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Hemangioma infantil retro-orbitario. un reto diagnostico en

pacientes con proptosis

Children’s Retro-Orbital Hemangioma,

a challenging diagnostic in patients with

Proptosis

Ligia Fu'?, lvis Hernandez'?, Keshia Gémez'?, Katia Aguilar', Celim Chau'®

RESUMEN

Los hemangiomas son los tumores vasculares mas frecuentes
de la infancia, de naturaleza benigna con caracteristicas biol6-
gicas especificas La prevalencia oscila entre 1y 3% en la zona
orbitaria, localizacion que puede presentar complicaciones
diagndsticas. Se presenta el caso de paciente femenina de 3
meses de edad, con proptosis en ojo izquierdo de un mes de
evolucion, moderada desviacion del globo ocular hacia afuera y
hacia abajo, resistencia a digito presién y limitacion a la abduc-
cion. Por dicho cuadro se realiza de manera inmediata estudio
de resonancia magnética de orbitas con probable diagndstico
de proceso neoplasico vs pseudotumor inflamatorio. Mediante
la correlacion clinica el caso fue valorado multidisciplinariamen-
te por el servicio de oftalmologia, Neuroradiologia y oncologia

ABSTRACT

Hemangiomas are the most common vascular tumors of child-
hood, benign with specific biological characteristics prevalence
ranges from 1 to 3% in the orbital area, location that may have
diagnostic complications. For female patient 3 months old, with
proptosis in left eye of a month of evolution, moderate deviation
of the eyeball outward and downward pressure resistance and
limitation digit abduction occurs. For this table is performed
immediately MRI study of orbits with probable diagnosis of in-
flammatory pseudotumor vs. neoplastic process. By clinical
correlation case it was valued multidisciplinary by the ophthal-
mology, Neuroradiology and Pediatric Oncology, with the sup-

pediatrica, con el apoyo de multiples estudios de imagen se
establece el diagnostico final de hemangioma infantil retro-
orbitario, siendo manejado de manera conservadora con corti-
coesteroides sistémicos obteniendo una evolucion satisfactoria.
Al enfrenarnos en la practica clinica con lesiones cuya localiza-
cion presentan un verdadero desafio diagndstico por sus multi-
ples etiologias, la sospecha clinica, los estudios de imagen y el
manejo multidisciplinario son esenciales para la toma de deci-
siones oportunas que llevan al paciente a una evolucion satis-

factoria, pronta recuperacion y mejor calidad de vida.

Palabras Clave: Tumor, hemangioma, proptosis, glucocor-
ticoides (Fuente: DeCS-BIREME)

port of multiple imaging studies the final diagnosis of retro-
orbital infantile hemangioma is established, being managed
conservatively with systemic corticosteroids obtaining a satis-
factory evolution. At deal in clinical practice with injuries whose
location have a real diagnostic challenge for its multiple etiolo-
gies, clinical suspicion, imaging studies and multidisciplinary
management are essential to making timely decisions that lead
the patient to a satisfactory outcome, early recovery and better
quality of life

Key words: neoplasms, hemangioma, exophthalmos, glu-
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INTRODUCCION

La proptosis ocular o desplazamiento del globo ocular hacia
adelante es un hallazgo relativamente poco frecuente en la
practica clinica. " El 90% de las lesiones ocupantes de espa-
cio en la orbita infantil son benignas. De ellas el 50% son quis-
ticas y dermoides en su mayoria, el 10% restante son malig-
nos.

Dentro de las lesiones benignas se encuentran las anomalias
vasculares las que se dividen en: malformaciones vasculares
siempre presentes en el nacimiento y pueden crecer durante
toda la vida y tumores entre los que encontramos los heman-
giomas infantiles, son los tumores benignos mas frecuentes en
la infancia. En proporcion mas alta en nifias 4:1 y de mayor
prevalencia en infantes prematuros. 4%

El hemangioma es el tumor palpebral y orbitario mas frecuente
en nifios. La prevalencia oscila entre el 1 y el 3%. Se presenta
principalmente en lactantes durante el primer afio de vida. La
mayoria de los hemangiomas orbitarios se localizan en la zona
anterior de la orbita. ®® Aunque pueden ser periorbitarios, retro
-orbitarios intraorbitarios e infraorbitarios. Los de localizacion
peri orbitaria se manifiestan como una lesién con aspecto de
fresa que involucra el parpado y lesiones mas profundas con
proptosis en la infancia temprana. 7!

