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OSTEOMA

Es el tumor éseo més frecuente. De crecimien-
to lento, se presenta a partir de la segunda década.
Representa el 1-2% de la patologia orbitaria (1,35%
en nuestra casuistica, 38 osteomas en 2.795 casos
de patologia orbitaria)(1).

Originados primariamente en los senos parana-
sales, en las paredes dseas que median con la ca-
vidad orbitaria. El mecanismo de su embriogénesis
no es claro, y se especula sobre su formacién al osi-
ficarse el cartilago fetal existente en la unién de los
senos frontal y etmoidal, asi como en las hendiduras
o grietas entre el hueso cartilaginoso y membranas
de los senos paranasales. Existen diferentes teorias
sobre su origen y la patogénesis no es conocida:

A) Por su origen. Sugiere que se forman en los
lugares de fusién de hueso membranoso y cartila-
ginoso.

B) Traumaético. Por la incidencia tan elevada en
la mayoria de los casos diagnosticados.

C) Infeccioso. Por la presencia de infecciones
en un porcentaje elevado de casos diagnosticados.

Al principio, el crecimiento se produce en una
fase latente limitada exclusivamente al seno, poco a
poco da lugar a la aparicién de sintomas (fase sinto-
matica) que el paciente percibe: neuralgias y cefaleas
difusas en la regién, sinusitis y celulitis generalmente
preseptales en alguna ocasion. En nuestra experien-
cia la edad media fue de 41 afios (entre 8 y 70 afios).
Los mas frecuentes son los osteomas frontales (54%,
siendo su frecuencia casi del doble de los etmoi-
dales (27%), etmoidales con extensién a fosa nasal
(18%) y mixtos (11% casos). Los osteomas maxilares
y esfenoidales son poco frecuentes.

En el 60% de los casos la sintomatologia apare-
ce antes de los 35 afios. El tiempo de evolucién es
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muy lento (de 1 a 10 afios). Salvo raras excepciones
pasan muchos afios antes de que comiencen los
sintomas. El desplazamiento del globo es lo més
caracteristico (2). Si el tumor es frontal (fig. 1), el
globo ocular serd desplazado hacia abajo y afue-
ra, y si es etmoidal el desplazamiento sera lateral.
El edema palpebral es discreto, la alteraciéon de la
motilidad ocular es minima y la diplopia casi ina-
preciable. Las alteraciones visuales y fondo de ojo
en los osteomas frontales y etmoidales son poco
frecuentes. En osteomas esfenoidales puede apa-
recer edema de papila o atrofia éptica por la com-
presién del nervio a nivel del canal éptico. En los
tumores anteriores la palpacién es de consistencia
dura, como corresponde a cualquier hueso. El pa-
ciente ya palpa la masa dura meses o afios antes de
consultar su problema. Generalmente indoloro no
es raro que consulte por neuralgia o cefalea difusa
originada por pequefias infecciones en el interior
del seno, que pueden producir sinusitis e incluso
celulitis preseptales. En algunos casos con un os-
teoma frontal méas que etmoidal, los primeros sig-
nos clinicos corresponden a un mucocele de seno
y al hacer estudios de imagen descubrimos que la
causa de ese mucocele es un osteoma que cierra el
ostium de drenaje del seno.

En los osteomas etmoidales el desplazamiento
lateral del globo ocular puede simular un muco-
cele. A veces, estos pacientes refieren trastornos
respiratorios nasales por invasion de la fosa. No es
extrafio descubrir en mucoceles de senos la pre-
sencia de un osteoma cerrando el canal de drenaje
del seno. En osteomas de seno etmoidal posterior
y esfenoidal, que son muy infrecuentes, plantean
problemas diagnosticos con un meningiomay clini-
camente hacen un cuadro de pérdida de visién por
compresién del nervio dptico.
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Fig. 1: A. Osteoma frontal. Desplazamiento inferior de
Ol hace afios. No tiene vision doble. Vision normal en
AQ. Se palpa una masa dura de consistencia osea en te-
cho de orbita. B. TC coronal con programa éseo. Osteo-
ma compacto en seno frontal izquierdo que se extiende
hacia seno frontal derecho y orbita. En el centro es mas
esponjoso con menos densidad. Al ser de gran tamafo
se extrae en varios fragmentos éseos del seno frontal.
Neoformacion mesenquimal benigna constituida por tra-
béculas éseas engrosadas de tipo eblrneo. Existen ade-
maés canales fibrovasculares sin alteraciones.

La escuela francesa los divide en compactos, es-
ponjosos y mixtos. Fu y Perzin los clasifican en tres
categorias (3):

A) Osteomas tipo marfil, de consistencia muy
dura, ebulrneo, que suelen presentarse a partir de
la cuarta década, con cefaleas, obstruccién nasal
y sinusitis cronicas, ademas de la sintomatologia
ocular. Histopatolégicamente estdan compuestos
por trabéculas con densas ldminas dseas y escaso
estroma fibroso entre las trabéculas.

B) Osteomas fibroso, méas frecuentes en los pa-
cientes jovenes, probablemente son el estadio ini-

cial de los otros tipos. Es la forma mas inmadura
y plantea dudas en relacién al fibroma osificante.
Histopatolégicamente muestran mayor actividad
de tejido fibroso.

C) Osteomas maduros, las trabéculas son mas
finas. Mayor abundancia de tejido fibroso de mo-
derada celularidad.

