SECCION 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPITULO

Tumores orbitarios benignos en la infancia
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GLIOMA DE NERVIO OPTICO

Los gliomas de la via éptica (GVO) son neopla-
sias de bajo grado que afectan la via visual precor-
tical y son mucho més comunes en nifios que en
adultos.

Los GVO pueden ocurrir esporadicamente o en
asociacion con la neurofibromatosis tipo 1 (NF1).
Las formas esporadicas se localizan en un tramo
de la via 6ptica mientras que las asociadas a NF1
suelen afectar a varias partes de la via éptica con
diferente gravedad. Los nifios sin NF1 pueden
desarrollar GVO esporadico siendo de patogenia
desconocida, pero con una duplicaciéon del BRAF
como alteracién genética mas comun.

La NF1 est4 causada por variantes patogénicas
del gen NF1, ubicado en el cromosoma 17q11.2
y causa GVO en un 15-20%, generalmente antes
de los 4,5-5 afios. Dicho gen codifica la proteina
neurofibromina, la cual regula el RAS, una via de
supresion tumoral.

Centraremos nuestra discusion en los gliomas
del nervio 6ptico (GNO) en nifios debiendo de ser
considerados ante una pérdida visual. Las manifes-
taciones clinicas pueden ser de varios tipos segin
la parte de la via éptica afectada. Los mas carac-
teristicos son: la pérdida visual, los defectos del
campo visual, las alteraciones pupilares, la atrofia
del disco 6ptico, el exoftalmos y el estrabismo. Los
trastornos hormonales y otras manifestaciones del
SNC son propios de los gliomas quiasmaticos.

Un aspecto muy importante relacionado con el
GVO de la NF1 es su diagndstico, puesto que no
estén indicadas las resonancias magnéticas seria-
das en pacientes con manchas café con leche de-
bido a su bajo rendimiento. Los nifios con NF1 de-
ben ser sometidos a exploraciones oftalmolégicas
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cada 6 o 12 meses segun la edad para encontrar
signos clinicos de GVO. Solamente han probado
ser Utiles los controles de la AV y por OCT. Los pro-
tocolos internacionales recomiendan tomar la AV
con el test de Teller en los mas pequefios y con el
HOTV a partir de los 3,5 0 4 afios siendo medida en
unidades logMAR. Los controles OCT pueden ser a
nivel de la capa de fibras nerviosas circumpapilares
o de la capa de células ganglionares (1).

El diagndstico de GNO se realiza en base de
neuroimagenes, principalmente por resonancia
magnética, observando un aumento de tamafo
del nervio optico (fig. 1). En secuencias T2 podre-
mos observar independientemente los cambios del
nervio respecto a los de su vaina (fig. 2). A nivel
intracraneal en nervio no estd enfundado y obser-
varemos directamente el nervio agrandado entre el
foramen éptico y el quiasma.

Fig. 1: Resonancia magnética orbitaria en corte axial y
secuencia T2: aumento de tamafio del nervio éptico y su
vaina por glioma de nervio dptico izquierdo en un nifio
con NF1.
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Fig. 2: Resonancia magnética orbitaria en corte coronal
y secuencia T2: glioma de nervio ptico izquierdo de pe-
quefo tamano.

La biopsia a menudo es innecesaria y conlleva
el riesgo de pérdida de la visual. Cuando se obtie-
ne tejido, la histologia més comun es el astrocito-
ma pilocitico juvenil de grado | de la OMS, aunque
ocasionalmente se han notificado astrocitomas
pilomixoides y astrocitomas fibrilares difusos de
grado Il.

Los patrones de crecimiento de las GNO son
variables: algunos permanecen estables durante
afios y nunca crecen, mientras que otros muestran
patrones de crecimiento rapidos o lentos durante
muchos afios. Raramente los GNO de la NF1 pue-
den reducir su tamafio hacia la edad adulta.

