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. Introduccion

Anatomia aplicada

La 6rbita es una cavidad en forma de pera cuyo tallo es el canal
Gptico (Fig. 17.1). La porcién intraorbitaria del nervio éptico es
mads larga (25 mm) que la distancia entre la parte posterior del
globo ocular y el canal éptico (18 mm). Esto permite un despla-
zamiento hacia delante importante del globo ocular (proptosis o
exoftalmos) sin causar una traccién excesiva del nervio éptico.

I. El techo consta de dos huesos: el ala inferior del esfenoides
y la ldmina orbitaria del frontal. Estd localizado junto a la
fosa craneal anterior y el seno frontal. Un defecto en el techo
de la érbita puede causar proptosis pulsétil como resultado de
la transmisién de la pulsacién del lquido cefalorraquideo a la
oOrbita.

2. La pared lateral también consta de dos huesos: el ala ma-
yor del esfenoides y el cigomdtico. La mitad anterior del glo-
bo ocular es vulnerable a los traumatismos laterales porque
protruye mds alld de la pared lateral de la 6rbita.

3. El suelo consta de tres huesos: cigomdtico, maxilar y palati-
no. La porcién posteromedial del hueso maxilar es relativa-
mente débil y puede estar afectada en una fractura «por hun-
dimiento». El suelo de la 6rbita también forma el techo del
seno maxilar, de forma que un carcinoma maxilar que invade
la 6rbita puede desplazar el globo ocular hacia arriba.

4. La pared medial consta de cuatro huesos: maxilar, lagri-
mal, etmoides y esfenoides. La 14mina papirdcea, que forma
parte de la pared medial, es muy delgada y esta perforada por
numerosos orificios para los nervios y los vasos sanguineos.
Por lo tanto, la celulitis orbitaria es frecuentemente secunda-
ria a una sinusitis etmoidal.

5. La fisura orbitaria superior es una hendidura entre las
asas mayores y menores del esfenoides a través de la cual

pasan importantes estructuras desde el craneo hacia la

orbita.

e La porcién superior contiene los nervios lagrimal, frontal
y troclear y la vena oftdlmica superior.

e La porcién inferior contiene las divisiones superior e infe-
rior del nervio oculomotor, el abductor, el nasociliar y fi-
bras simpdticas.

NB: Por lo tanto, la inflamacién de la fisura orbitaria supe--h
rior y el apex orbitario puede dar lugar a un gran nimero de
signos, incluyendo oftalmoplejia y obstruccion del flujo veno-
so,lo que resulta en edema de los parpados y proptosis.

Signos clinicos de enfermedad orbitaria

Afectacién de los tejidos blandos

I. Los signos son edema palpebral y periorbitario, ptosis, que-
mosis e inyeccién conjuntival (Fig. 17.2).

Afectacion de partes blandas en una enfermedad orbitaria.
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Fig. 17.1
Anatomia de la érbita.
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2. Las causas son: oftalmopatia tiroidea, celulitis orbitaria, en-
fermedad orbitaria inflamatoria y shunts arteriovenosos.

Proptosis

La proptosis es una protrusion anormal del globo ocular que
puede estar causada por lesiones retrobulbares 0, mas raramen-
te, por una ¢rbita poco profunda. La proptosis asimétrica se
detecta mejor mirando hacia abajo al paciente desde encima de
€1 (Fig. 17.3). Las siguientes caracteristicas son importantes:

Fig. 17.3
Proptosis.

I. La direccién de la proptosis puede indicar la posible pa-
tologia. Por ejemplo, las lesiones que ocupan espacio dentro
del cono muscular, como un hemangioma cavernoso y los tu-
mores del nervio 6ptico, causan una proptosis axial, mientras
que las lesiones por fuera del cono suelen dar lugar a propto-
sis excéntrica, cuya direccién depende del lugar donde se en-
cuentra la masa.

2. La gravedad de la proptosis se pucde determinar con una
regla de pléstico apoyada sobre el borde orbitario lateral
(Fig. 17.4) o con un exoftalmémetro de Hertel, en el que los

Fig. 17.4
Determinacion de la protrusién def globo ocular con una regla
de plastico.

vértices corneales se ven en los espejos y el grado de protru-
sion del globo se lee en una escala (Fig. 17.5). Idealmente,
las medidas se deben obtener en las posiciones supina y erec-
ta. Las lecturas superiores a 20 mm son indicativas de prop-
tosis, y una diferencia de 2 mm entre los dos ojos es sospe-
chosa independientemente del valor absoluto. La proptosis se
clasifica en leve (21-23 m), moderada (24-27 mm) y grave
(28 mm o mds). También se observan las dimensiones de las
aberturas palpebrales y la presencia de lagoftalmos.

Fig. 17.5
Determinacién de la protrusién del globo ocular con un
' exoftalmémetro de Hertel.

3. La seudoproptosis o seudoexoftalmos (falsa impresién de
proptosis) puede deberse a asimetria facial, un globo ipsilateral
muy grande (p. ej., miopia muy alta o buftalmos) (Fig. 17.6),
retraccién palpebral ipsilateral o enoftalmos contralateral
(Fig. 17.7).

Distopia

Supone el desplazamiento del globo en el plano coronal, debido
generalmente a una masa orbitaria exterior al cono, como un
tumor de la gldndula lagrimal (Fig. 17.8). Puede coexistir con
proptosis o enoftalmos. El desplazamiento horizontal se mide
desde Ia linea media (nariz) hasta el limbo nasal, mientras que la
distopia vertical se lee en una escala vertical perpendicular a una
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Fig. 17.6

Seudoproptosis del ojo derecho causada por una combinacién
de un gran globo ocular derecho por miopia alta y un globo
izquierdo con ptisis bulbi.

Fig. 17.7
Enoftalmos izquierdo leve.

Fig. 17.8
Distopla inferior izquierda.

regla horizontal colocada sobre el puente de la nariz. En el con-
texto de un estrabismo coexistente es esencial establecer que el
ojo fija la mirada, si es necesario, ocluyendo el otro ojo, a la vez
que se determina la distopia.

Enoftalmos

El enoftalmos es un cuadro en el que el globo ocular estd hundi-
do dentro de la 6rbita. Puede ser un signo sutil causado por uno
de los siguientes mecanismos:

I. Anomalias estructurales de las paredes orbitarias que
pueden se trauméticas, como en las fracturas por hundimien-
to del suelo orbitario (Fig. 17.9), o congénitas.

2. Atrofia del contenido orbitario que puede ser secunda-
ria a radioterapia, esclerodermia y manipulacién de los ojos
(signo oculodigital) en los nifios ciegos (ver Fig. 15.33).

Fig. 17.9
Enoftalmos derecho causado por una fractura por hundimiento
del suelo orbitario.

3. Lesiones orbitarias cicatrizantes como carcinoma me-
tastdsico escirro y enfermedad orbitaria inflamatoria esclero-
sante cronica,

NB: El seudoenoftalmos puede estar causado por microf—h
talmos o ptisis bulbi. ‘

Oftalmoplejia

La motilidad ocular defectuosa puede estar causada por uno o
mas de los siguientes mecanismos:

I. Una masa orbitaria.

2. Miopatia restrictiva en la oftalmopatfa tiroidea o miositis
orbitaria.

3. Lesiones nerviosas motoras oculares que pueden pre-
sentarse en pacientes con fistula carétido-cavernosa, sindro-
me de Tolosa-Hunt y tumores malignos de la gldndula la-
grimal.

4. Limitaciones de los musculos extraoculares o la fascia en
una fractura por hundimiento.

5. Astillado del nervio éptico por un meningioma de la vaina
del nervio dptico.

Oftalmoplejia restrictiva frente a neurolégica

Las dos pruebas siguientes se pueden emplear para diferenciar
un defecto neuroldgico de un defecto en la motilidad ocular:

I. Prueba de duccién forzada

a. Seinstilan gotas anestésicas topicas.

b. Se coloca algodén empapado en anestésico en ambos ojos
sobre los mdsculos que se van a examinar y se deja unos
5 minutos.

c¢. La insercién del misculo en el ojo afectado se sujeta con
una pinza con dientes, y el globo ocular se rota en la direc-
cién de la motilidad limitada.

d. La prueba se repite en el 0jo sano.
(i) Resultado positivo: 1a dificultad o incapacidad para

mover el globo ocular con la pinza indica un problema
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restrictivo como miopatia tiroidea o atrapamiento del
musculo en una fractura del suelo de la 6rbita. En el
otro 0jo no se encontrard esta resistencia a menos que
la patologia sea bilateral.

(ii) Resultado negativo: no se encuentra resistencia en
ningtin ojo si el musculo estd parético como resultado
de una lesién neuroldgica.

2. Prueba de presion intraocular diferencial
a. Se mide la presion intraocular en la posicion primaria de
la mirada.
b. Se repite la determinacién con el paciente intentando
mirar hacia la direccién de la motilidad limitada.

(1) Resultado positivo: un aumento de la presidn intra-
ocular de 6 mmHg o més denota una resistencia trans-
mitida al globo ocular como consecuencia de la res-
triccién muscular.

(ii) Resultado negativo: un aumento de la presion intra-
ocular de menos de 6 mmHg sugiere una lesion neu-
rolégica.

NB: Las ventajas de esta prueba sobre la duccion forzada| ™\
son unas molestias menores y un objetivo final objetivo mas
que subjetivo.

3. Los movimientos sacadicos estan reducidos en las lesio-
nes neuroldgicas, mientras que los defectos restrictivos tie-
nen una velocidad normal de estos movimientos con «deten-
¢ién brusca» del movimiento ocular.

Causas de disfuncién visual

. Queratopatia por exposicion secundaria a proptosis gra-
ve. asociada con lagoftalmos y alteracion de fenémeno de
Bell, que es la mds frecuente,

2. Neuropatia optica compresiva, que se caracteriza por
signos de disfuncién del nervio éptico como afectacion de la
agudeza visual, afectacién de la vision de los colores y la sen-
sibilidad al contraste, defectos del campo visual, defectos de
la conduccién aferente y cambios en la papila Optica (ver
Capitulo 18).

3. Los pliegues coroideos en la micula pueden causar a ve-
ces afectacion visual.

Propiedades dinamicas

Las siguientes propiedades dindmicas pueden proporcionar da-
tos clave vélidos sobre la patologia probable:

l. Presiéon venosa aumentada dependiendo de la posicién
de la cabeza. La maniobra de Valsalva o la compresidn yugu-
lar pueden inducir o exacerbar la proptosis en pacientes con
anomalias venosas orbitarias o nifios con hemangiomas orbi-
tarios capilares.

2. La pulsacién se debe a una comunicacion arteriovenosa o a
un defecto en el techo de la érbita.
® En este tltimo caso la pulsacién es transmitida desde el cere-

bro por el liquido cefalorraquideo y no hay soplo asociado.

e En la primera causa la pulsacién puede asociarse con un
soplo dependiendo del tamafio de la comunicacion.

NB: Una pulsacién suave se detecta mejor con la ldmpa-
ra de hendidura, especialmente cuando se realiza una tono-
metria de aplanacién.

3. Un soplo es un signo de fistula carétido-cavernosa. Se escu-
cha mejor con la campana del estetoscopio, y disminuye o
desaparece con la presion suave sobre la arteria carétida ipsi-
lateral en el cuello,

Cambios en la papila éptica

I. La atrofia 6ptica (Fig. 17.10), que puede ir precedida por
edema, es un signo de neuropatfa 6ptica por compresion gra-
ve. Las causas importantes incluyen oftalmopatia tiroidea y
tumores del nervio éptico.

Fig.17.10
Atrofia optica.

2. Los shunts opticociliares constan de capilares parapapila-
res preexistentes agrandados que pasan sangre desde la circu-
lacién venosa retiniana central hasta la circulacion coroidea
parapapilar cuando hay obstruccion de los canales de drena-
je normales (Fig. 17.11d). En la oftalmoscopia los vasos apa-
recen como canales grandes y tortuosos generalmente en la
superficie temporal de la papila que desaparecen en su borde
(Fig. 17.11a-c). Aunque son raros, se pueden desarrollar en
cualquier tumor orbitario o del nervio dptico que comprime
el nervio Optico intraorbitario e impide el flujo sanguineo a
través de la vena central de la retina. El tumor més frecuente
asociado con shunts es el meningioma de la vaina del nervio
Optico, pero también se han descrito en pacientes con glioma
del nervio 6ptico y hemangioma cavernoso.

