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SECCIÓN 2. TUMORES PALPEBRALES

CAPÍTULO

2.9
Tumores del estroma palpebral

Raquel Lapuente Monjas, Nicolás Toledano Fernández, Bazil T. L. Stoica

Tabla 1. Tumores del estroma palpebral

Vasculares

Benignos

Hemangioma capilar

Nevus flammeus

Linfangiomas

Hemangioma cavernoso

Hemangioma senil

Varices

Granuloma piógeno

Malignos
Angiosarcoma

Sarcoma de Kaposi

Neurales

Benignos

Neurofibroma Plexiforme

Neurofibroma solitario

Schwannoma

Malignos

Tumor de células de Merkel

Tumor malignos  
de los nervios periféricos

Fibrohistio- 
cíticos

Xantelasma

Xantogranu- 
loma

Juvenil

Del adulto

Necrobiótico

Fibrosos

Histiocitoma fibroso

Fascitis nodular

Fibrosarcoma

Linfoprolife- 
rativos

Linfoma

Hiperplasia linfoide reactiva

Infiltración leucémica palpebral

Metástasis palpebral 
(mama, pulmón, melanoma)Fig. 1: Sección por la piel palpebral - origen tumores es-

tromales (ilustración por Alejandra Álvarez Brandt).

Vasos cutáneos
Nervios sensoriales cutáneos

Tumor de células  
de Merkel

Neurofibroma 
Schwannoma

Hemangioma 
Linfagioma 
Variz

(Continúa en pág. siguiente)

La mayoría de los tumores del estroma palpe-
bral son infrecuentes. Se pueden clasificar según 
su tejido de origen (fig.1) en: vasculares, neurales, 
fibrohistiocíticos, fibrosos, linfoproliferativos, mio-
génicos, y lipomatosos. Debido a su rareza, sólo 
revisaremos los tumores más comunes del estroma 
palpebral (tabla 1).

TUMORES VASCULARES

Hemangioma capilar

Este es el tumor vascular más común del párpa-
do y es el tumor benigno más frecuente en niños. 
Clínicamente, existen dos variantes, la superficial 
(fig. 2A y B) y la profunda (fig. 3).

El manejo generalmente es la observación hasta 
la regresión espontánea si no existen complicacio-
nes. Actualmente contamos con fármacos betablo-
queantes, como el propanolol, que han demostra-
do ser altamente efectivos y seguros (1).
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Nevus flammeus (mancha en vino de oporto)

Es una malformación vascular congénita difu-
sa de la cara con afectación de los párpados y la 
zona periocular. Suele ser unilateral, aparece desde 
el nacimiento y puede volverse más oscura y más 
grande con el tiempo (2). Clínicamente, la lesión es 
plana, presentando un tono más oscuro y violáceo 
que el hemangioma capilar y, a diferencia de éste, 
no se blanquea con la presión y no involuciona. Al-
rededor del 10% de los pacientes con nevus flam-
meus del párpado están asociados con el síndrome 
de Sturge-Weber (fig. 4)(3,4) y presentan mayor 
riesgo de desarrollo de glaucoma (3). La terapia lá-
ser se usa como tratamiento.

Hemangioma palpebral adquirido  
(hemangioma senil o hemangioma cereza)

Son proliferaciones vasculares cutáneas benig-
nas comunes. Generalmente aparecen como pá-

Fig. 3: Hemangioma capilar profundo.

Tabla 1 (Cont.): Tumores del estroma palpebral

Miogénicos

Músculo liso
Leiomioma

Leiomiosarcoma

Músculo 
esquelético

Rabdomioma

Lipomatosos

Lipoma

Quiste dermoide

Liposarcoma

Fig. 2: A. Hemangioma capilar. B. Hemangioma capilar 
- imagen de anatomía patológica (AP), tinción hematoxi-
lina-eosina (HE) (cortesía Dra. Radia Khedaoui).

