SECC 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPITULO

Tumores orbitarios malignos en la infancia
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Los tumores orbitarios infantiles suelen ser de
naturaleza benigna, pero los malignos no son ex-
cepcionales. Pueden ser de origen muy diverso y
de mal pronéstico, por lo que deben incluirse siem-
pre en el diagnoéstico diferencial de los casos de
proptosis infantil (1). Segun las series los mas fre-
cuentes son rabdomiosarcomas y las metastasis de
los neuroblastomas; pero en los paises en vias de
desarrollo predominan las extensiones orbitarias de
los retinoblastomas (2,3). En nuestra propia serie de
los Ultimos cinco afos, se confirman estos datos, si
incluimos sélo a los gliomas quisticos que provocan
proptosis (fig. 1). La estirpe tumoral también varia
con la edad (fig. 2), de modo que el abordaje diag-
ndstico también debe ir orientado en base a esto,
en casos de proptosis se solicitard una RM (si no se
puede urgente, precedida por un TC) y en los nifios
menores de 4 afos, no debemos olvidar pedir siem-
pre una ecografia abdominal por el riesgo de que
se traten de metastasis de neuroblastomas (fig. 3).

Neoplasias orbitarias infantiles

Osteosarcoma 8 % Glioma quistico 15 %

Fibrosarcoma 8 %

Linfoma 8 %

Retinoblastoma
orbitario 7 %

Rabdiomiosarcoma 31 %
Neuroblastoma 23 %

Fig. 1: Los rabdomiosaromas y los neuroblastomas son
las causas mas frecuentes de proptosis de origen neopléa-
sico en nuestro medio (serie propia).
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El motivo de consulta predominante en los tu-
mores orbitarios es la proptosis (fig. 4), que sue-
le progresar mucho mas répido que en los casos
benignos. Algunos casos son confundidos con
dacrioadenitis con ausencia de respuesta al trata-
miento. En otras ocasiones, la lesién es més ante-
rior y es palpable en el reborde orbitario. Un signo
caracteristico de los neuroblastomas son los ojos
de mapache, es decir, la aparicién de hematomas
palpebrales. La presencia de una masa orbitaria
puede limitar los movimientos extraoculares y, aun-
que en la mayoria de los casos no es el motivo de
alarma, el nifio puede presentar reduccién de la
agudeza visual por neuropatia éptica compresiva o
infiltrativa.

Las pruebas de imagen son fundamenta-
les para el diagnéstico. La resonancia magnéti-
ca (RM) es generalmente el método de eleccién
para evaluar las masas orbitarias en los nifios (ta-
bla 1), con secuencias de alta resolucién espacial,
con contraste y saturacion grasa; mientras que la
tomografia computarizada (TC) es til para carac-
terizar los cambios dseos en la 6rbita (1,4,5). En
el contexto del rabdomiosarcoma, el neuroblas-
toma y el linfoma, la tomografia de emisiéon de
positrones (PET) es fundamental para el estudio
de extensién (1).

Si el estudio de imagen no es concluyente pue-
de ser necesaria biopsia incisional, con reseccién al
menos parcial si es posible. En los casos con neu-
ropatia optica compresiva, dolor o queratitis por
exposicion, se debe indicar la cirugia de reseccién
para evitar las secuelas irreversibles hasta que el
tumor responda a la quimioterapia. Los abordajes
quirdrgicos pueden ser muy variados tanto trans-
conjuntival, transpalpebral, transcraneal, orbitoto-
mia lateral y orbitotomia medial (6).
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Fig. 2: Esquema de la incidencia segtn la edad de los tumores malignos mas frecuentes en la infancia. En color rojo,
lo méas agresivos y en color verde, los gliomas que con frecuencia no requieren tratamiento. RN: recién nacido.
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Fig. 3: Esquema diagnéstico bésico para nifios con prop-
tosis aguda en la infancia.

