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Resumen

Se presenta un caso de hemangioma intraéseo primario (HIOP) de pared superior orbitaria manifestado como dolor
orbitario cronico sin otros signos relevantes. Se practico orbitotomia diagnostica durante la cual ocurri6 un sangrado
abundante del tumor, principal complicacién quirrgica de los HIOP. Los HIOP son neoplasias poco frecuentes y la
afeccion orbitaria resulta excepcional. Se discuten las caracteristicas clinicas, radiologicas y anatomopatologicas de
los HIOP de orbita.

Resum

Presentem el cas d'un hemangioma intraossi primari (HIOP) de paret superior orbitaria que es va manifestar com a
dolor orbitari cronic sense altres signes rellevants. Es va practicar orbitotomia diagndstica, durant la mateixa hi
hagué un sagnat abundant del tumor, principal complicacié quirdrgica dels HIOP. Els HIOP son neoplasies poc
freqiients i l'afectacio orbitaria és excepcional. Es discuteixen les caracteristiques cliniques, radiologiques i
anatomopatologiques dels HIOP d'orbita.

Summary

We present a case of primary intraosseous hemangioma (PIOH) of orbital roof whose first symptoms appeared as
chronic orbital pain without other relevant signs. We performed diagnostic orbitotomy with profuse bleeding from
tumour; this is the main surgical complication of PIOH. PIOHs are very rare neoplasm and orbital involvement is

exceptional. We discuss clinical, radiological and pathological characteristics of orbital PIOH.

Introduccioén

El hemangioma intraéseo primario (HIOP) es una
neoplasia benigna formada por la proliferacion de
vasos sanguineos dentro del tejido dseo. Los HIOP
aparecen principalmente en las vértebras y en los
huesos de la bdveda craneana, suelen ser asinto-
maticos y pueden hallarse hasta en el 11% de las
columnas vertebrales examinadas en necropsias. En
un tercio de los casos se encuentran HIOP multi-
plest. Los HIOP se diagnostican en cualquier edad y
sexo, pero afectan con mayor frecuencia a mujeres
(relacion 3:1) en la cuarta o quinta década de la
vida. Los sintomas de los HIOP pueden ser dolor
crénico, compresion de un nervio craneal o raiz
raquidea o efecto de masa. En general, son lesiones
de crecimiento lento.

Los HIOP que afectan al craneo constituyen el 0,2%
de todas las neoplasias 6seas y menos del 5% de
éstos involucra a la érbita. Por tanto, la localizacion
de estos tumores en los huesos de las paredes
orbitarias es bastante infrecuente, pues sélo hay una
treintena de casos recogidos en la literatura®“. Debi-
do a su baja frecuencia y a la inespecificidad de su
presentacion y aspecto radiolégico, los HIOP de or-
bita tienen un dificil diagnostico preoperatorio. Pre-
sentamos un caso de HIOP de la pared superior
orbitaria en que se realiz6 cirugia exitosa.

Caso clinico

Mujer de 51 afios, con antecedentes de hipertension
arterial y obesidad, quien referia dolor retroorbitario
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izquierdo, leve, opresivo y persistente de un afio de
evolucién, sin otros sintomas. Se le realizé una
tomografia orbitaria que descubrié una tumoracion
Osea del techo orbitario izquierdo y la paciente fue
remitida a nuestro centro.

En la exploracion de ingreso su AV fue de 0,63 en
ambos ojos, la exoftalmometria fue de 20 mm en
OD y 22 mm en OlI, ortotropia, sin limitacion de la
motilidad ocular extrinseca, diplopia ni ptosis (Figu-
ra 1a, 1b y 1c). Los reflejos pupilares eran norma-
les, asi como el resto de la exploracion oftalmoldgica.
La tomografia orbitaria mostraba una lesiéon 6sea
expansiva intradiploica, con densidad de hueso
trabecular y un patrén en “panal de abejas” con un
diametro maximo de 22 mm, que afectaba al tercio
posterior de la pared superior de la 6rbita izquierda,
involucrando al hueso frontal y el ala menor del
esfenoides, sin lisis del hueso cortical ni invasion de
estructuras adyacentes. Se apreciaba desplazamien-
to de los musculos elevador del parpado superior y
recto superior y, aunque la tumoracién estaba cerca-
na al vértice orbitario, no habia afectacién del nervio
oOptico (Figura 2a y 2b).

Se plante¢ la biopsia de la lesion, la cual se realiz6
bajo anestesia general, mediante una orbitotomia
superior a través del pliegue cutaneo, con diseccion
subperidstica hasta abordar la masa orbitaria, la cual
era sélida y lisa. Se resec6 la tumoracion a ras del
techo orbitario mediante escoplo, extrayéndose un
fragmento de aproximadamente 1,5 cm de diame-
tro, tras lo que ocurrié un sangrado venoso de dificil
resolucion que alcanzé 400 ml. Se aplicé diatermia,
cera de hueso, se tapond con esponja de gelatina
(Spongostan®) y se dejé un drenaje de latex tipo
Penrose. El cierre se realiz6 mediante puntos sueltos
de Vicryl® 6-0 para el musculo orbicular y sutura
continua de Prolene® 6-0 para piel.

