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RESUMEN

La orbita puede alojar variedad de lesiones, tumorales y no tumorales. El diagndstico
oportuno dependera del manejo clinico y de un adecuado estudio de las biopsias. Una
informacion estadistica confiable permitird una eficaz orientacion de estos estudios y
redundard, finalmente, en una disminucion de la morbilidad y mortalidad de los pacientes.
Objetivo: conocer las caracteristicas epidemioldgicas y morfoldgicas de los diferentes tipos
de lesiones orbitarias, y clasificarlas segin su origen y el tipo de lesién. Métodos: la
poblacion estuvo conformada por todas las biopsias referidas como tumores orbitarios,
recibidas en la Seccion de Oftalmopatologia del Instituto Anatomopatolégico “Dr. José
Antonio O’Daly” de la Universidad Central de Venezuela entre 2005 y 2015. Todos los
casos fueron analizados mediante revision de las boletas de solicitud de biopsia y de las
laminas histoldgicas, para la determinacion de las caracteristicas histopatoldgicas.
Resultados: Los tumores orbitarios representaron el 4,13 % de las biopsias recibidas en la
Seccion de Oftalmopatologia. EI mayor nimero se presentd en pacientes sobre los 50 afios
de edad (36,1 %). Hubo predominio de mujeres (57,6 %) y el lado mas afectado fue el
izquierdo (52 %). Los tumores con mayor frecuencia fueron los de los sistemas
reticuloendotelial, linfatico y mieloide: 60 casos (33 %). Conclusion: La frecuencia de
tumores orbitarios en nuestro medio es similar a la publicada en otros paises. En este
trabajo se evidencio una relacion significativa entre la edad y el tipo de tumor presente. No
se obtuvo una correcta informacién clinica que permitiera establecer una correlacién

clinico-patologica.

PALABRAS CLAVE: tumor orbitario, lesiones expansivas de la O6rbita, metastasis

orbitarias, tumor benigno, tumor maligno, érbita.



ORBITAL TUMORS: PATHOLOGIC AND EPIDEMIOLOGICAL FEATURES

ABSTRACT

The orbit can be the site of origin of many tumor and non-tumor lesions. Timely diagnosis
depends on the clinical management and adequate evaluation of biopsies. Reliable
statistical information will allow the effective guidance of this studies and will achieve,
finally, a decrease in morbidity and mortality of patients. Objective: to know the
epidemiological and morphological characteristics of different orbital lesions, and classify
them according to their origin and type. Methods: the population consisted of all biopsies
referred as orbital tumors, received on the Oftalmopathology section of the Instituto
Anatomopatoldgico “Dr. José Antonio O’Daly” of the Universidad Central de Venezuela,
between 2005 and 2015. All cases where analysed by reviewing the biopsies requests and
the histological slides, for determining the histopathologic characteristics. Results: Orbit
tumors represent 4,13 % of biopsies received in the Oftalmopathology section. The highest
number was presented in patients over 50 years old (36,1 %). There was predominance of
women (57,6 %) and the most affected side was the left (52 %). The more often tumours
were from the reticuloendothelial, lymphoid and myeloid systems: 60 cases (33 %).
Conclusion: the orbital tumor frequency in our environment is similar to that published in
other countries. In this work was evident a significant relationship between age and type of
tumor. No proper clinical information that would establish a clinicopathological correlation

was obtained.

KEY WORDS: orbital tumor, expansive lesions of the orbit, metastasis, benign tumor,

malign tumor, orbit.



INTRODUCCION

Muchos tumores conocidos tienen su origen en la érbita. Una cantidad importante de
estructuras vasculares, linfoides, nerviosas y mesenquimatosas se encuentran normalmente

dentro de la misma, y pueden dar origen a tumores primarios.

Existe, ademés, una variedad de tumores secundarios, debido a la cercania de la orbita a
otras estructuras. Los mas comunes: carcinoma de células escamosas, meningioma,
malformaciones vasculares y carcinoma de células basales. También pueden observarse
enfermedades inflamatorias capaces de producir lesiones en la cavidad orbitaria, asi como

enfermedad metastasica. @

El contenido de la drbita esta organizado con un aprovechamiento éptimo del espacio. El
margen para el alojamiento de lesiones es estrecho. Por ello, su presencia suele producir
diversos signos y sintomas. La proptosis es la manifestacion clinica mas importante de la
enfermedad orbitaria. También es posible observar alteraciones de los movimientos

oculares, fluctuaciones en la agudeza visual, inyeccion conjuntival y dolor. @
Planteamiento y delimitacion del problema

Existen diversas clasificaciones de patologias orbitarias no traumaticas. Es frecuente
encontrar cinco grandes categorias: patologia infecciosa, inflamatoria, vascular, lesiones

quisticas y tumorales. (¥

Rootman divide las patologias orbitarias no traumaticas en neoplasias (neurogénicas,
linfoproliferativas, vasculares, secundarias, mesenquimatosas, metastasicas lagrimales,
congénitas y adquiridas), orbitopatia tiroidea, inflamatorias, vasculares y atrofias o

degeneraciones. ®

En Venezuela, no existen trabajos previos que indiquen datos epidemioldgicos, ni
caracteristicas morfoldgicas de los tumores orbitarios. Por este motivo, y para observar los
tipos de tumores presentes, clasificarlos y dar a conocer sus caracteristicas morfologicas y

epidemioldgicas, nos planteamos estudiar la casuistica de estos tumores, recibidos en la



Seccion de Oftalmopatologia del Instituto Anatomopatolégico “Dr. José A. O Daly” entre
los afios 2005 y 2015.

Los tumores orbitarios son un tema de mucha relevancia para el médico oftalmélogo, pues
el diagndstico adecuado y rapido es decisivo para el tratamiento y la posibilidad de un

mejor prondstico para el paciente.
Justificacion e importancia

Los tumores orbitarios representan aproximadamente 0,1 % de todos los tumores del

cuerpo humano y alrededor de la quinta parte de las enfermedades orbitarias.

Aungue no son frecuentes, comprometen la capacidad visual de los pacientes. Por ese
motivo, es importante considerar estas neoplasias al momento de realizar un diagnostico
diferencial de una lesidén ocupante de espacio en la drbita. Si bien la clinica y la radiologia
pueden proporcionar datos indirectos de malignidad, s6lo la biopsia de la lesioén proveera

un diagnostico definitivo y permitird iniciar un tratamiento.

Ni el médico clinico, ni el anatomopatdlogo disponen en Venezuela de datos estadisticos
claros y confiables que les orienten en el manejo o el estudio de pacientes con tumores
orbitarios. Por esta razon, se estudiaron las caracteristicas anatomopatoldgicas de las
lesiones orbitarias identificadas en el Instituto, asi como se verificaron los tipos y se

determind su frecuencia.
Antecedentes

Se han realizado diversas publicaciones internacionales sobre los distintos tipos de tumores
oculares ubicados en la drbita. En la mayoria de los estudios revisados, se describe
predominio de la patologia tumoral, seguida por la inflamatoria, las quisticas, las

infecciosas y las vasculares, en ese orden. ¢

Shields et al encontraron que las lesiones mas comunes fueron quisticas (30 %), seguidas
de masas inflamatorias (13 %), lesiones de la fosa lagrimal (13 %), tumores secundarios (11
%), tumores linfoides (10 %) y vasculares (6 %). Por otra parte, un nimero considerable de

tumores orbitarios afecta al grupo pediatrico. Estos suelen ser benignos. Entre los mas
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comunes, se encuentran los quistes dermoides, tumores vasculares (hemangioma capilar y
linfangioma), glioma del nervio Optico y tumores inflamatorios. Distintos estudios revelan
que entre 10 % y 30 % de los tumores orbitarios en la infancia son malignos. Los mas
frecuentes son el rabdomiosarcoma, el neuroblastoma metastésico, infiltracion por

leucemia, sarcoma de Ewing y extension extraocular del retinoblastoma. ®

Un estudio retrospectivo realizado en el periodo 2005-2009 en el Instituto de Oftalmologia
Fundacion Conde de Valenciana, en México, report6 73 casos de patologia orbitaria: 45 en
mujeres y 28 en hombres. En ambos generos, se encontrd una mayor frecuencia en la sexta
década de vida. Por su comportamiento, las lesiones se clasificaron en benignas (59 casos,
que representaron 80,8 % de la muestra) y malignas (14 casos). Se registré un total de 26
casos de lesiones tumorales. De este grupo, 12 casos (46,2 %) correspondieron a tumores
mesenquimaticos, 6 (23,1 %) a tumores secundarios, todos de comportamiento maligno,
tres (11,5 %) a enfermedad linfoproliferativa, dos a tumores neurogénicos y otros dos a
tumores de la glandula lacrimal (7,7 % cada uno) y un caso (3,8 %) a tumor metastasico. La
fibrosis periorbitaria, el carcinoma epidermoide y el rabdomiosarcoma fueron las lesiones
mas frecuentemente encontradas: 23 %, 19 % y 11 %, respectivamente. Cabe sefialar que
entre las causas inflamatorias, el diagnostico mas frecuente fue pseudotumor orbitario;
entre las neoplasias vasculares, prevalecid el linfangioma, y entre las quisticas, el quiste
dermoide. ®

En otro trabajo, realizado en el Departamento de Oftalmologia del Instituto Nacional de
Oncologia y Radiobiologia (INOR), en Cuba, se estudié la incidencia de patologias
orbitarias en el afio 1998. La poblacion fue de 40 casos. La década de vida de mayor
incidencia fue la comprendida entre los 51 y los 60 afios de edad, con 12 pacientes (30 %).
El sintoma mas frecuente fue exoftalmo, presente en 21 pacientes (52,5 %). Tomando en
cuenta el resultado histolégico, se clasificaron las patologias orbitarias en primarias y
secundarias. El pseudotumor inflamatorio fue la patologia mas frecuente (12,5 %), seguido
por los tumores secundarios y metastasicos (10 %), 3 casos de tumores de mama, 3 de
linfomas no Hodgkin del mediastino y 1 caso de papiloma invertido del etmoides. La
patologia tumoral maligna, primaria o secundaria, representd 50 % de las patologias
encontradas en este grupo. @



Los tumores que afectan la drbita en los nifios difieren de aquellos que se presentan en los
adultos en cuanto a su histologia y presentacion clinica e imagenoldgica, por lo cual es

importante conocerlos para un adecuado enfoque de las masas orbitarias en general. )

En Venezuela no se han realizado muchas publicaciones referentes a la patologia orbitaria.
En el 2007, la Seccion de Patologia Ocular de la Facultad de Medicina de la Universidad
Central de Venezuela, publicd un trabajo sobre tumores dseos orbitarios realizado en un
periodo de ocho afios. El trabajo revela que se encontraron 10 tumores dseos primarios (8
benignos y 2 malignos). El osteoma fue la lesion mas frecuente. También se evidenciaron
dos hemangiomas y un condroblastoma. Entre los malignos, se diagnosticé un
plasmocitoma y un linfoma no Hodgkin. La ubicacién mas frecuente fue el hueso frontal.
La incidencia més alta se encontr6 en la segunda década de la vida. Se identificaron 6
lesiones pseudotumorales (displasias fibrosas, quiste éseo, granuloma eosinofilico). Un
caso Unico de metastasis, que se relacionaba con carcinoma de células pequefias del pulmén
con componente neuroendocrino. En este estudio se reporta que las metastasis a hueso y
tejido adiposo orbitario son dos veces mas frecuentes que a los musculos de la érbita. El
citado trabajo significa un gran aporte para nosotros, sobre todo considerando que

planteamos realizar nuestra investigacion en el mismo medio. ©
Marco tedrico

La orbita es la cavidad que aloja el globo ocular, ademas de estructuras vasculares,
neurologicas y lacrimales. Las cavidades orbitarias estdn situadas de forma simétrica, a
cada lado de las fosas nasales. Cada una de ellas tiene una forma de pirdmide cuadrangular
de base anterior, en la que se presenta un vertice situado posteriormente, que se abre a la

cavidad craneal por varias fisuras. (")

Las paredes estan formadas por la disposicién de siete huesos del craneo: esfenoides,

frontal, cigomatico, maxilar, lacrimal, etmoides y palatino.

La base esta formada, por arriba, por el arco orbitario del frontal y las dos apofisis
orbitarias del mismo hueso; por dentro y abajo, por la apoéfisis ascendente del maxilar

superior; por fuera y abajo, por el borde superior del hueso cigomatico. ")



El vértice provee la ruta de comunicacion entre la cavidad intracraneal y la orbita. El
vértice de la drbita corresponde con la porcién mas interna y ancha de la hendidura
esfenoidal y el agujero Optico. En el borde interno se encuentra un pequefio tubérculo 6seo,
mas 0 menos desarrollado segln cada sujeto, en el cual se inserta el anillo de Zinn. La alta
concentracion de estructuras neurovasculares hacen del vértice un espacio de alto riesgo

ante ciertas inflamaciones. )

Pared superior o boveda: Es muy concava y estd formada, sobre todo, por la boveda
orbitaria del hueso frontal, y en parte, por la cara inferior del ala menor del esfenoides. En
esta boveda orbitaria y en la parte medial encontramos la fosita troclear, para la insercion
de la polea del musculo oblicuo superior del ojo. En la parte lateral se sitda la fosa para la

glandula lacrimal. )

Pared inferior o suelo: Es concava como la anterior, y tiene la forma de plano inclinado
hacia abajo, afuera y adelante. Estd formada por el plano orbitario del maxilar, con la
contribucion del cigomatico, y en su limite posterior se encuentra la apofisis orbitaria del
palatino. El suelo orbitario es el techo del seno maxilar. El suelo esta separado de la pared
lateral por la fisura orbitaria inferior, por la que la division maxilar del trigemino entra en la

oOrbita.

Pared interna 0 medial: La pared interna de la oOrbita es plana y paralela al plano medio.
Muy delgada y formada en su mayor parte por la ldmina papiracea u orbitaria del hueso
etmoides, que se articula anteriormente con el lacrimal y este Gltimo con la apdéfisis del
maxilar superior. Entre el maxilar y el lacrimal encontramos el conducto lacrimonasal. En
la zona posterior, la lamina papiracea del etmoides se articula con una pequefia porcién del
cuerpo del esfenoides. La pared medial contacta con el techo de la oOrbita en la sutura

frontoetmoidal, y contacta con el suelo en la sutura maxiloetmoidal. ()

Pared externa o lateral: plana y triangular, la pared externa estd constituida por la apofisis
frontal del hueso cigomatico, en su parte anterior, y por el ala mayor del esfenoides, en su

parte méas posterior.

