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Malformacion orbitaria venoso-linfatica sin flujo.
Diagnéstico ecografico. Caso clinico

Moravia Suarez-Tata!, Cecilio F. Velasco-Barona!, Eduardo Moragrega-Adame!, Abelardo A. Rodriguez Reyes?

RESUMEN

Nifio de 5 afios de edad quien acude a consulta a nuestro hospital por presentar proptosis subita y dolorosa en ojo izquierdo
con equimosis palpebral. Refiri6 trauma en ojo izquierdo un mes previo a su ingreso, por lo que acudi6 con facultativo quien
solicitd estudios de tomografia orbitaria y resonancia magnética nuclear, y lo refiri6 con el diagnostico de tumor orbitario en
estudio.

El estudio de ultrasonido mostrd lesion orbitaria de tipo quistico compatible con linfangioma, asociado a hemorragia intralesional.
Se le practico cirugia orbitaria y reseccion de la lesion. La pieza quirargica fue enviada para su estudio histopatologico, a través
del cual se estableci6 el diagnostico definitivo de malformacion venoso-linfatica orbitaria.
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SUMMARY

A five-year-old boy attended to our Hospital referring left acute and painful proptosis with palpebral chemosis.

The patient had a history of trauma one-month before his admission and visited a physician who indicated an orbital tomography
and MRI study, which revealed a non-specific orbital mass.

After a complete pediatric and ophthalmic evaluation, he was studied at our Echography Service considering a diagnosis of
"Orbital lymphangioma with internal bleeding".

Orbital surgery was indicated and the lesion was excised. Histopathological analysis disclosed the diagnosis of orbital

lymphangioma with internal bleeding.
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INTRODUCCION

El primero en utilizar el término de linfangioma fue Jones
en 1959 (1). En 1974, Wright propuso que los linfangiomas,
como se denominaba hasta la fecha este tipo de malforma-
ciones, debian considerarse como varices orbitarias prima-
rias (1). En 1997, Wright y cols. (2) agruparon los
linfangiomas y las varices orbitarias con el término de ano-
malias venosas orbitarias. Durante mucho tiempo se mantu-
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vo controversial tanto el origen como la terminologia para
denominar estas lesiones, aunque se seguian conociendo en
la literatura como linfangiomas. Este término no las descri-
bia adecuadamente ya que literalmente traduce “neoplasia
de origen linfatico” y estas lesiones estaban ya reconocidas
como malformaciones y no como neoplasias. Por estas
razones, los miembros de la Orbital Society adoptaron, en
1999, el término de Malformaciéon Orbitaria Combinada
Venoso-linfatica (3) y propusieron adoptarlo universalmen-
te para asi poder comparar protocolos terapéuticos y avanzar
en el dificil manejo de estas lesiones.

Las imagenes ecograficas de estas malformaciones estan
muy bien establecidas en la literatura y son caracteristicas
de las mismas. Es por esto que la ecografia es el método de
eleccion para el diagndstico de este tipo de lesiones (4).

77



Sudrez-Tata y cols.

CASO CLIiNICO

Nifio de cinco afios de edad, quien acude a consulta con
proptosis izquierda de aparicion subita. Refiere trauma en
region orbitaria izquierda un mes antes de su ingreso, mane-
jado por facultativo con tobramicina y dexametasona topi-
ca. Los estudios tomografico y de resonancia magnética
nuclear reportaron tumor orbitario, sin sugerir probable diag-
nostico. A la exploracion oftalmologica presentd AV OD 10/
10 con segmento anterior y posterior normal y PIO de 13
mmHg (Fig. 1). El ojo izquierdo presentd AV 1.5/10 con CV
de 5/10 (Esf-2.50; cil —0.75x120°), limitacion de ducciones
con exoftalmos directo (base 95: 13/23) y equimosis
palpebral (Figs. 2, 3). En segmento anterior se encontrd
hiperemia conjuntival con hemorragias subconjun-
tivales perilimbicas (Fig. 4). El polo posterior mostré papila
ligeramente palida, con pliegues coroideos a nivel macular.
LaPIO fue del3 mmHg.

