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PATOLOGIA VASCULAR DE LA ORBITA:
COMENTARIO SOBRE 101 CASOS

J. PEREZ-MORE|RAS'. MARIA C. PRADA-SANCHEZ‘. ELIO DIEZ'
L. LOPEZ-lBOR', ANA MALVAR'

En general la patologia vascular orbitaria incluyc:

1. Hemangiomas capilares.

2. Angiomas cavernosos.

3. Vérices y malformacioncs venosas.

4. Linfangiomas.

5. Quistes heméticos.

6. Shunts y fistulas arterio-venosas.

7. Hemangiopcricitomas y hemangiocndotcliomas. (Tumores raros c
infrccuemes).

Se considcran hamartomas, a lws hemangiomas capilares (que aparecen
generalmente durante cl primer ao dc vida) y a linfangiomas. Malformaciones
\asculares a los ancurismas (muy infrecuentes en la érbita). a las vériccs y a las
fistulas o shunts arteriovcnosos. Tumores vasculares al angioma cavernoso.
hemangioendotelioma y hemangiopericitomas. También puede incluirse en este

‘ Ccmro dc Orbila. Célcdra dc OflalmOlOgi2LHOSpill Clinico Universitario dc Santiago de
Composlela. Espaa.
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ultimo grupo aalgunos hemangiomas hipertrécos al comportarse clinicamente
como un tumor agresivo y neoplasico, aunque, su estirpc celular sea la dc un
hemangioma capilar.

Los tumores y malformaciones vasculares de la orbita rcpresentan entre el 10
y el l5% dc la patologia orbitaria (Wright 1974, Reese I976, Jakobiec 1979,
Henderson I980, etc.). En nuestro estudio son el l7% (l0l de 582 casos).

En este trabajo se hace una revision dc diversos aspectos clinicos (ecografia, T.
C._ rcsonancia magnética) y quirurgicos de lOlcas0s estudiados en la Unidad de
Orbita del Hospital Clinico Universitario de Santiago dc Compostela.

La palologia vascular tiene una incidencia del 27.1% en la patologia infantil y
del 14% en cl adulto. La lesion mas frecuente en los nios son los hemangiomas
capilares (22%) y las fistulas y shunts arteriovenosos en adultos (6.8%).
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Hemangioma capilar . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. 33
Angioma cavcrnoso . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. 20
S. Sturge-Weber . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. 2
Varices y malformacioncs venosas . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. ll
Linfangioma . . . . . . . . . . . . . . . _ . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. 3

Fistulas y shunts arterio-venosos . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . .. 32

l. Hemangioma capilar infantil. Son los tumores primarios benignos mas
frecuentcs dc la orbita. Se consideran como un hamart0ma_ aunque su
histogéncsis cs desconocida. El 65% de los casos aparecen en nias y cl 35% en
nios. El 95% aparece en nios dc edad inferior a 1 ao y tienen componentc
palpebral el 85% de ellos. En el 75% se observaron manchas 0 puntos de color
rojo-vino, en la piel dc los parpados, resultando la palpacién positiva en cl 90%
de ellos. Se consideran dentro dc la patologia orbitaria por tcner components
orbitario ademas de palpebral (admitiendo lo que se encuentra detrasdel septum
como orbitario). (Figura la).3. 3‘, 4. “. 3°.

Aparecen en el momcnto del nacimiento y en los primeros meses dc vlda.

Dcbido a la proliferacién de células endoteliales de patogenia desconoclda
que aparecen en los primeros meses. estos tumores pueden crecer actwamente
entrc cl 30. y 80. mes, para cstablhzarse y crecer mas lentamcnte a pamr de los l2
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FIGURA la

Hemangioma capilar de 3 meses de evolucicin. Hembra 12 aos. Exoflalmos de 5 mm y
desplazamienlo lateral de 6 mm de O. D. con molilidad ocular y visi0'n conservada.

meses. Al nacer apenas si sc ven pcqueas manchas que sc extienden a panir dc
la 3a.-4a. scmana, toman un color roj0'-azulado, quc a la palpaclén, dan la
sensacién dc una esponja.

Lg gran mayoria son hemangiomas dc tipo capilar formados por proliferacién
dc capilares y células cndotcliales. (Figura ld). En principio, estos tumores no
son encapsulados, pero al ir evolucionando se forma como una especic dc
pseudo-cépsula fibrosa en la periferia, que revela quc cl crecimiento se ha
estabilizado o cmpieza ya a involucionar. La coalescencia de canales capilarcs da
lugar a que cl cuadro se transformc en cavernoso, lo cual es poco frecuente en los
nios, lo que daria lugar a formas mixtas.