RABDOMIOSARCOMAS

Se trata de una neoplasia primaria que surge del
mesénqguima embrionario con potencial de dife-
renciarse en musculo esquelético. Representa mas
de la mitad de los sarcomas de tejidos blandos en
nifios y pueden aparecer en cualquier localizacién
anatémica del cuerpo donde hay musculo esquelé-
tico (0 no, como los conductos biliares), excepto
en el hueso. Las localizaciones méas comunes en los
nifios son la regidn de la cabeza y el cuello (35%),

Fig. 4: Proptosis aguda izquierda en una nifia diagnosti-
cada de rabdomiosarcoma.

de los cuales uno de cada tres son orbitarios (un
10% del total), y el tracto genitourinario (7,8). Habi-
tualmente se clasifican como tumores extraconales
(fig. 5) por derivar de la musculatura extraocular o
palpebral, pero puede afectar al espacio intraconal
o al hueso, en cuyo caso, asi como si afecta al ner-
vio optico, se clasifican como parameningeos (1).
Afecta a entre 250 y 300 nifios al afio en Estados
Unidos. Es el Unico tumor cuya supervivencia esta
relacionada con el lugar de origen (7).

Existen dos tipos histolégicos principales, em-
brionario y alveolar, con alteraciones genéticas
somaticas distintas con impacto patogénico. Los
embrionarios son la estirpe mas frecuente en los
tumores que afectan a la cabeza y cuello (7). Las
lesiones orbitarias suelen mostrar un crecimiento
rapido y muy agresivo, que con frecuencia requiere
cirugia descompresiva urgente (8).

La presentacion clinica dependeré del lugar de
origen del tumor primario, la edad del paciente y la
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Tabla 1. Caracteristicas RM de los principales tumores orbitarios malignos en nifos (1)

Tumor

Caracteristicas Morfolégicas

Caracteristicas en RM

Rabdomiosarcoma

Masa lobular captante intra y extraconal, dificil - Diseminacién transespacial
de diferenciar de las estructuras musculares

Crecimiento répido
Restriccion en la secuencia potenciada en DWI
Captacién de contraste

Neuroblastoma
de la pared lateral y el cono orbitario

Masa con destruccién dsea, con frecuencia

Extraconal
- Restriccién a la DWI
Captacion de contraste

Linfoma
y que moldea las paredes dseas

Masa infiltrativa con captacién de contraste

Afectacidn transespacial
Restriccion a la DWI
Captacién de contraste

RM: resonancia maanética. DWI: difusién. por sus sialas en inalés (diffusion weiahted imaae).

g'ah-l
Fig. 5: Rabdomiosarcoma. Paciente varén de 14 afios con recidiva local de rabdomiosarcoma orbitario. Masa orbitaria
derecha, hiperintensa en T2 (B), con captacién de contraste (A), con importante crecimiento en la resonancia realizada

dos semanas después (C) y datos de necrosis (ausencia de captacion en la zona central). Signos de destruccién 6sea en
TC (D), con solucién de continuidad en el techo orbitario.

presencia o ausencia de enfermedad metastasica.
La mayoria de los sintomas estaran relacionados con
la compresién de las estructuras locales, con prop-
tosis y oftalmoplejia como signos principales de de-
but en los tumores orbitarios (7). En ocasiones su
debut se ha precipitado tras un traumatismo facial y
debemos ser cautos pues los hallazgos por ecogra-
fia pueden simular un hematoma orbitario (8).
Desde el punto de vista de la RM, se presenta
como una masa isointensa con los musculos extrao-

o

culares en T1 e hiperintensa en T2, con restriccion
a la difusién. Tras la administracion de contraste
muestra realce homogéneo; son Utiles las secuen-
cias con saturacién de la grasa, ya que permiten
una mejor delimitacién de la lesién respecto a la
grasa intraorbitaria. La lesion suele aparecer como
una masa homogénea, pero en algunas ocasiones
podrian observarse areas de hemorragia o conte-
nido quistico. El globo ocular suele aparecer des-
plazado, pero no suele estar infiltrado por el tumor.
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Se puede observar en ocasiones la extension intra-
craneal y hacia los senos paranasales (fig. 6).