La imagen radiologica es diagnéstica en todos
los casos (4). Aparecen como una condensacién
regular y homogénea, muy hiperdensa excepto en
aquellas zonas mas fibrosas (el grado de densidad
6sea depende de la proporcién de tejido dseo y
tejido fibroso). Redondeado, o pediculado entre el
seno y la drbita, pueden extenderse a fosa nasal o
endocraneo. A veces pueden plantearse problemas
diagnésticos entre osteoma esfenoidal y osteome-
ningioma al ser la radiologia similares aunque la
Tomografia Computerizada (TC) y la Resonancia
Magnetica (RM) son diagndsticas al mostrar la vas-
cularizacién en los tumores meningeos.

En pacientes de edad superior a los 45-50 afios
con osteomas de localizacién anterior no es nece-
saria la intervencion quirdrgica salvo que produz-
can exoftalmos o desplazamiento del globo segun
la localizacion. En personas mas jévenes y en aque-
llos casos que dan sintomatologia la actitud es di-
ferente por dos razones:

A) La expectativa de vida es muy larga, y aun-
que el crecimiento es lento, terminan por originar
exoftalmos, desplazamiento y asimetria facial.

B) La aparicion de sintomas: neuralgias, cefa-
leas, y sinusitis al cerrarse el ostium.

La colaboraciéon con el otorrinolaringdlogo es
conveniente. Los riesgos de la exéresis total tienen
que ser valorados y si existen problemas puede re-
secarse parcialmente el osteoma liberando la ca-
vidad orbitaria, porque al ser lento su crecimiento
pasaran muchos afos antes de una recidiva.

La orbitotomia suele ser anterior y superior o su-
pero-interna siempre conservando el saco lagrimal
en osteomas etmoidales utilizamos la via de Lynch
y en los etmoido-nasales la via latero-nasal. El tu-
mor orbitario puede despegarse de la pared ésea
sinusal en muchos casos al estar pegado como una
lapa y si no es posible se fresan.

Histoloégicamente son tumores uni o multilo-
bulados de color blanquecino-marfil. Macroscé-
picamente se han descrito (3) formas, segin las
categorias descritas anteriormente: marfil, madura
y fibrosa. El osteoma marfil estd compuesto por
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hueso denso con un estroma fibroso poco celular,
mientras que la forma madura tiene mas estroma
celular y lamelas dseas mas estrechas y finas. El
osteoma fibroso tiene un estroma celular muy rico
y escasos osteoblastos rodeando las lamelas y tra-
béculas dseas. Esta forma fibrosa plantea duda en
el diagnéstico diferencial con la displasia fibrosa
(clinicamenteclinicamente més frecuente), fibroma
osificante y osteoblastoma (mas infrecuentes)(5).
Algunos autores consideran el osteoma osteoide,
el osteoblastoma y el fibroma osificante como una
misma lesidén con caracteristicas clinicas y anatomo-
patologicas similares, pero de diferente tamarnio,
siendo la lesién mas pequena el osteoma osteoide.

OSTEOBLASTOMA

También se le conoce como osteoma osteoide
y fibroma osteogénico. Es un tumor éseo raro e in-
frecuente. Tiene entidad propia desde 1965 que es
considerado como un tumor éseo benigno de mayor
tamafio que un osteoma osteoide, cursa sin dolor y
aparece con mayor incidencia en fémur, mandibula,
tibia y vértebras (3). Se presenta en la 1°-3% década
de la vida, afectando a la 6rbita en un 15-20% de
todos los casos descritos en la literatura. En el diag-
noéstico por imagen aparece una lesién ésea bien cir-
cunscrita con una zona central radiotransparente con
focos de calcificaciéon (6). El diagndstico diferencial
incluye: osteoma, sarcoma osteogénico y condrosar-
coma. Henderson (1994) revisa seis casos reporta-
dos en la literatura (4), primarios de érbita en techo
y 2 secundarios por extensién desde etmoides. Las
caracteristicas histolégicas se sobreponen a las del
osteoma osteoide con un estroma mas celular y vas-
cularizado llegando a sugerir el de un quiste éseo
aneurismatico. Es conveniente hacer una reseccion
completa de la lesion para evitar recidivas. Algunos
autores consideran el osteoma osteoide, el osteo-
blastoma y el fibroma osificante como una misma
lesion con caracteristicas clinicas y anatomopatolo-
gicas similares, pero de diferente tamaro, siendo la
lesion mas pequena el osteoma osteoide (fig. 2).

OSTEOSARCOMA

También se le conoce con el nombre de sarco-
ma osteogénico. Es el tumor maligno primario mas
comun de los huesos. Es una neoplasia poco fre-

cuente, pero aparece a partir de los 40 afos, con
mayor incidencia que el condrosarcoma y sarcoma
de Ewing. Puede ser primario de érbita o secunda-
rio a radioterapia, nifios radiados por retinoblasto-
ma, en enfermedad de Paget o displasia fibrosa.
Se puede originar en cualquier hueso de la cavidad
orbitaria e incluso en la cavidad nasal (1).

