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Pérdida de agudeza visual unilateral progresiva

asociada a otros signos o sintomas oculares
Progressive unilateral visual loss associated with other
ocular signs or symptoms

E. Pascual, A. Blazquez

Resumen

Las malformaciones venosas cavernosas (MVC), anteriormente conocidas como hemangiomas cavernosos, son los tumores benignos mas frecuen-
tes de la drbita. Producen una proptosis lentamente progresiva e indolora y, en algunas ocasiones, también diplopia y dolor. La pérdida visual o
campimétrica es la complicacién més grave de esta entidad.

Palabras clave: Malformaciones venosas cavernosas. Hemangioma cavernoso orbitario. Proptosis. Neuropatia 6ptica compresiva.

Resum

Les malformacions venoses cavernoses (MVC), anteriorment conegudes com hemangiomes cavernosos son els tumors benignes més frequents de
I'0rbita. Produeixen proptosiindolora i lentament progressiva, de vegades també diplopia i dolor. La pérdua visual o campimétrica és la complicacié
més greu d’aquesta malaltia.

Paraules clau: Malformacions venoses cavernoses. Hemangioma cavernos orbitari. Proptosi. Neuropatia optica compressiva.

Abstract

Cavernous venous malformations (CVM), previously known as cavernous hemangioma are the most frequent benign tumors of the orbit. They
produce slowly progressive painless proptosis, sometimes also diplopia and pain. The most severe complication of these tumors is the visual loss
or visual field defect.

Key words: Cavernous venous malformations. Orbital cavernous hemangioma. Proptosis. Compressive optic neuropathy.
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Caso clinico

Se trata de un paciente varén de 57 afos, sin alergias medicamen-
tosas ni antecedentes patoldgicos de interés, que consulté por
proptosis progresiva indolora y disminucién de agudeza visual
(AV) del ojo derecho (OD) de seis meses de evolucion. Como
antecedentes oftalmoldgicos, presentaba una hipermetropia
bilateral y astigmatismo oblicuo corregido con gafas.

Suvisionera0,1 enelODy 0,9 en el ojo izquierdo (Ol), tenia grave
discromatopsia y defecto pupilar aferente relativo en su OD. Se
aprecio una importante proptosis del OD, con limitacion en la
abduccion de este 0jo, aunque sin diplopia. En el fondo de ojo,
no se detectd edema niatrofia de papila. Tampoco se observaron
pliegues coroideos en el polo posterior. El estudio del campo vi-
sual (CV) del OD reveld un defecto del cuadrante superotemporal
con unadisminucion generalizada de la sensibilidad, mientras que
el CV del Ol era normal (Figura 1). La tomografia de coherencia
oOptica (OCT) de papila del OD detectd un defecto incipiente en
la capa de fibras nerviosas peripapilares superonasal (Figura 2).

No se observaron defectos en la capa de células ganglionares de
la retina en la OCT macular.

La resonancia magnética (RM) confirmo la sospecha de neuropa-
tla dptica compresiva por tumoracién orbitaria. Se objetivé una
lesion ocupante del espacio intraconal derecho, que desplazaba
el nervio 6pticoy los musculos extraoculares hacia la parte supe-
riory nasal (Figura 3). Ligeramente heterogénea con bordes bien
definidos, pseudocapsulada, presentaba una hiperintensidad en
secuencias T2, compatible con hemangioma cavernoso. Tras la
extirpacion, el estudio anatomopatolégico de la pieza confirmd
que se trataba de un hemangioma cavernoso con fendmenos
de trombosis focal.

Algoritmo diagnoéstico y diagndstico
diferencial

La pérdida de AV unilateral progresiva acompanada de otros
signos oftalmoldgicos, como la proptosis, diplopia o estrabismo,
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Figura 1. Campimetria visual del ojo derecho. Se aprecia, ademds de una reduccion generalizada de la sensibilidad, un defecto en el cuadrante superotemporal.

indica la presencia de una patologia orbitaria. Tipicamente, las
lesiones localizadas en la parte mas posterior de la drbita (dpex
orbitario) producen mayor pérdida visual que proptosis’.

Puede ser de ayuda la regla de las 6 P en la anamnesis y la explo-
racion orbitarias? (Tabla 1).

Aparte de la exploracién orbitaria, se debe explorar la funcién vi-
sual completa: AV monocular bilateral, motilidad ocular intrinseca
(incluyendo el estudio del defecto pupilar aferente relativo), vision
cromatica monocular, segmento anterior y posterior del ojo bajo

midriasis, presion intraocular, campimetria visual automatizada y
OCT de papila y macular de células ganglionares.

El estudio de neuroimagen es imprescindible para caracterizar
mejor la lesion? La tomograffa axial computarizada (TAC) es una
técnica rapida, facilmente accesible y que proporciona imagenes
de alta resolucion de las estructuras ¢seas y el tejido blando adya-
cente. Resulta especialmente Util en pacientes con antecedentes
de traumatismo orbito-facial y ante la sospecha de orbitopatia
asociada al tiroides. Aunque la RM es una técnica mas costosa y
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Figura 2. Tomografia de coherencia dptica de papila del ojo derecho. Se observa un defecto incipiente en la capa de fibras nerviosas de la retina peripapilares a nivel

superonasal.