La drbita esta irrigada por la arteria oftdlmica y sus ramas, esta a su vez originada de la

carotida. La arteria oftdlmica da ramas para irrigar la retina, musculos, coroides, parpados y



sistema lagrimal. De las musculares se originan las ciliares anteriores que forman el circulo
arterial mayor del iris. Las ramas directas arteriales de la oftdlmica son las arterias ciliares

posteriores, entre seis a diez, cortas y largas. ®

Las venas oftalmicas drenan la sangre hacia tres puntos principales, hacia el seno
cavernoso, sistema facial y plexo venosos pterigoideo. La vena central de la retina va unas
veces a la oftdlmica superior o a la oftdlmica inferior, a veces directamente al seno
cavernoso. Las venas orbitarias no tienen valvas, ademas existe una libre comunicacion
entre el drenaje venoso intracraneal y el extra craneal; esto explica la facilidad con la que

una infeccion puede diseminarse al craneo desde la orbita. ©

En un espacio y volumen reducido, la orbita presenta siete huesos y catorce suturas. Esto la
hace sensible a diferentes traumatismos encefalicos. Cualquier traumatismo que afecte
alguno de estos siete huesos podra afectar alguna de las suturas, lo cual tendra
consecuencias para las tensiones de los tejidos en el interior de la oOrbita, ademas de los
efectos negativos que podria suponer una inflamacion en esta zona. Nueve pasos y canales
de la cavidad orbitaria aseguran las comunicaciones con las fosas nasales, la parte media de
la base del craneo y la fosa pterigoidea-palatina. Entre estos pasos y canales destacan el
conducto oOptico, la hendidura esfenoidal y la fisura orbitaria inferior o hendidura

esfenomaxilar. ©

El conducto Optico forma practicamente el vértice de la pirdmide cuadrangular que
constituye la orbita en el ala menor del esfenoides. Por él pasa el nervio dptico (Il nervio
craneal), la arteria oftdlmica y una rama simpatica destinada al globo ocular. ©

La hendidura esfenoidal o fisura orbitaria superior constituye gran parte del &ngulo superior
externo de la oOrbita, y da paso a los tres nervios motores del globo ocular: el nervio
oculomotor comun (I11), el nervio troclear (IV) y el nervio oculomotor externo (VI); las
ramas (lacrimal, frontal y nasal) del nervio oftalmico y de Willis (rama superior del nervio
trigémino), que proveen de sensibilidad a la 6rbita y el ojo; una rama simpética destinada al
ganglio ciliar; las venas oftalmicas superior e inferior; la arteria meningea media,

procedente de la cardtida externa, y una arteria colateral. ©



La fisura orbitaria inferior o hendidura esfenomaxilar esta situada en la parte posterior del
angulo inferior externo de la cavidad. Pasan por ella dos ramas del nervio maxilar superior
(rama media del trigmino) y del ganglio de Meckel, permitiendo a las fibras
parasimpéticas llegar a la glandula lacrimal, el parpado, el musculo de Mdller y los senos

etmoidal y frontal. ©

La Orbita presenta ademés dos conductos etmoidales, un conducto nasal para el canal
lacrimal, una escotadura supraorbitaria, un conducto suborbitario y un conducto malar para

el nervio maxilar superior.

El periostio orbitario, o periorbita, es una membrana fibroelastica que reviste las paredes
Oseas de la oOrbita y actla de saco intermedio entre el continente éseo y el contenido
visceral, amoldandose a ambos. Es una membrana fina pero resistente. Esta reforzada por
un pequefio musculo liso: el musculo orbitario de Mdller. Es un periostio muy particular,
que solo esta adherido en algunas zonas. No esta limitado a la drbita, sino que se prolonga
con las formaciones fibrosas vecinas. Méas all4 de la lamina cribosa, se prolonga con la

duramadre. ©®

Es interesante esta conexion entre la fascia orbitaria y la duramadre, ya que la tension
fascial puede transmitirse a las envolturas del sistema nervioso. Por otro lado, destaca
también la no solucion de continuidad fascial, que permitiria que tensiones mecanicas
fasciales exteriores a la Orbita alcancen el ojo. Las vainas musculares, excepto la del
oblicuo superior, envian a la base de la orbita expansiones. La funcion principal de estas
expansiones es limitar la excursion del globo ocular, y luchar contra la tensién estatica de

los musculos extraoculares.

Este sistema fascial orbitario es un conjunto muy denso y rico de tejido conectivo de origen
mesenguimatoso compuesto de tres partes esenciales, continuas entre ellas, que provienen
del sistema membranoso intracraneal (duramadre) y se prolongan por el sistema fascial
cefalico extracraneal. De una forma simple se puede decir que el sistema fascial orbitario
estd compuesto por tres estructuras: la capsula de Tenon, las envolturas musculares y las

prolongaciones orbitarias.



El globo ocular nunca esta en relacion inmediata con los huesos. Esta cubierto por delante
por los parpados, y alojado en una especie de cUpula fibrosa que forma la aponeurosis
orbitoocular o aponeurosis de Tenon. Posterior al globo se encuentra el complejo
vasculonervioso, muscular y adiposo, separado dentro de la drbita por la capsula de Tenon.

La grasa que se encuentra en la drbita tiene elasticidad y viscosidad bajas.

La diversidad de tejidos presentes en la érbita se refleja en los diferentes tipos de tumores

que alli se presentan. @
Tumores orbitarios

Los tumores orbitarios representan aproximadamente 0,1 % de todos los tumores del
cuerpo humano y alrededor de la quinta parte de las enfermedades orbitarias. Los esquemas
de clasificacion varian y la estratificacion del tumor se basa en la localizacion anatomica
con respecto a la Orbita, el sitio de origen, caracteristicas histopatolégicas, curso clinico y
hallazgos imagenoldgicos. ©)

Definir una neoplasia orbitaria implica dificultades. En general, las neoplasias orbitarias
pueden ser clasificadas en primarias y secundarias. También pueden ser divididas en

categorias histoldgicas que incluyen benigno, benigno pero localmente agresivo y maligno.
(10)

Rootman en 1988, expone una clasificacién vigente en la actualidad, que clasifica la
patologia orbitaria con criterio etiologico, en las siguientes categorias: patologia tumoral
(que incluye enfermedades linfoproliferativas, tumores secundarios, mesenquimales
primarios y tumores metastasicos), lesiones quisticas, asi como patologia inflamatoria y

lesiones vasculares. @

También con criterio etioldgico, Pérez Moreira clasifica las patologias orbitarias como

tumorales, inflamatorias, quisticas, infecciosas y vasculares. ®)

Yanoff y Fine, clasifican los tumores primarios en coristomas, hamartomas, tumores
mesenquimales, neurales, miscelaneos, quistes y tumores de la glandula lacrimal, sistema

reticuloendotelial, mieloide y linfatico; y los tumores secundarios, en metastasicos y por
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extension directa. Cada una de estas categorias se subdivide segun las caracteristicas de

cada tumor. (Anexo 1). @V

En la orbita, pueden presentarse lesiones pseudotumorales y tumores derivados de los
tejidos blandos orbitarios, de las estructuras dseas, del nervio éptico y también tumores
secundarios originados en las estructuras vecinas, que por extension se encuentran dentro
de la orbita, ademas de lesiones metastasicas. Las anomalias en el desarrollo de los
elementos que componen la oOrbita dan lugar a un alto porcentaje de lesiones

pseudotumorales orbitarias. @

La presencia de canales linfaticos en la orbita esta en discusion. En la actualidad, se admite
que los linfangiomas traducen alteraciones del sistema venoso orbitario, por lo que se
deberia sustituir el término de linfangioma por el de anomalia orbitaria venosa. En la drbita
no existe tejido linfoide. Es a partir del tejido linfoide que generalmente existe en la

glandula lagrimal, que se originan los linfomas.
Lesiones pseudotumorales

Las causas mas frecuentes asociadas a lesiones pseudotumorales son
los procesos inflamatorios que producen celulitis orbitaria, que generalmente son
secundarias a sinusitis paranasales, procesos inflamatorios de los dientes o del saco
lagrimal. La etiologia alin no esta totalmente clara, pero en la literatura se mencionan
infecciones, trastornos autoinmunes y heridas aberrantes. El patélogo no suele recibir
biopsias de esta clase de patologia, pues el diagnostico es fundamentalmente clinico. No

obstante, suelen originar problemas de diagndstico diferencial con auténticos tumores.
Enfermedad inflamatoria idiopéatica de la 6rbita

Durante muchos afos, bajo este término se han incluido diferentes entidades y se han
clasificado segun su localizacion anatémica: miositis (musculo estriado), dacriocistitis
(glandula lagrimal), periescleritis (cpsula de Tenon), perineuritis (nervio); segun el cuadro
clinico: aguda, subaguda y cronica; por su patron radiogréafico: infiltrativo o no infiltrativo,
y por su etiologia: traumatica, inflamatoria, neoplasica, vascular, endocrina o

inmunoldgica.
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Solo una vez que se han excluido factores etioldgicos locales o sistémicos podremos hablar
de enfermedad inflamatoria idiopética, cuya base anatomopatoldgica es una inflamacion

crénica no granulomatosa.

Las técnicas modernas de biologia molecular y la inmunohistoquimica nos permiten
distinguir la patologia pseudoinflamatoria, de las lesiones linfoproliferativas. Estos medios

hacen posible alcanzar un mayor grado de certeza, para un diagnostico definitivo. ¢2

La inflamacién idiopética de la orbita constituye entre 4,7 %y 6,3 % de todas las patologias
orbitarias. Y es incluso mas infrecuente en la infancia. Aunque tiene una baja incidencia, es
importante establecer el diagndstico histopatoldgico, ya que tiene un excelente prondstico

con un tratamiento adecuado y oportuno. 3

Histologicamente, la mayoria de estas lesiones tiene como substrato un infiltrado
inflamatorio crénico inespecifico, compuesto por células plasmaticas, linfocitos,
macrdfagos y ocasionales eosindfilos, sobre un estroma fibroso denso en el que se puede
observar ocasionales foliculos linfoides. Cuando hay una extensa formacion de fibrosis, se

le Ilama pseudotumor esclerosante de la 6rbita. 4

Con respecto al tiempo de evolucion, la forma aguda se caracteriza por presentar infiltrados
difusos, multifocales, con polimorfonucleares, linfocitos maduros, células plasmaticas y
macrofagos. La presencia de eosinéfilos es rara, pero puede verse en nifios. Las formas
subagudas y cronicas presentan mayor cantidad de estroma fibrovascular y menor infiltrado

celular inflamatorio. 3

Las anomalias en el desarrollo de las estructuras orbitarias configuran otro grupo de
lesiones pseudotumorales en la infancia. Son congénitas y se caracterizan por alteraciones
en el tamafio, localizacion, organizacién o proporcion de los tejidos presentes en la drbita.
Se clasifican en coristomas, hamartomas, microftalmia con quiste, cefalocele y anomalias

de la glandula lacrimal. ®

Los coristomas orbitarios se originan de celulas embrionarias que quedan atrapadas en
situacion andmala, por un fallo en la separacion en los tejidos dseos. Suelen ser quisticos y

contienen células que derivan de una sola capa germinal. @
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Se clasifican en:

-Quistes dermoides: Se encuentran revestidos por un epitelio estratificado queratinizado
con anexos dérmicos (foliculos y glandulas sebaceas) en su pared. La aparicion ocasional

de elementos mesodérmicos (cartilago) no modifica el concepto de quiste dermoide.

-Quistes epidérmicos: Presentan un epitelio poliestratificado queratinizado sin anexos en su

pared. M

Ambas lesiones suelen aparecer en los primeros meses de vida, en forma de nodulos
subcutaneos situados sobre el anillo orbitario, aunque a veces también se encuentran en
zonas mas profundas de la oOrbita. Son lesiones benignas que no infiltran las estructuras
adyacentes. Lesiones quisticas idénticas pueden desarrollarse secundariamente por

implantacion traumatica o iatrogénica. @

También se pueden encontrar dermolipomas: Son so6lidos compuestos por tejido adiposo,
epitelio estratificado y anexos epidérmicos. Son coristomas congénitos que generalmente
aparecen en el cuadrante superior temporal y pueden extenderse posteriormente hacia la

oOrbita. @

Los hamartomas son crecimientos excesivos de tejidos histologicamente normales, en sus
localizaciones habituales. Los hemangiomas, para muchos autores, son ejemplos de

hamartomas. @

Las microftalmias con quiste representan malformaciones poco frecuentes, producidas por
un defecto congénito en el cierre del iris, conocido como coloboma. A través de este
defecto protruye el tejido retino-glial y se desarrolla el quiste. A veces, la lesion quistica es
tan grande que el globo ocular microftalmico es dificil de encontrar y plantea el diagnostico
diferencial con un tumor de partes blandas. Histolégicamente, el globo ocular puede estar
bien o mal organizado y presentar lesiones intraoculares secundarias, como displasia
retiniana o aparicion de otros tejidos (adiposo, 6seo o cartilaginoso). El quiste puede estar
delimitado por retina gliotica o puede estar totalmente ocupado por una proliferacion glial
qgue simula una neoplasia y plantea el diagnostico diferencial con un astrocitoma. La

mayoria de los casos son unilaterales y esporadicos, pero se estan empezando a conocer
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casos asociados a anomalias genéticas (trisomia parcial del cromosoma 22) y sindromes

sistémicos. @

Los cefaloceles: son malformaciones en las que se produce una herniacion de las meninges
(meningocele), el encéfalo (encefalocele) o ambos (meningoencefalocele) hacia la o6rbita,

con cierre posterior del orificio de comunicacién.

Por su parte, las anomalias de la glandula lagrimal suelen denotar presencia de una
glandula lagrimal ect6pica o su crecimiento hiperplasico, el cual puede producir una lesién

pseudotumoral. @
Lesiones tumorales orbitarias
Las neoplasias orbitarias pueden ser:

a) Primarias: A partir de las diferentes estructuras de la Orbita se desarrollan tumores que

suelen ser benignos y en un 90 % de naturaleza vascular. V)
b) Secundarias: Se desarrollan a partir de las estructuras vecinas que infiltran la 6rbita. 9

c) Metastésicas: a partir de tumores localizados en otras regiones del cuerpo que, segln se

conoce, pueden hacer metéstasis en la cavidad orbitaria. V)
Tumores orbitarios primarios
Tumores vasculares

Las lesiones vasculares de la drbita son dificiles de clasificar, pues cumplen criterios de
neoplasia (proliferacion celular en los hemangiomas) y de hamartoma (con predominio en

la infancia y capacidad de regresion). %

En los hemangiomas infantiles se ha descrito una fase proliferativa, que dura

aproximadamente un afio, seguida de una fase involutiva, que oscila entre 1 y 5 afios. *®

Recientemente, los miembros de la Sociedad Orbitaria Internacional han adoptado una
clasificacion de las malformaciones vasculares orbitarias basada en sus repercusiones

hemodindmicas. Esta clasificacion no se aplica en aquellas lesiones que producen

14



expansion por proliferacion celular (hemangioma capilar, hemangiomas cavernosos y

neoplasias vasculares de células fusiformes).
Hemangioma capilar

Es el tumor vascular mas frecuente en la infancia. Puede observarse en el nacimiento o méas
tarde, y frecuentemente afecta a la porcion cutdnea de los parpados, lo facilita el
diagnostico. No es el caso, cuando se localizan en las porciones superficiales o profundas
de la drbita. La imagen histoldgica corresponde a numerosos capilares, con proliferacion de
células endoteliales. Al involucionar, la proliferacion capilar es sustituida por tejido

adiposo.
Hemangioma cavernoso

El hemangioma cavernoso supone entre 9,5 % y 15 % de las lesiones expansivas de oOrbita.
Se ha estimado un pico de incidencia en torno a los 40 a 50 afios de edad.
Histologicamente, la lesion corresponde a vasos dilatados ectasicos, revestidos por un
endotelio aplanado y rodeados por una gruesa capsula de tejido conectivo fibroso. Este tipo

de hemangioma es la lesion vascular més frecuente de la 6rbita, en la edad adulta. 6
Hemangiopericitoma

Es un tumor vascular de partes blandas, que a veces afecta la 6rbita de forma primaria o
secundaria. Se localiza mas frecuentemente en la mitad superior de la orbita y es

infrecuente en la edad infantil. @

En la histopatologia, esta constituido por una proliferacion homogénea de células
fusiformes, que presenta una rica red vascular, formando tipicamente espacios sinusoidales
con ramificaciones en "asta de ciervo". Se reconocen tres patrones béasicos: sinusoidal,

sélido y mixto. 48

Segun el grado de atipia, el pleomorfismo, el niUmero de mitosis y la posible presencia de
areas de necrosis 0 hemorragia, se distinguen tres categorias histologicas: benigno,
intermedio o borderline y maligno. No obstante, en los tumores que no tienen estas
caracteristicas, estas categorias no pueden ser determinadas de manera fiable. Esta ausencia

de indicadores prondsticos determina que sea especialmente importante el seguimiento
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evolutivo de largo plazo de este tipo de tumores, pues pueden presentarse recurrencias

tardias, incluso al cabo de 10 afios. (18

En inmunohistoquimica, es caracteristica la positividad para vimentina (filamento
intermedio presente en células mesenquimales no musculares, incluyendo fibroblastos y
células endoteliales), y los marcadores CD31 (marcador endotelial) y CD34 (marcador
endotelial y en ocasiones, por dilucién, de los pericitos), asi como la negatividad para EMA