Se presenta con una evolucién rapida en la exof-
talmia y compromete la motilidad ocular incluso en
nifios radiados puede aparecer afos mas tarde. El
cuadro clinico también puede cursar con dolores.
Enla TC. laimagen es variable segin el componen-
te sea 6seo, fibrosos o cartilaginoso. Con RM com-
plementamos el estudio de tejidos blandos, los
limites para la reseccién quirlrgica y la vasculariza-
cion que puede ser mas detallada en ANGIO-RMN
El tratamiento se hace con quimioterapia y cirugia
pero el prondstico es muy pobre, apenas llega a un
5% de vida a los 5 afios del diagndstico.

Histolégicamente se ven focos de hueso inma-
duro (osteoide) entremezclados con células malig-
nas. Cuando el componente osteoide es abundan-
te se considera o se clasifica como osteoblastico
y cuando es poco abundante y predominan focos
condroides o abundante estroma fibroso se incluye
como una forma condroblastica o fibroblastica.

TUMORES VASCULARES DEL HUESO

La mayoria de los tumores oseos vasculares de
la orbita puede originarse en las paredes dseas
orbitaria aunque la incidencia es baja. El angioma
cavernoso intradseo es el mas frecuente junto con
los angiosarcomas. Aunque el tumor vascular inicial-
mente crece en la propia pared dsea, con el tiempo
se extiende a los tejidos blandos de la cavidad orbi-
taria (7). Es dificil hablar sobre su etiologia y pueden
valorarse como hamartomas intradseos que proli-
feran como respuesta a estimulos desconocidos.
Nosotros hemos estudiado 3 casos. El primer caso
fue el de un varén de 52 afios, evolucién de 9 afos
con hiperostosis en el cuerpo del malar (fig. 3), si
bien la localizacién puede estar en cualquiera de los
huesos orbitarios, suele afectar mas bien a la por-
cion anterior del hueso y cursan con dolor un 50%
por lo que dificultan el diagnéstico. Son osteomas
llenos de canales que sangran en la cirugia. Histo-
l6gicamente correspondia a un angioma cavernoso
intradseo, formando como un panel de abeja lleno
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de vasos de alto flujo que se disimulaban en el T.C.
como una lesién ésea esponjosa. El estudio histopa-
tolégico muestra fragmentos de tejido compuestos
por delgadas trabéculas de hueso compacto madu-
ro entre las cuales se identificaron numerosos cana-

les vasculares de amplias luces con contenido he-
matico y paredes irregulares, revestidos por células
endoteliales planas, sin datos de malignidad. Otra
lesiéon vascular intradsea son los angiosarcomas que
se consideran una neoplasia maligna poco frecuen-
te que cursa con osteolisis y destruccion ésea.

TUMORES OSEOS REACTIVOS

Los tumores secundarios a reacciones &seas
por otras lesiones producen osteolisis, hiperostosis

Fig. 2: A. Osteoblastoma en un nifio de 5 afios con des-
plazamiento inferior de Ol por una masa de consistencia
dura en techo de orbita con un afio de evolucién sin dolor.
B. TC coronal. Lesién expansiva en el tercio externo del te-
cho orbitario con éareas de tejido dseo entremezcladas con
otras de menor densidad (tejidos blandos). La lesion erosio-
na y destruye parte del techo orbitario a la vez que despla-
za el globo ocular. TC axial. Formacién de varias cavidades
o celdas 6seas en el techo orbitario que contienen tejidos
blandos compatibles con el diagnostico de quiste dermoide.
C. La patologia muestra trabéculas de osteoide (t) rodeadas
por un estroma celular muy vascularizado (V). Trabéculas de
osteoide mineralizadas (t) rodeadas por osteoblastos (O) y
osteoclastos multinucleados. HE x 300.

y expansion en los huesos de la drbita de manera
mecanica por lo que pueden similar tumores o neo-
plasias dseas. Describiremos los mas frecuentes.

Granuloma de celulas gigantes

El granuloma reparativo de células gigantes re-
presenta un grupo heterogéneo de lesiones desde
el punto de vista patogénico, y que microscédpica-
mente presentan apariencia superponible. Entre
ellas destacamos los asociados a hiperparatiroidis-
mo primario o secundario, los que afectan a hue-
sos craneofaciales, el querubismo y el sindrome de
Noonan.

Durante afios se ha considerado que el granu-
loma y el tumor de células gigantes eran la misma
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Fig. 3: A. Hemangioma intradseo cavernoso en OD en una mujer de 43 afios con 3 meses de evolucién con dolor y au-
mento de volumen en pérpado inferior de OD. La lesién se localiza en el suelo orbitario desplaza el globo ocular hacia
arriba. B. TC coronal y axial. Lesion de densidad ésea heterogénea en el espesor del hueso malar y maxilar, produciendo
expansion osea hacia la 6rbita elevando el globo ocular. C. Orbitotomia transconjuntival inferior con cantotomia. Lesion
en el cuerpo del malar de aspecto esponjoso en panal de abeja, friable y con multiples canales con vasos sanguineos en

su interior (patologia).

lesion. Actualmente se consideran lesiones diferen-
tes con caracteristicas diferentes. El primero es un
proceso reparativo hemorragico secundario a trau-
ma aunque este hecho es discutible; generalmente
afecta a la orbita a frontal, etmoides y esfenoides.
Los signos y sintomas clinicos mas habituales de-
pendiendo de la localizacion son exoftalmos, des-
plazamiento, diplopia y cefalea.

