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La patologia orbitaria en la infancia difiere de la adulta en muchas for-
mas; el nifo no es un adulto pequefo y presenta peculiaridades especifi-
cas que le hacen susceptible de presentar enfermedades propias. Los
nifios se encuentran en plena fase de crecimiento, con érganos y sistemas
inmaduros, cuyas alteraciones originan patologias del desarrollo que no
son caracteristicas de los adultos, igualmente se presentan alteraciones
congénitas y secuestro de tejidos ectépicos que se manifiestan en etapas
muy tempranas de la vida. De lo anterior debe deducirse que la patologia
orbitaria en la infancia difiere no s6lo en la incidencia de un tipo de
enfermedad distinta a la de los adultos sino también en la presencia de
entidades Unicas de esta edad; hay que reconocer también que muchas
enfermedades comunes entre adultos e infantes tienen diferentes formas
de presentacion.

La patologia Orbitaria mas frecuente en la Infancia la dividiremos segln
su origen de la siguiente manera:
— Patologia Vascular:
- Hemangiomas Capilares
- Linfangiomas
- Malformaciones Venosas
— Patologia Quistica y Ectépica:
- Quistes Dermoides y Epidermoides
- Dermolipomas
- Microftalmos con Quiste
- Teratomas

— Patologia Fibro-Osea

- Displasia Fibrosa
- Osteomas - Osteosarcomas

— Patologia del tejido Mesenquimatoso
- Rabdomiosarcoma

— Patologia de los nervios Periféricos
- Neurofibromatosis

— Patologia del Nervio Optico

- Gliomas
- Meningiomas
— Patologia del Sistema Hematopoyético

- Sarcoma Granulocitico

- Histiocitosis de Células de Langerhans
— Patologia Metastasica

- Neuroblastoma

- Sarcoma de Ewing

- Retinoblastoma

- Patologia Infecciosa e Inflamatoria

En la unidad de orbita y oculoplastica de Santiago de Compostela hemos
estudiado un total de 3382 pacientes (1582 pacientes con patologia
orbitaria y 1802 con orbitopatia tiroidea). 378 casos corresponden a
nifos con patologia orbitaria tumoral (excluimos inflamaciones, infec-
ciones y traumatismos), por lo que se puede concluir que la patologia
infantil representa un 23,9% de toda nuestra casuistica. La distribucion
de la patologia orbitaria infantil se distribuye de la siguiente manera;
Quistes Dermoides: 98 casos (25,9%); Hemangiomas capilares: 90 ca-
sos (23,8%); Linfangiomas: 37 casos (9,78%); Gliomas del nervio 6pti-
co: 25 casos (6,61%); Rabdomiosarcoma: 20 casos (5,2%); Metéastasis:
18 casos (4,8%); Displasia Fibrosa: 17 casos (4,5%); Neurofibromatosis:
17 casos (4,5%); Malformaciones vasculares: 16 casos (4,2%);
Microftalmos con quiste: 10 casos (2,6%); Osteomas: 5 casos (1,3%);
Histiocitosis de células de Langerhans: 4 casos (1,05%); Mucoceles,
Quistes hematicos y Meningocefaloceles: 3 casos cada uno (0,8% cada
uno); Malformaciones A-V: 2 casos (0,52%); Meningioma (asociado a
NF2), Osteoblastoma, Angiofibroma juvenil, Fibrosarcoma e Histiocitoma
Fibroso Maligno: 1 caso cada uno (0,26% cada uno). A continuacién se
destacaran brevemente algunos de los aspectos mas importantes de cada
patologia, siendo este esquema una forma practica y resumida de abor-
dar la patologia orbitaria en la infancia ya que no se pretende hacer una
extensa revision bibliografica del tema por razones de espacio.

Hemangiomas capilares

Es una de las lesiones vasculares mas frecuentes en a infancia, su incidencia
varia entre un 2 a 5%, hemos estudiado 90 casos que representan en nuestra
serie el 5,4% de la patologia orbitaria no tiroidea; es mas frecuente en nifias
(76%) con una localizacién palpebral superficial en el 65,3%!. Aparecen
como manchas color rojizas con una fase de crecimiento rapida con multipli-
cacién de las células endoteliales, una fase de estabilidad y una tercera fase
de involucién que puede llegar hasta los 7 afos?. Segln su localizacion se
pueden clasificar en: Superficiales, Profundos, Mixtos y Faciales.
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Los hemangiomas superficiales son los caracteristicos “nevus
aframbuesados” pudiendo o no estar presentes al momento del nacimien-
to, la lesion que se ubica en la dermis forma un relieve de pequeinos
l6bulos que le dan el aspecto de frambuesa. Los hemangiomas profundos
se localizan por detras del septum orbitario y pueden producir efecto de
masa con desplazamiento del globo ocular, son de més lento crecimiento.
Los hemangiomas mixtos tienen componentes profundos y superficiales
(Figura 1). Los hemangiomas capilares pueden asociarse lesiones
viscerales profundas con alteraciones hematolégicas (Sd. de Kasabach-
Merrit). El tratamiento es conservador por la involucién natural con el
tiempo de estos hamartomas a menos que exista algln riesgo para la
vision del paciente, donde se debe intervenir quirdrgica o médicamente.

Linfangiomas

Se consideran hamartomas hemodinamicamente independientes, consti-
tuidos por redes de finos canales vasculares malformados que se extien-
den entre los tejidos orbitarios, no se comunican con la circulacion
orbitaria por lo que no presentan cambios con la maniobra de valsalva,
se encuentran llenos de contenido seroso y hemorragico. Hemos estudia-
do 48 casos en nifios (existen més casos que si bien ya presentaban esta
patologia desde la infancia-adolescencia consultaron en edad adulta) lo
que representa el 2,6% de patologia orbitaria no tiroidea.

