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TUMORES INTRAOCULARES

Los tumores oculares pueden amenazar la vision, la conservacion del globo oculary,
en caso de neoplasias malignas la vida del paciente. En este capitulo revisamos las ma-
nifestaciones clinicas generales sobre tumores intraoculares y orbitarios de la infancia y
algunos detalles sobre diagndstico y tratamiento de los mas frecuentes.

Objetivos

1. Revisidon de la presentacion de los tumores oculares pediatricos.

2. Discutir las caracteristicas clinicas de los tumores intraoculares y orbitarios mas
frecuentes.

3. Describir el tratamiento y asociaciones sistémicas que debemos recordar al
diagnosticar estos tumores.

Tumores intraoculares (1-3)

Los tumores intraoculares pueden originarse de cualquiera de las estructuras intrao-
culares. Estos tumores generalmente no dan sintomas o signos precoces o facilmente
detectables externamente, los signos de alarma mas frecuentes son:

Leucocoria: Reflejo pupilar blanco. Existen muchas causas de leucocoria como la ca-
tarata congénita, desprendimiento de retina, enfermedad de Coats, etc. El retinoblasto-
ma es la causa mas grave de leucocoria y es un signo que requiere derivacion urgente a
un oftalmdlogo.

Estrabismo: La mayor parte de los nifios con estrabismo no tienen un tumor intrao-
cular, pero un 30% de los nifios con retinoblastoma presentan estrabismo como signo
inicial.

Otros sintomas y signos que pueden aparecer son: pérdida visual, hemorragia intrao-
cular, inflamacién o glaucoma.

Retinoblastoma (4-9)

El retinoblastoma (RBL) es el tumor intraocular maligno mas frecuente en la infancia,
con una incidencia de 1 cada 15.000 recién nacidos. La edad media al diagnédstico es de
1 afio en los casos bilaterales y 2 afios en los unilaterales. No existe predileccion por sexo
ni raza.

Es un tumor de la retina en desarrollo con un origen genético cuyo punto de partida
son mutaciones en el gen Rb1, un tumor supresor localizado en el cromosoma 13. En las
formas no hereditarias (60%) se pierden los dos alelos en una célula retiniana y se desa-
rrolla el tumor, habitualmente unilateral y Unico. En las formas hereditarias o familiares
(40%), el primer alelo se pierde en una mutacién germinal, que puede ser de novo (30%)

SOCIEDAD ESPANOLA

13-44  11BRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA DE OFTALMOLOGIA




4. Tumores intraoculares y tumores orbitarios precoces
Jaume Catala y Ester Casas Gimeno

o heredada (10%), y todas las células del paciente presentan esta mutacion. El riesgo de
que se produzca una segunda mutacién con pérdida del segundo alelo en una o varias
células retinianas es de un 90%. En estos casos se suelen desarrollar multiples tumores
en ambos 0jos, sin embargo, alrededor de un 15% de los tumores unilaterales son here-
ditarios, con presencia de mosaicismo de la linea germinal.

Los retinomas son tumores prerretinoblastoma, no malignos y raros; comparten la
presencia de la doble mutacién del gen RB1, pero en algunos casos se ha demostrado la
sobreexpresion del gen 916INK4A que inhibe la progresidon del retinoblastoma y favore-
ce la expresion de un retinoma.

Los retinoblastomas, en su inicio, tienen pocas anomalias cromosémicas adicionales
y aumentan a medida que crece el retinoblastoma. Sin embargo, estas mutaciones no
parecen seguir un orden secuencial escalonado similar al del adenoma-carcinoma en el
cancer de colon.

La mayoria de los retinoblastomas presentan alteraciones genéticas adicionales,
como ganancias del cromosoma 1q, 2p y 6p o pérdidas del cromosoma 16q y del gen
BCOR cuyo mecanismo en el desarrollo de los tumores todavia no es bien conocido
(fig. 1).
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Figura 1: Se han descrito mutaciones genéticas adicionales al cambio primario subyacente a la
inactivacion de los dos alelos del gen RB1. En el retinoma y el retinoblastoma.