Pliegues coroideos

Son una serie de delicadas lineas o estrias, toscamente paralelas
y con alternancia de luz y oscuridad, que se observan con mayor
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Fig. 17.11
Vasos de un shunts opticociliares (ver texto). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

frecuencia en el polo posterior (Fig. 17.12). Los pliegues coroi-
deos son una manifestacion frecuente de una amplia variedad de
lesiones orbitarias, incluyendo tumores, oftalmopatfa distiroi-
dea, cuadros inflamatorios diversos y mucoceles. En la mayor
parte de los casos los pliegues son asintomdticos y no causan
pérdida visual, aunque algunos pacientes presentan un aumento
de la hipermetropia. Aunque los pliegues coroideos tienden a ser
mds frecuentes con grados mayores de proptosis y tumores loca-
lizados anteriormente, en algunos casos su presencia puede pre-
ceder al inicio de una proptosis clinicamente evidente.

Fig. 17.12
Pliegues coroideos. (Cortesia de C, Barry.)

Cambios vasculares retinianos

I. La dilatacion y tortuosidad venosas ocurren de forma
caracteristica en las comunicaciones arteriovenosas.

2. La dilatacién venosa puede asociarse también con tume-
faccién de la papila en pacientes con una masa orbitaria.

3. Las oclusiones vasculares pueden producirse en la fistula
car6tido-cavernosa, celulitis orbitaria y tumores del nervio
dptico.

Exploraciones especiales

I. La tomografia computarizada (TC) es titil para describir
las estructuras Gseas asi como la localizacién y el tamafio de
las lesiones que ocupan espacio. Tiene gran valor en el trau-
matismo orbitario porque puede detectar pequefias fracturas,
cuerpos extrafios y sangre, herniacion de un misculo extra-
ocular y enfisema. Sin embargo no puede distinguir diferen-
tes masas patoldgicas de tejidos blandos que radiolégica-
mente son isodensas.

2. Laresonancia nuclear magnética (RNM) puede mostrar

lesiones del dpex orbitario y la extension intracraneal de

tumores orbitarios. Las imdgenes STIR (short tau inversion
recovery) seriadas son qtiles para valorar la actividad infla-
matoria en la oftalmopatia tiroidea.

Las radiografias simples tienen una menor importancia

desde la aparicién de la TC y la RNM. Las dos proyecciones

principales son:

a. La proyeccion de Caldwell, obtenida con la nariz y la fren-
te del paciente tocando la placa, es muy itil en la deteccién
de lesiones orbitarias (Fig. 17.13).

b. La proyeccién de Waters, obtenida con el mentén del pa-
ciente ligeramente elevado, es Util para detectar fracturas
del suelo de la érbita (Fig. 17.14).

4, La biopsia con aguja fina se realiza bajo control con TC
empleando una aguja de calibre 23. Esta técnica es muy util
en pacientes en quienes se sospecha la existencia de metdsta-
sis orbitarias y en los que tienen neoplasias secundarias a
partir de estructuras orbitarias contiguas. Los posibles pro-
blemas son hemorragia y penetracién ocular.

w

r

Fig.17.13
Proyeccién de Caldwell.




“Fig. 17.14

Proyeccion de Waters que muestra herniacién del contenido
orbitario en el antro maxilar a través de una fractura por
i-llndimiento del suelo orbitario (flecha).

. Oftalmopatia tiroidea

Introduccion

‘Tirotoxicosis

1 tirotoxicosis (enfermedad de Graves) es un trastorno autoin-
Sune que suele presentarse en la tercera o cuarta décadas de la
W idu v afecta a las mujeres con mayor frecuencia que a los hom-
Swes con una relacién 8:1 (ver Capitulo 20). La oftalmopatia ti-
#oadea (OT) puede producirse en ausencia de evidencia clinica 'y
Boquimica de disfuncién tiroidea. Habitualmente existen signos
gistémicos, pero pueden seguir una evolucién completamente
diferente de la OT. Cuando los signos oculares de la enfermedad
de Graves ocurren en un paciente que no tiene hipertiroidismo
dhinico. ¢l cuadro se denomina enfermedad de Graves eutiroidea
@oftilmica. Esta es la forma de presentacién mas frecuente para
Bos oftalmologos.

Patogenia

La OT supone una reaccién érgano-especifica en la que un agen-
8¢ humoral (anticuerpo IgG) produce los siguientes cambios:

. Inflamacion de los mdsculos extraoculares, caracteri-
zada por infiltracién celular pleomérfica (Fig. 17.15), asocia-
da con un aumento de los glucosaminoglucanos e inhibicién
osmotica del agua. Los musculos se agrandan, a veces hasta
ocho veces su tamafio normal, y pueden comprimir el nervio
optico (Fig. 17.16). La degeneraci6n posterior de las fibras
musculares puede ocasionar fibrosis, que ejerce un efecto de
anclaje del musculo afectado, dando lugar a miopatia restric-
tiva y diplopia.

2. Lainfiltracion celular inflamatoria de los tejidos inters-

ticiales, la grasa y las glandulas lagrimales con linfocitos, cé-

lulas plasmaticas, macréfagos y mastocitos, con acumula-
ci6n de glucosaminoglucanos y retencion de liquidos. Esto

L e, = =
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Fig. 17.15
Infiltracion de células redondas de un muisculo extraocular en
una oftalmopatia tiroidea.

Fig. 17.16
TC axial que muestra musculos extraoculares agrandados en
una oftalmopatia tiroidea.

causa aumento del volumen de] contenido orbitario y eleva-
cién secundaria de la presién intraorbitaria, lo que puede
causar mas retencion de liquido dentro de la 6rbita.

Manifestaciones clinicas

La OT puede preceder, coincidir o seguir al hipertiroidismo y no
guarda relacion con la gravedad de la disfuncién tiroidea. Puede
variar desde una simple molestia hasta una ceguera secundaria a
queratopatia por exposicidn o neuropatia 6ptica. Las cinco prin-
cipales manifestaciones clinicas de la OT son: (a) afectacion de
partes blandas, (b) retraccion palpebral, (¢) proptosis, (d) neu-
ropatia dptica 'y (e) miopatia restrictiva. Existen dos etapas en
el desarrollo de la enfermedad:

|. Estadio congestivo (inflamatorio) en el que los ojos estdn
enrojecidos y son dolorosos. Tiende a remitir en 3 afios y s6lo
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el 10% de los pacientes presentan problemas oculares graves
a largo plazo.

2. Estadio fibrético (quiescente) en el que los ojos estdn blan-
cos, aunque puede existir un defecto indoloro de la motilidad.

Afectacion de partes blandas

Signos clinicos

I. Los sintomas incluyen sensacién de arena en los ojos, foto-
fobia, lagrimeo y malestar retrobulbar.
2. Signos
a. Latumefaccion periorbitaria y palpebral esti causada por
edema e infiltracién detras del septum orbitario que puede
asociarse con prolapso de la grasa periorbitaria dentro de
los parpados (Fig. 17.17).

Fig. 17.17
Tumefaccion periorbitaria grave en una oftalmopatia tiroidea.

b. La hiperemia conjuntival y epiescleral es un signo sensible
de actividad inflamatoria. Una hiperemia focal intensa pue-
de resaltar los tendones del recto horizontal (Fig. 17.18).

Fig. 17.18
Inyeccién de la conjuntiva y epiescleral sobre un misculo recto
horizontal en una oftalmopatia tiroidea.

¢. La quemosis se refiere al edema de la conjuntiva y la ca-
rincula. Si es minima se manifiesta por un pequefio plie-
gue de conjuntiva redundante que sobresale por encima del
borde del parpado inferior. En los casos graves la conjunti-
va se prolapsa entre los parpados (Fig. 17.19).

Fig. 17.19
Quemosis grave en una oftalmopatia tiroidea.

d. Queratoconjuntivitis limbica superior (Fig. 17.20).
e. Queratoconjuntivitis seca secundaria a infiltracién de las
gldndulas lagrimales.

Fig. 17.20
Queratoconjuntivitis [imbica superior en una oftalmopatia
tiroidea.

Tratamiento

|. Tratamiento tépico con lubricantes para la queratocon-
juntivitis Iimbica, exposicién corneal y sequedad.

2. Elevacion de la cabeza empleando tres almohadas duran-
te el suefio para reducir el edema periorbitario.

3. Colocar un esparadrapo en los parpados durante el
suefio puede ser ttil en la queratopatia por exposicion leve.

Retraccion palpebral

Patogenia

La retraccidn de los parpados superior e inferior tiene lugar en
aproximadamente el 50% de los pacientes con enfermedad de
Graves como resultado de los siguientes mecanismos posibles:

I. La contractura fibrética del elevador asociada con adheren-
cias con los tejidos orbitarios subyacentes causa retraccién pal-
pebral, que es peor en la mirada inferior. La fibrosis del muiscu-
lo recto inferior puede inducir de forma similar una retraccién
del parpado inferior a través de su cabeza capsulopalpebral.



Orbita |

i

‘1. Sobreaccion secundaria del complejo recto superior-ele-
vador en respuesta a hipoforia producida por fibrosis y ten-
sién del misculo recto inferior, que se manifiesta por aumen-
to de la retraccién palpebral desde la mirada inferior hasta la
mirada superior. La retraccién del parpado inferior a causa de
la sobreaccién del recto inferior también puede ser secunda-
ria a fibrosis del musculo recto superior.

Sobreaccion inducida humoralmente del misculo de
Miiller como resultado de una sobrestimulacién simpdtica
secundaria por cifras elevadas de hormonas tiroideas. A favor
de esta hipdtesis estd la observacion de que la retraccién
palpebral puede reducirse a veces con un farmaco simpatico-
litico tépico (guanetidina); en contra de esta hipétesis estd la
ausencia de dilatacién pupilar asociada y el hecho de que la
retraccidn palpebral puede suceder sin hipertiroidismo.

Signos

‘&1 margen del parpado superior se encuentra normalmente a
_; mm por debajo del limbo (Fig. 17.21, ojo derecho). La
Feiraccion palpebral se sospecha cuando el borde palpebral
“#4id a nivel o por encima del limbo superior, permitiendo que
esclerdtica sea visible («scleral show») (Fig. 17.21, ojo
_ ierdo). Asimismo, el parpado inferior suele encontrarse en

&1 limbo inferior; se sospecha retraccién cuando la esclerética
ve por debajo del limbo. La retraccién palpebral puede ocu-
e sola (Fig. 17.22) o asociarse con proptosis, que exagera su

vedad.

ig. 17.21
£l ojo derecho muestra posiciones normales de los parpados;
&l ojo izquierdo muestra retraccién palpebral y proptosis leve
‘#n una oftalmopatia tiroidea. (Cortesia de G. Rose.)

Fig. 17.22
Retraccion palpebral bilateral sin proptosis en una oftalmopatia
tiroidea. (Cortesia de G. Rose.)

l. El signo de Dalrymple es una retraccién palpebral en la
mirada primaria.

2. El signo de Von Graefe es un descenso retardado del pér-
pado superior en la mirada hacia abajo (Fig. 17.23).

Fig.17.23
Signo de Von Graefe (ojo derecho) en una oftalmopatia
tiroidea.

3. El signo de Kocher es una mirada fija con aspecto de temor
especialmente marcada en la fijacién atenta (Fig. 17.24).

Fig. 17.24
Signo de Kocher en una oftalmopatia tiroidea.

Tratamiento

Muchos pacientes con retraccién palpebral leve no precisan tra-
tamiento porque, en la mayorfa de los casos, mejora espontdnea-
mente. El tratamiento del hipertiroidismo asociado puede mejo-
rar también la retraccion palpebral. La cirugfa para disminuir las
dimensiones verticales de las hendiduras palpebrales puede plan-
tearse en pacientes con una retraccién palpebral significativa
pero estable, aunque sélo después de corregir la proptosis y el
estrabismo. Por lo tanto, en general, la secuencia de procedi-
mientos quirdrgicos realizada en pacientes con OT es: (a) drbita,



Oftalmologia Clinica

7

(b) estrabismo y (c) pdrpado. El motivo de esta secuencia es que
la descompresién puede afectar a la motilidad ocular y a la posi-
cién palpebral, y la cirugia de los muisculos extraoculares tam-
bién puede influir en la posicién de los parpados. Los principales
procedimientos quirdrgicos para la retraccién palpebral son:

I. Larecesion del recto inferior cuando se considera que la
fibrosis del recto inferior es importante.

2. La miillerectomia (escisién del miisculo de Miiller) para la
retraccion palpebral leve. Los casos mas graves también preci-
san recesién/desinsercion de la aponeurosis del elevador y el
ligamento suspensorio del fondo de saco conjuntival superior.