Segln su presentacion pueden ser superficiales, profundos, mixtos o com-
plejos (asociados a malformaciones en otros 6rganos como paladar,
conjuntiva, cerebro, etc.) Son malformaciones benignas con tendencia a
presentar hemorragias recidivantes, en general asociadas a procesos
catarrales. Su manejo debe ser conservador evitando las intervenciones,
que pueden ser necesarias en caso de extensas hemorragias que causen
compresion del nervio éptico o malformaciones evidentes, debe resecarse
el componente quistico y monitorizar al paciente por posible sangrado
post-quirdrgico (Figura 2 y 3).

Malformaciones venosas

Las malformaciones distensibles de bajo flujo, pueden ser superficiales,
profundas, mixtas o complejas, asociandose a malformaciones vasculares
en la fosa craneal o zonas periorbitarias o viscerales. Las lesiones super-
ficiales se diagnostican a mas temprana edad que las profundas, estas
Gltimas se pueden asociar a exoftalmos con maniobra de valsalva y
posterior enoftalmos por atrofia grasa. Es una patologia del adulto-joven,
pero en nuestra estadistica sobre 93 casos el 72% presentan sintomas
antes de los 20 anos de edad. Su tratamiento quirdrgico generalmente se
reserva a motivos de dolor, cosméticos o por expansion progresiva.

Quistes dermoides y epidermoides

Representan el 53,1% de toda la patologia quistica orbitaria, en nuestra
casuistica, los 98 casos son el 6,3% de la patologia orbitaria no tiroidea,
si bien es una patologia infantil hay un 16% (82 casos) de pacientes que
fueron diagnosticados después de la cuarta década®. Son coristomas que
histolégicamente presentan capsula de epitelio escamoso estratificado
queratinizado con estructuras de anejos embebidos en la pared (Gl.
Sebaceas, foliculos, Gl. Ecrinas), el contenido es queratina, secrecion
sebécea, pelos, etc.; cuando la capsula no tiene anejos se llaman
epidermoides. Generalmente hay reaccién de respuesta granulomatosa
de cuerpo extraio con células gigantes cuando la secrecion oleosa en
contacto con contenido orbitario al romperse el quiste lo que genera
clinica de inflamacion periorbitaria. Se localizan en relacion a una linea

Figura 1 A. Hemangioma capilar con componente superficial, no afecta el desarrollo
visual del nifio por lo que la conducta es de observacion.

Figura By C. Hemangioma capilar mixto con componente superficial y profundo que
se extiende intraorbitariamente, causa desplazamiento del globo ocular y ptosis por
lo que es necesario iniciar tratamiento médico que de no ser exitoso debera
complementarse con cirugia.

Figura D. Hemangioma profundo sin componente superficial, ligera coloracién azul
del parpado inferior derecho de esta nina de 4 anos.

de sutura, generalmente superotemporal, son de crecimiento lento no
doloroso con desplazamiento y compresion del globo. Las imagenes diag-
nosticas revelan lesiones redondeadas bien delimitadas cuyo contenido
varia seglin su composicion interna pudiendo ser homo u heterogéneos,
la capsula se realza tras la inyeccion de contraste pero no varia el conte-
nido. Los dermolipomas no son verdaderos quistes orbitarios ya que son
ectopias de tejido cutaneo en la conjuntiva, generalmente en el area
superotemporal de la conjuntiva bulbar. El tratamiento de estos quistes
dermoides es quirlrgico resecando completamente su contenido y en
particular la capsula que lo recubre para evitar las recidivas (Figura 4).

Microftalmos con quiste

Representan el 3,4% de toda la patologia quistica orbitaria, en nuestra
casuistica los 10 casos representan el 0,4% de la patologia orbitaria no
tiroidea*. Un ojo quistico congénito ocurre por la detencién del desarrollo
de la vesicula éptica mientras que el microftalmos con quiste ocurre por
falla en el cierre de la fisura dptica. Generalmente se reportan como
unilaterales y esporadicos, pero hemos estudiado 5 casos bilaterales y
asimétricos (el 50% en nuestra experiencia), rara vez se asocian a otras
malformaciones congénitas. El ojo y el quiste pueden variar de tamario, el
tratamiento es quirlrgico para resecar el quiste y conservar o no el ojo
seglin el tamafo del mismo. Morax® los clasifica en: microftalmos puro y
aislado; microftalmos no colobomatoso complicado; microftalmos
colobomatoso y microftalmos con quiste. La clinica se produce por el
crecimiento del quiste en la érbita que desplaza el globo microftalmico, el
quiste tensa los parpados y se trasluce una coloracién azul-violacea
(Figura 5).
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A

Figura 2. Ay B: Linfangioma profundo en region palpebro-orbitaria superior izquierda que desplaza el globo hacia abajo, episodio agudo tras proceso catarral.

En la RMN se observa la lesién heterogénea en el tercio anterior y superior de la orbita.
Cy D: Linfangioma complejo de larga evolucién en una adolescente, se observa enoftalmos izquierdo por atrofia grasa, en el cuadro D se aprecia el componente palatino de la

malformacion (multiples vesiculas rojizas); el recuadro muestra la foto de un episodio agudo pasado con hemorragia conjuntival.
Figura 3. A: Nino de 13 arios con episodio agudo de sangrado por Linfang orbitario, sangrado conjuntival, exoftalmos y desplazamiento inferior del globo.
By D: Imagenes de RMN coronal donde las flechas indican las lesiones quisticas en el techo de la drbita que corresponden a cavidades llenas de sangre.