El diagndstico habitualmente se obtiene por
estudio histolégico tras biopsia, que en la érbita
se intenta que sea una reseccién lo més completa
posible para evitar las complicaciones por compro-
miso de espacio. Si el tumor es irresecable dado
que se trata de un tumor radio y quimiosensible se
tratard con quimioterapia primero y luego se inten-
ta la reseccion del tumor si fuera necesario (7).

Tras la biopsia inicial, ya sea incisional o excisio-
nal, se estudiard el tumor para decidir el protocolo
de tratamiento quimioterapico y radioterapico a
seguir (9).

NEUROBLASTOMAS

Los neuroblastomas son tumores neuroendo-
crinos que pueden originarse en cualquier parte
del sistema nervioso simpético, aunque con mayor
frecuencia en la cavidad abdominal, especialmen-
te en las glandulas suprarrenales (10). Representan
aproximadamente del 6 al 10 % de todos los tu-
mores pediatricos y son los tumores extracraneales
mas frecuentes que afectan a los nifios menores
de 4 afios, con una incidencia de aproximadamen-
te 1 a 3 en 100.000 casos (10).

Fig. 6: Rabdomiosarcoma. Nifia de 5 afios de edadafios
que acude por proptosis de rapida evolucion. Masa orbi-
taria izquierda, extraconal en |a regién lateral, hiperinten-
sa en T2 (A), con captacion heterogénea de contraste (B).

Estos tumores pueden debutar oftalmolégica-
mente en el contexto de un sindrome paraneopla-
sico (opsoclonus), localmente por afectacién de la
via simpatica cervical (sindrome de Horner) y por
metdstasis orbitarias. Los casos con sintomas inicia-
les de afectacion orbitaria representan aproxima-
damente el 8% de todos los neuroblastomas (10).
Como cualquier tumor orbitario puede debutar
con proptosis (55%) y limitacién de los movimien-
tos, pero el signo mas frecuente descrito es la tipica
equimosis periorbitaria u ojos de mapache (73%),
probablemente secundaria a la obstruccion de los
vasos orbitarios. Son menos habituales el edema
periorbitario (45%), los hiposfagmas (18%), la pér-
dida de visidon (18%) o los trastornos de la motilidad
ocular (9%)(10).

El diagndstico inicial se abordard mediante téc-
nicas de imagen. En la érbita es tipica la aparicién
de un engrosamiento éseo, con reaccion peridstica
o defectos liticos. En la RM suelen presentar una
intensidad de sefial baja y heterogénea en las ima-
genes ponderadas en T1 y una intensidad de sefal
intermedia en las imédgenes ponderadas en T2. Una
caracteristica fundamental es la restriccion a la di-
fusion, por su alta celularidad (fig. 7). En todo nifio
preescolar que se presente con una masa orbitaria
debe realizarse un cribado de masas abdomina-
les con ecografia, pues la presencia de un neuro-
blastoma harfa innecesaria la biopsia orbitaria. Si
no se encuentra y posteriormente se confirma que
se trata de una metdstasis por biopsia, habra que
profundizar el estudio de imagen para localizar el
tumor primario.

En la 4rbita de un nifio pueden metastatizar
otros tumores con los que hay que hacer el diag-
néstico diferencial, como el linfoma maligno, el
rabdomiosarcoma, el sarcoma granulocitico y los
tumores de Wilms (10).

Los neuroblastomas pueden tener comporta-
miento muy variados que permiten en el mejor de
los casos la observacién, mientras que en otros ca-
sos puede llegar a ser necesario el trasplante de
médula 6sea. La clasificacion de riesgo en la que se
basa el protocolo de tratamiento incluye muchos
factores (localizacion, amplificacion MYCN, histo-
logia...), pero en general, las metéstasis orbitarias
suelen ser de mal prondstico, y con frecuencia hace
falta combinar quimioterapia con otras modalida-
des de tratamiento como la cirugia, el trasplante de
médula ésea o la inmunoterapia (10,11).



Fig. 7: Neuroblastoma. Lesién extraconal izquierda, con
extensién a ambos lados de la pared lateral de la drbita. Es
de sefal intermedia en T2 (A), con restriccidon a la difusidon
(B), marcadamente hipointensa en el mapa de ADC. Mues-
tra una intensa captacion homogénea de contraste (C).

