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RESUMEN

Introduccion: El hemangioma cavernoso orbitario, es uno de los tumores intraorbitarios mds frecuentes. Suele
presentarse en pacientes entre la cuarta a quinta décadas de la vida, con inicio insidioso y curso lentamente
progresivo, y un mayor porcentaje de mujeres afectadas. A pesar de ser un tumor benigno, altera la estructura
ocular por compresion. Las manifestaciones clinicas mds frecuentes son proptosis axial y disminucion de la
agudeza visual. Un diagndstico adecuado es crucial para seleccionar el mejor enfoque terapéutico. En general, se
requiere tratamiento quirurgico en caso de lesiones sintomdticas. Reporte de caso: se presenta el caso de una
paciente mujer de 29 afios, quien acude a nuestro servicio presentando protrusion del globo ocular izquierdo de 4
meses de evolucion, asociado a disminucion de agudeza visual, diplopia, edema de papila y pliegues
coriorretinales con compromiso macular; que fue tratada quirirgicamente obteniendo adecuados resultados

estéticosy visuales.
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ABSTRACT

Introduccién: Orbital cavernous hemangioma is one of
the most frequent intraorbital tumors. It usually occurs
in patients between the fourth and fifth decades of life,
with insidious onset and progressive slow course, and a
higher percentage of affected women. Despite being a
benign tumor, alter the ocular structure by
compression. The most frequent clinical manifestations
are axial proptosis and decreased visual acuity. An
adequate diagnosis is crucial to select the best
therapeutic approach. In general, surgical treatment is
required in case of symptomatic lesions. Report the
case: The case of a 29-year-old female patient is
presented, who comes to our service presenting
protrusion of the left eyeball with 4 months evolution,
associated with decreased visual acuity, diplopia,
papillae edema and chorioretinal folds with macular
involvement; which was treated surgically obtaining
adequate aesthetic and visual results.

Keywords: Hemangioma; Cavernous; Exophthalmos;
Surgery (Source: DeCS-BIREME).
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INTRODUCCION

El hemangioma cavernoso orbitario (HCO) es la lesion
orbitaria benigna mas comun en adultos, sobre todo
entre los cuarenta a cincuenta afos de edad, el 60% de
los casos ocurren en mujeres, y actualmente puede
haber una influencia de hormonas sexuales femeninas
en su curso clinico™?. Las manifestaciones clinicas mas
frecuentes son la proptosis y el deterioro visual
progresivo, ademas presentandose, estrabismo,
diplopia, pliegues coroideos y cambios en el disco
dptico en diferentes grados**. Los sintomas suelen ser
reversibles a menos que se produzca una modificacion
de la longitud axial permanente o se comprometa la
funcion del nervio éptico, causando una discapacidad
visual irreversible. La combinacion de ultrasonido,
tomografia computarizada y la resonancia magnética
conduce a un diagndstico preciso en la gran mayoria de
los casos, sin embargo el diagndstico final lo establece
el estudio de la anatomia patoldgica. Las opciones de
tratamiento se han modificado progresivamente para
incluir tratamientos menos invasivos, que abarcan
desde opciones no quirurgicas hasta opciones

quirdrgicas, segn sea el caso".
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REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 29 anos de edad, sin
antecedentes patologicos personales de interés, que
acude al servicio de oftalmologia por presentar
disminucion de agudeza visual (AV) y diplopia con
protrusion del globo ocular izquierdo, desde hace 4
meses. En el examen oftalmologico (Tabla 1), en el ojo
derecho (OD) los hallazgos fueron no contributorios, sin
embargo en el ojo izquierdo (Ol) se aprecia AV
disminuida, proptosis de 26mm, asociado a
lagoftalmos, exotropia, con adduccion y supraversion
limitadas. Las pupilas se mostraron centrales,
isocoricas, reactivas a la luz. En el fondo de ojo
presentdé edema de papila y pliegues coriorretinales,
los cuales fueron corroborados con la Tomografia de
Coherencia Optica (SD - OCT). (Figura 1A, By C)

Tabla N°1. Hallazgos clinicos en la evaluacion
oftalmologicainicial.
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Figura N°1. A. Fotografia del paciente en su primera consulta.

B. Foto clinica de fondo de ojo izquierdo. Se aprecia una papila de
bordes mal definidos de predominio superior e inferior mas pliegues
coriorretinales que comprometen la macula. Estos hallazgos se
corroboran con los encontrados en la SD-OCT. C. OCT de dominio
espectral (SD-OCT) de macula de Ol. Se aprecia pliegues
coriorretinales que comprometen la macula.

