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Introducción






Anatomía


La piel está formada por la epidermis, la dermis y los anejos cutáneos (fig. 1.1A), y comprende una amplia gama de tipos celulares capaces de proliferar y sufrir una transformación neoplásica. Existe un gran número de tumores cutáneos, que comprende desde papilomas comunes y carcinomas basocelulares hasta tumores más infrecuentes de partes blandas y anejos cutáneos en la dermis. Los tumores benignos y malignos se clasifican según la célula de origen, además de según su localización en la epidermis, la dermis o alguno de los apéndices cutáneos. Este capítulo se centra en los tumores de interés para los oftalmólogos.
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Fig. 1.1 Piel del párpado. (A) La piel normal está compuesta por epitelio estratificado queratinizado que cubre la superficie; los elementos pilosebáceos se observan claramente en la dermis, así como algunos vasos sanguíneos y glándulas sudoríparas; (B) displasia con pérdida de polaridad celular; (C) disqueratosis, una célula epitelial no superficial que produce queratina; (D) paraqueratosis, retención de núcleos celulares en la capa de queratina superficial.


(Cortesía de J. Harry, fig. A; J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, Figs. B, C y D.)









Epidermis


La epidermis consta de cuatro capas de células productoras de queratina (queratinocitos). También contiene melanocitos, células de Langerhans y células de Merkel. Las capas de la epidermis, de superficial a profunda, son:




1. La capa de queratina (córnea), muy delgada y formada por células planas anucleadas.


2. La capa de células granulares, que consta de una o dos capas de células pavimentosas o en forma de diamante, que contienen gránulos queratohialinos.


3. La capa de estrato espinoso, con un espesor aproximado de cinco células. Las células son poligonales, con un  citoplasma eosinofílico abundante. Sus bordes libres están unidos por puentes intercelulares (desmosomas), de ahí el término alternativo capa de células «espinosas».


4. La capa de células basales está formada por una única fila de células columnares que dan lugar a células más superficiales. Las células basales contienen melanina derivada de los melanocitos adyacentes.












Dermis


La dermis es mucho más gruesa que la epidermis. Está formada por tejido conjuntivo y contiene vasos sanguíneos, linfáticos y fibras nerviosas, además de fibroblastos, macrófagos y mastocitos. Las proyecciones dérmicas ascendentes (papilas) forman interdigitaciones con proyecciones epidérmicas descendentes (crestas interpapilares). En el párpado, la dermis descansa sobre el músculo orbicular. Los anejos cutáneos se encuentran en la dermis o dentro de los tarsos palpebrales.




1. Las glándulas sebáceas se encuentran en la carúncula y en los pelos de las cejas. Las glándulas sebáceas diminutas se asocian con los pelos finos (vello) que cubren la piel periocular.


2. Las glándulas de Meibomio son glándulas sebáceas modificadas que están en las láminas tarsales. Se vacían por una única fila de unas 30 aberturas en cada párpado. Una glándula consta de un conducto central con múltiples ácinos, cuyas células sintetizan lípidos que pasan al conducto y forman la capa externa de la película lagrimal precorneal.


3. Las glándulas de Zeis son glándulas sebáceas modificadas conectadas con los folículos de las pestañas.


4. Las glándulas de Moll son glándulas sudoríparas apocrinas modificadas que pueden abrirse a un folículo de la pestaña o directamente en el borde palpebral anterior entre las pestañas. Son más numerosas en el párpado inferior.


5. Las glándulas sudoríparas ecrinas se distribuyen por toda la piel palpebral y no se limitan al borde palpebral, a diferencia de las glándulas de Moll.


6. Las unidades pilosebáceas forman los folículos pilosos junto con sus glándulas sebáceas.















Terminología






Clínica







1. Mácula: área localizada de cambio de color, sin infiltración ni elevación. Una mácula puede ser pigmentada (lunar), hipopigmentada (vitíligo) o eritematosa (hemangioma capilar).


2. Pápula: pequeña elevación sólida de la piel que puede tener la parte superior plana o en forma de cúpula.


3. Vesícula: pequeña lesión circunscrita que contiene líquido.


4. Pústula: acumulación de pus.


5. Costra: exudado de piel seca.


6. Nódulo: área sólida de piel elevada.


7. Quiste: nódulo formado por una cavidad revestida de epitelio, con material líquido o semisólido.


8. Placa: elevación superficial palpable de la piel, habitualmente de más de 2 cm de diámetro.


9. Escama: engrosamiento de la capa córnea de queratina en forma de fragmentos que se desprenden con facilidad.


10. Papiloma: proyección tipo apéndice de la superficie de la piel.


11. Úlcera: área circunscrita de pérdida de piel que se extiende por la epidermis hasta la dermis.












Histológica







1. La hiperqueratosis es un aumento del espesor de la capa de queratina cuya manifestación clínica es la piel escamosa. La hiperqueratosis puede ser un signo de tumores epiteliales benignos o malignos.


2. La acantosis es un engrosamiento de la capa de células escamosas.


3. La displasia es una alteración del tamaño, la morfología y la organización de los componentes celulares de un tejido. Existe una alteración de las capas de tejido con estructura y distinción normales (p. ej., pérdida de la polaridad celular; fig. 1.1B).


4. La disqueratosis es una queratinización en cualquier lugar que no sea la superficie (fig. 1.1C).


5. La paraqueratosis es la retención de núcleos en la capa de queratina (fig. 1.1D).


6. El carcinoma in situ (carcinoma intraepidérmico, enfermedad de Bowen) muestra cambios displásicos en el espesor de la epidermis e hiperqueratosis acusada (v. fig. 1.22A).















Consideraciones generales


Las lesiones benignas de la piel son mucho más habituales y variadas que las malignas.




1. La clasificación se basa en la estructura de origen: epidermis, dermis o anejos cutáneos.


2. Diagnóstico. Las características clínicas de las lesiones benignas son ausencia de induración y ulceración, color uniforme, crecimiento limitado, contorno regular y conservación de las estructuras del borde palpebral normal. En la gran mayoría de los casos, el diagnóstico es sencillo, aunque ocasionalmente puede necesitarse una biopsia si el aspecto es sospechoso.



• Con una biopsia por incisión (por rasurado) con un bisturí, se extirpa una porción de la lesión para histología. Suele utilizarse en las grandes lesiones superficiales, como la queratosis seborreica. En algunos casos también se extirpa gran parte de la lesión y no se necesita ningún tratamiento, siempre que la histología confirme que es una lesión benigna.



• Se realiza una biopsia por escisión en los tumores pequeños, que cumple objetivos diagnósticos y de tratamiento.


3. Las opciones de tratamiento incluyen:



• Resección de toda la lesión y de una pequeña porción circundante de tejido normal.



• La marsupialización comporta extirpar la parte superior de un quiste para permitir el drenaje de su contenido, y la posterior epitelización.



• Otras opciones incluyen la ablación por láser o por crioterapia.
















Nódulos y quistes benignos






Chalazión






Patogenia


Un chalazión (quiste de Meibomio) es una lesión inflamatoria granulomatosa crónica estéril causada por una secreción sebácea retenida por las glándulas de Meibomio u otras glándulas sebáceas hacia la estroma adyacente. El chalazión infectado secundariamente se conoce como orzuelo interno.









Diagnóstico







1. La histología muestra una reacción inflamatoria lipogranulomatosa que contiene histiocitos epitelioides, células gigantes multinucleadas y células plasmáticas (fig. 1.2A).


2. Puede presentarse a cualquier edad como un nódulo indoloro gradualmente creciente. Muy ocasionalmente, un gran chalazión del párpado superior puede presionar sobre la córnea, producir astigmatismo y causar visión borrosa.


3. Signos



• Una lesión en la lámina tarsal (fig. 1.2B) que puede ser dolorosa si está inflamada.



• La eversión del párpado puede mostrar un granuloma polipoide asociado, si la lesión se ha roto a través de la conjuntiva tarsal (fig. 1.2C).



• Un chalazión «marginal» es similar, salvo que afecta a una glándula de Zeis y, por tanto, no se encuentra en el tarso palpebral sino en el borde palpebral anterior.



• Los pacientes con enfermedad meibomiana o rosácea tienen mayor riesgo de que se forme un chalazión, que puede ser múltiple (fig. 1.2D) y/o recurrente.



• Es muy importante no confundir un carcinoma de glándulas sebáceas con un «chalazión recurrente». En los casos dudosos, hay que biopsiar la lesión para realizar un examen histológico.
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Fig. 1.2 Chalazión. (A) La histología muestra un lipogranuloma: las grandes células pálidas son células epitelioides, y el espacio vacío bien delimitado contenía grasa que se ha disuelto durante el proceso; (B) chalazión que afecta al párpado inferior; (C) granuloma conjuntival; (D) múltiples chalaciones en un paciente con acné rosácea; (E) abrazadera para chalazión.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A; S. Tuft, fig. D; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de Oculoplastic and Reconstructive Surgery, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008, fig. E.)












Tratamiento


El tratamiento puede ser innecesario ya que al menos en una tercera parte de los casos se resuelve espontáneamente, y un orzuelo interno puede supurar y desaparecer. Las lesiones persistentes suelen requerir tratamiento con uno de los siguientes métodos:




1. Cirugía. El párpado se evierte con una pinza especial (fig. 1.2E), el quiste se incide verticalmente y su contenido se drena a través de la lámina tarsal.


2. La inyección de corticoides en el interior de la lesión es aconsejable si está próxima al punto lagrimal debido al riesgo de lesión quirúrgica.



• A través de la conjuntiva y con una aguja de 30 G se inyectan 0,2-2 ml de suspensión acuosa de diacetato de triamcinolona diluida con lidocaína hasta una concentración de 5 mg/ml.



• La tasa de recuperación aproximada después de una inyección es del 80%. En los casos en que no hay respuesta al tratamiento, puede administrarse una segunda inyección al cabo de 2 semanas. La despigmentación cutánea local posterior es infrecuente.


3. Las tetraciclinas sistémicas suelen ser necesarias como profilaxis en los pacientes con chalaziones recurrentes, especialmente en los asociados con acné rosácea.















Otros quistes







1. El quiste de inclusión epidérmica suele estar causado por la implantación de epidermis en el interior de la dermis después de un traumatismo o de cirugía. Es una lesión de crecimiento lento, redonda, firme, superficial o subcutánea que contiene queratina (fig. 1.3A).


2. El quiste epidermoide es poco frecuente y generalmente en relación con el desarrollo; suele aparecer a lo largo de las líneas embrionarias de cierre. Su aspecto es similar a un quiste de inclusión epidérmica.


3. El quiste dermoide suele ser subcutáneo o más profundo y suele estar adherido al periostio en el extremo lateral de la ceja (fig. 1.3B). Está causado por la piel secuestrada durante el desarrollo embrionario.


4. El quiste sebáceo está causado por un folículo pilosebáceo obstruido y contiene secreciones sebáceas. Sólo se encuentra en escasas ocasiones en el párpado, aunque también puede aparecer en el borde interno (fig. 1.3C).


