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REPORTE DE UN CASO.
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RESUMEN

Palabras Clave: Tumor Orbitario.

Se presenta el caso de una joven adolescente de 15 afios de edad que evolucioné en forma
asintomatica con una lesién tumoral maligna en la region orbitaria izquierda altamente destructiva ame-
nazando severamente con la invasion cerebral y su diseminacion metastasica.

Se analizan las opciones terapéuticas, su cronologia y sus expectativas, proponiendo un esquema
diferente de abordar el tumor con buenos resultados, control y retiro del tumor, preservacion funcional
local y aumentar lo mas posible la expectativa de sobrevida.

SUMMARY

We present a case of a 15 years old adolescent with an asymptomatic malign lesion in the left orbital
region, highly destructive, with the possibility of invasion or dissemination.

The option of treatment, chronology are analyzed, we proposed a different aproach for the tumor removal,
control and preservation of function and survival expectancy.

Key Words: Orbital tumor.

INTRODUCCION

En las diferentes posibilidades de desarrollo
de tumores en la cabeza y el cuello de la infancia, los
tumores orbitarios tienen una importancia relevante,
principalmente por las repercusiones funcionales y

estéticas que provocan, y por las altas posibilidades
de mortalidad que guardan en sus versiones malig-
nas.

Este tipo de tumoraciones al presentarse, la
mayoria de las veces, suelen ser de indole benigna,
con un predominio de las lesiones originadas por 6 a
través de las glandulas lagrimales, en donde las mas
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comunes son las del tipo adenoma pleomorfo. otras
son las masas ocupativas de tipo quistico (teratoma,
dermoide)las tumoraciones de origen vascular (lin-
fangiomas, hemangiomas) y los tumores de origen
neurogénico*s.

Las posibilidades terapéuticas dependeran
del estirpe histoldgica del tumor en busca de mejores
resultados.

En un estudio realizado por Kodsi y colabora-
dores con 340 pacientes pediatricos que presentaron
tumoraciones orbitarias, en un periodo de tiempo de
60 afios se encontré un predominio de entidades
malignas en un 18%, tipificandolas en un 12% como
tumores primarios’.

La dificultad diagndstica entre las tu-moracio-
nes malignas y benignas puede tener varias aristas,
pasando por las caracteristicas mas sutiles hasta las
mas evidentes. En las lesiones benignas los datos
clinicos presentes pueden ser minimos, presencia
de eritema conjuntival, prurito leve, o constipacion
nasal, las caracteristicas mas severas tienen relacion
directa con el incremento del tamafio de la masa
tumoral. En las entidades malignas segun su estadio
existen decremento de la funcion motora y sensitiva
del globo ocular (ceguera progresiva y paralisis) asi
como la invasién de las estructuras peri-orbitarias,
paresia o paralasis de los nervios craneales IlI-1V y VII,
exoftalmos, invasion de las estructuras adyacentes y
Sus consecuencias (senos paranasales, piso anterior
de la base de craneo, meninges y/o lobulo frontal
cerebral).

En los nifios los tumores malignos de 6rbita
mas frecuentes son'3;

Tumores Primarios:

- Glioma del nervio 6ptico

- Sarcoma primario de tejidos blandos

- Tumor de Edwing

- Histiositosis de células de Langerhans
- Tumor nasofaringeo

- Extension orbitaria de retinoblastoma

Tumores Metastasicos:
- Neuroblastoma

Tumores Infiltrativos:
- Leucemias
- Linfomas

Reporte del Caso.

Se trata de una adolescente de 15 afios de
edad que es detectada casualmente por su médico
familiar al acudir a un control de su estado de salud
de rutina.

Se referia cefalea de predominio frontal
izquierdo, acompafiado de un discreto edema difuso
de la region palpebral superior izquierda , no mani-
festaba dolor regional, ni habia disminucién de la

capacidad funcional (integridad de la agudeza visual
y capacidad motora del globo ocular); ocasionalmente
referia discreta diplopia, asi como conjuntivitis que se
relacionaron con causas ambientales (polvo), Figura
1.

Figura 1

Es enviada para su estudio y tratamiento
especializado.

Las caracteristicas de los datos clinicos
descritos previamente fue incrementandose con-
siderablemente presentando también obstruccién
nasal permanente, epifora y diplopia en campo visual
medial, Figuras 1y 2.

