SECCION 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPITULO

Tumores secundarios orbitarios
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DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA. FACTORES
DE RIESGO

Las neoplasias malignas de la cavidad nasal y
senos paranasales son poco frecuentes; represen-
tando menos de 1% de todos los tumores malignos
y con una prevalencia estimada de 0,1-0,3 casos
por 100.000 habitantes (1). El tipo histolégico mas
frecuente es el carcinoma epidermoide, seguido
del adenocarcinoma; siendo el lugar mas frecuente
de origen el seno maxilar (2). La incidencia de in-
vasion orbitaria de estos tumores varia dependien-
do de la localizacidn inicial, histologia y grado de
agresividad de cada neoplasia (1), constituyendo
un factor de mal pronéstico (3). El polvo de made-
ra se considera un factor de riesgo para la apari-
cién de adenocarcinoma de etmoides, asi como la
exposicion a formaldehido y niquel, que también
se han propuesto como factores de riesgo para la
aparicion de carcinomas nasosinusales. El habito
tabaquico ha sido descrito como factor de riesgo
para la aparicion de varios tipos de neoplasias na-
sosinusales.

PATOGENIA

Los tumores nasosinusales pueden invadir la 6r-
bita a través de vias preexistentes como el conduc-
to nasolacrimal, la fisura infraorbitaria o el foramen
etmoidal; a través de estructuras neurovasculares
como el nervio infraorbitario o el nervio éptico, y
por invasién dsea directa (4). La extension a la or-
bita ocurre principalmente en tumores con origen
en los senos etmoidales, debido a la presencia Uni-
camente de la ldmina papirdcea como barrera ana-
témica. La invasién de la pared orbitaria se estima
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en 66-82% de los pacientes con tumores malignos
etmoidales y en 60-80% de los tumores malignos
maxilares (1).

CLiNICA

Los tumores nasosinusales suelen ser diagnos-
ticados en estadios avanzados debido a la baja
incidencia y sintomatologia inespecifica que pre-
sentan. Esta sintomatologia es similar a la que
presenta la patologia benigna en esta localizacion
(insuficiencia respiratoria nasal, rinorrea, hiposmia,
epistaxis unilateral...). Por este motivo, en el mo-
mento del diagndstico, las estructuras adyacentes,
como la érbita, suelen estar afectadas, presentan-
do sintomas visuales hasta en un 50% de los pa-
cientes, incluyendo epifora unilateral, proptosis y

diplopia (1).

DIAGNOSTICO

Es fundamental la realizaciéon de una endos-
copia nasal y un examen oftalmolégico (fondo de
ojo, tonometria, campo visual y agudeza visual),
asi como la realizacién de pruebas de imagen. La
tomografia computarizada (TC) nos aportara infor-
macién de la posible afectacion del marco éseo (la-
mina papiracea, via lacrimal) y la resonancia mag-
nética (RM), nos ayuda a valorar las partes blandas
circundantes a la érbita, como la grasa periorbita-
ria, considerada una importante barrera anatémica
contra la invasién tumoral. Estas pruebas deben
realizarse en todos los casos de tumores nasosi-
nusales, con el objetivo de delimitar la extension
tumoral en este tipo de tumores, y poder elegir




Fig. 1: Paciente con tumoracién rinosinusal derecha
compatible con papiloma invertido intervenido de ciru-
gia combinada (CENS + exenteracion orbitaria derecha).
A. TC corte coronal preoperatorio. B. TC corte coronal
posoperatorio, 3 afios tras la intervencién, libre de en-
fermedad. C. Tumoracién en techo de etmoides (flecha)
tras reseccién de cornete medio. CS: cornete superior;
S: septo; LP: ldmina papiracea; SM: seno maxilar. D. Ima-
gen intraoperatoria tras reseccion intrasinusal de tumor.
BC: base de craneo.

