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TUMORES OSEOS ORBITARIOS

José D. Motg Maria Eugenia OrellaAaMargarita Estrili

RESUMEN

Objetivo: Reportar la frecuencia de los tumores 6seos orbitarios.

Método:En un periodo de ocho afios (1998-2005) se realizaron 117 899 biopsias en el Instituto Anatomopatoldgico “Dr. J. A. O’'Daly” de

la Universidad Central de Venezuela, de las cuales se identificaron 1 826 biopsias 6seas, de las cuales 17 (0,93 %) emnsspondies

Oseos orbitarios. Se investigaron las variables edad, sexo, localizacion y tipo de neoplasia.

ResultadosEn la revisién se identificaron 10 tumores 6seos primarios (8 benignos y 2 malignos), 6 casos de pseudotumores (35 %) y un
tumor metastasico (6 %). El osteoma y la displasia fibrosa fueron las condiciones mas frecuentes.

Conclusionesios tumores 6seos primarios de la Orbita son un grupo heterogéneo de condiciones que constituyen el 0,6 % - 2 % de todos
los tumores orbitarios.

Palabras claveHueso, Tumor, Orbita, Osteoma, Displasia fibrosa.

ABSTRACT

Purpose:To evaluate the rate of orbital bone tumours.

Method: Our experience over a 8-year period in Instituto Anatomopatologico “Dr. J. A. O’Daly” at the Universidad Central de \é&gnezuel
yielded 17 (0.93 %) cases of orbital bone tumours from a total of 117 899 biopsies. Data were collected on patientageirdezatization

and type of neoplastic disorders.

Results:Ten cases (59 %) were primary tumours of orbital bone (8 benign and 2 malignant), six patients with tumour-like lesiarsi(35 %)
one bone metastases. The two most commonly encountered entities were osteoma and fibrous dysplasia.

Conclusions:Primary tumours of orbital bone constitute 0,6 % - 2 % of all orbital tumours.

Key words:Bone, Neoplasm, Orbit, Osteoma, Fibrous dysplasia.

INTRODUCCION

La diversidad de tejidos presentes en la orbita se | a5 neoplasias primarias del hueso se clasifican sobre
refleja en los diferentes tipos de tumores que alli sej3 hase del tipo de células que la constituyen y de la matriz
presentan. Las paredes orbitarias estan constituidas pQixtracelular producida por las células.
siete huesos: maxilar, zigomético, esfenoides, palatino, La Organizacion Mundial de la Salud (OMS-1993) las
etmoides, lagrimaly frontal. Estos huesos pueden originaihg clasificado en 8 grupos dependiendo de las células
tumores y pseudotumores éseos. primarias proliferantes.

1 Profesor Asociado. Seccion de Patologia Osea. Instituto de Anatomia Patoldgica, Los tumores pueden ser: tumores formadores de hueso,

Facultad de Medicina, Universidad Central de Venezuela. Caracas, Venezuelatymores formadores de cartilago tumores de tejido

2 Profesor Instructor. Seccién de Patologia Ocular. Instituto de Anatomia Patolégica . . .. ' .

Facultad de Medicina, Universidad Central de Venezuela. Caracas, VenezuelaCONECLIVO, neopIaS|as Ong'nadas en elementos de lamédula

3 Médico Oftalmélogo. Centro Médico Docente La Trinidad. Caracas, Venezuela ésea’ tumores de células gigantes, tumores de origen

Recibido: 09-10-06 . . .
Aceptado: 24-01-07 vascular, tumores de origen incierto, tumores no
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clasificables y lesiones pseudotumorales.

Los tumores 6seos primarios de la 6rbita son un grupo
heterogéneo de condiciones que constituyen el 0,6 %
al 2 % de todos los tumores orbitaffbs La displasia
fibrosay el osteoma son las condiciones mas frecuéntes

Se describen tres patrones clinicos de presentacion de.
los tumores 6seos orbitarios primarios: efecto de masa sSirs

Figura 1

Distribucion por edad de 17 pacientes con tumor 6seo
de la orbita.

