida
y adherida a plano éseo. Otras manifestaciones
son sobre todo neuroldgicas, aparecen el 50% de
los casos y aflos mas tarde de las manifestaciones
cutédneas. También son amplias pudiendo ser con-
vulsiones, hemiparesia, cambios de personalidad,
deterioro cognitivo o cefaleas.

Manejo y Pronéstico. El tratamiento es médico
y pretende limitar la fase activa de la enfermedad.
Usa Se han utilizado diversos farmacos arsenal mé-
dico como metotrexato, corticosteroides, colchi-
cina o d-penicilamina. En fases atréfico-inactivas
se plantean rellenos de forma personalizada. El
prondstico vital es malo con una supervivencia a
los 10 afos del 75%.

QUISTE DERMOIDE Y EPIDERMOIDE
DEL ADULTO (fig. 2)(1,2)

Definicién y Epidemiologia. Lesiones congéni-
tas (coristomas) desarrolladas por el atrapamiento
de tejido ectodérmico cerca de las suturas éseas
craneales. La mayoria son detectados en los prime-
ros afios de vida y son preseptales. Su deteccién en
la edad adulta se da en los casos mas profundos,
retroseptales, yretroseptales, y que pasan inadver-
tidos hasta las primeras etapas de edad adulta.

Patogenia. Dicho atrapamiento de tejido ecto-
dérmico da lugar a quistes, cuya pared es dérmica
o epidérmica y el contenido variable semisélido
con colageno, queratina, grasa, foliculos pilosos,
colesterol o calcio. Este contenido es altamente
proinflamatorio y es muy importante tenerlo en
cuenta tanto en diagnédstico (fugas o ruptura es-
pontanea que produce adherencias, resorcion ésea
subperiodstica o fenémenos inflamatorios orbitarios)
como en su tratamiento (ruptura iatrogénica).

Clinica. Los quistes dermoides del adulto acos-
tumbran a ser lesiones orbitarias y se manifiestan
como exoftalmos e hipoglobo (su origen principal
es en suturas fronto-cigomatica y fronto-etmoidea).

Fig. 2: Quiste dermoide en techo orbitario derecho.
A. Aspecto clinico en el que se aprecia hipoglobo dere-
cho y exoftalmos derecho. B. Imagen mediante TC corte
frontal de orbitas en que se aprecia quiste dermoide en
Techo Orbitario Derecho (imagen hipointensa encima
del globo ocular).
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Diagnéstico

Etiologia

Hallazgos Clinicos

Radiologia

Tratamiento

Mucocele

Obstruccion secundaria
de los ostium senos
paranasales

Distopia Globo
Ocular (proptosis o
enoftalmos), masa firme

palpable

TAC masa homogénea
isointensa con seno
paranasal opacificado

Drenaje endoscépico
y restablecimiento
drenaje sinusal

Sd Seno silente

Mala ventilacion seno
maxilar desencadena
gradiente presién
negativa y fuerza
centripeta

Enoftalmos, hipoglobo,
surco superior marcado

Opacificacién seno
maxilar, disminuciéon
volumen seno maxilar
y aumento volumen
orbita con desviaciéon
tabique nasal

Cirugia endoscépica
nasal con anstrostomia.
Controversia aceca de
reconstruccién orbitaria

Sd Parry
Romberg

Inflamatoria autoinmune
y posible isquemia
microvascular

Atrofia unilateral
cutanea de tejidos
conectivos faciales,
alopecia, enoftalmos,
endurecimiento tarsal,
restriccion MOE o iritis

Erosion y
adelgazamiento éseo.
Hemiatrofia cerebral,
calcificaciones corticales

Inmunosupresores,
agentes simpaticoliticos,
relleno tisular

Esclerodermia
localizada

Inflamatoria autoinmune
y posiblemente
hereditaria

Induracién/atrofia
frontoparietal,
enoftamos, ptosis,
restriccion MOE, uveitis,
epilepsia, hemiparesia

Hemiatrofia cerebral,
calcificaciones
corticales, anomalias
vasculares o cambios
bseos

Antiinflamatorios,
antimetabolitos,
antiplaquetarios,
rellenos tisulares

Periorbitopatia
asociada a
prostaglandinas

Lipolisis inducida por
prostaglandinas y
bloqueo adipogénesis

Involucién
dermatocalasia, pérdida
volumen paquetes
adiposos orbitarios,
aumento surco parpado
superior, retracciéon o
ptosis parpado superior

Anatomia ésea normal

Retirada medicacion
causante

Quiste dermoide
orbitario adulto

Atrapamiento tejido
ectodérmico en suturas
Oseas craneales que
pasa desapercibido
hasta edad adulta joven

Exoftalmos, hipoglobo,
celulitis orbitaria

o preseptal por ruptura
del quiste

Lesion quistica
hipointensa en suturas
frontocigomatica

o frontoetmoidea
(75% casos)

Exéresis y curetaje con
especial interés en no
romper quiste durante
cirugia y no dejar restos
en las suturas para
evitar recividas

Pueden provocar también fenémenos inflamatorios
orbitarios episddicos y, mas raramente, neuropa-
tia Optica compresiva. La oscilopsia masticatoria
estd presente cuando aparecen en suturas pteri-
go-maxilares con extensién a fosa temporal.

Diagnéstico. Ademas de la clinica, la tomogra-
fia axial computerizada, en adultos, ayuda a de-
terminar localizacién, tamafio, afectacion odsea y
extensiones subperidsticas, presentes hasta en el
75% de los casos. De cara a la planificacién qui-
rargica interesa buscar la base de la lesion pues es
considerado el centro activo de crecimiento e inte-
resa su curetaje para minimizar las recidivas.

