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RESuMEN

Introduccion. Las malformaciones linfaticas periorbitarias son una
entidad poco frecuente cuyo diagndstico y tratamiento puede suponer un
reto para el cirujano. El manejo puede ser conservador, o pueden tratarse
mediante escleroterapia, cirugia o combinacion de ambas.

Observacion clinica. Presentamos dos casos de malformaciones
linfaticas periorbitarias tratadas mediante escleroterapia (con OK-432
o0 bleomicina) y cirugia con buenos resultados y minima morbilidad.

Comentarios. La combinacion de cirugia y escleroterapia es una
buena opcién de tratamiento de las malformaciones linfaticas periorbi-
tarias; ya que nos permite ser mas conservadores en la exéresis de las
mismas y, por ello, las secuelas son menores.

PaLaBras CLAVE: Malformacion linfitica; Escleroterapia; Bleomicina;
OK-432; Periorbitaria

PERIORBITAL LYMPHATIC MALFORMATIONS: REPORT OF TWO CASES

ABSTRACT

Introduction. Periorbital lymphatic malformations are a rare entity
in which diagnosis and treatment could be a challenge for surgeons.
Management may be conservative, or they can be treated by sclero-
therapy, surgery or combination of both.

Clinic observation. We present two cases of periorbital lymphatic
malformations treated by sclerotherapy (OK-432 or bleomycin) and
surgery in which we achieve good results with minimum morbidity.

Comments. Surgery combined with sclerotherapy is a good option
of treatment for periorbital lymphatic malformations because surgery
can be more conservative and therefore, sequelae are lower.

Key Worps: Lymphatic malformation; Sclerotherapy; Bleomycin;
OK-432; Periorbital
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INTRODUCCION

Las malformaciones linfdticas son anomalias vasculares
congénitas de bajo flujo que se producen por el desarrollo
anémalo de vasos linfiticos cuya patogénesis es atin desco-
nocida®.

Su clasificacion se basa en el tamafio de los linféticos
malformados: macroquisticas (quistes > de 2 cm), microquis-
ticas o mixtas®.

Las malformaciones linféticas periorbitarias son una en-
tidad poco frecuente que representan del 1% al 8% de las
masas orbitarias®#. Dada su baja prevalencia y la complejidad
del 4rea anatdmica en la que se encuentran, su tratamiento
puede suponer un reto para el cirujano. Al igual que el resto
de anomalias vasculares, estdn presentes en el momento del
nacimiento aunque muchas pueden pasar afios inadvertidas
debido a la ausencia de manifestaciones clinicas. Son lige-
ramente mds frecuentes en el sexo femenino™® y su presen-
tacion clinica es variable (edema, blefaroptosis, proptosis,
diplopia, alteraciones visuales, infeccién o hemorragia)©*).
El diagndstico se establece con la historia clinica, el examen
fisico y pruebas de imagen: la ecograffa puede confirmar el
diagndstico pero es la resonancia nuclear magnética la que
aporta mayor informacién®. EI tratamiento de eleccién es
variable segtn el tipo de lesion y la localizacion, pudiendo
ser conservador, quirdrgico, escleroterapia o combinacion de
éstos tltimos!9.

MATERIAL Y METODOS

Presentamos 2 casos de malformaciones linfaticas perior-
bitarias tratadas en nuestro centro.

Caso 1

Paciente, mujer, de 4 afos que es diagnosticada de mal-
formacion linfatica microquistica periorbitaria al acudir a ur-
gencias por edema, eritema y proptosis de ojo derecho coin-
cidiendo con un episodio de linfangitis que precisd ingreso y
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tratamiento antibidtico intravenoso. Durante el ingreso se
realiza ecografia y RNM (Fig. 1) que confirman el diagnés-
tico de sospecha al evidenciarse una masa de partes blandas
que afecta al parpado superior e inferior, con extension hacia
el dorso nasal y en profundidad hacia el espacio intraconal
hasta alcanzar el polo posterior del globo ocular; también
se extiende inferiormente alcanzando el espacio masticador
y el borde cortical de la rama mandibular asi como el tejido
celular subcutdneo de la zona. Dicha masa es heterogénea y
de aspecto microquistico. Una vez solucionado el episodio
de linfangitis (Fig. 1), se realiza escleroterapia con 5,5 ml
de OK-432 (dilucién: 0,01 mg/ml) en parpado superior e
inferior, canto interno y externo; al ser una malformacién
microquistica se realiza infiltrado en sdbana usando una
aguja subcutdnea de 25G. Un afo después, se realiza nueva
esclerosis con OK-432 (3 ml) en parpado inferior. A los 6
afios, se realiza tratamiento combinado: cirugia (exéresis
parcial de lesion en parpado superior realizando extirpacion
de exceso cutdneo y de la malformacion linfatica subyacente)
e infiltracion intralesional de 6 ml bleomicina (concentracion
1 mg/ml) en parpado superior, inferior y hemilabio superior
derechos, usando una aguja subcutdnea de 25 G e infiltrando
en sdbana. Tras ello, permanece estable un afo hasta que
sufre un nuevo episodio de linfangitis y, tras la resolucién
del mismo, se vuelve a esclerosar con bleomicina (2 ml) en
pérpado superior. La tltima esclerosis con bleomicina (2 ml
en region conjuntival de parpado inferior) se realiza en el
2009, a los 8 afios de edad. A pesar de la buena evolucién
tras las esclerosis (Fig. 2), a los 9 afios sufre nuevo episodio
de linfangitis que provoca un aumento considerable del com-
ponente intraconal de la lesion y, por tanto, proptosis. Tras
la resolucién de dicho episodio mediante antibioticoterapia
intravenosa, la paciente permanece asintomdtica hasta el
momento actual (Fig. 2).
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Figura 1. A) Imagen preope-
ratoria de la paciente donde se
evidencia la deformidad de la
zona periorbitaria y malar.
B) Corte coronal de RNM
preoperatoria.