Radiolégicamente las caracteristicas varian pero
siempre asociadas a osteolisis y expansién del
hueso afectado. El tratamiento es quirlrgico con
resecciéon de toda la lesién histolégicamente las di-
ferencias entre «granuloma» y «tumor» son eviden-
tes, el primero tiene las células gigantes alrededor
de focos hemorrégicos, estroma con fibroblastos y
colageno, las células gigantes son mas pequefias,
depodsitos de hemosiderina, focos osteoides y for-
macién de hueso , por el contrario el tumor éseo
de células gigantes no tiene focos de hemorragia
antiguos el estroma es mas vascular y no tiene fi-
brosis, las células son de mayor tamafio y el tumor
no produce hueso ni focos osteoides).

Quiste oseo aneurismatico

Es un tumor éseo o mejor osteofibroso reactivo
que puede aparecer en la érbita en raras ocasiones
y simular una lesién inflamatorio o un tumor mesen-
quimal maligno en la primera o segunda década de
la vida. La inflamacién se produce por el efecto de
una hemorragia que al extenderse hacia los tejidos
produce una fuerte reaccion inflamatoria. Las pato-
genia es desconocida y algunos autores creen que
la diferencia con el granuloma de células gigantes
es la presencia de sangre en los espacios caverno-

so. Clinicamente aparece desplazamiento y exoftal-
mos de evolucién intermedia que depende de la
localizacién de la lesion. En un porcentaje elevado
aparece dolor difuso en la drbita por las hemorra-
gias que se producen en el interior de la lesién lo
que origina brotes de expansién en periodos cortos
de tiempo. De ahf la dificultad diagnéstica con una
lesion inflamatoria aguda o con un rabdomiosarco-
ma. Estudiamos el caso de un nifio de 2 afios de
edad con una tumoracién en suelo de érbita de cre-
cimiento rapido en un mes que nos hacia sospechar
un tumor mesenquimal maligno pero la ausencia de
alteracion en la motilidad y la formacién de una le-
sién dsea expansiva en suelo de drbita y etmoides
no coincidia con la imagen de un tumor de tejidos
blandos en el T.C., ademas apenas presentaba vas-
cularizacién en el interior de la lesién (fig. 4).

La TC muestra la pared ésea expandida de ma-
nera irregular con zonas mas delgadas y tejido poco
vascularizado en el interior de la lesion, las image-
nes no se corresponden a un tumor maligno sino
mas bien a una lesion benigna que va expandiendo
lentamente las paredes y a su vez desplaza el globo
ocular. Histolégicamente tiene mdltiples espacios
vasculares rodeados por tejido conectivo de aspec-
to fibroblastico con trabéculas de osteoide (1).

SARCOMA DE EWING

Tambien se le conoce como Tumor Neuroecto-
dermico Periferico Primitivo o Tumor de Askins.Es
un tumor éseo maligno de células redondas y pe-
quefas. Representa sobre un 10% de los tumores
malignos del tejido éseo y aparece generalmente
en los huesos de las extremidades inferiores y oca-



sionalmente en tejidos blandos (1,8). Se presenta
antes de los 30 afios y en la érbita aparece como
una metastasis o por extension de los huesos ve-
cinos que forman las paredes orbitarias (maxilar y
etmoides). Durante afios se han confundido con
rabdomiosarcomas y neuroblastomas metastasicos
por lo que resulta dificil estudiar su incidencia. El
sarcoma de Ewing es un tumor maligno de célu-
las pequefias y redondas, que afecta tanto a hue-
so como a partes blandas, que presenta hallazgos
moleculares patognomonicos y con varios grados
de diferenciacién neuroectodérmica a nivel ultraes-
tructural e inmunohistoquimico. Debemos tener
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Fig. 4: A. Quiste oseo aneurismatico en un nifio de 2 afios
con evolucién de 2 meses. Se palpa una masa en la parte
interna de la 6rbita de OD que desplaza el globo ocular.
B. TC axial. Formacion de una cavidad quistica en fosa na-
sal derecha que expande las paredes osea con erosion y
destruccion parcial de la pared interna. Formacion de una
gran cavidad en etmoides que desplaza las paredes oseas
de forma irregular hacia la 6rbita. Dentro de la cavidad los
tejidos captan poco contraste. C. Orbitotomia lateronasal
hasta el labio para resecar la tumoracion de consistencia
blanda y osea que forma cavidades de crecimiento rapi-
do. Se resecan varios fragmentos de tejido y de hueso. En
la patologia se ven Trabeculas de osteoide (T) rodeadas
por celulas fibroblasticas fusocelulares. HE x 30.

presentes en el diagndstico diferencial con otros
tumores de células pequefias y redondas tales
como rabdomiosarcoma, linfomas o en nifios con
neuroblastoma metastasico.

Dependiendo de la localizacion producen des-
plazamiento y exoftalmos de rapida evolucién con
alteracién de la motilidad ocular e incluso oftalmo-
plegia (fig. 5). Radiolégicamente muestran osteoli-
sis y destruccién dsea con crecimiento de una masa
vascularizada de tejidos blandos (fig. 6).

Los estudios de inmunohistoquimica (0-13, Vi-
mentina, Enolasa, Leu-7, HHF 35, S-100) son ne-
cesarios para el diagnéstico. El tratamiento es con
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Fig. 5: A. Sarcoma de Ewing en un varon de 23 afios
con metastasis orbitaria de 2 meses de evolucion un afo
despues de ser intervenido en las costillas del tumor pri-
mario. Desplazamiento inferior del globo con exoftalmos
y oftalmoplejia. B. TC coronal, el tumor localizado en te-
cho de orbita se extiende hacia Iébulo frontal formando
como un reloj de arena. Es evidente la captacion de con-
traste por la marcada vascularizacién.