A

B

Fig.  4: Nevus flammeus (mancha en vino de Oporto) 
(cortesía Dr. D. Jordan).
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pulas redondas y ovaladas, asintomáticas, únicas o 
múltiples, en forma de cúpula, de 1 a 5 mm de ta-
maño y de color rojo brillante en personas de edad 
avanzada  (fig. 5A). Su número tiende a aumentar 
con la edad. Histológicamente, consisten en capi-
lares recién formados que tienen luces estrechas y 
proliferación de células endoteliales prominentes 
que están dispuestas en un patrón lobulillar en la 
dermis papilar (fig. 5B)(5). El tratamiento ya sea con 
escisión quirúrgica o terapia láser tiene una finalidad 
cosmética, ya que son asintomáticas y benignas.

Variz palpebral

Las varices a nivel palpebral generalmente son 
una extensión anterior de una variz orbitaria. Son 
consideradas malformaciones venosas, general-
mente unilaterales, constituidas por un plexo de va-
sos venosos anómalos, de bajo flujo y baja presión 
(fig. 6) que presentan comunicación directa con el 
sistema venoso sistémico. Pueden ser primarias 
(congénitas) o secundarias a traumatismos orbita-

rios o a cambios hemodinámicos importantes. La 
mayoría de los pacientes presentan proptosis po-
sicional con la cabeza hacia abajo y proptosis in-
termitente que aumenta con la tos, el esfuerzo, la 
maniobra de Valsalva o la compresión de las venas 
yugulares. Algunos pacientes presentan además di-
plopía intermitente  (6). Las lesiones pequeñas no 
suelen requerir tratamiento pero si aparece algu-
na complicación como la trombosis recurrente, la 
proptosis intensa, el dolor o la compresión del ner-
vio óptico, éstas deberán tratarse ya sea mediante 
escisión quirúrgica o embolización endovascular (7).

Linfangioma

Los linfangiomas o malformación venolinfáti-
ca son malformaciones vasculares hamartomato-
sas benignas constituidas por elementos venosos 
y linfáticos. Aparecen en los primeros cinco años 
de vida, representando el 1% a 2% de las masas 
orbitarias de la infancia y el 8% de las lesiones or-
bitarias expansivas. La localización más frecuente 
a nivel palpebral es en párpado superomedial (8). 
Teniendo en cuenta que se localizan en la dermis 
profunda, en la exploración los linfangiomas pal-
pebrales se presentan como lesiones azuladas, de 
consistencia blanda y superficie irregular. Los lin-
fangiomas más grandes se pueden ver también 
a nivel subconjuntival al evertir el párpado en los 
fórnices o en la conjuntiva bulbar (fig. 7A y B). Pue-
den manifestarse con ptosis palpebral y tienden 
al sangrado circunscrito intralesional de forma es-
pontánea, o bien, tras catarros o traumatismos, con 
aumento de tamaño y formación de los llamados 
«quistes de chocolate», que no modifican su volu-
men con la maniobra de Valsalva (9). El diagnóstico 

Fig. 6: Variz palpebral.

Fig. 5: A. Hemangioma palpebral adquirido (hemangio-
ma senil o hemangioma cereza). B. Hemangioma pal-
pebral - imagen de AP, tinción HE (cortesía Dra. Radia 
Khedaoui).

A

B
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es clínico y se basa en técnicas de imagen, siendo 
la resonancia magnética (RM) la que aporta mayor 
información. También se utilizan la biomicroscopia 
ultrasónica y la ecografía Doppler. La observación 
y el seguimiento evolutivo periódico constituyen la 
conducta terapéutica a seguir mientras no exista 
sangrado con aumento del tamaño tumoral. La ci-
rugía sería la única terapia curativa aunque, tratán-
dose de lesiones difusas no encapsuladas e infiltra-
tivas, en muchos casos, son imposibles de resecar 
en su totalidad por ello la terapia esclerosante no 
invasiva es una alternativa eficaz a la cirugía (10).