Caso 2

Paciente, vardn, diagnosticado al nacimiento de malfor-
macion linfatica periorbitaria en su pais de origen que acude
a nuestro servicio a los 3 afios de edad (Fig. 3). No habia sido
tratado previamente.

Se realiz6 RNM para determinar el tipo y la extension de
la lesién evidencidndose una tumoracion frontal y palpebral
izquierda, heterogénea, polilobulada y multitabicada, de aspec-
to microquistico, con unos ejes transversal, anteroposterior y
craneocaudal aproximados de 5,2 x 1,5 x 6 cm. Presenta una
extension hacia la grasa intraconal y extraconal asi como hacia
la mejilla ipsilateral. Tras ello, se decide tratamiento combinando
cirugfa (exéresis parcial de componente frontal y de parpado
superior con plicatura del musculo elevador) y esclerosis con
bleomicina (I mg/ml: 8 ml) del componente intraconal y de la
regién malar. Al ser una lesion microquistica, se realiza puncion
e infiltrado en sdbana con aguja retrobulbar de 25G en la porcién
intraconal e infiltrado por cuadricula con aguja subcuténea de
25G en la mejilla (infiltracidn subcutédnea de aproximadamente
0,5 ml por centimetro cuadrado). Este mismo tratamiento com-
binado se repite en los dos afios siguientes para completar la
exéresis de la lesion y disminuir el componente intraconal. Se
evidencia disminucion del tamafio de la lesion en el estudio con
RNM realizado a los 6 afios de edad (Fig. 4). En el momento
actual, el nifio tiene 10 aflos y la lesién permanece estable.

RESULTADOS

Presentamos 2 casos de malformaciones linfaticas perior-
bitarias en los que el tratamiento combinado ha resultado ser
una buena herramienta terapéutica.

En el primer caso, se realizaron 5 sesiones de esclerosis y
2 intervenciones quirdrgicas. Present6 3 episodios de linfan-
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Figura 2. A) Imagen postope-
ratoria a los 4 afios de inicio
del tratamiento donde obser-
vamos una disminucién de
volumen de la regién malar y
periorbitaria. B) Fotograffa de
la paciente en la actualidad.

Figura 3. A) Imagen preoperatoria donde se observa un aumento de volumen considerable del parpado superior que afecta al campo visual. B)
Corte axial y coronal de RNM preoperatoria.

gitis que se resolvieron con ingreso y tratamiento antibidtico
intravenoso.

En el segundo caso, se realizaron 3 sesiones de esclero-
sis combinada con cirugia y no presentd ningin episodio de
linfangitis.

En ambos, se consigui6 estabilidad de la lesién y no re-
percusion en la funcién visual.

DISCUSION

Las malformaciones linfdticas periorbitarias deben di-
ferenciarse de los hemangiomas, las malformaciones veno-
sas, los rabdomiosarcomas y los linfomas®7. Para ello, es
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fundamental una buena historia clinica y exploracion fisica
asf como una prueba de imagen. La RNM es la prueba que
aporta mayor informacion en el diagndstico pues permite de-
terminar el tipo, tamaio y localizacién de la lesién ayudando
con ello también a planear el tratamiento(V. Sin embargo, la
ecografia es una prueba no invasiva que puede confirmar el
diagndstico ya que aporta informacién sobre la forma y el
tamafio de los quistes asi como si ha habido sangrado en su
interior; ademds, se puede realizar sin sedacion por lo que
se podria considerar como la primera prueba a solicitar®!2).
En cualquier caso, ante una malformacion linfética perior-
bitaria es importante descartar una malformacion vascular
intracraneal pues en més del 50% de los pacientes existe
combinacion de estas lesiones('?.
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Figura 4. A) Imagen postoperatoria a los 6 afios de edad. La disminucién de volumen del parpado superior ha permitido una mejoria del campo
visual del paciente. B) Corte axial y coronal de RNM donde se evidencia disminucion del volumen de la lesion.