(Epithelial Membrane Antigen) y citoqueratinas. "

La actual Clasificacion de la OMS de tumores 0seos y de partes blandas discute el
hemangiopericitoma y el tumor fibroso solitario en el mismo capitulo, y ofrece la siguiente
definicion para el hemangiopericitoma: grupo residual de lesiones previamente agrupadas,
bajo el término de hemangiopericitoma, que se asemejan estrechamente a las areas

celulares del tumor fibroso solitario y que parecen de tipo fibroblastico. €

Si el hemangiopericitoma es un tumor fibroso solitario es un asunto en discusion. En ambos
casos, se percibe un comportamiento clinico variado y es claro que, si no son sinénimos,

estan al menos estrechamente relacionados. 1®
Malformaciones vasculares

Malformacion linfatica-venosa: La mayoria de las lesiones son visibles desde el
nacimiento o aparecen en los primeros afos de vida, y pueden sufrir un aumento del tamafo
por fendmenos hemorragicos. Histolégicamente, se trata de lesiones desprovistas de
capsula y compuestas por canales de diferentes diametros, lo que les proporciona un
aspecto esponjoso. Estos tumores muestran formacion de espolones hacia la luz. Los
canales presentan paredes finas revestidas por endotelio, que contienen sangre o liquido
seroso. Se encuentran incluidos en un estroma fibroso y a veces se observan infiltrados

linfocitarios focales o foliculos linfoides. (¥

Vérices orbitarias: Son malformaciones venosas en la que se produce la dilatacion de una
0 varias venas, lo cual conduce a una proptosis intermitente, en funcion del aumento de la

presion venosa. Se dividen en primarias y secundarias. %
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Las primarias se refieren a malformaciones congénitas venosas no asociadas a
malformacion arteriovenosa. En estos casos, es posible la extension hacia el interior del
craneo. Las secundarias si se pueden deber a malformaciones arteriovenosas o a fistulas.
Histopatol6gicamente, la lesion estd compuesta por un espacio venoso dominante Unico o
una masa de canales ectasicos de paredes musculares gruesas, fibrosis intersticial, células

inflamatorias cronicas con o sin trombosis y calcificacion. 9
Tumores musculares

Los tumores con diferenciacion de mausculo liso, tanto benignos (leiomiomas) como

malignos (leiomiosarcoma) son infrecuentes y aparecen en la edad adulta. (¥

Los tumores con diferenciacion hacia musculo estriado de comportamiento benigno
(rabdomiomas) son poco frecuentes. Los rabdomiosarcomas, a pesar de su rareza, son los

tumores orbitarios malignos primarios méas frecuentes en los nifios. ?%

La edad mas frecuente de aparicién es entre los 7 y 8 afios. EI 90 % de los casos aparece
antes de los 16 afios. Se trata de un tumor de localizacion unilateral, de crecimiento rapido,

que produce proptosis y desplazamiento del globo ocular. 0

De los patrones histoldgicos descritos en el rabdomiosarcoma por Horn y Enterline en

1958, dos aparecen en la rbita: el embrionario y el alveolar. ¥

Actualmente se utiliza una nueva clasificacion realizada por el Instituto Nacional de
Cancer, que reconoce rabdomiosarcomas embrionarios (los cuales - se dividen en cuatro
variantes: convencional, convencional con areas de citologia agresiva, leiomiomatoso y
convencional con &reas pleomorficas), rabdomiosarcomas alveolares, rabdomiosarcomas

pleomorficos y una Gltima categoria, correspondiente a otros sarcomas indiferenciados. %

El rabdiomiosarcoma embrionario, con todas sus variantes, constituye el tipo mas frecuente
y estd formado por células musculares embrionarias y rabdomioblastos, en diversos
estadios de diferenciacion. Podemos observar células redondeadas indiferenciadas y células
maduras de morfologia fusiforme, citoplasma abundante e intensamente eosindfilo, donde a
veces se pueden reconocer estriaciones transversales. Estas células se encuentran inmersas

en un estroma que con frecuencia tiene caracteristicas mixoides. 1)
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El rabdomiosarcoma alveolar convencional es de peor pronostico y se caracteriza por la
presencia de septos fibrosos que delimitan espacios alveolares, donde se encuentran las
células tumorales que son rabdomioblastos totalmente indiferenciados. Aqui se observa un
mayor grado de pleomorfismo, con presencia de células gigantes multinucleadas, y un

mayor indice mitdtico, lo que se traduce en mayor agresividad. @

La inmunohistoquimica representa una herramienta importante en la identificacion de la
linea celular de los rabdomiosarcomas. Los anticuerpos antidesmina, actina y mioglobina
han sido utilizados como marcadores musculares; sin embargo, los dos primeros no se
consideran especificos. ??

La mioglobina es un marcador mas sensible, pues se presenta sélo en rabdomioblastos
diferenciados. Sin embargo, se debe tener presente que la mioglobina con frecuencia puede
ser negativa en rabdomiosarcomas poco diferenciados. La actina sarcomérica solo se
presenta en rabdomioblastos bien diferenciados y ha sido descrita ocasionalmente en
leiomiosarcomas. ¢?

Otros marcadores son la miogenina y el MyoD1, que reconocen proteinas nucleares de la
familia de factores de transcripcién. Estos dos marcadores son sensibles y especificos para
los rabdomiosarcomas. 2

Ademas, la expresion de miogenina esté relacionada fuertemente con el tipo histoldgico. En
el rabdomiosarcoma alveolar es fuerte y difusamente positivo. En el embrionario, es menos
reactivo. ¢?

Tumores adiposos

Los tumores benignos, lipomas, a pesar de su rareza, representan 2 % de algunas series de

tumores orbitarios. Se encuentran bien delimitados, con una apariencia lobular. ¥

Histologicamente, se encuentran constituidos por tejido adiposo adulto bien diferenciado,
dispuesto en lobulillos y rodeado por una cépsula. Es dificil establecer el diagnéstico

diferencial con los prolapsos de la grasa orbitaria. @

Los malignos (liposarcomas) son raros. Los pocos casos descritos en la Orbita aparecen en

la edad adulta. ¢®
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Tumores fibroblasticos o fibrohistiocitarios

Los tumores fibrohistiocitarios benignos y malignos, y los que presentan diferenciacion
fibroblastica, existen en la orbita de individuos adultos pero son excepcionales en la edad
pediatrica. La edad promedio més frecuente es alrededor de los 60 afios. Dentro de los
tumores histiociticos, el fibrohistiocitoma es el tumor mesenquimatoso mas frecuente de la

orbita en los adultos. @

Las porciones nasal y superior de la orbita son las més frecuentemente afectadas. Los
sintomas principales son proptosis (60 %), presencia de masa (46 %) y disminucion de la

agudeza visual (25 %). ®4

Histologicamente, se observa un tejido conectivo, mixomatoso, con células con nucleos
polimorficos y policromaticos, y citoplasma vacuolado. También se pueden observar
células multinucleadas y ocasionales figuras mitoticas. Existen diversos tipos morfoldgicos:

pleomarfico, estoriforme, mixoide, angiomatoide, xantomatoso, plexiforme. %
Tumores con diferenciacion neural

Constituyen 4 % de los tumores orbitarios. El 2 % corresponde a neurofibromas y 2 % a

neurinomas, siendo excepcionales los tumores malignos de la vaina del nervio periférico.

1)

Neurofibroma: Es el tumor mas frecuente de las vainas nerviosas periféricas de la orbita.
Existen tres patrones de crecimiento: plexiforme, difuso y localizado o circunscrito. El
primero aparece en la edad pediatrica, frecuentemente afecta los parpados y es

patognomonico de las neurofibromatosis. %)

Histoldgicamente no estdn encapsulados y presentan un aspecto organoide. Se puede
observar una proliferacion de células de Schwann, fibroblasticas y perineurales que

engloban los axones. (1)

Neurinoma o Schwanoma: Clinicamente son indistinguibles de los neurofibromas
solitarios, de los que se diferencian por encontrarse encapsulados y por estar constituidos
por proliferaciones de células de Schwann, que adoptan un patron sélido en empalizada
(Antoni A) o un patrén mixoide (Antoni B). )
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Tumor maligno de la vaina del nervio periférico: Infrecuente en nifios. La edad
promedio de mas frecuente aparicion es alrededor de la tercera década. Pero pueden

presentarse entre los 4 y 40 afios. Son de crecimiento rapido. ®

Microscopicamente se distingue por sus células fusiformes y elongadas, con nucleos
alargados y areas de atipia nuclear moderada, con marcado pleomorfismo e hipercromasia

asociada a la presencia de numerosas mitosis. "
Tumores del nervio éptico

Pueden localizarse a nivel de la cabeza (melanocitoma, meduloepitelioma y hemangioma) o
en la porcion retrobulbar (glioma y meningioma). Al abordar, los meningiomas orbitarios,
se evidencia que se extienden a través de la duramadre, lo cual no ocurre en los gliomas.
En su estudio anatomopatologico, se observa la proliferacion de células de las capas
externas de la aracnoides, organizadas en anillos que pueden tener cierto grado de

degeneracion hialina. Estos tumores pueden presentar cuerpos de psammoma. (9

Gliomas: representan entre 1,5 % y 3,5 % de los tumores orbitarios. Los mas frecuentes
son los astrocitomas de bajo grado de malignidad. Se originan a partir de astrocitos
fusiformes (pilociticos), que proliferan y expanden los septos piales, los cuales permanecen
intactos. No suelen existir atipias citologicas, ni mitosis y es frecuente la presencia de fibras
de Rosenthal. Se suelen acompafiar de una proliferacion reactiva, que a veces es tan intensa

que plantea el diagndstico diferencial con un meningioma ?8:29)

Meningiomas: El meningioma de la vaina del nervio d6ptico (MVNO) es una entidad
clinico-patologica rara, que constituye entre 1 % y 2 % de todos los meningiomas. Estos
pueden originarse en las meninges del nervio dptico intraorbitario (meningioma de la vaina

del nervio optico primario o en las meninges del canal dptico o hueso esfenoidal. €%

Los meningiomas del nervio dptico comparten las mismas caracteristicas histolégicas que
los meningiomas intracraneales, aunque dos variantes histolégicas de meningiomas son
caracteristicas: el tipo histolégico meningotelial o tipo sincitial, y el tipo mixto o
transicional con o sin cuerpos de psammoma. Las otras variantes de meningiomas son

encontradas en la drbita por invasién secundaria de esta localizacién. Su origen proviene de
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la invasion a través de la cavidad intracraneal y da lugar a los meningiomas secundarios. La

mayoria aparece en la edad adulta. €%

La gran mayoria de meningiomas marca con las técnicas de inmunohistoquimica para el
antigeno de membrana epitelial (EMA). La vimentina es positiva en todos los
meningiomas. La proteina S-100 se ha encontrado de forma variada. Otros marcadores

potencialmente Utiles en casos seleccionados son el Ki-67 y los receptores de progesterona.
(31)

Meduloepitelioma: Es un tumor congénito poco frecuente, con origen en el neuroepitelio
embrionario, antes de su diferenciacion hacia epitelio no pigmentado del cuerpo ciliar. Se
presenta generalmente en la infancia, con una edad media a los 5 afios. Son en extremo

raros los casos en adultos. ©

Se localizan preferentemente en cuerpo ciliar, pero también se han descrito en el nervio

optico. GV

Histoldgicamente se clasifican en teratoides y no teratoides (considerando la presencia o no
de un componente heterotopico como cartilago, masculo estriado o tejido cerebral); y en
ambos casos, en malignos y benignos. La variedad no teratoide posee dos componentes:
cordones epiteliales que a veces delimitan estructuras rosetoides y un estroma mixoide que

recuerda el mesénquima embrionario. ©

Por histoquimica, se reconoce la presencia de mucopolisacéridos acidos y pigmento
melanico. El meduloepitelioma intraocular estd compuesto por células multipotenciales con

expresion inmunofenotipica maltiple. GV

Las caracteristicas ultraestructurales en este tipo de tumor son interesantes. Wakakura y
Lee identificaron 3 tipos celulares usando microscopia electrénica: células epiteliales,
neuronales e intermedias. Las células neuronales se disponen en estructuras rosetoides. Las
células epiteliales en trabéculas, rodeando los espacios quisticos con pigmento melanico.

Las intermedias tienen caracteristicas de ambas. ¢2

La mayoria son benignos o localmente agresivos; pero cuando existen criterios histolégicos

de malignidad, pueden hacer metastasis. ¥

21



Tumores de células germinales

Los tumores de células germinales en la 6rbita representan entre 2 % y 3 % de los canceres
en nifios y adolescentes menores de 15 afios. Histologicamente pueden ser clasificados

como neoplasias benignas y malignas. 3
Teratomas

Son tumores congénitos poco frecuentes en la ubicacién orbitaria. Se originan de una célula
embrionaria pluripotencial, capaz de desarrollar tejidos que derivan de las tres capas
germinales: ectodermo (piel, anexos dérmicos y derivados neuroectodérmicos), endodermo
(epitelio gastrointestinal y respiratorio) y mesodermo (cartilago, hueso, masculo, tejido

adiposo y conectivo).

Pueden ser quisticos o solidos. Generalmente son congénitos o aparecen en la infancia.
Suelen ser unilaterales, de crecimiento rapido y no se asocian a otras anomalias. Se
comportan como tumores benignos, aunque en un bajo porcentaje de teratomas existe un

comportamiento maligno. )

Pueden ser diagnosticados en el periodo prenatal. Al momento del nacimiento, se presentan
con proptosis unilateral. Se caracterizan por ser de gran tamafo, y causar una deformidad

facial importante en la mayoria de los casos. ¥

Histologicamente, se clasifican como teratomas maduros o inmaduros. Los inmaduros
pueden presentar amplias areas neuroectodérmicas, que plantean el diagnostico diferencial
con neuroblastoma y retinoblastoma. Los teratomas maduros contienen estructuras

ectodérmicas: cartilago, hueso, glandulas mucosas, estroma y piel. 34
Tumores de origen neuroepitelial

El tumor neuroectodérmico melanocitico es derivado de las células de la cresta neural. Es

poco frecuente y suele ser benigno, pero puede tener una alta tasa de recidiva. %

Se presenta generalmente en el primer afio de vida y es también conocido bajo los nombres

de tumor de anclaje retiniano o progonoma melanocitico.
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Es un tumor con marcada diferenciacion hacia epitelio pigmentario y escasa maduracion
del componente neuroblastico. Suele presentarse primero en el maxilar e infiltrar
secundariamente la érbita, aunque también se ha descrito su localizacion primaria en la
Orbita.

Histologicamente, esta compuesto por tabulos o cordones de células pigmentadas, a veces
con luces centrales, generalmente ocupadas por nidos de células pequefias neuroblésticas.