Alrededor del 3% de los casos de retinoblastoma unilateral no se asocian a mutacio-
nes del gen Rbl. En su lugar se ha identificado amplificacion del gen MYCN, localizado
en el cromosoma 2.

En todos los pacientes con retinoblastoma se realiza un estudio genético en sangre
periférica que permite la deteccién de mutaciones en linea germinal en las formas he-
reditarias. En estos casos, el riesgo de transmitir la mutacién del gen Rb1 es del 50% y el
riesgo de que los descendientes desarrollen tumores es de alrededor de un 90%. Es muy
importante el consejo genético, la posibilidad de la seleccion de embriones y el segui-
miento precoz de los nifios en riesgo de haber heredado la mutacién.
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El signo de presentacion mas fre-
cuente en el retinoblastoma es la leu-
cocoria, sin olvidar otros signos me-
nos frecuentes como son estrabismo,
glaucoma, celulitis orbitaria, hipema o
pseudohipopidn (fig. 2).

El retinoblastoma no requiere
confirmacién patoldgica para llegar al st
diagndstico debido al aspecto carac- Figura 2: Leucocoria en el ojo izquierdo de un
teristico en la exploracion de fondo paciente con retinoblastoma.
de ojo: una masa de color blanco con
calcificaciones intralesionales. Puede crecer por debajo de la retina, provocando un des-
prendimiento de retina exudativo (exofitico) o invadiendo la retina y creciendo hacia el
vitreo (endofitico). Otras formas, muestran un crecimiento infiltrante difuso y son poco
frecuentes y mds habituales en nifilos mas mayores (fig. 3).

Figura 3: Izquierda: retinoblastoma exofitico: desprendimiento de retina bulloso, se ve una lesién
subretiniana de color blanquecino, muy vascularizada en la zona inferotemporal del ojo izquierdo.
Centro: Lesion blanquecina, de crecimiento endofitico con invasion vitrea en forma de esferas en
la zona inferior, en contacto con el tumor original. Derecha: Retinoblastoma de crecimiento difuso
(flechas negras) a partir de una cicatriz de un retinoblastoma ya tratado (estrella).

Para el correcto diagndstico y estadiaje del tumor se requiere una exploracién bajo
anestesia general con valoracion de la presion intraocular, cdmara anterior y exploracion
de fondo de ojo bajo indentacidn. El uso de fotografia de campo amplio para documen-
tar el tumor y su evolucidn es altamente recomendable. La ecografia ocular y en menor
medida la tomografia de coherencia dptica y la biomicroscopia ultrasénica nos permi-
ten medir las lesiones, detectar la presencia de calcio, fundamental para el diagndstico
diferencial con otras patologias y, en algunos casos, detectar tumores o reactivaciones
tumorales subclinicas. La resonancia magnética de alta resoluciéon con contraste es la
técnica mas sensible para descartar extension extraocular del retinoblastoma y clasificar
correctamente el estadio del tumor; es capaz de detectar calcificaciones intratumorales,
permite el diagndstico de retinoblastoma trilateral (3,5% de los pacientes con retinoblas-
toma hereditario pueden desarrollar un tumor intracraneal neuroectodérmico, habitual-
mente en la glandula pineal).
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Figura 4: Arriba: Ecografia en modo B de
la masa con ecos irregulares y presencia
de puntos hiperecogénicos sugestivos de
calcio, la zona hipoecogénica que podria
corresponder con una zona quistica o de
necrosis intratumoral y marcada sombra
posterior por la presencia de calcio
intralesional. Abajo: Ecografia en modo A,
gue delimita la altura del retinoblastoma
(d). En su interior se pueden observar picos
hiperecogénicos correspondientes al calcio
intralesional (flechas amarillas) asi como la
caida de los ecos por la sombra posterior al
calcio.

El diagndstico diferencial incluye otras causas de leucocoria, desprendimiento de re-
tina u otras masas retinianas. En la tabla 1 se incluyen las 6 entidades con las que suele
ser mas complejo el diagndstico diferencial.