Diagnéstico diferencial. Granuloma de coleste-
rol, schwannoma quistico, quiste hidatidico, quiste
epitelial de inclusién.

Tratamiento. Exéresis quirlrgica con especial
énfasis en evitar su ruptura. Curetaje de las sutu-

ras 6seas adyacentes para retirar todos los restos
epidérmicos que pudieran quedar y minimizar re-
cidivas. Irrigacién abundante con suero fisiolégico
antes de cierre por planos. El abordaje via pliegue
palpebral superior permite acceder a la mayoria de
las lesiones.

PERIORBITOPATIA INDUCIDA
POR PROSTRAGLANDINAS (1,5,6)

Definicién. Atrofia grasa periorbitaria asociada
al uso de analogos de prostaglandinas usadas en el
tratamiento médico del glaucoma.

Patogenia. Los andlogos de las prostaglandi-
nas han demostrado capacidad para bloquear el
metabolismo lipidico, consiguiendo una reduccién
del volumen de los adipocitos. Concretamente re-
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duciendo la expresiéon del receptor PPAR-gamma.
Dentro de los andlogos de prostaglandinas, Eel bi-
matoprost tiene la mayor capacidad para generar
atrofia grasa, el efecto mas potente, seguido por
del travoprost y latanoprost.

Clinica. Més evidentes en casos unilaterales,
suele aparecer disminucién de paquetes grasos or-
bitarios, aumento surco orbitario superior, elevacién
del pliegue palpebral superior, ptosis palpebral su-
perior, enoftalmos y hasta retraccién del parpado
inferior. Se ha descrito al inicio del tratamiento con
anélogos de prostraglandinas a las pocas semanas
y hasta al cabo de afios de tratamiento.

Tratamiento. El tratamiento consiste en intentar
usar las medicaciones menos yatrogénicas posible
y que, légicamente, permitan un manejo adecuado
del glaucoma. No esté bien establecido la utilidad
de la modificacién de la medicacion y, ni siquiera,
si, en caso de mejora objetiva, el paciente percibe
dicha mejoria.

GRANULOMA ORBITARIO DE COLESTEROL
(1,3.4)

Definicion. Acimulo localizado de depésitos de
colesterol, hemosiderina y hematoidina. Aparte de
la 6rbita, son lesiones que pueden encontrarse en
cualquier parte del cuerpo.

Patogenia. En los casos orbitarios, suele haber
un antecedente de hemorragia orbitaria ya sea
traumatica o espontanea. Es por este motivo que,
especificamente hablando de los casos orbitarios,
también se les ha denominado quistes hematicos
orbitarios.

Clinica. Cabe considerar que el 92% de los
casos son en orbita superior o supero-temporal.
Destaca la proptosis, distopia ocular, limitacién
motilidad ocular extrinseca incluyendo diplopia, asi
como dolor y disminucién de agudeza visual.

Tratamiento. La reseccion quirdrgica o debul-
king mejora todos los signos y sintomas.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

e Las distopfas del globo ocular nos han de hacer pensar en entitades frecuentes o potencialmente muy graves
tanto para el globo como incluso para la vida del paciente, como por ejemplo la orbitopatia asociada al tiroi-
des o cualquier tipo de neoformacién bien sea tumoral, vascular, inflamatoria o infecciosa.

e Existen otras entidades mas infrecuentes que, cuando menos, conviene siempre tener presentes y estas son

las abordadas en el presente capitulo.

BIBLIOGRAFIA

1. Davies BW and Durairaj VD. Orbital Structural Disorders.
En: Aaron Fay & Peter Dolman. Diseases and Disorders
of the Orbit and Ocular Adnexa. Elsevier 2018

2. Diana H. Kim, Daphna Landau Prat, Samuel Tadros
& William R. Katowitz (2022) Orbital and periorbital
dermoid cysts: a retrospective analysis of 270 lesions,
Orbit, 41:3, 341-345.

3. Rong AJ, Erickson BP, Blessing NW, Dubovy SR, Lee BW.
Orbital cholesterol granuloma: A report and discussion of
orbital findings. Am J Ophthalmol Case Rep. 2019 May
21; 15: 100468.

4. Jordan DR, Spitellie P, Brownstein S, Rawlings N, Gilberg
SM. Orbital cholesterol granuloma and cholesteatoma:

significance of differentiating the two. Ophthalmic Plast
Reconstr Surg. 2007 Sep-Oct; 23(5): 415-7.
5. Tanito M, Ishida A, Ichioka S, Takayanagi Y, Tsutsui A, Ma-
nabe K, Shirakami T, Sugihara K, Matsuo M. Proposal of
a simple grading system integrating cosmetic and tono-
metric aspects of prostaglandin-associated periorbitopa-
thy. Medicine (Baltimore). 2021 Aug 27; 100(34): e26874.
6. Rei Sakata, Pei-Yao Chang, Kyung Rim Sung, Tae-Woo
Kim, Tsing-Hong Wang, Shamira A Perera & Louis B Can-
tor (2021) Prostaglandin-associated periorbitopathy sy-
ndrome (PAPS): Addressing an unmet clinical need, Se-
minars in Ophthalmology, 2022 May 19; 37(4): 447-454.
7. Smith and Nesi’s Ophthalmic Plastic and Reconstructive
Surgery Springer; 4th ed. 2021 edicién (20 noviembre 2020)
8. Aaron Fay & Peter Dolman. Diseases and Disorders of
the Orbit and Ocular Adnexa. Elsevier 2018



