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Resumen

Objetivos: Conocer la patologia vascular orbi-
to-palpebral mds prevalente, determinar los mé-
todos complementarios usados en el diagnéstico
y describir los tratamientos instaurados en cada
caso.

Materiales y métodos: Estudio observacional re-
trospectivo de una serie de casos de los pacientes
que acudieron con diagnostico de patologia vascu-
lar en drbita y/o parpados en el Hospital Garrahan.
Se realizé una evaluacion descriptiva, incluyendo
los siguientes parametros: signos oftalmolégicos,
tratamiento realizado, respuesta al tratamiento,
métodos de imagenes.

Resultados: En total fueron 14 pacientes. Segun
la clasificacion ISSVA: 3 hemangiomas infantiles
(21,43%), 6 malformaciones linfaticas (42,86%), 4
malformaciones venolinfaticas (28,57%) y 1 de fis-
tula cardtido-cavernosa de alto flujo (7,14%). Los
tratamientos empleados fueron: betabloquean-
te para los hemangiomas, escleroterapia para las
malformaciones y embolizacién para la fistula
arteriovenosa. En tanto a la edad de diagndstico,
los hemangiomas tuvieron edad promedio de 1
mes de vida, mientras que en las malformaciones
vasculares fue de 4,5 afos. El signo oftalmoldgico
mas manifiesto fue proptosis (8 casos) seguido por
estrabismo (6 casos). La amplia mayoria de casos
obtuvo una resolucion clinica de su cuadro de base
(93%). Dentro de los métodos de imagenes mas
utilizados se encontré en primer lugar la ecografia
(78%) seguido por la resonancia magnética (64%).
Conclusién: La patologia vascular mas prevalen-
te en nuestro medio fue la malformacion linfatica,
el método complementario mas utilizado fue la
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ecografia, los tratamientos para cada caso fueron
betabloqueante para los hemangiomas, esclerote-
rapia para las malformaciones y embolizacidn para
la fistula arteriovenosa.

Palabras clave: hemangioma infantil, malforma-
cion linfatica, malformacion venolinfética, fistula
cardtido-cavernosa, betabloqueantes, esclerotera-
pia, embolizacion.

Orbito-palpebral vascular pathology in
children: a case series

Abstract

Objectives: To know what the most prevalent or-
bito-palpebral vascular pathology is and also to
determine the complementary imaging methods
used, as well as to describe the treatments estab-
lished in each case.

Materials and method: A retrospective observa-
tional case-series study of orbito-palpebral vascu-
lar pathology was performed. A descriptive eval-
uation was performed, including parameters as
ophthalmological signs, treatment performed, re-
sponse to treatment, imaging methods were eval-
uated.

Results: A total of 14 patients were found, from
which 3 infantile hemangiomas (21.43%), 6 lym-
phatic malformations (42.86%), 4 lymphaticov-
enous malformations (28.57%), and 1 high flow
carotid cavernous fistula (7.14%) were obtained
according to the ISSVA classification. The treat-
ments as beta-blocker for hemangiomas, sclero-
therapy for malformations, and embolization for
arteriovenous fistula were used. About the age of
diagnosis, hemangiomas had an average age of 1
month, while in vascular malformations it was 4.5
years. The most common ophthalmological sign
was proptosis (8 cases), followed by strabismus (6
cases). A clinical resolution of their basic symp-
toms was obtained in the vast majority of cases
(93%). Among the imaging methods, ultrasound
was found as the most used (78%), followed by
magnetic resonance imaging (64%).

Conclusions: Lymphatic malformation was the
most prevalent vascular pathology in our envi-
ronment, the most used complementary method
was ultrasound, the treatments for each case were
beta-blocker for hemangiomas, sclerotherapy for
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malformations, and embolization for arteriove-
nous fistula.

Key words: infantile hemangioma, lymphatic mal-
formation, lymphaticovenous malformation, ca-
rotid-cavernous fistula, beta-blockers, sclerother-
apy, embolization.

Patologia vascular orbito-palpebral em
criancas: uma série de casos

Resumo

Objetivos: Conhecer a patologia vascular drbito-
-palpebral mais prevalente, determinar os métodos
complementares utilizados no diagndstico e descrever
os tratamentos instituidos em cada caso.