Sarcoma de Kaposi

El sarcoma de Kaposi es un tumor vascular ma-
ligno muy raro en los párpados, aparece general-
mente en pacientes de edad avanzada, inmunode-
ficientes, principalmente con sida. Puede aparecer 
como una lesión subcutánea azul, morada o rojiza, 
solitaria o multifocal, circunscrita o difusa, asocia-

do o no a una hemorragia subconjuntival (fig. 8A 
y B)(11). Por ello, ante cualquier lesión palpebral 
nodular eritematoviolácea o lesión conjuntival roji-
za simulando incluso una conjuntivitis hemorrágica 
en un paciente inmunodeprimido hay que realizar 
un diagnóstico diferencial teniendo presente esta 
entidad la cual será confirmada mediante biopsia. 
El uso de la terapia antirretroviral altamente activa 
mejora el estado inmunitario del paciente lo cual 
ayuda a la involución de este tipo de tumores. Los 
tratamientos actuales incluyen quimioterapia sisté-
mica para la enfermedad generalizada y métodos 
locales como escisión, crioterapia y radioterapia 
(15-20 Gy) fraccionada en dosis bajas (12).

TUMORES NEURALES

Neurofibromas

Los neurofibromas son tumores benignos de la 
vaina de los nervios periféricos (fig. 1). Morfológica-

Fig. 7: A. Linfangioma palpebral. B. Linfangioma palpebral - imagen de AP, tinción HE (cortesía Dra. Radia Khedaoui).

A B
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mente, existen varios subtipos: plexiforme, solitario 
(local o aislado) y difuso. El subtipo más común en 
el área periocular es el neurofibroma plexiforme 
asociado a NF1.

Neurofibroma plexiforme

Son tumores de la vaina nerviosa periférica his-
tológicamente benignos que aparecen en el 5-15% 
de las personas con neurofibromatosis tipo 1 y que 
pueden causar importantes complicaciones. La ma-
yoría se diagnostican en la primera infancia y pue-
den crecer rápidamente durante este período. Sue-
le producirse un aumento en el número y tamaño 
de los neurofibromas a lo largo de la vida, aunque 
la fase de rápido crecimiento tiende a ocurrir du-
rante la infancia y la adolescencia. Los NP de rápi-
do crecimiento son los que tienen mayor tendencia 
a transformarse en tumores malignos, dentro de los 
cuales están incluidos el schwannoma maligno, el 
neurofibrosarcoma y el sarcoma neurogénico (13).

Las lesiones pueden aparecer con una consisten-
cia firme o blanda, a veces, el grupo de nódulos se 
asemeja a lo que se describe como una «bolsa de 
gusanos». Puede presentarse de manera solitaria, 
difusa o multifocal y pueden extenderse a la órbita.

El signo más común es la ptosis, sobre todo en la 
parte lateral del parpado que le da aspecto de letra 
«S», seguido de proptosis, edema palpebral y es-
trabismo. Síntomas como dolor ocular por querato-
patía por exposición y diplopía por estrabismo ocu-
rren en aquellos casos que muestran un crecimiento 
significativo  (14). Histopatológicamente, consisten 
principalmente en células de Schwann, fibras ner-
viosas y fibroblastos. Son muy vascularizados, no 
están circunscritos ni encapsulados e infiltran di-
fusamente los tejidos (14,15). El diagnóstico debe 
incluir una resonancia magnética del cerebro y las 
órbitas para confirmar el diagnóstico y definir mejor 
su extensión. En cuanto al tratamiento, dependerá 
del tamaño del mismo, de su infiltración y su ex-
tensión periorbitaria y de las consecuencias funcio-
nales que produzca. En la mayoría de los casos es 

Fig. 8: A. Sarcoma Kaposi (cortesía Dr. D. Jordan). B. Sarcoma Kaposi - imagen de AP, tinción HE (cortesía Dra. Laura 
Castillo Fernández).

A

B
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imposible realizar una escisión quirúrgica completa 
porque son lesiones, que además de presentar un 
gran sangrado, suelen infiltrar los tejidos adyacen-
tes. Se ha utilizado la terapia láser con resultados 
favorables para los pacientes que no quieran so-
meterse o no sean candidatos de procedimientos 
invasivos. En 2020, la Administración de Drogas y 
Alimentos de los Estados Unidos (USFDA) aprobó 
un fármaco, el selumetinib (Koselugo) para el trata-
miento de estas lesiones que no pueden extirparse 
mediante cirugía. Dicha terapia puede reducir el ta-
maño del tumor en pacientes con NF1 (13,15).