En la campimetria computarizada del Ol, el déficit
visual se manifesté como aumento de la mancha ciega

con escalones nasales superior e inferior y tendencia a
formar un escotoma arciforme superior. La
campimetria del OD mostré disminucion inespecifica de
la sensibilidad retiniana.

Figu ra N°2. TEM de érbitas A. Marcada proptosis del Ol, causada
por tumoracion intraconal en cuadrante superior interno, de
densidad de partes blandas, isodensa con los musculos extraoculares
(MEO), bordes nitidos, forma ovoidea y calcificacion central, que se
encuentra desplazando distalmente al NO. B. Tras la administracion
de contraste yodado, no muestra captacion significativa.

Figura 3. RMN de orbitas. A, B. observamos una tumoracion
intraconal izquierda de 35x30x24mm, que desplaza al NO (flecha
roja) y compromete el apex (flechas azules), morfologia ovoide,
quistica, compleja multiloculada, con tabiques y estructuras

vasculares en su interior. C. La lesion es isointensa en las imagenes
ponderadas en T1y de alta sefial en aquellas ponderadas en T2, con
restriccion de la difusion de contraste y presenta un pequefio foco
central de baja sefial que representa microcalcificacion, observada
enlaTEMprevia.

En la ecografia en modo B se aprecia engrosamiento
coroideo con pérdida de la sinuosidad normal del nervio
optico (NO), en la biometria 6ptica encontramos una
diferencia significativa en la longitud axial (OD: 24.15
mm, Ol: 23.27mm). En la Tomografia espiral multicorte
(TEM) de orbitas con contraste observamos una
marcada proptosis condicionada por una tumoracion de
localizacion intraconal y sin captacion significativa de
contraste (Figura N°2). La morfologia de la tumoracion
fue mejor definida mediante Resonancia magnética
nuclear (RMN) con contraste y se evidencid la
compresion del NO y el compromiso del apex (Figura
N°3).

t

Figu raN°4. A Preparacion de zona operatoria. B. diseccion por
planos para abordar la 6rbita mediante una osteotomia fronto-

temporal C. pieza operatoria extirpada: tumoraciéon de 5x4x3cm,
blanda, oscura, multiloculada.
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Figura N°5. se muestran dos laminas histologicas, con tincion HE
[400X] A. Lechos vasculares (*) con areas de fibrosis

circundantes(x). B. zonas con calcificacién distréfica (+). El
resultado del estudio anatomopatolégico fue: Fibroma asociado a
hemangioma cavernoso con calcificacion distrofica.
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Figura 6. Foto clinicaal mes A. y dos meses post operatorios B y

C. Los resultados estéticos han sido satisfactorios, observamos que
la proptosis ha disminuido considerablemente.

El manejo médico consistio en lubricantes oculares y
oclusion palpebral del OI, ademas se solicito la
evaluacion por los servicios de Neurocirugia y Cirugia de
cabezay cuello. Con los datos de evaluacion clinicay de
examenes auxiliares se planteé como principales
diagnosticos diferenciales: Hemangioma Cavernoso,
Linfangioma, Schwannoma, Glioma del Nervio optico.

Se decide un manejo quirtrgico, multidisciplinario. Se
realiza una craneotomia, a través de una incision
coronal compuesta, que permitié abordar el tumor
mediante osteotomia orbitaria fronto-temporal,
logrando la reseccion quirirgica completa del tumor y
posterior osteosintesis con malla y tornillos de titanio
(Figura N°4). En los hallazgos intraoperatorios destaca
la adherencia a tejidos orbitarios sobre todo al Misculo
elevador del parpado superior. La pieza operatoria
extraida fue enviada a anatomia patologica para su
estudio, dando como resultado: Fibroma asociado a
hemangioma cavernoso con calcificacion distrofica
(Figura N°5).

La evolucion de la paciente fue favorable,
observandose buenos resultados estéticos y visuales en
las evaluaciones postoperatorias de unoy dos meses. La
proptosis mejoro considerablemente, con movimientos
oculares conservados y sin diplopia, ademas en los
hallazgos del fondo de ojo el edema de papila y los
pliegues han disminuido, acompanados de una mejor
agudeza visual (Tabla N°2). La evaluacidn
postoperatoria mediante fotografias de fondo de ojo,
campimetria, SD-OCT macular y RMN de control,
corroboran los hallazgos clinicos favorables.
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Tabla N°2. Evoluciéon clinica de los hallazgos
oftalmolégicos inicial, al mes y dos meses
postoperatorios del Ol.