El tratamiento se reserva para aquellos pacien-
tes con defectos visuales mas que en relaciéon con
el tamafio del tumor (tabla 1). El tratamiento mé-
dico debe ser el inicialmente indicado y debemos
considerar varios farmacos con diferentes funcio-
nes. La quimioterapia estandar estd basada en la
combinacién entre carboplatino y vincristina, asi
como en la monoterapia con vinblastina, y se ca-
racteriza por presentar importantes efectos secun-
darios y eficacia limitada. El bevacizumab es mas
eficaz, pero se asocia a una alta tasa de recurrencia.
Los inhibidores del MEK (selumetinib, trametinib)
gozan cada vez de mayor popularidad debido a su
buena relacién beneficio/riesgo. Se ha observado
mejoria de la AV en 21% de los nifios, estabilidad

Tabla 1. Indicaciones de tratamiento médico
en GNO

1. Pérdida de la agudeza visual mayor o igual
a 0,2 logMAR
2. Reduccién del campo visual, aunque debido
a la corta edad de muchos de los pacientes
no es posible realizar una campimetria formal
3. Déficit visual mayor a 2 logMAR por la edad
4. Aumento de tamafio del tumor

en el 68% y empeoramiento en solo el 12%. Las
reacciones adversas son poco relevantes: nausea,
vomitos, diarrea, aumento creatin-cinasa, acné y
paroniquia (2).

La radioterapia externa se reserva para adoles-
centes o adultos siendo beneficiosa en el 90% de
los casos. Sin embargo, con frecuencia se observan
complicaciones tales como: trastornos endocrino-
l6gicos, enfermedad cerebrovascular, empeora-
miento visual, tumores malignos secundarios y dé-
ficits neurocognitivos. La radioterapia convencional
estd siendo substituida por otras variantes mas res-
petuosas como el haz de protones (3).

La cirugia se reserva para nifios que teniendo un
defecto visual grave presenten dolor, desfiguracién
o queratopatia por exposicién. La cirugia del GNO
de la porcién orbitaria puede realizarse a través de
abordajes transconjuntivales, orbitotomia lateral o,
ocasionalmente, craneotomia. En la reseccion del
glioma se puede dejar un poco de tumor en el vér-
tice orbitario y otro a unos 2 mm del globo para
reducir las complicaciones relacionadas con las le-
siones nerviosas y de la vascularizacion del globo.

NEUROFIBROMA PLEXIFORME ORBITARIO/
PERIOCULAR

El neurofibroma plexiforme (NFP) es un tumor
benigno de células de Schwann que tiene un pa-
trén infiltrante en el territorio orbitario/periocular
recorriendo el trayecto de las ramificaciones del
nervio trigémino si bien pueden llegar a otras areas
de la cabeza.

Tipicamente, el NFP se presenta en los prime-
ros afos de vida en forma de ptosis, engrosamien-
to palpebral, exoftalmia, distopia orbitaria, estra-
bismo y pérdida visual (fig. 3). La palpacion de la
lesion puede dar la sensacion de «bolsa de gusa-
nos» (fig. 4).

Fig. 3: Neurofibroma plexiforme orbitario, palpebral y

temporal izquierdo.



Fig. 4: Vision directa de neurofibroma plexiforme de 4r-
bita anterior.

Junto al NFP se pueden encontrar cambios es-
tructurales como la displasia esfenoidal en la que
hay una ausencia total o parcial del ala mayor del
esfenoide que causa exoftalmos e hipoftalmos, a
veces pulsatiles.

En la resonancia magnética podremos encon-
trar: (1) lesion infiltrante de érbita anterior y par-
pados de predominio superior y lateral, aunque
puede también afectar a regién inferolateral (2),
invasion de la regién temporal y ocasionalmente
hemifacial y (3) defecto en el techo érbita con paso
del cerebro hacia la drbita posterior, si bien oca-
sionalmente se pueden observar defectos en otros
territorios del esfenoides como la regién temporal
o el suelo de la 6rbita (4).

El patrén infiltrante lo hace imposible de extir-
par al completo habiendo tendencia a la recurren-
cia postquirirgica en menores de 10 afios, por lo
tanto, lo razonable serfa empezar con tratamiento
farmacoldgico. El solumetinib y el trametinib son
farmacos que inhiben la actividad del MEK que
han demostrado cierta eficacia (5). Las cirugias sue-
len ser bastante hemorragicas y consisten en uno
o varios de los siguientes procedimientos: cirugia
de ptosis (reseccién pentagonal y reparacién del
elevador), reseccién del tumor en el parpado su-
perior y 6rbita anterior y reconstrucciéon del canto
lateral (6).

HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS

Los nifios con histiocitosis de células de Lan-
gerhans (HCL) desarrollan lesiones granulomatosas
con células dendriticas clonales CD1a y CD207+
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caracteristicas que pueden surgir como lesiones
Unicas o enfermedad diseminada (tabla 2). La HCL
es una neoplasia inflamatoria de células precurso-
ras mieloides asociada a mutaciones somaticas en
los genes de la via MAPK (BRAFV600E)(7).

En la 6rbita se comporta como una lesién ésea
solitaria, generalmente en la regién frontoparietal.
Afecta a nifios en la primera década de la vida y
suele presentarse en forma de tumefaccién suba-
guda en la zona temporal superior de la 6rbita o en
fosa temporal, a menudo con dolor, enrojecimiento
y consistencia blanda del area (8). La TC muestra
muy bien la lesion dsea litica e irregular en el hueso
zigomatico y/o frontal, con desaparicién de parte
del hueso, en ocasiones con pequefios fragmen-
tos de hueso en los tejidos blandos (fig. 5). La RM
muestra mejor el componente de tejido blando
observandose una lesion que ocupa el espacio sin
hueso que muestre generalmente hipersefal en se-
cuencias T2 (fig. 6).

Tabla 2. Extensién de la HCL

Enfermedad monosistémica

Lesiones craneales simples de las regiones frontal,
parietal u occipital, o lesiones simples en cualquier
otro hueso

- Lesiones craneales en los huesos mastoideo, temporal
u orbitario

Lesiones éseas multiples (hueso multifocal
monosistémico)

Enfermedad multisistémica

- De bajo riesgo: lesiones dseas miltiples con piel,
ganglios linfaticos o diabetes insipida

Alto riesgo: huesos orbitarios con bazo, higado y/o
médula 6sea

Fig. 5: Tomografia computarizada, corte coronal: lesion
osteolitica orbitaria temporal-superior en un paciente
con HCL ésea monofocal.
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Fig. 6: Resonancia magnética orbitaria, corte coronal,
secuencia T2: defecto 6seo temporal-superior izquierda
ocupado por un material con sefal heterogénea en un
paciente con HCL multifocal.

La evaluacién completa de cualquier nifio con
HCL debe incluir los siguientes procedimientos
como estudio del V60OE en BRAF, aspiracion de
médula ésea y biopsia, TC y RM cerebrales, tomo-
grafia con emisién de positrones (TEP) y biopsia de
las lesiones dseas liticas, de la piel y los ganglios lin-
faticos entre otros. En la biopsia, las células de HCL
son grandes, con citoplasma rosado abundante y un
nucleo en forma de judia. Estas células deben tener
tinciéon positiva con anticuerpos para CD1a o CD207
(antilangerina) para confirmar el diagnéstico de HCL.

El curetaje estd especialmente recomendado
para lesiones dseas asiladas y a su funcién diagnosti-
ca se le afiadird un cierto efecto terapéutico. La zona
osteolitica es ocupada por un material de poca den-
sidad, de coloracién marrén y que se puede aspirar
en gran parte. Se ha sugerido el uso de la metilpred-
nisolona después del curetaje o como Unico trata-
miento mediante inyeccién intralesional. En la varian-
te multisistémica aplica el protocolo de tratamiento
LCH-III, vinblastina y prednisona de 12 meses con o
sin 6-mercaptopurina (). Los recientes avances su-
gieren el uso de agentes inhibidores del MEK debido
a que 2/3 de los pacientes tienen mutacién del BRAF.

DISPLASIA FIBROSA

La displasia fibrosa (DF) es un trastorno benigno
del desarrollo fibro-6seo del hueso en crecimiento,
en el que el tejido fibroso reemplaza al hueso medular
normal, y corresponde a un 0,4% de los tumores orbi-
tarios. Hay 3 patrones clinicos de la DF: monostética
70%, poliostoética 30% y el Sd. de McCune Albright
(DF poliostética con cambios endocrinos y cutaneos).

En la drbita suele presentarse como DF monostética
de los huesos frontal, esfenoidal o etmoidal.