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del retinoblastoma: Las 6 entidades en las que es mas complejo
el diagnéstico diferencial con el retinoblastoma: retinopatia del prematuro, persistencia de
vascularizacion fetal, hamartoma astrocitico, enfermedad de Coats y toxocariasis

PERSISTENCIA,
RETINOPATIA HAMARTOMA EMFERMEDAD
PREMATURD ”"“"""‘“Fﬂﬁ"c'n" ASTROCITICO COATS TONOLARA,
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US: ultrasonidos.
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Se han propuesto diversas clasificaciones del retinoblastoma: la clasificaciéon TNMH
considera el retinoblastoma intraocular y extraocular y las caracteristicas patoldgicas, asi
como, por primera vez, el caracter hereditario de la enfermedad. Se basa en el tamafio,
localizacién y prondstico de cada ojo y de la supervivencia del paciente (tabla 2).

Tabla 2. Clasificacion TNMH (8.2 edicion, 2017)

T Caracteristicas

Tla <3 mm; > 1,5 mm févea / nervio dptico

Tib >3mm o £ 1.5 mm févea / nervio éptico

T2a Desprendimiento de retina > 5 mm de la base
T2b Siembras subretinianas/vitreas

T3(a-e) Ptisis; invasion coroidea, pars plana, cuerpo ciliar, cristalino, zénulas, iris o cdmara anterior;
hipertensién ocular con neovascularizacién de iris; hipema y/o hemorragia intraocular
masiva; pseudocelulitis orbitaria

T4a Tumor extraocular por imagen radioldgica

T4b Tumor extraocular con evidencia clinica: proptosis

NO No adenopatias

N1 Adenopatias preauriculares, submandibulares o cervicales

MO Ausencia de metdstasis

M1la Metastasis en cualquier érgano fuera del Sistema Nervioso Central

M1b Metdstasis en el Sistema Nervioso Central

HO Ausencia de mutacidn constitucional del gen RB1 en sangre

H1 Retinoblastoma bilateral, historia familiar de retinoblastoma o presencia de mutacion

constitucional del gen RB1 en sangre

El mecanismo mds frecuente de metdstasis de retinoblastoma es a través del nervio
Optico hacia el sistema nervioso central. La diseminacidn hematégena es poco frecuen-
te. El prondstico, una vez el tumor metastatiza, es muy malo. El retinoblastoma metas-
tdsico es raro en paises desarrollados; sin embargo, es la primera causa de muerte por
este tumor en todo el mundo. En paises con bajo desarrollo el diagndstico es mas tardio,
con presencia de proptosis o masa orbitaria y diseminacién metastdsica ya presente en
el momento del diagnéstico.

Los objetivos del tratamiento son en primer lugar salvar la vida del paciente, la con-
servacion del globo ocular, la conservacion de la funcién visual y la reduccién de la co-
morbilidad. El tratamiento del retinoblastoma ha sufrido una revolucién en la dltima dé-
cada: la generalizacién de nuevas vias de administracion de quimioterapia: intraarterial,
intravitrea e intracamerular, ademas de la todavia vigente intravenosa ha aumentado la
efectividad de la quimio reduccidn, que seguida de los tratamientos de consolidacién
como la crioterapia, termoterapia y braquiterapia y una programa de examenes bajo
anestesia general muy frecuentes han aumentado hasta mds de un 80% las tasas de con-
servacién ocular, incluso en casos de tumores intraoculares avanzados. A pesar de que
se trata de un tumor muy radiosensible, la radioterapia externa practicamente ha dejado
de utilizarse por los importantes efectos secundarios asociados: principalmente por el
elevado riesgo de segundos tumores en el drea de irradiacion, sobre todo en pacientes
con la mutaciéon germinal. La enucleacidn, que antes era el tratamiento de eleccion, si-
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gue teniendo su indicacidn en algunos casos muy avanzados, sobre todo unilaterales o
en aquéllos con mala respuesta al tratamiento.