3. Recesion de los retractores del parpado inferior con
injerto escleral cuando la retraccién del parpado inferior es de
2 mm o mas.

Proptosis

Signos

La proptosis es axial, unilateral o bilateral, simétrica o asimétri-
ca, y con frecuencia permanente. La proptosis grave (Fig. 17.25)
evita el cierre correcto de los parpados y, si no se trata, puede
originar una queratopatia por exposicién y ulceracién corneal.

Fig. 17.25
Retraccion palpebral y proptosis bilateral grave en una
oftalmopatia tiroidea. (Cortesia de G.Rose.)

Tratamiento

El tratamiento de la proptosis es controvertido. Algunos autores
proponen la descompresidn quirdirgica precoz, mientras que
otros plantean la cirugfa sélo cuando los métodos no invasivos
han fracasado o son inadecuados.

l. Los corticoides sistémicos se pueden usar en pacientes
con proptosis rdpidamente progresiva y dolorosa durante la
fase congestiva, siempre que no exista una contraindicacién
(como tuberculosis o dlcera péptica).

a. La prednisolona oral 60-80 mg/dia se administra inicial-
mente. A las 48 horas se observa reduccion de 1a molestia,
la quemosis y el edema periorbitario, y después debe
reducirse escalonadamente la dosis. Suele obtenerse una

respuesta maxima en 2-8 semanas. Idealmente, el trata-
miento con corticoides debe interrumpirse aproximada-
mente después de 3 meses, aunque puede ser necesaria
una dosis de mantenimiento a largo plazo.

b. La metilprednisolona endovenosa (0,5 g en 200 ml de
suero salino isoténico a pasar en 30 minutos), que puede
repetirse al cabo de 48 horas, también puede ser efectiva
pero suele reservarse para la neuropatia éptica por com-
presién. Debido a los riesgos cardiovasculares potenciales
precisa una supervisién por parte del internista

2. La radioterapia debe considerarse como una alternativa al
tratamiento con corticoides sistémicos en pacientes que tie-
nen contraindicaciones para ellos o en quienes son inefica-
ces. Una respuesta positiva suele ser evidente en 6 semanas,
con una mejoria maxima a los 4 meses.

3. La terapia combinada con irradiacién, azatioprina y pred-
nisolona a dosis baja puede resultar mas efectiva que los cor-
ticoides o la radioterapia solos.

4. La descompresion quirurgica puede considerarse como
tratamiento primario o cuando los métodos no invasivos no
son efectivos, y cuando éstos no son adecuados como en la
fase inactiva de la enfermedad en pacientes con proptosis
inaceptable cosméticamente. Los siguientes son los tipos
principales de descompresion quirtrgica, que suele realizar-
se endoscopicamente:

a. Descompresién de dos paredes (antral-etmoidea), en la
que se retira una parte del suelo y de la porcién posterior de
la pared medial (Fig. 17.26). Esta técnica alcanza 3-6 mm
de desplazamiento posterior del globo ocular.

Fig. 17.26
Descompresién orbitaria de dos paredes.

b. Descompresion de tres paredes, en la que se combina una
descompresién antral-etmoidea con la eliminacién de la
pared lateral. Se consiguen 6-10 mm de desplazamiento
posterior.

¢. La descompresién de cuatro paredes es una descompre-
sién de tres paredes combinada con la eliminacién de una
gran porcion del hueso esfenoides en el dpex de la 6rbita 'y
la mitad lateral del suelo orbitario. Esto da lugar a un des-
plazamiento posterior de 10-16 mm y se reserva para la
proptosis muy grave.

e ey
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Neuropatia 6ptica

La neuropatia dptica es una complicacién grave que afecta a alre-
dedor del 5% de los pacientes. Se produce principalmente a través
de la compresion directa del nervio éptico o su aporte sanguineo
en el apex orbitario por los rectos congestionados y agrandados.
Esta compresidn, que suele ocurrir sin que exista proptosis signi-
ficativa, puede dar lugar a afectacién grave aunque prevenible.

Signos clinicos

I. La presentacion es con una afectacién de la visién central.
Para detectar la afectacién precoz, hay que recomendar a los
pacientes que controlen su propia funcién visual mediante la
alternancia de oclusién de cada ojo y lectura de letras peque-
flas y valoracién de la intensidad de los colores, por ejemplo,
en la pantalla del televisor.

2. Signos
e La agudeza visual suele estar disminuida, aunque no de

forma invariable, y se asocia con defecto pupilar aferente
relativo, desaturacion del color y disminucién de la apre-
ciacién del brillo de la luz.

e Los defectos del campo visual suelen consistir en un escoto-
ma central o paracentral que se puede combinar con defec-
tos del haz de fibras nerviosas. Estos hallazgos, combinados
con una presién intraocular aumentada, pueden confundirse
con glaucoma primario de 4ngulo abierto (ver después).

e La papila 6ptica suele ser normal, en ocasiones estd ede-
matosa y raramente atrofica.

NB: Es importante no atribuir una pérdida visual despro-
porcionada a complicaciones corneales menores y pasar
por alto la neuropatia éptica.

Tratamiento

El tratamiento inicial suele ser con metilprednisolona endove-
nosa. La descompresién orbitaria se puede plantear si este trata-
miento resulta ineficaz o inadecuado.

Miopatia restrictiva

Signos

Entre el 30 y el 50% de los pacientes OT presentan oftalmople-
jfa, que puede ser permanente. La motilidad ocular estd restrin-
gida por edema inflamatorio durante la fase inicial y por fibrosis
después. La presién intraocular puede aumentar en la mirada
hacia arriba como resultado de la compresién del globo ocular
por un musculo recto inferior fibrético. A veces puede haber un
incremento sostenido en la presion intraocular por la compre-
sién del globo por una combinacién de misculos extraoculares
fibrosados y presién intraorbitaria aumentada. En orden de fre-
cuencia, los cuatro defectos de la motilidad ocular son:

I. Defecto de la elevacién causado por una contraccién fibréo-
tica del musculo recto inferior (Fig, 17.27), que puede simu-
lar una pardlisis del recto superior.

Fig. 17.27
Elevacion restringida del ojo izquierdo causada por un recto
inferior en tension en una oftalmopatia tiroidea.

2, Defecto de la abduccién causado por fibrosis del recto me-
dial (Fig. 17.28) que puede simular una parélisis del sexto par.

3. Defecto de la depresién causado por fibrosis del recto su-
perior.

4. Defecto de la aduccién causado por fibrosis del recto lateral.

Fig. 17.28
Abduccién restringida del ojo izquierdo causada por un recto
medial en tensién en una oftalmopatia tiroidea.

Tratamiento

I. Cirugia

a. Lasindicaciones son diplopfa en la posicién primaria o de
lectura de la mirada, siempre que ¢l dngulo de desviacién
sea estable durante al menos 6 meses. Hasta que se cum-
plen estos criterios la diplopia se puede mejorar, si s posi-
ble, con prismas.

b. El objetivo es conseguir una visién binocular simple en la
posicidn primaria de la mirada o al leer. La miopatia res-
trictiva, que causa un estrabismo concomitante, suele ex-
cluir la binocularidad en todas las posiciones de la mirada.
Sin embargo, con el tiempo el campo de la visién binocu-
lar simple puede agrandarse como resultado del aumento
de las vergencias.

¢. Latécnica quirtrgica mas comtinmente practicada es la
recesion de los rectos inferiores y/o rectos mediales, obte-
niéndose los mejores resultados con suturas ajustables. La
sutura se ajusta el primer dia tras la intervencién para
obtener un alineamiento 6ptimo, y se anima al paciente a
practicar para conseguir una visién dnica con un objeto
distante como la television.

2. Lainyeccién de toxina botulinica dentro del misculo
afectado puede ser 1til en casos seleccionados.
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. Infecciones

Celulitis preseptal

La celulitis preseptal es una infeccién de los tejidos subcutdneos
por delante del septum orbitario. Aunque, estrictamente hablan-
do, no es una enfermedad orbitaria, se incluye en esta seccién
porque debe diferenciarse de la celulitis orbitaria, mucho menos
frecuente y potencialmente més grave. En ocasiones se puede
producir una progresién rapida a celulitis orbitaria.

I. Causas
a. Un traumatismo cutdneo como una laceracién o picaduras
de insecto. El microorganismo causal suele ser Staphylo-
coccus aureus o Streptococcus pyogenes.
b. Diseminacion de la infeccion local como un orzuelo
agudo o dacriocistitis.
¢. A partir de una infeccion a distancia de las vias respirato-
rias altas o del ofdo medio por diseminacién hematégena.
2. Signos. Edema palpebral y periorbitario unilateral, doloroso
y enrojecido (Fig. 17.29).

Fig. 17.29
Celulitis preseptal secundaria a una laceracion cutinea.

NB: Al contrario que en la celulitis orbitaria, no existe
proptosis. La agudeza visual, las reacciones pupilares y la
motilidad ocular no estdn afectadas.

3. El tratamiento se realiza con amoxicilina-clavulanato por
via oral 250 mg cada 6 horas. La infeccion muy grave puede
precisar benzilpenicilina intramuscular 2,4-4,8 mg dividida en
cuatro dosis y flucloxacilina oral 250-500 mg cada 6 horas.

Celulitis orbitaria bacteriana

La celulitis orbitaria bacteriana es una infeccién con riesgo vital
de los tejidos blandos por detrds del septum orbitario. Puede
ocurrir a cualquier edad, pero es mas habitual en los nifios. Los

microorganismos causales mas frecuentes son Streptococcus
pneumoniae, S. aureus, S. pyogenes y Haemophilus influenzae.

Causas

I. La relacionada con los senos, la més frecuente y habi-
tualmente secundaria a sinusitis etmoidal, afecta tipicamente
a nifios y adultos j6venes.

Extension de celulitis preseptal a través del septum orbi-

tario.

Diseminacion local a partir de dacriocistitis adyacente e

infecciones mediofaciales o dentales. El dltimo cuadro puede

causar una celulitis orbitaria a partir de una sinusitis maxilar
intermedia.

4. Diseminaciéon hematégena.

5. La postraumatica se produce antes de las 72 horas de una
lesién que penetra en el septum orbitario. En algunos casos
los signos clinicos tipicos pueden estar enmascarados por
una laceracién o un hematoma asociado.

6. La posquirirgica puede ser una complicacién de la cirugia
retiniana, lagrimal u orbitaria.
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Signos clinicos

|. La presentacion es con un inicio rdpido de malestar grave,
fiebre, dolor y afectacién de la vision.
2. Signos
e Edema palpebral y periorbitario unilateral, con enrojeci-
miento, dolor y calor (Figs. 17.30 y 17.31).

Fig. 17.30
Celulitis orbitaria relacionada con los senos.

¢ La proptosis, que a menudo estd enmascarada por la tume-
faccién palpebral, suele ser lateral y mirando hacia abajo.

¢ Oftalmoplejfa dolorosa.

® Disfuncién del nervio 6ptico.

Complicaciones

I. Las complicaciones oculares son queratopatia por exposi-
cién, presion intraocular aumentada, oclusion de la arteria o la
vena centrales de la retina, endoftalmitis y neuropatia optica.
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3. Monitorizar la funcién del nervio éptico cada 4 horas
mediante el estudio de las reacciones pupilares, medicién de
la agudeza visual y valoracién de la visién de los colores y la
apreciacion del brillo de la luz.

4. Las exploraciones, cuando estdn indicadas, son las siguientes:
® Recuento leucocitario.
¢ Hemocultivo.

® TC de la 6rbita, los senos y el cerebro. La TC orbitaria es
titil en la diferenciacién entre una celulitis preseptal grave
y una celulitis orbitaria (Fig. 17.33).

® Lapuncién lumbar estd indicada si aparecen signos menfn-
geos o cerebrales.

Celulitis orbitaria después de cirugia por un desprendimiento
de retina.

2. Las complicaciones intracraneales, que son raras, incluyen
meningitis, absceso cerebral y trombosis del seno cavernoso.
Lailtima es una complicacion rara pero extremadamente gra-
ve que debe sospecharse cuando existe evidencia de afecta-
cién bilateral, proptosis rapidamente progresiva y congestion
de las venas faciales, conjuntivales y retinianas. Los signos
adicionales son progresion brusca de todos los signos clinicos
asociados con postracién, cefalea intensa, niuseas y vémitos.