El diagnostico clinico de ingreso fue de tumor intraconal
en estudio. Se le practicd ecografia modo “B” (Fig. 5) que
mostré lesion intraconal, de bordes mal definidos, densidad
heterogénea, con eje vertical de 22.2 mm y transversal de
18.5 mm, rectificacion de la pared ocular posterior y sin
afeccion de nervio optico. El estudio modo “A” estandariza-
do (Fig. 6) mostrd estructura interna irregular, reflectividad

Fig. 1. Fotografia clinica. Vista frontal. Segmento anterior de OD
normal.

Fig. 2. Fotografia clinica. Exoftalmos OI. Vista frontal.
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Fig. 3. Fotografia clinica. Exoftalmos izquierdo. Vista lateral iz-
quierda.

Fig. 4. Fotografia clinica. Segmento anterior OI: hiperemia
conjuntival, hemorragias perilimbicas.

D=2Z.86mm

Fig. 5. Ecografia modo B: lesion de bordes mal definidos, densidad
heterogénea, que rectifica la pared ocular posterior, con espacios que
semejan quistes en su interior, dimensiones: 22.86 mm x 18 mm.
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Fig. 6. Ecografia modo A: Bordes mal definidos, reflectividad media-
baja, estructura interna irregular, imagen de septos que dividen
espacios, no compresible y sin fendmeno de vascularidad.

Fig. 7. Tomografia de la lesion orbitaria izquierda.

interna baja, imagen quistica con espacios separados por
espigas de alta reflectividad que corresponden a septos, poco
compresible y sin fendmeno de vascularidad. El diagnéstico
ecografico fue de imagen compatible con malformacion
combinada venoso-linfatica (linfangioma orbitario) con
sangrado interno.

La tomografia en T1 mostrd una lesién mas o menos bien
delimitada, con densidad similar al tejido cerebral y con
imagenes de menor densidad en su interior y de localiza-
cion intraconal (Fig. 7). La resonancia magnética no aportd
hallazgos diferentes a los ya mencionados (Fig. 8).

Se decidio6 realizar puncion de la lesion obteniéndose
material liquido café oscuro de tipo hemadtico. A las 24 h
posteriores a la puncion, presenta disminucion de la AV en
OI a cuenta dedos a 30 cm, dolor intenso y aumento de la
proptosis, motivo por el cual se realizé ecografia de control
modos “B” y “A” estandarizado, a través de los cuales se
demostré aumento de volumen de los espacios separados
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Fig. 8. Resonancia magnética de la lesion orbitaria izquierda.

por septos y menor reflectividad en el interior de los mis-
mos, concluyendo que la lesion cursé con un nuevo episo-
dio de sangrado (Fig. 9). Debido al aumento de la proptosis
y disminucion de la agudeza visual, se decide resecar la
lesion mediante orbitotomia lateral izquierda, logrando la
reseccion de la mayor parte de la lesion (Figs. 10, 11).

Macroscopicamente, la pieza quirdrgica presentaba una
superficie externa lobulada de color café rojizo y de consis-
tencia media. La superficie de corte era heterogénea, alter-
nando areas quisticas con areas sdlidas del mismo color.
Algunos de los quistes contenian en su interior material
liquido de color café rojizo (“quistes de chocolate) (Fig. 12).

Los hallazgos histopatologicos consistieron en numerosos
canales linfaticos de forma y tamafio variable, de paredes
delgadas, parcialmente ramificadas, revestidas por una capa
de células endoteliales. Algunos linfaticos estaban ocupados
en su luz por un material eosinofilo amorfo de aspecto
proteinaceo (linfa) y otros mas por colecciones de numerosos
hemosiderofagos. Entre los vasos linfaticos se observd un
estroma de tejido conectivo, que alternaba focalmente con
pequeiios cimulos de linfocitos maduros, sin la formacion de
verdaderos foliculos linfoides (Figs.13, 14). El diagndstico
histopatologico fue de malformacion combinada venoso-
linfatica con hemorragia interna (linfangioma).

DISCUSION

La malformacion orbitaria combinada venoso-linfatica
(MOCVL), se define como un sistema vascular, congénito,
abortivo, no funcional y hemodinamicamente aislado que
arboriza a través de los tejidos adyacentes orbitarios en
forma variable (5). Se clasifica, segin su localizacioén con
relacion a la orbita, en superficiales, profundos y combina-
dos (6).