Los pacientes con mutacién el gen supresor Rb1, una vez curados del retinoblastoma
deben ser monitorizados de por vida porque tienen un riesgo adicional de desarrollar
tumores extraoculares como el pineoblastoma vy, a partir de la segunda década de vida:
sarcomas, carcinomas, melanomas, leucemias y linfomas, con un riesgo acumulativo de
un 1% por afio de vida.

Meduloepitelioma (10-12)

Es un tumor intraocular muy poco frecuente que se origina del epitelio medular pri-
mitivo antes de su diferenciacion hacia epitelio no pigmentado del cuerpo ciliar. Puede
ser teratoide o no teratoide; benigno o maligno y se ve como una masa blanco-grisacea
unilateral y focal. Se localiza habitualmente en el cuerpo ciliar, pero también puede afec-
tar a retina, nervio dptico e iris. Las formas malignas son localmente invasivas, se presen-
tan alrededor de los 5 afios con un cuadro clinico de pérdida visual, leucocoria y dolor
ocular. A veces puede confundirse con un retinoblastoma, aunque histolégicamente son
distintos. Las lesiones pequefas y muy localizadas pueden manejarse con reseccion lo-
cal, crioterapia o braquiterapia, sin embargo, son frecuentes las recidivas. En las formas
poco definidas el tratamiento de eleccion es la enucleacién.

Hemangioma capilar retiniano (1, 2, 13)

Es un tumor benigno que se inicia como una masa vascular pequeiia que va crecien-
do a medida que proliferan los capilares y se desarrollan shunts arteriovenosos. Tiene
una coloracidén rojo-anaranjada con vasos aferentes y eferentes. Puede aparecer como
una lesion aislada pero también puede ser bilateral en el 50% de los casos y hereditario
en un 20%. La asociacion con hemangioblastoma cerebeloso constituye la facomatosis
de Von Hippel-Lindau (herencia autosémica dominante, gen VHL 3p25.3; también puede
asociarse con un feocromocitoma y carcinoma de células renales).

Si no se tratan precozmente con tratamiento local como fotocoagulacidn laser, crio-
terapia o braquiterapia pueden provocar un desprendimiento de retina exudativo que

requerira tratamiento con vitrectomia combinada con cirugia escleral.

Figura 5: A) Hemangioma capilar retiniano en zona temporal inferior con la presencia de una arteria
aferente y una vena eferente, que se ven mejor en la imagen de angiografia fluoresceina (b).
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Hamartoma astrocitico (1,14)

Los hamartomas astrociticos retinianos son lesiones congénitas de origen glial de
retina y nervio dptico asociadas a esclerosis tuberosa o neurofibromatosis tipo 1. Son le-
siones planas de crecimiento muy lento que pueden calcificar con el tiempo. A veces son
dificiles de distinguir del retinoblasto-
ma, que presenta un crecimiento mu-
cho mas rapido.

Hamartoma combinado de retina 'y
epitelio pigmentario (fig. 6) (1,14)

El hamartoma combinado de retina
y EPR es una lesién congénita benigna
no hereditaria. Se ve como una lesién
grisdcea con un componente glial y
vascular traccional situado alrededor
del nervio éptico y afecta a todo el gro-
sor retiniano. En algunos casos se ha

Figura 6: Hamartoma mixto de retina-epitelio
) ) g pigmentario. Se puede observar la gliosis con
asociado a neurofibromatosis tipo 2. traccion vascular e hiperpigmentacién del tumor.

Malformacidn coroidea difusa (13,15)

La malformacién coroidea difusa se diagnostica habitualmente en nifios, general-
mente asociada a malformacion vascular facial en el contexto del sindrome de Sturge
Weber. No es realmente un neoplasia sino una proliferacion mixta de pequefios y gran-
des vasos localizada en el espacio coroideo.

Pueden asociar hipermetropia, glaucoma ipsilateral e ingurgitacion de los vasos
epiesclerales.