5. El quiste de Zeis es un quiste pequeño y no translúcido en el borde palpebral anterior que se origina en glándulas sebáceas obstruidas conectadas con el folículo de la pestaña (fig. 1.3D).


6. El quiste de Moll (hidrocistoma anterior) es un pequeño quiste de retención de las glándulas apocrinas del borde palpebral. Tiene aspecto de una lesión redonda, no dolorosa a la palpación, translúcida y llena de líquido en el borde palpebral anterior, que puede tener un tallo azulado (fig. 1.4A).


7. El hidrocistoma ecrino es menos común, pero su aspecto es similar a un quiste de Moll, salvo en que suele localizarse en la cara medial o lateral del párpado y está cerca, pero no afecta al propio borde palpebral (fig. 1.4B).


8. El acné miliar está causado por la oclusión de unidades pilosebáceas que producen retención de queratina y representan diminutos quistes epidérmicos. Son pápulas diminutas, blancas, redondas y superficiales que tienden a producirse en grupos (fig. 1.4C).


9. Los comedones (espinillas) son tapones de queratina y sebo en el orificio dilatado de los folículos pilosos que suelen producirse en pacientes con acné vulgar. Pueden ser abiertos (puntos negros), que contienen un tapón oscuro de material oxidado (fig. 1.4D), o cerrados (comedones abiertos).
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Fig. 1.3 (A) Quiste de inclusión epidérmico; (B) quiste dermoide; (C) quistes sebáceos; (D) quiste de Zeis.


(Cortesía de A. Pearson, fig. A.)
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Fig. 1.4 (A) Quiste de Moll; (B) hidrocistomas ecrinos; (C) acné miliar; (D) comedones.


(Cortesía de A. Pearson, figs. B y D.)















Tumores benignos epidérmicos






Papiloma de células escamosas


Un papiloma de células escamosas (pólipo fibroepitelial) es un trastorno muy habitual, de aspecto clínico variable, pero con signos histológicos comunes.




1. La histología muestra proyecciones digitales de tejido conjuntivo fibrovascular, cubiertas por epitelio escamoso, hiperqueratósico y acantósico irregular (fig. 1.5A).


2. Signos



• Lesión pedunculada de base estrecha y color carne (papiloma cutáneo; fig. 1.5B).




• Lesión de base ancha (sésil) que puede mostrar una superficie tipo frambuesa (fig. 1.5C).



• Lesión filiforme hiperqueratósica similar a un cuerno cutáneo (fig. 1.5D).


3. El tratamiento consiste en la resección simple.


4. El diagnóstico diferencial incluye la verruga vírica, la queratosis seborreica y el nevus intradérmico.
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Fig. 1.5 Papiloma escamoso. (A) La histología muestra proyecciones digitales de tejido conjuntivo fibrovascular, cubierto por epitelio escamoso hiperqueratósico y acantósico irregular; (B) papiloma cutáneo; (C) lesiones sésiles con superficie de tipo frambuesa; (D) lesión filiforme hiperqueratósica.


(Cortesía de J. Harry, fig. A; A. Pearson, fig. D.)












Papiloma de células basales


El papiloma de células basales (queratosis seborreica, verruga seborreica, verruga senil) es un trastorno habitual de crecimiento lento que se encuentra en la cara, el tronco y las extremidades de individuos ancianos.




1. La histología muestra expansión del epitelio escamoso de la epidermis por una proliferación de células basales. La epidermis acantósica puede mostrar inclusiones quísticas llenas de queratina: quistes córneos dentro de la masa o invaginaciones de queratina superficial que forman quistes seudocórneos (fig. 1.6A).


2. Signos. Placa aislada y grasienta de color marrón, con una superficie verrugosa friable y aspecto «pegajoso» (fig. 1.6B).


3. El tratamiento consiste en la resección por rasurado de las lesiones planas y la resección de las lesiones pedunculadas.


4. El diagnóstico diferencial incluye carcinoma basocelular pigmentado, nevus y melanoma.
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Fig. 1.6 Papiloma basocelular. (A) La histología muestra una expansión elevada de la epidermis con proliferación de células basales; se observan quistes corneales y seudocorneales; (B) aspecto «pegajoso» característico.


(Cortesía de J. Harry, fig. A; A. Pearson, fig. B.)












Queratosis actínica


La queratosis actínica (solar) es la lesión cutánea premaligna más habitual, que se desarrolla en los párpados sólo excepcionalmente. Suele afectar a los ancianos y a individuos de tez blanca que se han expuesto excesivamente a la luz solar. Habitualmente aparece en la frente y en el dorso de las manos. Tiene bajo potencial para transformarse en un carcinoma espinocelular.




1. La histología muestra una epidermis displásica irregular, con hiperqueratosis, paraqueratosis y un cuerno cutáneo en formación (fig. 1.7A).


2. Signos



• Placa hiperqueratósica de bordes nítidos y superficie escamosa que puede fisurarse (fig. 1.7B).



• A veces la lesión es nodular o verrugosa, y puede dar lugar a un cuerno cutáneo.


3. El tratamiento se realiza inicialmente con biopsia, seguida de resección o crioterapia, especialmente en las lesiones múltiples.
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Fig. 1.7 Queratosis actínica. (A) La histología muestra epidermis displásica irregular con hiperqueratosis, paraqueratosis y un cuerno cutáneo en formación; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A; M. Jager, fig. B.)















Lesiones pigmentadas benignas






Pecas (efélides)


Consisten en una mácula de color marrón debido al aumento de la melanina en la capa basal epidérmica, generalmente en zonas expuestas a la luz solar (fig. 1.8).
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Fig. 1.8 Peca (efélide).











Nevus melanocítico congénito


Los nevus congénitos son poco frecuentes e histológicamente se parecen a sus homólogos adquiridos. Las lesiones grandes pueden experimentar una transformación maligna hasta en el 15% de los casos.




1. Signos



• Generalmente son pequeños y tienen un color uniforme



• Un nevus en beso o escindido es un tipo infrecuente de nevus congénito que afecta a los párpados superior e inferior (fig. 1.9A) y que puede contener numerosos pelos (fig. 1.9B).



• La lesión puede cubrir un zona grande del cuerpo («nevus piloso gigante»; fig. 1.9C).


2. Si es necesario, el tratamiento consiste en la resección quirúrgica completa.
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Fig. 1.9 Nevus melanocítico congénito. (A) Nevus escindido; (B) nevus escindido que contiene pelo; (C) afectación cutánea extensa.


(Cortesía de A. Pearson, fig. B; U. Raina, fig. C.)












Nevus melanocítico adquirido







1. La clasificación, el aspecto clínico y el potencial de transformación maligna de los nevus están determinados por su localización histológica en la piel, como se indica a continuación:



a. El nevus de unión se produce en individuos jóvenes como una mácula o placa uniformemente marrón (fig. 1.10A). Las células del nevus se encuentran en la unión de la epidermis y la dermis, y su potencial de transformación maligna es bajo (fig. 1.10B).



b. El nevus compuesto aparece en personas de mediana edad como una lesión papular elevada. El color del pigmento oscila entre marrón claro y marrón oscuro, pero tiende a ser relativamente uniforme (fig. 1.10C). Las células del nevus se extienden de la epidermis a la dermis (fig. 1.10D). Tiene un bajo potencial maligno que está relacionado con el componente de la unión.



c. El nevus intradérmico es el más frecuente y aparece en los ancianos. Es una lesión papilomatosa con poca o sin pigmentación, que puede mostrar vasos dilatados y pestañas en protrusión (fig. 1.10E). Histológicamente, las células del nevus están limitadas a la dermis y su potencial maligno es nulo (fig. 1.10F).



d. Las variantes histológicas de los nevus incluyen: nevus de células en balón, nevus con halo, nevus de Spitz (melanomas juveniles) y nevus displásicos (nevus nevocíticos atípicos). Los nevus displásicos múltiples forman el síndrome del nevus displásico (síndrome del nevus atípico, SNA). Los individuos con un SMA tienen un mayor riesgo de desarrollar nevus conjuntivales y uveales y melanomas uveales, conjuntivales y cutáneos.


2. El tratamiento está indicado por razones estéticas o problemas por la malignidad. La resección debe ser completa, porque después de una extirpación incompleta puede ser difícil diferenciar clínica e histológicamente la recidiva del melanoma.
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Fig. 1.10 Nevus melanocítico adquirido. (A) Nevus de unión; (B) la histología muestra células del nevus muy pigmentadas en la unión dermoepidérmica; (C) nevus compuesto; (D) la histología muestra células del nevus en la unión dermoepidérmica y dentro de la dermis; (E) nevus intradérmico; (F) la histología muestra células del nevus en la dermis separadas por una zona clara de la epidermis.


(Cortesía de J. Harry, figs. B, D y F.)















Tumores benignos de los anejos






Siringoma


Los siringomas son proliferaciones benignas que se originan a partir de las glándulas sudoríparas ecrinas. Se caracterizan por pequeñas pápulas que suelen ser múltiples y bilaterales (fig. 1.11).
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Fig. 1.11 Siringomas.


(Cortesía de A. Pearson.)












Pilomatricoma


El pilomatricoma (pilomatrixoma o epitelioma calcificante de Malherbe) se origina en las células de la matriz germinal del bulbo piloso. Afecta a niños y a adultos jóvenes y es más frecuente en mujeres. Es la proliferación de folículos pilosos más frecuente en la consulta oftalmológica. El cambio a la malignización es inusual.




1. La histología muestra islas epiteliales irregulares con células basofílicas viables en la periferia y células fantasma degeneradas en el centro (fig. 1.12A). Con frecuencia se encuentra calcificación y también existe una reacción de células gigantes a un cuerpo extraño.


2. Signos. Se trata de un nódulo dérmico profundo, de color púrpura y móvil que puede ser duro por la calcificación (fig. 1.12B).


3. El tratamiento consiste en la resección.





Otras proliferaciones del folículo piloso menos habituales son el tricofoliculoma, el tricoepitelioma y el triquilemoma.
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Fig. 1.12 Pilomatricoma. (A) La histología muestra células basofílicas viables a la derecha y sombras de células degeneradas a la izquierda; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A; J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de Cornea, Elsevier 2005, fig. B.)















Otros tumores benignos






Hemangioma capilar


El hemangioma capilar (nevus en fresa) es infrecuente y al mismo tiempo es uno de los tumores más frecuentes en la infancia, que se presenta poco después del nacimiento. La relación entre hombres y mujeres es 3:1. Los hemangiomas palpebrales suelen aparecer en el párpado superior y presentar extensiones orbitarias. En ocasiones, la lesión puede afectar también a la piel de la cara y algunos pacientes tienen nevus en fresa en otras partes del cuerpo. Es importante conocer que existen asociaciones entre múltiples lesiones cutáneas y los hemangiomas viscerales.