En general el diagnostico de los hemangiomas es eminente-
mente clinico, requiriendo estudios especiales como resonan-
cia magnética nuclear (RMN), angiografias, tomografia axial
computada (TAC), ® " '@ en aquellas lesiones que se localizan
en cabeza zona media, region orbitaria o periorbitaria y las

lesiones multiples (hemangiomatosis). ©* &2

El peligro de comprometer la agudeza visual, marca el limite
intervencionistal Las terapias clasicas incluyen corticoides
sistémicos y/o intralesionales, interferon alfa-2a como 2b, Ia-
ser, embolizacién, inmunomoduladores y cirugia, evitando asi
secuelas irreversibles.

CASO CLIiNICO

Se presentd lactante menor femenina de tres meses de edad,
procedente de la regidon noroccidental de Honduras, sin ante-
cedentes personales patoldgicos, con proptosis en ojo izquier-
do, de un mes de evolucidén, con apariciéon espontanea, progre-
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siva, negando otros sintomas asociados al cuadro. Paciente
evaluada en la consulta externa de pediatria del Hospital Es-
cuela Universitario constatando al examen fisico una proptosis
ocular izquierda con moderada desviacién de globo ocular
hacia afuera y hacia abajo, con resistencia a digito presion, sin
latido, frémito, equimosis o inyeccién conjuntival, reflejos pupi-
lares presente, con limitacién a la abduccion en ojo izquierdo.
Se realizd estimacion indirecta de agudeza visual sin altera-
cion. Al fondo de ojo nervio 6ptico y macula de aspecto normal.

Se solicité resonancia magnética de orbitas que eviden-
cio una imagen de comportamiento nodular, con localizacion
intra-conal hacia la orbita izquierda, considerandose proceso
neoplasico dependiente de los planos grasos o pseudotumor
inflamatorio (Figura 1-2). El caso es valorado por el servicio de
Oncologia Pediatrica quienes frente a los hallazgos considera-
ron como posibilidad diagnostica el rabdiomisarcoma vs. Re-
tinoblastoma vs. Neuroblastoma, planteandose el diagndstico
diferencial de anomalia vascular. Se realizé niveles de alfa feto
proteina con valores normales para la edad. Se decide estudio
de medula ésea para investigar la presencia de células ajenas
a dicha region, sin embargo este solo mostro células inmadu-
ras escasas con pseudopodos de aproximadamente el 15% sin
aglutinaciéon de células inmaduras. Se inicia estudio de enfer-
medad mieloproliferativa por inmunofenotipo sin encontrar
anormalidad alguna. Las pruebas complementarias que se
realizaron descartan de forma razonable la presencia de una
enfermedad sistémica.

Se presenté caso al servicio de Neuroradiologia Pedia-
trica. Dicho servicio solicito imagen de resonancia magnética
de orbitas e identificd proceso ocupante de espacio de orbita
izquierda de 3x2.3x1.8 cm, heterogéneo, isointenso al parén-
quima y tejidos blandos en region posterior e inferior de la 6rbi-
ta, lobulado, con discretas areas de hipointensidad, con areas
de ausencia de sefal en su interior produciendo desplazamien-
to de estructuras musculares de la 6rbita y proptosis del globo
ocular, con discreta compresion del nervio optico.

La angiotomografia de orbita reporto estructuras vasculares
dilatadas en la regién intraorbitaria y en regiéon temporal con
alteracion de flujo (Figura 1.) En la Resonancia magnética por
espectroscopia no se identificé datos especificos de una le-

sion.
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Figura 1-2: ANGIOTAC e IRM
se muestra el hemangioma en
la region retro-orbitaria con
estructuras vasculares dilata-
das y alteracion del flujo normal
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Figura 3: IRM hemangioma en involucién provocando leve compresién de estructuras adyacentes.
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El caso fue valorado multidisciplinariamente por Neuradiologia,
Oncologia, Oftalmologia estableciendo el diagnéstico de he-
mangioma infantil orbitario y en vista de potenciales complica-
ciones y edad de la paciente se inicia tratamiento con corti-
coesteroides sistémicos con prednisolona a dosis inicial de
2.5mg (15mg/5cc) en la mafiana como por la tarde, dias alter-
nos. Al realizar el seguimiento se observé una reduccion consi-

VOL. 2 NO 2

derable de la proptosis (Figura 3) al igual que en otros estudios
radioldgicos, la disminucién del tamafio del hemangioma por lo
cual se comenzd a reducir las dosis de prednisolona hasta su
suspension definitiva sin presentarse efectos adversos en la
paciente. Estudios de imagenologia recientes evidenciaron una
remision completa del hemangioma (figura 4), manteniéndose
en vigilancia anual.