En estos nifios el reflejo pupilar del ojo afecto es de color rojizo, en contraste con el
reflejo pupilar normal del ojo contralateral. En el fondo de ojo también se observa una
asimetria con un aspecto rojo-anaranjado difuso que puede ir asociado a desprendi-
miento de retina exudativo y edema macular quistico. En la ecografia se manifiesta un
engrosamiento coroideo difuso.

El manejo inicial consiste en el tratamiento de la ambliopia y el glaucoma. En caso de
aparicion de desprendimiento de retina exudativo, el tratamiento puede ser complejo.
Se ha propuesto la terapia fotodindmica, termoterapia transpupilar, anti VEGF, propano-
lol oral, braquiterapia y radioterapia externa (fig. 7).

Osteoma coroideo (15,16)

El osteoma coroideo es un tumor benigno de la coroides compuesto de tejido 6seo ma-
duro, situado alrededor del nervio éptico. Es tipico de mujeres jovenes. En un 75% de los
casos es un tumor unilateral de bordes geogréficos, bien delimitados y color amarillo-ana-
ranjado que provoca un engrosamiento y osificacion de la coroides. Se recomienda descar-
tar alteraciones del metabolismo del calcio y paratiroides. Algunos casos bilaterales se han
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asociado a quiste dermoide
limbar y nevus sebaceo li-
neal. En los casos con afec-
tacion del polo posterior
puede provocar pérdida
visual por atrofia del epite-
lio pigmentario, desprendi-
miento seroso de retina por
descompensacion del epi-
telio pigmentario o por neo-
vascularizacién coroidea.
En las ecografias en
modo B se observa una pla-
ca de calcio intracoroidea
con alta hiperecogenicidad
y marcada sombra poste-
rior en las imdagenes con
ganancia intermedia (e y f)
y se mantiene la hipereco-
genicidad de la placa al dis-
minuir la ganancia, por la
presencia de la calcificacion
intralesional. (g, h).

Figura 7: Arriba: Malformacidn coroidea difusa en un paciente
con sindrome de Sturge Weber que presenta aumento de la
hipermetropia con desprendimiento seroso de retina. Centro:
En la imagen con luz roja marcamos con flechas los limites
de la malformacién y con estrellas la zona correspondiente al
desprendimiento de retina exudativo. Abajo: Corte de OCT en el
que se manifiesta el desprendimiento de retina exudativo con
afectacion macular.
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Figura 8: Retinografias de una paciente en la que se observan unas placas anaranjadas en polo
posterior de ambos ojos (ay b) y que corresponden osteomas coroideos. En el estudio mediante
OCT se ve un engrosamiento de coroides con unas lineas blancas hiperintensas en el interior del
tumor (cy d). Ademas, en el ojo izquierdo tiene fluido subretiniano (e) y se ha diagnosticado una
neovascularizacion coroidea que se estd tratando con inyecciones intravitreas de inhibidores del
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PUNTOS CLAVE

— Elretinoblastoma es el tumor intraocular maligno mas frecuente en la infancia. Se
manifiesta como una masa con presencia de calcio intralesional.

— Algunos tumores benignos se asocian a facomatosis como la enfermedad de von
Hippel Lindau, la esclerosis tuberosa, la neurofibromatosis y otras.

— Otros genes implicados en mutaciones adicionales son MDM4, KIF14, ZBTB41,
CRB1, NEK7 (1qg); MYCN (2p) DEK, E2F3, SOX4 (6p); CDH11, RBL2; BCOR (Cr X: 10%
de retinoblastomas), CREBBP.

— También se han detectado cambios cromosdémicos en el mismo tumor a través
de muestras de humor acuoso sugiriendo cambios evolutivos o incluso como res-
puesta a la quimioterapia. La delecién del cromosoma 16q se ha asociado con
siembras difusas en vitreo, mientras que la presencia de trisomia 1q parece redu-
cir la velocidad de crecimiento del tumor.

— En un pequefio porcentaje de casos no se produce la doble mutacién del gen RB1
y, en cambio, se produce una amplificaciéon del oncogén MYC, responsable del
desarrollo tumoral. Son tumores unilaterales, no hereditarios y agresivos.

