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Objetivo docente

Revisar las caracteristicas radiologicas, por TC y RM, de los principales tumores
pseudotumores orbitarios extraoculares, con el fin" de facilitar su diagnodstico diferencial
mediante las técnicas de imagen.

Revision del tema

« La odrbita es una estructura anatomicamente compleja que se puede dividir en dos
compartimentos: intraconal y extraconal.

« Contiene musculos, nervios, vasos, la glandula lagrimal y tejido adiposo, pudiendo todos
ellos ser el origen de tumoraciones.

« Para una correcta valoracion de las lesiones orbitarias extraoculares mediante las pruebas
de imagen (principalmente TC P/ RM), se deben tener en cuenta también los antecedentes
del paciente, principalmente [a edad y las patologias previas, siendo especialmente
relevantes los antecedentes oncologicos.

« Entre los diagndsticos mas frecuentes se encuentran el meningioma, los tumores gliales, los
tumores de la vaina nerviosa, el hemangioma cavernoso, el linfoma y las metastasis, aunque
g}]gsten (_)tifas lesiones de etiologia no tumoral que hay que tener en cuenta en el diagnostico

iferencial.
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ANATOMIA ORBITARIA

« La orbita es una cavidad 6sea formada por siete huesos (frontal, cigomatico,
maxilar, esfenoides, etmoides, lagrimal y palatino) que constituyen sus cuatro
paredes: techo, suelo, pared medial y pared lateral.

 Desde el punto de vista radiologico, la orbita se divide en dos compartimentos
principales delimitados por el cono muscular formado por los musculos rectos: el
espacio intraconal, que contiene principalmente el nervio optico, la arteria oftalmica
y tejido adiposo, y el espacio extraconal, donde se localizan la glandula lagrimal y la
mayor parte de la grasa orbitaria. Ademas, los espacios intraconal y extraconal
contienen multiples ramas nerviosas. Puede considerarse la musculatura
extraocular como un compartimento o espacio muscular (conal) propio.
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_ Espacio
extraconal
— M. elevador del parpado
Globo—__ ~___—Musculatura
ocular conal M. recto superior
— M. oblicuo superior
Nervio optico —— -
S - M. recto medial
Espacio _— M. recto lateral
intraconal

™~ M. recto inferior
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MENINGIOMA DEL NERVIO OPTICO

* Tumores benignos
* QOrigen en la capa aracnoidea de la vaina del nervio optico.

* Mas frecuente en adultos (40 anos).

* La mayoria son esporadicos, pero pueden estar en relacion con la neurofibromatosis
tipo 2 (NF2).
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MENINGIOMA DEL NERVIO OPTICO

TC: RM:

L . e Iso-hipointenso en T1
« Lesion isodensa al nervio optico

- Calcificaciones en 20-50% de los casos * Iso-hiperintenso en T2

: .. « Realce homogéneo tras contraste
 Realce intenso tras administrar contraste.

] ,  Puede presentar restriccion en difusion.
« Se puede observar el signo del “rail del P

tranvia” en cortes axiales o sagitales por el
realce del tumor y ausencia del realce del
nervio optico.
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MENINGIOMA DEL NERVIO OPTICO

Mujer de 45 afnos con edema de papila
en ojo derecho. Estudio con RM.

a), b), T1 axial y sagital sin contraste c)
STIR coronal, d) y e) T1 SG con
contraste axial y sagital.

Tumoracion intraorbitaria intraconal,
centrada en la vertiente anterior del
nervio optico derecho, de bordes bien
definidos.

No infiltra estructuras adyacentes vy
condiciona exoftalmos.

Es hipointensa en T1, hiperintensa en
T2 y capta contraste de forma intensa y
homogénea.

En la imagen e) se identifica el signo
del “rail del tranvia” (flecha) con realce
de la lesion y ausencia de realce del
nervio optico.
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GLIOMA DEL NERVIO OPTICO

* Tumor primario mas frecuente del nervio Optico. Puede afectar a cualquier segmento del
tracto optico.

* Presenta asociacién con la neurofioromatosis tipo 1 (NF1); aproximadamente el 20% de los
ninos con NF1 desarrollan gliomas del nervio optico.

* Se manifiestan habitualmente en ninos mayores de 8 anos.
* La mayoria corresponden a astrocitomas pilociticos (grado | de la OMS).

* En adultos son poco frecuentes, presentan un comportamiento mas agresivo y generalmente
no se asocian a NF1. Ante una lesion del nervio Optico en adultos considerar primero el
meningioma.
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GLIOMA DEL NERVIO OPTICO

Hallazgos radiologicos

« Se pueden clasificar segun la clasificacion de Dodge, basada en la localizacion
anatomica de los gliomas del nervio optico.