VALORACION INICIAL 1 MES POST-QX 2 MESES POST-QX

AGUDEZA VISUAL 20/50 20/25
Proptosis
inferotemporal,

20/20-2
Edema palpebral
superior

PARPADOS Y GLOBOS - Ptosis palpebral Ptosis palpebral
OCULARES agoftaimos superior superior
. Parestesias
Exotropia .
perioculares

EXOFTALMOMETRIA 26/103 mm 18/103 mm 17/103 mm
(OD: 17mm)
TONOMETRIA

16mmHg 15mmHg 15mmHg
(OD:14mmHg)
MOV. OCULARES Adducc10r.1'y Cons#rvadf)s Cons?rvaqos

supraversion No diplopia No diplopia

Pliegues Disminucion de Disminucion marcada

FONDO DE 0JO Coriorretinianos,
edema de papila

Sin alteraciones

pliegues No edema de los pliegues
de papila
Sin alteraciones

retinianos

SEGMENTO ANTERIOR Sin alteraciones

Figura N°7. A. Foto clinica a los dos meses del postoperatio,
donde se aprecia una papila optica de bordes nitidos y los pliegues
del polo posterior casi han desaparecido B. sD - 0CT de macula de
Ol. La disminucion de pliegues en el polo posterior ha sido evidente.

Figu ra N°8. EnlaRMde orbita, tanto en el corte Sagital, Frontal
y transversal, se aprecia que laregion intraconal esta libre de tumor,
con presencia de tejido cicatricial sin compresion del globo ocular.
En el corte Coronal (imagen de la derecha) se aprecia: Craneotomia
frontal izquierda y secuela postquirurgica del techo de la orbita
izquierda, con elementos metalicos de fijacion y prétesis.

DISCUSION

El hemangioma cavernoso orbitario (HCO) es la lesion
orbitaria benigna mas comln en adultos™. Suele
presentarse en personas de cuarenta a cincuenta afios y
alrededor del 60% de los casos ocurren en mujeres™?.
Varios estudios han demostrado que HCO debe definirse
mas correctamente como una malformacion venosa
cavernosa (MVC) que como una neoplasia™*”. Las series
nacionales indican que el 3,9% de los tumores orbitarios
son vasculares, siendo el HCO el 1,9%®. Diversas series
internacionales indican que entre los tumores
orbitarios, los vasculares representan el 36-41%, siendo
el HCO el 6-8% (3,4). Mas del 80% de los HCO
comprometen el espacio intraconal (suele respetar el
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apex), lo que conduce a la proptosis axial progresiva,
que es el signo y el sintoma mas comun (70% de los
casos) con desplazamiento del globo ocular
principalmente hacia abajo. La progresion de la
proptosis es aproximadamente de 2 mm por afio, con un
promedio de 5 mm en la presentacion clinica, con un
crecimiento de 0.2 cm3/ano. Después del exoftalmos,
el deterioro visual es el signo mas comun,
presentandose en el 50% de los pacientes, aunque
generalmente no es peor que 20/40"". También pueden
presentarse dolor, masa palpable, estrabismo,
diplopia, pliegues coroideos y cambios en el disco
optico en diferentes grados. Los sintomas suelen ser
reversibles a menos que se produzca una modificacion
de la longitud axial permanente o se comprometa la
funcion del NO, causando una discapacidad visual
irreversible™”"”. En raras ocasiones, un HCO puede
sangrar y dar lugar a un quiste hematico o una
hemorragia compresiva™'*'>. Ademas se han reportado
multiples HCO y en cerebro simultaneamente®, asi
como la aparicion de un HCO y un schwannoma
intraorbitario (concomitante en la 6rbita contralateral)

en un solo paciente"?.

Histologicamente, se compone de espacios grandes
llenos de sangre, revestidos por endotelio y separados
por tabiques fibrosos, trombosis, nidos de
hipercelularidad perivascular y elementos estromales
expandidos"™®. Una capsula compacta y bien definida es
una caracteristica tipica de la MVC.