TUMORES ORBITARIOS PRECOCES

Ante una proptosis de globo ocular la primera sospecha diagndstica debe ser el tu-
mor orbitario. Dada la diversidad de tejidos que existen en la 6rbita y sumando la posi-
bilidad de afectacién secundaria de ésta, la variedad de patologia maligna y benigna que
encontramos en ella es multiple: patologia inflamatoria o infecciosa (27%), patologia
traumatica (3%), lesiones quisticas (23%), lesiones vasculares (12%); lesiones neurogé-
nicas (12%), lesiones dseas (12%), lesiones histiociticas (1%), lesiones malignas (37%).

En este capitulo se desarrollaran los tumores mas importantes en frecuencia, el quis-
te dermoide, y de los malignos, el rabdomiosarcoma.

Rabdomiosarcoma orbitario

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejido blando mas comun en la infancia La 6rbita

representa la localizacién primaria del 10% de los rabdomiosarcomas y también puede ver-

se afectada por extension de tumores localizados en la nasofaringe o los senos paranasales.

Epidemiologia

Tiene una incidencia anual de entre 4 y 7 pacientes por millén de habitantes pedia-
tricos. Es la neoplasia maligna primaria mas comun (37%) de la 6rbita en nifios (18). El
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70% de los casos ocurren en la primera década de la vida, con una edad media de pre-
sentacién a los 7-8 afios.

Factores de riesgo

La mayoria de los casos se presentan espontdneamente, se ha asociado con sindro-
mes familiares (neurofibromatosis y sindrome de Li-Fraumeni), el gen supresor tumoral
p53 y malformaciones congénitas (sindrome de Beckwith-Wiedemann). También se han
citado casos como un segundo tumor con retinoblastoma hereditario (17).

Patogenia y clasificacion

Los rabdomiosarcomas se desarrollan en los tejidos blandos orbitarios, a partir de cé-
lulas mesenquimaticas pluripotenciales o no diferenciadas. Existen cuatro tipos histopato-
l6gicos: embrionario, alveolar, pleomorfico y botrioide. La mayoria de los rabdomiosarco-
mas orbitarios son del tipo embrionario, mientras que el tipo alveolar es sustancialmente
menos comun. El subtipo embrionario ocurre en la infancia (edad media de presentacién
de 8 afios), mientras que el alveolar es mas frecuente en la adolescencia (18).

Diagnodstico

Se realiza por la clinica, las pruebas de imagen y la biopsia.
— Signos y sintomas: Los sintomas mds frecuentes se muestran en la tabla 3.

Tabla 3. Signos de presentacion del rabdomiosarcoma

Proptosis 80-100%
Desplazamiento del globo ocular 80%
Hinchazdn conjuntival y/o palpebral 60%
Blefaroptosis 30-50%
Masa palpable 25%
Ptosis 25%
Dolor 10%

El cuadro clinico caracteristico de un rabdomiosarcoma orbitario incluye exoftalmos
unilateral de progresion rapida en el curso de semanas. Algunos casos pueden presen-
tarse de forma mas insidiosa, comenzando con edema palpebral o conjuntival crénico,
desarrollando posteriormente la proptosis y desplazamiento del globo (fig. 9) caracte-
risticos (18). El desplazamiento del globo ocular suele ser inferolateral, puesto que dos
tercios de los tumores se localizan en la regidn superior o superonasal de la drbita.
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— Pruebas de imagen: En el TAC
son lesiones isodensas al musculo.
Los pequefios aparecen como masas
homogéneas, bien circunscritas, re-
dondas a ovoides, los tumores gran-
des estan menos definidos, pueden
erosionar los huesos y extenderse a
la nasofaringe o los senos parana-
sales. Areas de hemorragia focal o
necrosis pueden parecer heterogé-
neas en la TAC (18). En la resonancia
(fig. 10), la lesion en T1 es isointensa
respecto al musculo e hipointensa
respecto a la grasa, en T2 es hiper-
intensa.