1. La histología muestra proliferación de canales vasculares de distintos tamaños en la dermis y el tejido subcutáneo (fig. 1.13A).


2. Signos. Lesión unilateral, sobreelevada de color rojo brillante (fig. 1.13B) que se blanquea con la presión y cuyo tamaño puede aumentar con el llanto. Una lesión grande en el párpado superior puede causar ptosis mecánica (fig. 1.13C).


3. El tratamiento de los hemangiomas perioculares y orbitarios se describe en el capítulo 3. La figura 1.14 muestra los resultados del tratamiento con inyecciones de corticoides.
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Fig. 1.13 Hemangioma capilar. (A) La histología muestra pequeños canales vasculares de tamaño variable en la dermis y el tejido subcutáneo; (B) pequeño hemangioma; (C) ptosis mecánica por una gran lesión.


(Cortesía de J. Harry, fig. A.)
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Fig. 1.14 (A) Gran hemangioma capilar; (B) aspecto varias semanas después de la inyección de corticoides.


(Cortesía de U. Raina.)












Mancha en vino de Oporto


Una mancha en vino de Oporto (naevus flammeus, hemangioma cavernoso) es una lesión subcutánea congénita inusual formada por vasos ectásicos con calibres diferentes. Suele aparecer en la cara y ser unilateral y segmentaria, aunque en ocasiones puede ser bilateral. Algunos pacientes presentan síndrome de Sturge-Weber asociado (v. más adelante).






Manifestaciones cutáneas







1. La histología muestra espacios dilatados llenos de sangre separados por tabiques fibrosos delgados (fig. 1.15A).


2. Signos



• Una mancha rosada suave claramente delimitada que no se blanquea con la presión (fig. 1.15B).



• Con la edad, la lesión no crece, pero se oscurece y adquiere un color rojo o púrpura (fig. 1.16A y B).



• La piel situada por encima puede estar hipertrofiada, áspera, nodular y friable y a veces sangra o se infecta (fig. 1.16C).


3. Si se aplica en las primeras épocas de la vida, el tratamiento con láser es efectivo para disminuir la cantidad de coloración de la piel en las lesiones relativamente planas o ligeramente hipertróficas. El tratamiento fotodinámico puede ser útil para las lesiones resistentes.
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Fig. 1.15 Mancha en vino de Oporto. (A) La histología muestra espacios llenos de sangre muy dilatados, separados por tabiques fibrosos; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de L. Horton, fig. A.)
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Fig. 1.16 (A-C) Progresión temporal de una mancha en vino de Oporto.











Síndrome de Sturge-Weber


El síndrome de Sturge-Weber (angiomatosis encefalotrigeminal) es una facomatosis esporádica congénita.




1. Clasificación



• La enfermedad de tres sistemas afecta a la cara, las leptomeninges y los ojos.



• La enfermedad de dos sistemas afecta a la cara y a los ojos o a la cara y las leptomeninges.



2. Signos



• Mancha en vino de Oporto que se extiende sobre la zona que corresponde a la distribución de una o más (fig. 1.16) ramas del nervio trigémino.



• El hemangioma ipsolateral parietal u occipital puede causar convulsiones contralaterales focales o generalizadas, hemiparesia o hemianopsia.


3. Los signos oculares son glaucoma ipsolateral, hemangioma epiescleral, heterocromía del iris y hemangioma coroideo difuso (v. cap. 12).















Granuloma piógeno


Un granuloma piógeno es una proliferación vascularizada de tejido de granulación con un crecimiento rápido que suele contar con el antecedente de cirugía, traumatismo o infección, aunque algunos casos son idiopáticos.




1. La histología muestra tejido de granulación con canales vasculares amplios y de paredes finas y células inflamatorias que infiltran una estroma suelta (fig. 1.17A).


2. Signos. Una lesión polipoidea vascular, dolorosa y de crecimiento rápido (fig. 1.17B) que puede sangrar después de un traumatismo relativamente leve.


3. El tratamiento es la extirpación.
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Fig. 1.17 Granuloma piógeno. (A) La histología muestra tejido conjuntivo vascularizado inflamado; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A.)












Xantelasma


El xantelasma es un cuadro frecuente, habitualmente bilateral, que suele encontrarse en individuos de mediana edad y en ancianos. El xantelasma (y el arco corneal) (v. fig. 1.18B) puede asociarse con un aumento de las cifras de colesterol en suero, especialmente en jóvenes del sexo masculino.




1. La histología muestra histiocitos cargados de lípidos en la dermis (fig. 1.18A).


2. Signos. Múltiples placas subcutáneas amarillentas por lo general localizadas en las zonas mediales de los párpados (fig. 1.18B).


3. El tratamiento por motivos estéticos se realiza mediante extirpación o preferiblemente destrucción con láser de dióxido de carbono o de argón. Los pacientes que presentan la máxima tasa de recurrencia son los que tienen cifras persistentemente elevadas de colesterol.
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Fig. 1.18 Xantelasma. (A) La histología muestra histiocitos espumosos en la dermis; (B) aspecto clínico (obsérvese el arco corneal).


(Cortesía de J. Harry, fig. A; M. Zatouroff, de Physical Signs in General Medicine, Mosby-Wolfe 1996, fig. B.)












Neurofibroma


Los neurofibromas plexiformes suelen afectar a los niños que también presentan neurofibromatosis tipo I (NF1). Los neurofibromas solitarios suelen aparecer en adultos, de los que el 25% tienen NF1.




1. La histología muestra una proliferación de células de Schwann, fibroblastos y axones nerviosos (fig. 1.19A).


2. Signos. El tumor afecta al párpado superior y produce una deformidad característica en forma de S (fig. 1.19B).


3. El tratamiento de las lesiones solitarias es la resección simple, pero puede ser difícil extirpar las lesiones plexiformes, especialmente si son difusas.
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Fig. 1.19 Neurofibroma. (A) La histología muestra proliferación de células de Schwann, fibroblastos y axones nerviosos y fibras de colágeno onduladas; (B) párpado característico en forma de S.


(Cortesía de J. Harry, fig. A.)















Tumores malignos






Alteraciones predisponentes infrecuentes


Los pacientes jóvenes que presentan una de las siguientes enfermedades pueden desarrollar un carcinoma de células basales (CCB):




1. El xeroderma pigmentoso es una enfermedad autosómica recesiva caracterizada por una lesión cutánea al exponerse a la luz solar natural, que da lugar a alteraciones progresivas de la pigmentación cutánea (fig. 1.20A). Los pacientes afectados presentan una cara con aspecto de pájaro y una gran propensión al desarrollo de CCB, así como carcinoma celular escamoso y melanoma, que pueden ser múltiples. También se han descrito neoplasias conjuntivales.


2. El síndrome de Gorlin-Goltz (CCB nevoide) es una enfermedad autosómica dominante (AD) infrecuente caracterizada por extensas deformidades congénitas del ojo, la cara, el hueso y el sistema nervioso central (SNC). Muchos pacientes desarrollan pequeños CCB múltiples durante la segunda década de la vida (fig. 1.20B) y también están predispuestos al meduloblastoma, el carcinoma de mama y el linfoma de Hodgkin.


3. El síndrome de Muir-Torre es una alteración AD inusual que predispone a sufrir neoplasias malignas cutáneas e internas. Los tumores cutáneos incluyen CCB, carcinoma de glándulas sebáceas (CGS) y queratoacantoma. El carcinoma colorrectal y genitourinario es el tumor sistémico más frecuente.


4. El síndrome de Bazex es una enfermedad dominante ligada al cromosoma X que se caracteriza por lesiones eccematosas y psoriasiformes asociadas con carcinomas de los tractos respiratorio superior y digestivo. También puede existir carcinoma basocelular del párpado.


5. Otras predisposiciones incluyen inmunodepresión, retinoblastoma previo y albinismo.








[image: image]

Fig. 1.20 Predisposiciones a neoplasias malignas palpebrales. (A) Xeroderma pigmentoso; (B) síndrome de Gorlin-Goltz.


(Cortesía de J. Krachmer, M. Mannis y E. Holland, de Cornea, Mosby 2005, fig. B.)












Carcinoma basocelular






Descripción general


El CCB es la neoplasia humana más frecuente y habitualmente afecta a pacientes ancianos. Los factores de riesgo más importantes son la piel pálida, la piel que no se broncea y la exposición crónica a la luz solar. El 90% de los casos aparece en la cabeza y el cuello y, de éstos, alrededor del 10% afecta a los párpados. El CCB es, con diferencia, el tumor maligno palpebral más frecuente (90% de los casos). Generalmente aparece en el párpado inferior, seguido con relativa frecuencia por el canto medial, el párpado superior y el canto lateral. El crecimiento del tumor es lento y el tumor es localmente invasivo, pero no metastatiza. Los tumores localizados cerca del canto medial son más proclives a invadir la órbita y los senos, son más difíciles de tratar que cuando se originan en cualquier otro lugar, y tienen el mayor riesgo de recidiva. Los tumores que reaparecen después de un tratamiento incompleto tienden a ser más agresivos.









Histología


El tumor se origina en las células que forman la capa basal de la epidermis. Las células proliferan hacia abajo (fig. 1.21A) y suelen mostrar una empalizada en la periferia de un lóbulo tumoral de células (fig. 1.21B). La diferenciación escamosa con producción de queratina da lugar a un tipo hiperqueratósico de CCB. También puede haber una diferenciación sebácea y adenoide mientras que el crecimiento de hebras elongadas e islas de células incrustadas en una estroma fibrosa densa produce un tipo de tumor esclerosante (morfeico).
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Fig. 1.21 Carcinoma basocelular. (A) La histología muestra proliferación descendente de lóbulos de células basales (púrpura); (B) la histología muestra células en empalizada en la periferia de un lóbulo tumoral; (C) tumor nodular; (D) ulcus rodens; (E) gran ulcus rodens; (F) tumor esclerosante.


(Cortesía de J. Harry, figs. A y B.)












Formas clínicas


Los principales signos clínicos de la neoplasia maligna celular epidérmica son: ulceración, palpación indolora, induración, bordes irregulares y destrucción de la arquitectura del borde palpebral.




1. El CCB nodular es un nódulo perlado, firme y brillante, con pequeños vasos sanguíneos dilatados en su superficie. Inicialmente el crecimiento es lento y el tumor puede tardar 1-2 años en alcanzar un diámetro de 0,5 cm (fig. 1.21C).


2. El nódulo ulcerativo CCB (ulcus rodens) presenta una ulceración central, de bordes enrollados y perlados elevados y vasos sanguíneos dilatados e irregulares (telangiectasias) en sus bordes laterales (fig. 1.21D); con el tiempo, puede erosionar una gran parte del párpado (fig. 1.21E).


3. El CCB esclerosante (morfeico) es menos frecuente y puede ser difícil de diagnosticar porque se infiltra lateralmente por debajo de la epidermis como una placa plana indurada (fig. 1.21F). Los bordes del tumor será veces son imposibles de delimitar clínicamente y la lesión tiende a ser mucho más extensa en la palpación que en la inspección. En una exploración superficial, un CCB esclerosante puede simular una zona localizada de blefaritis crónica.