Instituto Anatomopatolégico “Dr. J. A. O’Daly”
(1998-2005)

infiltracion, efecto de masa con o sin desplazamiento ]
agudo de los tejidos y progresion del efecto masa con o Sirz,
rasgos de infiltracidgf. 1
El propésito de este trabajo es conocer la frecuencias
de los tumores 0seos orbitarios en el Instituto de Anatomia
Patoldgica “Dr. J. A. O’Daly” de la Universidad Central

L 5]

ihaid 3 W S B

H-BR TeT

de Venezuela Yy determinar |a. diStribUCién por edad,Nota: Se desconoce la edad de un paciente_

caracteristicas histolégicas e inmunofenotipicas que
permiten suidentificacion, determinar el origen del tumor
y su localizacion.

METODO

Serevisaron 117 899 biopsias del archivo del Instituto

Tabla 1

Tumores 6seos orbitarios segun diagndéstico

histolégico.

Instituto Anatomopatolégico “Dr. J. A. O’Daly”
(1998-2005)

de Anatomia Patoldgica de la Universidad Central de N° Edad Sexo

Localizacion

Diagnostico

Venezuela en el lapso de 8 afios (1997-2005)

. e . . . . 1 38 F Piso orbitario  Osteoma orbitario
identificandose 1 826 b|0|?5|as osegs fje las cuales 172 3 = Frontal Osteoma orbitario
(0,93 %) eran de tumores 0seos orbitarios. 3 49 ¢  Frontal Osteoma orbitario
Se analizaron neoplasias primarias benignas y 4 51 F Esfenoides Osteoma orbitario
malignas, metastésicas y pseudotumorales. Se revisaron5 ¢ F e Osteoma orbitario
los preparados histologicos tefiidos con Hematoxilina- © 191 '; Eroma: B!SP:aS!a I!Erosa
Eosina (H/E) y se solicitaron coloraciones especiales en rontal Ispiasia fibrosa
. . 17 F Esfenoides Displasia fibrosa
!os Casqs en ,qu.e fueron qegesanos. El estu.d|.o deg o1 wm Frontal Hemangioma cavernoso
inmunohistoquimica, con latécnica de la estreptavidina— 10 39 E Esfenoides Meningioma extradural
biotina—peroxidasa se realiz6 en tres de los casos. 11 11 M Maxilar Condroblastoma
12 72 M Frontal Linfoma no Hodgkin
RESULTADOS intradseo o
13 61 F Frontal Plasmocitoma primario
) ) ) ] 14 11 M Frontal Fibroma osificante
Seinvestigaron las variantes de edad, sexo, localizacion asociado a quiste 6seo
y tipo de neoplasia. De los 17 casos de tumores 6seos aneurismatico
orbitarios, 10 (59 %) (8 benignos y 2 malignos) fueron 15 11 M ¢ Lesion fibrodsea benigna
tumores 6seos primarios, 6 (35 %) pseudo tumores yi6 6 F Frontal Granuloma eosinofilico
17 53 F Parietal Mt de carcinoma de cé-

1(6 %) era un tumor metastasico.
La incidencia mas alta se encontr6 en la segunda

lulas pequefasde pulmoén

década de la vida (Figura 1). Las neoplasias malignas se
presentaron entre la sextay séptima década. El hueso méas
afectado fue el frontal (50 %). El osteoma compacto fue

el tumor 6seo de la érbita mas comuan en pacientes adultos
(29,4 % del numero total de tumores 6seos). La Tabla

Se identificaron ocho tumores benignos: cinco
osteomas, dos hemangiomas y un condroblastoma.