.

quimioterapia (Ciclofosfamida, Adriamicina , Doxo-
rrubicina , Ifosfamida, Dactinomicina y Vincristina) y
en algunos casos radioterapia cuando es radiosen-
sible pero tenemos que considera el caracter letal
de la enfermedad.

CONDROMA

Hamartoma cartilaginoso o Condroma: son tu-
mores benignos compuestos por tejido cartilagino-
so.Es uno de los tumores mas comunes del hueso y
puede aparecer en cualquier hueso que tenga car-
tilago. En la orbita solo la tréclea del oblicuo mayor
tiene tejido cartilaginoso, con lo cual solo en esta
area del cuadrante superointerno de la orbita apa-
receran estos hamartomas en la infancia y adoles-
cencia. Cuando se malignizan son Condrosarcomas.

CHONDROMIXOMA O MIXOCHONDROID
FIBROMA

Tambien llamado Mixochrondroma. Es un tumor
orbitario benigno poco frecuente, compuesto por
tejido condroide y mixoide. Estudiamos un caso en
un varon de 26 afos con una masa de color salmon
como si fuera un linfoma en la conjunctiva bulbar
superior con crecimiento lento durante 12 meses
sin dolor ni alteracion en la motilidad. En |a biopsia
se veia una masa gelatinosa poco vascularizada que
no infiltraba el musculo recto superior. Histologica-

Fig. 6: A. Sarcoma de Ewing en un varon de 32 afios con problemas respiratorios en fosa nasal derecha hace varias se-
manas. Desplazamiento lateral de OD con diplopia por alteracion de la motilidad. B. TC axial. Tumoracion en etmoides
medio y posterior que rompe la pared osea externa para extenderse a la orbita. Tiene densidad heterogenea con un
area central que apenas capta y periferia que capta mucho contraste por estar mas vascularizada. Proliferacion de células

pequefias formando un patron arremolinado (HE 300).
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mente parecia como un Liposarcoma mixoide, es-
tudiado por Rootman y Valery White en Vancouber
nos confirman que es un Condromixoma (fig. 7)(1).

TUMORES FIBRO OSEOS

Los tumores fibro-6seos son una mezcla de te-
jido fibroso y tejido osteoide. El tejido mas abun-
dante es el fibroso, con una cantidad de osteoide
compuesto por trabeculas éseas y osteoblastos
que varia de unas lesiones a otras. Son tumores de
baja incidencia que aparecen en la regién parana-
sal y huesos nasales para extenderse a la orbita se-
cunariamente por vecindad.

Los tumores o lesiones fibro-6seas mas frecuen-
tes son la displasia fibrosa y el fibroma osificante.

FIBROMA OSIFICANTE

Es una lesiéon Hamartomatosa monostotica
poco frecuente e indolora compuesta por tejido

Fig. 7: A. Condromixoma en un varon de 26 afios con una masa conjuntival superior desde hace un afio, no tiene dolo

fibro-oseo benigno que afecta a los huesos del
craneo. Tambien conocido por Fibroma Osificante
Juvenil, o Fibroma Osificante Psamomatoide, se
comporta con mas agresividad que la displasia fi-
brosa. Es dificil diferenciar clinica e histolégicamen-
te el fibroma osificante de una displasia fibrosa,
hasta el punto de que algunos autores creen que
es una variedad de displasia o de un osteoblasto-
ma que aparece en las 3 primeras décadas de la
vida afectando a frontal, etmoides y maxilar. Se han
publicado muy pocos casos en la literatura (menos
de 20 casos hasta la actualidad). Se considera una
lesién benigna, generalmente unilateral y predomi-
nancia femenina. Es un tumor de crecimiento len-
to y progresivo que desplaza los tejidos orbitarios
produciendo una asimetria sin alteraciones en la
motilidad o en la visién excepto que la lesién se
extienda hacia el apex orbitario (9).

El diagndstico por imagen, evidencia en radio-
logia simple y TC una lesién 6sea oval que tiende
a expandirse conservando la pared ésea periférica
como hueso esclerosado con una imagen radio-

S0

ni alteracion de la motilidad. Lesion de color asalmonado que se extiende hacia el fondo de saco superior. B. TC coronal.
Tumoracion bien delimitada y heterogenea con areas de baja densidad y aspecto ovalado encima de los musculos recto
superior y elevador de Ol que desplazael globo hacia abajo. C. Tejido adiposo infiltrado por el tumor. HE x 60. Area tu-
moral constituida por condroicitos con atipias celulares. HE x 250.
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densa en el centro y areas de radiotransparencia.
Es por lo tanto una lesion monostética de bordes
escleroticos y matriz central homo o heterogénea
histolégicamente compuesto por tejido fibroso y
6seo, con un estroma fibroso muy celular y vascula-
rizado que puede contener lamelas éseas que pue-
den parecer similares a cuerpos de psamoma que
tienen que ser diferenciados de un meningioma
psamomatoso. La evolucién del fibroma osificante
puede ser agresiva por lo que es necesario resecar
la lesion en su totalidad para evitar recidivas.