El diagndstico se basa tanto en los cambios fa-
ciales como en las caracteristicas de las imagenes.
Los sintomas pueden incluir asimetria facial (83%),
distopia del globo ocular (75%), proptosis (58%), di-
plopia (8%) entre otros (10). En la TC se observa un
patrén heterogéneo «pagetoide» de areas radiolu-
cidas y radiopacas. Suele tener méargenes corticales
lisos y no afecta los tejidos blandos (fig. 7). En la
RM, las lesiones son hipo e isointensas en T1y T2,
y muestran realce moderado con gadolinio (11).

El tratamiento depende de la gravedad de la
enfermedad y sus complicaciones, y las opciones
incluyen observacién e intervencién quirdrgica,
ésta Ultima sigue siendo el pilar del tratamiento de
la DF en casos de desfiguracion grave, fracturas pa-
toldgicas y otras secuelas.

LESIONES VASCULARES

La lesion vascular en érbita y parpado es comun
en el nifio. Esta patologia se clasifica en dos gran-
des grupos: tumores vasculares y malformaciones
vasculares (tabla 3)(12).

Fig. 7: A. TC de érbita corte coronal. Engrosamiento
de la parte supero-externa de techo de érbita izquier-
da compatible con displasia fibrosa. B. TC de 6rbita
corte axial. Se aprecia una disminucién del volumen
orbitario izquierdo secundario a la displasia fibrosa.
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Tabla 3. Clasificacién de las lesiones vasculares

Tumores Malformaciones
Hemangioma de la infancia | Capilares Linfaticas Venosas Arteriovenosas
Hemangioma congénito Mancha en vino de Oporto | Comun Comun Esporadicas
Granuloma piégeno Mancha Salmén Generalizada | Familiar cutdneo-mucosa Sindrémicas
Hemangioendoletioma Cutis marmorata E. Gorham- Sindrome de nevus azul
Kaposiforme Stout
Hemangioendotelioma Telangiectasia Linfedema Malf. Glomovenosas
retiforme

Hemangioendotelioma
epitelioide

Malf. Venosa verrucosa

Angiosarcoma

Sinus pericranii

Sarcoma de Kaposi

Anomalia venosa fibroadiposa

El riesgo de las lesiones vasculares a esta edad
es principalmente la ambliopia, ya sea por aniso-
metropia (astigmatismo) o por afectacion del eje
visual (fig. 8A). El componente orbitario puede pro-
ducir afectacion directa del nervio 6ptico, compre-
sién vascular secundaria al aumento de presién en
la cavidad orbitaria, exoftalmos y diplopia (fig. 8B).

Describimos las dos lesiones mas frecuentes en

la practica clinica: el Hemangioma de la infancia y
la malformacién linfatico-venosa.

Fig. 8: A. Hemangioma de parpado inferior con alto ries-
go de ambliopia por astigmatismo. B. Resonancia de la
lesién. Observamos afectacion orbitaria importante que
puede causar ambliopia por compresién de estructuras o
por alteraciéon en la motilidad ocular.

Hemangioma infantil

Es el tumor vascular mas frecuente en la infan-
cia, tiene una predileccién por el sexo femenino y
generalmente se presenta en cabeza y cuello.

La historia natural del hemangioma es caracteristi-
ca: la mayoria aparece las primeras semanas de vida,
entra en una fase de crecimiento rapido, alcanzando
el 80% de su tamanio al tercer mes de vida y entonces
sigue creciendo, aunque mas lentamente hasta los
6-9 meses, a partir de ese momento entra en la fase
de involucién que suele completarse a los 4-5 afos de
edad, aunque puede prolongarse hasta los 10 afios.

Segun nuestro estudio, presentado en el XXIlI
congreso de la Sociedad Espafola de Estrabologia,
la afectacion mas frecuente es en parpado (53,7%),
seguida de la érbita (29,6%), érbito-palpebral (11%)
y el resto estarfa en la periérbita. Se presenta como
una lesion roja sobreelevada y lisa o suavemente
lobulada cuando es muy superficial en la dermis
(fig. 9), més azulada o del mismo color que la piel
vecina cuando es mas profundo (fig. 10), e incluso
simplemente con un exoftalmos o una tumoracién
en parpado cuando es orbitario. Suele aumentar
de volumen con el llanto y otras maniobras de Val-
salva. Cuando el hemangioma oftalmolégico forma
parte de un hemangioma segmentario craneofacial
debemos sospechar un sindrome PHACES (fig. 11).