Pasado cl periodo de actividad (12 meses), en general empiezan a estabilizarse
0 a crcccr més lentamcnte. Transcurridos varios aos y por razones
desconocidas se reduce el aporte nutricio al tumor, cmpicza a encapsularsc y
tiendc a involucionar en un 70-80% a los 6-7 aos. Se haccn las manchas més
pélidas y cmpicza a producirse la fibrosis dc la masa vascular con la consiguicnte
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reduccién de volumen. En este periodo involutivo pueden aparecer zonas de
necrosls y Lllceras, se reducen las manchas y la piel se hace menos turgente. Sin
embargo, un 20-30% no mvoluclona y contina creciendo de forma lenta. N0 es
nnfrecuente que se asoclen a hemangiomas en otras zircas que formen parte de un
cuadro més generalizado (sindrome de Sturge—Weber, de Kasabach, elc.). -‘, '1,
24

Diagnésticoz
La imagen clinica suele ser suficiente_ sin que se planteen problemas

diagnosticos excepto en aquellos casos dc crecimiento répido y anérquico en
nios con edad superior a los 5 aos. El diagnostico diferencial seria con un
rabdomiosarcoma (casos muy aislados).i Ecografia B y A. Muestra una lesion heterogénea, mal delimitada_
generalmente ecogénica y de reectividad mixta por la presencia de éreas
vasculares y conectivas5, 2“.

— Radiologia. El agrandamiento orbitario sectorial 0 general es la
caracteristica de estas lesiones benignas y poco agresivas, salvo raras
excepciones. En hemangiomas localizados en un cuadrante,adem2'1s de agrandar
y expansionar las paredes oseas. pueden producir una esclerosis osea reactiva.

— Angiografia carolidea. Actualmente la angiografia tiene una aplicacion
restringida a cuando se quiere embolizar a aquellos casos de hemangioma dc
tipo cavernoso que se extiende a la orbita y a los pérpados.

~ Tomografia computada. Es cl método diagnéstico de eleccién dc
hemangioma con componente orbitario. Muestra una lesion heterogénea, mal
delimitada, a veces con aspecto inltrante que no destruye el hueso salvo raras
excepciones y se hace bastante hiperdensa con la inyeccion de contraste".
(Figuras lb y lc).f Resonancia magnética. Muestra una lesion isoseal (Tl Spin eco TE 30,
TR 450), en la que se pueden observar zireas de hiposeal que corresponden a
vasos de ujo alto. En T2 la lesion da més hiperseal (TE l00, TR I500)“.

Tratamientoz
Tiene cierta controversia desde el momenlo que se hace referencia a un 50% de

remisiones a los 6-8 aos dc edad.

Cuando son lesiones pequeas y no comprometen el érea pupilar lo més
indicado es tomar una actitud expectante hasta que pase el ao de vlda, ya que
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FIGURA lb
T.C. Tumor que orupa fosas nasalex, 0'rbila. senos etmoidales _1' maxi/ar derecho.
Desrruccidn 0'sea de paredes orbitarias y craneales. Por una parle. el comportamienlo es

agresivo por su expanxidn y, por olra. se observa que va respetando en /0 posible las
paredes dseas al abombarlas.

w V

..1*.'-\@z,w z ,

4“ r

7".C.. Desplazamienlo del globo ocular por una masa que expande Ia pared Interna de la
orbua y ocupa fosas nasales. Presencia de dreas calcicadas en el interior del rumor

0/

FIGURA lc
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FIGURA ld
Hislopalologia. Luces vasculares grander 0 espacios cavernosos (E) rellenos de hemaries
entre un eslroma fibroso (F) con dreas de calcificacidn (A) e inlrrado hemorrdgico
(H). (H. E. ). Diagnésrivo histoldgiz-0 de un hemangioma capilar. revela un crecimienlo
anormal ron marrada agresividad al desrruir lax paredes 0'seas.

después cs muy raro que sufran cambios. Si a partir del 30.-50. mes dc vida
cmpieza a creccr rapidamente, sc le pueden dar corticoides (prednisona 2-3
mgr/ kgr/dia, durante 2-3 semanas y reducir progresivamente la dosis), porquc
sc sabe quc la célula endotelial responde positivameme a la corticoterapia hasta
cl ao de vidas, '5.

Cuando cl tumor crece y produce ptosis se valora la cirugia para evitar una
ambliopia. La reseccién parcial sucle ser suficiente para que vuelva a abrir cl
pérpado y se active cl crecimiento celular. Por supuesto que antes dc lesionar
cualquier estructura o msculo es mejor hacer siempre exéresis parcial del
tumor, aunque Ia intervcncién sea dc tipo estético.