« TC y RM: engrosamiento fusiforme del nervio oOptico, que puede expandir el
canal optico. El nervio optico puede adoptar un aspecto tortuoso.

« RM:
* Iso-hipointenso en secuencias T1
 Hiperintenso centralmente en T2.
» Realce variable tras la administracion de contraste.
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Nifa de 13 anos que presenta exotropia de ojo izquierdo
de rapida evolucion con pérdida severa de la agudeza
visual.

RM a) T2 FLAIR coronal; b) T2 axial, c) T1 sagital y d) T1
SG con contraste axial.

Tumoracién centrada en el nervio optico izquierdo, que se
extiende posteriormente por el canal 6ptico expandiéndolo,
afectando al segmento prequiasmatico, quiasma optico y
regidon postquiasmatica (flechas rojas).

La lesién condiciona exoftalmos izquierdo y ectasia de la
porcion anterior de la vaina del nervio optico (flecha azul).
Presenta morfologia fusiforme y margenes bien definidos,
sin evidenciar signos de infiltracion de las estructuras
adyacentes. Es hiperintensa en secuencias T2 y FLAIR,
hipointensa en T1, y muestra realce intenso tras la
administracion de contraste intravenoso.
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SCHWANNOMA ORBITARIO

* También denominados neurinomas o neurilemomas, son tumores benignos originados
en las células de Schwann.

* Las células de Schwann constituyen las células gliales del sistema nervioso periférico y
son responsables de la mielinizacion de los nervios periféricos.

* Los schwannomas son los tumores mas frecuentes de los nervios periféricos, incluidos
los pares craneales, excepto el | (olfatorio) y el |l (6ptico), que carecen de células de
Schwann.

* En la oOrbita lo mas frecuente es que se origine en ramas extraconales de la rama
oftalmica del trigémino (V1). Debido a su frecuente localizacion en la porcion superior
de la orbita, los pacientes pueden presentar hipoftalmos. También se puede presentar
como un tumor intraconal.
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SCHWANNOMA ORBITARIO

Hallazgos radiologicos
« Masa bien delimitada alineada con el eje largo del nervio afectado.
« TC: iso o hipodensas.

« RM:
« Tipicamente son isointensas en T1
« Hiperintensidad heterogénea en T2
« Realce heterogéneo tras contraste.

« Los tunl’nores de mayor tamafno pueden presentar areas de degeneracion quistica que
no realzan

« Las calcificaciones son poco frecuentes y el 5% presentan focos de hemorragia.
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Nifia de 12 afios con exoftalmos derecho de 3 semanas
de evolucion.

RM a) T2 coronal, b) T1 sagital, c) T1 SG axial con
contraste, d) DWI axial. TC en ventana hueso e) coronal
y f) axial.

Lesion intraorbitaria extraconal ubicada en la region
superior y posterior de la orbita izquierda (flechas rojas).
Ejerce efecto masa desplazando el musculo recto
superior caudalmente. La lesibn se extiende
parcialmente hacia el canal Optico, remodelandolo
(flecha azul), sin evidencia de infiltraciéon 6sea ni de
estructuras adyacentes.

La tumoracion es heterogénea en T2, con focos
hiperintensos correspondientes a areas quisticas,
hipointensa en T1. Tras la administracion de contraste
las areas solidas muestran realce.

Tras la cirugia se confirmo6 que se trataba de un
schwannoma del IV par.
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HEMANGIOMA CAVERNOSO

Masas orbitarias benignas mas frecuentes en adultos.

Son anomalias vasculares venosas de bajo flujo, congénitas, que no involucionan y crecen lentamente. No
son tumores.

Mas frecuentes en mujeres y se presentan sobre los 40 afnos.
La mayoria son intraconales (region lateral).
TC:
» Ovaladas, de bordes bien definidos y densidad de partes blandas.
* Pueden remodelar el hueso.
RM:
 |sointensas en T1
» Hiperintensas en T2

» Realce progresivo tras la administracion de contraste.
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Mujer de 48 afnos con hemangiomatosis multiple.
Presenta exoftalmos en ojo derecho de dos
meses de evolucion.

RM a) T1 sagital, b) T2 FLAIR coronal, c) T2
axial.

En regidon superior de la grasa intraconal de la
Orbita derecha se identifica una lesion expansiva
(flechas rojas), que ejerce efecto masa sobre el
recto superior y el nervio optico (flecha azul) y
condiciona proptosis.

La tumoracion es isointensa en T1 e hiperintensa
en FLAIRy T2.

Se identifica otra lesion de las mismas
caracteristicas en tejido subcutaneo temporal
izquierdo (flecha amarilla).
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RABDOMIOSARCOMA ORBITARIO

« Es el tumor orbitario maligno mas frecuente en la infancia, asi como el sarcoma de
partes blandas mas frecuente en la poblacion pediatrica.