3. El absceso subperiéstico se localiza habitualmente a lo lar-
go de la pared medial de la 6rbita. Es un problema grave debido
ala posibilidad de progresién rdpida y extension intracraneal.

4. El absceso orbitario es relativamente raro en la celulitis
orbitaria relacionada con los senos, pero puede producirse en
los casos postraumadticos o postoperatorios (Fig. 17.32).

Fig. 17.33
TC axial que muestra una celulitis preseptal izquierda.

5. Deberia plantearse la intervencion quirdrgica en las si-
guientes circunstancias:
e Falta de respuesta a los antibi6ticos.
® Visién disminuida.
® Absceso orbitario o subperidstico.
¢ Necesidad de una biopsia diagndstica en los casos atipicos.

X 'J.:"'_. =
Fig. 17.32
Absceso orbitario supurado.

Tratamiento NB: Suele ser necesario drenar los senos infectados ade- o
més de la orbita. ‘

I. El ingreso hospitalario es obligatorio y el paciente debe
ser evaluado de forma frecuente por un oftalmélogo y un oto-
rrinolaring6logo. A veces es preciso un neurocirujano para
drenar un absceso intracraneal. Mucormicosis rinoorbitaria

2. El tratamiento antibiotico incluye ceftazidima intra-

muscular 1 g cada 8 horas y metronidazol oral 500 mg cada ~ La mucormicosis es una infeccién oportunista rara causada por

8 horas para cubrir los anaerobios. La vancomicina endoveno- ~ hongos de la familia Mucoraceae, que afecta tipicamente a pa-

sa es una alternativa ttil en caso de alergia a la penicilina. EI ~ cientes con cetoacidosis diabética o inmunosupresién. Esta in-

tratamiento antibidtico debe mantenerse hasta que el paciente feccion agresiva y fatal se adquiere por la inhalacién de esporas,
esté apirético durante 4 dfas. que dan lugar a una infeccién de vias respiratorias altas. Des-
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pués la infeccién se extiende a los senos contiguos y posterior-
mente a la érbita y el cerebro. La invasién de los vasos sangui-
neos por las hifas produce una vasculitis oclusiva con infarto is-
quémico de los tejidos orbitarios.

I. La presentacion es con tumefaccion facial y periorbitaria
de inicio gradual, diplopia y pérdida visual.
2. Signos
¢ Un infarto isquémico superpuesto a necrosis séptica es res-
ponsable de la escara negra que puede aparecer sobre el pa-
ladar, los cornetes, el tabique nasal, la piel y los parpados
(Fig. 17.34).
¢ Oftalmoplejfa.
e La progresién es mas lenta que en la celulitis orbitaria bac-
teriana.

Fig. 17.34
Necrosis del parpado en una mucormicosis rinoorbitaria.

3. Las complicaciones incluyen oclusién vascular retiniana,
pardlisis multiples de pares craneales y oclusién cerebro-
vascular,
4. Tratamiento
¢ Anfotericina endovenosa.
® Vendaje e irrigacién diarios de las dreas afectadas con an-
fotericina.

e Escisién amplia de los tejidos desvitalizados y necréticos.

¢ El oxigeno hiperbdrico asociado puede ser itil.

¢ Correccidn de los defectos metabdlicos subyacentes, si es
posible.

¢ ] aexenteracién puede ser necesaria en los casos graves
que no responden.

Enfermedades
inflamatorias

Enfermedad inflamatoria orbitaria
idiopatica

La enfermedad inflamatoria orbitaria idiopdtica (EIOI), previa-
mente denominada seudotumor orbitario, es un trastorno inhabi-

tual caracterizado por lesiones orbitarias no neopldsicas y no
infecciosas que ocupan espacio. El proceso inflamatorio puede
afectar a cualquiera o a todos los componentes de los tejidos
blandos de la 6rbita. El andlisis histopatolégico muestra la exis-
tencia de infiltracién inflamatoria celular pleomérfica por fibro-
sis reactiva, pero aun no se ha conseguido mostrar una relaciéon
entre los signos clinicos y patolégicos y el curso subsiguiente de
la enfermedad. La enfermedad unilateral es 1a norma en los adul-
tos, pero en los nifios puede haber afectacién bilateral. La afecta-
cién orbitaria y sinusal simultidnea es una entidad distinta rara.

Signos clinicos

I. La presentacion suele ser entre la tercera y la sexta décadas
de la vida con enrojecimiento, tumefaccién y dolor agudo,
que suele ser unilateral.

2. Signos
¢ Proptosis congestiva y oftalmoplejia.
¢ Disfuncién del nervio éptico si la inflamacién afecta a la

drbita posterior.

3. Curso clinico. Es variable y sigue uno de los patrones si-
guientes:

e Remisidn espontdnea después de algunas semanas sin
secuelas.

e Episodios intermitentes prolongados de actividad sin remi-
sién eventual.

¢ Inflamacién prolongada grave que a veces da lugar a fibrosis
progresiva de los tejidos orbitarios y produce una «6rbita
congelada» caracterizada por oftalmoplejia (Fig. 17.35a-c),
que se puede asociar con ptosis y afectacién visual causada
por afectacién del nervio éptico.

Tratamiento

|. Observacion, en los casos relativamente leves, en prevision
de una posible remisién espontdnea.
2. La biopsia puede ser necesaria en los casos persistentes para
confirmar el diagndstico y descartar una neoplasia.
Los corticoides sistémicos son eficaces en el 50-75% de los
pacientes con afectacién moderada o grave. La prednisolona
oral, inicialmente 60-80 mg/dia, se reduce después progresiva-
mente y se interrumpe, en funcién de la respuesta clinica, aun-
que puede ser necesaria su reintroduccién en caso de recidiva.
4. La radioterapia puede tenerse en cuenta si no ha habido
mejorfa después de 2 semanas de tratamiento adecuado con
corticoides. Incluso un tratamiento con dosis bajas (es decir,
10 Gy) puede producir una remisién a largo plazo, y a veces
permanente.
Pueden ser necesarios fairmacos citotéxicos como ciclo-
fosfamida 200 mg/dia en caso de resistencia a los corticoides
y a la radioterapia.
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Diagnéstico diferencial

I. La celulitis orbitaria bacteriana debe considerarse cuan-
do los tejidos orbitarios anteriores estdn muy inflamados.
Puede ser necesaria una tanda de antibidticos sistémicos de
prueba antes de que el diagndstico correcto sea evidente.
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Fig. 17.35

Oftalmoplejia debida a una «érbita congeladay. (Cortesia de G, Rose.)

2. La OT aguda grave tiene muchos signos en comtin con la
EIOI, pero la EIOI suele ser unilateral mientras que la OT
suele ser bilateral.

3. Trastornos sistémicos como granulomatosis de Wegener,
poliarteritis nodosa y macroglobulinemia de Waldenstrém
pueden manifestar una afectacion orbitaria similar a la EIOI.

4. Tumores orbitarios malignos, especialmente metastdsicos,

5. La rotura de un quiste dermoide puede recordar una
reaccion inflamatoria granulomatosa dolorosa secundaria.

Dacrioadenitis aguda

La afectacion de la glandula lagrimal ocurre en aproximada-
mente el 25% de los pacientes con EIOI. Sin embargo, habitual-
mente la dacrioadenitis se produce de forma aislada, se resuelve
espontdneamente y no precisa tratamiento.

Signos clinicos

l. La presentacion es con un inicio agudo de molestias en la
regién de la glandula lagrimal.
2. Signos
¢ El edema del segmento lateral del parpado puede dar lugar
a una ptosis caracteristica en forma de S y distopia hacia
abajo y hacia dentro (Fig. 17.36).
® Tumefaccién en la region de la fosa de la glandula lagrimal.
¢ Inyeccion de la porcion palpebral de la gldndula lagrimal y
la conjuntiva adyacente (Fig. 17.37).
e Lasecrecion lagrimal puede estar reducida.

Diagnéstico diferencial

I. Infeccién de la glandula lagrimal causada por parotiditis,
mononucleosis y, més raramente, bacterias.

Fig.17.36
Dacrioadenitis derecha aguda. (Cortesia de G.Rose.)

Fig. 17.37
Inyeccion de la glandula lagrimal y la conjuntiva adyacente en
una dacrioadenitis aguda.
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2. La rotura de un quiste dermoide puede causar inflama-
cién localizada en la regién de la gldndula lagrimal.

3. Los tumores malignos de la glandula lagrimal pueden
causar dolor pero el inicio no suele ser agudo.

La miositis orbitaria, una inflamacién inespecifica idiopética de
uno o més de los musculos extraoculares, se considera un subti-
po de EIOL

Signos clinicos

I. La presentacion suele ser al principio de la vida adulta con
un inicio brusco de dolor exacerbado con los movimientos
oculares y diplopfa.

2. Signos
e Edema palpebral, ptosis y quemosis.

e Empeoramiento del dolor al intentar la mirada dentro del
campo de accién del/de los musculo/s afectado/s y diplo-
pia como resultado de su menor accién.

e Inyeccién vascular sobre el misculo afectado.

¢ Proptosis leve.

3. La TC muestra agrandamiento fusiforme de los musculos
afectados, con o sin alteracién de los tendones de insercion
(Fig. 17.38).

Fig. 17.38
TC axial que muestra un agrandamiento fusiforme del musculo
recto lateral izquierdo en una miositis orbitaria.

4. El diagnéstico diferencial incluye la celulitis orbitaria,
miopatia distiroidea y sindrome de Tolosa-Hunt.
5. Curso

a. Afectacion no recurrente aguda que se resuelve esponta-
neamente en 6 semanas.

b. Enfermedad crénica, que se caracteriza por un episodio
aislado que persiste durante mds de 2 meses (a menudo du-
rante afios) o ataques repetidos que pueden dar lugar a mio-
patia restrictiva permanente.

Tratamiento

Se dirige a aliviar el malestar y la disfuncion, acortar el curso y
evitar las recurrencias.

I. Los agentes antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
pueden ser adecuados en los casos leves.

2. Se necesitan corticoides sistémicos en la mayoria de los
casos y generalmente producen una mejoria espectacular,
aunque hay recidivas en el 50% de los casos.

3. La radioterapia también es efectiva, especialmente para li-
mitar las recurrencias.

Sindrome de Tolosa-Hunt

El sindrome de Tolosa-Hunt es un cuadro raro causado por una
inflamacién granulomatosa inespecifica del seno cavernoso, la
fisura orbitaria superior y el dpex orbitario. El curso clinico se
caracteriza por remisiones y recurrencias.

I. La presentacion es con diplopia asociada con dolor ipsila-
teral periorbitario o hemicraneal.
2. Signos
e La proptosis, si existe, suele ser leve.
e Parilisis de los nervios motores oculares y frecuentemente
afectacién motora de la pupila.
e Pérdida sensorial a lo largo de la distribucién de la prime-
ray la segunda divisiones del nervio trigémino.
3. Tratamiento con corticoides sistémicos.

Granulomatosis de Wegener

La granulomatosis de Wegener (ver Capitulo 20) afecta a la 6r-
bita, a menudo de forma bilateral, generalmente por disemina-
cién contigua de la inflamacién desde los senos paranasales o la
nasofaringe. La afectacién orbitaria primaria es menos frecuen-
te. La posibilidad de una granulomatosis de Wegener debe plan-
tearse en todos los pacientes que presentan enfermedad inflama-
toria orbitaria bilateral, especialmente si se asocia con patologia
sinusal. Los anticuerpos citoplasmaticos antineutrofilicos
(ANCA) son una prueba seroldgica util.

|. Signos
e Proptosis, congestién orbitaria y oftalmoplejia (a menudo
bilateral).
e Dacrioadenitis y obstruccion det conducto lagrimal.
e Otras complicaciones oculares coexistentes incluyen es-
cleritis y queratitis ulcerativa periférica.
2. Tratamiento
e Una combinacié6n sistémica de ciclofosfamida y corticoi-
des es altamente efectiva. En los casos resistentes pueden
resultar tiles la ciclosporina, la azatioprina, la globulina
antitimocito o plasmaféresis.
¢ Puede ser necesaria la descompresion en pacientes con
afectacion orbitaria grave.

