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RESUMEN

Las anomalias vasculares de la orbita (AVO) son un grupo heterogéneo de patologias que pueden
presentarse con frecuencia en el cono orbitario, la regién periorbitaria o dentro de la érbita misma. Las
AVO se dividen en tumores y malformaciones. Su presentacion clinica mas frecuente es el exoftalmos,
asociado o no a alteracion del eje visual. Ademas, pueden presentar complicaciones agudas, como
hemorragia intralesional o celulitis entre las mas frecuentes, y complicaciones crénicas, como ambliopia
y afectacion de la agudeza visual a largo plazo.

La evolucion de las técnicas de imagenes, el uso de nuevos farmacos y la utilizacion de innovadores
procedimientos en radiologia intervencionista han posibilitado obtener una mejora significativa en los
procesos diagnosticos y terapéuticos de estos pacientes, permitiendo un diagnéstico y tratamiento preciso.
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INTRODUCCION

Las anomalias vasculares son un grupo
heterogéneo de patologias que pueden
presentarse con frecuencia en la regién
periorbitaria. La Sociedad Internacional para el
Estudio de las Anomalias Vasculares (ISSVA)
las clasifica en dos grandes grupos: los tumores
vasculares, que presentan un endotelio
proliferativo, y las malformaciones vasculares,
que son basicamente defectos localizados de la
morfogénesis vascular."

Los hemangiomas infantiles son el ejemplo
mas comun y frecuente de los tumores
vasculares; las malformaciones venosas (MV) y
linfaticas (ML) son los exponentes mas comunes
del subgrupo de malformaciones.?

Las anomalias vasculares de la érbita (AVO) son
lesiones benignas, que representan entre el 5 % y
el 20 % de todas las lesiones orbitarias en nifios.??
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La presentacion clinica mas frecuente de las
AVO es, en general, el exoftalmos, asociado o no
a alteracion del eje visual (Figura 1). Con menos
frecuencia, se encuentran tumores asintomaticos,
como es el caso de los hemangiomas infantiles de
pequefio tamafo.*® Las AVO pueden presentar
complicaciones agudas, como hemorragia
intralesional o celulitis, entre las mas frecuentes,
y complicaciones crénicas, como ambliopia y
afectacion de la agudeza visual a largo plazo
(Figura 2). El diagnostico y el tratamiento
oportunos son determinantes para la salud visual
del nifio.®

El manejo de estas patologias ha mejorado
significativamente en los ultimos afos,
especialmente por un mayor conocimiento
de ellas, lo cual permite identificar y clasificar
precisamente estas lesiones, y decidir la mejor
opcidn terapéutica.”® Los ultimos hallazgos sobre

Ficura 1. Paciente de 9 afos portadora de una malformacién venolinfatica de la érbita, con proptosis

|

Ficura 2. Paciente de 1 aiio portador de malformacién venolinfatica retroocular, con episodio agudo de

hemorragia intralesional




la patogénesis de estas lesiones y la evolucion de
las técnicas de imagenes y de los procedimientos
intervencionistas han permitido obtener una
mejora significativa en los procesos diagnosticos
y terapéuticos de estos pacientes.!

CLASIFICACION

La clasificacion mas aceptada actualmente
es la descrita por Mulliken y Glowacki en
1982, adoptada y actualizada por la Sociedad
Internacional para el Estudio de las Anomalias
Vasculares (ISSVA) (Tabla 1).” Esta clasificacion
divide las anomalias vasculares, de manera
general, en tumores y malformaciones
vasculares.'3

Los hemangiomas son los tumores
vasculares benignos mas frecuentes de la
infancia. Se los subdivide en infantiles (los
mas comunes y conocidos por los pediatras
generalistas) y los congénitos (llamados asi
porque estan completamente desarrollados
al nacimiento). En esta actualizacion nos
referiremos exclusivamente a los hemangiomas
infantiles (HI), dado que los congénitos son
extremadamente raros en la 6rbita. Los HI se
encuentran presentes enentreel4 % yel 5%
de los lactantes. No estan presentes al nacer;
sin embargo, puede existir una lesién precursora
como un area palida, rosada o purpurica, con
telangiectasias, que luego aumenta su volumen,
toma un color rojo brillante y se vuelve mas
evidente entre las 3 y las 7 semanas de edad.
La lesion luego prolifera durante un periodo de 3
a 5 meses y posteriormente involuciona durante
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varios afios.'

