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Hemangioma intradseo primario de la orbita: a propdsito de dos casos
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Resumen

El hemangioma intraéseo primario, aunque rara
vez afecta a los huesos de la orbita, se debe tener en
cuenta en el diagnoéstico diferencial en aquellos pacien-
tes que presenten una masa fija en la o6rbita o signos de
proptosis progresiva no dolorosa. Para el planteamiento
terapéutico es critico valorar la localizacién exacta y la
extension de la lesion mediante TC y RNM, y establecer
si tiene un origen vascular, pues un manejo inadecuado
puede dar lugar a una hemorragia severa. El trata-
miento quirirgico se indica ante una proptosis progre-
siva o una deformidad estética. Se presentan dos casos
de pacientes con hemangiomas primarios intraéseos del
reborde supralateral de la érbita. Se realiz6 una extir-
pacion con un margen 6seo sano y se reconstruyo la
orbita de forma inmediata mediante injertos de calota
fijados con placas reabsorbibles. En el seguimiento a 3
afios no ha habido evidencia de recurrencia local, y los
resultados funcionales y estéticos obtenidos han sido
muy satisfactorios.

PALABRAS CLAVE: Orbita. Hemangiomas. Intradseo.
Tumor. Incision bicoronal. Injerto 6seo. Placa reabsorbi-
ble.

Primary intraosseous hemangioma of the orbit: Report
of two cases

Summary

Primary intraosseous hemangioma, though rarely
affect the bones of the orbit, should be considered in
the differential diagnosis when a patient presents an
enlarging mass fixed to the bone in the orbit or signs of
progressive painless proptosis. Assessing the exact site
and extent of the hemangioma by means of a CT scan
and MRI and establishing the vascular origin of the
lesion, is critical in the therapeutical planning, since an
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inadequate management may result in a severe hemo-
rrhage. Progressive proptosis and contour deformity
require surgical treatment. Two cases of patients with
primary intraosseus hemangioma of the supra-lateral
orbital rim are reported. A bony healthy margin exci-
sion was performed, followed by immediate reconstruc-
tion of the orbit with calvarial bone grafts fixed with
resorbable plates. After three-year follow-up there have
not been evidence of local recurrence, and the functio-
nal and aesthetic results obtained have been very satis-
factory.

KEY WORDS: Orbit. Hemangiomas. Intraosseous.
Tumour. Bicoronal incision. Bone graft. Resorbable plate.

Introduccion

Los hemangiomas y las malformaciones vasculares son
las neoplasias mas frecuentes en los tejidos blandos de la
orbita'®. Sin embargo, los hemangiomas de localizacion
primaria en hueso representan menos del 1% de todas las
neoplasias 0seas. Mas del 50% aparecen en las vértebras
y en el craneo, afectando en esta ultima localizacion sobre
todo al frontal y parietal. En los huesos de la orbita se
diagnostican alrededor del 5%'. Los hemangiomas prima-
rios intradseos orbitarios son neoplasias benignas que se
presentan como una masa dura que en su lento crecimiento
pueden causar una deformidad facial significativa, asi como
dolores de cabeza y problemas oculares (proptosis, diplopia
y pérdida visual)*>'*"°. Los localizados en la region supero-
lateral pueden crecer hacia la fosa craneal media posterior-
mente o afectar al techo de la drbita superiormente, y por
tanto pueden llegar a dar sintomas con mas frecuencia’".
Su diagnodstico etiologico generalmente suele ser dificil
pues rara vez muestran signos clinicos caracteristicos que
sugieran una lesion vascular. El manejo terapéutico debe
consistir en la escision local de la lesion con un margen de
hueso sano, y la reconstruccion inmediata de la 6rbita con
injertos de hueso autégeno para minimizar la deformidad
estética y funcional.

El objetivo de este trabajo ha sido presentar nuestra
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experiencia clinica y terapéutica en dos pacientes afectos
de hemangiomas primarios de la orbita, con especial con-
sideracion en los aspectos reconstructivos y los resultados
estéticos y funcionales obtenidos.

Casos clinicos

Caso 1. Un vardn de 54 afios de edad fue remitido para
estudio de una tumoracion indolora en region supraorbitaria
derecha aparecida un afio antes, la cual habia evolucionado
con un aumento lento y progresivo, provocando proptosis
en el globo ocular derecho. La historia clinica del paciente
no referia antecedentes de interés, ni traumatismos pre-
vios. No presentaba alteraciones oculares, neurologicas ni
sistémicas. El paciente aportaba una TC inicial (Fig. 1) que
mostraba una zona de expansion 6sea con marcada reac-
cion peridstica en el reborde lateral de la orbita derecha,
que habia sido informada como condrosarcoma o lesion
metastasica de tumor primario de origen desconocido. La
TC toraco-abdominal no evidenciaba lesion alguna. En la
exploracion clinica se comprob6 una masa de consistencia
dura, no desplazable y discretamente dolorosa a la presion
en el reborde supero-lateral orbitario derecho, de tamafo
aproximado de 4 x 3 cm. La piel suprayacente era normal.
Se solicito una RNM que reveld una lesion o6sea en la
pared superolateral del la orbita derecha con areas hiper e
hipodensas.