Esta poblacion celular esta incluida en un estroma conectivo denso. ¢

El tumor neuroectodérmico periférico (PNET) esta constituido por pequefias células
redondas con alto potencial de malignidad, cuyo origen esta relacionado con células de la
cresta neural. Comparte anormalidades genéticas y moleculares con el sarcoma de Ewing
extraesquelético, del que s6lo se distingue por presentar diferenciacion neural. En la
actualidad, se consideran extremos polares de un mismo grupo tumoral. El pico de
incidencia se presenta en la adolescencia. La localizacion orbitaria de este tumor es muy

infrecuente y cuando se ubica alli, suele situarse en las paredes laterales. (- 36)

Histologicamente, el PNET esta compuesto por una proliferacion de células redondeadas,
con escaso citoplasma y nucleos redondeados de cromatina dispersa, finamente granular.
En ocasiones, presentan estructuras rosetoides semejantes al neuroblastoma. Con
inmunohistoquimica, las células expresan positividad para marcadores neurales:

neurofilamentos, sinaptofisina y cromogranina. -0
Tumores pigmentarios (de estirpe melanocitica)

Los melanomas orbitarios representan 1 % de los tumores orbitarios de grandes series. Se
les reconoce como lesiones pigmentarias malignas. Se debe distinguir entre un melanoma
primario y uno metastésico. Si se detecta componente de nevus azul celular, se interpreta

que este conforma la lesion precursora de un tumor primario, lo cual afectaré el tratamiento.
(37)

Este tumor hace metéstasis hematdgena, debido a la ausencia de componente linfatico
orbitario. Histolégicamente, muestra una variedad de patrones caracterizada por una
proliferacion de melanocitos epitelioides, fusiformes y células dendriticas que forman un

nddulo de crecimiento expansivo, con necrosis tumoral. ¢”
23



Tumores hematopoyéticos

Las leucemias pueden aparecer en los nifios como tumores de partes blandas de situacion
orbitaria o palpebral, y reciben el nombre de sarcoma mieloide, sarcoma granulocitico o
cloroma. A veces preceden en semanas 0 meses a la infiltracion de la médula dsea.
Histologicamente, aparece una proliferacion difusa de células de pequefio o mediano
tamafio, con nucleos ovoides, a veces ligeramente lobulados y frecuentemente en mitosis;
poseen citoplasmas acidoéfilos, a veces ligeramente granular, y expresan positividad con el

antigeno leucocitario comdn (LCA) y la mieloperoxidasa.

Los linfomas primarios de o0jo y anexos oculares son raros. Representan 1,5 % de los
linfomas no Hodgkin, pero afectan a cualquier edad. Se observa un grupo heterogéneo de
linfomas en esta localizacion, desde aquellos constituidos por células pequefias y maduras
hasta los linfomas agresivos, como el Burkitt. El tipo histolégico mas comun es el linfoma
B de la zona marginal. Cuando los linfomas afectan la 6rbita, clinicamente hay aumento de
volumen o presencia de masa tumoral en los tejidos blandos. Histolégicamente, son
tumores caracteristicos de células redondas, monomorficas, con diagndstico diferencial de
lesiones inflamatorias, para las que es de mucha utilidad la realizacion de

inmunohistoquimica. ©8)

Si comprometen unicamente los anexos oculares, los linfomas de los anexos oculares se
consideran primarios. Se consideran secundarios cuando se constata la presencia de un
linfoma con la misma histologia en otra localizacién. En cuanto a la extension, se definen

como solitarios si comprometen una o ambas orbitas. G

Un estudio clinico morfolégico de los infiltrados linfoides y tejido hematopoyético de los
anexos oculares, realizado en el Instituto Anatomopatélogico “Dr. José A O’Daly” UCV,
en el 2007, report6 que el pseudotumor inflamatorio fue la patologia benigna mas
frecuente. (La segunda fue la hiperplasia linfoide en la conjuntiva). ElI pseudotumor
inflamatorio se observé en 37 casos, que correspondieron a 25,3 % del total de casos
evaluados y 54,4 % de las patologias benignas detectadas. El sitio de predileccion fue la

oOrbita. ©9
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En dicha serie, se diagnosticaron 35 casos de linfoma no Hodgkin de células B de la zona
marginal extranodal del tejido linfoide asociado a mucosas (maltoma), los cuales
representaron 50,72 % de todos los casos evaluados. Este dato es consistente con otros
estudios, que sefialan que el maltoma es el linfoma mas frecuente de los anexos oculares.
Con respecto a su localizacion, 62,8 % se encontro en la orbita. También se diagnosticaron
el linfoma linfocitico pequefio (en 13 % de los casos), el linfoma difuso de células grandes
(11,6 %), la leucemia linfoblastica aguda / linfoma linfoblastico (7,2 %), linfoma folicular
(2,9 %), un caso de linfoma de Burkitt, un caso de linfoma de células T y un caso de
linfoma de Hodgkin clasico. Todos los casos de linfoma tuvieron la Orbita como

localizacion principal. G%

Es importante destacar que para el estudio y confirmacion de los tumores hematopoyeéticos
y su posterior clasificacion se deben emplear técnicas de inmunohistoquimica. Para
determinar el inmunofenotipo de las lesiones linfoproliferativas, los principales marcadores
reportados en esta investigacion fueron CD3, CD5, CD10, CD20, CD23, CD79a, BCL-2,
BCL-6, Ciclina D1. 9

Tumores 0seos

El fibroma osificante psamomatoide es un tumor éseo que hay que distinguir clinica e
histologicamente de otras lesiones fibrooseas, tales como displasia fibrosa, fibroma
osificante y fibroma cementante. Clinicamente tiene un comportamiento agresivo y puede
erosionar e invadir los tejidos circundantes con una marcada predilecciéon por los huesos
orbitarios (frontal y etmoidal). Suele aparecer en las primeras décadas. Histoldgicamente,
se observa un estroma muy celular, con estructuras esfericas de colageno calcificado,

semejantes a los cuerpos de psamoma.

La displasia fibrosa del hueso puede ser monostética o poliostética. La lesidén orbitaria
suele ser monostédtica y aparece en las tres primeras décadas de vida. En su crecimiento
puede producir un estrechamiento del canal del nervio dptico y alteraciones del drenaje del
conducto lagrimal. Histolégicamente, se observa presencia de trabéculas de tejido dseo

inmaduro, a veces curvilineas, incluidas en un estroma fibroso muy vascularizado. @
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El sarcoma de Ewing es un tumor maligno que puede surgir del hueso y de los tejidos
blandos. Se origina de las células primordiales parasimpaticas postganglionares de la cresta
neural. Como tumor primario de 6rbita es muy infrecuente y siempre es obligatorio
descartar un tumor metastasico. Histologicamente, existe una proliferacion de células
pequerias, basofilas, indiferenciadas, que a veces muestran citoplasma vacuolado PAS
positivo. Estas células ocupan los espacios intertrabeculares, y tienen tendencia a formar

estructuras rosetoides. En la inmunohistoquimica, son positivas para CD99. “%

La histiocitosis X (granulomatosis de Langerhans) tiene, clinicamente, tres formas de
presentacion: granuloma eosindfilo monostético, enfermedad dsea multifocal (enfermedad
de Hand-Schdiller-Christian) y enfermedad diseminada con afectacion visceral (enfermedad
de Letterer-Siwe). Todas tienen en comun la proliferacion de histiocitos o células de
Langerhans, especializadas en la presentacion de antigeno. En la Orbita, pueden

manifestarse como una lesién solitaria o difusa. “Y

Histoldgicamente se observa una proliferacion de histiocitos con nucleos hendidos o
lobulados, y citoplasmas eosindfilos, a veces ligeramente granulares. Expresan positividad
con la tincion de inmunohistoquimica de la proteina S-100 y con el antigeno CDla. A
veces, se observa la presencia de células gigantes multinucleadas y ocasionales eosinofilos

y neutrofilos. ¢
Tumores orbitarios secundarios

Los tumores secundarios pueden encontrar origen en cualquier estructura adyacente a la
Orbita. Por tanto, pueden ser variados. Mas comunes son los mucoceles, carcinomas de
celulas escamosas, meningiomas, malformaciones vasculares y carcinomas de células

basales, entre otros. ®
Tumores metastésicos a la orbita

En la esfera ocular, las metastasis en pacientes en edad pediatrica se localizan con més
frecuencia en la orbita que en el globo ocular. En los adultos, en cambio, la localizacion

mas frecuente es la coroides. ¥
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También puede observarse origen metastasico en alrededor del 13 % de las enfermedades
neoplasicas en la Orbita. Las metastasis provienen de practicamente cualquier 6rgano. Las
de mama, pulmdn y prostata se observan con mayor frecuencia en la érbita. Los hallazgos

histoldgicos dependeran del tipo especifico de tumor metastasico. 2

El neuroblastoma es el tumor metastasico mas frecuente en esta localizacion, en la edad
pediatrica. Cuando hacen metéstasis en la 6Orbita, ya se conoce la localizacion primaria del

tumor, por lo que no se suelen biopsiar.

Las leucemias, sobre todo la leucemia linfoblastica aguda, en fases avanzadas, también

producen metastasis en la orbita. ¢®

El sarcoma osteogénico puede aparecer en pacientes que han sufrido radiaciones orbitarias

(sobre todo en retinoblastomas).

Objetivo general:

Conocer la frecuencia y distribucion de los diferentes tumores orbitarios en la Seccién de
Oftalmopatologia “Dr. Rafael Cordero-Moreno y Dra. Malaquita de Cordero-Moreno” del

Instituto Anatomopatoldgico “Dr. José Antonio O’Daly”, durante un periodo de diez afios.
Obijetivos especificos:

1. Sefialar la frecuencia de los distintos tipos de neoplasias en especimenes
histopatoldgicos de la Seccién de Oftalmopatologia del Instituto Anatomopatoldgico
“Dr. Jose Antonio O’Daly”.

2. Establecer las caracteristicas macroscopicas y microscopicas de cada una de las
neoplasias identificadas en la Seccion de Oftalmopatologia del Instituto
Anatomopatoldgico “Dr. José Antonio O’Daly”.

3. Conocer los distintos tipos de lesiones orbitarias y dividirlas segun la clasificacion
propuesta por Yanoff y Fine. 1)

4. Conocer y sefialar las caracteristicas clinico — epidemiolégicas (edad y sexo) de los
pacientes, localizacion anatémica del tumor dentro de la érbita de cada uno de los casos
a estudiar en la Seccion de Oftalmopatologia del Instituto Anatomopatoldgico “Dr. José

Antonio O’Daly”.
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5. Evidenciar si la sospecha clinica se corrobora con el diagnostico histopatolégico final.

6. Proponer un modelo de reporte anatomopatoldgico de los tumores orbitarios.
Aspectos éticos

Todos los dias se deciden y aplican medidas terapeuticas sobre la base de diagnosticos
clinicos e imagenologicos de lesiones tumorales y no tumorales. Sin embargo, en ocasiones
hay dificultades para identificar adecuadamente las patologias en la 6rbita, una zona en la
que incluso lesiones benignas tienden a comprometer la funcionalidad visual de los
pacientes. Por tal motivo, con frecuencia se recurre al estudio histopatoldgico de dichos
especimenes. Tal procedimiento ofrece una mayor certeza diagnostica a médicos y
pacientes, y posee en si mismo interés cientifico. La revision de los estudios realizados
ofrece informacion valiosa para la sistematizacién y mejora de los protocolos de evaluacién
en el Instituto Anatomopatologico “Dr. José A. O’Daly”, lo que abriria las puertas a

mejores y mas eficaces practicas por parte de patdlogos y clinicos.

En el presente trabajo de investigacion se cumple con todos los principios de la ética

médica, incluidos los principios de beneficencia, no maleficencia y justicia.
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METODOS
Tipo de estudio

Descriptivo y retrospectivo.
Poblacion y muestra

La poblacién estuvo conformada por todos los especimenes de biopsia y reseccion
quirargica de lesiones en la cavidad orbitaria con diagnéstico clinico de neoplasia orbitaria
recibidos en la Seccién de Oftalmopatologia del Instituto Anatomopatolégico “Dr. José

Antonio O’Daly” de la Universidad Central de VVenezuela, entre los afios 2005 y 2015.
La muestra consistio en todos los casos que cumplian los criterios de inclusion.
Criterios de inclusion

Todos los casos recibidos, referidos como tumores orbitarios analizados y diagnosticados
como neoplasias o patologias tumorales en la Seccion de Oftalmopatologia del Instituto
Anatomopatoldgico “Dr. Jose Antonio O’Daly” de la Universidad Central de Venezuela,
que posean informe de solicitud de biopsia, laminas histologicas para revision o el bloque

de parafina respectivo.
Criterios de exclusion

Casos que no posean informe de solicitud de biopsia en los archivos de la Seccién de
Oftalmopatologia o en el Archivo General del Instituto Anatomopatologico “Dr. José
Antonio O’Daly” de la Universidad Central de VVenezuela.

Casos sin material (blogues y laminas) en archivo.
Procedimientos

Mediante la revision del archivo de la Seccion de Oftalmopatologia del Instituto
Anatomopatoldgico “Dr. José A. O'Daly”, se identificaron todos aquellos casos
correspondientes a biopsias referidas como tumores orbitarios. Se analizaron todas las

boletas de solicitud de biopsia, a fin de obtener la informacion clinica y epidemioldgica

29



necesaria, asi como reforzar los hallazgos morfologicos pertinentes al estudio en el informe

definitivo.

Para el estudio histopatologico, se revisaron las laminas histolégicas coloreadas con
Hematoxilina-Eosina (HE) y coloraciones especiales: &cido periddico de Schiff (PAS) y
Tricromico de Gomori, asi como aquellas en las que se practicaron técnicas de
inmunohistoquimica. Todas las ldminas provienen del archivo de la Seccion de
Oftalmopatologia del Instituto. Su revision permitié verificar cada diagndstico y sus

caracteristicas morfologicas asociadas.
Método estadistico

Se calculé la media y la desviacion estandar de las variables continuas; en el caso de las
variables nominales, se calcul6 sus frecuencias y porcentajes. La relacion de la edad vy el
género, segun la clasificacion de tumor fue evaluada con la prueba chi-cuadrado de
Pearson. Los resultados fueron dispuestos en tablas de una y de dos entradas. Se considerd
un valor significativo de contraste si p < 0,05. Los datos fueron analizados con JMP-SAS

version 12
Registro de datos

La recoleccion de datos se llevo a cabo mediante el uso de un formulario, que contiene las

variables epidemioldgicas e histopatoldgicas. (anexo 2 y 3)
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RESULTADOS

Nuestra muestra fue de 182 casos, que representan 4,13 % del total de casos recibidos entre
los afios 2005 y 2015 en la Seccion de Oftalmopatologia.

Con respecto a los indicadores epidemioldgicos (tabla 1), la edad de los pacientes revela un
predominio del grupo de mas de 50 afios (36,1 %). La menor frecuencia corresponde al
grupo entre 21 y 30 afios de edad (4,8 %). La edad promedio fue de 37 + 25 afios. En lo que
se refiere al género, hubo una mayor presencia de mujeres (57,6 %). El lado mas afectado
fue el izquierdo (52 %). Sobre el tiempo de evolucién, fue menor de 12 meses en 48,8 % de
los pacientes.

Con respecto a las caracteristicas de las lesiones (tabla 2), 59,9 % fueron benignas. Los
tumores que se detectaron con mayor frecuencia son los de los sistemas reticuloendotelial,
linfatico y mieloide 60 (33 %) segun la clasificacién usada en nuestro trabajo (anexo 1). A
estos, siguieron los coristomas, con 27 casos (14,8 %); hamartomas (14,8 %); tumores
mesenguimales (11 %); tumores neurales (7,1 %); tumores miscelaneos (5,5 %); quistes
epiteliales y neoplasias de glandula lacrimal (4,9 %) vy, en igual proporcion, los tumores
secundarios (extension directa). Por ultimo, los tumores secundarios por metastasis (3,8 %).