Por su parte, las malformaciones vasculares
se encuentran al nacimiento y se caracterizan
por presentar canales vasculares displasicos. A
diferencia de los hemangiomas, manifiestan una
proliferacién celular normal, crecen acompafiando
el crecimiento del nifio y no muestran involucion
espontanea. Se subdividen, segun el canal
vascular afectado, en arteriales, venosas,
linfaticas, capilares o mixtas; cada una de ellas
con particularidades clinicas e imagenoldgicas
que definen su presentacion, tratamiento y
seguimiento especifico.”0

HEMANGIOMAS INFANTILES ORBITARIOS Y
PERIORBITARIOS

Los HI ubicados en la region orbitaria y
periorbitaria deben ser considerados como
una causa posible de afectacion del desarrollo
visual del lactante. La mayoria suelen ser
extraconales, ubicados mas frecuentemente
en el parpado superior. Aquellos con ubicacion
mas profunda pueden extenderse a través de
los planos, incluso intracranealmente a través
del canal optico o la fisura orbitaria superior. Los
musculos extraoculares y las glandulas lagrimales
raramente se ven afectados.'®

Las complicaciones que pueden generar
los HI orbitarios son el astigmatismo, ptosis
palpebral, proptosis y estrabismo (Figura 3). Una
de las principales causas prevenibles de ceguera
en nifos es la ambliopia que genera la privacion
del estimulo visual a causa de la obstruccién que
ocasiona este tumor vascular.®®

TaBLA 1. Clasificacion de las Anomalias Vasculares ISSVA 2018

Tumores vasculares

Malformaciones vasculares

Benignos
Hemangioma infantil
Hemangioma congénito
Angioma en penacho
Granuloma pidgeno

Simples
Capilares
Linfaticas
Venosas
Arteriales

Localmente agresivos
Hemangioendotelioma kaposiforme
Sarcoma de Kaposi
Otros
Malignos
Angiosarcoma
Otros

Combinadas
Fistula arteriovenosa
Malformacion arteriovenosa
Malformacion capilarvenosa
Malformacion capilarvenolinfatica
Malformacion venolinfatica
Malformacion capilar-linfatica

ISSVA Classification of Vascular Anomalies ©2018 International Society for the Study of Vascular Anomalies. Disponible en

issva.org/classification
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Ficura 3. Paciente de 4 aiios portadora de hemangioma intraorbitario, con proptosis secundaria a este

Al examen fisico, las lesiones ubicadas en
los planos superficiales orbitarios o periorbitarios
suelen aparecer como tumores rojizos, mientras
que las lesiones subcutaneas suelen ser algo
violaceas. En muchas oportunidades estas
lesiones no poseen expresion clara visible en
piel.'-'® En general, no tienen cambios durante
el llanto o con maniobras de Valsalva, como
sucede con las MV.

En caso de extension al interior de la orbita,
estas lesiones pueden causar exoftalmos
con desplazamiento del globo ocular.’”' Los
hemangiomas profundos tipicamente presentan
solo manifestaciones cutaneas limitadas, como
un tenue cambio de color azul verdoso, ademas
de la tumoracion subyacente.

En algunos casos raros, pueden aparecer
otras complicaciones, menos frecuentes, incluida
la hemorragia local, ulceracion del hemangioma,

trombosis localizada, compresion del nervio
Optico y remodelacion 6sea.?°

Los HI aparecen frecuentemente como
hallazgos aislados, pero en aquellos casos en
los cuales la lesion es extensa y segmentaria, es
decir, afecta segmentos de la cara, el craneo y la
region cervical, es importante solicitar estudios
complementarios para descartar el sindrome
PHACE (por su sigla en inglés: Posterior fossa
brain malformations, large facial Hemangiomas,
Arterial anomalies, Cardiac anomalies and
aortic coarctation, and Eye abnormalities).
Este sindrome, definido como una enfermedad
neurocutanea, asocia la presencia de grandes
hemangiomas con una o mas anormalidades
estructurales. El rasgo mas caracteristico es
la presencia de un hemangioma cutaneo de
gran tamafio que puede afectar a uno o varios
dermatomas (Figura 4).2'-%*