muestra el diagndstico histopatolégico de los 17 casos er(}I Los osdte(Tmas fljjeéorll clasn;lcadols como compa_ctoz,
orden de frecuencia. os eran de la pared del seno frontal con compromiso de

la orbita, uno del hueso esfenoides, uno del maxilar
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superior y en el quinto caso, no se pudo determinar el  Se analizaron dos tumores malignos primarios de la
origen. El promedio de las edades de los pacientes era dérbita: un plasmocitoma y un linfoma no Hodgkin de
45,25 anos (Figura 2). células grandes inmunofenotipo B, cada uno localizado
El hemangioma cavernoso intraéseo se observd eren el hueso frontal.
unapaciente de 21 afios y el condroblastoma comprometia Se encontraron seis lesiones pseudotumorales,
la region infraorbitaria de un paciente de 11 afos.distribuidas asi: tres displasias fibrosas (Figura 4), una
Observamos un meningioma extradural primario dellesién fibro6sea no clasificada, un quiste 6seo
esfenoides (Figura 3). aneurismatico asociado con fibroma osificante y un
granuloma eosinofilico.
Las edades de los pacientes con displasia fibrosa
Figura 2 estaban comprendidas entre 9 - 17 aﬁqs, afectaban el
Osteoma orbitario de tipo compacto: trabéculas 6seas hueso frontal en dos casos y al esfenoides en el otro
gruesas con lineas cementantes prominentes en algunos paciente.
focos. Ausencia de componente medular (Tricrémico El granuloma eosinofilico se observé en una nifia de 6
de Gomori 100X) afios, estaba localizado en el hueso frontal. El estudio de
inmunohistoquimica mostré positividad para proteina S
100.

Figura 4
Displasia fibrosa: trabéculas dseas de contorno y forma
irregular, dispuestas en un estroma fibroso, celular.
(H/E 200X)

Figura 3
Hemangioma intradseo: trabéculas de hueso maduro,
entre las cuales se aprecian canales vasculares, llenos de |
eritrocitos en su interior. (H/E 100X) :

Nuestro Unico caso de metéstasis se relacionaba a un
carcinoma de células pequefias del pulmén con
diferenciacion neuroendocrina, el cual al estudio
inmunohistoquimico mostré positividad en las células
tumorales con cromogranina, enolasa neuronal especifica
y citoqueratina AE1/AE3 (Figura 5).
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Figura 5 Més de la mitad son craneofaciales y menos del 5 % de

t Carc'”omi de Ce“{'laf peqléene(;s metastasico a Orb't,ail ellos comprometen huesos orbitaffodistolégicamente,
umor compuesto por celutas redondas pequenas, con NUCleqyisian dos tipos. El mas comdn es el hemangioma

hipercromatico, infiltrando el tejido 6seo orbitario. . . .
(H/E 200X) cavernoso que consiste en multiples y grandes espacios

vasculares de paredes delgadas llenos de sangre. El
capilar es aun mas raro, con proliferacién lobular de vasos
pequefos con esclerosis 6sea reactiva. La localizacion
mas frecuente es el hueso frontal en un 65 % y se observa
en la cuarta década de la vida

Los meningiomas extracraneales son raros, con una
incidencia entre 1 %-2 % de todos los meningiomas. Hay
inconsistencia en la nomenclaturay criterios de inclusion
de los meningiomas localizados por fuera de laduramadre.
Estos meningiomas han sido referidos como: ectédpicos,
extradurales, cutaneos, extraneuraxiales 0 meningiomas
intradseos. El meningioma intradural es méas frecuente en
mujeres, con edades entre los 30-60 afios. El meningioma
extradural no muestra predileccién por género y aun
cuando han sido considerados benignos y de lento
crecimiento, son mas propensos a desarrollar cambios
malignos (11 %)Y. Se localizan en el craneo, cuero
cabelludo, cuello, senos paranasales, 6rbita, piel, pulmén

. . . L : dedo$§?.
Los tumores 6seos primarios de la 6rbita consntuyeny

: . Histopatolégicamente, se observan células meningo-

el 23 % de todas las lesiones que involucran al hueso. Los ,. . . .
. . . teliales y fusiformes formando I6bulos entre las trabéculas
demds son una gran variedad de procesos patolégicos que