La inmunohistoguimica se realiz6 en 24 casos (13,2 %). La mayoria de los casos en los que
se usé inmunohistoquimica correspondia a tumores de los sistemas reticuloendotelial,

linfatico y mieloide (17 casos).

La tabla 3 muestra la relacién entre la clasificacion de los tumores y las edades de los
pacientes, siendo esta una asociacion estadisticamente significativa (p = 0,001). De los
pacientes nifios-adolescentes (de 0 a 20 afios), 32,7 % correspondio a coristomas; de los
adultos jovenes (de 20 a 40 afios), 33 % fueron hamartomas. En tanto, los tumores de los
sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide fueron predominantes en pacientes adultos
maduros (de 40 a 60 afios), con 36,2 %, y adultos mayores (de mas de 60 afios), con 55,6
%.

Como se observa en la tabla 4, la clasificacion tumoral fue independiente del género (p =
0,054). Los tumores de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide fueron el tipo

mas frecuente en pacientes de género masculino (29,9 %) y femenino (34,1 %).
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Tumores de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide

Entre los tumores de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide, que representaron
60 casos (33 %) de nuestro estudio (tabla 2), el diagndstico histolégico mas frecuente fue el
pseudotumor inflamatorio, con 24 pacientes (13 %), seguido de 11 maltomas (6 %), 7
hiperplasias linfoides (3,8 %); 4 casos de linfoma difuso de células grandes B (2,2 %); 3 de
linfoma no Hodgkin (1,6 %) y otros 3 de histiocitosis de células de Langerhans (1,6 %).
Adicionalmente, obtuvimos varios con solo dos casos (1,1 %): enfermedad de Rosai
Dorfmann, mieloma mudltiple y orbitopatia tiroidea. Y con un caso (0,5 %), los siguientes:
leucemia linfoide crénica / linfoma linfocitico y tumor maligno de células redondas, del

cual no se tenia el estudio de inmunohistoquimica.

Caracteristicas epidemiologicas

Segun la edad (tabla 3), la mayoria de los casos fue diagnosticada en el grupo de adultos
maduros (17 casos), seguidos de los grupos de adultos mayores (15), nifios y adolescentes
(13) y adultos jovenes (3). No obstante, tuvimos 12 casos en los que se desconoce la edad
del paciente. ElI sexo predominante fue el femenino, con 31 casos, sobre 20 del sexo

masculino (tabla 4).

Caracteristicas anatomopatologicas

Con respecto a los diagndsticos histoldgicos de estos grupos etarios, en la edad pediatrica
(nifios y adolescentes) predomind el diagndstico histolégico de pseudotumor inflamatorio
(9 casos), seguido de histiocitosis de células de Langerhans (3 casos) y un caso de tumor de
células redondas.

En el grupo de adultos jovenes (20-40 afios), se presentaron 2 casos de enfermedad de
Rosai Dorfmann y uno de pseudotumor inflamatorio.

En el grupo de adultos maduros (40-60 afios) se registrd un total de 17 casos. El tumor
predominante fue el maltoma (8 casos), seguido del pseudotumor inflamatorio (5), la

hiperplasia linfoide (2), mieloma (1) y linfoma no Hodgkin (1).
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Los adultos mayores (de mas de 60 afios) presentaron 15 casos, que estuvieron distribuidos
en grupos pequefos: 4 casos de linfomas no Hodgkin, 4 de pseudotumor inflamatorio, 3

maltomas, 3 hiperplasias linfoides y 1 caso de orbitopatia de tiroidea.

Del total de la muestra, el tumor maéas frecuente fue el pseudotumor inflamatorio.
Macroscopicamente, se describe como masa indurada que varia en tamafio y formas.
Histologicamente, se observé un infiltrado inflamatorio crénico inespecifico, compuesto
por células plasmaticas, linfocitos, macr6fagos y ocasionales eosinofilos, sobre un estroma
fibroso denso en el que se observaron foliculos linfoides, en algunos casos, y en otros,
elementos de la glandula lagrimal adyacente (figura 1).

Entre los linfomas, el maltoma fue el mas frecuente (11 casos). Este tumor se presenta
macroscopicamente como una lesion sélida, de color pardo claro, que en el examen fisico
de los pacientes se asocia, comunmente, a proptosis. En la mayoria de los casos, los
hallazgos histologicos consistieron en una proliferacion celular mondtona de pequefios
linfocitos, dispuestos de forma difusa e infiltrando las estructuras de la orbita (figura 2).
Para su correcto diagndstico, se usé adicionalmente la inmunohistoquimica, que en todos
los casos fue positiva para CD20 y CD79a.

En los 7 casos de hiperplasia linfoide, se observaron linfocitos polimdrficos, con foliculos
linfoides prominentes, con sus respectivos centros germinales. En la mayoria de los casos
se confirmd el diagndstico por inmunohistoquimica (figura 3).

Con respecto a los casos de histiocitosis de células de Langhergans, se observaron células
de aspecto histiocitario de citoplasma amplio, que muestran ndcleo indentado o arrifionado,
caracteristicos de esta patologia. Ademas, se observaron linfocitos y eosinofilos. El
diagndstico se confirmo por su patron inmunohistoquimico particular, que las diferencia de
otras proliferaciones de células histiocitarias y que se caracteriza por la positividad
citoplasmatica difusa a la proteina S-100 y el CD1a (figura 4).

Los tumores representados por 1 o 2 casos (enfermedad de Rosai Dorfmann, mieloma
maltiple y orbitopatia tiroidea, leucemia linfoide crénica / linfoma linfocitico y tumor
maligno de células redondas) mostraron la histologia habitual de esas lesiones.
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Coristomas

Con respecto a los coristomas (tabla 2), presentes en 27 casos (14,8 % del total), en nuestra
casuistica, los mas frecuentes fueron los quistes dermoides (20 casos), seguidos de los
quistes simples (3), quistes de inclusion epitelial (2), 1 quiste hemético y 1 caso de

dermoide sélido.

Caracteristicas epidemiologicas

La distribucion general de todos los coristomas (27 casos) segun el grupo etario (tabla 3)
mostré que el grupo predominante fue el de nifios y adolescentes, con 17 casos. Los
coristomas fueron el tipo de tumor mas frecuente en este grupo etario. Ademas, hubo 3
casos en el grupo de adultos maduros y 2 casos en el de adultos jovenes. En el resto, se
desconocen las edades de los pacientes.

11 casos se presentaron en el sexo masculino y 12 en el sexo femenino. En los 4 restantes,

se desconoce el género.

Caracteristicas anatomopatologicas

Los quistes dermoides de nuestra casuistica fueron lesiones encapsuladas quisticas, en cuya
pared se reconoce una epidermis y dermis con anexos cutaneos, en cuya luz podemos
encontrar filamentos de queratina (figura 5). Algunos de estos quistes mostraron

inflamacion y ruptura, como se describe en la literatura.

Los casos de quistes de inclusion epidérmica se diferenciaron por no poseer anexos en sus

paredes.

El tumor dermoide sélido estuvo compuesto por tejido adiposo, epitelio estratificado y

anexos epidérmicos
Hamartomas

Los hamartomas constituyeron 14,8 % del total de tumores, con 27 casos (tabla 2). 18 de

estos fueron linfangiomas, 5 hemangiomas y 4 malformaciones vasculares.
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Caracteristicas epidemioldgicas

Con respecto a los grupos etarios (tabla 3), 10 casos correspondieron a nifios y adolescentes
y 7 a adultos jovenes. En este dltimo grupo, fueron el tipo de tumor mas frecuente. Se
observaron 3 casos en el grupo de adultos maduros y solo 1 caso en adultos mayores.
Dicecisiete casos fueron de sexo femenino y 7 masculinos (tabla 4).

En el caso de los linfangiomas, 9 de ellos se presentaron en nifios y adolescentes, 4 en
adultos jévenes. En el resto, se desconocia la edad.

Los hemangiomas se revelaron en 5 casos: 2 en adultos maduros y 1 en adulto mayor. En
los otros 2 casos, se desconoce este dato.

Las malformaciones vasculares se observaron en el grupo de adultos maduros.

Caracteristicas anatomopatologicas

Macroscopicamente, los linfangiomas son lesiones bien delimitadas, blandas y fluctuantes.
Al corte, muestran areas lobuladas de aspecto multiquistico, con quistes de aspecto
esponjoso, que oscilan entre 1 y 2 mm. El contenido era lechoso o hemorragico.
Histologicamente, muestran una proliferacion marcada de canales vasculares linfaticos
(figura 6) y muchas veces pueden verse acompafiados de infiltrado inflamatorio
mononuclear.

Con respecto a los hemangiomas, tuvimos cinco hemangiomas cavernosos. Uno de ellos
mostré trombosis en sus vasos. Se caracterizd por ser una neoplasia vascular con
proliferacion de vasos sanguineos de gran tamafio.

Las malformaciones vasculares mostraron una alternancia en la proliferacion vascular de

vasos sanguineos (arterias y venas) y vasos linfaticos.

Tumores mesenquimales

Dentro de los tumores de origen mesenquimal, en nuestro trabajo encontramos 20 casos,

que representan 11 % de nuestra casuistica general (tabla 2).
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Cinco de estos 20 casos fueron rabdomiosarcomas embrionarios, 3 hemangiopericitomas y
2 lipomas. Ademas, encontramos un grupo heterogéneo con 1 caso cada uno, con los
siguientes diagndsticos: angiolipoma, condrosarcoma, dermolipoma, displasia fibrosa,
fibrohistiocitoma, fibrolipoma, fibroma, osteoma, tumor de células gigantes y sarcoma de

células redondas.

Caracteristicas epidemioldgicas

Con respecto a los grupos etarios (tabla 3), solo se disponia de la edad de 14 pacientes: 8
nifios y adolescentes, 2 adultos jovenes y 4 adultos maduros. No se evidencid ningln caso
en adultos mayores.

9 pacientes eran de sexo masculino y 10 femenino (tabla 4).

Caracteristicas anatomopatologicas

El tumor mesenquimal mas frecuente de este trabajo fue el rabdomiosarcoma embrionario.
Los hallazgos histoldgicos mostraron células redondeadas poco diferenciadas y células
maduras fusiformes con citoplasma abundante. En nuestro trabajo encontramos, como
variedad de este, el rabdomiosarcoma alveolar, el cual se caracteriza por la presencia de
septos fibrosos que delimitan espacios alveolares, donde se encuentran las células

tumorales con pleomorfismo celular (figura 7).

La inmunohistoquimica constituye una herramienta importante en la identificacion de la
linea celular de los rabdomiosarcomas y fue usada en todos nuestros casos. Ademas, la
expresion de miogenina esta relacionada fuertemente con el tipo histoldgico

rabdomiosarcoma alveolar (figura 8).

El hemangiopericitoma fue el segundo diagnostico mas frecuente dentro de este grupo de
tumores. Entre los hallazgos histopatoldgicos, encontramos que estaban constituidos por
una proliferacion homogénea de células fusiformes, acompariadas de vasos, formando

tipicamente espacios sinusoidales con ramificaciones en "asta de ciervo”, como estd
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descrito en la literatura. Se realizaron estudios de inmunohistoquimica para confirmar el
diagnostico (figura 9).

Los otros tumores cuya frecuencia fue de solo un caso mostraron hallazgos
anatomopatoldgicos caracteristicos. Ejemplos de ellos son el tumor de células gigantes, el
fibroma y la displasia fibrosa (figura 10).

Tumores neurales

Los tumores neurales representaron 7 % de nuestra casuistica, con 13 casos (tabla 2). 5

casos fueron schwanomas, 8 neurofibromas y 3 neurofibromas plexiformes.

Caracteristicas epidemiologicas

La distribucion de este grupo de tumores, por edad, fue la siguiente: 3 casos en nifios y
adolescentes, 3 en adultos jovenes, 2 en adultos maduros y 3 en adultos mayores (tabla 3).
Se observo una frecuencia bastante regular, a lo largo de todos los grupos etarios. 9
pacientes eran de sexo masculino y solo 2 de sexo femenino (tabla 4). Los 3 casos en el
grupo de nifios y adolescentes fueron los 3 casos de neurofibroma plexiforme.

Caracteristicas anatomopatoldgicas

El neurofibroma fue el mas frecuente de los tumores de origen neural. Histoldgicamente, no
suelen estar encapsulados. En nuestros casos, se observé en ellos una proliferacion de
células fusiformes de aspecto neural, que en los casos de neurofibroma plexiforme se
distribuian en forma de filetes nerviosos (figura 11).

Macroscopicamente, los schwanomas son encapsulados. Histolégicamente, en nuestra
revision de casos pudimos observar que estaban constituidos por una proliferacion de
células fusiformes de aspecto neural, que se disponian adoptando patrones solidos. En
algunas areas, se observaron zonas densamente celulares con formaciones de empalizadas
nucleares o cuerpos de Verocay (Antoni A), acompariadas de zonas menos celulares

mixoides (Antoni B).
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Tumores misceldneos

La frecuencia de este grupo de tumores fue de 10 casos, 5,5 % de los tumores de nuestra
casuistica. 9 casos correspondieron a meningiomas y 1 caso a sarcoma alveolar (tabla 2).

Caracteristicas epidemioldgicas

Con respecto a la distribucion de estos tumores, segun la edad, 7 casos se presentaron en
adultos maduros y 1 caso en la edad pediatrica (tabla 3).

6 casos se presentaron en pacientes de sexo femenino y 3 en pacientes de sexo masculino
(tabla 4).

Caracteristicas anatomopatologicas

En el caso de los meningiomas, pudimos observar varios subtipos. La mayoria
correspondi6 a meningiomas meningoteliales (7 casos). Ademas, hubo 1 caso de
meningioma cordoide y 1 caso de meningioma secretor.

Los meningiomas forman nddulos irregulares, blanquecinos, bien delimitados. Los
meningiomas meningoteliales mostraron células tumorales dispuestas en nidos de células
meningoteliales, con tendencia a formar sincitios y remolinos inmersos en un estroma
variablemente colagenizado. Las células suelen ser poligonales, con un citoplasma amplio y
nucleo ovoide sin atipias. Las pseudoinclusiones nucleares son frecuentes (figura 12).

En el caso del meningioma cordoide, estaba constituido por células meningoteliales de
disposicion sincicial, en cordones o trabéculas- Algunas de ellas vacuoladas, inmersas en

matriz mixoide (figura 12).

Quistes epiteliales y neoplasias de la glandula lacrimal

Las lesiones de la glandula lagrimal fueron 9 en total, 4,9 % del total de casos (tabla 2). 5
casos correspondieron a adenomas pleomorficos, 3 casos a carcinomas adenoideos

quisticos y 1 caso a mucocele.
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Caracteristicas epidemioldgicas

Las lesiones se distribuyeron segin la edad, por encima de los 20 afios. 5 casos se
presentaron en pacientes entre 40 y 60 afios, 2 en pacientes por encima de los 60 afios y 2
en pacientes menores de 30 afios. Estos dos pacientes presentaron carcinomas adenoideos
quisticos (tabla 3).

Siete pacientes eran de sexo femenino y 1 de sexo masculino (tabla 4).

Caracteristicas anatomopatologicas

Dentro de este grupo de tumores, los adenomas pleomdrficos constituyeron la lesién mas
frecuente. MacroscOpicamente, se presentan como masas bien delimitadas.
Histoldgicamente, se observaron cordones y tabulos de células epiteliales, derivadas de los
conductos de la glandula lagrimal, inmersas en tejido conectivo mixomatoso. En algunos
casos, se observo adicionalmente matriz condroide (figura 14).

Macroscopicamente, los carcinomas adenoideos quisticos tienen una apariencia solida y un
patrdn infiltrativo de crecimiento. Histoldgicamente, se evidencié que estaban compuestos
de células dispuestas en columnas, tubulos y nidos que se agrupan y adquieren aspecto

cribiforme, alrededor de espacios pseudoglandulares con material en su interior (figura 15).

