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SECCIÓN 1. TUMORES ORBITARIOS

CAPÍTULO

1.13
Tumores orbitarios malignos en la infancia

María Granados Fernández, Cristina Utrilla Contreras, Susana Noval Martín

Los tumores orbitarios infantiles suelen ser de 
naturaleza benigna, pero los malignos no son ex-
cepcionales. Pueden ser de origen muy diverso y 
de mal pronóstico, por lo que deben incluirse siem-
pre en el diagnóstico diferencial de los casos de 
proptosis infantil  (1). Según las series los más fre-
cuentes son rabdomiosarcomas y las metástasis de 
los neuroblastomas; pero en los países en vías de 
desarrollo predominan las extensiones orbitarias de 
los retinoblastomas (2,3). En nuestra propia serie de 
los últimos cinco años, se confirman estos datos, si 
incluimos sólo a los gliomas quísticos que provocan 
proptosis (fig. 1). La estirpe tumoral también varía 
con la edad (fig. 2), de modo que el abordaje diag-
nóstico también debe ir orientado en base a esto, 
en casos de proptosis se solicitará una RM (si no se 
puede urgente, precedida por un TC) y en los niños 
menores de 4 años, no debemos olvidar pedir siem-
pre una ecografía abdominal por el riesgo de que 
se traten de metástasis de neuroblastomas (fig. 3).

El motivo de consulta predominante en los tu-
mores orbitarios es la proptosis (fig.  4), que sue-
le progresar mucho más rápido que en los casos 
benignos. Algunos casos son confundidos con 
dacrioadenitis con ausencia de respuesta al trata-
miento. En otras ocasiones, la lesión es más ante-
rior y es palpable en el reborde orbitario. Un signo 
característico de los neuroblastomas son los ojos 
de mapache, es decir, la aparición de hematomas 
palpebrales. La presencia de una masa orbitaria 
puede limitar los movimientos extraoculares y, aun-
que en la mayoría de los casos no es el motivo de 
alarma, el niño puede presentar reducción de la 
agudeza visual por neuropatía óptica compresiva o 
infiltrativa.

Las pruebas de imagen son fundamenta-
les para el diagnóstico. La resonancia magnéti-
ca  (RM) es generalmente el método de elección 
para evaluar las masas orbitarias en los niños (ta-
bla 1), con secuencias de alta resolución espacial, 
con contraste y saturación grasa; mientras que la 
tomografia computarizada (TC) es útil para carac-
terizar los cambios óseos en la órbita  (1,4,5). En 
el contexto del rabdomiosarcoma, el neuroblas-
toma y el linfoma, la tomografía de emisión de 
positrones (PET) es fundamental para el estudio 
de extensión (1).

Si el estudio de imagen no es concluyente pue-
de ser necesaria biopsia incisional, con resección al 
menos parcial si es posible. En los casos con neu-
ropatía óptica compresiva, dolor o queratitis por 
exposición, se debe indicar la cirugía de resección 
para evitar las secuelas irreversibles hasta que el 
tumor responda a la quimioterapia. Los abordajes 
quirúrgicos pueden ser muy variados tanto trans-
conjuntival, transpalpebral, transcraneal, orbitoto-
mía lateral y orbitotomía medial (6).

Osteosarcoma 8 %

Neoplasias orbitarias infantiles

Fibrosarcoma 8 %

Linfoma 8 %

Neuroblastoma 23 %
Rabdiomiosarcoma 31 %

Glioma quístico 15 %

Retinoblastoma
orbitario 7 %

Fig. 1: Los rabdomiosaromas y los neuroblastomas son 
las causas más frecuentes de proptosis de origen neoplá-
sico en nuestro medio (serie propia).
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RABDOMIOSARCOMAS

Se trata de una neoplasia primaria que surge del 
mesénquima embrionario con potencial de dife-
renciarse en músculo esquelético. Representa más 
de la mitad de los sarcomas de tejidos blandos en 
niños y pueden aparecer en cualquier localización 
anatómica del cuerpo donde hay músculo esquelé-
tico (o no, como los conductos biliares), excepto 
en el hueso. Las localizaciones más comunes en los 
niños son la región de la cabeza y el cuello (35%), 

de los cuales uno de cada tres son orbitarios (un 
10% del total), y el tracto genitourinario (7,8). Habi-
tualmente se clasifican como tumores extraconales 
(fig. 5) por derivar de la musculatura extraocular o 
palpebral, pero puede afectar al espacio intraconal 
o al hueso, en cuyo caso, así como si afecta al ner-
vio óptico, se clasifican como parameníngeos  (1). 
Afecta a entre 250 y 300 niños al año en Estados 
Unidos. Es el único tumor cuya supervivencia está 
relacionada con el lugar de origen (7).