Otras terapéuticas han sido utilizadas (crioterapia, sustancias esclerosantes),
pero en la actualidad estan en desuso.

2. Angioma cavernoso. Puede aparecer en los nios y lo hace generalmente
como formas mixtas capilares-cavernosas. Su mayor incidcncia es en la 3a. y 5a.
década. Reprcsentan el 6% en cl total de la patologia dc 582 casos1‘.(F1gura 2a).
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FIGURA 2a

Angioma cavernoso. Vardn 4 aiios. Exoflalmos axial de 3 mm de O. D. can vision y
morilidad ocular normales desde have un ano.

Se localizan en el espacio intraconico (60%) y en suelo de la orbita (30%), lo
que va a dar lugar a un exoftalmos axial 0 a dcsplazamiento superior dcl globo,
conscrvando la hendidura palpebral un aspecto casi normal. Una las
caractcristicas mas peculiares es la ausencia de diplopia en la mayoria dc los
casos, y cllo es debido a la lenta evolucion que tienen. Tardiamente puede tencr
C0mpr0miS0 visual por compresion sobre cl nervio éptico 0 sobre su circulacion,
aparecicndo como signos iniciales edema dc papila, plicgucs rctinocoroideos,
etc." (Figuras 2b, 2c y 3a.).

En la palpacion tienen consistcncia dura, no depresiblc, no dolorosos, dc
contornos bicn delimitados y bastante movilidad. Los parpados se adaptan
perfcctamente al globo ocular en angiomas cavernosos intracénicos de larga
evolucion. Puedc alcanzar un exoftalmos dc l0-l2 mm, y tener motilidad
palpebral normal e incluso vision normal sin o con hipcrmetropia por la
compresién del tumor sobre el globo ocularl, 7, '9, 24.

Histologicamente son tumorcs bien encapsulados, con espacios vasculares
dilatados y abundante tejido conectivo que lc dan una imagen similar a la dc una
esponja.
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FIGURA 2b

7. C. 'l‘um0raz'i0'n hererogénea y ma! de/imimda en elespacio inlrac0'ni¢'0 de Ia drbila que
agrumlu ligeramenre la vavidad y produce exoftalmos.

FIGURA 2c

I6 n1e.\"e.» mulx" Iurde aparece un cuadru ale exuflulmos brusco (24 horas) sin anrevedenles
rruu/na'm'0.\". l:‘.\-oflulmox de 6 mm, desplazamien/0 laleral de! globe ocular. mulilidad
0:11/Ur rpulpehral wn.ver\‘au'a.v. Se pulpa un quixle en dngulosuperoinlerno, que xe va¢1'a

u /u [Jr¢'_\'i1Jn ,\' nu es a'uI0r0.\"0.
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FIGURA 3a

Miguel A.F. 7] aos. Exofmlmox O. D. de I3 aos de evolucidn. N0 dolor, nipérdida
visual hasla have 4 aiios.

La capsula brosa es un buen plano dc diseccion y clivaje en la intervencion
quirirrgica. La coloracion es caracteristica, rojo-oscuro, con promontorios que
sobrcsalcn".

DIAGNOSTICO:

Ante una cxoftalmia axial dc 2 a 5 mm, dc lenta evolucion, asintomatica, sin
diplopia ni dolor, motilidad ocular y vision normal en una persona dc 40-50
aos, se impone la sospecha dc angioma cavernoso.

~ Ecografia. La ultrasonografia suele ser diagnostica en los angiomas
cavernosos siempre que sea posiblc utilizar la via transocular para obtencr una
mejor denicion acstica. Ecogréficamente mucstra una lesion biendelimitada,
dc forma redonda u ovalada, de capsula bien definida, estructura interna muy
hetcrogénea y reeciividad alta. La presencia dc ccos altos y bajos corresponds a
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los tabiqucs dc tejido conectivo y a las {areas vascularcs. En ccografia B, la
imagen tiene aspecto dc panal dc micl por la heterogeneidad que presenta.
Generalmen1e,10s angiomas cavernosos intracénicos suclen localizarse laterales
al nervio éptico. Con la ecografia sc puede descubrirel grado dc comprcsiénque
cjcrce cl tumor sobre el polo posterior. Es una dc las exploracioncs que més
informacién aportan en el diagnéstico diferencial dc los tumores intracénicos
(Schw0nn0ma_ glioma, meningioma, metéstasis, etc.). La morfologia y
estructura interna dc un angioma cavernoso es diagnéstica en cl 98% dc los
casos. En nios aparecen quistes en cl interior dc la tumoracién5, Z‘. (Figuras 2d
y 3b).