. Malformaciones vasculares

Varices primarias

Las varices primarias estdn formadas por segmentos debilitados
del sistema venoso orbitario, de longitud y complejidad varia-
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bles. Son intrinsecas a la circulacién y se agrandan con el au- |. La presentacion oscila de la primera infancia a la mediana
mento de la presién venosa, y su distensibilidad varia segin el edad tardfa.

espesor residual y la resistencia de sus paredes (Fig. 17.39). La 2. Signos

mayoria de los casos son unilaterales y el lugar mas frecuente es a. Proptosis intermitente que no se asocia con signos exter-
el nasal superior. La TC y las radiograffas simples muestran fle- nos. La proptosis no es pulsatil ni se asocia con un soplo.
bolitos en aproximadamente el 20% de los casos. Las venas orbitarias estdn desprovistas de vilvulas, por

lo que una proptosis rdpidamente reversible puede ser
precipitada o acentuada por el aumento de la presién
venosa por tos, esfuerzo, maniobra de Valsalva (Fig.
17.40), ponerse de pie o comprimir externamente las
venas yugulares. Los pacientes con lesiones de larga evo-
lucién pueden presentar atrofia de la grasa circundante y
enoftalmos asociado con un surco superior més profundo
en la posicién de reposo, reversible con el aumento de la
presién venosa.

b. Lesiones visibles en el parpado (Fig. 17.41) y bajo la con-
juntiva (Fig. 17.42), que pueden acentuarse también al rea-
lizar la maniobra de Valsalva.

¢. Combinacion de lesiones visibles y proptosis (lo mas fre-
cuente).

3. Las complicaciones incluyen hemorragia orbitaria aguda y
trombosis.
4. El tratamiento se realiza mediante reseccién quirtirgica,

que es técnicamente dificil porque las lesiones son friables y

Fig. 17.39 sangran facilmente. Las indicaciones de la intervencién qui-
Mecanismo de proptosis intermitente causada por varices rirgica incluyen episodios repetidos de trombosis, dolor,
STEy proptosis grave y compresion del nervio 6ptico.

0 Fig. 17.40
Varices orbitarias.
(a) Antes de la
maniobra de Valsalva;
(b) con la maniobra
de Valsalva.

Fig. 17.41
Varices orbitarias que afectan al parpado izquierdo. (a) Antes de la maniobra de Valsalva; (b) con la maniobra de Valsalva. (Cortesia de G.
Rose.)




Fig. 17.42
Varices orbitarias que se extienden bajo la conjuntiva.

Linfangioma

Los linfangiomas orbitarios no son neoplasias sino malforma-
ciones vasculares benignas, abortivas y no funcionales que se
ramifican en la 6rbita y pueden afectar también a la orofaringe.
Aunque estdn aislados hemodindmicamente de la circulacion,
puede producirse la hemorragia en la luz, dando lugar a la for-
macién de quistes «de chocolate» rellenos de sangre. Los linfan-
giomas se pueden confundir con anomalfas venosas orbitarias y
hemangiomas.

|. La presentacion suele ser en la primera infancia.

2. Signos
a. Las lesiones anteriores muestran tipicamente varias ma-

sas blandas azuladas en el cuadrante nasal superior con un
componente conjuntival quistico asociado.

b. Las lesiones posteriores pueden causar una proptosis len-
tamente progresiva o inicialmente pueden permanecer
dormidos y presentar un inicio brusco de proptosis doloro-
sa secundaria a una hemorragia espontdnea. Posteriormen-
te la sangre queda enquistada con la formacién de «quistes
de chocolate» que pueden regresar espontaneamente con
el paso del tiempo.

3. El tratamiento mediante escisién quirdrgica es dificil por-
que los linfangiomas son friables, no estdn encapsulados,
sangran facilmente y pueden infiltrar los tejidos orbitarios
normales. Si los «quistes de chocolate» persisten y compro-
meten la visién del paciente, deben drenarse o extirparse to-
talmente mediante vaporizacién controlada empleando un
laser de diéxido de carbono.

Fistula carotido-cavernosa

Una fistula arteriovenosa es una comunicacién anormal entre una
arteria y una vena. La sangre en la vena afectada «se arterializa»,
la presion venosa aumenta, y el drenaje venoso puede estar alte-
rado en proporcién y direccién. La presion arterial y la perfusion
también estdn disminuidas. En una fistula carétido-cavernosa hay
una comunicacién anormal entre la arteria carétida y el seno

cavernoso. Cuando la sangre arterial fluye hacia delante al interior
de las venas oftdlmicas, se producen manifestaciones oculares
debido a estasis venosa y arterial alrededor del ojo y la orbita,
aumento de la presién venosa epiescleral y disminucién del flujo
sanguineo arterial hacia los pares craneales dentro del seno caver-
noso. Las fistulas cardtido-cavernosas se pueden clasificar de
acuerdo con: (a) etiologia (espontdnea o traumética), (b) hemodi-
ndmica (flujo alto 0 bajo) y (¢) anatomia (directa o indirecta).

Fistula carétido-cavernosa directa

Representando el 70-90% de todos los casos, las fistulas direc-
tas son shunts de flujo alto en los que la sangre arterial pasa
directamente al interior del seno cavernoso a través de un defec-
to en la pared de la porcién intracavernosa de la arteria carétida
interna a causa de lo siguiente:

1. El traumatismo craneal ¢s responsable del 75% de los
casos. Una fractura de la base del craneo puede causar des-
garros en la arteria carétida interna intracavernosa de alrede-
dor con el inicio repentino y espectacular de los sintomas y
los signos.

2. La rotura espontanea de un aneurisma carotideo intraca-
Vernoso o una arteria aterosclerética suponen el resto de los
casos. Las mujeres posmenopausicas hipertensas presentan
un riesgo especialmente alto. Las fistulas espontdneas suelen
tener flujos mds bajos y sintomas menos graves que las fistu-
las traumadticas.

Signos clinicos

I. La presentacion puede ser al cabo de dfas o semanas des-
pués de un traumatismo craneal con la triada clasica de prop-
tosis pulsétil, quemosis conjuntival y un ruido soplante en la
cabeza.

2. Los signos suelen ser ipsilaterales a la fistula, aunque pue-
den ser bilaterales o incluso contralaterales debido a las co-
nexiones vasculares a través de la linea media entre los dos

$enos cavernosos.
a. Anteriores
* Ptosis y quemosis (Fig. 17.43).

Fig. 17.43
Quemosis en una fistula carétido-cavernosa con flujo alto.
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* La proptosis es pulsitil y se asocia con un rumor o un
frémito, y ambos pueden ser abolidos por la compresién
carotidea ipsilateral en el cuello. También puede existir
un rumor cefélico.

* La presion intraocular estd aumentada secundariamente
ala elevacién de la presién venosa epiescleral y a con-
gestién orbitaria.

* Laisquemia del segmento anterior se caracteriza por ede-
ma epitelial corneal, células acuosas y destellos, atrofia
del iris, rubeosis y catarata.

b. La oftalmoplejia sucede en el 60-70% de los casos debi-
do a afectacion de los nervios motores oculares por el
traumatismo inicial, el aneurisma carotideo intracaverno-
so o la propia fistula. El sexto par es el afectado con
mayor frecuencia debido a su localizacién libre dentro
del seno cavernoso. El tercer y el cuarto pares, situados
en la pared lateral del seno, estdn afectados con menor
frecuencia. La ingurgitacién y la tumefaccién de los mus-
culos extraoculares pueden contribuir también a la moti-
lidad ocular deficiente.

c. Bl examen del fondo de ojo muestra tumefaccién de la papi-
la Optica, dilatacién venosa y hemorragias intrarretinianas
por estasis venosa y alteracién del flujo sanguineo retiniano.
Las hemotragias prerretinianas o vitreas son raras.

3. Exploraciones especiales. La TC y la RNM muestran
prominencia de la vena oftdlmica superior y agrandamiento
difuso de los miisculos extraoculares. El diagnéstico defini-
tivo incluye la angiografia arterial con inyeccion selectiva en
las arterias cardtidas interna y externa, y la circulacién ver-
tebral.

4. El pronéstico visual es malo, y aproximadamente el 90%
de los pacientes presentan pérdida visual.
a.la pérdida visual inmediata puede deberse a lesién coin-

cidente ocular y del nervio éptico en el momento del trau-

matismo craneal.

b. La pérdida visual fardia puede deberse a una serie de com-
plicaciones como queratopatia por exposicién, glaucoma
secundario, oclusién de la vena retiniana central, isquemia
del segmento anterior o neuropatia éptica isquémica.

Tratamiento

La mayoria de las fistulas carétido-cavernosas no comprometen
la vida; el 6rgano principal en peligro es el ojo. La cirugia estd
indicada si no se produce el cierre espontdneo secundario a
trombosis del seno cavernoso. Es mucho menos probable que
las fistulas postraumadticas cierren por si solas que las fistulas
espontdneas por su flujo sanguineo alto.

l. Las principales indicaciones de tratamiento son glaucoma
secundario, diplopia, rumor o cefalea intolerables, proptosis
grave que causa queratopatia por exposicion e isquemia del
segmento anterior.

2. La radiologia intervencionista supone la oclusién de la
fistula con balones intravasculares introducidos en el seno
cavernoso por via arterial, a través del desgarro de la arteria
carétida interna, o por via venosa, a través del seno petroso
inferior o la vena oftdlmica superior.

Fistula carétido-cavernosa indirecta

En una fistula carétido-cavernosa indirecta (shunt dural), la por-
ci6n intracavernosa de la arteria carétida interna permanece in-
tacta y la sangre arterial fluye a través de las ramas meningeas
de las arterias cardtidas interna o externa indirectamente dentro
del seno cavernoso. Los signos clinicos son mucho mds sutiles
que en una fistula directa porque una fistula indirecta tiene un
flujo sanguineo lento, de forma que el trastorno puede diagnos-
ticarse equivocadamente o pasar desapercibido.

l. Tipos

* Entre las ramas meningeas de la arteria carétida interna y
el seno cavernoso.

* Entre las ramas meningeas de la arteria cardtida externa y
el seno cavernoso.

* Entre las ramas meningeas de ambas arterias cardtidas in-
terna y externa y el seno cavernoso.
2. Causas
a. Malformaciones congénitas, en las que el inicio de los sin-
tomas es precipitado por trombosis vascular intracraneal.

b. Rotura espontdnea, que puede ser precipitada por trauma-
tismos menores o traccion, especialmente en pacientes hi-
pertensos.

3. La presentacion es con el inicio gradual de enrojecimiento
de uno 0 ambos ojos causado por ingurgitacion vascular con-
juntival.

4. Los signos son variables.

* Vasos sanguineos conjuntivales y epiesclerales dilatados
(Fig. 17.44).

Fig. 17.44
Dilatacién de los vasos sanguineos conjuntivales y epiesclerales
en una comunicacion carétido-cavernosa con flujo bajo.
(Cortesia de K. Sehmi.)

* Pulsacion ocular exagerada que se detecta mejor con tono-
metria de aplanamiento.

* Presién intracraneal aumentada.

* Proptosis leve asociada ocasionalmente con un rumor
suave.

* Oftalmoplejia habitualmente causada por una parilisis del

sexto par.

El fondo de ojo puede ser normal o mostrar una dilatacién

venosa moderada.
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5. El diagnéstico diferencial incluye conjuntivitis crénica,
oftalmopatia tiroidea, glaucoma causado por alguna otra pa-
tologia, y malformaciones arteriovenosas orbitarias que pue-
den simular shunts durales.

6. A menudo es preciso ¢l tratamiento con «radiologia inter-
vencionista» para ocluir las arterias nutricias aunque algunos
pacientes se recuperan espontdneamente.

. Lesiones quisticas

Dacriops

Un dacriops es un quiste ductal de la glandula lagrimal. Es la le-
sién quistica orbitaria mds frecuente y suele ser bilateral.

I. Signos. Una lesion quistica redondeada a partir de la por-
cién palpebral de la glandula lagrimal que protruye en el
fondo de saco superior (Fig. 17.45).

2. El tratamiento es la aspiracién simple.

Fig. 17.45
Dacriops de la glandula lagrimal.

Quiste dermoide

Un quiste dermoide es un teratoma quistico benigno (coristoma)
derivado de un desplazamiento de ectodermo a una localizacién
subcutdnea a lo largo de las lineas embrionarias de cierre. Los
dermoides estdn formados por lineas de epitelio escamoso estra-
tificado queratinizado (como la piel), tienen una pared fibrosa y
contienen apéndices dérmicos como glandulas sudoriparas,
glandulas sebiceas y foliculos pilosos. Los quistes epidermoi-
des no contienen estructuras anejas. Los dermoides pueden ser:
(a) superficiales o (b) profundos, localizados por delante o por
detrds del septum orbitario, respectivamente.