. . 0seasy células tumorales que tienden a formar pequefios
comprometen al hueso como un fenémeno securiélario o
. . - grupos conceéntricos y cuerpos de Psamoma. Estostumores
El osteoma es un tumor primario, originado en el

o , se tratan con reseccion y craneoplastia o radioterapia.
hueso, de crecimiento lento, poco comun, que se encuentra . .
El condroblastoma, también conocido como tumor de

mas frecuentemente en el esqueleto craneofacial. Es eé ., . . .
. . . odman es una lesion epifisaria benigna que afecta mas
tumor benigno mas comun de los senos paranasales. Se

observan entre el 0,43% al 1 % de la pobladiéBentro a hombres menores de 20 afios. Sulocalizacion en huesos

. orbitarios es excepcional. Es una lesion litica, bien
de los senos, el 50 % ocurren en el seno frontal, seguidg_. . : . ) .
. . . .__delimitada. Almicroscopio de luz, se observa proliferacion
por el etmoides, maxilar y esfenoides. El compromiso . : L
o . . difusa de condroblastos sin atipias, con frecuentes focos
orbitario secundario es un evento raro, resulta de una in-

- . L necroéticos acompafiados de depdsitos de calcio, aisladas
vasioén de los senos adyacentes, es sintomatico y debe ser

. S o . P areas de aspecto cartilaginoso y moderada proporcion de
removido quirargicamente. La incidencia variade 0,9 % _, . P : 9 y P p.
. células gigantes multinucleadas. Puede asociarse con
a 5,1 % de todos los tumores orbitafios

: . L . . uiste 6seo aneurismatict
El osteoma primario de la 6rbita, sin compromiso del q

. . El plasmocitoma solitario de la cabeza y cuello es una
seno es extremadamente raro. Puede ocurrir a cualquier . .
. ~ enfermedad rara. Puede ocurrir en los tejidos blandos
edad, mas frecuentemente entre los 20 - 50 afios. S

. . . L ) conocido como extramedular) y en los huesos. Se define
describen tres tipos histoldégicos de osteomas: compacto . L .

: : el plasmocitoma solitario de los huesos como la presencia
esponjoso y mixt®.

.de lesion osteolitica Unica, sin evidencia de otras lesiones

Ocasionalmente, los osteomas se asocian con poliposis , .
en médula 6s¢d.

del colon, fibromatosis, tumores de partes blandas y : L. ,
El aspecto histolégico muestra un tumor de células

quistes cutaneos constituyendo el sindrome de Gardner L : .
© plasmaticas secretoras de inmunoglobulinas IgA e IgG o

. . . . e una de las cadenas ligeras Kappa o Lambda. Ha
Los hemangiomas intra6seos constituyen entre eFI 9 pp y

. : roliferacion de células plasmaticas con frecuentes atipias,
0,7 %-1,4 % de todos los tumores 6seos priméifos b . P . L pia
presencia de nucleolos irregulares e inversion de la relacion