Se accedio a la lesion mediante un abordaje con incision
bicoronal, y se tom6 una biopsia intraoperatoria que fue
informada como compatible con un hemangioma intradseo.
La masa fue extirpada en bloque con un margen de seguri-
dad de hueso sano, incluyendo parte del reborde superior y
pared lateral de la orbita. El defecto 6seo fue reparado con
un injerto 6seo monocortical del hueso parietal, y fue fijado
con una placa y tornillos reabsorbibles (Fig. 2). El sangrado

Neurocirugia
2007; 18: 320-325

Figura 1. Caso 1. (4)
TC axial inicial que
muestra una zona de
expansion osea en el
reborde lateral de la
orbita derecha con
protusion del ojo y
(B) aspecto clinico
de proptosis  del
globo ocular.

Figura 2. Caso 1. (4) Abordaje quirurgico al hemangioma
intracseo (flechas) y (B) reparacion del defecto tras la
extirpacion en bloque con un injerto dseo de calota fijado
con placa y tornillos reabsorbibles.
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intraoperatorio fue minimo. La evolucion postoperatoria
curso sin incidencias. El paciente fue dado de alta del
hospital en 5 dias. El informe histologico definitivo con-
firmo el diagndstico de hemangioma cavernoso intradseo.
Tras un seguimiento del paciente durante 4 afios, no se han
detectado signos de recurrencia local de la lesion. La incor-
poracion del injerto 6seo ha sido adecuada, y los resultados
estéticos y funcionales, satisfactorios (Fig. 3).

Caso 2. Un varén de 37 afios de edad, sin antecedentes
personales de interés ni traumatismos previos, acudid por
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Figura 3. Caso 1.
Seguimiento a los 4
anos: (A) TC-3D que
evidencia la incor-
poracion del injerto
oseo y (B) resultado
estético.

presentar una tumoracion en region superolateral orbitaria
izquierda de un afio de evolucidn, que progresivamente le
habia causado una desviacion hacia abajo del globo ocular,
y en el ultimo mes, vision doble. A la exploracion se aprecid
una masa dura, inmévil y no dolorosa, con un tamafio aproxi-
mado de 2,5 x 1 cm, localizada en el reborde orbitario supe-
rolateral izquierdo, al que estaba adherido. La exploracion
oftalmologica y neurologica fue normal. La RNM evidencio
una lesion bien definida en el reborde orbitario izquierdo que
afectaba al espacio extraconal (Fig. 4). La secuencia en T2

Figura 4. Caso 2. (4)
RNM coronal donde
se  observa  una
lesion en el reborde
orbitario  izquierdo
que afecta al espa-
cio extraconal y (B)
distopia inicial evi-
dente.
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mostraba una sefal de intensidad no homogénea caracteris-
tica de los productos de degradacion sanguineos, sugestivo
de hemangioma intradseo. La TC mostraba la existencia de
una masa solida y ovalada, de 22 x 21 x 10 mm en el espa-
cio superolateral extraconal, que producia una moderada
proptosis y descenso del globo ocular izquierdo. La masa
presentaba una calcificacion central que captaba contraste,
compatible con un hemangioma cavernoso intradseo.

A través de una incision bicoronal se abordo6 el reborde
orbitario superolateral y se procedid a extirpar la masa
en bloque con una porcion de hueso sano adyacente. El
defecto fue reparado de forma inmediata con un injerto
6seo monocortical tomado del hueso parietal, que se fijo
con una placa y tornillos reabsorbibles (Fig. 5). La evolu-
cion postoperatoria cursé sin incidencias. El paciente fue
dado de alta hospitalaria a las 72 horas. El diagnéstico
anatomopatologico correspondié con un hemangioma
cavernoso intradseo. El resultado estético y funcional tras
un seguimiento de 3 afios ha sido satisfactorio. No hay
signos de recurrencia local de la lesion, y la incorporacion
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Figura 5. Caso 2. (4)
Detalle de la repa-
racion de la con-
tinuidad oésea con un
injerto 0seo mono-
cortical y placa re-
absorbible, y de la
zona donante parie-
tal (flechas) y (B)
pieza quirurgica del
hemangioma  intra-
oseo.

Figura 6. Caso 2.
Seguimiento a los 3
anos: (A) TC coronal
donde se comprueba
la incorporacion del
injerto oseo y (B)
resultado estético.

del injerto 6seo ha sido adecuada (Fig. 6).
Discusién

Los hemangiomas o6seos se clasifican en tres tipos:
cavernoso, capilar y mixto. La mayor parte de los diag-
nosticados en cabeza y cuello son del tipo cavernoso, como
asi sucedio en los dos casos presentados en esta serie. La
patogenia de esta neoplasia es desconocida. Algunos las
consideran como malformaciones vasculares del desarro-
llo, aunque también se ha implicado traumatismos pre-
vios®!6, antecedentes que no fueron recogidos en ninguno
de los dos casos presentados. Los hemangiomas intradseos
son tres veces mas frecuentes en mujeres que en hombres.
Son propios de la 4°-5° década, aunque pueden aparecer en
cualquier edad®.