La presentacion clinica de las malformaciones linfaticas
periorbitarias es variable. Pueden permanecer asintométicas
si el tamafio es pequeflo o, si son de gran tamafo, provocar
distorsion anatémica y problemas funcionales severos como
proptosis, blefaroptosis, estrabismo, ambliopia, e incluso ce-
guera. Las complicaciones mds frecuentes son el sangrado y
la infeccidn; ambas provocan un aumento stibito en el tamafio
de la lesion con la consecuente necesidad de tratamiento ur-
gente. En el caso 1, se produjeron varios episodios de linfan-
gitis a lo largo de la evolucién y todos requirieron ingreso y
tratamiento antibidtico intravenoso, ya que es frecuente que
estos episodios sean refractarios al tratamiento antibi6tico por
via oral. Estas complicaciones a veces precisan tratamiento
agresivo para evitar las alteraciones funcionales descritas
previamente®©7:9).

En el arsenal terapéutico de las malformaciones linféticas
periorbitarias se encuentran la cirugia, la esclerosis, la com-
binacién de ambas o el manejo conservador.

Como las malformaciones linfaticas son lesiones benignas,
las de pequeiio tamafio sin repercusion funcional o estética,
pueden ser observadas periddicamente y tratar las complica-
ciones cuando aparezcan®.

La cirugia sigue siendo uno de los pilares del tratamien-
to, sobre todo en las malformaciones microquisticas©®’9. La
exéresis completa es practicamente imposible en la mayoria
de las lesiones pues normalmente infiltran estructuras nobles
o son de gran extension, impidiendo la extirpacién completa
sin repercusion funcional. Por ello, generalmente se realizan
exéresis parciales que permiten la mejoria sintomdtica y del
aspecto estético©’-19. Ante situaciones de emergencia como una
proptosis aguda con exposicion corneal o un sindrome compar-
timental orbitario, que ponen en peligro la integridad ocular,
son necesarias intervenciones quirdrgicas urgentes como la tar-
sorrafia o la descompresion orbitaria mediante orbitotomias®7.
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La escleroterapia es un tratamiento en auge de las mal-
formaciones linfaticas perioculares, sobre todo de las ma-
croquisticas. En el pasado, era un tratamiento proscrito para
las lesiones intraconales debido al riesgo de ceguera por el
aumento de presion intraorbitaria. A dia de hoy, existen nume-
rosos estudios que demuestran que la escleroterapia es efec-
tiva en el tratamiento de las malformaciones linfaticas(.14-19.
Concretamente, los agentes esclerosantes usados en nuestros
casos (OK-432 y bleomicina) consiguen buenos resultados
con pocos efectos adversos!7.19. La mayoria exponen que la
escleroterapia estd indicada en las malformaciones linféticas
macroquisticas pero Chaudri y cols. y Yang y cols. demuestran
que la bleomicina es segura y efectiva en el tratamiento de
las malformaciones microquisticas+!). Independientemente
del tipo de lesion, la esclerosis se puede hacer guiada con
ecografia con lo que se consiguen tratar lesiones de menor
tamafio sin dafiar las estructuras vecinas®?. En muchos ca-
sos la escleroterapia se usa de manera coadyuvante después
de la cirugia en lesiones irresecables o recidivantes®!4 pero
nosotros usamos la escleroterapia combinada con cirugia sin
que ello interfiera en el postoperatorio ni en los resultados.

Greene y cols.? presentan la serie de casos de malforma-
ciones linfaticas periorbitarias mds larga hasta el momento;
estableciendo un algoritmo de tratamiento para las mismas.
En dicha serie, de 42 pacientes, los procedimientos realiza-
dos con mayor frecuencia son la escleroterapia y la cirugia
(resecciones parciales mayoritariamente); pero se describen
incluso 2 casos de exenteracion, indicada si falla la expansion
orbitaria y hay pérdida de vision.

Aunque se consiga la estabilidad de estas lesiones, es muy
probable que precisen nuevos procedimientos (bien cirugia,
escleroterapia o combinacion); ya que la malformacion pue-
de seguir progresando, aumentar de tamafio o complicarse,
teniendo un prondstico poco favorable para la visién a largo
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plazo si no se consigue la extirpaciéon completa. Por ello,
estos pacientes probablemente sean candidatos a tratamiento
con nuevos farmacos antiangiogénicos como la rapamicina
(sirolimus). La rapamicina es una farmaco que inhibe la via
de m-TOR, proteina que interviene en numerosos procesos
celulares, entre ellos la angiogénesis. Su uso en anomalias
vasculares ha permitido una disminucién del tamafio y una
mejoria clinica significativa con efectos secundarios dosis-de-
pendientes tolerables (mucositis, dolor de cabeza, hipercoles-
terolemia, elevacion de las enzimas hepéticas o neutropenia).
De ahi, su indicacion en los casos de anomalias vasculares
irresecables, refractarias a tratamientos o en localizaciones
criticas®!22),

CONCLUSIONES

El tratamiento combinado mediante cirugia y esclerotera-
pia de las malformaciones linféticas periorbitarias consigue
buenos resultados con escasa morbilidad. El manejo de este
tipo de lesiones debe estar orientado a cada caso en particular
ya que, dependiendo del tamafio, la localizacion y la aparicion
o no de complicaciones, la actuacidn serd diferente. Por ello,
es importante un diagnostico adecuado mediante la historia,
la exploracion y las pruebas de imagen.
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