— Biopsia: La biopsia es necesa-
ria para establecer un diagndstico y
clasificar el tipo histoldgico. Se deben
encontrar rabdomioblastos a través
de microscopia éptica, inmunohisto-
quimica y / o microscopia electrénica.

— Estudio de extension: Analitica
sanguinea con hemograma completo

Figura 9: Lesidn inicial con edema palpebral y

conjuntival de un rabdomiosarcoma.

Figura 10: Imagen en la TAC en T2 mostrando una
imagen hiperintensa de la lesién.

y marcadores de funcién renal y hepatica y radiografia de torax puesto que las metasta-

sis mas frecuentes del rabdomiosarcoma orbitario se localizan a nivel pulmonar y éseo

(19,21).

Diagndstico diferencial

Deben incluirse todas aquellas masas orbitarias de rdpido desarrollo: neuroblasto-
ma, cloroma, linfangioma, hemangioma infantil; asi como afecciones inflamatorias como

la celulitis orbitaria y las enfermedades inflamatorias inespecificas (18,19).

Tabla 4. Sistema de estadificacion actual, limitada a musculo u a érgano de origen del Intergroup
Rhabdomyosarcoma Study (IRS)

Afectacién continua mas alla de musculo u érgano de origen Ib

Enfermedad residual y/o afectacién ganglionar regional

Reseccion macroscdpica completa de tumor localizado, con enfermedad residual lla
microscopica y sin evidencia afectacion ganglionar regional

Enfermedad regional completamente resecada sin tumor residual microscépico IIb
Enfermedad regional completamente resecada con tumor residual microscépico lic

Reseccion incompleta con biopsia o enfermedad residual macroscépica 11

Metastasis presente en el diagndstico
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Tratamiento

Tras la biopsia se procede a clasificar el tumor seguln el sistema de estadificacién
actual del Intergroup Rhabdomyosarcoma Study (IRS) en funcidn de la revision de ima-
genes, el examen clinico y la cantidad de tumor restante después de la cirugia inicial (ta-
bla 4). El comité multidisciplinar de tumores sera quién decida el tratamiento y manejo
del paciente que serd quimioterapia y radioterapia.

Seguimiento

Los controles seran cada dos meses desde el inicio del tratamiento. Después del pri-
mer afio, el nifio debe ser examinado cada 3 meses durante los siguientes 6 meses. Pos-
teriormente, se realizaran controles bianuales hasta completar 5 afios de seguimiento.
En cada control se realizara: Evaluacion ortdptica completa, test de colores, valoracién
de la motilidad ocular, biomicroscopia, fondo de ojo (en busca de pliegues coroideos,
tortuosidad venosa retiniana y edema de disco dptico) y exoftalmometria.

Hay que descartar mas adelante las cataratas o retinopatia por radiacion, puesto que
son dos complicaciones relativamente frecuentes del tratamiento oncoldgico periocular.

Prondstico

El indice de supervivencia es de mas del 90%. Los factores que determinan el pronds-
tico incluyen: ubicaciéon anatémica, estadio de la enfermedad en el momento del diag-
nostico, morfologia del tumor y edad del paciente (18). El tipo de célula alveolar muestra
una tasa de supervivencia a 5 afios del 74%, mientras que la embrionaria, siendo una
célula mas diferenciada, supera la tasa de supervivencia a 5 afios del 94%. En menores
de 1 afo el prondstico es peor con una tasa de mortalidad del 46% (18).

Quiste dermoide orbitario

Un quiste dermoide es un coristoma (tumor benigno de células histolégicamente
normales que crecen en una ubicacidon anormal) congénito de la érbita que crece lenta-
mente con la edad.
Epidemiologia

Representan el 35-47% de los tumores orbitarios pediatricos, el 89% de todas las
lesiones quisticas orbitarias y el 3-9% de todas las masas orbitarias.
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Patogenia y clasificacion

Son nidos epiteliales atrapados entre suturas fetales, de manera que estan forma-
dos por epitelio queratinizado y estructuras anexas como foliculos pilosos, glandulas
sudoriparas y glandulas sebdaceas. Los quistes que solo estan revestidos con epitelio sin
elementos anexos se denominan quistes epidermoides.

