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Resumen

Objetivo: Revisar los casos de proptosis progresiva
y/o aguda en la poblacién pediatrica.

Materiales y métodos: Analisis retrospectivo, des-
criptivo-observacional, unicéntrico de los casos
atendidos en el Servicio de Oftalmologia del Hos-
pital J. P Garrahan (Buenos Aires, Argentina) en el
periodo comprendido de junio de 2016 a diciem-
bre de 2017.

Resultados: Se analizaron 60 pacientes de los cua-
les 27 fueron excluidos ya que el motivo de consul-
ta fue por celulitis o glaucoma (pseudoproptosis).
El resto de los pacientes (un total de 33) fueron:
dos proptosis por pseudotumor inflamatorio y 31
por causas tumorales. En el 50% de ellos se necesi-
t6 realizar biopsia para el diagnostico; con el resto
de los pacientes solamente fue suficiente realizar
imdgenes, laboratorio y puncién aspiracion de
médula dsea. El 15% de los casos fue de causa lin-
foproliferativa confirmada.

Conclusién: La proptosis es el principal signo de
presentacion de procesos tumorales orbitarios; por
lo tanto resulta fundamental descartar patologias
malignas en pacientes pediatricos cuando se sos-
peche una lesion ocupante de espacio en la cavidad
orbitaria.

Palabras clave: proptosis, tumores de orbita, pseu-
dotumor inflamatorio, leucemia.

Childhood proptosis

Abstract

Objective: To review cases of progressive and/or
acute proptosis in the pediatric population.



Oftalmologia Clinica y Experimental ¢ ISSN 1851-2658 * Volumen 12 * Numero 3 * Septiembre 2019

Materials and methods: Retrospective, sin-
gle-center, descriptive-observational analysis of
cases treated at the Ophthalmology Service of “J.
P. Garrahan” Hospital (Buenos Aires, Argentina)
between June 2016 and December 2017.

Results: A total of 60 patients, 27 of whom were
excluded because their visit was due to cellulitis
or glaucoma (pseudo-proptosis), were analyzed.
In the rest of the patients (a total of 33) the chief
complaint was as follows: two presented proptosis
with inflammatory pseudo-tumor and 31 consult-
ed for tumor-related reasons. Fifty percent of these
required biopsies to establish diagnosis, while for
the rest of the patients, imaging, laboratory tests
and bone marrow aspiration were enough. In 15%
of cases the disorder had a confirmed lymphopro-
liferative cause.

Conclusion: Proptosis is the main sign by which
tumoral processes of the orbit become manifest;
therefore, in pediatric patients it is critical to rule
out malignant conditions whenever the presence of
a space-occupying lesion of the orbit is suspected.

Key words: proptosis, orbital tumors, inflammato-
ry pseudo-tumor, leukemia.

Proptose na infancia

Resumo

Objetivo: Revisar os casos de proptose progressiva
e/ou aguda na populagio pediatrica.

Materiais e métodos: Analises retrospectivas, des-
critivo-observacional, unicéntrico dos casos aten-
didos no Servigo de Oftalmologia do Hospital J. P
Garrahan (Buenos Aires, Argentina) no periodo
compreendido de junho de 2016 a dezembro de
2017.

Resultados: Analisaram-se 60 pacientes dos quais
27 foram excluidos ja que o motivo de consulta foi
por celulite ou glaucoma (pseudoproptose). O res-
to dos pacientes (um total de 33) se apresentaram
da seguinte forma: 2 proptosis por pseudotumor
inflamatdrio e 31 por causas tumorais. Em 50%
deles foi preciso realizar biopsia para o diagndsti-
co; com o resto dos pacientes foi suficiente apenas
realizar imagens, laboratdrio e pungdo aspiragao
de medula 6ssea. 15% dos casos foi de causa lin-
foproliferativa confirmada.

Conclusiao: A proptose ¢ o principal signo de apre-
sentacdo de processos tumorais orbitarios; pelo
tanto resulta fundamental excluir patologias ma-
lignas em pacientes pedidtricos quando se suspeita
uma lesdo ocupante de espacgo na cavidade orbita-
ria.