Q’

-- ';r

\\
5%i

FIGURA 2d

Evogrq/Fa B. .\IL2l!1'ple.v lexiunex qu1'.\"!i¢'ax (T) en pdrpadu _r espacio in1ra¢“0'nicu, bien
delimiladas _r de hay/a rq/7ez'!i\'idad.

— Radiologia. Apenas producen lesioncs éseas por ser tumores ben1gn0s.’En
los tumores localizados en suclo dc érblta pueden aparecer slgnos dc expanslon
0 agrandamientc cuando la cvoluclén es dc muchos anos.
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FIGURA 3b

Hemangioma cavernoso imrac0'niz'0 en un var0'n de 27a0s con un exoflalmos de 4 mm y
visi0'n normal. Ecograffa By A. Lesi0'n helerogénea. bien delimilada, ulalenuar con ecos
altos que van bajando progresivameme (re/Yeclividad media-alla) y dngulo K medic.
Ecogénicamenre corresponde a la imagen c'ara(-lerislica de un hemangiuma cavernoso. El
nervio 0'plic0 es normal. pero se aprecia una pequea protrusidn en la papila. que
correspongie a edema papilar. IB: eco B alenuado. IA: para ver mejor los /imiles. E:
polo posterior. H: hueso. P: pdrpados.

— Tomografia computada. En la T.C. los angiomas cavernosos son una de las
lcsioncs més caracteristicas. En general son unilateralcs, laterales e infcriores al
ncrvio éptico, inlracénicos, redondeados, de limites y contornos bien definidos
més homogéneos sin contraste y muy heterogéneos con inyeccién dc contrasts,
duplica su densidad tras la inyeccién dc c0ntrastc_ obscrvéndose éreas muy
hipcrdensas (canalcs y cspacios cavcrnosos). Pueden apreciarse calcificaciones,
pcro en nuestra experiencia es raro que se vean en la T.C.“, “K (Figura 2e).

— Rcsonancia magnética. La R.M. nos muestra dos imégenes diferentes
segun sea cl estudlo en mos 0 en adultos. El angioma cavernoso clésico que
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FIGURA 2e

T.C. Tumoracidn ma! delimimda de aspeclo inllranle en el espacio in!ra<'o’ni¢'0 que
desplaza el globo hacia afuera. T.C. realizada u las 24 horas de presen/ar el cuudm de
exofmlmos agudo.

aparece en cl adulto se presenta como un tumor bien encapsulado generalmente
oval, que da isoseal en Tl (TE 30, TR 450-500) y puede ser algo heterogéneo.
Desplaza el nervio oplico hacia la pared interna. En T2 da mucha hiperseal o
ash tumoral y es homogéneo (TE 100, TR 1.500-1.700). Da la sensaciénde que
sc define blen la cépsula pero en realidad se trata de un efecto quimico“, 1°.

(Figuras 2f," 2g, 3c).

Cuando la R.M. se hace en nios la imagen puede variar considerablemente.
En Tl la lesion puede ser heterogénea presentando zonas de hiperseal que
corresponden a cavidades quisticas hemziticas, porque si fuese todo angioma
cavernoso, apareceria el tumor como isoseal. Estos quistes estén formados por
una pseudocépsula dc tejido conjuntivo que almacena en su interior sangre dc
color chocolate (Hematic CYST), dan hiperseal en Tl y en T2. En T2 (TE I00,
TR 1.700), toda la lesion es homogénea y da hiperseal tanto en el lo. como 20.
eco dc T2. Los angiomas cavernosos tienen una R.M. bastante caracteristica al
dar isoseal en Tl e hipcrseal en T2 (lo. y 20. eco igual), a excepcion de los
tumores que tienen quistes heméticos“, '°.
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FIGURA 2f
R. M. T, TE“, TRW. Angiuma 10. rumor bien delimilado con dreax zlc /z1'pu_s’ea/
(zmg1'0ma)‘\' dreax de hiperseal (quisles) T.
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FIGURA 2g

R. M. 1'3 Tlilm, Trl .500. Hiperseul evidenle en lodu el tumor.
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FIGURA 3c

.1/liguul ,4.F., 71 uox. Diagn0'.\"1i<'0." angioma ravernoso. Mada S. E. run HIIIFHG
_\11[1wj/Tcie.

A) C. mgilal ohlicuu T, (TE I 30. TR = 450), 6 mm. Mam en suelo de drbira derecha
inlracdniuz que se mmporla enforma déixosenal. Desp/azamiemo hacla arriha del
nerviu ziplim ( { ).