Materiais e métodos: Estudo observacional retros-
pectivo de uma série de casos de pacientes atendidos
no Hospital Garrahan com diagndstico de patologia
vascular na 6rbita e/ou palpebras. Foi realizada ava-
liagdo descritiva, incluindo os seguintes parametros:
sinais oftalmoldgicos, tratamento realizado, resposta
ao tratamento, métodos de imagem.

Resultados: No total foram 14 pacientes. De acordo
com a classificagdo do ISSVA: 3 hemangiomas infantis
(21,43%), 6 malformacoes linfaticas (42,86%), 4 mal-
formacdes veno-linfaticas (28,57%) e 1 fistula cardti-
do-cavernosa de alto fluxo (7,14%). Os tratamentos
utilizados foram: betabloqueador para hemangiomas,
escleroterapia para malformagoes e embolizacao para
fistula arteriovenosa. Quanto a idade de diagndstico, os
hemangiomas tiveram idade média de 1 més, enquan-
to nas malformacdes vasculares foi de 4,5 anos. O sinal
oftalmoldgico mais manifesto foi proptose (8 casos)
seguido de estrabismo (6 casos). A grande maioria dos
casos obteve resolucdo clinica de seus sintomas basais
(93%). Entre os métodos de imagem mais utilizados,
a ultrassonografia foi encontrada em primeiro lugar
(78%), seguida pela ressonancia magnética (64%).
Conclusao: A patologia vascular mais prevalente em
nosso meio foi a malformagao linfatica, o método
complementar mais utilizado foi o ultrassom, os tra-
tamentos para cada caso foram betabloqueador para
hemangiomas, escleroterapia para malformagées e
embolizacdo para fistula arteriovenosa.
Palavras-chave: hemangioma infantil, malformacao
linfatica, malformacao veno-linfatica, fistula carétido-
-cavernosa, betabloqueadores, escleroterapia, emboli-
Zagao.
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Introduccion

Las lesiones vasculares orbitarias representan
un grupo importante en el marco de patologia
ocular por su elevada prevalencia, especialmente
en pacientes pediatricos'. Ademas pueden pre-
sentarse en edades muy tempranas y afectar la
alineacion, ocluir el eje visual y/o la motilidad
ocular, causar proptosis y desfiguracion facial®.

Se considera que este grupo de lesiones repre-
senta el 10% de todas las patologias de oérbita y
su diagnostico suele sospecharse debido a alguno
de sus sintomas clinicos: tumoracién orbitaria,
alteraciéon en los movimientos oculares, dolor,
proptosis o sangrado activo debido a una com-
plicacion de la lesion (hemorragia, trombosis)’.
En algunos casos la lesion vascular puede ser un
hallazgo durante la investigacion por imagenes
de un estrabismo o ante la sospecha de un tumor
maligno'2.

La clasificacion actual de anomalias vasculares
de la Sociedad Internacional para el Estudio de
Anomalias Vasculares (ISSVA) puede aplicarse a
lesiones orbitales y las subdivide en tumores vas-
culares benignos, intermedios y malignos; y mal-
formaciones vasculares®. En el grupo de tumores
benignos predomina el hemangioma infantil, que
es el mas frecuente en la infancia**°. Las mal-
formaciones vasculares se subdividen en malfor-
maciones de bajo y alto flujo'*%®. Las primeras
pueden ser malformaciones capilares, venosas y
linfaticas puras o combinaciones con distinta pro-
porcién de estos componentes; mientras que las
segundas son malformaciones arteriovenosas””’.
A su vez, las malformaciones linfaticas puras se
pueden dividir en macroquisticas, microquisticas
y mixtas”'**2, El hemangioma y la malformacion
venosa linfatica son las dos presentaciones mas
comunmente vistas en pacientes pediatricos>” '’

Dentro de los métodos de imagenes mas uti-
lizados encontramos la ecografia con doppler y
resonancia nuclear magnética'= 2,

Actualmente se considera que el tratamiento de
eleccién del hemangioma son los betabloquean-
tes, de preferencia administracion oral como ser
el propanolol’, pero también hay opciones de for-
mas topicas como el timolol*'*!. Los tratamien-
tos descritos para las malformaciones vasculares

van desde tratamiento médico con nuevas dro-
gas: agentes esclerosantes (tipicamente para las
linfaticas macroquisticas y para las venosas) y
embolizaciones, segun el caso, hasta intervencio-
nes quirurgicas (radioldgicas o a cielo abierto) y
alternativas como terapia fotodinamica y foto-
coagulacion con laser, con distintos grados de
efectividad>” %12,

Por lo anteriormente expresado, el objetivo
de este trabajo fue evaluar la patologia vascular
orbito-palpebral mas prevalente y determinar los
métodos complementarios usados en el diagnos-
tico, como también describir tratamientos instau-
rados en cada caso.