el tratamiento méas adecuado para el paciente. El
diagndstico definitivo serd anatomopatoldgico,
mediante la toma de biopsia, que en la mayoria de
las ocasiones se puede realizar bajo visién endos-
cdpica y pinzas en consulta.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La histologia de los tumores nasosinusales es
variada, siendo los mas frecuentes el carcinoma
epidermoide, seguido del adenocarcinoma y el
carcinoma adenoide quistico. En la tabla 1 se clasi-
fican las diferentes entidades histolégicas segun la
Clasificacion de los tumores de seno nasal y para-
nasal (4° edicion) de la OMS (5). La importancia del
conocimiento del tipo histolégico radica en el co-
nocimiento del prondstico segln las caracteristicas
especificas de cada subtipo, asi como el tratamien-
to mas adecuado dependiendo de los resultados
anatomopatolégicos. Se debe recordar que en los
tumores hematolinfoides el tratamiento sera sisté-
mico y no quirudrgico.
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Fig. 2: Figura ilustrando los grados de afectacién ocular
segun lannetti et al. (7). Grado | (verde), grado Il (naranja)
y grado llI (azul).

Tabla 1. Entidades histolégicas segun
la Clasificacién de los tumores de seno nasal
y paranasal (4* edicién) de la OMS

Tipo histolégico Preva!encia
aproximada

Carcinoma escamoso 50-80%
Adenocarcinoma 7-15%
(intestinal/no intestinal)
Carcinoma adenoide quistico <10%
Estesioneuroblastoma 2-7%
Melanoma nasosinusal 4-7%
Sarcoma 7%
Linfomas 7%
Plasmocitomas 4%
Carcinoma indiferenciado <1%
Carcinoma neuroendocrino <1%

TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

En la década de 1970, el tratamiento estdndar
de los tumores nasosinusales con afectacion orbi-
taria era la cirugia radical mediante exenteracién,
salvo en tumores hematolinfoides. Debido a los
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pobres resultados oncoldgicos, se anadié el trata-
miento adyuvante con radioterapia. Actualmente,
la reseccion quirdrgica con radioterapia adyuvante
es considerada por muchos autores el tratamiento
de eleccién para carcinomas con afectacion orbita-
ria, aunque siguen existiendo controversias.

En los dltimos afios, las estrategias de preser-
vacién orbitaria han ido evolucionado del mismo
modo que lo hacian los métodos diagnésticos y
terapéuticos. De tal manera, la correcta delimita-
cién de los margenes tumorales gracias a la mejo-
ra de las pruebas de imagen, el conocimiento del
comportamiento histolégico del tumor, asi como
el avance de la cirugia endoscépica nasosinusal
(CENS), han contribuido a la disminucién de los
pacientes que requieren exenteracion orbitaria (6).

Las indicaciones de preservacion orbitaria du-
rante la cirugia de reseccién de tumores nasosi-
nusales siguen generando controversia. lannetti et
al. (7) definieron tres grados de invasién de érbita
(tabla 2), siendo el grado Il la indicacién de exen-
teracion mas aceptada en la literatura actualmente.

Tabla 2. Grados de afectacién ocular
segun lannetti et al. (7)

Erosién o destruccién de la pared medial
Grado | e
de la 4rbita
Grado Il | Invasion extraconal de la grasa periorbitaria
Invasién del masculo recto medial, nervio
Grado lll | , " A .
optico, globo ocular o piel sobre los parpados

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

Las neoplasias malignas de la cavidad nasal y senos paranasales son poco frecuentes; representando menos
de 1% de todas las neoplasias malignas.

La incidencia de invasién orbitaria varia dependiendo del origen, histologia y agresividad histolégica de cada
neoplasia constituyendo un factor de mal pronéstico.

Los tumores nasosinusales suelen ser diagnosticados en estadios avanzados debido a la baja incidencia y sin-
tomatologia inespecifica que presentan, por lo que la érbita suele estar afecta en el momento del diagnéstico.
Los pacientes pueden presentar sintomas visuales hasta en un 50%, incluyendo epifora unilateral, proptosis y
diplopfa.

La importancia del tipo histolégico para el conocimiento del pronéstico y tratamiento mas adecuado.

Las indicaciones de preservacién orbitaria durante la cirugia de reseccién de tumores nasosinusales siguen
generando controversia, siendo el grado Il (invasion del musculo recto medial, nervio éptico, globo ocular o

piel sobre los pérpados) la indicacion de exenteraciéon mas aceptada en la literatura actualmente.
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