El diagnéstico es clinico por las caracteristicas
de crecimiento y la exploracién, se puede realizar
una ECO-doppler que objetivara el flujo vascular
caracteristico y si sospechamos un hemangioma or-
bitario la exploracion sera la RM que mostraréd una
masa homogénea sin afectacion osea.




Tumores orbitarios benignos en la infancia

Fig. 9: Hemangioma superficial de péarpado inferior iz-
quierdo.

Diagnéstico diferencial: Raramente plantea una
duda diagnéstica si disponemos de la historia natural.
Si no disponemos de la historia, pueden confundirse
con otros tumores vascularizados (xantogranuloma,
histiocitosis). Los mas profundos se pueden confun-
dir con el dacriocistocele y el quiste dermoide.

El propranolol es el tratamiento de eleccién,
debe iniciarse a partir de la 5% semana de vida y an-
tes de los 5 meses (13). En hemangiomas muy su-
perficiales se puede utilizar el timolol al 0,5% (14).

La cirugia se puede utilizar en hemangiomas
pequenos muy localizados, sin embargo, se suele
reservar para secuelas o ptosis secundarias.

Malformacién linfatico-venosa

Es la malformacién vascular congénita mas fre-
cuente y puede tener una afectacién mixta del sis-
tema vascular: linfatico, venoso y capilar. Es una le-
sidén benigna, no tumoral, presente siempre desde
el nacimiento. Puede crecer lentamente, a veces en
relacién con traumatismos, procesos infecciosos,
cambios hormonales, etc. Se trata de una lesion de
bajo flujo y clinicamente la podemos dividir en mal-
formacién de predominio venoso o linfatico.

Las lesiones de predominio venoso si afectan piel
suelen ser azuladas o violaceas. Son tumoraciones

Fig. 10: Hemaﬁgioma profundo de origen orbitario que
observamos en el parpado superior izquierdo. Afecta la
apertura palpebral e induce astigmatismo.

Fig. 11: Hemangioma segmentario en sindrome PHA-
CES (Posterior fossa defects, Hemangioma, Arterial ab-
normalities, Cardiac defects and coarctation of the Aorta,
Eye anomalies, Sternal clefting or supraumbilical abdo-
minal raphe).

que se comprimen facilmente, pero posteriormente
se vuelven a rellenar. Caracteristicamente aumen-
tan de tamafio con maniobras que incrementen la
presion venosa. Actualmente el tratamiento de elec-
cion es la escleroterapia, aunque en algunos casos
seleccionados se puede realizar exéresis quirlrgica.

Las lesiones de predominio linfatico estan for-
madas por quistes y se clasifican en relacién con su
tamafio en macroquisticas y microquisticas, aunque
frecuentemente presentan los dos componentes:

- Malformacién linfatica macroquistica: Presen-
ta grandes quistes en su interior (mas de 2 cm), es-
tando indicada la puncién, vaciado y esclerosis con
doxiciclina y/o bleomicina.

- Malformacién linfatica microquistica: Es de
manejo mas dificil y tiene peor pronéstico. El trata-
miento de eleccién es la rapamicina (15). En las le-
siones de parpado superficiales se puede combinar
el laser, la radiofrecuencia y la rapamicina.

Las lesiones orbitarias frecuentemente debutan
clinicamente como un exoftalmos ya sea por san-
grado intralesional o por crecimiento.

El diagndstico se puede realizar por anamnesis
y exploraciéon de la lesidn, pues es una lesién vas-
cular con quistes o por angioresonancia que es la
técnica radioldgica de eleccién (fig. 12).

En el diagnéstico diferencial se deben conside-
rar otras lesiones vasculares y, aunque la clinica y la
imagen radiolégica es bastante caracteristica, cabe
mencionar que las macroquisticas hay que diferen-
ciarlas de otras masas quisticas como el teratoma.