4. Otros tipos infrecuentes en el párpado son quístico, adenoide, pigmentado y múltiple superficial.















Carcinoma de células escamosas






Descripción general


El carcinoma de células escamosas (CCE) o espinocelular es un tumor mucho menos frecuente, pero generalmente más agresivo que el CCB, con metástasis a los ganglios linfáticos regionales en alrededor del 20% de casos. Por tanto, un aspecto importante del tratamiento inicial es la vigilancia atenta de los ganglios linfáticos regionales. El tumor también puede provocar diseminación perineural a la cavidad intracraneal a través de la órbita. Supone el 5-10% de las neoplasias palpebrales y puede aparecer de novo o a partir de una queratosis actínica preexistente o carcinoma in situ (enfermedad de Bowen, carcinoma intraepidérmico; fig. 1.22). Los pacientes inmunodeprimidos (p. ej., con sida o después de trasplantes renales) presentan un mayor riesgo. El tumor suele aparecer en el párpado inferior y el borde palpebral. Es más frecuente en personas ancianas de tez blanca y una historia de exposición solar crónica. El diagnóstico de CCE a veces resulta difícil, porque determinadas lesiones claramente benignas como el queratoacantoma y el cuerno cutáneo pueden mostrar indicios histológicos de CCE invasivo a niveles de sección más profundos.
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Fig. 1.22 Carcinoma in situ. (A) La histología muestra cambios displásicos en todo el espesor de la epidermis, junto con hiperqueratosis; (B) placa de descamación roja.


(Cortesía de L. Horton, fig. A; H. Frank, fig. B.)












Histología


El tumor se origina en la capa de células escamosas de la epidermis. Está formado por grupos de células epiteliales atípicas de tamaño variable, con núcleos prominentes y citoplasma eosinófilo abundante en la dermis (fig. 1.23A). Los tumores bien diferenciados pueden mostrar «perlas» de queratina características y puentes intercelulares (desmosomas).
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Fig. 1.23 Carcinoma espinocelular. (A) La histología muestra epitelio escamoso acantósico e islas eosinofílicas (rosa) de epitelio escamoso displásico en la dermis; (B) tumor nodular con queratosis superficial; (C) tumor ulcerante; (D) cuerno cutáneo.


(Cortesía de L. Horton, fig. A; A. Singh, de Clinical Ophthalmic Oncology, Saunders 2007, fig. B; H. Frank, fig. C; S. Farley, T. Cole y L Rimmer, fig. D.)












Formas clínicas


Las formas clínicas son variables y no existen características patognomónicas. El tumor puede ser clínicamente indistinguible de un CCB, aunque la vascularización de la superficie suele estar ausente, el crecimiento es más rápido y, más a menudo, se observa hiperqueratosis.




1. El CCE nodular se caracteriza por un nódulo hiperqueratósico que puede desarrollar erosiones y fisuras costrosas (fig. 1.23B).


2. El CCE ulcerante tiene una base roja y bien definida, bordes indurados y hacia afuera, pero no suelen encontrarse bordes perlados ni telangiectasias (fig. 1.23C).


3. Cuerno cutáneo con CCE invasivo subyacente (fig. 1.23D).















Queratoacantoma


El queratoacantoma es un tumor inusual que suele aparecer en individuos de piel clara con historia de exposición crónica al sol. Se encuentra con una frecuencia mayor a la que cabría esperar debido al azar en pacientes sometidos a tratamiento inmunosupresor. Histopatológicamente, el queratoacantoma se considera parte del espectro del carcinoma espinocelular (CEC).




1. La histología muestra una epidermis engrosada irregular rodeada por epitelio escamoso acantocítico. La transición brusca desde la epidermis engrosada a la epidermis adyacente normal se conoce como la formación de un arcén (fig. 1.24A); se puede observar un cráter lleno de queratina.


2. Signos en orden cronológico:



• Lesión hiperqueratósica de color rosa y rápidamente progresiva, a menudo en el párpado inferior (fig. 1.24B), que puede doblar o triplicar su tamaño en algunas semanas (fig. 1.24C).



• El crecimiento se detiene durante 2-3 meses, después de lo que se produce la involución espontánea.



• Durante el período de regresión puede aparecer un cráter relleno de queratina (fig. 1.24D).



• La involución completa puede extenderse hasta un año y suele dejar una cicatriz antiestética.


3. El tratamiento consiste en la extirpación quirúrgica completa. Otras opciones son la radioterapia, la crioterapia y la aplicación tópica o intralesional de 5-fluorouracilo.
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Fig. 1.24 Queratoacantoma. (A) La histología muestra una epidermis eosinofílica con engrosamiento irregular y una cavidad que contiene queratina y la formación de un arcén bien marcado; (B) nódulo hiperqueratósico; (C) tumor grande; (D) cráter relleno de queratina durante la involución.











Carcinoma de la glándula sebácea






Signos generales


El carcinoma de la glándula sebácea (CGS) es un tumor muy infrecuente de crecimiento lento que afecta con mayor frecuencia a los ancianos, y en mayor medida a las mujeres. Suele originarse a partir de las glándulas de Meibomio, pero a veces también en las glándulas de Zeis o a partir de las glándulas sebáceas. A diferencia del CCB y del CCE, el tumor aparece con mayor frecuencia en el párpado superior, donde las glándulas de Meibomio son más numerosas. Aproximadamente en el 5% de casos existe una afectación simultánea de ambos párpados en un lado, probablemente debido a diseminación intraepitelial o al desarrollo espontáneo de múltiples tumores primarios. El diagnóstico clínico del CGS suele ser difícil porque en sus etapas precoces los signos externos de malignidad pueden ser sutiles, de forma que el tumor puede parecer un chalazión o blefaritis. Sin embargo, la presencia de material amarillento en el tumor indica claramente un CGS. Como resultado de las frecuentes dificultades en el diagnóstico y el retraso en el tratamiento, la tasa de mortalidad global es de alrededor del 5-10%. Los signos de mal pronóstico incluyen la afectación del párpado superior, un tamaño del tumor de 10 mm o mayor y una duración de los síntomas superior a 6 meses. Se cree que el CGS que se origina en las glándulas de Zeis tiene un pronóstico más favorable.









Histología


El tumor consiste en lóbulos de células con citoplasma vacuolado espumoso pálido que contienen lípidos y grandes núcleos hipercromáticos (fig. 1.25A).
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Fig. 1.25 Carcinoma de glándula sebácea. (A) La histología muestra células con grandes núcleos hipercromáticos y citoplasma vacuolado; (B) tumor nodular; (C) tumor diseminado; (D) diseminación pagetoide.


(Cortesía de A. Garner, fig. A; A. Singh, de Clinical Ophthalmic Oncology, Saunders 2007, fig. B; S. Tuft, fig. C; H. Frank, fig. D.)












Formas clínicas


Aunque el CGS no tiene un aspecto clínico característico, puede manifestarse del siguiente modo:




1. El CGS nodular se presenta como un nódulo discreto y duro, más habitual en el tarso palpebral superior, que en ocasiones presenta una despigmentación amarilla debido a la presencia de lípidos (fig. 1.25B). Debido a que la lesión puede confundirse como un «chalazión», se recomienda realizar una resección de grosor completo y un examen histológico de cualquier chalazión que presente una consistencia inusual.


2. El CGS diseminado infiltra hacia la dermis y causa un engrosamiento difuso del borde palpebral (fig. 1.25C) que puede producir una pérdida de pestañas y confundirse con una «blefaritis crónica». A veces el tumor puede mostrar orígenes no contiguos multifocales.


3. La diseminación pagetoide consiste en la extensión del tumor dentro del epitelio, incluida la conjuntiva palpebral, (fig. 1.25D) del fondo de saco o bulbar. Esto puede provocar el diagnóstico erróneo de un cuadro inflamatorio.















Lentigo maligno y melanoma


El melanoma no suele aparecer en los párpados, pero es potencialmente letal. Aunque la pigmentación es un dato clave de los melanomas cutáneos, la mitad de los melanomas palpebrales son clínicamente no pigmentados, y esto puede dar lugar a dificultades diagnósticas. Los signos indicativos de melanoma incluyen el inicio reciente de una lesión pigmentada, el cambio de una lesión pigmentada existente, los bordes irregulares, la forma asimétrica, el cambio de color o la presencia de múltiples colores, y un diámetro superior a 6 mm.






Lentigo maligno


El lentigo maligno (melanoma in situ, melanoma intraepidérmico y peca de Hutchinson) es un trastorno infrecuente que se desarrolla en la piel dañada por el sol de individuos ancianos. Se puede producir la malignización, con infiltración de la dermis.




1. La histología muestra una proliferación intraepidérmica de melanocitos atípicos en forma de huso, que sustituyen a la capa basal de la epidermis (fig. 1.26A).


2. Signos



• Mácula pigmentada de crecimiento lento y con un borde irregular (fig. 1.26B).



• El engrosamiento nodular y las zonas de pigmentación irregular indican claramente una transformación maligna (fig. 1.26C).


3. El tratamiento suele consistir en la extirpación.
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Fig. 1.26 Lentigo maligno. (A) La histología muestra células de melanoma que proliferan en las capas basales de la epidermis; (B) lentigo maligno; (C) melanoma que se origina del lentigo maligno.


(Cortesía de L. Horton, fig. A; S. Delva, figs. B y C.)












Melanoma







1. La histología muestra melanocitos atípicos grandes en la dermis (fig. 1.27A).


2. Signos



a El melanoma de diseminación superficial se caracteriza por una placa de contorno irregular y por una pigmentación variable (fig. 1.27B).



b. El melanoma nodular suele ser un nódulo por lo general azul-negro, con piel normal alrededor (fig. 1.27C).


3. El tratamiento suele realizarse mediante extirpación amplia y puede incluir la eliminación de los ganglios linfáticos locales.
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Fig. 1.27 Melanoma. (A) La histología muestra células de melanoma en la dermis; (B) melanoma de diseminación superficial; (C) melanoma nodular.


(Cortesía de J. Harry, fig. A.)















Carcinoma de células de Merkel


El carcinoma de células de Merkel es un tumor de crecimiento rápido que se origina a partir de la dermis y que suele afectar a individuos ancianos. Aunque las células de Merkel se encuentran en la epidermis, el tumor parece originarse en la dermis. Su excepcionalidad puede dificultar el diagnóstico y, en consecuencia, retrasar el tratamiento. El tumor es altamente maligno y el 50% de pacientes acuden con diseminación metastásica en el momento de la presentación.




1. La histología muestra láminas de células con escaso citoplasma, núcleos redondos u ovales y numerosas figuras mitóticas (fig. 1.28A).


2. Signos. Un nódulo violáceo y bien delimitado recubierto por piel intacta y que suele afectar al párpado superior (fig. 1.28B).