Ficura 4. Paciente de 3 afios portadora de sindrome de PHACE con hemangioma facial >5 cm de diametro




Las lesiones sospechosas de hemangiomas
infantiles que no presentan estigmas en la
piel deben ser particularmente observadas,
teniendo en cuenta el diagnéstico diferencial con
lesiones malignas de la orbita. Estos diagnosticos
diferenciales incluyen el rabdomiosarcoma,
infiltrados leucémicos u otras neoplasias malignas
(Figura 5).5%
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Diagnoéstico por imagenes

La evolucion natural que siguen los
hemangiomas infantiles es muy caracteristica:
por fases. Primero, sucede la fase proliferativa,
que se inicia durante el ultimo trimestre de
embarazo, en el utero materno, que continua
durante las primeras semanas de vida. Esta etapa
se caracteriza por la intensa vascularizacion de la

Ficura 5. Paciente de 2 meses de vida portador de rabdomiosarcoma. Al examen con lupa de 20 dioptrias,
se observa una lesion rojo brillante, multilobulada, que desplaza el globo ocular y protruye a través de la

hendidura ocular

lesion. Entre el afo y los 5 afios de vida, sucede
la fase de estabilidad, donde el hemangioma
lentamente empieza a disminuir de tamano.
Por ultimo, mas alla de los 5 afos de vida,
sucede la fase de regresion, donde en general el
hemangioma desaparece y es reemplazado casi
en su totalidad por tejido fibrotico y grasa.®®™
Estas fases se correlacionan bien con el método
de diagndstico por imagenes de mayor utilidad

para estas lesiones. La ecografia Doppler debe
ser el primer estudio complementario para solicitar.
En lesiones superficiales, estas pueden delimitarse
adecuadamente, sin extensién a planos profundos
y sin compromiso de estructuras adyacentes.
La ecografia resulta suficiente para evaluar la
extension de la lesion y sus caracteristicas; asi
se evita realizar estudios de mayor complejidad y
costo, como la resonancia magnética (RM).

Ficura 6. Hemangioma infantil. Ecografia Doppler color. A: Corte longitudinal, fase proliferativa
(hipervascularizado). B: Corte longitudinal, fase de regresion (reemplazo graso, disminucion de la seinal

Doppler)




El examen morfolégico y Doppler color
muestra lesiones sdélidas, circunscriptas, con
ecogenicidad variable, que durante su fase
proliferativa presentan intensa vascularizacion.
En la fase de regresion, se produce atrofia y
reemplazo por tejido fibroadiposo. En esta etapa,
la ecografia Doppler muestra disminucién del flujo
sanguineo y aumento de la ecogenicidad de la
lesién, dado el reemplazo graso que se produce
(Figura 6).25

La RM es una excelente herramienta
diagndstica complementaria, que solo debiera ser
indicada en casos en que exista duda diagndstica
0 sea necesaria una evaluacion mas completa
de la extensién de la lesion, cuando la ecografia
muestre extension a la region retroorbitaria y/o
no se logre definir adecuadamente los limites
de la lesion. Esto se debe a que en su mayoria
requiere anestesia general para poder realizarse
adecuadamente en lactantes y nifios pequefios
(Figura 7).3-51516

En la fase proliferativa, se presentan como
lesiones bien definidas lobuladas, isointensas
en T1, hiperintensas y homogéneas en T2, con
un realce homogéneo en la serie poscontraste.
Durante la fase de regresion, existe disminucion
del flujo vascular, visible por la disminucion
del realce poscontraste y un incremento del
tejido fibroadiposo, haciendo la lesién mas
heterogénea.?”

