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El signo gue mis frecuentemente se presenta én la pato-
logia orbitaria es la proptosis; es importante analizar los
sintomas que la acompanan, ya gue las entidades nosoldgi-
cas orbitarias no se presentan bien definidas por lo menos
al principio. La historia comienza con una deallada anam-
nesis gque debe lener en cuenta;

« La edad: segiin la etapa de la vida aparece con mayor
Irecuencia un determinado tipo de patologia.

« El iempo de evolucion: ripida, intermedia, lenta.

« Los sintomas acompafantes: dolor, fiebre, alteraciones
de la agudeza visval, diplopia, alteraciones de la motilidad
ocular, reflejos pupilares alterados.

Frente a una supuesta proptosis. s necesario distinguir
entre una proptosis verdadera y una pseudoproptosis.
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Seudoproptosis

La asimetria orbitaria se produce en la craneosinostosis que
son malformaciones congénitas frecuentes cuya incidencia
varia de acuerdo a las distintas estadisticas /1000 a 1/2000
nacimientos. La alteraciones oftalmoldgicas no son cons-
lantes, pero en ocasiones son graves tales como:

» Compresion del nervio Gptico.

« Exposicion comeal por éxarbitismo: seudoproptosis,

«» Otros trastornos son: hipertelorismo, trastormos oculo-
motores,

« Etiopatogenia: la detencion en el crecimiento se produce
en la direceion perpendicular a Ta sutura sinostosada v crece
normalmente en la direccion paralela.
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Onros dingndsticos diferenciales de seu-
doproptosis son: miopia elevada, uni o
hilateral; distiroidismo, infrecuente en
nifios; asimetria facial por neurofibro-
matosis, displasia fibros.

Proptosis
Rabdomiosarcoma

Es el tumor orbitario miis frecuente de
la infancia, deriva del mesénguima -y
es de extraordinaria malignidad. La fre-
cuencia es de 2-10% dependiendo de
las distintas estadisticas. Puede ser pri-
mario o provenir de la extension de
tenidos vecinos in;wn!'uring::, Sens pa-
ranasales, denominados parameningeos),
debido al gran potencial maligno atra-
vicsa las paredes orbitarias. La impor-
tancia de conocer §i ¢s primano o se-
cundario s¢ da en la terapéutica con
quimiioterapia

Clinica: proptosis unilateral, ripida-
mente evolutiva (en dias) dolor difuso,
edema palpebral, ptosis. La proptosis
¢s rapida, irreductible, desplaza el glo-
bo ocular dependiendo de la locali-
zacion. El tiempo de evolucion varia
enire dias ¥ | mes, en ¢l 100% de los

CHAOS

Si tiene localizacion intraconal (poco
frecuente) los primeros sintomas son
la exoftalmia directa, disminucidn de

Craneosinostosis sindrome de Crouzon

la vision, edema de papila v pliegues
conorretinales. El resto de las localiza-
ciones produce desplazamiento del glo-
bo ocular con exofialmia v edema
palpebral, es mis lenta la alteracion de
la- motilidad ocular. La conducta es
hiopsia urgente debido a la rdpida pro-
2resion.

El RMS es un tumor relativamente raro
pero altumente maligno. Es grave debido
a la extension, a las recidivas locales y a
las metdstasis a pulmon e higado, En
nuestro grupo de pacientes los varones
se afectaron con mds {recuencia gue
las ' mujeres, El promedio de edad era
de 7 afos; releriun antecedente de triu-
ma'en el 43% de los casos v la mipida
progresion de la enfermedad son datos
coincidentes con etras estadisticas.

La clasificacidn del RMS realizada
por Zimmerman en embrionario, pleo-
maorfo y alveolar es arbitraria, va que
muchas muesiras confienen dreas mix-
tas; de wodos modos, dependiendo del
tipe histolégico que prepondere, varia
la evolucidn: el embrionario se pre-
senta en el 78%, alveolar 14% y
diferenciade en 6%,

De los 27 pacientes el 40.7% éran pa-
rameningeos ¥y el 57,2% orhitarios. El
5 1. 8% sufrieron recaida local o recidi-
va (12 de los orbitarios v 2 de los para-
MEningens

El esdio por imdgenes es impres-
cindible para confirmar el diagndstico y
realizar el diferencial con otras patolo-
gias como celulitis orbitana, hemangio-
kit Jevcernia, neuroblastoma, linfangio-
mi, ete. El principal diagnostico diferen-
cial es con la celulitis orbitaria, cuya clini-
cd es similar, pero vi acompaiadia por
leucocitosis, fiebre, mal estado general.