Palavras chave: proptose, tumores de orbita, pseu-
dotumor inflamatorio, leucemia.

Introduccion

La proptosis ocular o desplazamiento ante-
roposterior del globo ocular, también conocido
como exoftalmos, es un hallazgo relativamente
poco frecuente en la practica clinica'. Su rele-
vancia se da en el contexto que representa una
manifestacion caracteristica de los tumores orbi-
tarios, originado por el aumento del contenido en
una cavidad inextensible como la érbita'2. El des-
plazamiento axial se asocia en general a lesiones
retrobulbares, como el hemangioma cavernoso,
gliomas o metdstasis, entre otras lesiones intra-
conales. El desplazamiento no axial se puede dar
por lesiones con compromiso extraconal’.

Las proptosis se evalian con el exoftalmome-
tro de Hertel, que permite conocer su grado y
evolucion en el tiempo®. Es sumamente impor-
tante relacionar la forma de presentacion y evo-
lucién con un profundo examen oftalmoldgico
y sistémico. Se deben solicitar métodos comple-
mentarios para completar el analisis; registrar
la edad (ya que la etiologia varia segtin el rango
etario), el tiempo de evolucién (rapidamente
progresivo, crecimiento lento o lento progre-
sivo) y los sintomas concomitantes (dolor, fiebre
alteraciones de la agudeza visual, diplopia, alte-
raciones de la motilidad ocular, reflejos pupila-
res alterados)*?.

En la infancia pueden aparecer diferentes
tumoraciones de localizacion orbitaria que cau-
san proptosis. A diferencia de lo que ocurre en
el adulto, en el nifo las causas mas frecuentes
de tumores orbitarios corresponden a procesos
benignos tales como quistes (dermoide, teratoma
neurofibroma), lesiones vasculares (hemangio-
mas, linfangiomas), cuadros inflamatorios (pseu-
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dotumor orbitario, celulitis). Sin embargo, los
tumores malignos suponen hasta el 18% de las
lesiones y corresponden sobre todo a las neo-
plasias primarias de orbita (12%). Las causas
malignas en orden de frecuencia son: rabdo-
miosarcoma, linfoma no Hodgkin, infiltraciéon
orbitaria en las leucemias, histiocitosis de célu-
las de Langerhans, extension orbitaria del retino-
blastoma, tumores metastdsicos (neuroblastoma,
sarcoma de Ewing, tumores neuroectodérmicos
periféricos, osteosarcoma)**.

Por lo tanto, el objetivo del presente trabajo ha
sido evaluar la cantidad de pacientes atendidos
con proptosis progresiva y/o aguda en la pobla-
cién pedidtrica del Hospital J. P. Garrahan de
Buenos Aires y determinar la prevalencia de las
distintas causas etiologicas de proptosis en dis-
tintos segmentos etarios pediatricos, describir los
estudios complementarios que fueron necesarios
realizar para su diagnostico y sus manifestaciones
clinicas asociadas.

Materiales y métodos

Se realiz6 un estudio retrospectivo, descripti-
vo-observacional, unicéntrico de los casos aten-
didos en el Servicio de Oftalmologia del Hospital
J. P. Garrahan en el periodo comprendido entre
junio de 2016 y diciembre de 2017. Como criterio
de inclusion principal se consideraron a todos los
pacientes de entre 0 a 16 aflos que hubieran pre-
sentado proptosis. Pero se excluyeron del estudio
a los pacientes en quienes la proptosis hubiera
sido secundaria a causas infecciosas (celulitis
orbitaria), traumaticas, con pseudoproptosis
por aumento del largo axial o buftalmos por
glaucoma.

Para unificar el criterio de inclusion se consi-
dero proptosis a los casos que tuvieran desplaza-
miento axial-no axial del ojo, por lesién ocupante
de espacio orbitario, confirmados por imagenes.

Se investigaron diferentes parametros como
género y edad de aparicién (y subclasificacion
en grupos etarios); compromiso uni o bilateral,
tiempo de progresion y frecuencia segun etio-
logia, correlacidn clinica; examen oftalmolégico
completo (evaluacion de la agudeza visual valo-

racion de la motilidad ocular, biomicroscopia,
fondo de ojos); estudios por imagenes y final-
mente, casos donde se realizé una biopsia.