Tratamiento
El enfoque multidisciplinario y el avance
en las opciones terapéuticas han logrado que
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el tratamiento de los hemangiomas orbitarios
evolucione en las ultimas décadas. Para la
mayoria de los casos en donde no existe riesgo
de ambliopia, compromiso del nervio 6ptico o
lesidn corneal, se debe apuntar a un tratamiento
conservador y seguimiento mediante control
clinico y ecografico. En aquellos casos en que sea
necesario actuar para evitar las complicaciones
posibles del hemangioma, actualmente se
considera el propranolol como el farmaco de
eleccion; la cirugia queda como ultimo recurso.
El propranolol es un farmaco betabloqueante
aprobado por la Administracién de Alimentos
y Medicamentos de los Estados Unidos (FDA)
para el tratamiento de los hemangiomas infantiles
que presentan riesgo de complicaciones. La
administracion de propranolol tiene un 90-95 %
de respuesta reportada a las pocas semanas de
comenzar el tratamiento. Se administra 1-3 mg/
kg/dia por via oral. La terapia es en general
necesaria durante 6 meses.?

En la practica habitual, previo al tratamiento,
se debe confeccionar una historia clinica
completa —con especial énfasis en antecedentes
de patologia pulmonar y cardiolégica— y realizar
un examen fisico y cardiovascular que incluya
medicién de frecuencia cardiaca (FC) y tension
arterial (TA). El mayor efecto del propranolol
oral sobre la FC y la TA se observa luego de 1 a
3 horas de su administracion, por lo cual deben
ser monitorizadas luego de la primera toma,
especialmente en los nifios mas pequenos.
El monitoreo puede ser realizado en forma
ambulatoria, aunque en ocasiones, puede ser

Ficura 7. Hemangioma orbitario. A: Ecografia, corte longitudinal a nivel de la érbita. Se observa lesién
heterogénea, hipervascularizada al examen Doppler color. B: Resonancia magnética del mismo paciente,
secuencia T2, corte axial sin contraste. Lesion levemente hiperintensa que compromete la region
orbitaria derecha con extensién al cono ocular. C: Secuencia T1, corte coronal con gadolinio. Lesion con
refuerzo homogéneo en la region orbitaria inferior derecha




necesaria la internacién del paciente.

La mayoria de los pacientes no tienen
recaida una vez finalizado el tratamiento, pero
un pequefio numero de nifios puede mostrar
nuevo crecimiento tumoral, por lo que requerira
la restitucion del betabloqueante.?82°

La aplicacion local de maleato de timolol al
0,5 % también ha sido descripta; presenta menos
efectos adversos sistémicos, pero también menor
eficacia. Su uso se encuentra limitado a las
lesiones superficiales.*°

MALFORMACIONES VASCULARES
ORBITARIAS Y PERIORBITARIAS
Clasificacion y diagnéstico

Las malformaciones vasculares son defectos
congénitos localizados del desarrollo vascular.
Pueden afectar arterias, venas y/o vasos
linfaticos. Segun su hemodinamia, también
pueden ser clasificadas en malformaciones de
alto flujo y bajo flujo. Son mas frecuentes en
cabeza y cuello; aunque son raras en la 6rbita,
pueden afectarla como también a la regidn
periorbitaria y el cono ocular.?1°

Al tratarse de una patologia congénita, pueden
ser evidentes desde el nacimiento o manifestarse
luego durante el desarrollo y crecen en conjunto
con el paciente, sin involucionar. En algunos
casos se hacen evidentes recién en la pubertad,
ya que el aumento de estrogenos y testosterona
influyen directamente debido a la presencia
de receptores para dichas hormonas en las
malformaciones.®"
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No se han reportado casos de malformaciones
de alto flujo (arteriovenosas) orbitarias, por lo que
nos limitaremos a describir las malformaciones
de bajo flujo que afectan a la 6rbita (linfaticas
y venosas). Cabe destacar que es la lesidn
combinada, la malformacion venolinfatica (MVL),
la que se encuentra con mas frecuencia a este
nivel.®

Malformaciones venolinfaticas

Las ML consisten en dilataciones quisticas
de los canales linfaticos revestidos por endotelio
vascular. Por lo general, no hay comunicacién
con el sistema linfatico sistémico funcional,
aunque las lesiones suelen variar de tamafo en
el contexto de una enfermedad viral sistémica.®®

Las MV son las malformaciones vasculares
mas frecuentes en general. Se originan por
una alteracion en el desarrollo del endotelio
vascular, generando venas anormales que
carecen de mecanismos valvulares funcionales,
con alteraciones en el flujo sanguineo que llevan
a la dilatacion progresiva, estasis sanguinea
y la consecuente trombosis aguda o crdnica
(flebolitos). En muchos casos, durante un evento
trombotico agudo se hacen evidentes, debido a la
inflamacion y al dolor que este genera.?'