QUISTE DERMOIDE

Un quiste dermoide es un coristoma congénito
de la orbita que estd compuesto por epitelio que-
ratinizado y estructuras anexiales como foliculos pi-
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Fig. 12: A. Malformacion linfatica de érbita derecha.
Afecta cartincula y la podemos observar en la consulta.
También observamos la afectacion del parpado superior
con un efecto masa. B. Resonancia de la lesién, observa-
mos una malformacién linfatica mixta con macro y micro-
quistes en orbita derecha.

losos, glandulas sudoriparas y glandulas sebaceas
(fig. 13). Crecen lentamente con la edad y corres-
ponden a un 40-50% de todas las lesiones orbita-
rias pediétricas (16).

El dermoide superficial generalmente se pre-
senta como una masa lisa e indolora, puede apa-
recer moévil o adherido al hueso. Habitualmente se
diagnostican durante el primer afio de vida. Los
profundos pueden ser parcialmente palpables o
no palpables. Por lo general, se diagnostican en
nifos mayores o adultos y puede causar proptosis
progresiva, distopia del globo ocular, estrabismo
o diplopfa. En un estudio realizado en el Hospital
Sant Joan de Déu de Barcelona, se encontré que
un 56% de las lesiones estaban ubicadas en el
cuadrante supero-temporal, un 37% en el supero-
nasal, 90% fueron superficiales y 10% profundos,
con un tamafio medio de 10,23 mm (17).
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Fig. 13: Quiste dermoide con contenido de material
queratinizado, sebo y pelos.

Los quistes dermoides superficiales se diagnos-
tican facilmente en el examen fisico. Las imagenes
orbitarias también pueden ayudar en algunos ca-
sos. Si se sospecha un quiste mas profundo, esta
indicada una TC o una RM. En la TC se describe
como una lesién bien delimitada con una pared hi-
perdensa y contenido hipodenso. La remodelacién
Osea esta presente en hasta un 85% de los casos.
La TC también puede descartar una configuracién
en mancuerna, con parte de la lesién en la drbita y
parte en la fosa temporal, conectadas a través de
un defecto 6seo en la linea de sutura. En la RM
usualmente se presentan como lesiones hiperinten-
sas en T1 e hipointensas en T2 (fig. 14).

Diagnéstico diferencial: Las lesiones mediales
en los lactantes pueden confundirse con encefalo-
celes, dacrioceles, mucoceles congénitos y heman-
giomas infantiles.

El pilar del tratamiento del quiste dermoide es
quirdrgico. Para las lesiones superficiales, a me-
nudo se usa una incision en el pliegue palpebral
superior. Para lesiones profundas, estd indicada la
orbitotomia anterior, lateral o combinada. Si es po-
sible, el cirujano debe intentar extirpar el quiste en
su totalidad sin romperlo. En nuestro estudio so-
bre 142 pacientes con quiste dermoide orbitario o
periorbitario observamos una tasa de tratamiento
quirdrgico del 96,5%, con una tasa de rotura del
14% y de recurrencia de 2,8% (sélo uno de ellos
presentando rotura intraquirirgica) encontrando
que el tamafio del tumor y el remodelado 6seo
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Fig. 14: A. RM orbitaria T1 a los 10 dias de vida. Ha-
llazgo casual de quiste dermoide temporal profundo.
B. RM orbitaria T1, mismo paciente 4 afios después.
RM de seguimiento tras aparicién de proptosis de ojo
izquierdo.

son los principales factores de riesgo de rotura in-
traoperatoria. En lesiones profundas, de dificil ac-
ceso, se debe realizar un anélisis riesgo-beneficio
antes de la cirugia.

DERMOLIPOMA

Los dermolipomas son coristomas congénitos y
estdn compuestos por tejido adiposo y tejido co-
nectivo denso (18).

Son masas blandas, lisas, de color blanco amari-
llento, firmemente adheridas a la conjuntiva supra-
yacente (fig. 15). Normalmente permanecen asin-
tomaticos durante afios. La mediana de edad de
presentacién es de 16 afios. Son méas comunes en
mujeres. Las imagenes de TC y RM mostraran una
masa grasa en forma de medialuna o triangular,
generalmente en la cara superotemporal del globo
ocular, sin conexiéon con la grasa intraconal.