Generalmente se presentan en nifios menores de 16 afios y
tipicamente son unilaterales. En la literatura existe el infor-
me de un caso bilateral en un paciente con linfangioma-
tosis sistémica (7) y so6lo seis casos bien documentados de
este tipo de malformacion en mayores de 50 afios (7-9).

79



Sudrez-Tata y cols.

oJ W VR Rl P k)

G= 94.4dB
PP
TEC=A 48

e LA

T LA |

Fig. 9. Ecografia modo B y A: se aprecia aumento de los espacios
entre los septos, lo cual es signo de sangrado recurrente.

Estas lesiones presentan paredes muy friables, por lo cual
pueden sangrar espontineamente o ante el minimo trauma,
ocasionando que el sangrado distienda las paredes colapsadas
de dichos vasos, provocando el aumento de volumen de la
misma y las manifestaciones clinicas que variaran de acuerdo
a la localizacion de la lesion. Las MOCVL superficiales son
de diagnostico precoz ya que clinicamente son mas aparentes,
pequeiias, rosado-violaceas, localizadas en conjuntiva y/o
parpados, no cursan con proptosis y no afectan la agudeza
visual. Su reseccion estd indicada s6lo por razones cosméticas.
Lo importante es descartar que se asocien con lesiones
profundas ya que, aisladas, no son frecuentes (6).

Las de tipo profundo se localizan en el interior de la 6rbi-
ta y pueden permanecer asintomaticas por aflos. Se mani-
fiestan por proptosis subita debida a hemorragia espontanea
o secundaria a traumay, si ésta es importante, puede causar
compresion del nervio dptico.

Las de tipo combinado o mixto presentan manifestacio-
nes clinicas dependiendo de qué porcion de la lesion pre-
sente sangrado, es decir, si la hemorragia se presenta en la
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Fig. 10. Fotografia clinica intraoperatoria. Se aprecia parte de la
tumoracion intraconal.

Fig. 11. Fotografia clinica postoperatoria inmediata donde se aprecia
buen cierre palpebral.

Fig. 12. Superficie de corte heterogénea que muestra numerosos
espacios quisticos, algunos de ellos ocupados por hemorragia antigua:
“quiste de chocolate”.

porcion profunda se manifestara con proptosis y/o compre-

sion del nervio Optico, mientras que si sangra la porcion
superficial, se manifestard con equimosis y hemorragias
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Fig. 13. Fotomicrografia que muestra linfaticos dilatados de contor-
no irregular, paredes delgadas, revestidos por células endoteliales
(H-E, amplificacion original x20).

subconjuntivales. Puede también manifestarse con signos
clinicos de ambas porciones (6, 8). En una serie de 158
linfangiomas, los autores describen que los signos clinicos
mas importantes fueron: alteracion de la motilidad ocular
(28%), deterioro visual (8%), fendmeno de Valsalva positi-
vo (5%) y ptosis palpebral (< 1%) (1).

Es de hacer notar que un pequeilo porcentaje de estas
lesiones puede cursar con signo de Valsalva positivo,
hecho que clinicamente nos orientaria mas a pensar en
una malformacién vascular del tipo de las varices
orbitarias (10).

Las MOCVL pueden tener extension intracraneal (11) e
incluso aquellas de gran tamafio se asocian frecuentemente
amalformaciones vasculares intracraneales no contiguas que
pueden sangrar, no siendo detectadas ya que los estudios de
imagenes se dirigen a las orbitas. Se localizan con mayor
frecuencia en la region cerebral media y la mayoria de ellas
son ipsolaterales a las lesiones orbitarias (12).

En la tomografia se aprecian estas lesiones como masas
de densidad heterogénea que pueden ser difusas afectando
estructuras como parpados o extendiéndose a través de la
fisura orbitaria superior (10). Este tipo de estudio de image-
nes es util para resaltar la extension y la naturaleza
infiltrativa de dichas malformaciones. El estudio se puede
efectuar con contraste, lo que ayuda a resaltar las zonas de
distension vascular por sangrado interno (12).

La imagen obtenida con resonancia magnética, al eva-
luar mejor los tejidos blandos, permite detallar mejor la
caracteristica infiltrativa de estas lesiones y resalta mejor
los espacios quisticos (13-15).