DISCUSION
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nlcleo/citoplasm&). EIl examen anatomo-patologico frontal sulocalizacién mas frecuente. Son diagnosticados
permite el diagnéstico de tumor de células plasmaticasen su mayoria, en pacientes menores de 20 afios. La
pero no hay ninglin elemento patognomoénico quepatogénesis es desconocida, aun cuando, en un 30 %-
diferencie el plasmocitoma solitario, del mieloma multiple, 50 % ocurren secundariamente a otras enfermedades
por lo tanto es necesario realizar examenesédseas que incluyen la displasia fibrosa, granuloma de
complementarios para descartar la presencia decélulasgigantes, tumor de células gigantes, osteoblastoma,
enfermedad a distancia. osteosarcoma y hemangioma intrad%¥eo Los rasgos
Los linfomas 6seos pueden ser primarios o representamicroscopicos fundamentales son espacios quisticos llenos
el compromiso del hueso por linfomas diseminados. Lade sangre rodeados por un estroma fibroso que contiene
mayoria de ellos se encuentran en pacientes adultos deélulas gigantes, macrofagos, hemosiderina, linfocitos y
sexo masculino, sin predileccion racial y generalmentetrabéculas de osteoide y hueso.
son del tipo no Hodgkin de células grandes e En la histiocitosis de las células de Langerhans se
inmunofenotipicamente de linfocito§® Puedenadoptar produce acumulacién progresiva de histiocitos formando
cualquiera de los tipos histoldgicos habituales. una masa no neoplasica en las estructuras 6seas, tejidos
Entre las lesiones pseudo tumorales, la displasia fibrosdlandos y visceras. De este grupo de enfermedades, la
es una enfermedad congénita que puede ocurrir en uno que con mayor frecuencia afecta a la 6rbita es el granuloma
mas huesos del esqueleto craneofdédal Ha sido eosinofilico, donde se originan lesiones focales liticas
considerada un desorden 6seo mas que una neoplasia, sisociada con expansion de tejidos blandos. Ocurre en
embargo, estudios recientes de genética molecular tratanifios y adultos jovenes.
de dilucidar larelacién de estalesion con las neoplésias El diagnéstico histoldgico se establece al identificar
La enfermedad puede estar restringida a un sitio en elas células de Langerhans, las cuales presentan nucleos
esqueleto (monostética) o puede afectar multiples sitioshendidos, citoplasma abundante y al estudio
(poliostética). inmunohistoquimico son positivos a la proteina S-100 y
La displasia fibrosa monostdtica constituye el 75 % al CD1la. Estas células se acompafan de un infiltrado
80 % de los casos, de los cuales el 20 % afecta los huesasflamatorio constituido por linfocitos, plasmocitos,
craneofaciales, sin embargo, pueden comprometeicélulas espumosas, células gigantesy eosinéfilosste
multiples huesos contiguos del craneo, sin respetar lasliagnostico puede ser confirmado por la demostracion, a
lineas de sutufd. través del microscopio electronico de granulos de Birbeck.
El hueso frontal, esfenoides y otros huesos orbitariosLa enfermedad localizada responde bien al curetaje,
son los mas frecuentemente afectados dentro del esqueletsteroides intralesionales y radioterapia a bajas dosis.
craneofacidt?. Las metastasis son una causaimportante de enfermedad
Histologicamente, hay sustitucion de hueso normalorbitaria en el adulto, representando el 8 % de todos los
por hueso neoformado en el que se observan trabéculasimores orbitarios. En general las metastasis orbitarias
O6seas mal formadas y tejido fibroso acompafiado deson menos frecuentes que las oculares. Los tumores
fibroblastos, osteoide y células gigares primarios que producen metastasis a hueso son en orden
El fibroma osificante es una lesién fibro6sea benignadescendente: mama, pulmén, prostata, melanoma cutaneo,
gue ocurre en los huesos del esqueleto craneofacialias digestivasy rifié#?. En nuestra serie, se observé un
principalmente en un 75 % en la mandibula. De loscaso metastasico proveniente de carcinoma de células
huesos orbitarios, es mas frecuente en el frontal, seguidogequefias de pulmon.
por el etmoides y maxilar. Generalmente estd Las metastasis a hueso y tejido adiposo orbitario, son
comprometido el seno paranasal adyacente. La lesiémlos veces mas frecuentes que a los masculos. Las
consiste de trabéculas 6seas rodeada por osteoblastosnyetastasis 6éseas pueden producir cambios osteoliticos
actividad fibroblastica dentro del tejido fibroSe. (mama, rifidn, estdbmago, tiroides, pulmaon) u osteoblasticos
Existen diferencias con respecto a la displasia fibrosa(préstata, escirroso de mama, tumor carcinoide). Pueden
El fibroma osificante tiene un patrén agresivo de observarse grandes areas de destruccion Osea. El
crecimiento, las trabéculas 6seas se rodean de osteoblasttratamiento de radioterapia o de quimioterapia dependera
y presentan un estroma con mayor cantidad de fibroblastodde las circunstancias clinid¢ds
El quiste dseo aneurismatico es una lesién benigna
que raramente compromete la 6rbita, siendo el hueso
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