Existen dos tipos histológicos principales, em-
brionario y alveolar, con alteraciones genéticas 
somáticas distintas con impacto patogénico. Los 
embrionarios son la estirpe más frecuente en los 
tumores que afectan a la cabeza y cuello  (7). Las 
lesiones orbitarias suelen mostrar un crecimiento 
rápido y muy agresivo, que con frecuencia requiere 
cirugía descompresiva urgente (8).

La presentación clínica dependerá del lugar de 
origen del tumor primario, la edad del paciente y la 

Menor de 4 años

Ecografía abdominal

TC de órbita

RM orbitaria

Proptosis aguda
o subaguda

Biopsia incisional
/ resección

Estudio de extensión
(salvo gliomas)

Fig. 3: Esquema diagnóstico básico para niños con prop-
tosis aguda en la infancia.

RN 4 10

Edad (años)

18

Rabdiomiosarcoma

Histiocitosis de células de Langerhans

Gliomas orbitarios

Linfoma orbitario

Fibrosarcoma

Retinoblastoma
orbitario

Neuroblastomas

Fig. 2: Esquema de la incidencia según la edad de los tumores malignos más frecuentes en la infancia. En color rojo,  
lo más agresivos y en color verde, los gliomas que con frecuencia no requieren tratamiento. RN: recién nacido.

Fig. 4: Proptosis aguda izquierda en una niña diagnosti-
cada de rabdomiosarcoma.
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presencia o ausencia de enfermedad metastásica. 
La mayoría de los síntomas estarán relacionados con 
la compresión de las estructuras locales, con prop-
tosis y oftalmoplejía como signos principales de de-
but en los tumores orbitarios  (7). En ocasiones su 
debut se ha precipitado tras un traumatismo facial y 
debemos ser cautos pues los hallazgos por ecogra-
fía pueden simular un hematoma orbitario (8).

Desde el punto de vista de la RM, se presenta 
como una masa isointensa con los músculos extrao-

culares en T1 e hiperintensa en T2, con restricción 
a la difusión. Tras la administración de contraste 
muestra realce homogéneo; son útiles las secuen-
cias con saturación de la grasa, ya que permiten 
una mejor delimitación de la lesión respecto a la 
grasa intraorbitaria. La lesión suele aparecer como 
una masa homogénea, pero en algunas ocasiones 
podrían observarse áreas de hemorragia o conte-
nido quístico. El globo ocular suele aparecer des-
plazado, pero no suele estar infiltrado por el tumor.  

Tabla 1. Características RM de los principales tumores orbitarios malignos en niños (1)

Tumor Características Morfológicas Características en RM

Rabdomiosarcoma Masa lobular captante intra y extraconal, difícil 
de diferenciar de las estructuras musculares

- Diseminación transespacial
- Crecimiento rápido
- Restricción en la secuencia potenciada en DWI
- Captación de contraste

Neuroblastoma Masa con destrucción ósea, con frecuencia  
de la pared lateral y el cono orbitario

- Extraconal
- Restricción a la DWI
- Captación de contraste

Linfoma Masa infiltrativa con captación de contraste  
y que moldea las paredes óseas

- Afectación transespacial
- Restricción a la DWI
- Captación de contraste

RM: resonancia magnética. DWI: difusión, por sus siglas en inglés (diffusion weighted image).

Fig. 5: Rabdomiosarcoma. Paciente varón de 14 años con recidiva local de rabdomiosarcoma orbitario. Masa orbitaria 
derecha, hiperintensa en T2 (B), con captación de contraste (A), con importante crecimiento en la resonancia realizada 
dos semanas después (C) y datos de necrosis (ausencia de captación en la zona central). Signos de destrucción ósea en 
TC (D), con solución de continuidad en el techo orbitario.
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Se puede observar en ocasiones la extensión intra-
craneal y hacia los senos paranasales (fig. 6).