La evolucion postoperatoria fue satisfactoria, con
escaso sangrado y retirada del drenaje a las 48 ho-
ras. La tomografia orbitaria postquirurgica (Figura 3a
y 3b) muestra reseccién parcial del tumor al nivel
del techo de la 6rbita y un hematoma local modera-
do. Posteriormente la paciente refirio mejoria del dolor
orbitario y continda con controles en nuestra consul-
ta sin evidencia de crecimiento del tumor residual
durante un afio de seguimiento.

Histopatologia

El aspecto macroscopico de la pieza operatoria era
de hueso esponjoso, con una capa de hueso cortical
lisa. Tras descalcificacion e inclusion se hicieron cor-

tes y tincién con hematoxilina-eosina. El examen
microscopico (Figura 4) mostro trabéculas dseas y

Figural.

Aspecto externo de la
paciente, sin signos
llamativos de sindrome
orbitario. No hay proptosis
ni limitacion de la
motilidad ocular extrinseca

Figura 2.

Iméagenes tomograficas
axial y coronal, mostrando
una lesion dsea del tercio
posterior del techo orbitario
izquierda, con patrén en
panal de abejas y sin
osteolisis del hueso
cortical. Los musculos
elevador y recto superior
estan respetados, asi como
el nervio ptico
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Figura 3.
Tomografia a las 48 horas del postoperatorio, donde se aprecia la reseccion del tumor a nivel de la pared superior orbitaria y el hematoma superior

Figura4.

Micrografias de la pieza operatoria tefiidas con H-E. A la izquierda se observan numerosos senos vasculares ocupando el espacio entre las trabéculas

6seas. A mayor aumento, a la derecha, se demuestra el detalle de la pared vascular y la ausencia de atipias celulares

abundantes vasos sanguineos arteriales y venosos,
predominando éstos Ultimos en forma de sinusoides
amplios y anastomosados repletos de sangre,
recubiertos de endotelio de aspecto normal. No se
observaron atipias.

Se realizo tincién inmunohistoquimica para factor VI
y para CD31, marcadores endoteliales expresados
por tumores de tipo vascular. Ambos marcadores fue-
ron positivos en el endotelio de los sinusoides. El
diagnostico anatomopatolégico fue de hemangioma
arteriovenoso intradseo.

Discusidén

No se conoce la patogenia del HIOP y actualmente
se inclina a considerarlos hamartomas de origen
mesenquimatico mas que verdaderas neoplasias
vasculares®.

El hemagioma intradseo orbitario es una neoplasia
infrecuente, de la cual hemos encontrado 32 casos
publicados*&12, Tal como ocurrié en nuestra pacien-
te, en la mayoria de los casos el tumor afectaba a
dos 0 méas huesos y con mas frecuencia a la drbita
izquierda. El hueso mas veces involucrado fue el fron-
tal, en 19 casos (58%). Los principales motivos de
consulta de los pacientes con HIOP de drbita son la

proptosis, la deformidad del reborde orbitario, estra-
bismo, disminucién de vision y dolor orbitario?4.
En nuestro caso llama la atencion la insidiosa pre-
sentacion en forma de dolor retro-ocular inespecifico
y con una exploracién clinica anodina.

El estudio de eleccidn es la tomografia computarizada,
donde el HIOP orbitario muestra dos patrones prin-
cipales: el patron en “sol radiante”, formado por
trabéculas 6seas que irradian desde el centro del tu-
mor o desde la pared 6sea, y el patrén en “panal de
abejas”, como el de nuestro caso. La lesion suele
limitarse al diploe sin modificar el hueso cortical,
aunque puede producir un anillo de esclerosis o bien
osteolisis local>'®. La resonancia magnética es me-
nos (til que la tomografia. Otro estudio util es la
angiografia de sustraccién digital, con la cual se puede
determinar la arteria nutricia del tumor e incluso pro-
ceder a su embolizacion®. El diagndéstico diferencial
debe hacerse principalmente con displasia fibrosa
0sea, osteoma osteoide, meningioma, quiste aneuris-
matico dseo, dermoide, granuloma eosindfilo, sarco-
ma osteogénico y metastasis dsea*®.

En vista de que el HIOP de 6rbita es una lesion be-
nigna de lento crecimiento, no es necesaria su resec-
cion excepto si produce deformidad facial, proptosis
significativa, neuropatia éptica o dolor. Sin embargo,
hay que tener presente que la indicacion quirdrgica
habitual es la biopsia de una tumoracion 6sea des-
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conocida. La embolizacion selectiva de la arteria
nutricia o la ligadura de la carétida externa se han
usado como tratamiento 0 como paso previo a la
cirugiat®’. La radioterapia esta contraindicada de-
bido a las complicaciones locales, el dafio potencial
al nervio dptico y al eje hipotalamo-hipofisario, y a
raros casos descritos de malignizacion tardia del tu-
mor®. El principal tratamiento es la reseccion quirdr-
gica, que idealmente debe realizarse “en blogue”, ya
que la rotura del tumor entrafia el riesgo de hemorra-
gia profusa®.

A pesar de esta complicacion intraoperatoria, la evo-
lucion de nuestra paciente fue satisfactoria y se re-
solvié la clinica de dolor orbitario. El planteamiento
de reseccion “en bloque” en este caso habria signifi-
cado un abordaje neuroquirurgico sobre el techo de
la érbita mucho mas complicado que la orbitotomia
realizada y quizas no justificado en un tumor benig-
no con poca sintomatologia. El tumor residual debe
vigilarse ante el riesgo de recidiva, la cual probable-
mente seria muy tardia.
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