La posibilidad del angioma orbitario
usuglmente es considerada en pacientes
pequefios 5% - 6 ° mes de vida, periodo
en el cual la sintomatologia es florda.
La leucemia se halla en similar grupo
eturio gque el RMS pudiendo diféren-
ciarse con el laboratorio, por sangre vy
medula Gsea; ademds de la RMN, la
leucemia es mds infiltrativa.

La localizacion orbituria del neuro-
blastoma es metastisica de otras loca-
lizaciones ya gue se presenta en cade-
nas ganglionares mediastinicas; retro-
peritoneales vy abdominales, haciendo
el dingnostico por las imigenes v por
el laboratorio (aumento de las cate-
coliminas sanguinea),

El diagnostico diferencial con el lin-
fanpioma es un poco mis dificultoso,
ya que esta paologia produce sinto-
mas similares cuando se produce un
sangrado, pero la evolucion es hacia la
mejoria. Con la clinica, el estudio por
imigenes v fundamentalmente la his-



Rabdomiosarcoma

ologia se diagnostica el RMS: este
dizgndstico debe ser lemprano pari

darle al nifio chances de sobrevida,

El tratamiento en la década del 60 era
la excenteracion, con una superviven-
cia del 30%. En la actualidad, estamos
en un protocolo internacional que co-
mienza con quimioterapia ¥ comple-
menta con r'FILilk'l‘[L'J'i'lﬂlu'. Fi:'L[Ui.FI'..‘E'UII.
2235 de Tos

nifios: 11,1% eéxcenteracion y 11.1%

cirugia mutilante el
orhilectomin. En el seguimiento tardfo
se pudo corroborar metdstasis en el
| 8.5%. La mortalidad en nuestra serie

de pacientes fue de 22.2%.

Hisriacifasis

Es la acumulacion progresivi de his
Hocitos en los tejidos blandos, Gseosy
visceras, Se presenta en nifios de 2-10
afios con unk incidencia de | - 4 % den-
tro de la patologia orbitaria, Actual-
mente, s¢ denoming wmor de células
de Langerhans o histiocitosis X: los
histigcitos anormales son derivados de
las células. de Langerhans, que mucs-
ran inclusiones en microscopia elec-
trénica: v 1a histiocitosis de células no-
Langerhans, con células de diferentes
origenes y con inclusiones granulosas,
En 1953, Lichtenstein dividio a la his-
ticitosis X en 3 estadios que de mayor
gravedad a menor gravedad son:

« Letterer Stwe: ripida agresividad vis
cieral,

« Hand-schuller-Chistian trinda: dia-
betes insipida, proptosis, defectos dseos
craneales,

« Granuloma eosindfilo: mismo proce-
soen distinto estadio de la histiocitosis X.
Es caracteristica la ostedlisis bien deli-
mitados v radiolicidas. El granuloma
eosindfilo presenta proprosis unilateral,
aspecto seudoinflamatono con edema
palpebral, con lagunas craneales, au
mento de eosindfilos, ln bopsia s la
que orienta el diagndstico.

La histioeitosis X ¢s una enfermedad
multisistémica poco comin que S¢ ca-
racleriza por la acumulacion de histio-
citos en distintos tejidos 1o cual pro-
duce una gean variedad clinica, La his-
tincitpsis de células no Langerhans es
un desorden llamado Xantogranuloma
juvenil en el cual hay una prolif-
eracion anormal de histiocitos en piel
con lendencia a la regresion espon-
tinea v raramenle se acompafnia de
alteracion orbitaria.

Newroblastoma

Son neoplasias malignas de los deriva-
dos de las crestas neurnles; es decir,
gue pueden desarrollarse en T cadena
simpdtica, ya sea mediastinica. ab-
dominal, cervical, retroperitoneal; co-

mo también en la méduly suprarrenal
que tiene ese origen. En la orbita son
metistasis v se producen en el 209 es
la ¢ausa mis comin de metistasis
orbitaria. El 70% se
menores de 3 afos v el 30% en me-
nores de 10 anos. Es el [-3% de la

pre senla 2n

patologia  orbitaria. Son
muy malignas gue infiltran con rapi-
dez los tejidos blandos de la drbita y

neoplasias

las paredes dseas. La metdstasis or
bitaria se producen por via linfitica y
hemdtca: de abdomen 43%. de worax
¢l 14%. El 90% de estos tumores sec-
retan catecolamings que s¢ manifiestan
por el aumento de deido

Vilinilmandélico

En corto periodo de tiempo, los sin-
tomas son edema palpebral, ¥ conjun
tival muy marcado; equimosis en an-
teoja: es tan importante la rapidez de
st evolucion que produce hemorragias
intraorbitarias con ruptura de vasos y,
en ocasiones. dehiscencia de suturds,
mal aspecto generul con perdida de a-
petito; dolor; bilatéralidad orbitaria en
el 50%:; opsoclonus-mioclonus 11%:
Horner por compromiso del gangho
estrellado. Hay trastomos de la motili
dad ocular por el caricter infilirante de
la neoplasia. El diagndstico de labora
torio de las catecolaminas en orina
puede no ser de certeza, ya que los