El gran problema de esta lesién es el diagnds-
tico diferencial con la displasia fibrosa y en menor
escala con osteoblastoma, quiste 6seo aneurisma-
tico, meningioma psamomatoso e incluso dermoi-
de intradiploico.

DISPLASIA FIBROSA U OSTEOFIBROMATOSIS
QUISTICA

Es una displasia no neoplasica de tejido fibro-
so y oseo generalmente congénita, de etiologia
desconocida que aparece con mayor frecuencia en
nifios y adultos jovenes. Tiende a ser estacionaria
después de la 2-37 década, pero puede seguir cre-
ciendo en la edad adulta. Es un tumor fibro-6seo
en el que todas las estructuras 6seas que participan
en la drbita son susceptibles de ser afectadas, ya
sea aisladamente o en combinacién varias de ellas:
esfenoides, frontal y etmoides aunque también se
incluyen malar y maxilar superior. Representa entre
el 1y 3% de la patologia orbitaria, 1,3% (38 casos
en 2.795 casos de orbita). De aparicion esporadi-
ca, puede presentarse con caracter dominante, en
nuestra serie, la mayoria en menores de 15 afios,
el mas joven empezd a los 4 afios y el mayor
de 58 afos que fue diagnosticado por pérdida de
vision progresiva de 15 afios de evolucién (9).

La displasia fibrosa se caracteriza por la sustitu-
cién del tejido éseo normal por una matriz fibrosa
en la que las trabéculas 6seas y esponjosas estan
malformadas con detencién o desarrollo insuficien-
te en la maduracién ésea. (No hay osteoblastos ro-
deando las trabéculas y no hay atipias nucleares ni
miositis). Ademas, en la displasia fibrosa la forma-
cién de hueso esta pobremente calcificada con |a-
minas 6seas inmaduras en el estroma fibroso mien-
tras que la presencia de ldminas 6seas maduras se
observa en el fibroma osificante.

La displasia puede presentarse de tres formas
(9,10):

A) Displasia fibrosa monostética: afecta sola-
mente a un hueso También se le ha llamado fibro-
ma osificante, aunque actualmente tiende a consi-
derarse como una entidad independiente por ser
de crecimiento mas agresivo y presentar recurren-
cias después de realizar la extirpacién quirlrgica,
ademaés de mostrar una mayor celularidad y un es-
troma mas fibroblastico (fig. 8).

B) Displasia fibrosa regional: se caracteriza por
la afectacién de varios huesos adyacentes de la
misma regién, generalmente del esqueleto facial
y fosa craneal anterior. Huesos de la érbita conti-
guos, como frontal y esfenoides son los mas afecta-
dos, no obstante, también puede afectar etmoides
y malar.

C) Displasia fibrosa poliostética o generalizada,
acompafiandose o no de manifestaciones sistémi-
cas. Si se asocia con areas de pigmentacién planas
del mismo lado de la lesiéon dsea y pubertad precoz
es el sindrome de Albright. Las deformidades afec-
tan a todo el esqueleto, tanto al crdneo como a los
huesos largos.

El curso evolutivo de las displasias general es de
progresion lenta, aunque en algunos casos el ata-
que sea mucho mas rapido. Tienden a estabilizarse
sobre la segunda década, pero no es infrecuente el
observar cémo la displasia sigue creciendo en las
décadas siguientes (11).

Uno de los signos mas caracteristicos es la asi-
metria facial y frontal sin asociarse a signos infla-
matorios palpebrales y orbitarios. Al aumentar el
volumen de las paredes orbitarias se produce una
reduccién de la cavidad orbitaria, estrechdndose
los didmetros. Asi, el desplazamiento del globo
sera generalmente inferior, por estar el frontal afec-
tado y axial si el afectado es el esfenoides. La visién
puede estar alterada si la displasia afecta al canal
optico (12) lo cual es infrecuente, y comprime el
nervio optico ya sea por esclerosis del ala menor
o del cuerpo del esfenoides. La motilidad ocular
no suele verse afectada, y si lo hace es de forma
mecénica por el desplazamiento de algin musculo.
A veces refieren cefaleas y dolor orbitario, aunque
es infrecuente. Si la displasia se extiende a los se-
nos paranasales, puede producir obstruccién en el
drenaje de los senos, dificultades respiratorias, etc.

Radiolégicamente, los hallazgos mas frecuentes
son densas areas de esclerosis con bordes regula-
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Fig. 8: A. Displasia fibrosa regional en un nifio de 10 afios
tratado desde hace un afilo con Pamidronato (tratamien-
to para altas concentraciones de calcio en sangre). Vision
normal. Asimetria facial con mayor desarrollo izquierdo.
B. TC coronal. Aumento de densidad de tejidos blandos
por fibrosis (+40-50 NHU) en maxilar superior, apofisis
ascendente del malar (conserva la cortical osea) y techo
de orbita. El seno maxilar izquierdo tiene reducida su luz
por la expansion osea de las paredes. C. TC coronal. Ex-
pansion de las tablas oseas del malar y ocupacion del
seno maxilar (displasia en maxilar superior y apdfisis as-
cendente del malar). La displasia destruye las paredes
Oseas del seno maxilar y del suelo orbitario reduciendo
el seno y la cavidad osea orbitaria. Perdida de densidad
6sea por el tejido fibroso de la displasia. Imagen tipica
de displasia fibrosa. El estudio histopatologico muestra
trabeculaoseas neoformadas (T) entre el tejido fibro-
so (F)y vasos sanguineos. HE x 150.
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res, que envuelven a uno o varios huesos del cra-
neo. Pueden observarse entre estas zonas densas
areas de componente radiotransparente (conteni-
do fibroso), asi como areas de marcado engrosa-
miento 6seo. Es mejor apreciar los cambios 6seos
producidos en el techo y en esfenoides en proyec-
ciones laterales. En muchos casos, la TC es la que
nos descubre las zonas de tejido fibroso entre las
areas de tejido éseo engrosado.