3. El tratamiento consiste en la resección, que suele combinarse con quimioterapia.
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Fig. 1.28 Carcinoma de células de Merkel. (A) La histología muestra una lámina de células de Merkel; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de J. Harry y L. Misson, de Ocular Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A.)












Sarcoma de Kaposi


El sarcoma de Kaposi es un tumor vascular que por lo general afecta a pacientes con sida. En muchos de ellos la enfermedad sistémica presenta un estado avanzado, aunque en algunos casos el tumor puede ser la única manifestación clínica de la infección por VIH.




1. La histología muestra células fusiformes en proliferación, canales vasculares y células inflamatorias en la dermis (fig. 1.29A).


2. Signos. Lesión rosada de color rojo violáceo a marrón (fig. 1.29B) que puede confundirse con un hematoma o un nevus.


3. El tratamiento se realiza mediante radioterapia o resección.
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Fig. 1.29 Sarcoma de Kaposi. (A) La histología muestra una proliferación de células predominantemente en forma de huso; se observan canales vasculares; (B) aspecto clínico.


(Cortesía de J. Harry, fig. A.)












Tratamiento de los tumores malignos






Biopsia


Los dos tipos de biopsia se realizan: (a) por incisión, utilizando un bisturí o un dispositivo de biopsia por punción, en la que sólo se extirpa parte de la lesión para permitir el diagnóstico histológico, y (b) por resección, en la que se extirpa toda la lesión y se lleva a cabo un diagnóstico histológico. La resección puede ser:




1. Extirpación superficial, realizada con un bisturí para eliminar los tumores epiteliales superficiales, como papilomas y queratosis seborreicas.


2. Extirpación cutánea de espesor completo para los tumores que no están limitados a la epidermis.












Resección quirúrgica


La extirpación quirúrgica pretende eliminar el tumor entero y preservar la mayor cantidad posible de tejido sano. Los tumores más pequeños pueden eliminarse mediante una extirpación biopsia y el defecto se cierra directamente, mientras se espera la confirmación histológica de la eliminación completa. La mayoría de los CCB pequeños pueden curarse mediante la resección del tumor junto con un margen de 2-4 mm de tejido clínicamente sano. Para los CCB grandes y los tumores agresivos como el CCE, el CGS y melanoma, se precisa una resección quirúrgica más radical. Es posible que no se pueda cerrar el defecto en el momento de la extirpación inicial, pero hay que asegurarse de la eliminación completa del tumor antes de llevar a cabo alguna reconstrucción. El procesamiento rápido de las muestras incluidas en parafina puede reducir el intervalo para la confirmación de la eliminación histológica, pero también precisa el cierre como un procedimiento separado. Se puede conseguir una confirmación más rápida mediante el control de la sección congelada o cirugía micrográfica, y entonces la reconstrucción puede realizarse el mismo día.




1. La sección congelada estándar supone el examen histológico de los márgenes de la muestra resecada en el momento de la cirugía para confirmar que están libres de tumor. Si no se detectan células del tumor, se reconstruye el párpado; si existen algunas en una zona determinada, se realiza una nueva resección hasta que la muestra está libre de tumor.


2. La cirugía micrográfica de Mohs supone la resección en capas del tumor. Las muestras alrededor del ojo se suelen examinar congeladas ya que la pasta utilizada en la técnica, como se ha descrito inicialmente, produce irritación ocular. El procesamiento de cada capa permite establecer un mapa de los bordes del tumor. Posteriormente, se obtiene tejido en cualquier zona donde todavía existe el tumor hasta conseguir la eliminación. Aunque requiere tiempo, esta técnica maximiza las posibilidades de resección total del tumor mientras que minimiza el sacrificio de tejido sano. Ésta es una técnica muy útil para tumores que crecen ampliamente y tienen bordes indefinidos, con extensiones digitales, como el CCB esclerosante, el CGS, los tumores recurrentes y los que afectan a los cantos medial o lateral. Sin embargo, los contornos irregulares alrededor de los párpados y la extensión de los tumores dentro de la grasa orbitaria pueden hacer que la interpretación resulte difícil, y se requiere un entrenamiento especializado en esta técnica.












Reconstrucción


La técnica de reconstrucción depende de la extensión del tejido extirpado y de si éste es de grosor completo o parcial. Es importante reconstruir tanto la lámina anterior como la posterior. Si una de ellas se ha sacrificado durante la resección del tumor, debe reconstruirse con tejido similar. Los defectos de la lámina anterior pueden cerrarse directamente o con un colgajo local o un injerto de piel. Los defectos de grosor completo pueden repararse de la siguiente forma:




1. Los pequeños defectos que afectan a menos de una tercera parte del párpado, en general pueden cerrarse directamente, ya que el tejido de alrededor es suficientemente elástico para permitir la aproximación de las superficies de corte (fig. 1.30). Si es necesario, puede realizarse una cantólisis lateral para movilizar tejido adicional, si el defecto no se puede cerrar por aproximación.


2. Los defectos moderados que afectan a menos de la mitad del párpado suelen requerir un colgajo (p. ej., semicircular de Tenzel) para su cierre (fig. 1.31).


3. Los grandes defectos (afectan a más de la mitad del párpado) pueden cerrarse con una de las siguientes técnicas:



a. La reconstrucción de la lámina posterior puede requerir un injerto libre tarsal del párpado superior, un injerto de membrana de la mucosa bucal o de la bóveda del paladar o un colgajo de Hughes del párpado superior (fig. 1.32).



b. La reconstrucción de la lámina anterior puede obligar a un avance de la piel, un colgajo de piel local o un injerto libre de piel (fig. 1.33). Al menos una lámina reconstruida requiere su propia irrigación sanguínea para maximizar la viabilidad de cualquier injerto libre.
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Fig. 1.30 Cierre directo. (A) Aspecto preoperatorio de un carcinoma basocelular; (B) aspecto después de la resección; (C) cierre directo del defecto.


(Cortesía de A. Pearson.)
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Fig. 1.31 Colgajo de Tenzel. (A) Aspecto preoperatorio; (B) aspecto después de la resección; (C) aspecto después del cierre del colgajo.


(Cortesía de A. Pearson.)
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Fig. 1.32 Reconstrucción de la lámina posterior del párpado superior con colgajo de Hughes. (A) Aspecto preoperatorio; (B) aspecto después de la resección; (C) aspecto postoperatorio con el colgajo aún no dividido.


(Cortesía de A. Pearson.)
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Fig. 1.33 Reconstrucción de la lámina anterior con un injerto libre de piel. (A) Aspecto preoperatorio; (B) aspecto después de la resección; (C) injerto cutáneo en posición.


(Cortesía de A. Pearson.)












Laissez-faire


Es posible que no siempre sea necesaria la reconstrucción completa del defecto creado por la extirpación del tumor. En la pauta laissez-faire, se aproximan los bordes de la herida todo lo que sea posible y se permite que el defecto cierre por granulación y cure por segunda intención. Incluso los defectos grandes pueden conseguir con frecuencia un resultado satisfactorio con el paso del tiempo.









Radioterapia


La tasa de recurrencia después de la irradiación es mayor que después de la cirugía, y la radioterapia no permite la confirmación histológica de la erradicación del tumor. Las recurrencias después de la radioterapia son difíciles de tratar quirúrgicamente debido a las escasas propiedades de curación del tejido irradiado.




1. Indicaciones



• CCB pequeños que no afectan a la zona cantal medial en los pacientes que no son apropiados para la cirugía o que la rechazan.



• Tumores altamente radiosensibles como el sarcoma de Kaposi.


2. Contraindicaciones



• CCB cantal medial porque la radioterapia podría lesionar los canalículos y dar lugar a epífora.



• Tumores del párpado superior porque la queratinización posterior da lugar a un ojo con molestias de forma crónica.



• Tumores agresivos como CCB, CCE y CGS esclerosantes.


3. Complicaciones



• Lesión cutánea y madarosis.



• Estenosis del conducto nasolagrimal después de irradiación en el área cantal medial.



• Queratinización conjuntival, ojo seco, queratopatía y catarata.



• Retinopatía y neuropatía óptica.





Muchas de estas complicaciones se pueden evitar si se protege el globo ocular con un escudo especial durante la irradiación.









Crioterapia







1. Indicaciones. Se puede considerar para los CCB superficiales pequeños.


2. Contraindicaciones. Son similares a las de la radioterapia, aunque la crioterapia puede ser un añadido útil a la cirugía en los pacientes con extensiones pagetoides epibulbares del CGS, evitando así al paciente una exenteración.


3. Las complicaciones incluyen despigmentación de la piel, madarosis y sobrecrecimiento conjuntival.


















Alteraciones de las pestañas






Anatomía


Las pestañas (cilios) son ligeramente más numerosas en el párpado superior (aproximadamente, 100) que en el inferior. Las raíces de las pestañas se apoyan en la superficie anterior del tarso. Las pestañas pasan entre el músculo orbicular ocular y el músculo de Riolano, saliendo de la piel en el borde palpebral anterior y se incurvan hacia fuera del globo ocular. La cicatrización del tarso palpebral y la conjuntiva puede alterar su posición y dirección. Después de una inflamación intensa, las pestañas pueden crecer anormalmente desde las aberturas de las glándulas de Meibomio (distiquiasis).









Triquiasis


La triquiasis es un trastorno adquirido muy frecuente que puede producirse de forma aislada o asociarse con la cicatrización del borde palpebral, secundaria a blefaritis crónica y herpes zóster oftálmico. La triquiasis no debe confundirse con seudotriquiasis secundaria a entropión cuando en algunos casos el giro hacia dentro del párpado puede ser intermitente, y el cuadro puede confundirse con una triquiasis verdadera y tratarse de forma inadecuada.






Signos


La triquiasis se caracteriza por una dirección incorrecta hacia atrás de las pestañas que crecen desde sus lugares de origen normales (fig. 1.34A y B). El traumatismo del epitelio corneal puede causar erosiones epiteliales puntiformes, con empeoramiento de la irritación ocular al parpadear. En los casos graves de duración prolongada puede aparecer ulceración corneal y formación de pannus.
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Fig. 1.34 Triquiasis. (A) Leve; (B) muy grave; (C) crioterapia; (D) aspecto después de la ablación por láser.


(Cortesía de A. Pearson, figs. A y C.)












Tratamiento







1. La depilación con pinzas es simple y efectiva, pero las recaídas al cabo de 4-6 semanas son casi inevitables.


2. La electrólisis es útil para unas pocas pestañas aisladas, pero es pesada y puede causar cicatrización. Con frecuencia se precisan múltiples tratamientos para obtener un resultado satisfactorio. Se inserta una aguja de electrocauterio bajo el fuste de la raíz de la pestaña y se aplica corriente hasta que el tejido coagulado aflora en la superficie. Después se retira la pestaña. Se precisa repetir el tratamiento por recaídas aproximadamente en el 40% de casos.