Las MVL constituyen hasta el 4 % de todas las
lesiones orbitarias referidas a centros pediatricos
de tercer nivel.® Suelen presentarse como
lesiones unicas en cabeza y cuello, pueden
afectar tanto piel, tejido celular subcutaneo y
musculo como mucosas.

Ficura 8. Paciente de 2 afios portadora de malformacion venolinfatica retroocular. A: Episodio de
sangrado intralesional que requirié drenaje percutaneo. B: Posdrenaje inmediato se evidencia correccion
de proptosis. C: Resonancia magnética, secuencia T1 corte axial, que evidencia lesién isointensa. D:
secuencia T2, corte axial, que evidencia lesion hiperintensa (flechas)




Son lesiones compresibles, que pueden variar
de tamano con las maniobras de Valsalva. En
algunos casos, también pueden aumentar su
tamano subitamente luego de traumatismos, con
episodios de sangrado intralesional, resecciones
parciales, e incluso debido a la influencia
hormonal durante la pubertad y/o embarazo.*?

Las MVL que afectan la 6rbita no suelen
ser visibles al nacimiento, pero se vuelven
clinicamente evidentes en la primera década de
vida en la mayoria de los casos.%¢ Los principales
sintomas incluyen la presencia de una masa,
proptosis, desplazamiento del globo ocular,
hemorragia y/o dolor. El aumento de tamafo
puede estar asociado a episodios de trombosis
o hemorragia dentro de la lesién y la deformidad
puede aparecer de forma subita y generar una
alteracion cosmética significativa (Figura 8).56%

La hemorragia ocurre en mas de la mitad de
estos pacientes, puede ser recurrente, asociarse
a proptosis y conducir a neuritis 6ptica por un
mecanismo de inflamacién y compresién.>¢

Diagnéstico por imagenes

Las caracteristicas imagenoldgicas
dependeran de la evolucién de la lesion. Por
lo general, hay multiples quistes que pueden
contener linfa, sangre o sus productos de
degradacion, especialmente si la hemorragia ha
sido el sintoma de presentacion clinica (Figura 9).
En términos generales, para todas las anomalias
vasculares, la ecografia Doppler y la RM son los
métodos de imagenes de preferencia para la
correcta y completa evaluacion y seguimiento de
los pacientes con esta patologia. La mayoria de
los pacientes con MVL requeriran al menos una
vez la realizacion de ambos estudios.®*%

La ecografia Doppler debe ser siempre el
primer estudio para realizar. Se observaran
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imagenes heterogéneas, con ecogenicidad mixta,
es decir, areas anecoicas que corresponden a
zonas quisticas predominantemente linfaticas y
areas ecogeénicas que pueden corresponder a
zonas de inflamacion tisular asociada en algunos
casos a sangrado difuso. Se puede encontrar
la presencia de flebolitos, depdsitos de calcio
caracteristicos de las MV, como imagenes
ecogeénicas con sombra acustica, en los casos de
MVL predominantemente venosas. En los casos
de MVL predominantemente linfaticas, se podra
identificar la presencia de sangrado intraquistico
y observarse cambios en la ecogenicidad del
liquido en las lesiones linfaticas.®®

La RM permite evaluar la extension
y relacién con estructuras adyacentes. Las
secuencias recomendadas incluyen imagenes
ponderadas en T1 (pre- y poscontraste)
y T2, con saturacién grasa. Las imagenes,
clasicamente, pueden presentar sefial intermedia
en T1 e hiperintensidad en T2, con relacion a
su contenido o a la presencia de hemorragia
o trombosis. La inyeccion de gadolinio permite
observar un refuerzo difuso de los canales
venosos, a diferencia de las ML puras, que
no presentan habitualmente realce. En las
secuencias ponderadas en T2, los flebolitos
aparecen como areas focales de hipointensidad
(Figura 10).¢

Tratamiento

La indicacién terapéutica se da en caso de
episodios de proptosis a repeticion, la presencia
de dolor y/o por razones estéticas. A diferencia de
los hemangiomas, aproximadamente el 50 % de
las MVL de la 6rbita se pueden manejar de forma
conservadora una vez hecho el diagndstico.
Los episodios de proptosis e inflamacion aguda
presentan, en general, buena respuesta al