C: Linfangioma orbitario luego de reabsorcion parcial del sangrado, se mantiene el desplazamiento del globo ocular.
Figura 4. A: Localizacién clasica del quiste dermoide de la cola de ceja. B: Imagen de TC coronal de un paciente con quiste dermoide infraorbitario se observa la capsula bien delimitada

con un contenido hipointenso de igual caracteristica que la grasa orbitaria, el quiste presenta un septo en su parte superior. C: nina de 10 anos con quiste dermoide orbitario

superoexterno que desplaza el ojo; en el recuadro se observa que por recurrentes rupturas e inflamaciones el hueso esta erodado y no excavado.
Figura 5. A: Microftalmos bilateral con quiste, en Ol el quiste se aprecia tras el parpado inferior con una coloracién azul, desplaza el ojo hacia arriba. B: ecografia orbitaria, se observa
la lesién bien delimitada, redondeada e hipointensa que contacta con el globo ocular. C: RMN Axial donde se aprecia claramente el tamano anormalmente pequeiio de ambos globos y

el quiste en la regién posterior de OD. D: A pesar de la bilateralidad (asimétrico) el paciente alcanza vision suficiente para valerse por si mismo con correccién hipermetropica alta.
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Teratomas

Tienen su origen en las células germinales primitivas; en ellos existen mas
de una capa germinal (generalmente las tres) y son quistes que ocupan la
oOrbita con un exoftalmos muy pronunciado y muy rapido crecimiento con
luxacion del globo ocular. Se consideran coristomas y su tratamiento
consiste en resecar todo el quiste intentando preservar el globo.

Displasia fibrosa

Representan el 1,1% de toda la patologia Orbitaria no tiroidea, de los 17
casos estudiados el signo mas caracteristico es la asimetria facial y fron-
tal sin signos palpebrales o inflamacion orbitaria®. Consiste en la sustitu-
cion del tejido 6seo normal por una matriz fibrosa por desarrollo insuficiente
de la maduracién désea y ausencia de osteoblastos alrededor de la
trabécula’. Puede ser:

— Monostética: Generalmente huesos craneofaciales.
— Poliostética: Generalmente huesos de cabeza y cuello.

— Sd de McCune-Albright: Poliostética con alteraciones pigmentarias
cutaneas y precocidad sexual.

En el craneo los huesos mas afectados son el frontal, luego esfenoides y
etmoides. Los sintomas se producen por desplazamiento, distorsiéon y com-
presion de estructuras orbitarias, evidenciandose asimetria facial, proptosis,
desplazamiento del globo ocular o también obstruccién del ducto
nasolagrimal, diplopia, paralisis de pares craneales, compresion del ner-
vio dptico (hemorragia intralesional, mucocele, quiste éseo aneurismal).
Generalmente se detiene el crecimiento en los adultos, pero hay evidencia
de progresion aun en personas adultas. El tratamiento es conservador y
sblo debe realizarse cuando existan deformidades evidentes, compromisos
funcionales, dolor, o transformaciéon sarcomatosa (Figura 6).

Osteomas - Osteosarcomas

El Osteoma es un tumor benigno de lento crecimiento que representa el
1,5% de toda la patologia orbitaria no tiroidea de nuestra casuistica, es
el tumor dseo mas frecuente. No es un tumor exclusivo de la infancia pero
si de presentacién temprana teniendo en nuestra experiencia de 24 casos
una edad media de presentaciéon de 39 afos (8-80 afos). Histolégicamente
hay crecimiento de un tejido que es similar a hueso normal y no se conoce
su origen por lo que se han propuesto hipétesis de un origen de tipo
hamartoma, infeccioso o traumatico. Generalmente son solitarios y
asintomaticos, pudiendo producir efecto de masa, mucocele (cierre del
ostium) o dolor por expansién cortical. Se pueden relacionar con el Sd. de
Gardner y seglin su maduracién se dividen en: compacto (Marfil), fibroso
(Jovenes) y esponjosos. El tratamiento es conservador (Figura 7). Los
osteosarcomas es el tumor primario maligno de hueso mas comun. En la
orbita puede ser primario o secundario a radioterapia, enfermedad de
Paget, displasia fibrosa, osteoblastoma y tumor de células gigantes®.

Rabdomiosarcoma

Es el tumor de érbita maligno mas frecuente en la infancia. Hemos estu-
diado 23 casos (1,4% de la patologia orbitaria no tiroidea) de los cuales
20 corresponden a nifios de entre 3 y 13 afos y los otros 3 casos son
adultos con edades entre los 42 y 76 afos. Es una neoplasia derivada del
mesénqguima pluripotencial, que tiende a reproducir de modo anéarquico
los diferentes estadios histogénicos de la fibra muscular; en la 6rbita

Figura 6. A: Nina de 8 anos con Displasia Fibrosa, asimetria facial evidente con
desplazamiento lateral e inferior del globo ocular por engrosamiento del hueso frontal y
la region etmoidal como se aprecia en las imagenes By C, nétese que en el hueso
frontal predomina la hiperostosis mientras que el etmoides presenta un contenido mas
fibroso.