Neurofibroma solitario

Los neurofibromas solitarios (NS), son raros y no 
presentan características de NF generalizada. Ocu-
rren con mayor frecuencia en adultos, entre la ter-
cera y la quinta década de la vida y afectan prefe-
rentemente a hombres. En la región periocular, los 
NS se originan mayoritariamente a partir de nervios 
intraorbitarios y particularmente en la órbita supero-
posterior (16). Se presentan como una lesión circuns-
crita, aunque no encapsulada. Los tumores de los 
párpados suelen ser benignos y se presentan como 
un nódulo subcutáneo de bordes bien definidos con 
distintos tamaños (fig. 9A y B). Pueden ser confundi-
dos con chalaziones. En casos de chalazión recurren-
te, el neurofibroma debe ser considerado como uno 
de los diagnósticos diferenciales  (17). Cuando los 
neurofibromas son pequeños es suficiente realizar 
un seguimiento. Si empiezan a crecer o aparece el 
dolor se recomienda escisión quirúrgica completa.

Schwannoma

El schwannoma también conocido como neu-
rilemoma, es un tumor benigno originado en las 
células de Schwann de la vaina de los nervios peri-
féricos, surgiendo de las ramas del nervio trigémi-
no cuando afecta a la region palpebral. La inciden-
cia que presenta es extremadamente rara, entre 
el 0,1% y el 0,7% de los tumores de párpado.
(18) Suelen ser unilaterales, benignos y de mani-
festación esporádica. La presencia de tumores múl-
tiples es indicativa de neurofibromatosis y en esta 
situación se han reportado posibles casos de trans-
formación maligna, por lo que sería necesario des-

cartarla con una biopsia (19). Clínicamente aparece 
como una masa subcutánea asintomática, única, 
bien definida, no invasiva, de consistencia sólida y 
de crecimiento lento  (fig. 10A). Debemos realizar 
un diagnóstico diferencial frente a otras patologías 
como quistes de inclusión, tumores de la glándula 
lagrimal o chalazión, principalmente cuando son 
lesiones recurrentes. Histopatológicamente, es una 
lesión encapsulada que se compone de células fu-
siformes compactas (patrón de Antoni A) o células 

Fig.  9: Neurofibroma (cortesía Dr. D. Jordan). Neurofi-
broma - imagen de AP, tinción HE (cortesía Dra. Laura 
Castillo Fernández).

A

B
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claras redondas más grandes (patrón de Antoni B), 
o una combinación de los dos patrones (fig. 10B). 
El estudio inmunohistoquímico presenta una fuer-
te positividad a la proteína S-100 (19). Para evitar 
su recidiva es muy importante la exéresis tumoral 
completa, la cual se considera el tratamiento de 
elección.

Tumor de células de merkel  
(carcinoma neuroendocrino cutáneo)

El carcinoma de células de Merkel (MCC) es un 
cáncer de piel, que aparece en regiones fotoex-

puestas, de origen tanto epitelial como neuroen-
docrino, poco frecuente y muy agresivo, con mal 
pronóstico que presenta altas tasas de recurrencia, 
metástasis y mortalidad. Su prevalencia es mayor 
en regiones con alta exposición a los rayos ultravio-
leta, y es más común en pacientes de edad avan-
zada. La inmunosupresión es un factor de riesgo 
significativo, particularmente en receptores de tras-
plantes de órganos sólidos, pacientes con leucemia 
linfocítica crónica y pacientes con VIH (20).