Resultados

En el periodo analizado —entre 1 de junio de
2016 a 31 diciembre de 2017— se atendieron
60 pacientes con proptosis; pero se excluyeron
27 casos por tratarse de celulitis orbitaria o de
pseudoproptosis por aumento del largo axial
o buftalmos por glaucoma. En la figura 1 se
observa la distribucidn de las patologias encon-
tradas y sus porcentajes en el total de la mues-
tra (33 pacientes). La mayoria correspondio a
proptosis (21%) por hemangioma orbitario. El
18% fue por malformacién vascular linfatica,
15% por procesos linfoproliferativos (leucemia
linfoblastica aguda de debut, leucemia linfo-
blastica aguda por recaida, leucemia mieloide
aguda de debut, linfoma de Hodgkin clasico
orbitario). Con menor porcentaje se presen-
taron casos con rabdomiosarcoma, histiocito-
sis, tumor fibroso solitario, pseudotumor infla-
matorio orbitario, glioma del nervio 6ptico, y
mucho menos frecuente en esta serie fueron el
osteoma sinoorbital tipo eburneo, tumor del
saco vitelino primario de orbita, retinoblas-
toma extraocular, sarcoma de Ewing extradseo
orbitario y quiste dseo aneurismatico.

Geénero, edad de aparicion

De los 33 casos restantes, el 42% fue mujeres
(14 pacientes) y el 58% varones (19 pacientes).
E1 97% unilateral (32 pacientes) y el 3% bilateral
(solo un caso de leucemia linfoblastica aguda).

Segun el rango etario, el 27% fue de pacien-
tes menores de un afio (9 pacientes), el 37% (12
pacientes) correspondio a la edad de 1 a 5 afos;
el 15% (5 pacientes) de 6 a 10 aflos y el 21% (7
pacientes) tuvieron de 11 a 16 afos.

Etiologias y grupos etarios

Pacientes menores de 1 afo: en el 78% (7
pacientes) se trat6 de hemangioma capilar orbita-
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Figura 1. Distribucion de los casos encontrados segun el diagnéstico etioldgico de la proptosis y sus porcentajes.

rio (fig. 2), en el 11% (un paciente), leucemia lin-
foblastica aguda debut y en el 11% (otro paciente),
tumor del saco vitelino primario de érbita (fig. 3).

Pacientes de 1 a 5 aiios: el 25% (3 pacien-
tes) presentd malformaciéon vascular linfa-
tica; el 17% (2 pacientes), histiocitosis; 8,2%
(1 paciente), leucemia mieloide aguda, 8,2%,
leucemia linfoblastica aguda por recaida; 8,2%
quiste 6seo aneurismatico; 8,2% sarcoma de
Ewing extradseo orbitario (fig. 4), 8,2% reti-
noblastoma extraocular (fig. 5); 8,2% glioma
del nervio dptico (fig. 6) y un 8,2% linfoma de
Hodgkin clasico orbitario.

Pacientes de 6 a 10 aiios: el 40% (2 pacientes)
correspondio a proptosis por malformacion vas-
cular linfatica; el 20% (1 paciente) presentd tumor
tibroso solitario; el 20% (1 paciente), glioma del
nervio dptico; el 20% (1 paciente), leucemia lin-
foblastica aguda debut.

Pacientes de 11 a 16 afios: el 29% (2 pacientes),
proptosis por rabdomiosarcoma (fig. 7); el 29% (2
pacientes), pseudotumor infamatorio orbitario;
el 14% (1 paciente), tumor fibroso solitario; el
14% (1 paciente), osteoma sino-orbital tipo ebur-
neo; el 14% (1 paciente), malformacién vascular
linfatica.

Figura 2. RMN T2 en paciente de 9 meses de edad con hemangioma
orbitario derecho.
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Figura 3. A) RMN en T2 de paciente de 7 meses de edad con tumor de saco
vitelino. B) Imagen externa del paciente.