Figura 7. A: Osteoma orbitario en un adolescente, el tumor desplaza el ojo hacia fuera y
abajo al encontrarse en el espacio superointerno de la orbita. B: El mismo paciente, el
tumor es pedunculado y se origina en la cavidad etmoidal, su imagen radiolégica es la
del hueso normal. C: reseccién quirdrgica en este caso por causar alteraciones
funcionales y cosméticas. D: diferente paciente donde la imagen muestra un osteoma
sesil en el suelo de la érbita sin causar alteraciones por lo que el tratamiento es
expectante.

suele originarse en tejido extramuscular. Se manifiesta de manera rapida
con ptosis, exoftalmos, trastornos de la motilidad (con rapida evolucién
a oftalmoplejia); generalmente los tumores aparecen con mayor frecuen-
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Figura 8. Ay B: Rabdomiosarcoma embrional metastatico (abdominal) en una nina de 8
anos, inicio agudo, desplaza el ojo hacia arriba y afuera, en la imagen de RMN en un
corte axial en T1 se aprecia la gran masa que ocupa casi todo el espacio intraconal, mas
en su parte externa, capta contraste y desplaza el globo hacia fuera.

By C: Paciente de 23 meses de edad con NF1, se aprecia masa de rapido crecimiento
en la porcién conjuntival del parpado superior, al realizar la RMN vemos dos imagenes
heterogéneas que captan contraste una en la region palpebral superior y la otra en el
espacio interno intracénico, como hallazgo casual hay un Glioma del nervio dptico en la
orbita contralateral.

Figura 9. A: Neurofibroma palpebro-orbital en nino de 7 afos con NF1, asimetria facial
y desplazamiento del globo ocular por tumor localizado en el espacio superior de la
orbita. B: Nifa de 12 aiios con NF1, asimetria facial evidente con elefantiasis palpebral,
neurofibromas plexiformes en parpado superior izquierdo.

Cy D: Neurofibroma aislado del nervio frontal con extensién al seno cavernoso, sin
relacién con enfermedad sistémica, el tumor desplazaba el ojo hacia abajo, fue resecado
completamente en su porcion intraorbitaria.

cia en el area superonasal de la drbita (Figura 8). Segln su origen
histolégico pueden ser de tipo embrionario (mas frecuente), alveolar (en
adolescentes) y pleomérfico. El tratamiento exitoso se basa en un aborda-
je multidisciplinario. Se combina la reseccion quirtrgica con radioterapia
y quimioterapia, siendo necesaria una pronta intervencion®.

Neurofibromas y neurofibromatosis

Los neurofibromas plexiformes son hamartomas formados por cordones
entrecruzados de células de Schwann, axones y fibroblastos rodeados por
vainas perineurales, tiende a afectar los nervios sensoriales de la orbita, se
relaciona directamente con la NF1. Hemos estudiado un total de 23 pa-
cientes con neurofibromas asociados a neurofibromatosis; la edad de pre-
sentacion varia pero al ser un trastorno congénito se considera siempre una
patologia de inicio pediatrico. Generalmente afectan el parpado superior
produciendo deformidad y elefantiasis, son de curso lento y progresivo. El
tratamiento es quirdrgico y debe ser precoz para mejor pronostico, la resec-
cion completa de las lesiones es dificil pero posible. Las Neurofibromatosis
(NF) son un grupo de enfermedades genéticamente diferentes que tienen en
comun la presencia de multiples alteraciones cuténeas (neurofibromas,
manchas café con leche) y pueden asociarse tumores del sistema nervioso
central (entre ellos los gliomas)!© (Figura 9).

Gliomas

Los Gliomas son Astrocitomas Pilociticos Juveniles de la orbital! tienen
generalmente un origen aislado aunque pueden asociarse a NF1 donde
son de tipo difuso y tienen mejor pronostico visual. En nuestra estadistica
sobre 32 casos (que representan el 1,7% de la patologia orbitaria no
tiroidea), 25 casos son nifos de los cuales 16 pacientes (64%) tienen
asociacion con NF1. Son hamartomas de crecimiento lento, su edad de
presentacion es entre 3 y 14 anos. La presentacion inicial suele ser un
exoftalmos lentamente progresivo no doloroso con perdida de agudeza
visual (defecto pupilar aferente) y afectacion del campo visual, pero varia
seglin su localizacion. La RMN es el elemento diagnéstico para este tu-
mor, donde puede observarse una imagen tubular, fusiforme o lobulada
del nervio Optico y se valora mejor su extension al quiasma optico. El
tratamiento es variable pero suele ser conservador a menos que exista
gran deformidad o que el tumor avance hacia el quiasma y pueda com-
prometer el ojo contra lateral, de realizarse la reseccion quirirgica debe
dejarse el tercio proximal del nervio optico para evitar la atrofia posterior
del globo ocular (Figura 10).

Alteraciones del sistema hematopoyético

Las enfermedades hematoldgicas son una patologia frecuente en la infan-
cia y su extension orbitaria es rara pero no infrecuente. El sarcoma
granulocitico o cloroma, representa la localizacion extramedular de la
leucemia mieloblastica aguda, tenemos la experiencia de 1 caso en un
nifio de 11 afios cuya primera manifestacion fue el componente orbitario.
Las histiocitosis de células de Langerhans, que en nuestra experiencia
representa el 0,3% de la patologia orbitaria no tiroidea, con 4 casos
estudiados, eran conocidas anteriormente como Histiocitosis X, pueden
manifestarse de tres maneras, como Enf. De Hand-Schuller-Christian (en-
fermedad 6sea multifocal, 1 caso), Enf. De Letterer-Siwe (enfermedad
sistémica fulminante) o el Granuloma Eosindfilo (enfermedad Localiza-
da, 3 casos). Generalmente mientras mas jovenes mas agresiva es la
enfermedad, el tratamiento varia segln la agresividad de la enfermedad y
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Figura 10. Nifa de 11 afios sin NF1, que presenta exoftalmos en Ol con restriccién de la motilidad hacia arriba, la visién es de contar dedos, la clinica tuvo una rapida evolucién pero
se ha detenido después de tres aiios de observacion.
By C: imagenes en T1 de RMN en el corte axial se observa engrosamiento fusiforme del nervio dptico con el clasico doblez anterior de estos tumores, el Glioma se extiende hacia el
canal éptico pero no llega al quiasma, en el corte coronal se aprecia que el engrosamiento corresponde al nervio y no a sus vainas.