B) (I uxiul T; (TEI 100. TR: 1.500). Hiperseu/nzarvaday humugéneu de la le.\-iorz.
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Diagnostico:
Cuando aparece en personas jovenes (20-40 aos) delbede ser’in.terven1do._As1

evitaremos el crecimiento y extension por todo el espacno mtracomco, con lo que
- - ' ' ' . ' el

se evttan mayores problemas qulrurglcos y pos1bles secuelas en el futuro :1
diagnostico se hace en una persona de 65-70 anos,_ no es rmportante el abor aye

quirurgico, por lo que se puede tomar una actrtud expectante y de control
porque su crecimiento va a ser lento'°.

El abordaje se hace mediante orbototomia lateral de Wright (es la mas
cémoda, practica y estética, ya que coge parte de la cola de la ceja).

Osteotomia dé la apofisis ascendente del malar, completandola con pinza
gubia en el ala mayor. Después de abrir el periostio, despegar los lobulos dc
grasa con instrumentos romos, y rechazanhacia arriba o abajo el musculo recto
lateral abordando con diseccion roma el tumor. Elangioma cavernoso tiene
forma oval o redonda, de color rojo-oscuro-violaceo. Debede hacerse lo posible
para realizar la exéresis completa del tumor en una sola pieza, y para ello lo
mejor es que , a medida que lo vamos desbridando de las adherencias conectivas,
lo vayamos traccionando hacia afuera suavemente. De todas formas, cuando el
tumor es grande (superior a 2-2.5 cm), puede ser fragmentado con coagulacion e
incluso hacer pequeos cortes en la capsula para que se vacie. Pasados unos
minutos la hemorragia se detiene, ya que su vascularizacion es fina y no tiene
vasos nutricios gruesos“.

El diagnostico de un angioma cavernoso intraconico en la infancia plantea
multiples dudas diagnosticas al comportarse como un tumor de crecimiento
agresivo al tener una vascularizacion mucho mas rica que la dc un adulto. El
tumor puede expandir las paredes éseas e incluso extenderse a las cavidades
vecinas al no ser un tumor bien encapsulado. En algunos casos tienen brotes que
aumentan el exotalmos prcsentando hemorragias intratumoralcs que forman
quistes hematicos, lo que acentua la dificultad diagnostica con una
malformacion venosa 0 tumor maligno.

3. Vérices y malformaciones venosas. Constituyen el 3% de los exoftalmos
unilaterales dentro de la patologia orbitaria y un 12% de las lesiones primarias dc
la orbital‘, 32, '2, '7.

Se le llama variz (dilatacion sacular) para matizar exelusivamente que se trata
de patologta venosa generalmente congénita. También podemos llamarla
ebectaslas, por ser drlatactones de un segmento de la vena. Tanto a una como a
otra las mclurmos dentro dc las malformaciones venosas orbitarias primarias”.
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Afectan por igual a hombres y a mujercs (4/7 nuestra estadistica dc l l casos en
582). Todas las edadcs tienen una frecuencia similar, aunque se observa un pico
enlrc la 2a. y 4a. década. Para Hammerschalag y col (1983), las malformaciones
venosas crccen fundamcntalmente en la infancia, no obstante encuentran un
numero significativo en la edad media. Hobbs y col (I960), crcen que nacen y
derivan dc hcmangiomas capilarcs para formar aulénticas vérices. La realidad
clinica es que a vcces se estudian casos frontcrizos entrc un hcmangioma con
gran componcnte vcnoso y una malformacion venosa con mltiples vasos
dilatadosm.

El signo clinico signicativo es cl exoftalmos intcrmitcnte y no pulsatil.

No es infrccucntc la asociacion con malformaciones venosas en otras areas:
conjuntiva, arbol retiniano, lcngua. etc.

La frecuencia dc la crisis dc exoftalmos, trastorno dc la motilidad y dolor es
variable. dcpendiendo del esfuerzo fisico quc haga el paciente. El tiempo dc
duracion dc una crisis también varia cntre varios minutos y horas. La vcrdad es
que la crisis es fécil provocarla y en pocos segundos aparecen todos los sintomas
clinicos. micntras que para su dcsaparicion puedcn pasar horas“, '. (Figura 4a).
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FIGURA 4a
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Ante la sospecha dc un exoftalmos intermitentc sc le dice que haga maniobra
dc Valsalva, sin forzar excesivamcnte (llanto en los nios) 0 bien se le hace
compresién en la yugular con cl fin dc provocar una verdadera crisis. Algunos
pacientes llegan a referir diplopia por el trastorno muscular asociado e incluso
disminucién dc la visién en los casos més graves. En casos agudos dc rotura dc la
pared vcnosa llegan a producirse hemorragias rccidivantcs, que se extienden
hasta la conjuntiva y los pérpados scmejando un hematoma palpebral. N0 es
rara la asociacién dc malformacién venosa orbitaria con lcsiones venosas
intracraneales. (Figura 4b).
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FIGURA 4b
Dilalaciones venosas y varicosidadex en pdrpados superiores.