Figura 4. A) RMN FAT SATT1 de paciente de 3 afios de edad con sarcoma
de Ewing en drbita derecha. B) Imagen externa del paciente luego de
quimioterapia sistémica.

Figura 5. A) RMNT1 en paciente de 3 afios de edad con diagnéstico de
retinoblastoma extraocular. B) Imagen exterior del paciente.
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Figura 6. RMN T2 de paciente de 6 afios con glioma de nervio Optico
derecho.

Hallazgos del control oftalmoldgico y casos
donde se realizaron biopsias

La agudeza visual se conservé en el 79% de los
casos. La motilidad se encontr¢ alterada en el 60%
de los casos con limitacién de los movimientos
oculares variable y directamente proporcional al
grado de proptosis y compromiso lateral de la
orbita. Como signos y sintomas acompanantes
se registraron pacientes con ptosis, estrabismo,
diplopia, dolor ocular y cambios en la coloracion
de la piel periorbitaria. La refraccién no sufrié
cambios significativos. En la biomicroscopia los
principales hallazgos fueron presencia de conges-
tion conjuntival y quemosis. En el fondo de ojos
en el 79% de los casos fue normal y 21%, alte-
rado. Solo en 6 pacientes (21%) se encontraron
alteraciones en el fondo de ojos. En dos casos de
rabdomiosarcoma donde presentaron edema de
papila del lado de la proptosis, dos casos de leuce-
mia linfoblastica aguda presentaron hemorragias
preretinales; dos de los casos tuvieron palidez del
nervio dptico en el fondo de ojos (un glioma del
nervio dptico y un tumor de saco vitelino).

Delos 33 pacientes el 51,5% (17 pacientes) no
requirio biopsia para llegar al diagnoéstico y el
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48,5% si la necesité para llegar al diagndstico.
En los casos que no se requirié biopsia fueron
suficientes el andlisis de estudios por imagenes,
la forma de presentacion y en ciertas oportuni-
dades, los exdmenes de laboratorio.

Discusion

Segun la bibliografia revisada, las lesiones
vasculares orbitarias son la patologia mas fre-
cuentes causantes de proptosis y dentro de este
grupo se encuentran los hemangiomas y los lin-
fangiomas'?. Se observo que los hemangiomas
capilares se presentan principalmente dentro del
primer ano de vida y con frecuencia aparece en
la segunda o tercera semana después del parto.
Pasado el primer afo de vida estos tumores
comienzan a involucionar, siendo caracteristica
su coloracion rojizo/azulada periorbitaria’. Los
linfangiomas son tumores benignos pero de com-
portamiento agresivo. Se inician como una lesién
azulada que crece lentamente pero en ocasiones
puede producirse una hemorragia intralesional
que da como resultado un cuadro de proptosis
aguda. Se observé que son mas frecuentes en la
primera década de vida. Dentro de las lesiones
tumorales orbitarias los datos obtenidos y des-
criptos en los resultados se asemejan a la biblio-
grafia publicada a la fecha.

Tumores benignos

Pueden ser de origen dseo, como el quiste
6seo aneurismatico y los osteomas, o de origen
neuronal, como el glioma del nervio 6ptico, en
su gran mayoria benignos. Aproximadamente
del 25% al 50% se asocian con neurofibroma-
tosis tipo 1 y aparecen en la primera década de
la vida'?. También estan los tumores mesenqui-
males —como el tumor fibroso solitario— que
puede malignizarse y metastatizarse si no se
reseca en su totalidad.

Pseudotumor inflamatorio

Es una entidad no neoplasica y dificil de dife-
renciar del tumor orbitario. Cuadro inflamatorio
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local o sistémico con localizacion orbitaria de ori-
gen desconocido y respuesta al tratamiento con
corticoide sistémico. Representa el 4%-6% de la
patologia orbitaria®.