Estas malformaciones, cuando no son tan extensas y se
presentan en un adulto joven, pueden confundirse con un
hemangioma cavernoso, sin embargo, existen algunos ha-
llazgos que ayudan a diferenciar por ultrasonido, tomografia
o por resonancia estas dos entidades (10) (Cuadro 1) .
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Fig. 14. Canales linfaticos de forma y tamafio variables separados
por septos de tejido conectivo (Tricromica de Masson, x20).

La ecografia, al igual que la resonancia y la tomografia, es
especificamente 1util para establecer el diagndstico de
MOCVL. Sin embargo, tiene algunas otras ventajas a dife-
rencia de las otras dos, como es el seguimiento de dichas
lesiones, permitiendo valorar el crecimiento o disminucion
del tamafio de las mismas, ademas de poder identificar si se
ha presentado o no un nuevo sangrado, siendo un método
no invasivo y mas econémico.

Al modo B se puede apreciar una lesion mal definida, de
densidad heterogénea, con imagenes de septos que forman
pseudoquistes y se hacen evidentes cuando la lesion sufre
sangrado interno. Al estudio A estandarizado, se evidencian
mejor los septos, su estructura interna irregular, reflectividad
media-baja y sin fendémeno de vascularidad (16-19).

Tanto las MOCVL como los hemangiomas cavernosos
pueden presentar, al Modo A, atenuacion moderada del so-
nido y ecos de alta amplitud representando los septos (20).

El manejo de estos pacientes debe ser tan conservador
como sea posible (21) ya que, debido a que arborizan a
través de los tejidos orbitarios, no tienen limites precisos y,
al ser de paredes muy friables, tienden a sangrar profusamente
con facilidad. Algunos investigadores recomiendan la cirugia
en caso de una lesiéon muy circunscrita que cause proptosis
importante o un defecto cosmético, sangrado interno de la
lesion que cause dolor y proptosis severa o en casos de
compresion del nervio optico y de estrabismo (1, 19, 22).

CONCLUSIONES

De la experiencia con nuestro caso clinico y de lo revisado

en la literatura, concluimos que:

1. En todo nifio o adolescente con proptosis subita, doloro-
sa y antecedente de trauma que no sea proporcional a la
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Cuadro 1. Hallazgos comparativos por estudios de imagen

MOCVL

H. Cavernoso

Tomografia Imagen mal definida
Aspecto heterogéneo

Calcificaciones

Resonancia Aspecto heterogéneo

Multiloculado bien definido

(Tipico)
Densidad heterogénea
Bordes mal definidos

Ultrasonido

Localizacion intra y extraconal

Imagen quistica.
Poco compresible

No vascularidad
Modo A:

Reflectividad baja

No atenuacién sonido

Imagen bien delimitada
Aspecto homogéneo
Calcificaciones (raro)

Densidad homogénea
Encapsulado

Densidad homogénea

Bordes bien definidos
Localizaciéon intraconal

Imagen solida

Poco compresible

No vascularidad

Modo A:

Reflectividad media-alta
Atenuacion: angulo kappa 50%

severidad de la lesion, debe pensarse en la posibilidad de
este tipo de patologia .

2.Se debe solicitar estudio de ecografia para establecer el
diagndstico ya que las imagenes de este tipo de lesion son
caracteristicas y, ademas, se trata de un estudio no invasivo.

3.Las MOCVL (linfangiomas) son muy extensos y pueden
asociarse a malformaciones vasculares intracraneales no
contiguas, por lo cual estd indicado en estos casos realizar
estudios de resonancia magnética y angiografia cerebral
para detectarlos.

4.La imagen ecografica de las MOCVL posee caracteristi-
cas bien definidas que establecen facilmente el diagnosti-
co: al modo B, imagen de bordes mal definidos, densidad
heterogénea, con espacios que simulan quistes en su
interior, compresibilidad variable seglin el tamafio (a
mayor tamafio, menor compresibilidad); al modo A, le-
sion de bordes mal definidos, estructura interna irregular,
septos que delimitan los espacios que pueden llenarse de
sangre y/o linfa, reflectividad media baja y sin presencia
de fenomeno de vascularidad.
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