Signos y sintomas

Aparecen en la primera década de la vida en forma de masa de crecimiento lento
en el cuadrante supero temporal cerca
de la cola de la ceja. Puede ser moévil o
adherido al hueso y pueden producir
una ptosis mecanica. La segunda loca-
lizacion mas frecuente es el cuadrante
superonasal (fig. 11), seguido de la or-
bitaria que muchas veces se presenta  Figura 11: Quiste dermoide. Lesidn stpero nasal en
como hallazgo radioldgico. ojo izquierdo.

Otros signos que podemos encontrar con menor frecuencia son: proptosis, prop-
tosis pulsante con masticacion (28), desplazamiento del globo (26), restriccidon en los
movimientos extraoculares, fistula orbitocutdnea y diplopia si estd presente dentro de
la érbita. Si el quiste se rompe con la consiguiente extrusion de aceite y queratina en los
tejidos adyacentes, puede haber una inflamacién granulomatosa (23).

Diagnéstico

En los superficiales, se realiza mediante anamnesis y exploracién fisica. Se ha demos-
trado que los pacientes con quistes temporales superiores, superficiales y moviles no se
benefician de las pruebas de imagenes.

En la Tomografia computerizada se observa una lesidn bien circunscrita con una pa-
red hiperdensa y contenido hipoden-
so. La remodelacion dsea (fig. 12) estd
presente en el 85% de los casos (17).
La TAC esta indicada en los quistes ad-
heridos a hueso para descartar una
configuracién en mancuernas o en re-
loj de arena, con parte de la lesidén en
la orbita y parte en la fosa temporal,
conectada a través de un defecto dseo

) Figura 12: Lesién bien circunscrita con pared
en la linea de sutura (18,19). hiperdensa y contenido hipodenso en la Tomografia.
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Diagnéstico diferencial

Las lesiones mediales en lactantes pueden confundirse con encefaloceles congéni-
tos, dacrioceles y mucoceles (18). El diagndstico diferencial de las lesiones laterales in-
cluye tumores de la glandula y de la via lagrimal (20).

Tratamiento

El tratamiento de eleccidn es la exéresis quirurgica completa. Los quistes que se ex-
tienden a través de suturas éseas a menudo no se pueden extirpar sin ruptura (17). Si se
eliminan de forma incompleta, los quistes pueden reaparecer o provocar la formacién
de abscesos. La inflamacién del tejido dermoide restante también puede provocar una
fistula orbitocutanea (18,19).

Conclusion

Existe gran variedad de tumores orbitarios que pueden aparecer en la edad pediatri-
ca. Los signos mas caracteristicos son la aparicién de una masa palpable o la proptosis.
El tumor mas frecuente es el quiste dermoide, pero ante cualquier duda diagnostica y
después de hacer el estudio radiolégico, siempre se debe hacer una biopsia diagndstica
para descartar el tumor maligno mdas comun en la érbita del nifio; el rabdomiosarcoma.
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PREGUNTAS DEL TEMA

En relacién con los tumores intraoculares:

= a) Laleucocoria es un signo de posible retinoblastoma intraocular. El retinoblasto-
ma es la causa mas frecuente de leucocoria en niflos menores de 3 afios.

=~ b) Elretinoblastoma hereditario es la forma de presentacion mas frecuente de re-
tinoblastoma y habitualmente presenta antecedentes familiares.

= c) El meduloepitelioma es un tumor del cuerpo ciliar que a veces se puede confun-
dir con el retinoblastoma.

= d) El hamartoma astrocitico, el hamartoma mixto de retina y epitelio pigmentario
y el osteoma coroideo pueden asociarse a algunas facomatosis.

=2 e) El hemangioma coroideo difuso puede malignizar en un 1% de los casos.
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