Clínicamente se presenta como una masa nodu-
lar asintomática, rápidamente progresiva de color 
rosáceo, roja o morada, con telangiectasias supraya-
centes, habitualmente aparece en el párpado supe-
rior, cerca del borde libre y a menudo se asocia con 
madarosis, ulceración y destrucción de la arquitec-
tura normal del margen palpebral (fig. 11A, B y C).  
Estos tumores son frecuentemente mal diagnosti-
cados como quistes, chalaziones, carcinomas sebá-
ceos o carcinomas basocelulares. Por eso, ante la 
duda, es muy importante realizar una biopsia para 
tener el diagnostico anatomopatológico de seguri-
dad. El tratamiento incluye una escisión quirúrgica 
local amplia más radioterapia adyuvante. La qui-
mioterapia para el tumor de células de Merkel del 
párpado se reserva para la enfermedad metastási-
ca. Actualmente se están investigando la inmuno-
terapia y las quimioterapias dirigidas para su uso en 
la enfermedad primaria (20).

TUMORES FIBROHISTIOCÍTICOS

Xantelasma

Los xantelasmas son lesiones benignas que 
se ven con bastante frecuencia en la práctica dia-
ria y tienen un aspecto clínico muy característico. 
Se presenta en pacientes de mediana y avanzada 
edad como lesiones maculares, planas o placas 
elevadas de color amarillento generalmente en los 
cantos internos de párpados superiores e inferiores 
(fig. 12A y B)(2).

Pueden estar asociados a trastornos del perfil 
lipídico, por lo que es conveniente cuando se diag-
nostica la primera vez esta patología solicitar una 
analítica para descartar niveles altos de colesterol 
o triglicéridos. Se trata de una afección benigna 
que no tiene consecuencias graves, y su tratamien-
to tiene una finalidad cosmética. Se pueden elimi-

Fig. 10: Schwannoma - imagen de AP, tinción HE (corte-
sía Dra. Laura Castillo Fernández).

B

A
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nar mediante escisión quirúrgica, terapia láser o 
mediante la realizacion de peelings químicos con 
ácido tricloroacético (concentraciones del 30-70%).

Xantogranuloma

El xantogranuloma juvenil es la variedad más 
común de los xantomas normolipídicos. En el 75% 
de los casos, las lesiones aparecen durante el pri-
mer año de vida  (21). Clínicamente se manifiesta 
en forma de pápulas únicas o múltiples de 1 ó 2 cm 
de diámetro, de coloración amarillo-anaranjada y 
que pueden aparecer en cara, nuca, tronco y en 
la superficie de las extremidades. Se trata de neo-
formaciones benignas histiocitarias cutáneas, no 
obstante, y raramente, pueden ser extracutáneas 
(oculares y viscerales). La afectación ocular más fre-
cuente es a nivel del iris y se asocia con episodios 
espontáneos de hifema, uveitis y glaucoma secun-
dario. El pronóstico del xantogranuloma juvenil es 
excelente y suele regresar espontáneamente, salvo 
en los casos en que se afecte el globo ocular, por 
ello no suele requerir tratamiento y, si fuese nece-
sario, se podría recurrir a la cirugía.

El xantogranuloma en el adulto es una afec-
ción cutánea inusual, de localización única, sin afec-
tación visceral y que no remite espontáneamente. 
La afectación palpebral representa el 25% de los 
casos y en la mayoría de los casos suele ser un nó-
dulo solitario (fig. 13A y B)(21). Se asocia con for-
mas severas de asma y en algunos casos se puede 
confundir con la enfermedad de Erdheim-Chester. 
El tratamiento no suele ser curativo, pero para con-
trolar las lesiones se han empleado inyecciones 
con corticoides. En los casos que no responden,  

Fig. 11: A. Tumor de celulas de Merkel. B. Tumor de celulas de Merkel (cortesía Dr. D. Jordan). C. Tumor de celulas de 
Merkel - imagen de AP, tinción HE (cortesía Dra. Radia Khedaoui).

A

B

C

Fig. 12: A. Xantelasma. B. Xantelasma - imagen de AP, 
tinción HE (cortesía Dra. Laura Castillo Fernández).

A

B
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se han usado corticoides sistémicos junto con el 
tratamiento del asma. Si aun así no se controla la 
enfermedad se puede intentar una resección qui-
rúrgica, pero en la mayoría de los casos no se pue-
de realizar una extirpación completa.