3. La crioterapia es muy efectiva para eliminar abundantes pestañas de forma simultánea (fig. 1.34C). Se aplica un ciclo de congelación-descongelación doble a −20 °C con una criosonda especial. Las complicaciones incluyen necrosis, despigmentación (especialmente en los individuos de piel oscura), lesión de las glándulas de Meibomio, que puede afectar de forma adversa a la película de lágrima precorneal y muescas del borde palpebral.


4. La ablación con láser de argón sólo es útil cuando se requiere tratamiento de unas pocas pestañas dispersas, y se realiza de la siguiente forma:



a. Las aplicaciones iniciales de láser son de 50 m, 0,2 s y 1.000 mW.



b. El láser se dirige a la raíz de la pestaña y se forma un pequeño cráter.



c. A continuación se aumenta el tamaño del punto a 200 m y se profundiza en el cráter para alcanzar el folículo (fig. 1.34D).



d. La mayoría de los pacientes se curan con una o dos sesiones.


5. La cirugía consistente en la resección en cuña del grosor completo o rotación laminar anterior es útil para un foco localizado de triquiasis resistente a otros métodos de tratamiento.















Distiquiasis congénita


La distiquiasis congénita es una alteración infrecuente que se produce cuando una célula germinal epitelial primaria destinada a diferenciarse en una glándula sebácea especializada (glándula de Meibomio) del tarso se desarrolla en una unidad pilosebácea completa. El trastorno se hereda con frecuencia de forma AD, con una alta penetrancia, pero con expresividad variable. La mayoría de pacientes también manifiesta linfedema primario de las piernas (síndrome de distiquiasis-linfedema).




1. Signos



• Surge una segunda fila parcial o completa de pestañas a partir de los orificios glandulares de Meibomio o ligeramente por detrás.



• Las pestañas afectadas tienden a ser más delgadas, más cortas y menos pigmentadas que las normales, además de dirigirse hacia atrás. Suelen tolerarse bien durante la infancia y pueden no mostrar síntomas hasta los 5 años de edad.


2. El tratamiento del párpado inferior se realiza mediante crioterapia. La distiquiasis del párpado superior consiste en una división palpebral laminar y crioterapia, que se realiza de la siguiente forma:



a. Se practica una incisión a lo largo de la línea gris que divide el párpado en dos láminas, anterior y posterior (fig. 1.35A).



b. La lámina posterior y los folículos de las pestañas se congelan con un ciclo de congelación-descongelación doble a –20 °C (fig. 1.35B).



c. Las láminas se vuelven a superponer quirúrgicamente.
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Fig. 1.35 (A) Separación palpebral laminar; (B) crioterapia en la lámina posterior.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)












Distiquiasis adquirida


La distiquiasis adquirida (pestañas metaplásicas) está causada por metaplasia y diferenciación de las glándulas de Meibomio, que se convierten en folículos pilosos. La causa más importante es la conjuntivitis cicatrizante en fase tardía, asociada con lesión química, síndrome de Stevens-Johnson y penfigoide cicatricial ocular.




1. Signos



• Un número variable de pestañas que se originan en los orificios de las glándulas de Meibomio.



• A diferencia de la distiquiasis congénita, las pestañas no suelen estar pigmentadas ni atrofiadas (fig. 1.36) y suelen ser sintomáticas.


2. El tratamiento de los casos leves es el mismo que el de la triquiasis. Los casos graves precisan división laminar del párpado y crioterapia de la lámina posterior.
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Fig. 1.36 Distiquiasis adquirida.


(Cortesía de R. Bates.)












Ptosis de las pestañas


La ptosis de las pestañas es un desplazamiento hacia abajo de las mismas (fig. 1.37A). El cuadro puede ser idiopático o estar asociado con el síndrome de los párpados laxos, dermatochalasis con deslizamiento laminar anterior o parálisis facial de larga evolución.
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Fig. 1.37 Otras alteraciones de las pestañas. (A) Ptosis de las pestañas; (B) tricomegalia; (C) madarosis; (D) poliosis.


(Cortesía de A. Pearson, fig. A; L. Merin, fig. B; S. Tuft, fig. C.)












Tricomegalia


La tricomegalia es un crecimiento excesivo de las pestañas (fig. 1.37B); las causas principales se enumeran en la tabla 1.1.


Tabla 1.1 Causas de tricomegalia






	



1. Adquirida



• Causada por fármacos (análogos de prostaglandina tópicos, fenitoína y ciclosporina)



• Malnutrición



• Sida



• Porfiria



• Hipotiroidismo



• Familiar












	



2. Congénita



• Síndrome de Oliver-McFarlane (retinopatía pigmentaria, enanismo y minusvalía mental)



• Síndrome de Cornelia de Lange (alteraciones del desarrollo mental y físico)



• Síndrome de Goldstein-Hutt (catarata y esferocitosis hereditaria)



• Síndrome de Hermansky-Pudlak (albinismo y diátesis hemorrágica)




















Madarosis


La madarosis es una disminución en el número o la pérdida total de las pestañas (fig. 1.37C); las causas principales se exponen en la tabla 1.2.


Tabla 1.2 Causas de madarosis






	



1. Local



• Enfermedad del borde palpebral anterior



• Tumores palpebrales infiltrantes



• Quemaduras



• Radioterapia o crioterapia de tumores palpebrales












	



2. Enfermedades de la piel



• Alopecia generalizada



• Psoriasis












	



3. Enfermedades sistémicas



• Mixedema



• Lupus eritematoso sistémico



• Sífilis adquirida



• Lepra lepromatosa












	



4. Después de la extirpación



• Iatrogénica por triquiasis



• Tricotilomanía (enfermedad psiquiátrica cuya principal manifestación es el arrancamiento del pelo)




















Poliosis


La poliosis es un blanqueado prematuro localizado del pelo que puede afectar a las pestañas y las cejas (fig. 1.37D); las principales causas se enumeran en la tabla 1.3.


Tabla 1.3 Causas de poliosis






	



1. Ocular



• Blefaritis anterior crónica



• Oftalmitis simpática



• Uveítis idiopática












	



2. Sistémica



• Síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada



• Síndrome de Waardenburg



• Vitíligo



• Síndrome de Marfan



• Esclerosis tuberosa























Enfermedades alérgicas






Edema alérgico agudo


El edema alérgico agudo habitualmente está causado por polen o por picaduras de insectos.




1. Signos. Inicio súbito de edema periorbitario bilateral con fóvea (fig. 1.38A), a menudo acompañado de tumefacción conjuntival (quemosis).


2. El tratamiento con antihistamínicos sistémicos suele ser útil.
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Fig. 1.38 Enfermedades alérgicas. (A) Edema alérgico agudo; (B) dermatitis de contacto; (C) dermatitis atópica.











Dermatitis de contacto


La dermatitis de contacto es una respuesta inflamatoria que suele seguir a la exposición a un medicamento o conservante, cosméticos o metales. Los irritantes también pueden causar dermatitis tóxica no alérgica. El individuo se sensibiliza en la primera exposición y desarrolla una reacción inmunitaria en exposiciones posteriores. La reacción está mediada por una respuesta de hipersensibilidad retardada de tipo IV.




1. Historia de exposición y reexposición a un alérgeno potencial.


2. Los síntomas incluyen picor y lagrimeo después de la exposición.


3. Signos



• Edema palpebral, descamación, piel agrietada y tirante (fig. 1.38B).



• Quemosis, enrojecimiento y conjuntivitis papilar.



• Erosiones puntiformes del epitelio corneal.


4. Tratamiento



• Evitar la exposición al alérgeno si éste puede identificarse.



• Utilizar colirios sin conservantes si se sospecha sensibilidad a los mismos.



• Compresas frías para aliviar los síntomas.



• Los corticoides tópicos pueden ser útiles, pero no suelen ser necesarios.



• Antihistamínicos orales para los casos graves.



• Evitar la reexposición (registrarlo en la historia clínica).












Dermatitis atópica


La dermatitis atópica (eccema) es una alteración muy frecuente e idiopática que suele estar asociada con el asma y la fiebre del heno. La afectación del párpado es relativamente infrecuente, pero cuando aparece, se asocia de manera invariable con dermatitis generalizada.




1. Signos. Engrosamiento, aparición de costras y fisuración vertical de los párpados, asociados con blefaritis estafilocócica y madarosis (fig. 1.38C).


2. El tratamiento se realiza con emolientes para hidratar la piel y el uso prudente de corticoides tópicos suaves, como hidrocortisona al 1%. También es importante tratar la infección asociada.


3. Asociaciones oculares:



a. Frecuentes. Incluyen la enfermedad vernal en los niños, y queratoconjuntivitis crónica en los adultos.



b. Infrecuentes. Queratocono, catarata presenil y desprendimiento de retina.















Infecciones bacterianas






Orzuelo externo


Un orzuelo externo es un absceso estafilocócico agudo del folículo de una pestaña y de su glándula de Zeis. Es más frecuente en los niños y en los adultos jóvenes.




1. Signos



• Tumefacción dolorosa e inflamada en el borde palpebral, que apunta hacia delante a través de la piel, habitualmente con una pestaña en el vértice (fig. 1.39A).



• Puede existir más de una lesión y ocasionalmente todo el borde palpebral puede estar afectado por abscesos.


2. El tratamiento incluye antibióticos tópicos, compresas calientes y depilación de la pestaña asociada con el folículo infectado.
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Fig. 1.39 Infecciones bacterianas. (A) Orzuelo externo; (B) impétigo; (C) erisipela; (D) fascitis necrosante.











Impétigo


El impétigo es una infección superficial de la piel causada por Staphylococcus aureus o Streptococcus pyogenes. Es poco frecuente y aparece con mayor frecuencia en los niños. La afectación de los párpados suele asociarse con una infección dolorosa de la cara.




1. Signos. Máculas eritematosas se convierten rápidamente en vesículas y al romperse, producen costras amarillentas (fig. 1.39B).


2. El tratamiento se realiza con antibióticos tópicos y flucloxacilina o eritromicina orales.












Erisipela


La erisipela (fuego de san Antonio) es una celulitis diseminada subcutánea aguda poco frecuente causada habitualmente por la infección por S. pyogenes, que penetra a través de un traumatismo cutáneo mínimo.




1. Signos



• Placa subcutánea, eritematosa, creciente, indurada y bien definida (fig. 1.39C).




• Cuando aparece, la afectación palpebral primaria suele ser grave y puede causar una contractura secundaria.


2. El tratamiento se realiza con antibióticos orales.












Fascitis necrosante


La fascitis necrosante es una necrosis rápidamente progresiva extremadamente infrecuente que suele afectar a las partes blandas subcutáneas y posteriormente a la piel. Suele estar causada por S. pyogenes y en ocasiones por S. aureus. Los lugares más frecuentes de aparición son las extremidades, el tronco y el periné, además de los lugares de heridas postoperatorias. Si no se trata de forma precoz y apropiada, puede ocasionar la muerte. La infección periocular es infrecuente y en ocasiones es secundaria a un traumatismo o a cirugía.