Figura 11. Ay B: Granuloma eosinofilico diagnosticado erroneamente como quiste dermoide al que se semeja por su localizacién con ptosis y desplazamiento del globo. En el corte

coronal del TC se observa la destruccion ésea de la pared lateral de la orbita.

Cy D: Enfermedad de Hand-Schuller-Christian en un nifio de 4 afios con exoftalmos de 3mm en OI. En la Rx lateral se observa (flecha) osteolisis en la region frontal y del techo de la

orbita.

puede ser expectante, quirdrgica o asociar elementos como corticoides,
radioterapia o agentes citotéxicos (Figura 11).

Patologia metastasica

Merecen mencion especial, porque difieren mucho de la patologia
metastasica del adulto. Al igual que en otras series, en nuestra experien-
cia la extension de los Retinoblastomas (11 casos) y las metastasis a
distancia como los Neuroblastomas (5 casos) y el Sarcoma de Ewing (2
casos) son los casos mas comunes, sin embargo, otros tumores como el
de Wilm, tumores testiculares embrionarios, sarcomas de ovario y rena-
les, son posibles hallazgos en la patologia orbitaria infantil. El
Neuroblastoma es el tumor sélido mas frecuente en nifios y su origen
primario mas frecuente es abdominal. EI Sarcoma de Ewing es un tumor
primitivo muy maligno que se origina en las células mesenquimales de la
medula 6sea, su origen primario es generalmente en la pelvis o extremida-
des inferiores. El Retinoblastoma es el tumor maligno intraocular mas
frecuente en la infancia y su forma orbitaria de presentacién mas comun
es generalmente posterior a la enucleacion.
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Exploracion y tratamiento de la ptosis congénita

J. Prat Bartomeu. Hospital Sant Joan de Déu, Institut Oftalmoldgic del
Pilar, USP - Institut Oftalmologic de Barcelona.

Correspondencia:

Joan Prat Bartomeu. E-mail: jprat@hsjdbcn.orgintroduccién

La ptosis congénita se observa ya en el recién nacido y puede ser unila-
teral, bilateral simétrica o bilateral asimétrica. Si bien la variante deno-
minada ptosis congénita simple es la mas frecuente es importante realizar
el diagnostico diferencial de otras causas de ptosis congénita, encon-
trando en unos casos otros signos oftalmoldgicos orientativos y en otras
anomalias sistémicas asociadas formando un sindrome. La ptosis con-
génita suele ser miopatica, con defecto de contraccion y estiramiento!?.

Diagnéstico de la ptosis palpebral

Lo primero que hay que tener en cuenta al analizar la altura del parpado
superior son los valores de referencia considerados como normales. En
general se acepta como normal que el borde palpebral se sitlie a 1-2mm
bajo el limbo superior cuando el paciente esta en posicion primaria de la
mirada. La exploracién de la ptosis palpebral se basa en varios aspectos:

Altura del borde palpebral. Una de las formas mas exactas de conocer la
posicién del borde palpebral es medir la distancia del borde palpebral al
limbo superior y restar 1,5mm. Si relacionamos estas medidas con refe-
rentes anatdémicos encontraremos las siguientes relaciones, que permiten
también clasificar la gravedad de la ptosis:

— Ptosis leve: 1-2mm, por encima del margen pupilar superior.

— Ptosis moderada: 3-4mm, entre el margen pupilar superior y el
centro (Figura 1).

— Ptosis severa: mas de 4mm, desde el centro pupilar (eje visual)
hacia abajo (Figuras 2 y 3).

Fuerza del elevador. Es la excursion que realiza el borde palpebral entre
las posiciones de mirada superior maxima y mirada inferior maxima
(fijando la ceja manualmente). La fuerza del EPS normal es cercana a los

Figura 1. Ptosis congénita
simple leve-moderada Ol

Figura 2. Ptosis congénita simple bilateral
y asimétrica

Figura 3. Ptosis congénita simple severa
bilateral

15mm vy, en la ptosis, se clasifica de la siguiente manera: buena, por
encima de los 10mm, moderada, de 6 a 9mm y mala, por debajo de los
5mm.

Pliegue cutaneo palpebral superior. Las ptosis miopaticas, la mayoria de
las variantes congénitas, tienen tendencia a producir una pérdida en la
definicion del pliegue cutdneo palpebral mientras que las ptosis
aponeurdticas lo que hacen es desplazar el pliegue mas arriba (el tendén
tracciona del pliegue debido a su desplazamiento hacia atras).

Descenso del parpado superior al mirar hacia abajo. Es (til para valorar
el defecto de estiramiento del musculo (rigidez), aqui el borde palpebral
gueda mas arriba de lo normal.

Posicion de las cejas. La ptosis palpebral se acompana de una elevacion
variable de la ceja para elevar mas el parpado y liberar el campo visual.

Agudeza visual y de la refraccién. Si bien es cierto que la oclusién ocular
producida por una ptosis severa puede conducir a una ambliopia ésta no es
una situacién habitual porque la mayoria de las ambliopias en nifios con
ptosis se relacionan con un estrabismo o una anisometropia asociados?.