El diagnóstico habitualmente se obtiene por 
estudio histológico tras biopsia, que en la órbita 
se intenta que sea una resección lo más completa 
posible para evitar las complicaciones por compro-
miso de espacio. Si el tumor es irresecable dado 
que se trata de un tumor radio y quimiosensible se 
tratará con quimioterapia primero y luego se inten-
ta la resección del tumor si fuera necesario (7).

Tras la biopsia inicial, ya sea incisional o excisio-
nal, se estudiará el tumor para decidir el protocolo 
de tratamiento quimioterápico y radioterápico a 
seguir (9).

NEUROBLASTOMAS

Los neuroblastomas son tumores neuroendo-
crinos que pueden originarse en cualquier parte 
del sistema nervioso simpático, aunque con mayor 
frecuencia en la cavidad abdominal, especialmen-
te en las glándulas suprarrenales (10). Representan 
aproximadamente del 6  al  10 % de todos los tu-
mores pediátricos y son los tumores extracraneales 
más frecuentes que afectan a los niños menores 
de 4 años, con una incidencia de aproximadamen-
te 1 a 3 en 100.000 casos (10).

Estos tumores pueden debutar oftalmológica-
mente en el contexto de un síndrome paraneoplá-
sico (opsoclonus), localmente por afectación de la 
vía simpática cervical (síndrome de Horner) y por 
metástasis orbitarias. Los casos con síntomas inicia-
les de afectación orbitaria representan aproxima-
damente el 8% de todos los neuroblastomas (10). 
Como cualquier tumor orbitario puede debutar 
con proptosis (55%) y limitación de los movimien-
tos, pero el signo más frecuente descrito es la típica 
equímosis periorbitaria u ojos de mapache (73%), 
probablemente secundaria a la obstrucción de los 
vasos orbitarios. Son menos habituales el edema 
periorbitario (45%), los hiposfagmas (18%), la pér-
dida de visión (18%) o los trastornos de la motilidad 
ocular (9%)(10).

El diagnóstico inicial se abordará mediante téc-
nicas de imagen. En la órbita es típica la aparición 
de un engrosamiento óseo, con reacción perióstica 
o defectos líticos. En la RM suelen presentar una 
intensidad de señal baja y heterogénea en las imá-
genes ponderadas en T1 y una intensidad de señal 
intermedia en las imágenes ponderadas en T2. Una 
característica fundamental es la restricción a la di-
fusión, por su alta celularidad (fig. 7). En todo niño 
preescolar que se presente con una masa orbitaria 
debe realizarse un cribado de masas abdomina-
les con ecografía, pues la presencia de un neuro-
blastoma haría innecesaria la biopsia orbitaria. Si 
no se encuentra y posteriormente se confirma que 
se trata de una metástasis por biopsia, habrá que 
profundizar el estudio de imagen para localizar el 
tumor primario.

En la órbita de un niño pueden metastatizar 
otros tumores con los que hay que hacer el diag-
nóstico diferencial, como el linfoma maligno, el 
rabdomiosarcoma, el sarcoma granulocítico y los 
tumores de Wilms (10).

Los neuroblastomas pueden tener comporta-
miento muy variados que permiten en el mejor de 
los casos la observación, mientras que en otros ca-
sos puede llegar a ser necesario el trasplante de 
médula ósea. La clasificación de riesgo en la que se 
basa el protocolo de tratamiento incluye muchos 
factores (localización, amplificación MYCN, histo-
logía…), pero en general, las metástasis orbitarias 
suelen ser de mal pronóstico, y con frecuencia hace 
falta combinar quimioterapia con otras modalida-
des de tratamiento como la cirugía, el trasplante de 
médula ósea o la inmunoterapia (10,11).

Fig. 6: Rabdomiosarcoma. Niña de 5 años de edadaños 
que acude por proptosis de rápida evolución. Masa orbi-
taria izquierda, extraconal en la región lateral, hiperinten-
sa en T2 (A), con captación heterogénea de contraste (B).
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RETINOBLASTOMA

Sólo el 7% de los casos mundiales de retino-
blastoma debutan con proptosis y un 12% con al-
gún síntoma de enfermedad avanzada (proptosis, 
edema palpebral, ojo rojo…). Este riesgo es supe-
rior en países con bajos niveles de ingresos, donde 
alcanzan el 47% de los casos (12).