Quiste dermoide superficial

I. La presentacién es en la infancia con un nédulo indoloro
generalmente localizado en la parte superotemporal y a veces
superonasal de la 6rbita.

2. Signos. Una masa firme, redonda, suave y no dolorosa de
1-2 cm de didmetro que se mueve libremente bajo la piel
(Fig. 17.46). Los margenes posteriores son facilmente pal-
pables, lo que denota un origen o una extensioén poco pro-
funda.

Fig. 17.46
Dermoide superficial.

3. El tratamiento es la extirpacién total, procurando no rom-
per la lesién, ya que la salida de queratina hacia el tejido cir-
cundante da lugar a una inflamacién granulomatosa grave.

Quiste dermoide profundo

I. La presentacion es en la adolescencia o la vida adulta.

2. Signos. Proptosis, distopia o una lesién en forma de masa
con bordes posteriores mal definidos. Algunos dermoides
profundos que pueden asociarse con defectos dseos, pueden
extenderse mds alld de la 6rbita en la fosa infratemporal o in-
tracranealmente.

3. La TC muestra una lesién heterogénea y bien circunscrita
(Fig. 17.47).

4. Se recomienda el tratamiento mediante extirpacién total
porque los dermoides profundos crecen y pueden verter su
contenido en los tejidos adyacentes. Esto da lugar a una infla-
macién granulomatosa dolorosa, a menudo seguida de fibro-
sis. Si no se extirpan completamente, pueden reaparecer y
causar inflamacidn persistente de baja intensidad.

Mucocele

El mucocele se produce cuando el drenaje de las secreciones
normales del seno paranasal esta obstruido por infeccidn,
alergia, traumatismo, tumor o estrechamiento congénito. Hay
una acumulacién quistica de secreciones mucoides y residuos
epiteliales que aumenta lentamente y erosiona de forma gra-
dual las paredes ¢seas de los senos, y causa sintomas por
invasién de los tejidos de alrededor. La invasién orbitaria
suele producirse a partir de mucoceles frontales o etmoidales,
y s6lo en muy raras ocasiones de los que se originan en los
senos maxilares.




Fig. 17.49
Tumefaccién del parpado superior debida a un mucocele
frontal. (Cortesia de C.Barry.)

Encefalocele

Un encefalocele estd formado por la herniacién del contenido
intracraneal a través de un defecto congénito de la base del cra-
neo. Un meningocele contiene s6lo duramadre, mientras que un
meningoencefalocele también contiene tejido cerebral. Los dos

Fig. 17.47 tipos principales de encefalocele orbitario son: (a) anterior
TC coronal que muestra un dermoide profundo en la érbita (frontoetmoidal) y (b) posterior (asociado con displasia del
medial derecha. hueso esfenoides).

l. La presentacién suele ser durante la infancia.
I. La presentacion es en la vida adulta con una combinacién 2. Signos

de proptosis, distopia, diplopia o epifora. El dolor no es fre- * Los encefaloceles anteriores afectan a una parte supero-

cuente si no hay infeccién (mucopiocele). medial de la 6rbita y desplazan el globo ocular hacia delan-
2. Signos. Dolor frontal, proptosis o distopia (Fig. 17.48), y tu- te y lateralmente (Fig. 17.50). Los encefaloceles posterio-

mefaccion periorbitaria o del parpado superior (Fig. 17.49). res desplazan el globo ocular hacia delante y hacia abajo.

Fig. 17.50
Encefalocele anterior.

: & * El quiste aumenta de tamaflo al hacer esfuerzo o llorar y
Fig. 17.48 puede reducirse con presién manual.

Distopia izquierda debida a un mucocele frontal. * El quiste da lugar a una proptosis pulsatil porque hay una
comunicacién con el espacio subaracnoideo, pero no hay
frémito ni rumor porque la comunicacién no es vascular

(Fig. 17.51).
3. La TC muestra una masa de tejido blando con adelgaza- 3. La TC muestra el defecto dseo responsable de la herniacion.
miento de las paredes éseas del seno. 4. Diagnéstico diferencial
4. El tratamiento supone la eliminacién completa del muco- a. En los encefaloceles anteriores, otras causas de tumefac-
cele, y el restablecimiento de un drenaje sinusal normal o la ciones cantales mediales como los quistes dermoides y los

obliteracién de la cavidad sinusal. amniontoceles del saco lagrimal (ver Fig. 2.24).
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Fig. 17.51
Mecanismo de la proptosis pulsatil en un encefalocele.

b. En los encefaloceles posteriores, otras lesiones orbitarias
que se presentan al principio de la vida incluyendo heman-
gioma capilar, xantogranuloma juvenil, teratoma y microf-
talmos con quiste.

5. Asociaciones

a. Otros defectos éseos, como hipertelorismo, puente nasal
amplio y fisura palatina.

b. Las asociaciones oculares son microftalmos, colobomas y
el sindrome de morning glory.

c. La neurofibromatosis-1 es una asociacion frecuente del
encefalocele posterior.

.Tumores

Hemangioma capilar

El hemangioma capilar es el tumor mds frecuente de la érbita y
las dreas periorbitarias en la infancia. El tumor puede presentar-
se como una pequefia lesién aislada de significado clinico mini-
mo o como una masa desfigurante que puede causar afectacién
visual y complicaciones sistémicas.

Signos clinicos

El diagnéstico suele hacerse simplemente por inspeccién. Las
lesiones pueden ser superficiales, subcutdneas, profundas o en
combinacién con diversos aspectos y efectos oculares.

l. La presentacion suele ser en el periodo neonatal, pero
nunca al nacet.
2. Signos

» Los nevus «en fresa» superficiales en los parpados son fre-
cuentes.

* Hemangioma subcutdneo en los parpados o la 6rbita super-
ficial con aspecto azul oscuro o purpura a través de la piel
suprayacente (Fig. 17.52).

e La 6rbita anterior superior suele estar afectada y el tumor
puede causar distopia (Fig. 17.53).

Fig. 17.52
Hemangioma capilar subcutineo y nevus cutaneo en fresa.

Fig 17.53
Hemangioma capilar orbitario anterior precoz.

¢ Tumor orbitario profundo que puede dar lugar a proptosis
unilateral sin coloracién de la piel.

¢ La afectacién hemangiomatosa de la conjuntiva palpebral
y del fondo de saco es frecuente y puede ser una clave
diagnéstica importante.

e Un gran tumor puede crecer y cambiar de color a azul
oscuro durante el llanto o el esfuerzo, pero no hay pulsa-
cién ni rumor.

* Los hemangiomas capilares coexistentes en otras zonas del
cuerpo existen en aproximadamente el 25% de los casos.

3. La TC puede ser necesaria a veces para las lesiones profun-
das cuando el diagndstico no es aparente por simple inspec-
cién. La lesién aparece como una masa de tejido blando ho-
mogéneo en la érbita anterior o como una masa por fuera del
cono ocular con expansiones posteriores «digitiformes». La
cavidad orbitaria puede mostrar agrandamiento, pero no
existe erosion dsea.

4. Curso. Se caracteriza por crecimiento durante el primer afio
de vida (Fig. 17.54) seguido de involucién espontdnea gra-
dual que se inicia aproximadamente a los 2 afios de edad. La




Orbita

Fig. 17.54
El mismo paciente de la figura anterior varios meses después
mostrando un aumento de tamafio del hemangioma.

resolucion completa se produce en el 40% de los pacientes a
la edad de 4 afios y en el 70% a la edad de 7 afios.

Asociaciones sistémicas

Los nifios con hemangiomas grandes pueden tener las siguien-
tes enfermedades:

l. Insuficiencia cardiaca con alto gasto.

2. Sindrome de Kasabach-Merritt, que se caracteriza por
trombocitopenia, anemia y bajos niveles de factores coagu-
lantes.

3. Sindrome de Maffuci, que se caracteriza por hemangio-
mas cutdneos, encondromas de las manos, pies y huesos lar-
gos, asi como arqueamiento de los huesos largos,

Tratamiento

|. Indicaciones

¢ Ambliopia, que suele ser secundaria a astigmatismo indu-
cido y anisometropia.

¢ Compresién del nervio ptico.

¢ Queratopatia por exposicion.

¢ Una mancha cosmética grave, necrosis o infeccién.

2. Métodos

a.Lainyeccion de corticoides (triamcinolona aceténido 40 mg
combinada con betametasona 6 mg) dentro de la lesién, si es
subcutdnea, es muy efectiva durante la etapa activa precoz.
Las posibles complicaciones son el paso forzado de la solu-
cion al interior de la arteria retiniana central, despigmenta-
cién cutdnea y necrosis, sangrado y atrofia grasa.

b. Los corticoides sistémicos administrados diariamente durante
varias semanas también pueden resultar efectivos y son parti-
cularmente dtiles si hay un componente orbitario importante,

¢. Lareseccion local empleando un corte de cauterio puede
reducir el volumen de un tumor anterior circunscrito, pero
se suele reservar para la etapa inactiva tardia.

d. Radioterapia a dosis bajas.

Hemangiom

El hemangioma cavernoso es el tumor orbitario benigno méas
frecuente en los adultos, con un predominio femenino del 70%.

Aunque puede desarrollarse en cualquier sitio en la cavidad
orbitaria, habitualmente se produce dentro del cono muscular
justo por detrds del globo ocular.

|. La presentacion es durante la cuarta o quinta décadas de la
vida con una proptosis unilateral lentamente progresiva. En
mujeres la tasa de crecimiento puede ser acelerada por el
embarazo.
2. Signos
* Proptosis axial (Fig. 17.55), que puede asociarse con
edema papilar (Fig. 17.56a) y pliegues coriorretinianos
(Fig. 17.56b y ¢).
¢ Si el tumor se localiza en el dpex orbitario puede compri-
mir la papila y no causa una proptosis significativa.
¢ Laborrosidad temporal de la vision es un signo ocasional.

Fig. 17.55
Proptosis axial derecha causada por un hemangioma
cavernoso.

3. La TC muestra una lesién ovalada bien circunscrita con po-
co refuerzo con el contraste,

4. Es preciso el tratamiento quirtirgico mediante reseccion
en la mayorfa de los casos porque el tumor crece gradual-
mente. Al contrario que el hemangioma capilar, el hemangio-
ma cavernoso suele estar bien encapsulado (Fig. 17.56d) y es
relativamente facil de extirpar.

Adenoma pleomérfico
de la glandula lagrimal

El adenoma pleomérfico (tumor benigno de células mixtas) es el
tumor epitelial mas frecuente de la gldndula lagrimal y deriva de
los conductos, la estroma y los elementos mioepiteliales.

Signos clinicos

I. La presentacion es durante la quinta década de la vida con
una tumefaccion dolorosa, lentamente progresiva, en el cua-
drante superior externo de la 6rbita, y de mas de 1 afio de
duracién.
2. Signos
* Un tumor que se origina en el [ébulo orbitario de la glén-
dula lagrimal se caracteriza por una masa no dolorosa,
suave y firme en la fosa lagrimal, con distopia inferonasal
(Fig. 17.57).

* El tumor tiende a extenderse hacia atrds y puede causar
proptosis (Fig. 17.58), oftalmoplejia y pliegues coroideos.
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o Fig. 17.56
Hemangioma cavernoso de la 6rbita
(ver texto). (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

e Mids raramente el tumor se origina en el l6bulo palpebral,
tiende a crecer hacia delante, produce una tumefaccién del
pérpado superior y no desplaza al globo ocular (Fig. 17.59).

Fig. 17.57
Distopia inferonasal debida a un adenoma pleomérfico del
l6bulo orbitario de la glandula lagrimal. (Cortesia de G. Rose.)

Fig. 17.59
Adenoma pleomérfico del I6bulo palpebral de la glindula
lagrimal.

3. La TC muestra una masa redonda u ovalada, con un borde
suave, con excavacion de la fosa de la gldndula lagrimal pero
sin destruccién (Fig. 17.60). La lesién puede producir tam-
bién una indentacion sobre el globo ocular.