Torticolis. El torticolis en la ptosis se produce para liberar el eje visual y se
observa con mayor frecuencia en las ptosis bilaterales.

Blusqueda de signos oculares o craneofaciales asociados. Los movimien-
tos de abrir y cerrar la boca, masticacion, sacar la lengua o succién
intensos de un chupete pueden poner de manifiesto el fenémeno de Marcus
Gunn, en el que aparece una reduccién de la ptosis o, paradéjicamente,
una retraccion palpebral.

Los trastornos de la motilidad ocular asociados pueden poner de mani-
fiesto un déficit asociado de la elevacién del globo en los casos en que los
dos musculos elevadores estan malformados u otro tipo de limitaciones
como los que se observan en los sindromes de fibrosis congénita o en
paralisis del Illpc o su regeneracion aberrante.

En el sindrome de blefarofimosis se produce un acortamiento de la hendi-
dura palpebral horizontal acompafado de un telecantus y un epicantus
inverso.

Causas de ptosis congénita

Ptosis congénita simple. El la causa mas frecuente de ptosis congénita y
se presenta de forma unilateral en el 75% de los casos. Es una afeccién
familiar, hereditaria y que puede agravarse en generaciones sucesivas*®.

Ptosis asociada a debilidad de recto superior. Cuando la ptosis palpebral
se acompafia de una limitacion en la elevacién es porque existe una
distrofia que afecta al EPS y al recto superior, ambos musculos compar-
ten origen embrioldgico (Figuras 4a y 4b). Esta asociacion puede pasar
desapercibida ya que la mayoria de los pacientes presentan ortoforia y
buena fusion en la posicion primaria de la mirada.

Sindrome de blefarofimosis. La blefarofimosis se caracteriza por los
siguientes signos clinicos (Kohn y Romano): ptosis bilateral, telecantus,
epicantus inversus, ectropion parpados inferiores, hipertricosis de cejas,
aplanamiento reborde orbitario y pseudoenoftalmos® (Figura 5).

Hay formas esporadicas y con transmisiéon autonémica dominante y expre-
sividad variable. EI gen implicado se ha localizado en 3q22-q23’. En este
sindrome, previa a la cirugia de la ptosis, se practica la reconstruccion del
telecantus-epicantus mediante una plastia Y-V o similar (Figura 6).

Ptosis congénita asociada a fenémeno de Marcus Gunn. En 1883, Marcus
Gunn describidé una sincinesia consistente en una elevacion involuntaria
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de un péarpado ptosico durante los movimientos de la mandibula (despla-
zamiento lateral de la mandibula o de abertura de la boca), entrando
frecuentemente en retraccion. Es una anomalia congénita del nervio
trigémino oculomotor que afecta a los musculos elevador del parpado y
de la masticacién®®.

Otras formas menos frecuentes de ptosis congénitas son la que aparece
en la enfermedad de Steinert (aparicion precoz), fibrosis congénita de
musculos extraoculares, pardlisis congénita Ill par craneal o el sindrome
Claude Bernard-Horner congénito.

Técnicas quirtrgicas para la ptosis palpebral

La reseccion del misculo de Muller y conjuntiva adyacente es una técnica
solamente til a ptosis menores de 2 mm, en las que la instilacion de
fenilefrina al 10% en fondo de saco conjuntival superior resuelve el des-
censo'®. Su indicacién es de tipo estético y se realiza generalmente a partir
de la adolescencia.

En la reseccién del elevador se corta primero del tendén en su porcién
més anterior y luego se estira del complejo tendon-musculo hasta llegar a
la cantidad de recorte deseado. Su indicacién en la ptosis congénita es
para la correccién de descensos superiores a 2 mm y con una fuerza del
elevador de 5 0 mas mm.

La reseccién del elevador por via anterior (transcutdnea)!'!? es la méas
usada de los dos variantes puesto que permite mayor control del pliegue
palpebral, realizar blefaroplastia adicional y es mas facil realizar
resecciones grandes (Figura 7). Las Tablas de Berke!3 y Beard!* (Tablas 1
y 2) son muy Utiles para calcular la cantidad de reseccién en la ptosis
congénita (tablas basadas en cirugia bajo anestesia general que es lo
habitual en la ptosis congénita):

— En preoperatorio se calculan los milimetros de resecciéon segin las
Tablas de Beard.

— Se practica la reseccion segliin la estimacion previa y se comprueba
que la altura del parpado superior coincida con los datos de la tabla
de Berke.

— Si coinciden es que hemos hecho lo correcto pero si hay diferencia
significativa corregiremos la reseccion hasta buscar una altura
aproximada a la propuesta por Berke.

La técnica de reseccion del elevador por via posterior fue descrita ya en
1923 por Blaskovics pero, aunque es técnicamente mas facil que la via
anterior.