Tabla 1. Regla de las 6 P para realizar una anamnesis y exploracion orbitarias
sistematica’.

Presencia o ausencia de dolor, constante o
intermitente, asociado a los movimientos
oculares, localizacion...

Progression Progresiéon

Proptosis Medir con exoftalmémetro, direccion de la
protusion del globo

Auscultar el globo

Palpation Palpar el reborde orbitario y la érbita anterior
en busca de masas

Cambios de color de la piel palpebral, ede-
ma, presencia de lesiones palpebrales, vasos
conjuntivales...

Periocular changes

menos accesible, permite una mejor diferenciacion de los tejidos
blandos en el espacio periocular, orbitario e intracraneal. El uso
de contraste (con gadolinio) es de gran utilidad para determinar
la estirpe de la masa orbitaria. La arteriografia o venograffa son
técnicas Utiles ante la sospecha de lesiones de tipo vascular. La
ecografia orbitaria también juega un papel en la caracterizacion
de lesiones vasculares, otras masas intraconales y extraconales, y
en lavaloracion del engrosamiento de los musculos extraoculares.

Se recomienda realizar una analitica de sangre con hemograma
completo y perfil tiroideo para el abordaje inicial de neuropatia
Optica porlesion orbitaria. En algunos casos, es preciso ampliar el
estudio inmunoldgico? (inmunoglobulina G4, anticuerpo antici-
toplasma de neutréfilo, enzima convertidora de la angiotensina,
lisozima...).

Ante una proptosis unilateral progresiva mas indolente y de cur-
so crénico, el diagndstico diferencial se plantea principalmente
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entre tumores soélidos (primarios o metastasicos) o vasculares?,
Los procesos inflamatorios o infecciosos que afectan a la érbita
tienen un curso mucho mds rapido y progresivo.

Las MVC de la 6rbita, anteriormente hemangiomas cavernosos, son
los tumores orbitarios benignos mas frecuentes de los adultos®.
Afectan predominantemente a mujeres (60%), siendo la 42 y 52
décadas las de mayor prevalencia. La mayoria se presentan en forma
de Unica lesion, unilateral y esporadica, aunque también se han
descrito casos multiples, bilaterales y asociados a malformaciones
linfaticas o arteriovenosas o a algunas enfermedades sistémicas.

El sintoma de debut en el 70% de los casos es la proptosis,
lentamente progresiva y axial, debido a su predileccién por la
localizacién intraconal. Otros sintomas asociados son la pérdida
visual, el estrabismo, la diplopia, el dolor o el edema palpebral.
Ocasionalmente estos pueden aparecer de forma aguda si se
produce sangrado intratumoral.

En la TAC, aparecen como masas bien circunscritas, de densidad
generalmente homogénea con diferentes patrones de realce tras

>mente heterogénea, de b

trella amarilla) g

estrella amari

a hiperinter

la inyeccion de contraste. En las secuencias de T1 de la RM son
isointensas o ligeramente hipointensas, y son hiperintensas en T2
con realce progresivo tras la inyeccion de gadolinio'?.

Histoldgicamente se caracterizan por ser lesiones formadas por
multiples canales vasculares grandes recubiertos por células
endoteliales, con abundante estroma y una capsula fibrosa muy
bien definida®.

Se indica tratamiento quirdrgico en caso de neuropatia éptica
compresiva y ante una proptosis desfigurante. Las vias de abor-
daje descritas son varias y su eleccion dependera de la localiza-
cion de la MVC y la experiencia del cirujano®. Se recomienda la
observacion en los pacientes asintomaticos. Cuando las lesiones
son muy profundas (dpex orbitario), dado el elevado riesgo de
comprometer las estructuras adyacentes, se recomienda la es-
cleroterapia (inyeccién intralesional de bleomicina A5), la exéresis
subtotal con finalidad descompresiva, cauterio con bipolar o la
radiocirugfa estereotactica fraccionada y bisturi gamma?. Si la
exéresis es completa, las recurrencias son muy raras.
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El diagnostico diferencial de las MVC se establece con el tumor
fibroso solitario y la malformacion linfatica, aunque también se
debe contemplar el linfoma, el schwanoma'y el histiocitoma®. La
RM permite la mejor caracterizacion de estos tumores orbitarios.

Conclusiones

La pérdida visual unilateral progresiva con proptosis sugiere la
presencia de patologia tumoral orbitaria. La MVC es la causa mas
frecuente de tumor benigno en el adulto. Las pruebas de ima-
gen, ademas de aproximar el diagnéstico diferencial respecto a
otros trastornos, permiten planificar el tratamiento quirdrgico si
el caso lo precisa.
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