Fig. 17.58 ' Tratamiento
Proptosis causada por un adenoma pleomérfico del 16bulo

- ) . Se realiza mediante reseccién quirdrgica. Si se sospecha firme-
orbitario de la glindula lagrimal.

mente el diagndstico, es preferible evitar la biopsia previa, para
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Fig. 17.60
TC axial que muestra un adenoma pleomorfico derecho
de la glandula lagrimal con excavacion del hueso adyacente.

que el tumor no se disemine en el tejido orbitario adyacente, aun-
que esto no siempre es posible en caso de incertidumbre diagnds-
tica. Los tumores del I6bulo palpebral suelen resecarse a través de
una orbitotomia anterior (transeptal), junto con un margen de teji-

do normal. Los que se originan en la porcién orbitaria se extirpan

a través de una orbitotomia lateral de la forma siguiente:

a. Se incide el musculo temporal (Fig. 17.61a).

b. Se taladra el hueso subyacente para serrarlo después (Fig.
17.61b).

¢. Lapared lateral de la drbita se retira y el tumor se diseca cui-
dadosamente (Fig. 17.61c).

d. El misculo temporal y el periostio son reparados (Fig. 17.61d).

El pronéstico es excelente si el tumor se extirpa completamente
sin disrupcién capsular. Si el tumor no se extirpa completamen-
te o si se realiza una biopsia previa, la diseminacion del tumor
en los tejidos adyacentes puede dar lugar a recurrencias que
pueden ser malignas posteriormente.

Carcinoma de la glandula lagrimal

El carcinoma de la glandula lagrimal es un tumor raro con una alta
morbilidad y mortalidad. En orden de frecuencia los principales
tipos histolégicos son: (a) quistico adenoideo, (b) adenocarcino-
ma pleomaorfico, (¢) mucoepidermoide y (d) de células escamosas.

Signos clinicos

I. La presentacion es durante la cuarta o sexta décadas de la
vida con una historia mas corta que la de un tumor benigno.

Fig. 17.61
Orbitotomia lateral
(ver texto).
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El dolor es un signo de malignidad pero también puede ocu-

rrir con lesiones inflamatorias. Un adenocarcinoma pleomér-

fico (tumor maligno de células mixtas) puede presentarse en
tres situaciones clinicas:

¢ Después de una reseccion incompleta o a trozos pequefios
de un adenoma pleomérfico benigno, seguida de una o mas
recidivas durante un periodo de varios afios con una posi-
ble transformacién maligna.

* Como una proptosis de duracién prolongada (y/o tumefac-
cién del parpado superior) que bruscamente empieza a
aumentar.

* Sin una historia previa de un adenoma pleomérfico en for-
ma de una masa en la gldndula lagrimal de crecimiento ra-
pido (generalmente de varios meses de duracidn).

2, Signos

* Existe una masa en el drea lagrimal con distopia inferona-

sal (Fig. 17.62).

Fig. 17.62
Distopia inferonasal y ptosis debidas a un carcinoma de la
glandula lagrimal. (Cortesta de G. Rose.)

* El tumor puede extenderse hacia atras e invadir la fisura or-
bitaria superior, dando lugar a congestién conjuntival y
epiescleral y oftalmoplejia (Fig. 17.63).

Fig. 17.63
Edema y congestion periorbitarios del globo ocular debidos a
afectacion de la fisura orbitaria superior por un carcinoma de la
glandula lagrimal. (Cortesia de G. Rose.)

* Es frecuente la limitacién de la elevacién y la abduccion.
* Hipoestesia en la regién inervada por el nervio lagrimal.
¢ Tumefaccién del nervio éptico y pliegues coroideos.

3. Exploraciones

a.La TC muestra erosién contigua o invasién del hueso. Se
observa calcificacién del tumor con frecuencia.

b. La biopsia es necesaria para establecer el diagndstico his-
tolégico. El tratamiento posterior depende de la extensién
de la invasion del tumor de estructuras adyacentes que se
ve en los estudios de imagen.

c. La valoracion neuroldgica es obligatoria porque un ade-
noma quistico adenoideo tiende a diseminarse perineural-
mente y puede extenderse dentro del seno cavernoso.

Tratamiento

l. La cirugia radical, en forma de exenteracién orbitaria o
reseccién mediofacial, puede intentarse, pero desgraciada-
mente el tumor casi invariablemente no responde a la extir-
pacion quirdrgica total, y en la mayorfa de los pacientes el
prondstico vital es extremadamente malo.

2. La radioterapia combinada con reseccién local puede pro-
longar la vida y reducir el dolor.

Glioma del nervio éptico

El glioma del nervio 6ptico es un astrocitoma pilocitico de creci-
miento lento, que afecta tipicamente a chicas jévenes pero que
también se puede ver a veces en adultos. La neurofibromatosis-1
es una asociacién frecuente (ver Capitulo 20).

Signos clinicos

I. La presentacién en los nifios es més frecuente hacia el final
de la primera década de la vida con pérdida visual lentamen-
te progresiva, seguida por proptosis (Fig. 17.64), aunque esta
secuencia puede ser inversa a veces.

Fig. 17.64

Ptosis grave causada por un glioma del nervio éptico. (Cortesia
de G. Rose))

2. Signos

* Disfuncién del nervio 6ptico con una pérdida de agudeza
visual desproporcionada en comparacién con el grado de
proptosis.

* La cabeza del nervio 6ptico estd inicialmente edematosa
(Fig. 17.652), y més tarde se vuelve atréfica.

* Los vasos del shunt opticociliar se ven sélo ocasionalmen-
te (ver Fig. 17.68).

* Puede haber una diseminacién intracraneal al quiasma y el
hipotdlamo.
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Glioma del nervio 6ptico. (a) Edema papilar; (b) TC axial que
muestra agrandamiento fusiforme del nervio 6ptico; (c) las
flechas cortas sefialan el perimetro del nervio dptico agrandado,
y las flechas largas muestran el engrosamiento de la cobertura
de la aracnoides; (d) seccion de gran aumento que muestra un
incremento de la celularidad y un engrosamiento generalizado
de los haces de fibras nerviosas. (Cortesia del Wilmer Eye Institute.)

3. Exploraciones
a.La TC muestra un agrandamiento fusiforme del nervio
optico (Fig. 17.65b).
b. La RNM puede mostrar extension intracraneal (Fig. 17.66).

Fig. 17.66

RNM sagital T1 que muestra invasién del hipotdlamo por
un glioma del nervio &ptico en una neurofibromatosis-1.
(Cortesia de D. Armstrong.)

Tratamiento

Depende de si el tumor manifiesta extension posterior.

I. Observacion en pacientes sin evidencia de crecimiento tu-
moral, buena visién y ausencia de deformidad cosmética.

2. Reseccién quirdrgica del tumor con conservacion del glo-
bo ocular en pacientes con tumores que crecen, especialmen-
te si la vision es mala y la proptosis importante.

3. Radioterapia, que se puede combinar con quimioterapia,
para los pacientes con extension intracraneal de tumores que
excluye la reseccién quirtirgica.

El prondstico vital es variable. En algunos pacientes el tumor
tiene un curso indolente con poco crecimiento, mientras que en
otros puede extenderse intracranealmente y comprometer la vida.

Meningioma de la vaina del nervio 6ptico

Los meningiomas se originan en las células meningoteliales de
las vellosidades aracnoideas. Sin embargo, los meningiomas or-
bitarios primarios que se originan en la cobertura del nervio 6p-
tico son muy raros, representando aproximadamente el 2% de to-
dos los meningiomas. Son menos frecuentes que los gliomas del
nervio Gptico y se encuentran con mayor frecuencia en mujeres.

Signos clinicos

I. La presentacion ¢s en la edad media de la vida con una
afectacion gradual unilateral de la agudeza visual. Los oscu-
recimientos transitorios de la vision pueden ser el sintoma de
presentacion en algunos pacientes.

2. Signos. La triada cldsica consiste en: (a) pérdida visual, (b)
atrofia dptica y (c) vasos del shunt opticoctliar. Sin embargo,
la ocurrencia simultdnea de los tres hallazgos en una persona
es infrecuente. La secuencia de afectacion es la siguiente:

* Disfuncion del nervio 6ptico (Fig. {7.67b) y tumefaccion
crénica de la papila (Fig. 17.67a) seguida después de atro-
fia Optica.

¢ Los vasos del shunt opticociliar (Fig. 17.68) se encuentran

en aproximadamente el 30% de los casos y tienden a regre-

sar a medida que se produce la atrofia 6ptica.

Los defectos de la motilidad ocular restrictivos, especial-

mente en la mirada hacia arriba, pueden existir porque el

tumor puede «entablillar» el nervio éptico (ver Fig. 17.67¢).

* La proptosis estd causada por diseminacién intraconal del

tumor y suele aparecer después del inicio de la pérdida visual.

IVB: Esta secuencia es opuesta a la que se ve con tumo-h
res situados fuera de la cobertura de la duramadre, en la que
la proptosis se produce mucho antes de la compresion del
nervio optico.

3. La TC muestra engrosamiento tubular y calcificacion del
nervio éptico (Fig. 17.69).

Tratamiento

I. La observacion puede ser adecuada en los pacientes de me-
diana edad con tumores de crecimiento lento porque el pro-
néstico es bueno,
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Fig. 17.67

Meningioma de la vaina del nervio optico.

(a) Edema papilar; (b) defecto del campo
visual; (c) las flechas sefialan el nervio éptico
rodeado por el meningioma; (d) seccion de

| gran aumento que muestra el nervio 6ptico
(NO) y el meningioma (M). (Cortesia del Wilmer
Eye Institute.)

Fig. 17.69
TC coronal que muestra engrosamiento del nervio 6ptico
izquierdo por un meningioma de la vaina del nervio éptico.

Fig. 17.68
Shunts opticociliares. (Cortesia de C. Barry.)

2. Reseccién quirargica en los pacientes jévenes con tumo- |, La presentacién es en la primera infancia con tumefaccién
res agresivos, especialmente si el ojo también es ciego. periorbitaria.
3. Radioterapia en casos seleccionados. 2. Signos

¢ Afectacion difusa de la érbita e hipertrofia desfigurante de
los tejidos perioculares (Fig. 17.70).

¢ La afectacién de los parpados causa una ptosis mecdnica
y una deformidad caracteristica en forma de S. A la pal-

El prondstico vital es bueno en adultos, aunque el tumor puede
resultar mds agresivo y a veces fatal en los nifios.

Neurofibroma pacién los tejidos afectados se sienten como una bolsa de
7 2usanos.

Neurofibroma plexiforme * La pulsacion orbitaria sin rumor (se detecta mejor con la

El neurofibroma plexiforme (difuso) es el tumor nervioso peri- tonometria de aplanacién) puede existir si el paciente tiene

férico més frecuente de la érbita y ocurre casi exclusivamente en un defecto congénito asociado del asa mayor del hueso es-

pacientes con neurofibromatosis-1 (ver Capitulo 20), fenoides (Fig. 17.71).
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Fig. 17.70
Afectacién periocular por un neurofibroma plexiforme.

3. El tratamiento es extremadamente dificil. La cirugia debe
evitarse en lo posible debido a la intrincada relacién entre el
tumor y estructuras orbitarias importantes.

Neurofibroma aislado

El neurofibroma aislado (localizado) es mucho menos frecuen-
te y se asocia con neurofibromatosis-1 en aproximadamente el
10% de los casos.

I. La presentacion es en la tercera o cuarta décadas de la vida
con proptosis insidiosa levemente dolorosa no asociada con
afectacién visual o disfuncién de la motilidad ocular.

2. El tratamiento mediante reseccién suele ser sencillo porque
el tumor estd bien circunscrito y es relativamente avascular.

Linfomas

Los linfomas de los anexos oculares (es decir, conjuntiva, gldn-
dula lagrimal y érbita) constituyen aproximadamente el 8% de

todos los linfomas extraganglionares. Representan el extremo del
espectro de las lesiones linfoproliferativas, y en el otro lado se
encuentra la hiperplasia linfoide reactiva benigna. Para aumentar
la complejidad diagndstica existe una «zona gris» entre los dos
polos del espectro en la que no se puede establecer un diagndsti-
co exacto mediante técnicas histolGgicas convencionales.

Clasificacién

La clasificacion REAL (Revised European-American Lympho-
ma) subdivide los linfomas en cinco tipos, con un incremento
progresivo del riesgo de enfermedad extraganglionar en el mo-
mento de] diagndstico, de diseminacién con el tiempo y de muer-
te relacionada con el tumor.

¢ Linfoma de c€lulas B en zona marginal extraganglionar.
* Linfoma central folicular.

* Linfoma de células B grande difuso.

* Plasmocitoma.

* Linfoma linfoplasmocitico.