Para los nifios con ptosis severa y fuerza del elevador por debajo de 5 mm
la técnica indicada es la suspension frontal. La técnica original descrita por
Crawford!® a mediados del siglo pasada permanece conceptualmente vi-
gente. La contraccién del musculo frontal pasa a elevar directamente el
parpado superior gracias a la colocacién de una cinta de material autélogo
o sintética entre tarso y la porcion inferior del frontal. La suspension frontal
se practica a partir de los 12-18 meses en los casos con ptosis que produce
torticolis o ambliopfa (algunas formas unilaterales severas pueden forzar
la cirugia a menor edad). En estas edades, buscando el minimo traumatis-
mo quirdrgico posible, pueden realizarse suspensiones a cielo cerrado
colocando un hilo de sutura a través de pequenas incisiones en la piel que
permita liberar el eje visual; en este tipo de suspensiones es mas eficaz
realizar un doble pentédgono que el clésico pentagono de Fox. Las suspen-
siones a cielo abierto con PTFE o fascia lata conservada es una opcion
para nifos a partir de los 2-3 afios donde el abultamiento de la tira
producira con mayor dificultad exposicion del material. Por dltimo, si se
decide utilizar fascia lata antéloga hay que realizar la cirugia a partir de los

Figura 4a. Ptosis congénita con debilidad de recto superior, en posicién primaria de la
mirada

Figura 4b. Ptosis congénita con debilidad de recto superior. Hipotrofia manifiesta en
mirada superior

Figura 5. Sindrome de blefarofimosis severo en un lactante

Figura 6. Sindrome de blefarofimosis después de ser intervenido de plastia Y-V y antes
de la cirugia de ptosis

Figura 7. Reseccion del elevador por via anterior: preparacién del tendén para resecar

Fuerza elevador Buena, >8 mm Moderada, 5-7 mm Pobre, <4 mm

Cantidad reseccion segiin
gravedad ptosis:

Leve, <2 mm 10-13mm Raro No posible
Moderada, 3-4 mm 14-17 mm 18-22 mm Raro (>23 mm)
Severa, >4 mm Improbable >23mm ¢>23mm

en ptosis con avanzamiento  con avanzamiento

sobre tarso
+ reseccion de piel?

congénita sobre tarso

Tabla 1.

Reglaje peroperatorio de la altura del borde libre segiin Berke

Fuerza elevador (mm): 10-11 89 6-7 4-5 2-3
Modificacién postoperatoria
esperada:

- Ascension + + + - -

- Recaida (mm) 45 2-3 01 01 2-3
Reglaje intraoperatorio
borde libre
respecto al limbo (mm) 6 bajo 3-4 bajo 2-3bajo 1-2bajo tangente

Tabla 2.
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6-8 afos para poder extraer una cantidad minima de material que permita
realizar una suspension con garantias. Algunos autores!® prefieren realizar
una reseccién maxima del elevador en ptosis severas.
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Los Hemangiomas (angiomas) son el tumor benigno més frecuente de la
infancia que afecta al 10% de los nifios. La localizacion en parpados y
area periocular es muy frecuente (aproximadamente el 11% de los
hemangiomas. En esta localizacién, los hemangiomas pueden interferir
con el desarrollo normal de la vision, por lo que requieren un seguimiento
de cerca y a menudo tratamiento.

Los hemangiomas a diferencia de las malformaciones vasculares son
verdaderos tumores benignos de endotelio, con capacidad proliferativa y
con una historia natural caracterizada por la regresion espontanea, que
permite un diagnostico clinico en la mayoria de los casos.

Desde el punto de vista clinico podemos distinguir segin la profundidad
de los vasos, hemangiomas superficiales, mixtos y profundos. Otra forma
de clasificar los hemangiomas es en focales y segmentarios. Los heman-
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—

giomas segmentarios requieren especial consideracion y seguimiento pues-
to que suelen presentar un mayor nimero de complicaciones.

El diagndstico de los hemangiomas es fundamentalmente clinico. Reciente-
mente se ha descrito un marcador inmunohistoquimico, GLUT-1, especifi-
co para hemangiomas de la infancia que en caso de duda, permite el
diagnostico diferencial con otros tumores vasculares. Para el diagndstico
diferencial también resultan de gran utilidad el ecodoppler y la resonancia
magnética. Los hemangiomas son tumores de flujo sanguineo elevado.

Los hemangiomas de la region periocular pueden formar parte de un sindro-
me plurimalformativo que se ha venido a denominar con el acréonimo PHACES
(Posterior fossa abnormalities, facial Hemangioma, Arterial abnormalities;
Coartation of the aorta and cardiac abnormalities, Eye, Sternal defects).

Los nifilos con hemangiomas perioculares deben ser valorados oftalmolo-
gicamente de forma periédica ya que pueden provocar una ambliopia por
anisometropia, estrabismo o por deprivacion. En caso de existir algtin factor
ambliogénico debe considerarse tratamiento. El tratamiento de eleccion sulen
ser los corticoides orales o intralesionales. Sin embargo se han descrito
casos de embolizacion a la arteria central de la retina por la administracion
de coricoides intralesionales. En casos extremos pueden emplearse otros
farmacos como vincristina o interferon. La cirugia en casos seleccionados de
hemangiomas bien circunscritos, puede ser la técnica de eleccion.

Introduccién

El nifio con epifora es un problema clinico que aparece con cierta frecuen-
cia en las consultas de Oftalmologia. Aunque, en la mayoria de las oca-
siones, no se trata de un problema importante si que genera bastante
ansiedad a los padres del nifio, sobre todo si se asocia a secrecion o
conjuntivitis de repeticion.

Para un correcto abordaje de este tipo de pacientes es necesario en primer
lugar un conocimiento de la anatomia y formacién del sistema lagrimal,

218 Annals d'Oftalmologia 2006;14(5):270-280



Orbita, parpados y vias lagrimales

una correcta exploracion del nifo y, finalmente, un esquema de las dife-
rentes causas de epifora en la edad infantil.

Quedan fuera del objetivo de este trabajo otras causas de epifora diferen-
tes de las congénitas, como por ejemplo las traumaticas o secundarias a
inflamaciones.