« Normalmente esporadico, aunque hay factores genéticos que lo predisponen (sindrome de
Dicer 1, NF1, sindrome de Noonan...).

» Se presentan como una masa de rapido crecimiento en cuadrante superointerno orbitario,
normalmente extraconal.

« RM
* T1:is0 o hiperintensas
» T2 variable, aunque suelen ser hiperintensas.
» Suelen realzar con el contraste.
* Pueden no alterar el hueso adyacente, simulando una lesion benigna.
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RABDOMIOSARCOMA ORBITARIO

Nifia de 3 afios con exoftalmos en ojo derecho de 3
dias de evolucion.

TC con contraste a) ventana partes blandas axial, b) y
c) ventana hueso axial y coronal.

RM d) T1 SG axial, e) T1 SG con contraste axial, f)
T2 coronal.

Masa intraorbitaria derecha de 4 cm (flechas rojas),
extraconal medial, de contornos Ilobulados, que
condiciona marcada proptosis.

Desplaza lateralmente los musculos recto medial,
recto inferior y oblicuo superior (flechas azules), asi
como el nervio Optico en sentido superoexterno, sin
signos claros de infiltracion muscular.

La lesion es hiperintensa en T2 y muestra realce
intenso y homogéneo tras la administracion de
contraste.

Asocia afectacion d&sea (flechas amarillas) con
infiltracion del suelo orbitario, conducto infraorbitario y
lamina papiracea.
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LINFANGIOMA ORBITARIO/
MALFORMACION LINFATICA ORBITARIA

* Son malformaciones vasculares benignas constituidas por elementos venosos y linfaticos.
* Aparecen en los primeros cinco anos de vida.

* Frecuentemente afectan todos los compartimentos orbitarios: preseptal, postseptal,
intraconal y extraconal.

* Se presenta como una lesion multilobulada, de predominio quistico, que puede ser
macroquistica (>1 cm), microquistica (<1 cm) o mixta. Los quistes suelen mostrar niveles
liquido-liquido por hemorragia intralesional. Las paredes y septos realzan tras contraste, al
igual que el componente venoso. Pueden presentar flebolitos.

NACIONAL
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QUISTE DERMOIDE Y QUISTE EPIDERMOIDE

Quiste dermoide

® Lesion congénita revestida por un epitelio ectodérmico.

® La mayoria son superficiales y extraconales, con mayor frecuencia cercanas a la sutura cigomaticofrontal
y frontoetmoidal.

®* De margenes lisos, pueden ser heterogéneas (componente liquido, graso) o presentar calcificaciones.

Quiste epidermoide

Suelen ser lesiones congénitas.

Lesion extraconal de bordes bien definidos.

TC: hipodensa

RM: hipointensa en T1, hiperintensa en T2 y con restriccion a la difusion.
Puede presentar realce periférico tras la administracion de contraste.
Puede remodelar el hueso por el crecimiento lento.
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QUISTE EPIDERMOIDE

Nino de 9 anos con alteracion del
comportamiento.

RM a) y b) T1 axial y sagital, c¢) T2 axial, d)
DWI axial.

De forma incidental, se identifica una
lesion de bordes bien definidos en pared
lateral de la 6rbita izquierda (flechas rojas),
hipointensa en T1 e hiperintensa en T2,
quistica. Presenta restriccion a la difusion.
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METASTASIS

» Constituyen entre el 1-10% de tumores orbitarios.

» Las metastasis del cancer de mama son las mas frecuentes (50%), seguidos de préstata,
melanoma y pulmon.

« Mama: tendencia a afectar a la grasa y a la musculatura ocular.
 Prostaticas: suelen producir lesiones 6seas orbitarias.
« Melanoma: afectan con mayor frecuencia a la musculatura ocular.

* En ninos lo mas frecuente metastasis de neuroblastoma. Mas frecuente afectacion de la
pared posterior y lateral de la orbita.

 Las encontraremos como lesiones de bordes mal definidos, de caracter infiltrativo con
estructuras adyacentes, que suelen restringir en difusion y realzar con el contraste.
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LESIONES LINFOPROLIFERATIVAS

* Tumor primario orbitario mas frecuente en adultos mayores de 60 anos.
* 70-90% de las lesiones linfoproliferativas son linfomas malignos (no Hodgkin).

Hasta el 30% desarrollan linfoma sistémico en los siguientes 10 afios del diagnostico.

El 75% son unilaterales.

Afectan a la glandula lacrimal el 40% de los casos y tienen tendencia a amoldarse a las
estructuras orbitarias como el globo ocular y el nervio optico.

Realzan tras la administracion de contraste y presentan valores bajos de ADC, lo que
ayudara a distinguirlo de la dacrioadenitis. Su comportamiento en T1y T2 es variable.
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Mujer de 76 afnos con edema palpebral
bilateral y restriccion a la motilidad.