Histiocitosis

nifios comen helado y galletitas de vai-
nilla, Spray de catecolamini o vanil-
mandélica, El

genes s¢ caracleriza por Zonds de os

diuagnisiico [rOr 1Ta-

tealisis en los huesoes craneanos
lratamiento: clrugia si no ieng melas
tasis mailtiples, y en el caso orbitario 51

¢y dccesible: radic HETApIL, ~.|UII1‘llﬂf.|.'!':1[‘.-i:l.

'} |fi."r|'|'|_;.|'-'-'-'|-'.'a.'

Es un tumor benigno, pero de gran
agresividad en la infancia. Se presenta
en el 50-00% de los casos antes de los 5

anos, muchas veces a través de la con

juntivd ¥ los parpados se ve una tumo-

racion azulada. Crecen lentamente y se
presentan al nacimiento o en la nifiez
temprania ¥ o diferencia de los angio
mas no se resuelve en forma espon-
tinea. Es frecuente que sungren, lo que
produce en es0s momentos una gran
proptosis con quistes azulados vy oscu-

ros que pueden permanccer mucho

tiempo. Las hemorragias pueden pro-

ducirse con infecciones de la via respi
ratoria o con traumas produciendo un
cuadro agudo similar al rabdomiosurco-
1.

Histopatoldgicamente s¢ carachériza por
ser un lejido infiltrativo difuso, com
puesto por canales lineales endoteliales
indistinguible de los linfaticos: los folicu-
log linfiticos ticnen estroma fibroso se-
parado de canales endoteliales y hemor-
rigias intratumorales gue cominments
s denominan guistes de chocolate

Neuroblastoma




localizar  los

Ecografia: sdlo para
quistes a los fines quinirgicos. Imige-
nes: tumoracion hperdensa, heterogé
nea, no encapsulada, mal delimitada
de aspecto infiltrante; no  destruye
paredes Oseas v produce exoftalmia,
Con el contraste aumenta la densidad
dejando ver zonas homogéneas ¢ hipo
densas que corresponden a los quistes
Iratamiento cuirdrgico, cuando s muy
agresivo, va que la respuestn a'la ra

diolerspa ¥ cortcoides o5 imcierta

Fumores Lnfowdes

Porterfield considera a i leucemia or-

bitaria la segunda patologia maligna

en frecuencia en los nifios. La drbita se
afecta mds cominmente en la leu
cemta aguda que en l ¢ronica v en la
leucemia linfoblistica mds que en la
mielpgénica, En los nifios con leu-
cemia el 1% tiene alteracion orbitana,
pere: se halld post-morten evidencia
orbitaria en ¢l 10% de 384 pacientes.
Clinicamente se manifiestan por prop-
tosis. edema palpebral. dolor; puede
ser uni o bilateral y se debe a infiltrado
hinfocitario o 4 hemorragia orbilana

En la tomografia computnda se obser-
v uma masa homogénea, hiperdensa
gue conternea el globo ocular. El trata
miento se realiza por via sistémica con

quirmioterapia v radioterapia local

Jeres. que ¢€n

Linfangioma

Crlioma del nervio dptico

El glioma Gptico en la infancia es un
tumor poco frecuente que puede mani
[ESTIrse  cMma una proprosis axil: es
lentamente evolutivo, generlmente u
nifateral con progresiva disminucion

de laagudera visual hasta la atrofia

La lesién se produce en la neuroglia de
la via visual anterior, mas frecuente
mente én bt porcidn intraorbitaria que
en la porcion intracrancal o del quias
ma: Tienden a presentarse en menores
de [ afos:; es mds frecuente en mu
VArONes ¥ presentan
defecto pupilar aferente.

El nervio optico es globular v fusi-
forme e histologicamente cs un astroc

itoma o espongioblastoma

El mayor porcentaje de casos se asociy
a NF1 que se comportan en forma
benigna v muchas veces regresionan,
pero el glioma no asociade es malizno
por su extension o traveés del mismo
nervio a nivel extraconal hasta el
quiasmia; situacion gue urge una tera-
péutica que es quirdrgica. Se puede
realizar también radioterapia pero no
estd demostrada so terapéutica benefi-