Tumores secundarios (extension directa)

Los tumores secundarios estuvieron presentes en 8 casos (4,3 %): 3 casos de carcinoma
basocelular, 3 de carcinoma escamoso, 2 de melanoma. Como se puede observar, la

mayoria de los tumores provino de la piel cercana a la érbita.

Caracteristicas epidemioldgicas

Con respecto al grupo etario, la mayoria de los casos se present6 en la edad adulta: 3 casos
en el grupo entre 40 y 60 afos, 4 por encima de los 60 afios y 1 caso en un paciente de 36

afios (tabla 3).
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Hubo 5 casos en pacientes de sexo masculino y 3 casos en pacientes de sexo femenino
(tabla 4).

Para precisar que se tratara de tumores secundarios, especificamente por extension directa,
en todos los casos se revisaron las boletas de solicitud, donde referian la extensién a 6rbita

de tumores localizados en la adyacencia.

Caracteristicas anatomopatoldgicas

Las caracteristicas histopatolégicas fueron las propias de cada tumor, con un patron

infiltrativo a los elementos de la érbita.

El carcinoma basocelular es el tumor maligno mas frecuente del parpado. En nuestros
casos, lo encontramos histolégicamente dispuesto en nidos de células basaloides con
nucleos hipercroméaticos con empalizada periférica, retraccion peritumoral y alteraciones
del estroma circundante. En la mayoria de nuestros casos, pudimos observarlo en relacion
con la piel, con invasion a la orbita (figura 13).

Asi mismo, se pudo observar el carcinoma escamoso en algunos cortes en relacion con la
piel. Se observo en forma de nidos celulares de aspecto escamoso, con alteraciones
citoldgicas evidentes y conteos mitoticos elevados. En todos los casos, se tratd de tumores
bien diferenciados, con extension a la érbita.

Con respecto a los melanomas, todos los casos mostraron un patron histologico sélido.
También se pudieron observar, en relacion con la piel, células pleomorficas con atipia

celular, nacleos con nucléolos llamativos y presencia de pigmento melanico (figura 13).

Tumores secundarios (metéastasis)

Los casos de metéastasis fueron 7, y representaron el 3,9 % del total de casos (tabla 2).

Todos los casos de metastasis fueron carcinomas.
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Caracteristicas epidemioldgicas

Todos los casos de metastasis se presentaron en pacientes por encima de los 20 afios. Tres
casos en pacientes entre 40 y 60 afos, 2 casos por encima de los 60 afios y solo 1 caso en
un paciente de menos de 30 afios (tabla 3).

Cuatro casos eran pacientes femeninos y 2 masculinos (tabla 4).

Caracteristicas anatomopatologicas

Histologicamente, estas lesiones mostraban una infiltracion difusa de la orbita por células
de aspecto epitelial, bordes celulares bien definidos, pleomorfismo celular y atipia presente
(figura 16).

En dos casos se realizaron estudios de inmunohistoquimica, ambos positivos para
Citoqueratina 7.

Dos casos se pudieron relacionar a antecedentes de cancer de mama.
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DISCUSION

Los tipos de tumor que pueden presentarse en la orbita reflejan la diversidad de los tejidos
presentes. Clasificar la patologia orbitaria es dificil, debido a la diversidad de lesiones, por
lo que conocer las diferentes clasificaciones histopatologicas permitird abordar al paciente,
plantear las opciones diagnosticas y valorar posibles tratamientos.

Los tumores orbitarios en nuestro medio representaron el 4,13 % de los casos analizados en
la Seccién de Oftalmopatologia, lo que correspondié a 182 casos.

En el Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas de los EEUU (AFIP) se estimé la
frecuencia y distribucion de 449 tumores orbitarios y de la glandula lacrimal
correspondiente a los afios 1984-1989. Los tumores orbitarios de esta serie representaron el
12,30 % de todos los tumores de la esfera ocular y sus anexos, en el mismo periodo. En esta
serie se clasificaron los tumores segin la Organizacién Mundial de la Salud, en los
siguientes grandes grupos: tumores benignos de tejidos blandos, tumores malignos de
tejidos blandos, tumores linfoides, hematologicos y pseudotumor inflamatorio, otras
lesiones primarias de la Orbita, tumores secundarios y metastasicos. Los tumores con mayor
namero de casos fueron los del grupo de tumores linfoides, hematoldgicos y pseudotumor

inflamatorio con 155 casos (34,52 %). 4®

En nuestro caso usamos la clasificacion de Yanoff y Fine ®Y, la cual divide a los tumores
orbitarios en: tumores de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide, coristomas,
hamartomas, tumores mesenquimales, tumores neurales, tumores miscelaneos, quistes
epiteliales y neoplasias de glandula lacrimal, tumores secundarios (extension directa),
tumores secundarios (metastasis). Observamos que los tumores de los sistemas
reticuloendotelial, linfatico y mieloide fueron los més frecuentes en nuestra casuistica con:
60 casos (33 %). A pesar de que la clasificacion usada en la serie del AFIP ®3) es distinta a
la nuestra, el grupo denominado de tumores linfoides, hematologicos y pseudotumor
inflamatorio se corresponde de forma justa y adecuada con el grupo de tumores de los
sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide de la clasificacién usada en nuestro trabajo

por lo tanto obtuvimos resultados similares con respecto al grupo de tumor mas frecuente.
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Al analizar la distribucion por sexo observamos el predominio del sexo femenino con 91
casos frente a 67 del sexo masculino. En la serie de Gonzélez et al, en la Fundacion Conde
de Valenciana, en México, reportaron 73 casos: 45 en mujeres y 28 en hombres, lo cual fue
similar a nuestros hallazgos ©.

En general, en el grupo de pacientes del presente trabajo, las edades mas afectadas fueron
las ubicadas por encima de los 50 afios, con 53 casos (36,1 %), sequidas de la edad
pediatrica (menores de 10 afios), con 32 casos (21,8 %). En el trabajo de Gonzalez et al, en
ambos géneros, se encontr6 una mayor frecuencia en la sexta década de vida. Segln los
hallazgos de Melgares et al, en el Departamento de Oftalmologia del Instituto Nacional de
Oncologia y Radiobiologia (INOR), en Cuba, se estudio la incidencia de patologias
orbitarias en el afio 1998. La poblacion fue de 40 casos. La década de vida de mayor
incidencia fue la comprendida entre los 51 y los 60 afios de edad, con 12 pacientes (30
%).34)

En nuestro estudio encontramos 109 lesiones benignas, que representaron 59,9 % del total,
y 73 lesiones malignas (40,1 %), similar a lo observado por Melgares et al donde la
patologia tumoral maligna, primaria o secundaria, representd un 50 % “. Mientras que en
el estudio retrospectivo de Gonzélez et al se clasificaron los tumores orbitarios en benignos
y malignos, encontrando datos diferentes a los descritos con 59 casos benignos, que

representaron 80,8 % del total, y 14 casos malignos (19,2 %). ©

Gonzélez et al clasificaron las lesiones en: inflamatorias, vasculares, quisticas y
neoplésicas. Registraron un total de 26 casos de lesiones neoplasicas, benignas o malignas.
De las lesiones neoplasicas, 12 casos fueron benignos y 14 malignos. Estos 26 casos
representaron 35,6 % del total, conformando la patologia tumoral mas frecuente, seguida de
las lesiones inflamatorias, con un total de 23 casos (31,5 %). El tercer lugar, en orden de
frecuencia, correspondid a las lesiones quisticas, con 17 casos (23,3 %). Por ultimo, se
ubicaron las lesiones vasculares, con 7 casos (9,6 %). De las 26 lesiones neoplésicas, se
presentaron 12 casos (46,2 %) mesenquimaticos, y seis casos secundarios (23,1 %), tres
casos linfoproliferativos (11,5 %), dos neurogénicos y dos de origen en la glandula lacrimal
(7,7 % cada uno), y uno metastdsico (3,8 %). Entre los tumores inflamatorios, el

pseudotumor fue el mas frecuente con un 91 %. El linfangioma fue la lesion vascular mas
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encontrada, con un 57 %. Finalmente, las lesiones quisticas encabezadas por el mucocele,

seguidas del quiste dermoide, representaron un 41 %y 29 %, respectivamente.

Con respecto a nuestro estudio, los tumores que se detectaron con mayor frecuencia, segun
la clasificacion de Yanoff y Fine 9, son los de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y
mieloide: 60 (33 %). A estos, siguieron los coristomas, con 27 casos (14,8 %), hamartomas
(14,8 %), tumores mesenquimales (11 %), tumores neurales (7,1 %), tumores miscelaneos
(5,5 %), quistes epiteliales y neoplasias de glandula lacrimal (4,9 %) y, en igual proporcién,
los tumores secundarios (extensién directa). Por ultimo, los tumores secundarios por
metastasis (3,8 %). El tumor mas frecuente del primer grupo fue el pseudotumor
inflamatorio. El quiste dermoide fue el mas comun de los coristomas. Entre los
hamartomas, donde encontramos las lesiones vasculares, el linfangioma ocup6 el primer
lugar. Como se puede observar, nuestros hallazgos fueron semejantes a los reportados en la

serie descrita por Gonzalez et al en México. ©

En contraste con nuestros resultados, Shields et al, encontraron que las lesiones mas
comunes fueron quisticas (30 %), seguidas de masas inflamatorias (13 %), lesiones de la
fosa lagrimal (13 %), tumores secundarios (11 %), tumores linfoides (10 %) y vasculares (6
%). ®)

Melgares et al @, dividieron las lesiones en inflamatorias, vasculares, tumorales, quisticas y
no clasificadas. La patologia tumoral fue reportada en un (47,5 %). Tomando en cuenta el
resultado histoldgico, se clasificaron las patologias orbitarias en primarias y secundarias. El
pseudotumor inflamatorio de la drbita fue el mas frecuente de la patologia orbitaria
primaria sin un predominio significativo: 5 casos para un 12,5 %. En los secundarios, la
cifra fue similar. Se reportaron 4 casos (10 %), que correspondieron a tumores metastasicos
de la mama, tres a linfomas no Hodgkin del mediastino (7,5 %) y uno (2,5 %) a un
papiloma invertido del etmoides. La patologia vascular represent6 un 15 % vy la quistica 7,5
% de todos los casos. Aun cuando la clasificacion utilizada es diferente a la que se usé en
este trabajo, los resultados son similares.
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En nuestro trabajo, los casos que contaban con estudios de inmunohistoquimica fueron 24
(13,2 %). La mayoria de los casos en los que se usé inmunohistoquimica correspondieron a
tumores de los sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide (17 casos) en donde el uso
de la inmunohistoquimica es imprescindible para el diagnéstico histopatoldgico definitivo,
ya que las neoplasias hematopoyéticas presentan un amplio espectro, tanto desde un punto
de vista clinico, como morfolégico. También se usaron en algunos casos de
rabdomiosarcomas embrionarios, donde la inmunohistoquimica es caracteristica y util en la
confirmacion, y en casos de tumores metastasicos, para determinar la estirpe celular
involucrada. En ninguno de los trabajos revisados se reporté el estudio de la
inmunohistoquimica como un elemento separado, si no que se incluyéo como parte del

abordaje de los casos.

En nuestro estudio, se establecio la relacion entre los tipos de tumores y las edades de los
pacientes, siendo esta una asociacion estadisticamente significativa (p = 0,001). De los
pacientes nifios-adolescentes (de 0 a 20 afios), 32,7 % correspondié a coristomas; de los
adultos jovenes (de 20 a 40 afios), 33 % fueron hamartomas. En tanto, los tumores de los
sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide fueron predominantes en pacientes adultos
maduros (de 40 a 60 afios), con 36,2 %, y adultos mayores (de mas de 60 afios), con 55,6
%. Esta relacion comprobada ha sido reportada por otros autores: Shields et al ©
mencionaron que, en la edad pediatrica, las lesiones neoplasicas benignas mas comunes son
los quistes dermoides, los tumores vasculares (hemangioma capilar y linfangioma) y los
tumores inflamatorios. En efecto, nuestro estudio refleja que los coristomas, que incluyen
los quistes dermoides, fueron el grupo mas frecuente en la edad pediétrica, seguido de los
hamartomas, donde se incluyen el hemangioma y el linfangioma. Dichos autores
mencionan también que de 10 % a 30 % de los tumores orbitarios en la infancia son
malignos. Los méas frecuentes son el rabdomiosarcoma, el neuroblastoma metastésico, la
infiltracion por leucemia y el sarcoma de Ewing. En nuestro trabajo, la patologia maligna
de la edad pediatrica estuvo representada principalmente por el rabdomiosarcoma, pero no
observamos casos de neuroblastomas, ni de sarcoma de Ewing. Asi mismo, s6lo tuvimos un

caso de infiltracion por leucemia.
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Segun la clasificacion de Yanoff y Fine @V, y a diferencia de las clasificaciones usadas por
la mayoria de los autores, el pseudotumor inflamatorio forma parte de los tumores de los
sistemas reticuloendotelial, linfatico y mieloide. En la mayor parte de la literatura
consultada, el pseudotumor inflamatorio es clasificado como una lesion inflamatoria; a

pesar de que se comporta como un tumor benigno.

El pseudotumor inflamatorio hace referencia a aquellas lesiones orbitarias no neoplésicas y
no infecciosas, pero que ocupan espacio. Se trata de un proceso inflamatorio que puede
afectar cualquier componente de las partes blandas de la ¢rbita (glandula lagrimal,
musculos, grasa) y es por ello que puede cursar con diferentes manifestaciones clinicas. Es

més frecuente entre la tercera y la sexta década de vida, segun la literatura. 4

Aunque es controvertida la realizacion, o no de biopsia, existen ciertas entidades que se
deben descartar mediante la histologia. En principio, no suele hacerse, salvo que haya una
razonable sospecha de origen neoplasico, a partir de los datos clinicos, incluida una falta de
respuesta al tratamiento con glucocorticoides, o de pruebas de imagen. Los hallazgos son
muy heterogeneos. Se trata de un proceso inflamatorio de predominio linfocitario, con

posible componente granulomatoso y esclerosis variable. ¢4

En nuestro medio, podemos observar que el pseudotumor inflamatorio es la lesion mas
frecuente con 24 casos que representan 13 % del total de la muestra. Se observd en
pacientes con un amplio rango de edades, desde 1 afio hasta 83 afios. En la serie del AFIP,
el pseudotumor inflamatorio se present6 en 32 casos representando el 7,12 %. En el trabajo
de Garcia, también en el Instituto Anatomopatoldgico “Dr. José Antonio O’Daly” de la
Universidad Central de Venezuela entre los afios 1958 y 2006, se observaron 37 casos de

pseudotumor inflamatorio, también con un amplio rango de edades entre los 7-78 afios. ¢*
43)

La glandula lagrimal y los tejidos blandos de la érbita pueden ser asiento de linfomas
primarios, con una frecuencia del 1-2 %, y secundarios, en 5 %. La mayoria se presenta en
adultos, con leve predominio en el sexo femenino. Histolégicamente, la gran mayoria
corresponden a linfomas B no Hodgkin de células pequefias, siendo el linfoma B de la zona

marginal (MALT) el més frecuente. Pero existe una variedad de linfomas surgidos en esta
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localizacion: linfomas difusos de células grandes B, linfomas de células del manto,
linfomas foliculares, linfomas linfociticos de células pequefas, linfomas de Burkitt,

linfomas T-NK3-5. Por ello, es crucial la utilizacion de técnicas de inmunohistoquimica