Materiales y métodos

Se realizd un estudio observacional retrospec-
tivo de una serie de casos atendidos entre junio
2020 y diciembre 2020. La poblacién en estudio
incluy6 a todos los pacientes que acudieron con
diagnoéstico de patologia vascular en drbita y/o
parpados al servicio de oftalmologia del Hospital
Juan P. Garrahan en el plazo estipulado. Esa
poblacion se ordend segun la clasificacion para
anomalias vasculares del ISSVA. Se analizaron de
forma descriptiva, variables demograficas (edad y
sexo) y clinicas (extension de la lesién, compro-
miso palpebral, compromiso tarsal), tratamiento
realizado, respuesta al tratamiento, métodos de
imagenes empleados. Los datos de los pacientes
fueron resguardados mediante una codificacion
bajo el numero de historia clinica.

El proyecto se desarrollé adhiriendo a los prin-
cipios establecidos en la Declaracién de Helsinki.
En todos los casos se preservo la confidencialidad
de los datos personales de los pacientes incluidos
en el estudio, cumplimentado los aspectos lega-
les vigentes en la Argentina (Habeas data, Ley
25326/00).

Resultados

Se examinaron en el servicio 14 pacientes con
patologia vascular de compromiso orbitario y/o
palpebral (tabla 1). De ellos, tres fueron hemangio-
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Tabla 1. Patologia vascular de compromiso orbitario y/o palpebral.

TIPO DE PATOLOGIA VASCULAR TRATAMIENTO  RETRATAMIENTO
Hemangioma infantil 3(21.43%) Betabloqueante No

Malformacion linfatica 6(42.86%) Escleroterapia Si,1de6
Malformacién venolinftica 4(28.57%) Escleroterapia Si,3de4

Fistula carétido-cavernosa

1(7.14%

Embolizacion No

Total

14 (100%

mas infantiles (HI) (fig. 1), todos de sexo femenino
tratados con betabloqueantes; seis malformacio-
nes linfaticas con marcado predominio de sexo
femenino, la mayoria tratados con escleroterapia
guiada por control radioldgico, al igual que los cua-
tro casos de malformacion venolinfatica, y un caso
de fistula carétido-cavernosa de alto flujo, tratada
con embolizacion. Necesitaron retratamiento por
recidiva 3 malformaciones venolinfaticas y 1 lin-
fatica pura. El rango etario de aparicion de signos
clinicos fue desde el nacimiento hasta los 12 afios,
con una media de 3,6 aflos y una mediana de 1,67
anos, pero caracteristicamente los HI se manifes-
taron en una edad promedio de 1 mes de vida,
mientras que en las malformaciones vasculares fue
de 4,5 afos. El signo oftalmoldgico mas manifiesto
fue la proptosis (8 casos), seguido por el estra-
bismo (6 casos). La localizacion més comun fue
orbita con asociacion a parpado inferior. Hubo 5
casos con hallazgos vasculares asociados extra-or-
bitarios/palpebrales. La amplia mayoria de casos
obtuvo una resolucion clinica de su cuadro de base
(93%). Dentro de los métodos de imagenes mas
utilizados se encontré en primer lugar la ecogratia
(78%), seguido por la resonancia magnética (64%).
En las figuras 2 y 3 se presentan dos casos y los
estudios descriptos y la escleroterapia guiada bajo
control radiolégico.

Discusion

A pesar de que en la bibliografia los heman-
giomas son la patologia vascular érbito-palpebral

Figura 1. Hemangioma en parpado superior postratamiento de 2
meses con timolol 0,5% con reduccién de lesion de canto interno y
desaparicion de la que se hallaba en tercio medio contigua.

mas frecuente’, en esta muestra esto no ocurrio.
Quizas se deba a que en muchas ocasiones son
controlados y seguidos por el pediatra o derma-
tologo infantil del centro periférico y que, al ser
nosotros centro de mayor complejidad y de deri-
vacion, no nos lleguen estos casos a la consulta.
El tratamiento de eleccidon fueron los betablo-
queantes como lo observado en la bibilografia®.
Dentro de nuestros 3 pacientes de hemangioma
infantil, 2 casos fueron exclusivamente palpe-
brales de pequefio tamafio (menor a 2 mm) y
se trataron con timolol tépico 0,5% una vez al
dia, presentando ambos casos aclaramiento de
la lesién; solamente un caso tuvo compromiso
orbitario y recibié tratamiento con propanolol
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RM CEREBRO Y AN