CILsE

Sewdotumor inflamatorio orbitario

Es una entidad inflamatoria, no neo
plasica y dificil de diferenciar del tu-
mor orbitario. Es un cuadro inflamato
rio local o sistémico con localizacion
orbitaria de origen desconoctda vy con
un comportamiento tumoral. Repre-
senta ¢l 4 - 6% de la patologia orbi
taria: Aparecen a cualquier edad. pero
e5 mas frecuente en los ninos 10,6%,
Es de facil confusion con celulitis
orbitaria; el no hallar foco (dentano,
sinusal. otius, lebricula. eosinofilia)
nos orienta hacid el seudotumor. Gene
ralmente, es unilateral, sin predile-
coion sexual v las caracteristicas ¢lin
cas son: proptosis unilateral, disminu
cion de la agudera visual quemosis,
desplazamiento ocular,

Se debe realizar tomogralin computa-
da y dependiendo del 1amana v local
izacion de la inflamaecidn. se observari
una drbita virtualmente normal o una
en la coal ningin tejido puede distin
guirse. Como en toda patologia or-
hitaria la biopsia esti indicada para
certificar el diagndstico en el cual se
halla pérdida de 1ejido fibroso con
células inflamatorias. Lo terapéutica
con corbicoides es adecuada; 1o dosis
inicial es de 1-1.5 mg/ke/dia, se re
duce la dosts en la medida en que la

stEno-sintomatelogia dismimuye.



Cedulivis orbitaria

La celulitis es una patologiy que afecta
i todlos los grupos etarios, pero es mis
frecuente en la poblacion pedidtrica,
La celulitis va sea orbitaria o preseptal
es polencialmente unp emergencia of-
talmolégica ¢ infectoldgica. Su pato-
génesis se produce por la extension di-
recta a través de las delgadas paredes
Gseas gue separan o Orbita de los se-
nas  paranasales  (poncipalmente el
etmoidal), por una infeccién de piel
gque puede quedar localizada a nivel
preseptal o extenderse a través del sep-
hum v
hematdgeni.

menos recuentemente por ¥ Fl

La celulitis arbitaria es una infeccidn
que compromete €l espacio retroseptal
con afeccion de lo mosculatura extra-
seular v el tejido graso wrbitario. La
celulitis preseptal s¢ dingnostica cuan-
do hay hiperemia de la piel v disten-
ston de los parpados, sin gue existan
signos de compromiso orbitirio, aun-
que podria existic quemosis, inyeceion
conjuntival ¥ dolor. Ademis de los sig-
nos anteniores. la celulitis orbitaria
presenta febricula v afeccion de los
ranglios pre-auriculares

El espectro microbioldgico difiere por
la edad mas que por el tipo de celulitis;
es mayor la frecuencia en los pacientes
menares de 3 anos del haemophilus
mfuenzae lipo B, seguido del strepro-
coccus preumontae v el stapliffococ-
cus aurens; en los mayores de 4 afios
el germen mis frecuente es el strepro-
coccis prewmoniae, seguido del sra-
philecocens anrcus v el haemophilus
infTuenzoe.

En los nifios peguefios la infeccidn
puede no producir fiebre, que es la
respuesta esperada en un proceso in-
feccioso, v evolucionar en forma si-
lente, por lo cual es imprescindible la
hospitalizacion en este tipo de infan-
tes, cualquiers sea su etiologia Esta
no es la indicacion en pacientes de ma-
vor edad con celulitis preseptil, va que
se puede realizar tratamientty ambula-
Lorio, con un estricto seguimiento y
pautas de alarma,

La frecuencia de complicaciones es
baja en las celulitis preseptales: la
principal es su diseminacion al c¢on-
tenido orbitario. Las complicaciones
orbitarias pueden ser puramente or-
bitarias (absceso subperiostico, absce-

st orbitario) o intracraneales (menin-
gitis, trombosis del seno  cavernoso,
absceso subdural) que son sumamente
infrecuentes aungue devastadoras, Al
EUNOS aulores plensan gue es mas
importante el curso clinico ¥ la res-
puesta a la lerapéutica antibidtica, que
el control por imidgenes,

Creemos que la tomografia computada
es de suma importancia para dilucidar
la extensién y etiopatogenia de la
celulitis, va sea preseptal o orbitaria.
Las excepeciones a esta consideracion
podrian ser las causas claras como un
chalazion, una hernida de piel como
picaduras 0 conjuntivitis; pero hay in-
formes de progresidn hacia una celuli-
tis orbitaria a pesar de lo banal de estas
causas; Uzcategui y colaboradores re-
comiendun ln realizacion de tomo-
grafia computada en aguellos ninos
con sospecha de celulitis orbitaria v en
la enfermedad en progresién. a pesar
del tratamiento antibiotico adecuado.
Por lo tanto, censideramos de tanta
importancia la mejoria clinica con el
tratamiento antibidtico indicado, como
el estudio por imigenes;