El diagnostico clinico y radiologico de un hemangioma
intradseo plantea en ocasiones serias dificultades, como
se comprueba con el caso 1. Establecer el origen vascular
de la lesion puede ser critico, ya que una biopsia 6sea o
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curetaje inadecuado puede dar lugar a una severa hemorra-
gia®. La radiologia simple muestra una imagen diagnostica
caracteristica, generalmente de rarefaccion 6sea con mar-
genes bien definidos'. A veces pueden presentar patrones
diagnosticos concretos (estriaciones finas, reticulaciones
tipo panal de abejas, imagenes de rayos de sol en la cortical
oOsea, etc.), que no se comprobaron en los casos presenta-
dos. La TC es util para conocer la localizacion y extension
de la neoplasia. La RNM muestra una sefial incrementada
en las imagenes en T1 y T2. El tejido blando de la lesion
causa incremento de la sefial en T1', y estancamiento san-
guineo y flujo lento en T2'. Sin embargo, a pesar de sus
manifestaciones radiologicas especificas, la mayoria de
estas neoplasias solo pueden ser diagnosticadas definiti-
vamente tras su extirpacion quirtirgica®!'. La angiografia
preoperatoria no es necesaria generalmente, pues estas
lesiones no suelen tener un aporte sanguineo reconocible?,
y no fue utilizada en estos pacientes.

El diagnostico diferencial de las lesiones Oseas pri-
marias de lento crecimiento en la érbita es muy amplio,
ya que existen gran nimero de lesiones de presentacion
clinica y radiografica similar a los hemangiomas 0seos.
Entre éstas se incluyen las displasias fibrosas, quistes 6seos
aneurismaticos, tumor de células gigantes, osteomas, quis-
tes dermoides, meningiomas, metastasis y tumores malig-
nos de la base del craneo como el condrosarcoma, mieloma
multiple o sarcomas osteogénicos. En el caso 1, la sospecha
inicial fue de un tumor maligno o metastasico, mientras el
diagnéstico del caso 2 fue compatible radiologicamente
con el hemangioma.

La cirugia debe consistir en una escision local del
tumor en bloque con un margen de hueso sano cuando
el diagnostico de hemangioma intradseo se conoce pre o
intraoperatoriamente™'°, tal y como se hizo en los dos casos
presentados. De esta forma, la reseccion de un margen
de hueso sano permite extirpar completamente la lesion
y reducir el sangrado operatorio. El curetaje de la lesion
conlleva el riesgo de hemorragia incontrolable'. Cuando
no hay compromiso ocular (proptosis) ni estético, algunos
autores recomiendan la observacion como medida alterna-
tiva’. La reseccion parcial con una osteotomia superficial
conduce a la recurrencia en un alto porcentaje de casos,
aunque otros autores la indican como una técnica simple
solo para corregir la deformidad 6sea*. Si el diagnostico es
incierto o se sospecha malignidad, la reseccion 6sea debe
ser mayor con objeto de obtener margenes libres de tumor'®.
Si la lesion se localiza en la supradrbita, puede hacerse
necesaria una craniotomia con posterior reconstruccion
del defecto 6seo. La embolizacion supraselectiva en las
24-72 horas previas a la cirugia y la ligadura de la arteria
carotida externa reduce significativamente el sangrado
intraoperatorio, y puede ser efectivo en aquellas lesiones
de gran tamafio y rica vascularizacion®. El tratamiento con
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radioterapia de estos tumores puede ser empleado en casos
irresecables, pues se ha demostrado su utilidad para detener
su crecimiento'’.

En los dos casos presentados en este trabajo, las lesio-
nes pudieron ser resecadas con un margen 0seo sano y
la reconstruccion de la orbita se llevo a cabo de forma
inmediata. La reconstruccion del defecto 6seo orbitario con
injertos autdogenos de calota puede ser ideal, pues elimina
los riesgos a largo plazo de los materiales de reconstruccion
sintéticos, y se ha demostrado que posee una 6ptima incor-
poracion y baja reabsorcion con el tiempo, con minimos
efectos secundarios'®. La fijacion del injerto autogeno de
hueso con placas de osteosintesis reabsorbibles muestra la
ventaja de constituir un material biocompatible y adapta-
ble, que ofrece una estabilidad adecuada para permitir la
cicatrizacion Osea pero que posteriormente se reabsorbe,
evitando los problemas que pueden presentar las placas de
titanio con el tiempo?. La evolucion y el seguimiento clinico
de los pacientes de esta serie ha sido muy satisfactoria. No
ha habido evidencia de recurrencia local del hemangioma,
y los resultados obtenidos desde el punto de vista funcional
y estético demuestran que el tratamiento de eleccion de
esta rara neoplasia debe incluir la reseccion en bloque y la
reconstruccion inmediata de la orbita con injerto autégeno
de hueso.
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