Sucigirllzi Zz:ls:oh(:1cSll?tsr{ad00lsat::1r;if:;212:?rse men(;)s recurrcntes p~o.r las _tromb(_)sis
0_n secun 3:flafl’1Cf1[CaCl'1SlSyClI‘(EUi3ClOI1

- pacicntes al informarnos del pcrlodo dc
S§Qarac1on cmre las crisis, llegando incluso en la 6a.-7a. década a rcsultarle
:;;1t!lc°icF:;>I\;>¢:%i;o[;?oZS::sni2:os cl cstudif) radiolégico, con la presencia de

que diagnostico.
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Diagnéstico:

Radiologia. Radiolégicamente, los hallazgos son poco signicativos en los
jévencs y més en los adultos. No obstante, puede observarse un aumento en los
dlémetros orbitarios con discreto agrandamiento dc la cavidad".

Un signo caracteristico es la aparicién dc flebolitos en las imégenes
radiolégicas por trombosis en los vasos. A veces producen un agrandamiento dc
la hendidura esfenoidal“.

El estudio venoso dc las érbitas (cbografia con sustraccién) revela los
contornos dc las venas al opacicar cl sistema venoso orbitario desde los vasos
angulares hasta los senos cavernosos, con lo cual sabemos si sc trata dc una variz
aislada sacular 0 bicn dc una malformacién venosa mltiple. La arteriografia es
negativa siempre, incluso en las fases venosas tardias, porque la lesién suele estar
aislada en muchos casos dc la circulacién venosa principal". (Figura 4c).

FIGURA 4c

Flebograa orbilaria frontal realizada a las 24 horas de haber sufrido e1 cuadro de

exoftalmos agudo (6 mm) con fuerles dolores orbilarios y rraslornos de Ia molilidad
ocular muy probablemente por rorura de la propia variz. En laebografia se observan
dos dilaraciones aneurixmdlicas del 20. segmenro de Ia V. 0.S. con ex!ravasaz'i0'n de

conlrasle por romra de la pared venosa ( ‘ ).
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Uno dc los estudios que més rcalcc tiene en la actualidad, siendo incluso
superior a la tomografia computada, es la ecografia B dinémica. En cstos
pacientcs sc hace un estudio ecogréco B de toda la érbita con cl fin de localizar
alguna variz existente, sin tener que recurrir a la maniobra dc Valsalva, y si el
cstudio es negativo. se orienta la sonda 0 transductor hacia cl lado opucsto a la
exoftalmia. al mismo tiempo que se le pide que haga una maniobra de aumemo
dc prcsién venosa. Se consigue observar de manera dinzimica la aparicién y
formacién dc la variz 0 malformacién venosa en pocos segundos. La ecografia
\"a a mostrar un érca homogénea, bien delimitada, poco ccogénica. de baja
reectividad y nula atenuacié n. que corresponde a la vari/.. En algunos casos son
comprcnsibles y méviles al hacer comprcsién. Cuando se localizan en cl espacio
imracénico desplazan el nervio éptico. Al terminar con la maniobra de Valsalva
la variz desaparece répidamente 0 permanece durante minutos si tiene
dificultades para drenar al territorio venoso. De todas formas no conviene
repetir la exploracién frecuentcmente para evitarel peligro dc rotura dc alguna
rama venosa“. (Figura 4d).

e\“~

FIGURA 4d
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Tomografia computada. En la tomografia computada los hallazgos son poco
demostrativos, porque al inycctar cl contrastc no se dilatan las venas. Salvo quc
cl pacientc haga una maniobra dc Valsalva. Si se trata dc malformaciones
venosas pueden apreciarsc diversas imégenes, ya sea con aspecto dc masa uni 0
multilobulada en la que sicmpre se debcn buscar ebolitos para ayudar al
diagnéstico. La T.C. debe hacersc dc manera habitual ya continuacién repetirla,
haciendo cl paciente maniobras dc Valsalva para quc se rellcne la variz 0
malformacién vcnosa. Es la (mica manera dc no caer en erroresdiagnésticos. Se
puedc haccr cl mismo cstudio sin y con contraste. El diagnéstico no ofreccduda
alguna, dc todas maneras se puede conseguirel mismo resultado con la ecografia
B, lo que hacc disminuir cl niimero dc ebografias para limitar la exploracién
venosa a casos en los que se plantea la intervencién quirt'1rgica2‘,3°.