La mayoria de dermolipomas no requieren tra-
tamiento. En cambio, las lesiones que inducen
astigmatismo provocan irritacién constante o son
estéticamente inaceptables precisan una reseccién
quirdrgica parcial, cuidando de conservar la mayor

Fig. 15: Se e;precia prolapso subpalpebral de dermolipo-
ma temporal superior izquierdo.

cantidad posible de conjuntiva mientras se extirpan
las unidades pilosebaceas y la mayor cantidad po-
sible de dermolipoma anterior al borde orbitario.

MICROFTALMIA CON QUISTE

La microftalmia congénita con quiste (MAQ) es
un raro subtipo de microftalmia (0,3-0,6 por 10.000
recién nacidos) que consta de un globo ocular pe-
quefo unido a un quiste generalmente mayor que
este. La pared externa del quiste es de tejido fibro-
so mientras que la interna estd compuesta de neu-
roglia con elementos de retina inmaduros. Puede
haber comunicacién o no entre el ojo y el quiste. El
quiste suele salir de la parte inferior del ojo microf-
talmico y puede transparentar a través del parpado
inferior.

El diagnéstico se hace mediante la RM obser-
vandose la microftalmia y el quiste localizado en
la parte inferior (figs. 16 y 17). Se han encontrado
algunos casos durante la ecografia de control del
feto.

De forma natural el volumen orbitario se expan-
de hasta los 5-6 afios y el MAQ facilita frecuente-
mente el crecimiento de la 6rbita, muchas veces
incluso mas de lo que seria normal debido al volu-
men del quiste.

El tratamiento en menores de 7 afios es el mis-
mo que el de la microftalmia simple, que es colocar
y renovar un conformador u ojo artificial des de los
primeros meses de vida.

Las indicaciones de extirpaciéon del quiste se-
rian: edad mayor de 7 afios o menor con una de
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Fig. 16: Resonancia magnética orbitaria en corte axial
y secuencia STIR de microftalmos con quiste unilateral:
globo ocular derecho deformado en la parte anterior
y gran quiste en la parte posterior rodeando al nervio
optico.

las siguientes caracteristicas: no retencién o defi-
ciente adaptacion de la prétesis ocular, pared orbi-
taria demasiado expandida, répido crecimiento del
quiste (hemorragia) o prolapso inter-palpebral del

Fig. 17: Resonancia magnética orbitaria en corte coro-
nal y secuencia STIR de microftalmos con quiste bilateral:
globos oculares de pequefio tamafo y desplazados ha-
cia arriba por sendos quistes de gran tamafio; didmetros
orbitarios aumentados.

rior y puede hacerse por separado o juntamente
con una enucleacién. La reposicion del volumen
seria colocando un implante poroso grande o un
injerto dermograso puesto que estas drbitas tienen

una pérdida importante de tejidos blandos a causa
del espacio ocupado por el quiste (19).

quiste. La extirpacion del quiste puede ser por via
transconjuntival o transcutanea por parpado infe-

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

e El glioma de nervio 6ptico es un tumor benigno infantil usualmente relacionado con la neurofibromatosis. Se
puede mejorar el prondstico visual mediante el tratamiento con farmacos diana.

* El neurofibroma plexiforme es poco frecuente y se asocia a la neurofibromatosis. El tratamiento quirdrgico
tiene generalmente resultados insatisfactorios.

* La histiocitosis de células de Langerhans aparece en la érbita como una lesién osteolitica.

* La Displasia Fibrosa es una lesién 6sea orbitaria benigna que afecta a uno o varios huesos y tiene tendencia a
crecer en la infancia y adolescencia.

e El hemangioma infantil es una lesién predecible y controlable farmacolégicamente en su mayoria por un
B-bloqueante. El linfangioma es impredecible y controlable ocasionalmente con rapamicina.

* Los quistes dermoides suelen observarse directamente en el espacio periocular superior (medial o temporal),
sin embargo, pueden aparecer en la 6rbita temporal-superior relacionados con la sutura fronto-cigomatica.
Se trata con cirugia.

* El dermolipoma es una ectopia tisular que se localiza en el espacio subconjuntival temporal-superior y se ex-
tienden ligeramente hacia orbita anterior. No crece.

* Sospechar microftalmos con quiste ante un nifio con microftalmia que presenta una segunda lesién de aspec-
to quistico adherida al globo.
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