(IHQ). 9

En nuestro trabajo, tuvimos 21 casos de linfomas: 11 de maltomas, 4 de linfomas difusos de
células grandes B, 3 casos contestados como linfomas no Hodgkin, 1 caso de leucemia
linfoide cronica / linfoma linfocitico pequefio, 1 caso de linfoma de Hodgkin rico en
linfocitos. La edad de nuestros pacientes estuvo entre 45 y 78 afos. 14 pacientes de sexo
femenino y solo 4 de sexo masculino encontramos en nuestra casuistica. Contamos con
estudios de inmunohistoquimica en 9 casos. En el estudio de Garcia se obtuvieron 35 casos
de maltomas, 9 casos de leucemia linfoide crénica / linfoma linfocitico pequefio, 8 casos de
linfomas difusos de células grandes B, un caso de linfoma de Hodgkin, tambien se
observaron linfomas foliculares, linfomas de Burkitt, entre otros no observados en nuestra
casuistica. Los pacientes de esta serie presentaron edades comprendidas entre los 33 y los

84 afos. Estos hallazgos fueron similares a lo reportado en nuestra serie. 9

En un estudio realizado en Argentina en el 2010, se revisaron 25 casos de linfomas en la
oOrbita. De ellos, 16 correspondian al diagnéstico histolégico e inmunohistoquimico de
maltomas. El fenotipo mostré positividad con CD20 en el foliculo y en linfocitos
intraepiteliales, CD3 y BCL2 positivos en linfocitos del area interfolicular y en sectores de
colonizacion folicular. El linfoma difuso de células grandes B se observd en cuatro
pacientes. En estos cuatro casos, se evidencié infiltracion difusa por células de ndcleos
irregulares vesiculosos, con ocasional nucléolo, escaso citoplasma y numerosas figuras
mitoticas. El fenotipo de dichas células mostré positividad con CD20, BCL6, BCL2 y
elevado Ki67. La edad de los pacientes estuvo entre los 38 y 83 afios, con una media de

60,5 afios. La distribucion por sexo fue de 14 hombres y 11 mujeres. 9

El segundo grupo de tumores mas frecuente en nuestra casuistica fue el de los coristomas,
representados por los quistes dermoides. Correa et al, describieron al quiste dermoide
dentro de los tumores mas frecuentes de la infancia constituyendo del 3-9 % de las masas
orbitarias, dato consistente con lo encontrado en nuestro medio, en donde fue la lesién mas

frecuente en la edad pediatrica, con 10 casos (10,9 %). Estas lesiones estan formadas por
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inclusiones epidérmicas debidas al cierre defectuoso de las hendiduras faciales
embrionarias. La presentacion mas frecuente es en el cuadrante superotemporal de la 6rbita,

adyacente a la sutura frontocigomatica. “®

Entre los hamartomas, encontramos tumores vasculares como el linfangioma y el
hemangioma. El linfangioma tiene una incidencia anual de aproximadamente 3,5 casos por
cada 100.000 habitantes. Representa entre 1y 2 % de las masas orbitarias de la infancia, y 8
% de las masas orbitarias expansivas. En nuestro estudio, encontramos 18 casos, 9,9 % de
todos los casos revisados. La mayoria de los pacientes tenia menos de 20 afios al momento
del diagndstico. EI hemangioma, siendo una lesion benigna, supone entre 9,5 y 15 % de las
lesiones expansivas primarias de la orbita, segin Rios et al. Se ha estimado un pico de
incidencia en torno a los 40-50 afios. Las mujeres son mas afectadas. En nuestro estudio,
representaron solo el 2,74 %, con 5 casos. 4 pacientes fueron de sexo femenino, dato
consistente con lo reportado por Rios et al . La edad media de nuestros pacientes fue de 39

afios. (47- 48).

Los tumores mesenquimales de la oOrbita estan compuestos por tumores benignos o
malignos derivados de los tejidos blandos y del hueso. Se ha estimado que el
rabdomiosarcoma es el tumor maligno mas comun en la o6rbita. Se diagnostican unos 350
casos al afio en menores de 21 afios en los Estados Unidos. Cada afio, cuatro nifios de entre
un millon de menos de 15 afios de edad, desarrollard un rabdomiosarcoma. Sin tratamiento,
puede conducir a la muerte del paciente. En nuestro estudio, fue el tumor mas frecuente del
grupo de los tumores mesenquimales, con 5 casos. “® A estos tumores les siguid en
frecuencia, el hemangiopericitoma con 3 casos, una neoplasia vascular poco frecuente en la
Orbita, originada en los pericitos, que aparece con mayor frecuencia entre los 40 y 50 afios,
y que representa alrededor del 2 % de los tumores orbitarios ©%. En nuestra serie, los tres
casos tuvieron una edad promedio mucho menor de 29 afos y representaron el 1,64 %.
Recordando que en la actual Clasificacion de la OMS de tumores 6seos y de partes blandas
se discute que el tumor fibroso solitario y el hemangiopericitoma son considerados
sinbnimos. Hay, ademas, evidencias de transformacién morfologica de un clasico
hemangiopericitoma en un tumor con rasgos de tumor fibroso solitario en la recidiva

hallazgos que sugieren que ambos tumores forman parte de una misma entidad. ¢V
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En un trabajo sobre tumores 0seos orbitarios, realizado en un periodo de ocho afos. Estribi
et al revela que se encontraron 10 tumores 6seos primarios (8 benignos y 2 malignos). Y
mencionan que los tumores dseos primarios de la 6rbita son un grupo de condiciones
heterogéneas, que constituyen entre 0,6 y 2 % de los tumores orbitarios. El osteoma fue la
lesion mas frecuente, seguido por la displasia fibrosa. La incidencia mas alta se encontré en
la segunda década de vida. En nuestro trabajo, encontramos un caso de osteoma y un caso
de displasia fibrosa. Cada uno representd 0,5 % de nuestra casuistica, entre los tumores de

origen mesenquimal. ©

En la mayoria de las investigaciones, los tumores neurales en la orbita estan representados
por schwanomas y neurofibromas, tal como en nuestro estudio. Segln lo reportado por
Dokey et al, citando los lineamientos de la Academia Americana de Oftalmologia, el
neurofiboroma es una lesién orbitaria poco comdn, que en la literatura representa
aproximadamente entre 2 y 4 % de los tumores de la drbita. La variedad plexiforme es la
mas frecuente en la Orbita. Consideran que estos tumores son patognomonicos de la
neurofibromatosis tipo 1. Por lo general, ocurren en edades tempranas de la vida. En
nuestro estudio encontramos 7 casos, que representan 3,8 % de nuestra patologia tumoral

orbitaria. Estos resultados se encuentran dentro del rango descrito por Dokey et al. ¢?

El schwanoma constituye entre 8 y 10 % de los tumores intracraneales, y entre el 1y 6 %
de los tumores orbitarios. En la Orbita, se asocian a proptosis y disminucion de la agudeza

visual. En nuestro estudio tuvimos 5 casos, que representaron el 2,7 %.53-54

Dentro de los tumores misceldneos de la orbita, segun la clasificacion usada en nuestro
estudio, encontramos que los meningiomas fueron la lesion mas frecuente. Segun la
investigacion de Krivoy et al los meningiomas de la oOrbita pueden ser divididos en
primarios y secundarios. Los primarios tienen su origen en las meninges del nervio éptico y
solo representan entre 1y 2 % de los tumores de esta localizacion. Para nuestro estudio, no
fue posible obtener la ubicacion exacta de estos tumores. Los meningiomas tienen franco
predominio por el sexo femenino y suelen aparecer en la edad adulta, alrededor de los 45
afios. Nuestra serie muestra nueve casos de meningioma, que representaron el 4,9 % del
total de los casos. Hubo predominio en el sexo femenino como se reporta en el trabajo de

Krivoy et al. ¢
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Las lesiones neoplasicas de la glandula lagrimal estuvieron representadas por el adenoma
pleomorfico, con 5 casos, que represent6 2,7 % de todas las lesiones de 6rbita, y 55,5 % de
las neoplasias epiteliales de la glandula lagrimal. Segln Ostrosky et al, es el tumor epitelial
mas comun de la glandula lagrimal, representando 50 % de los tumores epiteliales;
hallazgos que pudimos corroborar en nuestro estudio. Su incidencia se describe mayor en
hombres que en mujeres y es mas frecuente entre los 30 y 70 afios. ®® En nuestro estudio,
4 casos se presentaron en mujeres y solo un caso en hombres, siendo resultados contrarios a
lo encontrado por Ostrosky et al. Nuestro grupo etario afectado estuvo en el rango de 41-64
afios. ©®

En nuestro estudio, la segunda patologia mas frecuente de la glandula lagrimal fue maligna,
con el carcinoma adenoideo quistico. Zenteno et al ©” mencionaron que este tumor
representa la patologia maligna mas frecuente de la glandula lagrimal. Existe una
variabilidad en los porcentajes entre lesiones benignas y malignas de esta ubicacion; desde
50 % benignas y 50 % malignas, hasta 78 % benignas y 22 % malignas. En nuestro caso,
tuvimos 5 adenomas pleomdrficos, 3 carcinomas adenoideos quisticos y 1 caso de

mucocele. Siendo entonces la patologia benigna un 66,6 %, frente a 33,3 % de maligna.

La mayor parte de los tumores de drbita son primarios o alcanzan la misma por extension
secundaria. Solo el 1-10 % corresponden a metastasis y, dentro de la patologia
metastasica, entre 2 y 4,7 % son carcinomas. En orden de frecuencia, los 6rganos que dan
metastasis a orbita son la mama, pulmon, prostata y piel, seguidos del tracto gastrointestinal
y rifion. Sin embargo, hasta en 20 % de los casos no se encuentra un origen.En nuestro
estudio, tuvimos 7 casos de metastasis, todos carcinomas metastasicos, que conformaron el
3,9 % del total de casos, rango consistente con lo encontrado en la literatura. S6lo se pudo

hacer correlacion con dos casos, en los que el origen fue un carcinoma de mama. ©®

Con respecto a los tumores secundarios, que por extension involucraron a la drbita, tuvimos
carcinomas escamosos, basocelulares y melanomas. Los carcinomas escamosos en raras
ocasiones tienen infiltracion intraocular (del 2 % al 8 %) u orbitaria (entre el 12 % al 16 %
de los casos). Este tumor puede invadir la érbita desde cuatro areas de origen: senos
paranasales, piel de parpados, mejilla, cavidad nasal y nasofaringe. Es predominantemente

una neoplasia de hombres, teniendo una relacion de 3 a 1 con respecto a mujeres. La edad
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de presentacion puede variar de 8 a 88 afios. En nuestro estudio sélo tuvimos 3 casos y no

se pudo determinar la procedencia de estos tumores, 969

Los carcinomas basocelulares con afectacion ocular aparecen predominantemente en
parpados (80 %) y desde ahi se extienden hacia la vecindad, cuando no se intervienen
quirdrgicamente o en las recidivas de un tumor previamente intervenido. El 45 % tiene
localizacion palpebral inferior y el 38 % superior. La prevalencia de estos tumores aumenta
en edades superiores a 50 afios. En este estudio, en el 13 % de los casos no conociamos el
género de los pacientes y en 19 % de los casos no pudimos obtener la edad de los pacientes.
La localizacion precisa del tumor dentro de la érbita no estaba referida en ninguna de las
boletas de solicitud. Estos datos son necesarios para una correcta evaluacién de la biopsia y
una correcta correlacion clinico patolégica, y se recomienda que sean aportados en las

solicitudes de biopsia. ¢

Es muy importante mencionar que este trabajo nos permitié conocer la frecuencia de las
lesiones neoplésicas de la érbita y la glandula lagrimal en nuestro medio, se pudo establecer
una relacion estadisticamente significativa entre las edades y algunos tipos de tumores que
se presentan en la Orbita. Este trabajo puede ser el inicio de muchas otras investigaciones,
donde, ademas de la evaluacién de la biopsia, los datos clinicos y macroscépicos puedan
ser mas detallados, para el reporte de la correlacion clinico patoldgica. Para esto, es de vital

importancia contar con toda la informacion suministrada por el oftalmélogo.

El reporte sistematizado de los tumores orbitarios contribuira a un mejor tratamiento
permitiendo una satisfactoria evolucion de los pacientes y una adecuada correlacion clinico

patoldgica, con el consiguiente tratamiento oportuno (anexo 4).
Nuestra recomendacion, para siguientes estudios, es la de elegir un grupo de tumores

especificos, segln la clasificacion, pues en la drbita existe un grupo tan heterogéneo de

lesiones que se dificulta la exploracion de detalles, en un Gnico estudio.
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ANEXO 2

Formulario de recoleccion de datos epidemiologicos

Biopsia

Edad

Género

Lateralidad

Tiempo de evolucion
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ANEXO 3

Formulario de recoleccion de datos histopatoldgicos

Biopsia

Pseudotumor
0] lesion

inflamatoria

Presencia

de tumor

Ubicacion
de la
lesion

Caracteristicas
histoldgicas
especificas

Lesion

benigna

Lesion

maligna

Tipo de tumor segun las
categorias de la

clasificacion
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ANEXO 4

PROTOCOLO DE ESTUDIO
TUMORES ORBITARIOS

Tipos de Espécimen

e Biopsia Incisional
e Biopsia Excisional
e Reseccion en bloque (Exenteracion)

A) Caracteristicas Generales:

Material en fresco o fijado.

Medio de fijacion?

Identificacion del Espécimen (nombre y edad del paciente, nimero de
cédula, numero de historia clinica, hospital de procedencia, teléfono de
contacto)

Resumen de la Historia Clinica.

Lateralidad de la lesién (derecho, izquierdo, bilateral)

Localizacion exacta de la lesion (cuadrante, etc)

Tipo de Procedimiento Quirdrgico: biopsia incisional, excisional, en bloque,
exenteracion parcial o total.

B) Descripcion Macroscopica:

Dimensiones del espécimen (longitud, ancho y espesor, en mm)
Diametro Maximo de cualquier lesién visible.

Medida de la distancia minima entre el borde de la lesion y el borde
quirdrgico.

Color de la lesion y los tejidos adyacentes.

Aspecto de la superficie de corte.

Consistencia de la lesion.

Descripcion de los tejidos circundantes.

Infiltracion macroscopica de los tejidos adyacentes.

Orientacidon de la lesion (si es posible).

Fotografia del espécimen.

En casos de Exenteracion, agregar a la descripcion:

Descripcion de los parpados, conjuntiva.

Incluir bordes de reseccion cutaneos.

Desviacion del globo ocular.

Hendidura palpebral: medidas, aspecto.

Tipos de casquetes (horizontales, verticales u oblicuos)
Descripcion del globo ocular.
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e Descripcion del tejido orbitario.

C) Descripcion Microscépica:

1.- Procesos Inflamatorios / Infecciosos:

Tipo de infiltrado inflamatorio.

Ubicacion del infiltrado.

Presencia y nimero de focos inflamatorios.
Granulomas (necrotizantes y no necrotizantes)
Fibrosis

e Coloraciones Especiales.

2.- Quistes, Hamartomas, Coristomas y Tumores Benignos:

Tejido normal.

Presencia e indemnidad de cépsula.

Tipo de epitelio de revestimiento (en lesiones quisticas).
Reaccion inflamatoria

e Tejidos observados (en tumores benignos)

e Reseccion Completa o Incompleta.

3.- Tumores Malignos, Secundarios o Metastasicos:

e Tejido normal.

e Presencia e indemnidad de capsula.

e Caracteristicas de las células tumorales.

e Grado de atipia.

Conteo de mitosis.

Patron de crecimiento: infiltrativo, sélido, etc.
Necrosis.

Presencia de metaplasia escamosa, fibrosa, mixoide, condroide, dsea.
Infiltracidn perineural.

Infiltracién vascular o de otras estructuras.