Tumores malignos

El rabdomiosarcoma es el tumor orbitario
mas frecuente de la infancia; deriva de las célu-
las indiferenciadas del mesénquima y suele ser
muy agresivo. La frecuencia es de 2% a 10% (lo
que resultd en nuestra muestra de 33 pacientes: 2
positivos por biopsia representando el 6% de los
casos analizados). Se caracteriza por presentar cli-
nicamente proptosis unilateral rapidamente pro-
gresiva, irreductible, que desplaza el globo ocular,
acompanado de dolor, disminucion de la vision,
quemosis, ptosis y diplopia. El promedio de edad
es de 7-8 afos (nuestros pacientes fueronde 11y
12 afios respectivamente). Puede generar metas-
tasis a pulmon, médula 6sea, higado y huesos®”.

Tumores metastdsicos

El neuroblastoma es uno de los tumores malig-
nos mas comunes de la infancia y la fuente mas
comun de metdstasis orbitarias. Suele originarse
en las glandulas suprarrenales o la cadena gan-
glionar simpdtica en el retroperitoneo o medias-
tino. La proptosis unilateral o bilateral, con pre-
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Figura 7. A) Tomografia axial computada en paciente de 13 afios de edad
con rabdomiosarcoma en drbita derecha. B) Imagen externa del paciente.

sencia de opsoclono y de catecolaminas en orina
es caracteristico de este tumor. Sin embargo, no
hemos tenido ninguin caso en nuestra muestra
de pacientes?.

El sarcoma de Ewing y el tumor neuroecto-
dérmico periférico pueden localizarse en region
orbitaria de manera primaria, pero con mas fre-
cuencia la lesién es de origen metastdsico; en este
caso generalmente no son las inicas metastasis
6seas que presenta el paciente y en general no
causan sintomatologia ocular: son un hallazgo
gammagrafico del estudio de extension del tumor
primario. La presencia de metastasis 6seas en
cualquier localizacion implica un mal pronds-
tico con escasas posibilidades de supervivencia
a largo plazo'.

En nuestra muestra hemos tenido un caso: sar-
coma de Ewing extradseo primario de 6rbita con
extension intracraneal, aunque lo mas frecuente
—segun la bibliografia— es el sarcoma de Ewing
Oseo que metastatiza a Orbita.

Enfermedades oncohematoldgicas

Los linfomas Hodgkin y no Hodgkin consti-
tuyen neoplasias derivadas de las células del sis-
tema inmunoldgico. Histolégicamente corres-
ponden a formas de alto grado de malignidad.
La aparicion de una masa orbitaria como tnica
manifestacion de un linfoma en ninos es excep-
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cional. No obstante, hasta en el 11% de linfomas
de tipo Burkitt puede existir una afectacion de la
region orbitaria, sobre todo en niflos pequefios”™®.
Clinicamente debutan con una masa orbitaria
que origina proptosis, sin signos inflamatorios
ni dolor. Normalmente no es necesario recurrir
a la biopsia del tumor para el diagnéstico. En
cualquier caso puede ser suficiente realizar una
puncién aspiracion con aguja fina de la lesion
antes que una biopsia abierta. Desde el punto de
vista de la estatificacion tumoral la érbita se con-
sidera localizacion extra linfatica. Establecido el
diagnostico de linfoma maligno se completara
el estudio de extension en busca de otras locali-
zaciones de la enfermedad: tomografia compu-
tada toracoabdominal, estudio de médula 6sea
y LCR¥’.

Es importante conocer la sensibilidad que los
linfomas tienen ante los corticoides, ya que son
capaces por si solos de reducir de forma rapida el
tamano del tumor. Esto puede conducir a retra-
sos en el diagndstico de un linfoma si ante una
masa orbitaria que se sospecha de origen infla-
matorio se administran corticoides sin contar
con una biopsia previa. La respuesta puede ser
inicialmente muy buena y enmascarar la verda-
dera naturaleza del problema.

En nuestra muestra se diagnostic6 un caso de
linfoma de Hodgkin clasico debut con patologia
orbitaria diagnosticado por biopsia del tumor.