Se debe hacer cl diagnéstico diferencial entre un angioma vcnoso y una
inalformacién venosa, aunque en ambos casos el estudio flebografico sea
similar. En el angioma vcnoso los canales venosos son dc formacién reciente,
mientras quc en las varices y malformaciones lo quc se producen son
dilataciones marcadas dc los canales venosos generalmente congénitas. Dc todas
formas, es dificil obscrvar la diferencia.

Fibrosis, infiltrado linfocitico, rcacciones granulomatosas dc cuerpo extrao
y areas dc trombosis pueden observarse al estudiar una malformacién venosa en
microscopia c')ptica3“.

Tratamientoz
Adoptar una actitud pasiva. En aquellos casos cu ios que el exoftalmos

intermitente sea muy evidente, puedc hacerse cirugia si previamente se hace un
buen estudio ecograco y dc T.C. Ecografico para localizar quistes hematicos
relativamentc frecuentes en varices en personasjévcnes entre los 15 y 30 aos“.
Tomodcnsitométrico para conocer los limites mas posteriores a los que no llegan
los ultrasonidos. Con cl aumento dc densidades (NHU) dc la malformacién
vcnosa podcmos conocer el grado dc vascularizacién dc la lesién. Cuando la
captacién postinyeccién dc contraste no es superiora un 40-50% quiere dccir quc
la lesién cs bastante densa y poco vascularizada, 10 quc asegura un mejor
pronéstico en la intervencién. Si la captacién es dcl 100% de aumento, y
queremos intervenir quiriirgicamente, dcbe hacerse una ebografia para
conocer los extrcmos dc la variz y su posible ligadura.

4. Linfangiomas. Estan formados por la prolifcracién dc vasos linfaticos y su
incidencia es muy inferior a la proliferacién dc vasos sangulneos aunque los
signos clinicos son similares. Aparecen en mos y adultos JOVCDCSU.
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Se considera como un hamartoma. En contraste con el hemangioma capilar
infantil que crece en el primer ao,ell1nfang1omalo hac-e lenta y

progresivamente durante la infancia”, 2‘.

Son de origen multicéntrico afectando a los pérpados, orbita, boca, cuello,
CtC.

Su incidencia es baja (0.5%, 3 casos en 583) y su localizacion es en los espacios
extracénicos generalmente. Su crecimiento se exacerba durante las infecciones
respiratorias.

Clinicamente es similar a un hemangioma, apareciendo en el 50-60% de los
casos antes dc los 5 aos de edad, pero no presenta manchas color I'0_]0-VlI‘lO, sino
de color azulado a veces visible en conjuntiva y parpados“.

Crecen mas lentamente que un hemangioma, pero llegan a un punto en el que
producen hemorragias frecucntes al tener infecciones respiratorias, con lo cual
se forman como unos quistes azulados y oscuros (dc chocolate) que no se vacian
a la presionl. Estos quistes permanecen durante meses y meses sin que lleguen a
reabsorberse en muchos casos. Pueden presentar brotes orbitarios agudos
similares a una celulitis, coincidiendo con infecciones respiratorias, pero a
diferencia de ésta no tienen ebre ni trastornos acusados en la motilidad ocular.
Da la impresion de que las hemorragias y quistes se producen dentro del propio
tumor y no se extienden al exterior. Estas hemorragias pueden repetirse
frecuentemente ante pequeos traumatismos 0 infecciones respiratorias,
originando un cuadro dc exoftalmos agudo y también similar al de un
rabdomiosarcoma. El exoftalmos sera por consiguiente variable, dependiendo
dc las hemorragias, detalle que muy raramente ocurre en un hemangioma. Las
hcmorragias pueden presentarse incluso el mismo dia de la intervencion, por lo
que al dia siguiente nos encontraremos otra vez con un exoftalmos que puede
alcanzar de 5 a 7 mm. Otra de las diferencias con un hemangioma es que los
lmfangiomas no regresan con el crecimiento como sucede en los primeros entre
los 5-8 aos“, 25. (Figura 5a).

DIAGNOSTICO:

~ Radiologia. Pueden agrandar la orbita en un sector, 0 en general, al
Comportarse como una lesion de apariencia benigna3°. En los casos en los que se
hace ebografia es conveniente buscar si existen conexiones venosas y asi pensar
en una malformacion venosa y no en un linfangioma.