Ficura 9. Ecografia de malformacioén linfatica orbitaria. Se evidencian multiples macroquistes separados

por tabiques (flechas)
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Ficura 10. Resonancia magnética nuclear, corte axial, en secuencia T2, que evidencia lesion hiperintensa

retroocular

tratamiento inicial con corticoides orales.®®

Mas alla del tratamiento médico-farmacolégico,
la primera opcidén terapéutica invasiva es la
esclerosis percutanea.® Este procedimiento es
llevado a cabo bajo anestesia general. El paso
inicial consiste en la puncion de la lesion orbitaria
bajo guia ecografica o tomografica, segun el
caso. Una vez abordada la lesién, se realiza el
estudio de la hemodinamia y angioarquitectura

de esta mediante una flebografia, y posterior
a esto se realiza la escleroterapia, inyectando
agentes esclerosantes (tetradecil sulfato de sodio,
doxiciclina, bleomicina, entre los mas frecuentes)
que producen inflamacion y consecuente dafo
del endotelio, generando fibrosis. Esta fibrosis
lleva a una retraccién y disminucién del tamafio
de la lesién y menor frecuencia de los eventos de
dolor y sangrado (Figura 11).837-40

Ficura 11. Tratamiento percutaneo de una malformacion venolinfatica ocular. A: Puncién bajo guia
ecografica del componente superficial. B: Inyeccion de contraste bajo control radioscépico. C-D: Puncion
bajo guia tomografica y control luego de la inyeccién de esclerosante (bleomicina)




Estos procedimientos percutaneos han
desplazado a la cirugia en los ultimos afios,
aunque en casos muy complejos puede ser
necesaria la combinacion de escleroterapia y
cirugia.’3s8

El uso de antiangiogénicos orales como
el sirolimus (o rapamicina) ha demostrado
efectividad y seguridad en pacientes con
malformaciones vasculares complejas. Existen
casos donde es posible combinar el sirolimus
oral con la escleroterapia y/o la cirugia. Esta
opcioén presenta dia a dia mas literatura cientifica
que la avala y demuestra excelentes resultados
a corto y mediano plazo. Un ejemplo de esto
son aquellas malformaciones orbitarias con
extension intraconal importante, en las cuales la
escleroterapia no es suficiente para tratar toda
la lesion y la cirugia no permitiria la reseccién
completa por la compleja anatomia de los tejidos
adyacentes a la lesion.241-44

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES DE LAS
ANOMALIAS VASCULARES DE LA ORBITA

En la practica clinica, existen tumores
invasivos de la 6rbita como el fibrosarcoma
congénito.' Esta lesion tumoral maligna se
presenta generalmente en recién nacidos y
bebés como masas palpables, con piel sana,
aunque se observaron lesiones con piel violacea
e inclusive Ulceras que pueden confundirse
con hemangiomas.*® El neuroblastoma, el
rabdomiosarcoma y los retinoblastomas de
crecimiento exofitico también pueden tener
una presentacion clinica inicial muy similar a
la que tendrian algunas AVO, por lo que estos
diagnésticos diferenciales deben ser tenidos en
cuenta.2'4145 Como regla general, las lesiones
malignas tienen crecimiento rapido y generan
remodelacion de los planos 6seos adyacentes,
cosa infrecuente en las AVO.*-% En todos los
casos en que los especialistas tratantes tengan
dudas sobre la benignidad de la lesion, debera
indicarse una biopsia para descartar lesiones
malignas.?

En resumen, el conocimiento béasico de
las anomalias vasculares y de la patologia
vascular de la 6rbita le facilitaria al pediatra la
deteccién precoz de las anomalias vasculares
de la 6rbita; esto aceleraria la consulta y
eventual derivacion a un centro que cuente con
herramientas para su abordaje multidisciplinario.
Los diferentes especialistas intervinientes
(radidlogos, intervencionistas, oftalmologos,
dermatélogos, entre otros) podran aplicar los
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métodos diagndsticos y las opciones terapéuticas
apropiadas para cada lesion, en pos de preservar
la salud visual de cada paciente. &
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