Figura 4: ANGIOTAC la cual en comparacion con estudios anteriores muestra que la lesion ocupante

de espacio en globo ocular izquierdo ha desaparecido

DISCUSION

La incidencia de las diferentes proptosis y masas de afectacion
orbitaria en nifios varia dependiendo de los estudios, centros
de referencia, paises y continentes. El 90% de las lesiones
ocupantes de espacio en la 6rbita infantil son benignas. De
ellas el 50% son quisticas y dermoides en su mayoria. El 10%
restante son malignas donde los rabdomiosarcomas, neuro-
blastomas metastasicos, leucemias/linfomas y extensiéon de
retinoblastomas son los méas corrientes basandose en cirugias
confirmadas con anatomia patolégica. % Sin embargo, los
procesos infecciosos que son tan corrientes en la infancia y
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dan pseudoproptosis, no son contemplados. Los trabajos de
Rootman y Bullock que incluyen casos diagnosticados clinica-
mente, revelan que las patologias inflamatorias/infecciosas y
los tumores vasculares y neurales son los mas comunes y ha-
bituales. ' como ser en nuestro caso donde la paciente con
proptosis se enfrenta a diversos posibles diagndsticos por lo
que se hizo uso del avance de las técnicas neurorradiolégicas
(RM, RM con espectroscopia, Angiografia) para su diagnéstico
y posterior actitud terapéutica.
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En nuestro caso la RM realizada nos indico la presencia de un
proceso neoplasico por lo que se realizaron pruebas para lo-
grar descartar/diferenciar dicho diagnostico/proceso sin tener
una respuesta clara, por ello, fue necesario acudir a La Espec-
troscopia por Resonancia Magnética (ERM) la cual es una téc-
nica que basicamente realiza un analisis no invasivo del meta-
bolismo del tejido a estudiar, determinando las concentraciones
relativas de sus metabolitos y las interacciones producidas
entre ellos. De esta manera, a la informacion morfolégica que
aporta la RM se suma la informacion bioquimica que brinda la
ERM. Si bien el “Gold standard” para establecer el diagnéstico
definitivo de una lesién sigue siendo la biopsia, la ERM ayuda-
ria en determinados casos a evitar biopsias innecesarias (en
procesos no tumorales o en tumores no accesibles) y, en otros,
a dirigir la biopsia a la zona de mayor anaplasia. ' En nues-
tra paciente al realizar la RME y la angiotomografia se logré
confirmar el diagnéstico de Hemangioma Infantil retroorbitario.

Inicialmente el término hemangioma incluia todas las
anomalias vasculares independientes de su origen, presenta-
cion clinica o de su evolucién hasta que en 1982 se realizé la
primera clasificacion biolégica de las lesiones vasculares que-
dando en la categoria de tumores vasculares. Los hemangio-

mas son los tumores benignos mas frecuentes en la infancia.
[3,12]

Aparecen en la primera y segunda semana después del
parto, y aumentan de tamano durante los primeros 6 meses a
un afio de vida (fase proliferativa), con una detenciéon de su
crecimiento (fase estacionaria) y su posterior involucién (fase
de involucién).

El 75% se resuelve durante los siguientes 4 afios por
ello en muchas ocasiones se aplica el “evaluar y esperar” en la

practica clinica [*4

. Los hemangiomas orbitarios frecuente-
mente estan localizados en la region anterior, lesiones mas
profundas cursan con proptosis en la infancia temprana que
pueden provocar obstrucciéon del eje visual y compromiso del
globo ocular B4,