1. Signos. Edema y eritema periorbitario que da lugar a la formación de grandes bullas y coloración negra de la piel debido a gangrena secundaria a trombosis subyacente (fig. 1.39D).


2. Las complicaciones incluyen oclusión de la arteria oftálmica, lagoftalmos y desfiguración.


3. El tratamiento se realiza con benzilpenicilina por vía intravenosa, desbridamiento del tejido necrótico y cirugía reconstructora.















Infecciones víricas






Molusco contagioso


El molusco contagioso es una infección cutánea causada por un poxvirus humano de ADN de doble cadena, que suele afectar a niños por lo demás sanos, con una incidencia máxima entre los 2 y los 4 años de edad. Se transmite por contacto y posteriormente por autoinoculación. Pueden desarrollarse lesiones múltiples, ocasionalmente confluentes, en pacientes inmunodeprimidos. En los individuos positivos al VIH es frecuente que las lesiones se distribuyan en la región del mentón.




1. La histología muestra una fosa central y lóbulos de epidermis hiperplásica con cuerpos de inclusión intracitoplásmicos (de Henderson-Patterson) que desplazan el resto nuclear al borde de la célula. Los cuerpos son pequeños y eosinofílicos cerca de la superficie y grandes y basofílicos más profundamente (fig. 1.40A).


2. Signos



• Nódulo único o múltiple, pálido, céreo, umbilicado (fig. 1.40B).



• Las lesiones en el borde palpebral (fig. 1.40C) pueden liberar virus a la película lagrimal y dar lugar a una conjuntivitis folicular, crónica, ipsolateral, secundaria. Salvo que se examine cuidadosamente el borde palpebral, la lesión del molusco causal puede pasar desapercibida.



• Al exprimir la lesión puede salir un material blanco como queso, formado por células infectadas alteradas.


3. El tratamiento en ocasiones es innecesario, excepto si la lesión está muy cerca del borde palpebral. Las opciones incluyen resección por rasurado, cauterización, crioterapia o láser.
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Fig. 1.40 Molusco contagioso. (A) La histología muestra lóbulos de epidermis hiperplásica y una fosa que contiene cuerpos de inclusión intracitoplásmicos que son pequeños y eosinofílicos cerca de la superficie, y más grandes y basofílicos más profundamente; (B) múltiples nódulos de molusco; (C) nódulo del borde palpebral.


(Cortesía de A. Garner, fig. A; N. Rogers, fig. B.)












Herpes zóster oftálmico


El herpes zóster oftálmico (HZO) es una infección frecuente y unilateral causada por el virus de la varicela-zóster. Suele afectar a pacientes ancianos, pero puede presentarse a edades más tempranas. Tiende a ser más grave en individuos inmunodeprimidos.




1. Se presenta con dolor en la distribución de la primera división del nervio trigémino.


2. Signos



• Exantema maculopapular en la frente (fig. 1.41A).



• Desarrollo progresivo de vesículas y pústulas y ulceración costrosa.



• El edema periorbitario puede extenderse al otro lado (fig. 1.41B), dando la falsa sensación de que el proceso es bilateral.


3. Complicaciones oculares (v. cap. 6).


4. Tratamiento



• Aciclovir oral 800 mg cinco veces al día durante 7-10 días; las alternativas incluyen valaciclovir en dosis de 1 g tres veces al día, famciclovir en dosis de 500 mg tres veces al día y brivudina en dosis de 125 mg una vez al día.



• El tratamiento tópico se realiza con crema de aciclovir o penciclovir, y puede usarse una combinación de corticoides y antibióticos como hidrocortisona al 1% más ácido fucídico al 2% tres veces al día, hasta la separación de las costras.
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Fig. 1.41 Herpes zóster oftálmico. (A) Exantema maculopapular; (B) vesículas y costras y edema periorbitario.











Herpes simple







1. Patogenia. La infección primaria o con menor frecuencia la reactivación del virus del herpes simple antes latente en el ganglio del trigémino.


2. Diagnóstico



• Hormigueo facial y labial prodrómico de 24 h de duración.



• Vesículas palpebrales y periorbitarias en el borde palpebral (fig. 1.42A) que se rompen en 48 h.



• Conjuntivitis papilar asociada, secreción y tumefacción palpebral.



• Pueden desarrollarse úlceras corneales dendríticas, especialmente en los pacientes atópicos.



• Se estabiliza gradualmente en 6–8 días.



• La afectación puede ser muy grave en los pacientes atópicos (eccema herpético, fig. 1.42B).



3. Tratamiento



• Antivírico tópico (crema de aciclovir) cinco veces al día durante 5 días.



• Aciclovir oral en dosis de 400-800 mg cinco veces al día durante 3-5 días; el famciclovir y el valaciclovir son alternativas.



• Añadir amoxicilina-clavulanato o eritromicina para la infección estafilocócica secundaria en los pacientes con eccema herpético.
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Fig. 1.42 Herpes simple. (A) Exantema vesicular; (B) eccema herpético.














Blefaritis






Blefaritis anterior crónica


La blefaritis crónica marginal es una causa muy frecuente de molestias e irritación ocular. La afectación suele ser bilateral y simétrica. La blefaritis puede subdividirse en anterior y posterior, aunque existe una superposición considerable y se observan las dos. La escasa correlación entre los síntomas y los signos, la etiología incierta y los mecanismos del proceso patológico en conjunto dificultan el tratamiento.






Patogenia


La blefaritis anterior afecta a la zona que rodea las bases de las pestañas, y puede ser estafilocócica o seborreica. Se cree que la primera es consecuencia de una respuesta celular anormal a los componentes de la pared celular del S. aureus, que también ocasiona ojos rojos y los infiltrados corneales periféricos que se observan en algunos pacientes. La blefaritis seborreica con frecuencia se asocia con dermatitis seborreica que puede afectar al cuero cabelludo, pliegues nasolabiales, detrás de las orejas y al esternón. Debido a la estrecha relación entre los párpados y la superficie ocular, la blefaritis crónica puede causar cambios inflamatorios y mecánicos secundarios en la conjuntiva y en la córnea.









Diagnóstico







1. Los síntomas no aportan una prueba fiable del tipo de blefaritis, y están producidos por una alteración de la función normal de la superficie ocular y la reducción de la estabilidad lagrimal. Debido a la escasa correlación entre la intensidad de los síntomas y los signos clínicos, puede ser difícil evaluar objetivamente el beneficio del tratamiento.



• Es característica la existencia de quemazón, sensación arenosa, fotofobia leve y formación de costras y enrojecimiento de los bordes palpebrales con remisiones y exacerbaciones.



• Los síntomas suelen empeorar por la mañana, aunque en los pacientes con ojo seco asociado pueden aumentar durante el día.


2. Signos



a. Blefaritis estafilocócica




• Escamas duras y costras localizadas principalmente alrededor de las bases de las pestañas (collaretes, fig. 1.43A).



• La conjuntivitis papilar leve y la hiperemia conjuntival crónica son habituales.



• Los casos de larga duración pueden presentar cicatrización y muescas (queratosis) en el borde palpebral (fig. 1.43B), madarosis, triquiasis y poliosis.



• Los cambios secundarios incluyen la formación de orzuelos, queratitis marginal y, ocasionalmente, flictenulosis.



• Es frecuente la inestabilidad asociada de la película lagrimal y el síndrome de ojo seco.



b. Blefaritis seborreica




• Bordes palpebrales anteriores grasos e hiperémicos, con las pestañas pegadas entre sí (fig. 1.43C).



• Las escamas son blandas y se localizan en cualquier zona del margen palpebral y en las pestañas.
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Fig. 1.43 Blefaritis anterior crónica. (A) Collaretes; (B) cicatrización del borde palpebral; (C) borde palpebral graso con pestañas pegajosas.











Tratamiento


Existen pocas pruebas que apoyen algún protocolo de tratamiento concreto para la blefaritis anterior. Debe advertirse a los pacientes que es improbable que la curación sea completa, aunque suele lograrse el control de los síntomas.




1. Higiene palpebral



• Una compresa caliente aplicada durante varios minutos para ablandar las costras en la base de las pestañas.



• La limpieza palpebral para eliminar mecánicamente las costras comporta frotar los bordes palpebrales una o dos veces al día con una torunda de algodón empapada en una solución diluida de champú infantil o bicarbonato sódico.



• Se comercializan parches impregnados con jabón/alcohol, pero deben aplicarse con cuidado para no provocar irritación mecánica.



• Los párpados también pueden limpiarse con champú diluido al lavarse el cabello.



• Gradualmente, la higiene palpebral puede realizarse con menor frecuencia a medida que se controla el trastorno, aunque la blefaritis reaparece con frecuencia si se interrumpe completamente.


2. Antibióticos



a. Tópicos. Se utiliza ácido fusídico sódico, bacitracina, azitromicina o cloranfenicol para tratar la foliculitis aguda, pero tienen un valor limitado en los casos crónicos. Después de la higiene palpebral, debe aplicarse pomada sobre el borde palpebral anterior con una torunda de algodón o con la yema del dedo limpio.



b. La azitromicina por vía oral (500 mg/día durante 3 días) es útil para controlar la enfermedad ulcerativa del borde palpebral.



3. Los corticoides tópicos débiles, como la fluorometolona al 0,1% cuatro veces al día durante una semana, son útiles en los pacientes con conjuntivitis papilar grave, queratitis marginal y flictenulosis, aunque puede ser necesario repetir las tandas.


4. Se necesitan sustitutos lagrimales para la inestabilidad de la película lagrimal y el ojo seco asociados.















Blefaritis posterior crónica






Patogenia


La blefaritis posterior está causada por disfunción de las glándulas de Meibomio y la alteración de sus secreciones. Las lipasas bacterianas pueden dar lugar a la formación de ácidos grasos libres. Esto aumenta el punto de fusión de la secreción lipídica, lo que evita su secreción por las glándulas, y contribuye a la irritación de la superficie ocular y quizá permite el crecimiento de S. aureus. La pérdida de los fosfolípidos de la película lagrimal, que actúan como surfactantes, da lugar a un aumento de la evaporación de la película lagrimal y de la osmolaridad, y a una película lagrimal inestable.









Diagnóstico


Existe escasa correlación entre la gravedad de los síntomas y los signos clínicos.




1. Los síntomas son similares a la blefaritis anterior.


2. Signos



• Secreción excesiva y anormal de la glándula de Meibomio, manifestada por la presencia de glóbulos lipídicos en los orificios de la glándula de Meibomio (fig. 1.44A).



• Supuración, recesión o taponamiento de los orificios de las glándulas de Meibomio (fig. 1.44B).



• Hiperemia y telangiectasias del borde palpebral posterior.



• La presión sobre el borde palpebral provoca la salida de líquido, que puede tener un aspecto turbio o similar al dentífrico (fig. 1.44C); en los casos graves, el líquido se vuelve tan espeso que la secreción es imposible.