En las leucemias, las células blasticas pueden
infiltrar diferentes estructuras oculares: orbita,
vitreo, retina, coroides, iris, nervio Odptico.
Ademas, pueden producirse hemorragias intrao-
culares y orbitarias debido a las alteraciones
hematoldgicas propias de la enfermedad. La afec-
tacion ocular puede ocurrir tanto al comienzo de
la enfermedad como en las recaidas”®.

La infiltracion difusa de la érbita puede tener
un componente hemorragico y aparece como
proptosis, edema de parpados, equimosis y
hemorragia subconjuntival. En ocasiones existe
dolor. En las leucemias agudas linfoblasticas es
mas frecuente la afectacion del nervio 6ptico que
la apariciéon de una masa orbitaria. Los sintomas
oculares pueden ser la primera manifestacion de
una recaida.

En las leucemias mieloblasticas agudas (LMA)
puede aparecer un tipo de tumoracion llamada
sarcoma granulocitico (cloroma) por el color ver-
doso de tienen en su superficie. Los cloromas
pueden manifestarse incluso antes de que apa-
rezcan blastos en sangre periférica® .

Generalmente no es preciso tomar biopsia de
la lesidn, salvo en casos en que se sospeche una
recaida y sélo exista la afectacion ocular en ese
momento.

Generalmente es suficiente realizar una pun-
cion aspiracion aguja fina (PAAF) de lalesion. El
tratamiento de la infiltracion ocular sera siempre
con quimioterapia sistémica, variando el tipo de
citostaticos a emplear segun la estirpe linfoide o
mieloide de los blastos.

En nuestra muestra se describieron 4 pacien-
tes de los cuales 2 fueron leucemia linfoblastica
aguda (LLA) debut, presentaron proptosis y a su
vez uno de ellos tuvo alteraciones en el fondo de
ojos: una fue LLA recaida y otra fue LMA debut.

La histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
es un proceso que se caracteriza por la prolifera-
cién y acumulo de un tipo de células cuyo ori-
gen es histiocitario: las células de Langerhans.
Afecta fundamentalmente a nifos y las formas
mas severas se producen en infantes menores de
2 afios. Esto coincidi6 con lo descripto en nuestra
muestra de pacientes que tenian edadesde 2y 5
anos respectivamente.

Las lesiones asientan en los huesos, la piel, los
ganglios linfaticos e incluso érganos (higado, pul-
mén, médula dsea) causando una severa enfer-
medad multisistémica. La localizacion en la érbita
en la HCL no es una rareza. Los sintomas son
proptosis, edema, eritema de parpados y dolor
periorbitario. Si bien la afectacion tipica del hueso
frontal visto en las imagenes nos acerca al diag-
nostico, es preciso realizar biopsia de la lesion.

Conclusiones

Con los resultados obtenidos podemos concluir
que las diferentes etiologias que se manifestaron
con proptosis en nuestra muestra son similares
a lo encontrado en la bibliografia. Sin embargo,
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hemos hallado casos que se describen como muy
poco frecuentes en la literatura. La proptosis no
afecta la vision a menos que produzca lesiones en
la cdrnea por exposicion; cuando surge, involucra
o comprime el nervio 6ptico, produce distorsion
de la retina y posiblemente la elevacion de la pre-
sién intraocular puede afectar la vision.

La proptosis es la forma de presentacion mas
frecuente de procesos tumorales orbitarios. A
pesar de su baja frecuencia, su conocimiento es
fundamental ya que en algunos casos su etiolo-
gia puede comprometer la vida del paciente. Si
bien la clinica y los estudios por imagenes pue-
den proporcionar signos de malignidad, solo la
biopsia de la lesiéon hara el diagnéstico anato-
mopatolégico definitivo y permitira iniciar un
tratamiento lo mas rdpido posible. La cirugia en
este tipo de lesiones no siempre constituye una
parte importante del esquema terapéutico, por lo
que ante la sospecha de tumor maligno la actitud
quirdrgica inicial debe ser lo mds conservadora
posible y limitarse a una biopsia.

Confirmada su etiologia se procedera a tomar
el enfoque terapéutico de manera individual y
multidisciplinaria, segtn la causa. Es importante
resaltar que el diagndstico oportuno y el trata-
miento precoz pueden salvar vidas.
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