Generalmente, al afectar la displasia a los hue-
sos planos, se produce una expansion de las tablas
6seas conservando la cortical, detalle que los dife-
rencia de los meningiomas. La asociacién de érbita
pequefa, como ya hemos hecho referencia, e hi-
poplasia sinusal, debe de hacernos pensar en una
displasia 6sea. En otros casos, al afectar la displa-
sia a toda la bdveda, da la sensacién de formarse
una imagen como de vidrio esmerilado, por la gran
cantidad de é4reas de osteolisis. No debe de con-
fundirse con la enfermedad de Paget que aparece
en pacientes de edad, aunque no es facil hacer el
diagnéstico diferencial.

En la TC se observan imagenes tipicas, por una
parte dreas homogéneas y esclerosantes de marca-
do engrosamiento dseo, de densidad elevada simi-
lar al hueso compacto denso y esclerosis, por otra
areas de densidad de tejidos que corresponden a
zonas de componente fibroso (forma Pagetoide) y
otras quisticas. No es infrecuente que se confundan
en la edad adulta Displasias Fibrosas en esfenoi-
des con Meningiomas por el aumento de volumen
de hueso que hacen ambas. La diferencia esta en
que la displasia conserva la cortical osea y el me-
ningioma la destruye. Es imprescindible hacer el
estudio con inyeccién de contraste para ver la vas-
cularizacién que tienen los meningiomas ademas
del osteomeningioma en el componente tumoral
asociado de tejidos blandos y que no se visualiza
en las displasias.

Las imagenes de RM son similares a las obteni-
das en la radiologia simple por el aspecto de «vi-
drio esmerilado» que tienen al entremezclarse el
tejido conectivo-fibroso y éseo. Cuanto mas denso
es el hueso mas hiposefal aparece, hasta llegar a la
imagen muda o negra que da el aire en los senos.

La displasia fibrosa no presentan incremento de
densidad de tejidos blandos (hipersefial) con inyec-
cién de contraste, por ser muy discreta la neovas-
cularizacién, signo que también los diferencia de
los meningiomas.
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Histolégicamente estad constituida por trabécu-
las finas, irregulares, en forma de letras chinescas,
letras «c» o circulos. Se suelen encontrar rodeados
por estroma fibroso que puede ser ricamente celu-
lar con escaso o abundante coldgeno o mixomato-
so. Las trabéculas pueden ser de aspecto inmadu-
ro con presencia de osteoide en lesiones de poco
tiempo de evolucién o bien variable mineralizacion
en lesiones mas antiguas. El tejido esta compuesto
por espiculas de hueso inmaduro y osteoide en una
matriz de estroma fibroso celular. Se evidencia la
detencién en la maduracion 6sea a la vez que se for-
man areas de hueso osteoblastico y cambios reacti-
vos con la posibilidad de hemorragias recurrentes.

El tratamiento de la displasia fibrosa es quirtrgi-
co, dependiendo del grado de crecimiento de los
huesos y de la asimetria facial. No es necesario que
la reseccién sea total.

Debido al crecimiento lento que presentan, y a
la estabilizacion que suele aparecer en la 2° déca-
da, podemos tomar una actitud pasiva siempre que
el exoftalmos y la asimetria no sean muy evidentes.
Si la visidon disminuye debe controlarse mediante
estudios periddicos (TC de canal éptico) con el fin
de anticipar la cirugia, evitando la compresién del
nervio optico y pérdida de vision. Evitar siempre la
radioterapia, para no provocar su malignizacion (sar-
coma osteogénico). Algunas displasias pueden estar
vascularizadas y van a tener hemorragia durante la
cirugia para lo cual el cirujano tiene que estar preve-
nido. La frecuencia de afectacion visual es muy baja,
no justifica la cirugia descompresiva del canal éptico
por el riesgo de pérdida de vision al fresar el canal.

QUERUBISMO O ENFERMEDAD DE JONES

Es un transtorno benigno de caracteristicas no
neoplésicas que consiste en una alteracién dsea si-
milar al granuloma de células gigantes con afecta-
cién principalmente mandibular. Llamado también
displasia multiquistica del maxilar o tumoracion
maxilar fibrosa familiar de células gigantes de etio-
logia desconocida tiene una herencia autosémica
dominante con penetrancia incompleta y expre-
sividad variable, con predominio en varones y sin
predileccién racial. Al nacer no aparece alteracion
alguna pero a partir de los 2-3 afios de vida se pro-
duce una dismorfologia simétrica de la cara (12) y
secundaria a la alteracion de las ramas ascendentes

de la mandibula (mejillas redondas, elevacién labio
superior); posteriormente aparecen graves altera-
ciones dentales (caracteristicos quistes en pompas
de jabon). A partir de la pubertad se produce una
regresion parcial de la enfermedad que finaliza
generalmente en la edad adulta con cambios es-
clerosantes en la mandibula como Unica secuela.
Presenta diferentes grados de afectacién clinica en
el maxilar superior y suelo orbitario que da imagen
de «ojos suplicantes al cielo».