Podemos clasificar la afectación orbitaria en: 1) 
Retinoblastoma orbitario primario: presentación 
inicial extendida a órbita (fig. 8). 2) Retinoblastoma 
orbitario secundario: recurrencia tras enucleación. 
3) Retinoblastoma orbitario accidental: perfora-
ción inadvertida durante enucleación o tras PAAF 
de lesión en la que no se sospechaba retinoblas-
toma. 4) Retinoblastoma orbitario microscópico: 

confirmación por anatomía patológica de invasión 
por retinoblastoma de esclera o nervio óptico tras 
enucleación. El tratamiento deberá compaginar 
quimioterapia a altas dosis, cirugía, pudiendo lle-
garse a necesitar exenteración según el caso, y ra-
dioterapia.

OTROS TUMORES INFRECUENTES

Histiocitosis de células de langerhans (HCL)

Se trata de una proliferación de células den-
dríticas mieloides clonales. Las lesiones orbitarias 
suelen ser unilaterales, más frecuente a nivel del 
techo o la pared lateral orbitaria, por afectación 
de los huesos frontal y cigomático; y pueden ma-
nifestarse como enfermedad aislada o como parte 
de una HCL diseminada (fig. 9). Pueden aparecer 
a cualquier edad, aunque hay un pico de inciden-
cia entre el primer y el cuarto año. La incidencia 
se ha estimado en 2,6-8,9 por millón de habitan-
tes. Suele afectar a la órbita en un 20-25% de los 
casos siendo poco frecuente la afectación orbitaria 
aislada. Las manifestaciones clínicas incluyen infla-
mación periorbitaria y edema palpebral, eritema, 

Fig. 7: Neuroblastoma. Lesión extraconal izquierda, con 
extensión a ambos lados de la pared lateral de la órbita. Es 
de señal intermedia en T2 (A), con restricción a la difusión 
(B), marcadamente hipointensa en el mapa de ADC. Mues-
tra una intensa captación homogénea de contraste (C).
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Fig. 8: Retinoblastoma. Paciente de 6 años de edadaños 
que acude con masa exofítica de gran tamaño con sospe-
cha de retinoblastoma orbitario. Imagen de TC con con-
traste que muestra una voluminosa masa orbitaria y ex-
traorbitaria derecha que correspondía a una diseminación 
locorregional de un retinoblastoma muy evolucionado.
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dolor y proptosis (1). El tratamiento varía desde la 
observación o la excisión completa de las lesiones 
unifocales a la necesidad de tratar con quimiotera-
pia, radioterapia o ambas, en las formas más agre-
sivas (13).

Linfoma orbitario

La incidencia en EEUU para menores de 18 años 
se ha estimado en el 0,12%, mayor según avanza 
la edad del niño; incluyendo linfomas localizados 
en la conjuntiva (49%), la órbita (38%), la glándula 
lagrimal (9%) y el párpado (4%).(14) Un 10% de los 
casos pueden ser bilaterales (fig.  10). La mayoría 
son diagnosticados en fases precoces (73%), con 
una supervivencia a los  5  años del 92% tratados 
con quimioterapia y/o radioterapia (14).

Fig. 9: Histiocitosis de Células de Langerhans. Niña de 3 
años de edad que acudió por edema palpebral y dolor 
localizado en periórbita. Imágenes de TC (A y B) mues-
tra una lesión destructiva en la pared lateral de la órbita 
izquierda, con un componente de partes blandas extra-
conal. En RM es hipointensa en T1 (C), con captación de 
contraste (D).