Reseccion Completa o Incompleta (bordes y margenes).
Estudios de IHQ

Posible origen (Metastasis)
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ANEXO 5

Operacionalizacién de las variables

VARIABLES TIPO ESCALA
o ) Afos: <10; 11-20; 21-30;31-40; 41-
Edad Cuantitativa — Discreta
50; >50
Género Cualitativa — Nominal Femenino, Masculino, Desconocido
) o ) Derecho, lzquierdo, Ambas orbitas,
Lateralidad Cualitativa — Nominal )
Desconocido
Tiempo de o ]
y Cuantitativa — Discreta Meses: < 12; 12-24; 25-36; > 36
evolucion
Ubicacion del o ) Cavidad orbitaria (sitio anatomico
Cualitativa — Ordinal B )
tumor especifico dentro de la cavidad)
Presencia de o )
Cualitativa — Nominal Si; No
tumor
) o ) Ver categorias en Anexo 1:
Tipo tumoral Cualitativa — Nominal

Clasificacion de Yanoff y Fine. 1)
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Tabla 1.

Caracteristica de la muestra segun indicadores epidemioldgicos.

Variables n %

Edad (afios)

<10 32 21,8

11-20 22 15,0

21-30 7 4.8

31-40 12 8,2

41 -50 21 14,3

> 50 53 36,1
Género

Masculino 67 42 .4

Femenino 91 57,6
Afos

2005-2009 96 52,7

2010-2015 86 47,3
Lateralidad

Derecho 36 48,0

Izquierdo 39 52,0

Tiempo de evolucién (meses)

<12 21 48,8
12-24 14 32,6
25-36 4 9,3

> 36 4 9,3




% de pacientes

50,0

40,0

30,0

10,0

0,0

Gréfico 1.

Caracteristica de la muestra segun edad.
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Gréfico 2.

Caracteristica de la muestra segun género.

67
42,4%

91
57,6%

BMasculino OFemenino

66



Gréfico 3.

Caracteristica de la muestra segun afios de los procedimientos.
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% de pacientes

100,0
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Gréfico 4.

Tiempo de evolucion.
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Tabla 2.

Caracteristica de la muestra segun indicadores anatomopatoldgicos.

Variables n %
Tipo de lesion
Benigna 109 59,9
Maligna 73 40,1
Tumor segun clasificacion
Sistema reticuloendotelial, sistema linfatico y sistema mieloide 60 33,0
Coristomas 27 14,8
Hamartomas 27 14,8
Tumores mesenguimales 20 11,0
Tumores neurales 13 7,1
Tumores miscelaneos 10 55
Quistes epiteliales y neoplasias de glandula lacrimal 9 4,9
Tumor secundario (extension directa) 9 4,9
Tumor secundario (metastasis) 7 3,8
Inmunohistoquimica
Si 24 13,2
No 158 86,8
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Gréfico 5.

Caracteristica de la muestra segun tipo de tumor.
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Gréfico 6.

Caracteristica de los tumores segun clasificacion.

Sistema reticuloendotelial, sistema linfaticoy

sistema mieloide 33!0
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Tumores mesenquimales

Tumores neurales

Tumores miscelaneos 55

Tumor secundario (extensién directa) 49
Quistes epiteliales y neoplasias de glandula 4.9
lacrimal ’
Tumor secundario (metastasis) 3,8
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50,0
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Grafico 7.

Caracteristica de la muestra segun IHQ.
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Tabla 3.

Tumor segun clasificacion y edad.

Nifios y adolescentes

Adulto joven

Adulto maduro Adulto mayor

Tumor segun clasificacion n % % n % n %
Coristomas 17 32,7 9,5 3 6,4 0 0,0
Hamartomas 10 19,2 33,3 3 6,4 1 3,7
Quistes E y NGL (*) 0 0,0 9,5 5 10,6 2 74
Sistema R, SL 'y SM (**) 13 25,0 14,3 17 36,2 15 55,6
Secundario (extension directa) 0 0,0 4,8 3 6,4 4 14,8
Secundario (metastasis) 0 0,0 4,8 3 6,4 2 7,4
Mesenquimales 8 15,4 9,5 4 8,5 0 0,0
Miscelaneos 1 1,9 0,0 7 14,9 0 0,0
Neurales 3 5,8 14,3 2 4,3 3 111
p = 0,001

(*) Quistes epiteliales y neoplasias de la glandula lagrimal

(**) Sistema reticuloendotelial, sistema linfatico y sistema mieloide
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Tabla 4.

Tumor segun clasificacion y género.

Masculino Femenino
Tumor segun clasificacion n % n %
Coristomas 11 16,4 12 13,2
Hamartomas 7 10,4 17 18,7
Quistes Ey NGL (*) 1 1,5 7 7,7
Sistema R, SL'y SM (**) 20 29,9 31 34,1
Secundario (extension directa) 5 7,5 2 2,2
Secundario (metastasis) 2 3,0 4 4,4
Mesenguimales 9 13,4 10 11,0
Miscelaneos 3 4,5 6 6,6
Neurales 9 13,4 2 2,2

p = 0,054
(*) Quistes epiteliales y neoplasias de la glandula lagrimal

(**) Sistema reticuloendotelial, sistema linfatico y sistema mieloide
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Tabla 5.

Diagnostico histoldgico.

Porcentaje Porcentaje
Frecuencia Porcentaje valido acumulado
Valido Pseudotumor inflamatorio 24 13,2 13,2 13,2
Quiste dermoide 19 10,4 10,4 23,6
Linfangioma 18 9,9 9,9 33,5
Maltoma 11 6,0 6,0 39,6
Hiperplasia linfoide 7 3,8 3,8 43,4
Meningioma 5 2,7 2,7 46,2
Rabdomiosarcoma 5 2,7 2,7 48,9
embrionario
Schwanoma 5 2,7 2,7 51,6
Adenoma pleomorfico 4 2,2 2,2 53,8
Linfoma difuso de células 4 2,2 2,2 56,0
grandes B
Malformacion vascular 4 2,2 2,2 58,2
Neurofibroma 4 2,2 2,2 60,4
Adenocarcinoma 3 1,6 1,6 62,1
metastasico
Carcinoma adenoideo 3 1,6 1,6 63,7
quistico
Carcinoma de células 3 1,6 1,6 65,4
£scamosas
Hemangioma cavernoso 3 1,6 1,6 67,0
Hemangiopericitoma 3 1,6 1,6 68,7
Histiocitosis de células de 3 1,6 1,6 70,3
Langerhans
Linfoma no Hodgkin 3 1,6 1,6 72,0
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Neurofibroma plexiforme
Quiste simple

Carcinoma basocelular
Carcinoma metastasico

Enfermedad de Rosai
Dorfmann

Lipoma

Meningioma
meningotelial

Orbitopatia tiroidea

Quiste de inclusion
epitelial

Adenocarcinoma

Adenoma pleomorfico
con metaplasia escamosa

Angiolipoma

Carcinoma basocelular
recidivante

Carcinoma epidermoide
Condrosarcoma
Dermolipoma

Displasia fibrosa
Fibrohistiocitoma
Fibrolipoma

Fibroma

Hamartoma

Hemangioma

1,6
1,6
1,1
11

11

1,1

1,1

11

1,1

1,6
1,6
11
11

11

11

11

11

1,1

73,6
75,3
76,4
77,5

78,6

79,7

80,8

81,9

83,0

83,5

84,1

84,6

85,2

85,7
86,3
86,8
87,4
87,9
88,5
89,0
89,6

90,1

76



Hemangioma con
trombosis

Infiltracion por mieloma
Leucemia linfoide
cronica/linfoma linfocitico

pequefio

Linfoma de Hodgkin rico
en linfocitos

Melanoma

Melanoma recidivante
Meningioma grado Il
Meningioma secretor
Mieloma multiple
Mucocele

Osteoma

Quiste dermoide roto
Quiste hematico
Sarcoma alveolar

Sarcoma de células
redondas

Tumor de células gigantes
Tumor dermoide solido

Tumor maligno de células
redondas

Total

182

90,7

91,2

91,8

92,3

92,9
93,4
94,0
94,5
951
95,6
96,2
96,7
97,3
97,8

98,4

98,9
99,5

100,0
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Figura 1. Apariencia macroscopica y microsclpica; casos de pseudotumor
inflamatorio.
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I-:igtira 1: Pseudotumor inflamatorio: A. Macroscépicamente es una lesion nodular, encapsulada
de aspecto fibroso. B. Se observa un infiltrado inflamatorio denso sobre un estroma fibroso,
rodeando elementos de la glandula lacrimal. (H-E 100X). C. De color verde las areas de fibrosis
presentes en el tumor. (Tricromico de Gomori 100X). D. Infiltrado inflamatorio predominantemente

mononuclear (H-E 400X).
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Figura 2. Apariencia clinica, macroscopica y microscopica; casos de maltomas.

|

Figura 2: Maltoma: A. Macroscépicamente es una lesién sélida, nodular, blanquecina. B.
Proptosis de ojo izquierdo por presencia de maltoma. C. Se observa infiltrado linfocitario
monomorfico, difuso. (H-E 400X). D. Inmunomarcaje de CD79a en membranas
citoplasmaticas. (IHQ 400X). E. Inmunomarcaje de CD20 en membranas citoplasmaticas.
(IQH 400X). F. Inmunomarcaje de bcl2 tipicamente negativos en centros germinales. (IHQ
400X).
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Figura 3. Apariencia microscopica; caso de hiperplasia linfoide.

Figura 3 Hiperplasia linfoide: A. Ganglio linfatico con hiperplasia del tejido linfoide, los
foliculos linfoides son de distintos tamafios y formas. (H-E 100X). B. Polimorfismo celular
del ganglio linfatico. (H-E 400X). C. Inmunomarcaje tipico de bcl2; nétese que los centros
germinales son negativos. (IHQ 100X). D. Inmunomarcaje de CD20: positivo en los
centros germinales. (IHQ 400X).
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Figura 4. Apariencia microscépica; casos de histiocitosis de células de Langerhans.
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Figura 4 Histiocitosis de Langerhans: A. Proliferacion de células histiociticas
acompariadas de eosindfilos y linfocitos. (H-E 100X). B. Células de aspecto histiocitico con
nucleos arrifionados y citoplasma eosinofilo. (H-E 400X). D. CD1A: Las células
neoplasicas con inmunomarcaje caracteristico.  (IHQ 400X). E. S100: Tincién
citoplasmatica y nuclear de las células neoplasicas. (IHQ 400X).
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Figura 5. Caracteristica macroscopicas y microscopica, caso quiste dermoide.

Figura 5: Quiste dermoide: A. Lesion bien delimitada, al corte multiples areas quisticas
con contenido gelatinoso. B. Pared revestida por epidermis con anexos en la pared y
queratina en el interior del quiste. (H-E 400X).

Figura 6. Caracteristicas macroscépicas y microscépicas, caso de linfangioma.
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Figura 6: Linfangioma: A. Lesion nodular con areas solidas y quisticas con contenido
viscoso oscuro. B. Canales vasculares linfaticos con presencia de infiltrado inflamatorio en
sus paredes. (H-E 100X).

82



Figura 7. Apariencia microscopica; caso de rabdomiosarcoma alveolar.

Figura 7: Rabdomiosarcoma alveolar: A. Se observan el tumor infiltrando tejido
orbitario. (H-E 100X). B. Las células tumorales se disponen tapizando espacios y en nidos.
(H-E 400X). C. Células tumorales pleomorficas, grandes, con nucleos irregulares, algunos
dejan ver nucléolos (H-E 400X). D. Se observa en verde el tejido conectivo con nidos de
células tumorales. (Tricromico de Gomori 100X).
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Figura 8. Apariencia en estudio de Inmunohistoquimica; caso de rabdomiosarcoma
alveolar.
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Figura 8 : Rabdomiosarcoma alveolar: A. Inmunomarcaje citoplasmatico positivo con
desmina (IHQ 100X). B. Inmunomarcaje citoplasmatico positivo con actina (IHQ 100X).
C. Inmunomarcaje con actina sarcomerica. (IHQ 100X). D. Inmunomarcaje nuclear con
miogenina. (IHQ 400X).
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Figura 9. Apariencia microscépica e inmunohistoquimica; caso de
hemangiopericitoma.

3

Figura 9: Hemangiopericitoma: A. Tumor constituido por células fusiformes
monomorficas (H-E 100X). B. Se resaltan las luces vascularizadas en forma de asta de
ciervo. (Tricromico de Gomori 100X). C. Inmunomarcaje con CD34 marcador vascular
fuertemente positivo. (IHQ 400X). D. Inmunomarcaje negativo con Calponina (IHQ 400X).
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Figura 10. Apariencia microscopica casos de tumores mesenquimales.

Figura 10. Tumores mesenquimales: A. Caso de displasia fibrosa. B. Caso de fibroma.
C. Tumor de células gigantes.
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Figura 11. Apariencia microscopica casos de neurofibromas.

Figura 11: Neurofibromas: A. Haces de fibras ondulantes, junto a fibras de coldgeno
irregularmente organizadas (H-E 400X). B. De color verde se resalta el tejido colageno y
citoplasma de las células distincion con neoplasias musculares (Tricromico de Gomori
100X). C. Variedad plexiforme: Nodulo de aspecto neural de células tumorales onduladas
inmerso en tejido colageno. (H-E 400X) D. De color rojo se resaltan las células neoplasicas
y de verde el tejido colageno alrededor (Tricromico de Gomori 400X).
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Figura 12. Apariencia microscopica casos de meningiomas.

Figura 12: Meningiomas: A. Meningioma cordoide: Células tumorales dispuestas en
cordones adyacentes a lagos de mucina (H-E 100X). B. Meningioma cordoide: Nidos y
trabéculas celulares con ndcleos redondos y claros, citoplasma eosinofilo (H-E 400X). C.
Meningioma meningotelial: Células tumorales dispuestas en nidos (H-E 100X). D.
Meningioma meningotelial: Células meningoteliales formando sincitios, con ndcleos claros
(H-E 400X)
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Figura 13. Apariencia microscopica casos de tumores secundarios (extension directa).

Figura 13: Tumores secundarios: A. Carcinoma basocelular: Placas de células tumorales
en relacion a la epidermis (H-E 100X). B. Carcinoma basocelular: Células formando
empalizadas, nucleos hipercromaticos, retraccion tumoral y cambios estromales (H-E
400X). C. Melanoma: Tumor sélido, con células mononucleadas y redondeadas, con
abundante citoplasma, nacleos pleomérficos con nucléolos prominentes (H-E 400X).
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Figura 14. Apariencia macroscépica y microscopica de casos de adenoma pleomorfico.

Figura 14: Adenoma pleomorfico: A. Paciente femenina con proptosis por tumor. B.
Lesion bien delimitada. Al corte de aspecto heterogéneo (solido y quistico). C. RMN: Se
puede observar el compromiso de la glandula lagrimal por una lesion tumoral bien
delimitada. D. Lesion mixta en donde se observan diversos patrones, areas solidas en donde
se observan estructuras glandulares, adyacente se observa abundante matriz cartilaginosa
neoplésica sin atipias (H-E 100X).
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Figura 15. Apariencia microscopica casos de carcinoma adenoideo quistico.

Figura 15: Carcinoma adenoideo quistico: A. Grupos de células tumorales conformando
estructuras quisticas y solidas con patron cribiforme (H-E 100X). B. Areas del tumor con
caracteristicas mas solidas, repleto de formaciones ductulares. (H-E 100X)

Figura 16. Apariencia microscopica caso de carcinoma metastasico.

Figura 16: Carcinoma metastasico: A. Células epiteliales dispuestas en hileras sueltas
consistente con antecedente de carcinoma de mama (H-E 400x). B. Inmunomarcaje con
CKZ7 positivo (H-E 100X).
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