RETINOBLASTOMA

Sélo el 7% de los casos mundiales de retino-
blastoma debutan con proptosis y un 12% con al-
gun sintoma de enfermedad avanzada (proptosis,
edema palpebral, ojo rojo...). Este riesgo es supe-
rior en paises con bajos niveles de ingresos, donde
alcanzan el 47% de los casos (12).

Podemos clasificar la afectacién orbitaria en: 1)
Retinoblastoma orbitario primario: presentacién
inicial extendida a érbita (fig. 8). 2) Retinoblastoma
orbitario secundario: recurrencia tras enucleacién.
3) Retinoblastoma orbitario accidental: perfora-
cién inadvertida durante enucleacién o tras PAAF
de lesion en la que no se sospechaba retinoblas-
toma. 4) Retinoblastoma orbitario microscépico:
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Fig. 8: Retinoblastoma. Paciente de 6 afios de edadafios
que acude con masa exofitica de gran tamafio con sospe-
cha de retinoblastoma orbitario. Imagen de TC con con-
traste que muestra una voluminosa masa orbitaria y ex-
traorbitaria derecha que correspondia a una diseminacién
locorregional de un retinoblastoma muy evolucionado.

confirmacién por anatomia patolégica de invasién
por retinoblastoma de esclera o nervio éptico tras
enucleacién. El tratamiento deberd compaginar
quimioterapia a altas dosis, cirugia, pudiendo lle-
garse a necesitar exenteracién segin el caso, y ra-
dioterapia.

OTROS TUMORES INFRECUENTES
Histiocitosis de células de langerhans (HCL)

Se trata de una proliferaciéon de células den-
driticas mieloides clonales. Las lesiones orbitarias
suelen ser unilaterales, mas frecuente a nivel del
techo o la pared lateral orbitaria, por afectacion
de los huesos frontal y cigomatico; y pueden ma-
nifestarse como enfermedad aislada o como parte
de una HCL diseminada (fig. 9). Pueden aparecer
a cualquier edad, aunque hay un pico de inciden-
cia entre el primer y el cuarto afio. La incidencia
se ha estimado en 2,6-8,9 por milléon de habitan-
tes. Suele afectar a la 6rbita en un 20-25% de los
casos siendo poco frecuente la afectacion orbitaria
aislada. Las manifestaciones clinicas incluyen infla-
macién periorbitaria y edema palpebral, eritema,
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Fig. 9: Histiocitosis de Células de Langerhans. Nifia de 3
afios de edad que acudié por edema palpebral y dolor
localizado en periérbita. Imadgenes de TC (A y B) mues-
tra una lesion destructiva en la pared lateral de la drbita
izquierda, con un componente de partes blandas extra-
conal. En RM es hipointensa en T1 (C), con captacion de
contraste (D).

dolor y proptosis (1). El tratamiento varia desde la
observacién o la excisiéon completa de las lesiones
unifocales a la necesidad de tratar con quimiotera-
pia, radioterapia o ambas, en las formas mas agre-
sivas (13).

Linfoma orbitario

La incidencia en EEUU para menores de 18 afios
se ha estimado en el 0,12%, mayor segln avanza
la edad del nifio; incluyendo linfomas localizados
en la conjuntiva (49%), la érbita (38%), la glandula
lagrimal (9%) y el parpado (4%).(14) Un 10% de los
casos pueden ser bilaterales (fig. 10). La mayoria
son diagnosticados en fases precoces (73%), con
una supervivencia a los 5 afios del 92% tratados
con quimioterapia y/o radioterapia (14).

Fig. 10: Linfoma. Paciente varén de 9 afios de edad afios afecto de linfoma LNH tipo Burkitt con afectacion maxilar
derecha y orbitaria que debuta con tumoracién inferior a 6rbita derecha. Extensa lesion periorbitaria derecha de ca-
racteristicas infiltrativo-expansivas, con un componente extraconal predominante, centrada en el suelo de la érbita. Es
relativamente hipointensa en T2 (respecto a la corteza cerebral), con captacién de contraste (B) y restriccion a la difusion
(C). Condiciona una proptosis y una alteracién en la morfologia del globo ocular (D), mejor valorada en incidencia sagital.