Figura 2. A y B) Escleroterapia con control radiologico realizado. C y D) Resonancia magnética control (corte sagital y coronal respectivamente) de
paciente con malformacion venolinfatica en orbita, parpado superior y region supraciliar. Recibio tratamiento con escleroterapia y retratamiento a
los 4 afios, asociado a fistula arteriovenosa dural tratada, cavernoma supratentorial, malformacion venolinfatica microquistica en paladar y mejilla

izquierda.

via oral a una dosis de 1 mg/kg/dia por 14 meses
con una mejoria significativa hasta su desapari-
cion. En la bibliografia autores como Boccara y
colaboradores sugieren dosis mayores por menos
periodo de tiempo (3 mg/kg/dia por 6 meses)°.
Similar al estudio de Nassiri y colaborado-
res, el signo oftalmoldgico mas encontrado en
nuestro grupo de pacientes con malformacion
linfatica y venolinfatica fue la proptosis’. Como

describieron Saha y colaboradores, observamos
otras presentaciones tales como restriccion de
la motilidad ocular, desfiguracion facial, blefa-
roptosis mecanica y neuropatia dptica compre-
siva'®. Otra cuestion por resaltar es, tal como
lo describieron Bisdorff y colaboradores, que
algunas malformaciones linfaticas pueden estar
asociadas a anomalias vasculares cerebrales tales
como: malformaciones arteriovenosas, caver-
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Figura 3. Paciente con malformacién linfatica orbitaria tratada con esclerosante. Patologia asociada: microftalmia, leucoma, atrofia iridiana. A)
Ecogratia Doppler color, imagen orbitaria. B y C) Tomografia computada en corte sagital. D, E y F) Procedimiento de escleroterapia realizada bajo

control radioldgico.

nomas, anomalias venosas congénitas, las cua-
les deben ser buscadas sistematicamente''. En
nuestro grupo de pacientes hubo un caso con
malformacién venolinfatica asociado a fistula
dural y cavernoma.

En cuanto al tratamiento de las lesiones de
bajo flujo, coincidente a lo encontrado en la
bibliografia'?, la escleroterapia fue la primera
opcion terapéutica en los pacientes que pre-
sentaron lesiones macroquisticas. Los agentes
utilizados fueron el tetradecil sulfato sédico, la
doxiciclina y el alcohol, mientras que la bleo-
micina se opt6 en las del tipo microquisticas.

El tinico caso que se present6 con malforma-
cién vascular de alto flujo (fistula cardtido-ca-
vernosa) fue tratado exitosamente con Onyx®
mediante embolizacion del trayecto fistuloso.
Este tratamiento es uno de los recomendados
por Lee y colaboradores®.

Coincidiendo con Sierre, generalmente para
las anomalias vasculares, la ecografia doppler y
la resonancia magnética son los métodos de pre-

ferencia para la correcta y completa evaluacion y
seguimiento de los pacientes'’. En nuestra serie
fueron los métodos de imagen mas utilizados.

Se considera una limitacion de este estudio
el hecho de que se trata de una serie de casos
con un numero reducido de pacientes, proba-
blemente debido al corto lapso de tiempo con-
siderado. De todos modos, tratindose de una
patologia poco frecuente, creemos que los datos
pueden ser de utilidad.

Conclusion

La patologia vascular mds prevalente en edad
pediatrica en nuestro medio fue la malformacion
linfatica. Es fundamental identificarla a tiempo y
clasificarla adecuadamente para dirigir los recur-
sos hacia un tratamiento adecuado que conlleve
una pronta recuperacion funcional ocular con
los fines de evitar ambliopias o desfiguraciones
faciales y/u orbitarias significativas.
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El desarrollo de este trabajo nos permitié cono-
cer la prevalencia de las lesiones vasculares palpe-
brales y orbitarias en niflos de nuestro medio, en
un periodo de tiempo determinado, quizas algo
acotado. Pero al menos nos puede servir para
direccionar oportunamente los cuidados y tra-
tamientos necesarios de casos futuros.
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