Diagndstico diferencial se debe hacer con las
alteraciones del modelaje craneofacial, de la es-
teopetrosis, disostoesclerosis, displasia craneome-
tafisaria, sindrome de Curie-Albright asi como del
sindrome de Paget juvenil. Se diferencia del os-
teoclastoma maligno por la benignidad del curso y
del granuloma de células gigantes porque es solita-
rio y no simétrico. Por Gltimo, es necesario descartar
una Talasemia, histiocitosis X, o Neurofibromatosis.

En la histopatologia se observan masas de fibro-
blastos y colageno, con células gigantes osteoclasti-
cas y areas de hemorragia (que producen depdsitos
de hemosiderina). Existen tres fases anatomopato-
logicas que se correlacionan con el curso clinico:

1. Fase osteolitica (gran nimero de osteoclas-
tos).

2. Fase de crecimiento del tejido conectivo (né-
dulos vascularizados multiples).

3. Fase de restauracion ésea (regresion clinica).

El estudio de imagen en TC es mejor que la RM,
y muestra una lesion 6sea expansiva con mezcla de
tejido 6seo y fibroso, formando cavidades de teji-
dos blandos en diferentes zonas de los maxilares,
suelo de orbita y otras areas. Aparecen nédulos
6seos multiples, bien definidos que se inician en
el angulo mandibular, son generalmente bilaterales
y simétricos. Frecuentemente asocia cambios den-
tales y obliteracidon del seno maxilar. Las lesiones
6seas pueden regresar al evolucionar con los afios.
al crecer el suelo de la érbita hacia la cavidad esta
se reduce y comprime los tejidos orbitarios despla-
zandolos hacia arriba, de ahi la imagen en los ojos
suplicantes.

En el tratamiento generalmente se recomienda
actitud expectante debido a la regresion esponta-
nea de la enfermedad al llegar a la edad adulta, tan
solo casos raros con grandes deformaciones (13),
con compresion orbitaria son tributarios de trata-
miento quirdrgico mediante curetaje de las lesio-
nes (fig 9).
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Fig. 9: A. Querubismo. Asimetria facial y ojos desplazados hacia el techo orbitario en un varon de 27 afios. Refiere asime-
tria desde los 7 anos. Visién y motilidad normal en AO. Displasia de maxilar inferior y asimetria oral. B. TC coronal. Orbi-
tas y senos maxilares reducidos de tamano por crecimiento oseo anormal del maxilar superior de ambos lados. Presencia
de tejido blando en maxilar superior. Asimetria facial bilateral. Formacién de cavidades en los maxilares. Crecimiento
anormal del suelo orbitario hacia la érbita de AO de tejidos blandos y hueso hacia el interior de las orbitas reduciendo la
cavidad. C. TC axial y coronal. Al crecer la displasia oseofibrosa hacia el interior de la érbita aparecen estas lesiones quis-
ticas en el espacio intracénico como si fueran tumores intracénicos ( mezcla de tejido éseo neoformado y tejido fibroso )
que reducen mucho la cavidad orbitaria. Las zonas de hipodensidad corresponden a aire (-800-900 NHU). D. Orbitotomia
traspalpebral inferior. Exeresis de la lesion osteofibrosa que ocupa el espacio Inferior e Intracénico. El suelo orbitario es
muy fragil y se rompe con facilidad por el componente fibroso de la displasia.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Los tumores dseos, cartilaginosos y fibro-dseos representan un pequefo porcentaje de la patologia orbitaria,
siendo el osteoma el mas frecuente.

* El desplazamiento inferior y/o lateral del globo ocular, la presencia de mucocele frontal y/o la sinusitis de re-
peticion, son datos que permiten sospechar la presencia de osteoma. La radiologia es diagnéstica.

 El osteoblastoma, el osteoma y el fibroma osificante, comparten caracteristicas clinicas e histopatoldgicas
similares pero diferente tamario, siendo el osteoma la lesién mas pequena.

e El ostesarcoma, muy infrecuente en la érbita y de mal pronéstico, puede ser primario o secundario a radioterapia.

e El sarcoma de Ewing, tumor maligno y letal en la érbita, es un tumor de pacientes jévenes que plantea diag-
néstico diferencial con otros tumores malignos como el rabdomiosarcoma y el neuroblastoma metastasico. La
inmunohistoquimica es necesaria para el diagnéstico.

* Los tumores fibro-6seos se extienden a la érbita por razones de vecindad desde los huesos nasales y parana-
sales, siendo los mas frecuentes el fibroma osificante y al displasia fibrosa.

* La asimetria facial y en particular la frontal, junto con la presencia de exoftalmos, deben hacernos sospechar
la presencia de displasia fibrosa. Plantea diagnéstico diferencial con el osteomeningioma, aunque la displasia
respeta la cortical del hueso y estd pobremente vascularizada, siendo infrecuente el compromiso de la visién.
Debe evitarse la radioterapia para impedir una posible malignizacién de una patologia en su origen benigna.

e El querubismo o displasia multiquistica del maxilar tiende a la involucién después de la pubertad, por lo que
la actitud terapeltica suele ser conservadora salvo en casos de grandes deformidades.
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