Su diagndstico se realiza por estudios de imagenologia,
en la resonancia magnética se observan como masas margina-
das y bien definidas que, al compararlas con la intensidad del
musculo, son iso- a hiperintensas en T1 y moderadamente

hiperintensas en T2.
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El hallazgo caracteristico son areas de ausencia de
sefial en la periferia o dentro del tumor. "' En Ia fase involuti-
va el depdsito de grasa en la lesion le confiere un aumento en
la intensidad de sefial en T1 y T2, luego con la fibrosis se ob-
servan areas de disminucion de sefial en T2. Tras la adminis-
tracion de medio de contraste, se observa un realce intenso,
homogéneo y prolongado durante la fase proliferativa; asimis-
mo, en imagenes de angiorresonancia se puede evidenciar
dilatacion de las arterias nutricias y de los vasos de drenaje
813 En nuestro caso la paciente se encuentra entre la edades
donde se manifiestan los hemangiomas con todo el esplendor
de la fase proliferativa y es una de las causas de proptosis, sin
embargo la RM arrojé un probable proceso neoplasico ya que
los resultados a la imagenologia reportaron un proceso nodular
con compromiso de planos musculares sin vacios centrales y
periféricos que es la principal caracteristica radiolégica de los
hemangiomas en la RM. Se acudié a otras técnicas que nos
permitieron corroborar este diagndstico (ERM y angiotomogra-
fia).

El crecimiento de los Hemangiomas Infantiles en la re-
gién retro-orbitaria pueden dejar secuelas por compresion co-
mo astigmatismo, deformacion corneal, estrabismo y en el 40%
de los casos ambliopia que son indicaciones para inicio de
tratamiento [

El manejo de los hemangiomas infantiles es controverti-
do debido a su amplio espectro de presentaciones clinicas y la
dificultad para predecir que lesiones son inocuas y cuales su-
ponen un riesgo para el paciente. Por ello se recomienda tratar
cada caso de manera individual ['?. Bajo control pediatrico se
acelera la regresion de los hemangiomas con esteroides sisté-
micos en pautas de varios meses. ! Los corticoesteroides
afectan el crecimiento del hemangioma infantil modificando en
ambiente pro-angiogenico del tumor suprimiendo los niveles
altos de factor del crecimiento endotelial vascular (VEGF-A) asi
como la modificacién de otros genes pro-angiogenicos inclu-
yendo: MCP-1, interleucina 6, MMP-1 y el receptor del activa-
dor de plasminogeno uroquinasa. ['®'"!. Se utiliza prednisona o
prednisolona a una dosis de 2 a 4 mg/kg/dia durante un tiempo
prolongado (de 5 a 8 semanas) por lo que es muy probable que
puedan aparecer efectos secundarios como hirsutismo, altera-
ciones gastrointestinales, alteraciones del suefio, aspecto cus-
hingoide, miocardiopatia hipertrofica talla baja, necrosis cuta-
nea y pérdida visual por embolia *'7
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Dentro otras alternativas terapéuticas esta los corticoides intra-
lesionales (betametasona y triamcinolona) producen reduccio-
nes rapidas pero también estan descritas multiples complica-
ciones ya que la embolizacioén fortuita de los vasos intratumora-
les por via retrograda causa ceguera. Si no remiten, el interfe-
rén es la Ultima modalidad terapéutica ['*'® La embolizacion, el
uso de las sustancias esclerosantes y la escisién quirurgica
estd muy auge en la actualidad. Pero sélo en casos especiales
de facil abordaje y cuando el tumor no manifiesta su regresion
se podria intentar esta ultima técnica. La radioterapia causa
demasiados problemas secundarios y esta contraindicada. Su
uso en casos dramaticos refractarios a toda terapia, da compli-
caciones secundarias y posibilidad de osteosarcomas por ra-
diacion 1. En nuestra paciente el tratamiento estaba justifica-
do por la avanzada afectacion y el riesgo de ceguera por co-
mienzo de afectacion del nervio éptico, por ello, se decidio el
inicio de corticoesteroides sistémicos que suele ser la primera
linea de tratamiento con un evidente éxito en la involucion del
hemangioma y consecuente desaparicion de la proptosis sin
evidencia de efectos adversos.

Por su variedad, las controversias y resultados interdisciplina-
rios se hacen mas complejo y es dificil conseguir una vision
integrada de los procesos tumorales retro-orbitarios. El papel
del clinico en estos casos es llegar a una sospecha adecuada y
para ello es importante familiarizarnos con los cuadros de apa-
ricion, y recordar historias como la referida en este articulo.
Nos queda la ensefianza de que la sospecha clinica se puede
lograr recordando dos aspectos importantes: el conocimiento
de los diagnosticos diferenciales y el uso de pruebas diagnosti-
cas.
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