Fig. 10: Linfoma. Paciente varón de 9 años de edad años afecto de linfoma LNH tipo Burkitt con afectación maxilar 
derecha y orbitaria que debuta con tumoración inferior a órbita derecha. Extensa lesión periorbitaria derecha de ca-
racterísticas infiltrativo-expansivas, con un componente extraconal predominante, centrada en el suelo de la órbita. Es 
relativamente hipointensa en T2 (respecto a la corteza cerebral), con captación de contraste (B) y restricción a la difusión 
(C). Condiciona una proptosis y una alteración en la morfología del globo ocular (D), mejor valorada en incidencia sagital.
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Fibrosarcoma orbitario congénito

Se trata de un tumor maligno de fibroblastos 
que se observa en recién nacidos, lactantes y niños 
de hasta 5 años (fig. 11). Puede ser sospechado in-
cluso con los estudios ecográficos prenatales. En 
principio se trata de un tumor de buen pronóstico 
por la buena respuesta al tratamiento (quimiotera-
pia), pero con una tasa de recidiva local de hasta el 
50% y un riesgo de metástasis de aproximadamen-
te un 10%. A pesar de ello, la tasa de supervivencia 
es superior al 90% (15).

GLIOMA DEL NERVIO ÓPTICO

Los gliomas de la vía óptica son las neoplasias 
más frecuentes a nivel intraorbitario, pues suponen 
el 5% de los tumores intracraneales en la edad pe-
diátrica  (16). Se ha estimado que la mitad de los 
gliomas de la vía visual son intraorbitarios y la otra 
mitad, intracraneales  (17). La mayoría son gliomas 
de bajo grado, habitualmente astrocitomas pilocíti-
cos, que permite que la actitud sea observadora en 
muchos casos. Pero, aunque sea excepcional, tienen 
capacidad de extensión o incluso malignización (18).

Los gliomas se pueden diagnosticar por pro-
tocolo de cribado en niños con Neurofibromato-
sis 1 o por presentar pérdida de visión progresi-
va, algunas formas de nistagmus, atrofia óptica... 
También puede debutar con proptosis, habitual-
mente no dolorosa y progresiva y que desplaza el 
globo ocular hacia abajo (fig. 12). Pero los gliomas 
también pueden presentar un gran volumen como 
consecuencia de una hemorragia intralesional, de 
formaciones quísticas o por acúmulo extracelular 
de mucosustancia secretada por las células glia-
les. Si se produce un sangrado intratumoral, el 
niño podría notar una pérdida de visión brusca 
asociada a un incremento de la proptosis y entra 
en el diagnóstico diferencial del resto de tumo-
res orbitarios con un comportamiento más agre-
sivo (17).

Los gliomas del nervio óptico unilaterales fu-
siformes y con visión útil rara vez necesitan trata-
miento, que en caso de progresión clínica o radio-
lógica se haría con quimioterapia. Ocasionalmente 
si los tumores son muy voluminosos y producen 
complicaciones como proptosis, queratopatía por 
exposición y amaurosis podría estar indicada la ex-
tirpación.

Fig. 11: Fibrosarcoma orbitario congénito:  Paciente mujer de 5 años de edadaños que acude por cambios orbitarios 
izquierdos de años de evolución con restricción a la motilidad progresiva y sutil proptosis. Lesión heterogénea extraconal 
en la órbita izquierda, fundamentalmente hipointensa en T2, con leves focos de hiperseñal (A), con captación heterogé-
nea (B). En el fondo de ojo, se detecta leve borramiento de la papila del OI (D) respecto al derecho (C), que se resolvió 
tras la cirugía.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• Los tumores orbitarios en la infancia suelen ser benignos, pero las neoplasias no son una excepción.
• La proptosis aguda o subaguda suele ser el principal signo de alarma, pero la equimosis palpebral es muy 

típica de los neuroblastomas.
• El estudio de una lesión intraorbitaria con un comportamiento agresivo en un menor de cuatro años, siempre 

debe incluir una ecografía abdominal por el riesgo de que se trate de una metástasis de neuroblastoma.
• Aunque muchos de estos tumores sean quimio o radiosensibles, con frecuencia necesitan abordaje quirúrgi-

co, ya sea para biopsia diagnóstica o para evitar el síndrome orbitario agudo doloroso o las secuelas a largo 
plazo por neuropatía óptica compresiva.

Fig. 12: Glioma del nervio óptico. Niña de 5 años que consultó por pérdida de visión asociada a proptosis subaguda.Se 
aprecia un engrosamiento fusiforme del nervio óptico derecho, hipointenso en T1 (A y C), hiperintenso en T2 (B), con una 
captación heterogénea de contraste, escasa (D).
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