~ Eeografia. La lesion no tiene una morfologia bicn definida, presentando
unos limites irregulares y dc aspecto mfiltrante excepto en los quistes de
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FIGURA 5a
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chocolate cuyos conlornos csuin bien perfilados‘ liormando unas ca\idad<-rs con
liquido cn su interior. por lo quc ticncn baja reeclividad (son compresibles). La
ulilidad dc la ccograiiia cstzi cn la locali/.aci('>n dc los quistcs para cl abordaje
quiriirgico. N0 es infrccuentc la conexién con canziles vcnosos lo quc original un
c.\0l'talm0s intcrmitcntc al aumcntar Ia presién venosa dificuliando cl
diugnéslico hastu quc sc hacc cl estudio hist0l('>gic03'.1*. 3". (Figural 5b).

'I onwgrufia computada. La prcscncia dc una tumoracién no cnczipsuladu.
dc zupccto infiltrunlc y hctcrogénca. sin quc destruya las parcdcs c'1sca>)

174



PATOLOGIA VASCULAR DE LA ORBITA

__...._,_,,__________‘‘______‘__,...-~/J
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FIGURA 5b
£00. Lesidn homogénea de baja reflecIi\'ia'ad (quisle de liquido).

compatibles con un hemangioma capilar puede scr un linfangioma. Con la
inyeccién dc contrasts aumenta poco la densidad, dejando entrever zonas
homogéneas c hipodensas que corresponden a quistes°, 24, 3°.

~ Resonancia magnética. El linfangioma es algo heterogéneo. Da hiperseal
en Tl (TE 30, TR 500), en las zonas dc mayor components liquido y discrela
seal en componente més dcnso. No obstante, no es la hiperseal dc un quiste
hcmético que también aparece en csta lcsién con mucha hipcrseal. En T2 la
seal aumenta muy considerablemcnte en todo cl linfangi0ma31. (Figuras 5c y
5d).

La lesién no ticne limitcs dcfinidos por lo quc puede dar una imagen dc lesién
mhrantc palpcbro-orbitaria intra y extracénica.

~ Histopatologia. Estén formados por canales dc células endoteliales y senos
lmféticos rcllenos dc un liquido blanco (linfa). (Figura Se).

En cl imersticio cxisten foliculos linfoidcs; cuando se produce la hiperplasia
fie este tepdo aumcnta cl grado dc exoftalmos coincidiendo a veces con
lnfeccnones respnratorlas. En tumorcs I'CClCI'll€S el estroma es escaso en
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rjy
FIGURA Sc y d

Figuras 51')‘ 5d." Resonancia magnélica T, TEN TRJSU. Ligera hiperxeal evidenle
regidn supero-exlerna. R. M. T|. Hiperseal in!rac0'n1'ca (con Ia sen_\‘az'i0'n de que mm
cavidades).
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Anaromfa pa!0l0'gi¢'a. Espaciux vasculares rellenos de linfa (forma cavernosa (*).

comparacion a los canales endoteliales, mientras que en tumores antiguos, con
aos dc cvolucién, cl estroma es més denso con éreas de linfocitos que
contribuycn al diagnostico diferencial con un hemangioma. La presencia dc
canalcs linféticos pucdc variar de tamao y forma. En cl interior de los “quistes
dc chocolate” se puede o no apreciar sangre, ya que su prcscncia no excluye cl
diagnostico. La presencia dc liquido rosado (linfa) en cl interior dc los canalcs
cndoteliales cs diagnostica. Wright (I974) crcc que la mayoria dc los
linfangiomas diagnosticados estzin en relacién con una variz orbitaria segn los
cstudios quc ha realizado. De los trPs casos estudiados en dos nios dc 3 y 6 aos
no hemos encontrado rclacion con cl érbol vcnoso orbitario;1'1nicamente se vc cl
ebograma dcsplazado. Es dificil llegar a una conclusion para diferenciar si es
una variz orbitaria 0 un linfangioma cuando aparece un exoftalmos recurrente,
hemorragias orbitarias y lesiones vasculares (quisticas) visibles. El debate es més
bien académico, ya que cl tratamiento scré cl mismo. Para Krohel (1981), la
prescncia dc hcmorragias intraorbitarias csponténcas y la formacion dc quistes
dc chocolate son caracteristica dc vérices y linfangiomas, pero no dc
hemangiomas capilares”, 24, 15.
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Tratamientoz

Es quirilrgico. Tratar dc delimitar con ecografia y T.C. y R.M. toda la
tumoracién que se pucdc rcsecar; la cirugia tiene que scr muy delicada_
utilizando la coagulacién. Dejar siempre un drcnaje durante 72 horas por cl
elevado mimero dc hemorragias que presentan. Cuando no es posible una
exércsis c0mpleta_ tratar de resecar los quistes heméticos. A veces cl resultado
cosmético no es bueno. La respuesla a la radioterapia y corticoterapia es muy
mala.
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