Figura 2
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Se inician estudios de tomografia compu-tari-
zada en cortes axiales y coronales con reconstruccion
tridimensional, encontrandose la presencia de una
gran masa tumoral que origina la total destruccion
6sea del techo orbitario izquierdo comprometiendo en
su totalidad el arco superciliar izquierdo y comunican-
do el espacio intracraneal con el orbitario, respetando
aparentemente la cubierta meningea, se evidenci6
su extension hasta el seno aéreo frontal, las masas
laterales del etmoides ipsilateral con una extension
en su limite posterior a la apdfisis clinoides anterior,
en su limite externo hasta la sutura frontomalar y su
limite inferior invade todo el contenido orbitario des-
de su porcion en la camara anterior, involucrando la
musculatura del globo ocular, asi como las estructuras
periféricas del compartimiento posterior orbitario, sin
lesiéon aparente del paquete neurovascular oftalmico,
Figura 3,

Subitamente presenta ausencia de movi-
mientos oculares por paresia de musculos oblicuo

superior y recto superior, asi como ptosis ocu-lopal-
pebral.

Con intervencion multidisciplinaria del ser-
vicio de oncologia, dentro del protocolo de estudio
se incluyé el aspirado de médula ésea, citoquimico y
citocentrifuga de Liquido cefaloraquideo encontran-
dose libre de células tumorales.

La serie radiolégica 6sea metastésica y
radiografia de térax se encontraron sin evidencia de
lesiones a distancia, el perfil hematoldgico dentro de
los parametros normales.

Se decide el tratamiento quirdrgico para
detener en lo posible la expansién del tumor y su
destruccion, asi como para intentar limitar sus posi-
bilidades metastasicas®®.

El procedimiento consistio en una acceso
directo mediante el disefio de una osteotomia fron-
tociliar, a través de una incision coronal con disefo
convexo anterior, una vez levantado el bloque 6seo,
se encuentra una gran cantidad de tejido de consis-

Figura 3
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tencia gelatinosa que se aprecia adherida débilmente
a la cubierta meningea, no se encontré perforacion
alguna de la misma respetada en toda su extension,
en su porcién basal la lesién presentd una especie
de capsula que al parecer se rompié quedando fir-
memente adherida al polo superior del globo ocular,
se efectud la diseccion de la misma hasta el agujero
optico, encontrando el paquete neurovascular apa-
rentemente integro, evidenciandose la lisis total de
los musculos oblicuo superior y recto superior, asi
como la grasa peri orbitaria, respetando la glandula
lagrimal, se retira el tumor que invade las masas late-
rales del etmoides, asi como el del seno aéreo frontal,
efectuando la cranealizacién del mismo, se disefia un
colgajo pediculado dependiente de la porcion frontal
de tejido blando mismo que es rotado para restituir
el techo orbitario perdido, separando asi, el compar-
timiento orbitario del intracraneal, se concluye con la

reposicion del bloque éseo disefiado, que presentd
una erosion importante de la cortical interna y adhe-
rencia de la masa tumoral, misma que es retirada
en su totalidad, practicando ademas el legrado 6seo
correspondiente, se concluye con un retiro total del
tumor de aproximadamente 80%.

Histopatologia

Las caracteristicas del tumor muestran ho-
mogeneidad de las células con poca cohesividad entre
ellas, son pequefas y redondas de nucleo redondo y
escaso citoplasma.

En el estudio inmunohistoquimico para
enolaza neuronal especifica fue positiva en el 30%
de las células, para proteina SI00 también mostrd
positividad en un 30%., catalogandose como un tumor
de componente neurogénico, Figuras 4 y 5.

Figuras 4y 5
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Diagnéstico Histopatolégico Definitivo.

Tumor maligno de células pequefas de
componente neurogénico.

La quimioterapia coadyuvante recibida en
base al diagndstico histopatolégico e inmunohis-to-
quimica fue a base de cisplatina 100 mgm2sc dosis
unica mas etopoécido 100 mgm2sc diario por 3 dias
cada cuatro semanas, durante 10 sesiones con se-
guimiento tomografico de la respuesta tumoral cada
3 meses; actualmente el ultimo estudio tomografico
de control se reporta sin evidencia de tumor ni de
actividad tumoral.

Los controles radiograficos sin lesiones
metastasicas pulmonares, continua en tratamiento
por oncologia pediatrica y cirugia.