El xantogranuloma necrobiótico es una histio-
citosis de células no Langerhans que afecta mayo-
ritariamente a pacientes en la sexta década de la 
vida y se asocia a trastornos linfoproliferativos. Se 
presenta como máculas y nódulos amarillentos o 
marrones. A medida que la enfermedad progresa, 
pueden presentarse atrofias, telangiectasias, ul-
ceraciones y cicatrices dentro de las lesiones. Los 
tratamientos más efectivos son las inmunoglobu-
linas, los corticosteroides y las terapias combina-
das (22).

TUMORES LINFOPROLIFERATIVOS

Linfomas

Los linfomas palpebrales pueden ocurrir en el 
párpado como un tumor primario o pueden ser el 
primer signo de una enfermedad sistémica, o en 
otros casos se diagnostican simultáneamente con 
la enfermedad sistémica. Afectan sobre todo a per-
sonas mayores pero pueden afectar también a jó-
venes inmunodeprimidos.

El linfoma del párpado suele ser un linfoma de 
células B; el tipo más común es el linfoma de células 
B de la zona marginal del tejido linfoide asociado a 
la mucosa, que es un linfoma de bajo grado (23,24). 
Otros tipos de linfomas en esta región son el linfo-
ma folicular, el linfoma difuso de células B grandes, 
el plasmocitoma y el linfoma linfoplasmocitario. Clí-
nicamente suele presentarse como una masa sub-
cutánea lisa, de consistencia firme, sin ulceración y 
con una evolución progresiva indolente. Puede aso-
ciarse también edema palpebral, ptosis o proptosis 
según el tamaño y la extensión  (fig. 14A y B). En 
todos los casos donde existe una sospecha de linfo-
ma hay que solicitar pruebas de imagen (tomografía 
computerizada o RM de orbita) y hacer una biopsia 
para tener el diagnostico anatomopatológico de 
confirmación. En los casos en los que el linfoma está 
localizado solamente a nivel palpebral el tratamien-
to de elección es la radioterapia. Cuando existe una 
afectación sistémica está indicada la quimiotera-
pia (24). La mayoría de los subtipos, especialmente 
los subtipos de bajo grado, tienen un buen pronós-
tico con pocas recurrencias o progresión.

Dentro de este grupo de lesiones linfoprolifera-
tivas la hiperplasia linfoidea reactiva se considera 
una lesión benigna pero hay estudios que demues-
tran que con el tiempo se puede transformar en un 
linfoma por eso en estos casos hay que hacer un 
seguimiento a largo plazo (23).

Fig. 13: A. Xantogranuloma del adulto. B. Xantogranuloma del adulto - imagen de AP, tinción HE (cortesía  
Dra. Laura Castillo Fernández).

A

B
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• La mayoría de los tumores del estroma palpebral son raros e infrecuentes. Se pueden clasificar según su tejido 
de origen en: vasculares, neurales, fibrohistiocíticos , fibrosos, linfoproliferativos,miogénicos, y lipomatosos.

• El hemangioma capilar es el tumor vascular más común del párpado y es el tumor benigno más frecuente en 
niños.

• Los tumores neurogénicos del párpado se originan en los nervios periféricos. Dentro de este grupo el más 
frecuente es el neurofibroma plexiforme, un tumor benigno asociado a neurofibromatosis tipo I (enfermedad 
de von Recklinghausen).

• Algunos de los tumores estromales del párpado pueden simular clínicamente el aspecto de un chalazión. En 
casos de chalazión recurrente, tendremos que considerar este grupo de lesiones como uno de los diagnósti-
cos diferenciales.

• El tumor de células de Merkel es un tumor con mal pronóstico que presenta altas tasas de recurrencia, metás-
tasis y mortalidad y que suele aparecer en pacientes inmunodeprimidos. Por ello, ante lesiones palpebrales 
sospechosas en pacientes inmunodeprimidos deberemos realizar una biopsia con su estudio histológico co-
rrespondiente el cual nos dará el diagnóstico definitivo.

• El linfoma del párpado más común es el linfoma de células B de la zona marginal del tejido linfoide asociado 
a la mucosa, que es un linfoma de bajo grado.
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