En el diagnostico, las imagenes juegan un papel
trascendental. El ultrasonido de la drbita es una técnica
no invasiva Util en la evaluacion de lesiones orbitales.
Una desviacion prominente del curso del nervio optico
representa un hallazgo comdn. Debido a que las
cavidades cavernosas de MVC estan llenas de sangre
estancada, la reflectividad es normalmente de mediana
a alta, sin signos de vascularizacion interna. Sin
embargo, el ultrasonido es bastante limitado al evaluar
la relacion de las lesiones con los tejidos circundantes,
especialmente en las masas orbitarias apicales”. En la
tomografia computarizada, se visualiza como una masa
de alta densidad que presenta un importante realce
homogéneo o heterogéneo luego de la administracion
de contraste iodado. Los cortes sin contraste pueden
demostrar la presencia de flebolitos calcificados, un
hallazgo casi patognomdnico de hemangioma
cavernoso”. En la resonancia magnética, el
hemangioma cavernoso tiene una estructura
heterogénea. El tumor es isointenso o levemente
hipointensa a la sustancia gris cerebral y los misculos
extraoculares en las imagenes ponderadas en T1 e
hiperintenso en las imagenes ponderadas en T2. Se
identifican pequenas imagenes de vacio de sefal por
artefacto de flujo en las porciones solidas del tumor.
Asimismo, estas lesiones sangran y se trombosan
frecuentemente, por lo que pueden presentarse con
intensidad de senal alta en secuencias ponderadas en

T1 que al igual que en tomografia, se observa un realce
intenso tras la administracion de contraste
(Gadolinio)™*'. Aunque la RMN y la TEM pueden
proporcionar pistas sobre el diagnéstico presuntivo en
algunos casos, algunos autores sugieren realizar una
biopsia orbitaria, ya sea por escision o por incision, si la
lesion se encuentra en un lugar quirdrgicamente
accesible, de lo contrario se puede seguir con cautela
un diagndstico clinico basado en los hallazgos de
imagen*"®,

En general, se requiere tratamiento quirrgico en caso
de HCO sintomatico, compresion del NO o de proptosis
que causa alteraciones cosméticas. Algunos autores
sugieren que una lesion con caracteristicas de imagen
tipicas deberia observarse con el tiempo con imagenes
seriadas y pruebas de campo visual. En casos con
déficits visuales mayores en la presentacion inicial, o
déficits menores con evidencia de crecimiento activo,
entonces se debe considerar el tratamiento*"”. Varios
enfoques quirurgicos para el tumor orbital intraconal se
han descrito en relacion con la ubicacion y el tamaiio de
la lesion®. Los factores predictores para una
recuperacion visual posterior a una neuropatia optica
compresiva tratada quirdrgicamente son: pérdida
visual leve, un tamafio menor a 1cm, disco dptico sin
alteraciones™. Al seleccionar el mejor abordaje para la
remocion de HCO, la ubicacién anatomica de la lesion y
su relacion con las estructuras orbitarias deben ser los
factores mas relevantes. No obstante, la experiencia
del cirujano juega un papel crucial.

El abordaje anterior se usa cada vez mas para la
remocion de HCO tanto de lesiones extraconales como
intraconales que no afectan al apex orbital,
representando casi el 60% de los casos"?. La
orbitotomia lateral ha sido el método preferido para
extirpar los HCO ya que generalmente se localizan intra
y lateralmente en la cavidad orbitaria™'™®. El manejo
del HCO del apex o en cuadrantes superiores es mas
complejo debido a la aglomeracion de estructuras
visuales criticas en un espacio reducido. Las técnicas de
abordaje transcraneal se emplean para lesiones
ubicadas en el apex orbitario, especialmente las
situadas por encima o por fuera del nervio optico,
siendo necesaria una craneotomia para alcanzar el
apice orbital'™?. Algunos HCO ubicados en el
compartimento orbital medial o inferior y algunas en el
apex, son abordables por via endoscdpica®.

Algunas de las complicaciones que se pueden presentar,
independientemente de como se extirpd el tumor, son:
dolor, quemosis, celulitis orbitaria, ptosis palpebral,
lesion del nervio dptico, lesiones vasculares orbitarias,
defectos pupilares aferentes, pérdida visual,
estrﬁt;ismo, resultados estéticos no satisfactorios,
etc.™”.

Se concluye de este reporte de caso, que el HCO
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intraconal de presentacion inusual, fue tratado
quirtrgicamente, con buenos resultados visuales y
estéticos. Ademas es importante el manejo oportuno y
multidisciplinario con otras especialidades quirGrgicas
afines y clinicas, para obtener los mejores resultados
para el paciente.
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