Fibrosarcoma orbitario congénito

Se trata de un tumor maligno de fibroblastos
que se observa en recién nacidos, lactantes y nifios
de hasta 5 afos (fig. 11). Puede ser sospechado in-
cluso con los estudios ecograficos prenatales. En
principio se trata de un tumor de buen prondstico
por la buena respuesta al tratamiento (quimiotera-
pia), pero con una tasa de recidiva local de hasta el
50% y un riesgo de metastasis de aproximadamen-
te un 10%. A pesar de ello, |a tasa de supervivencia
es superior al 90% (15).

GLIOMA DEL NERVIO OPTICO

Los gliomas de la via éptica son las neoplasias
mas frecuentes a nivel intraorbitario, pues suponen
el 5% de los tumores intracraneales en la edad pe-
diatrica (16). Se ha estimado que la mitad de los
gliomas de la via visual son intraorbitarios y la otra
mitad, intracraneales (17). La mayoria son gliomas
de bajo grado, habitualmente astrocitomas pilociti-
cos, que permite que la actitud sea observadora en
muchos casos. Pero, aunque sea excepcional, tienen
capacidad de extensién o incluso malignizacién (18).
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Los gliomas se pueden diagnosticar por pro-
tocolo de cribado en nifios con Neurofibromato-
sis 1 o por presentar pérdida de vision progresi-
va, algunas formas de nistagmus, atrofia dptica...
También puede debutar con proptosis, habitual-
mente no dolorosa y progresiva y que desplaza el
globo ocular hacia abajo (fig. 12). Pero los gliomas
también pueden presentar un gran volumen como
consecuencia de una hemorragia intralesional, de
formaciones quisticas o por acimulo extracelular
de mucosustancia secretada por las células glia-
les. Si se produce un sangrado intratumoral, el
nifo podria notar una pérdida de visién brusca
asociada a un incremento de la proptosis y entra
en el diagndstico diferencial del resto de tumo-
res orbitarios con un comportamiento mas agre-
sivo (17).

Los gliomas del nervio éptico unilaterales fu-
siformes y con visién (til rara vez necesitan trata-
miento, que en caso de progresién clinica o radio-
l6gica se harfa con quimioterapia. Ocasionalmente
si los tumores son muy voluminosos y producen
complicaciones como proptosis, queratopatia por
exposicién y amaurosis podria estar indicada la ex-
tirpacion.

Fig. 11: Fibrosarcoma orbitario congénito: Paciente mujer de 5 afios de edadafios que acude por cambios orbitarios
izquierdos de afios de evolucién con restriccion a la motilidad progresiva y sutil proptosis. Lesion heterogénea extraconal
en la orbita izquierda, fundamentalmente hipointensa en T2, con leves focos de hipersefial (A), con captacién heterogé-
nea (B). En el fondo de ojo, se detecta leve borramiento de la papila del Ol (D) respecto al derecho (C), que se resolvié

tras la cirugia.
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Fig. 12: Glioma del nervio 6ptico. Nifia de 5 afios que consulté por pérdida de vision asociada a proptosis subaguda.Se
aprecia un engrosamiento fusiforme del nervio 6ptico derecho, hipointenso en T1 (A 'y C), hiperintenso en T2 (B), con una
captacion heterogénea de contraste, escasa (D).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Los tumores orbitarios en la infancia suelen ser benignos, pero las neoplasias no son una excepcion.

e La proptosis aguda o subaguda suele ser el principal signo de alarma, pero la equimosis palpebral es muy
tipica de los neuroblastomas.

e El estudio de una lesién intraorbitaria con un comportamiento agresivo en un menor de cuatro afios, siempre
debe incluir una ecografia abdominal por el riesgo de que se trate de una metastasis de neuroblastoma.

e Aunqgue muchos de estos tumores sean quimio o radiosensibles, con frecuencia necesitan abordaje quirdrgi-
co, ya sea para biopsia diagnostica o para evitar el sindrome orbitario agudo doloroso o las secuelas a largo
plazo por neuropatia éptica compresiva.
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