Clinicamente presenta integridad de la
visién, con globo ocular sin alteraciones internas
descenso mecanico palpebral superior, con preser-
vacion funcional de la rama zigomatico malar del
nervio craneal VI, no hay epifora, reposicion del globo
ocular en limites funcionales, presenta Unicamente
las secuelas de pérdida de sostén por destruccion
del reborde ciliar y estructuras éseas circundantes,
actualmente en espera para iniciar reconstruccion

craneo-facial, Figura 6.

DISCUSION

La gran posibilidad de variantes de los
tumores orbitarios malignos, en cuanto a su estirpe
histopatoldgica, sumado a su comportamiento des-
tructivo e invasor, y el potencial peligro de compromiso
de estructuras vitales, con la amenaza constante de
su diseminacion metastasica pone en peligro la po-
sibilidad de sobrevivir, requiere el ajuste en el disefio
del plan de tratamiento segun las circunstancias.
Importantes reportes en la literatura especializada
mundial, sugieren un criterio secuencial, indicando
que el inicio del tratamiento contempla quimioterapia
neoadyuvante (preoperatoria) como primer paso en
el tratamiento, para una citoreduccion tumoral que
permita un procedimiento quirurgico que disminuya al
maximo posible la carga tumoral, para un mejor control
local del tumor. Es asi que finalmente se consolida
con quimioterapia coadyuvante (postoperatoria) y/o
radioterapia para el control del tumor residual si asi lo
amerita. En este caso las caracteristicas de su capaci-
dad destructiva e invasiva sumada a su caracteristica
local lo catalogé como un tumor de acuerdo con el
sistema de estadificacion IRS (sistema de Intergrupo
del estudio de Rabdo-miosarcoma) basado en la ex-
tensioén de la reseccidn quirdrgica como estadio Il por
tener enfermedad local visible posterior a la reseccion
quirdrgica.

La cirugia de primera intencion, se propuso
para lograr el diagndstico histopatoldgico, laimpresion
de su extension, lesiones y caracteristicas invasivas

e |
Figura 6

de este tumor, basados en los hallazgos tomograficos
dejé ver que podria ser exhibido en un alto porcentaje
consiguiendo asi la citoreduccion que disminuyd muy
considerablemente la carga tumoral; favoreciendo asi
el prondstico de la evolucion.

Se detuvo lo mas pronto posible la extension
destructiva del tumor que pudiera dafar estructuras
intracraneales, es decir la invasion meningea y del
parénquima cerebral del I6bulo frontal con todas
sus consecuencias, ademas de intentar preservar la
capacidad funcional del globo ocular que hasta esta
etapa estaba aun conservada, y cortar dentro de lo
posible su diseminacién metastasica.

El retiro de los restos de la lisis tumoral y la
capsula rota, asi como el suprimir totalmente la pre-
sién local, que podia ser incrementada por la amenaza
constante de la formacién de un neumoencéfalo, por
aumento de la presion intranasal en un estornudo,
favorecida por la invasién y destruccion del seno
aéreo frontal que lo comunicé directamente con el
espacio intracraneal, eran complicaciones con altas
posibilidades de presentarse, situacion que disminuyd
al realizarse la reseccion primaria.

Evidentemente el origen del tumor es paraor-
bitario, su crecimiento lo transformo en para-meningeo
comunicando peligrosamente las cavidades orbitarias
e intracraneal, la posibilidad de la quimioterapia
preoperatoria para detener el crecimiento tumoral y
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Figura 7

su metastasis no fue muy alta.

La decision disminuy6 importantemente las
posibles complicaciones, favorecié un mejor control
del tumor residual, y preservo la funcionalidad del
globo ocular con minimas secuelas motoras, debido
a la pérdida del sostén 6seo de la region, se evitd la
metastasis por invasién, aun control de dos afios se
conserva aparentemente sana, Figura 7.

CONCLUSION

Dia con dia nuestra experiencia clinica es
enriquecida en cada caso por tratar, la coordinacion
de los equipos multidisciplinarios en el tratamiento
de estos pacientes es indispensable, el hacer uso
de todas las posibilidades terapéuticas y sus posi-
bles combinaciones, aumenta considerablemente
las expectativas de la preservacion de la vida, en
las mejores condiciones posibles, situacion que de
cualquier forma es nuestro objetivo comun.
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