Causas de lagrimeo en la infancia

Las causas que pueden conducir a la aparicion de lagrimeo en un nifo
son muy numerosas, si bien, la causa mas frecuente es la dacrioestenosis
congénita (DEC). Segln diferentes estudios realizados la DEC afecta a
aproximadamente un 6% de RN a término y a un 11% de pretérminos!.
Las obstrucciones de la via lagrimal localizadas en otras estructuras
como puntos lagrimales y canaliculos son menos frecuentes e incluyen
agenesias de puntos lagrimales y de canaliculos, fistulas y quistes del
conducto. No obstante, el listado de causas posibles queda recogido en la
Tabla 1.

Diagnéstico de las obstrucciones de la via lagrimal
en la infancia®*®

Anamnesis

La anamnesis es esencial ante un nifio con lagrimeo pues nos va a dife-
renciar rapidamente si se trata de un lagrimeo con origen en las vias
lagrimales (epifora) o de otra causa de lagrimeo.

Exploracion clinica en el paciente pediatrico

— Examen palpebral y facial.

— Examen de Polo anterior.

— Visualizacién de los puntos lagrimales.
— Palpacion del saco lagrimal.

— lrrigacién de la via lagrimal: Es una prueba que no se suele realizar
en nifos, salvo en niflos mayores con mucha colaboracion.

— Test de Jones | y Il
— Test de desaparicion de la fluoresceina (Figura 1).
— Examen nasal.

— Dacriocistografia (DCG): Sélo se reserva para casos muy concretos
en los que no se ha producido una respuesta adecuada al tratamien-
to médico o quirlrgico habitual (Figura 2).

Tratamiento

Dacrioestenosis congénita®*2

Historia natural: Conocer la historia natural de la enfermedad es suma-
mente importante, maxime, si sabemos que un nimero muy importante
de pacientes con dacrioestenosis congénita van a tener una resolucion
esponténea de la enfermedad y otro gran nGmero van a curarse con un
tratamiento conservador.

Un resumen de la actitud terapéutica ante la dacrioestenosis congénita
queda recogido en la Tabla 2 (Figuras 3, 4 y 5).

Etiologia del lagrimeo en la infancia

— Alteraciones palpebrales:
- Malformaciones congénitas: Colobomas, epiblefaron, simblefaron...
- Lagoftalmos congénito
- Ectropion congénito
- Epiblefaron
- Distiquiasis congénita
- Blefaritis
— Alteraciones conjuntivales:
- Pinguéculas
- Quistes o tumores conjuntivales: Dermoides....
- Conjuntivitis: alérgica, bacteriana...
— Alteraciones corneales:
- Erosiones corneales
- Queratitis
— Glaucoma congénito
— Alteraciones retinianas
— Alteraciones en las vias lagrimales:
- Alteraciones de los puntos lagrimales: Estenosis, ausencia, multiples puntos
lagrimales...

- Alteraciones canaliculares: Estenosis congénitas, estenosis secundarias a
infecciones, iatrogenia...

- Dacrioestenosis congénita
- Fistulas

Tabla 1.

Guia orientativa del tratamiento de la dacrioestenosis congénita segun la edad

0-6 meses: Tratamiento conservador. Masaje.
7-24 meses: Sondaje.

2-4 anos: Intubacién bicanalicular.
Dilatacién con catéter hinchable.

> 4 afos: DCR

Tabla 2.

Figura 1. Test de desaparicion de la fluoresceina. En el OD se observa la retencién del
colorante, mientras que en el Ol ha desaparecido el colorante y se observa salir por la
fosa nasal izda.

Figura 2. DCG que muestra obstruccién del conducto nasolagrimal.
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Figuras 3, 4y 5. Maniobras de realizacion
de un sondaje a través del canaliculo
inferior.

Estenosis canaliculares y agenesia de puntos
lagrimalest3 14

Canaliculo-DCR

Esta técnica esta indicada en aquellos casos en los cuales la obstruccion
se encuentra localizada en la porcién distal del canaliculo comdn, esto
es, en la mas cercana a su desembocadura en el saco lagrimal.

Conjuntivo-DCR

Esta técnica queda reservada para aquellas situaciones en las cuales la
obstruccién de la via lagrimal se encuentra localizada en la porcién
proximal del CC o cuando ambos canaliculos se encuentran obstruidos.

Fistulas congénitas

No existe consenso en cuanto al método adecuado de tratamiento pero,
en general, se entiende que se debe proceder a la extirpacién del trayecto
fistuloso y asociarse a DCR o a canaliculo-DCR segln se encuentren
asociadas a obstrucciéon del saco o de la unién del saco al conducto o a
obstrucciones canaliculares!s.

Ectropion congénito

El tratamiento quirdrgico incluye la realizacién de una tira tarsal asocia-
da o no a cirugia de retractores. En otras ocasiones es precisa la coloca-
cion de injertos cutaneos cuando se trata de ectropiones cicatriciales'®.

Epiblefaron

El tratamiento quirdrgico que consiste en la escisién del exceso de piel y
orbicular y una sutura de los margenes de piel al borde inferior del tarso
y los retractores!®.

Triquiasis y distriquiasis congénita

El tratamiento consiste en crioterapia de las pestafnas afectas o bien de su
cauterizacién por medio de electrolisis. En casos mas graves, con nume-
rosas pestafas triquidsicas, pueden ser necesarias tarsectomias secto-
riales en cufia o colocacién de injertos mucosos?®.

La distriquiasis congénita suele requerir tratamiento quirtrgico mediante
la colocacién de injertos de mucosa labial con buenos resultados estéti-
cos y funcionales!®.
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