Signos clinicos

I. La presentacion es insidiosa, generalmente durante la sex-
ta u octava décadas de la vida.
2. Signos
* Se puede afectar cualquier parte de la 6rbita, y a veces la
enfermedad es bilateral (Fig. 17.72).

¢ Las lesiones orbitarias anteriores pueden palparse y tienen
una consistencia gomosa (Fig. 17.73).

* A veces el linfoma puede estar confinado a la conjuntiva o
las glandulas lagrimales, respetando la 6rbita.

3. Las exploraciones sistémicas en todos los pacientes con
lesiones linfoides hipercelulares benignas de la érbita son:
radiografias de térax, electroforesis de las inmunoproteinas
séricas, TC toracoabdominal para detectar una posible afecta-
cién retroperitoneal y, si es necesario, aspirado de médula ésea.

Fig. 17.71

TC que muestra ausencia del
asa mayor del hueso esfenoides
izquierdo. (a) Corte coronal;
(b) corte axial. (Cortesfa de

K. Nischal.)
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2. Signos
¢ Lalocalizacion més frecuente es retrobulbar, seguida de la
superior y la inferior (Fig. 17.74).

Fig. 17.72
Linfoma orbitario bilateral.

Fig.17.74
Rabdomiosarcoma. (Cortesia de D.Taylor.)

* Existe una masa palpable y ptosis en aproximadamente la
tercera parte de los casos (Fig. 17.75).

[
} -

Fig. 17.73

Linfoma orbitario anterior.

Fig. 17.75

4. El curso clinico es variable y puede ser impredecible. En al- ;
Rabdomiosarcoma. (Cortesia de D.Taylor.)

aunos pacientes los signos histolégicos despiertan sospecha de
malignidad pero la lesion se resuelve espontdneamente o con
ayuda de corticoides sistémicos. En otros pacientes, lo que
parece ser una hiperplasia linfoide benigna y reactiva puede
seguirse al cabo de varios afios por la aparicion de un linfoma.
El tratamiento se realiza mediante radioterapia para las lesiones
localizadas y quimioterapia para la enfermedad diseminada.

* La tumefaccion y fa inyeccidn de la piel suprayacente se
producen mds tarde pero la piel no estd caliente (Fig. 17.76).

Rabdomiosarcoma

El rabdomiosarcoma es el tumor maligno orbitario primario
mds frecuente en nifios. El principal papel del oftalmélogo se li-
mita al diagndstico mediante biopsia por incisién seguido de

e . $ Fig.17.76
una derivacion rapida al oncdlogo pedidtrico. Eritema e ingurgitacién vascular del parpado asociados a
rabdomiosarcoma. (Cortesia de M. Szreter.)

Signos clinicos

I. La presentacion es en la primera década de la vida (edad * Los tumores parameningeos muestran destruccion dsea,
media de 7 afios) con una proptosis rapidamente progresiva que diseminacién a los ganglios linfaticos y afectacion del
puede confundirse inicialmente con un proceso inflamatorio. SNC.
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3. La TC muestra una masa mal definida de densidad homogé-
nea, y a menudo hay destruccidén 6sea adyacente (Fig.
17.77). En los casos avanzados hay diseminacién del tumor
dentro de los senos paranasales.

Fig. 17.77
TC axial de un rabdomiosarcoma izquierdo. (Cortesia de K. Nischal.)

4. Las exploraciones sistémicas para poner en evidencia una
diseminacién metastasica son: radiograffa de térax, pruebas
de funcién hepética, biopsia de médula ésea, puncién lumbar
y seguimiento esquelético. Los lugares mas frecuentes de las
met4stasis son pulmén y hueso.

Tratamiento

I. Radioterapia seguida de quimioterapia con vincristina,
actinomicina y ciclofosfamida.

2. Lareseccion quirurgica se reserva para la rara recurrencia
o el tumor resistente a la radioterapia.

El pronéstico depende del estadio y la localizacién de la enfer-
medad en el momento del diagnéstico. Los pacientes con tumo-
res localizados en la érbita tienen una tasa de curacién del 95%.

Diagnéstico diferencial

I. La celulitis orbitaria se presenta tipicamente en los nifios
con signos agudos. Sin embargo, en el rabdomiosarcoma la
piel no esta caliente.

2. El sarcoma granulocitico también puede presentarse de
forma similar con una masa orbitaria de crecimiento rdpido
(ver después).

Tumores metastasicos de la infancia

Neuroblastoma

Es una de las neoplasias mas frecuentes en la infancia. Deriva de
los neuroblastos primitivos de la cadena simpdtica, generalmen-

te en el abdomen, seguido del térax y la pelvis. La presentacién
suele ser en la primera infancia, y en casi la mitad de los casos el
tumor estd diseminado en el momento del diagnéstico con un
prondstico muy malo. Las metastasis en la érbita pueden ser bi-
laterales y tipicamente presentan un inicio brusco de proptosis
acompaifiada por una masa orbitaria superior y equimosis palpe-
bral (Fig. 17.78).

. o’ m——
Fig.17.78
Neuroblastoma metastasico. (Cortesia de K. Nischal.)

Sarcoma granulocitico (cloroma)

Es un tumor localizado compuesto por células malignas de origen
mieloide. El tumor suele mostrar un color verde caracteristico,
por lo que se ha denominado cloroma. El sarcoma granulocitico
puede presentarse como una manifestacién de leucemia mieloide
establecida o preceder a la enfermedad. La presentaci6n suele
ocurrir alrededor de los 7 afios de edad con el inicio rapido de
proptosis, a veces bilateral, que se puede asociar con equimosis y
edema palpebral (Fig. 17.79). Cuando la afectacién orbitaria pre-
cede a la leucemia sistémica el diagnéstico puede resultar dificil.

Fig. 17.79
Sarcoma granulocitico avanzado. (Cortesia de P.Morse.)

Histiocitosis de células de Langerhans
(granulomatosis)

Es un trastorno multisistémico raro y mal explicado caracteriza-
do por lesiones inflamatorias destructivas que afectan principal-
mente al hueso. Los tejidos blandos estan afectados con menor
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frecuencia, aunque puede haber afectacién cutdnea y visceral.
Los pacientes con lesiones solitarias (granuloma eosinofilico)
tienen un curso benigno y responden bien al tratamiento. La
afectacién orbitaria consiste en lesiones osteoliticas unilaterales
o bilaterales y afectacion de tejidos blandos, tipicamente en el
cuadrante superotemporal (Fig. 17.80).

Distopia inferior izquierda debida a histiocitosis de células de
Langerhans. (Cortesia de D.Taylor.)

Tumores metastasicos en adultos

Las metdstasis orbitarias son una causa infrecuente de proptosis
en el adulto y mucho menos frecuentes que las metéstasis en la
coroides. Si la 6rbita es la manifestacién inicial del tumor, el of-
talmélogo puede ser la primera persona que vea al paciente. En
orden de frecuencia las localizaciones primarias més frecuentes
son: mama, bronquios, prostata, melanoma cutdneo, tracto gas-
trointestinal y rifién.

l. Presentacion
* La m4s frecuente es una masa en la drbita anterior que
causa distopia o proptosis (Fig. 17.81).

Fig. 17.81
Hipernefroma metastésico en la érbita derecha que produce
proptosis no axial.

= Infiliracién de los tejidos orbitarios caracterizada por pto-
sis, diplopia, una piel periorbitaria indurada y gruesa, y una
6rbita firme que se caracteriza por una resistencia a la
retropulsién manual del globo ocular.

 Inflamacién orbitaria crénica.

* Presentacién principalmente con afectacién de los pares
craneales (I1, I1I, IV, V, VI) en el dpex orbitario y sélo prop-
tosis leve.

2. Exploraciones especiales

a. La biopsia con aguja fina bajo control con TC puede ser
titil para la confirmacién histolégica. Si fracasa puede ser
necesaria una biopsia abierta.

b. Los estudios hormonales de muestras de tejido pueden
emplearse para guiar la hormonoterapia especifica en los
tumores que responden.

3. El tratamiento sc dirige a preservar la visién y aliviar el
dolor ya que la mayoria de los pacientes mueren en 1 afio. La
radioterapia es la base del tratamiento. La exenteracién orbi-
taria puede ser necesaria en casos raros si los otros métodos
no consiguen controlar los sintomas intolerables.

Invasion orbitaria por tumores sinusales

Aunque los tumores malignos de los senos paranasales son ra-
ros, pueden invadir la érbita y conllevan un mal prondstico si no
se diagnostican pronto. Por lo tanto, es importante que el oftal-
mélogo esté atento a los signos otorrinolaringoldgicos, ademas
de a los signos oftalmicos.

1. El carcinoma maxilar es con diferencia el tumor sinusal
que invade la érbita con mayor frecuencia.
a. Los signos otorrinolaringologicos son: congestion y tume-
faccién facial dolorosa (Fig. 17.82), epistaxis y rinorrea.

Fig.17.82
Inflamacién de la cara en un carcinoma avanzado del antro
maxilar.

b. Los signos oculares son: distopia superior (Fig. 17.83), di-
plopia y epifora.

Fig.17.83
Distopia superior derecha en un carcinoma del antro maxilar.
(Cortesia de G, Rose.)
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2. Carcinoma etmoidal, que puede causar distopia lateral.
3. El carcinoma nasofaringeo se puede diseminar a la 6rbi-
ta a través de la fisura orbitaria inferior. La proptosis es un ha-
llazgo tardio.

. Craneosinostosis

Las craneosinostosis son un grupo de trastornos hereditarios
raros caracterizados por fusién prematura de las suturas cranea-
les, acompafiadas de anomalias graves de la 6rbita. Las dos enti-
dades mads frecuentes son: (a) sindrome de Crouzon y (b) sin-
drome de Apert.

Sindrome de Crouzon

El sindrome de Crouzon estd causado principalmente por el cie-
rre prematuro de las suturas coronal y sagital. La herencia es au-
tosdmica dominante, aunque el 25% de los casos corresponde a
una mutacion reciente.

I. Signos oculares

* La proptosis debida a drbitas poco profundas es el signo
mas destacado (Fig. 17.84). Esta escasa profundidad es se-
cundaria a la detencién del crecimiento del maxilar y el ci-
goma. En casos extremos los globos oculares pueden lu-
xarse hacia delante de los parpados.

* Hipertelorismo (separacién amplia de las drbitas).

* Exotropia con patrén en V e hipertropia.

* Las complicaciones que comprometen la visién son quera-
topatia por exposicién y atrofia éptica, debido a compre-
sién en el canal 6ptico.

Fig. 17.84
Sindrome de Crouzon.

2. Las asociaciones oculares incluyen: aniridia, esclerética
azul, catarata, ectopia del cristalino, glaucoma, coloboma, me-
galocérnea e hipoplasia del nervio 6ptico.

3. Signos sistémicos

* Distancia anteroposterior de la cabeza corta y crdneo am-
plio debido al cierre prematuro de suturas.

* Hipoplasia mediofacial y nariz curvada «en pico de loro»
que da lugar a una cara «de rana».

* Prognatismo mandibular.

* Paladar en forma de V invertida.

* Acantosis nigricans.

Sindrome de Apert

El sindrome de Apert (acrocefalosindactilia) es la mas grave de
las craneosinostosis y puede afectar a todas las suturas cranea-
les. La herencia es autosémica dominante, pero la inmensa ma-
yoria de los casos es esporddica y se asocia con edad avanzada
de los padres.

I. Signos oculares

¢ Orbitas poco profundas, proptosis e hipertelorismo suelen
ser menos pronunciados que en el sindrome de Crouzon
(Fig. 17.85).

¢ Exotropia.

* Inclinacién antimongoloide de las aberturas palpebrales.

* Las complicaciones que comprometen la visién incluyen:
exposicion corneal y atrofia optica.

Fig. 17.85
Sindrome de Apert.

2. Las asociaciones oculares son queratocono, ectopia del
cristalino y glaucoma congénito.
3. Signos sistémicos
* Oxicefalia con occipucio aplanado y frente amplia.
* Estria horizontal por encima del puente supraorbitario.
* Hipoplasia mediofacial con nariz en forma «de pico de
loro» y orejas de implantacién baja.
* Paladar ojival, fisura palatina y tivula bifida.
¢ Sindactilia de las manos y los pies.
* Anomalfas del corazén, pulmones y rifiones.
* Erupciones cutdneas parecidas al acné en el tronco y las
extremidades.
* Retraso mental en el 30% de los casos.