RM a) T1 coronal b) T2 axial, ¢) T1 SG axial,
d) T1 SG axial con contraste e) ADC axial.

Engrosamiento de ambas glandulas
lagrimales (flechas rojas) con realce de forma
intensa y homogénea tras la administracion de
contraste IV.

Son isointensas en T1y en T2 y presentan
valores bajos de ADC.

La biopsia confirmé que se trataba de un
linfoma B de célula pequena.
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LESIONES DEL APARATO LAGRIMAL

Los tumores primarios son poco frecuentes (incidencia 1/1.000.000).

El tumor benigno mas frecuente es el adenoma pleomorfo.

« Masas bien definidas, homogéneas, hiperintensas en T2 y que realzan tras la
administracion de contraste. _ _ N o

« En lesiones grandes puede haber heterogeneidad secundaria a degeneracion quistica,
hemorragia, colecciones serosas 0 mucosas o areas de necrosis.

* Frecuentemente remodelan el hueso.

El tumor maligno mas frecuente es el carcinoma adenoide quistico.

» En etapas precoces puede tener margenes bien definidos. _ o .

 Presenta crecimiento infiltrativo rapido y propension a diseminacion perineural,
originando dolor periorbitario y parestesia.

* Erosiona el hueso.

» Restringe en difusion.
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INFLAMACION ORBITARIA IDIOPATICA

* También conocida como pseudotumor orbitario, es un proceso inflamatorio no infeccioso
de etiologia desconocida.

* Puede asociarse a diversas enfermedades autoinmunes o inflamatorias, como
sarcoidosis, 1gG4, lupus eritematoso sistémico, vasculitis, dermatomiositis o artritis
reumatoide.

* Se clasifica en distintos subtipos segun la estructura predominantemente afectada:
® Dacrioadenitis (pseudotumor lagrimal)
® Pseudotumor anterior o posterior
® Miositis orbitaria
® Perineuritis 6ptica

® Forma difusa.
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INFLAMACION ORBITARIA IDIOPATICA

Hallazgos radiologicos

» Es caracteristico el engrosamiento de la musculatura extraocular con afectacion de las
inserciones tendinosas, generalmente unilateral, lo que ayuda a diferenciarla de la
orbitopatia tiroidea.

* Puede asociar inflamacion de la grasa orbitaria, de la glandula lagrimal y de la vaina del
nervio optico.

 RM:
* T1: isointenso (menos frecuente hipointenso) respecto a la musculatura extraocular.
« T2: hipointensa debido a la fibrosis (menos frecuentemente iso o hiperintensa).
« Realce difuso tras administracion de contraste.
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Mujer de 59 afos de edad que refiere hinchazén
de parpados y dolor de una semana de
evolucion.

a) y b) TC con contraste en ventana de partes
blandas axial y coronal, c) TC en ventana hueso
axial.

RM c) T2 axial, d) T1 SG axial, e) T1 SG axial
con contraste.

Engrosamiento del musculo recto lateral
izquierdo (flechas rojas), con afectacion de la
insercion tendinosa. Presenta alteracion de la
grasa orbitaria adyacente (flecha azul) y no
erosiona la pared orbitaria. Es discretamente
hiperintenso en T2 y realza de forma intensa y
homogénea tras la administracion de contraste.
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ORBITOPATIA TIROIDEA

* Trastorno autoinmune orbitario asociado principalmente a enfermedad de Graves,
aunqgue tambien puede verse en tiroiditis de Hashimoto.

 La afectacion orbitaria puede preceder a la disfuncion tiroidea.

« En imagen se observa engrosamiento bilateral y simétrico de los musculos
extraoculares, con predominio del recto inferior, recto medial y elevador del
parpado, respetando los tendones, y alteracion de la grasa orbitaria retroocular.
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Mujer de 58 anos con enfermedad
de Graves que acude por proptosis
y pérdida de AV en OD desde hace
3 dias.

TC con contraste en ventana de
partes blandas a) coronal, b) axial y
c) sagital.

Engrosamiento de la musculatura
orbitaria extraocular, especialmente
de rectos medios y rectos inferiores
(flechas rojas) con respeto de la
insercion tendinosa.
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CONCLUSIONES

« En la evaluacion con TC y RM de las tumoraciones intraorbitarias son relevantes
muchos factores: la localizacion de las lesiones, su relacion con las estructuras
adyacentes, el tipo de crecimiento, la intensidad de sefal en las distintas secuencias y
el patron de realce.

- El diagnodstico diferencial es amplio, y ademas de la informacion obtenida a través de
las pruebas de imagen, se deben tener en cuenta factores como la edad del paciente o
los antecedentes personales.
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