• La transiluminación del párpado puede mostrar pérdida glandular y dilatación quística de los conductos de Meibomio.



• La película lagrimal es aceitosa y espumosa, y puede acumularse espuma en los bordes palpebrales o en los cantos internos.



• Los cambios secundarios incluyen conjuntivitis papilar y erosiones epiteliales puntiformes corneales inferiores.
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Fig. 1.44 Blefaritis posterior crónica. (A) Cobertura de los orificios de las glándulas de Meibomio por glóbulos de aceite; (B) orificios de glándulas de Meibomio obstruidos; (C) expresión de material parecido a pasta dentífrica.


(Cortesía de J. Silbert, de Anterior Segment Complications of Contact Lens Wear, Butterworth-Heinemann 1999, fig. C.)












Tratamiento


Es muy importante comunicar al paciente que la curación es improbable. Aunque puede lograrse la remisión, la recurrencia es habitual, especialmente cuando se suspende el tratamiento de forma prematura.




1. Higiene palpebral



• Compresas calientes e higiene se aplican igual que en la blefaritis anterior, salvo que debe hacerse hincapié en el masaje palpebral para que se secreten los lípidos acumulados.



• Masaje hacia la cuña del borde palpebral para sacar el meibum de las glándulas realizado por el médico o por nuevos instrumentos específicos (v. fig. 1.44C).



2. Las tetraciclinas sistémicas son la base del tratamiento, pero no deben utilizarse en los niños menores de 12 años ni en las mujeres embarazadas o en período de lactancia, porque se depositan en los huesos en crecimiento y en los dientes y pueden causar tinción e hipoplasia dental. Una alternativa es usar eritromicina.



• La justificación para la utilización de tetraciclinas es su capacidad para bloquear la producción de lipasa estafilocócica por debajo de la concentración antibacteriana inhibitoria mínima.



• Las tetraciclinas están indicadas especialmente en los pacientes con flictenulosis recurrente y queratitis marginal, aunque pueden requerirse pautas repetidas.



a. Oxitetraciclina en dosis de 250 mg dos veces al día durante 6-12 semanas.



b. Doxiciclina en dosis de 100 mg dos veces al día durante una semana y, luego, cada día durante 6-12 semanas.



c. Minociclina en dosis de 100 mg/día durante 6-12 semanas; puede desarrollarse pigmentación cutánea si se usa de forma prolongada (fig. 1.26).



d. Eritromicina en dosis de 250 mg/día o dos veces al día; puede usarse en los niños.


3. El tratamiento tópico incluye antibióticos, corticoides y sustitutos lagrimales para el ojo seco evaporativo.















Asociaciones de la blefaritis crónica







1. Se observa inestabilidad de la película lagrimal en el 30-50% de los pacientes, probablemente debido a un desequilibrio entre los componentes acuoso y lipídico de la película lagrimal, lo que permite el aumento de la evaporación. El tiempo de rotura de la película lagrimal suele estar reducido.


2. Es frecuente la formación de chalazión, que puede ser múltiple y recurrente, especialmente en los pacientes con blefaritis posterior.


3. La blefaritis posterior puede exacerbar una enfermedad de la membrana basal epitelial y la erosión epitelial recurrente.


4. Cutáneas



a. El acné rosácea se asocia con frecuencia con la disfunción de las glándulas de Meibomio.



b. Se observa dermatitis seborreica en más del 90% de los pacientes con blefaritis seborreica.



c. El tratamiento del acné vulgar con isotretinoína se asocia con el desarrollo de blefaritis en alrededor del 25% de los pacientes; éste remite al suspender el tratamiento.


5. La queratitis bacteriana se asocia con una enfermedad de la superficie ocular, secundaria a blefaritis crónica.


6. La queratoconjuntivitis atópica con frecuencia se asocia con blefaritis estafilocócica. El tratamiento de la blefaritis suele ayudar a los síntomas de la conjuntivitis y viceversa.


7. Intolerancia a las lentes de contacto. Llevar lentes de contacto de forma prolongada se asocia con enfermedad del borde palpebral posterior. La causa puede ser la inhibición del movimiento palpebral y la secreción normal de sebo de Meibomio. También puede asociarse una conjuntivitis papilar gigante que hace que el hecho de llevar las lentes de contacto sea incómodo. La blefaritis también puede ser un factor de riesgo de queratitis bacteriana asociada con las lentes de contacto.


La tabla 1.4 enumera las manifestaciones de la blefaritis crónica.







Tabla 1.4 Principales manifestaciones de la blefaritis crónica
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Pediculosis palpebral







1. Patogenia. Las ladillas Phthirus pubis se adaptan a vivir en el vello púbico (fig. 1.45A). Una persona infestada puede transferir los piojos a otras zonas con pelo, como el pecho, las axilas o los párpados. La pediculosis palpebral es una infestación de las pestañas que suele afectar a los niños que viven en malas condiciones higiénicas.


2. Los síntomas consisten en irritación crónica y picor de los párpados.


3. Signos



• Los piojos se fijan a las pestañas con las garras (fig. 1.45B).



• Las liendres y sus caparazones vacíos aparecen como perlas ovaladas, amarronadas y opalescentes que se adhieren a la base de las pestañas (fig. 1.45C).



• La conjuntivitis es infrecuente.


4. Tratamiento



a. Eliminar mecánicamente los piojos y sus pestañas adheridas con unas pinzas finas.



b. Aplicar óxido amarillo de mercurio al 1% o vaselina en las pestañas y en los párpados, dos veces al día durante 10 días.



c. Despiojar al paciente y a los familiares, además de los vestidos y la ropa de cama, para evitar las recaídas.
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Fig. 1.45 Pediculosis palpebral. (A) Phthirus pubis; (B) piojos aferrados en las pestañas; (C) piojos, liendres y caparazones.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A; D. Smit, fig. C.)












Blefaritis angular







1. Patogenia. La infección suele estar causada por Moraxella lacunata o S. aureus, aunque también pueden intervenir otras bacterias y excepcionalmente el virus del herpes simple.


2. Signos



• Piel fisurada, macerada, escamada y roja en el canto lateral y medial (fig. 1.46).



• Puede asociarse una conjuntivitis papilar y folicular.


3. El tratamiento consiste en la aplicación tópica de cloranfenicol, bacitracina o eritromicina.








[image: image]

Fig. 1.46 Blefaritis angular.











Blefaroqueratoconjuntivitis de la infancia


La blefaroqueratoconjuntivitis de la infancia es un trastorno mal definido que tiende a ser más grave en las poblaciones de Asia y Oriente Medio.




1. La presentación tiene lugar hacia los 6 años de edad, con episodios repetidos de enrojecimiento crónico (fig. 1.47A) e irritación que produce un frotamiento constante de los ojos y fotofobia, que puede confundirse con una oftalmopatía alérgica.


2. Signos



• Blefaritis anterior o posterior crónica que puede asociarse con orzuelos recurrentes o quistes de Meibomio.



• Los cambios conjuntivales incluyen hiperemia difusa, flictenas bulbares e hiperplasia folicular o papilar.



• Los cambios corneales incluyen queratopatía puntiforme superficial, queratitis marginal, vascularización periférica (fig. 1.47B) y neblina subepitelial axial.


3. Tratamiento



• Higiene palpebral y pomada antibiótica tópica al acostarse.




• Corticoides tópicos a dosis bajas (prednisolona al 0,1%) o fluorometolona (0,1%).



• Jarabe de eritromicina en dosis de 125 mg diarios durante 4-6 semanas.
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Fig. 1.47 (A) Blefaroconjuntivitis infantil derecha; (B)  vascularización periférica.


(Cortesía de S. Tuft.)















Ptosis






Clasificación


La ptosis es una posición anormalmente baja del párpado superior que puede ser congénita o adquirida.




1. La ptosis neurogénica está producida por un defecto de inervación, como la parálisis del III par craneal y el síndrome de Horner (v. cap. 19).


2. La ptosis miogénica está causada por una miopatía del propio músculo elevador o por la afectación de la transmisión de los impulsos en la unión neuromuscular (neuromiopática). La ptosis miogénica adquirida se observa en la miastenia grave, la distrofia miotónica y la oftalmoplejía externa progresiva (v. cap. 19).


3. La ptosis aponeurótica está causada por un defecto en la aponeurosis del músculo elevador.


4. La ptosis mecánica está causada por el peso de una masa o debido a cicatrización.












Evaluación clínica






Historia


La edad al inicio de la ptosis y su duración distinguen generalmente los casos congénitos de los adquiridos. Si la historia es ambigua, las fotografías antiguas resultan útiles. También es importante investigar los síntomas de una posible enfermedad sistémica subyacente, como diplopía asociada, variabilidad de la ptosis durante el día y cansancio excesivo.









Seudoptosis


Una falsa sensación de ptosis puede estar causada por lo siguiente:




1. La falta de soporte de los párpados por el globo puede deberse a una deficiencia de volumen orbitario asociada con un ojo artificial, microftalmos, ptisis bulbi (fig. 1.48A) o enoftalmos.


2. Retracción del párpado contralateral que se detecta al comparar los niveles de los párpados superiores, recordando que normalmente el borde del párpado superior cubre superiormente 2 mm de la córnea (fig. 1.48B).


3. La hipotrofia ipsolateral causa seudoptosis porque el párpado superior sigue al globo ocular inferiormente (fig. 1.48C). Desaparece cuando el ojo hipotrópico asuma la fijación al cubrir el ojo normal.


4. La ptosis ciliar debida a un exceso de piel en la frente o a parálisis del VII par craneal, que se diagnostica al elevar manualmente las cejas (fig. 1.48D).


5. Dermatochalasis, en la que hay un exceso de piel en los párpados superiores (v. fig. 1.77A); también puede causar ptosis mecánica.
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Fig. 1.48 Causas de seudoptosis. (A) Ptosis bulbar derecha; (B) retracción del párpado contralateral; (C) hipotropía ipsolateral; (D) ptosis ciliar bilateral.


(Cortesía de S. Webber, figs. C y D.)












Mediciones







1. La distancia refleja marginal es la distancia entre el borde del párpado superior y el reflejo luminoso en la pupila con el paciente mirando directamente a una linterna sostenida por el examinador (fig. 1.49); la distancia normal es de 4-4,5 mm.


2. La altura de la hendidura vertical es la distancia entre los bordes de los párpados superior e inferior medida en el plano pupilar (fig. 1.50). El borde normal del párpado superior queda a unos 2 mm por debajo del limbo superior y el borde del párpado inferior queda a 1 mm por encima del limbo inferior. La altura de la hendidura vertical es más corta en los hombres (7–10 mm) que en las mujeres (8-12 mm). La ptosis unilateral puede cuantificarse por comparación con el lado contralateral. La ptosis puede ser leve (hasta 2 mm), moderada (3 mm) y grave (4 mm o más).


3. La función elevadora (desplazamiento del párpado superior) se mide colocando un pulgar firmemente contra la ceja del paciente para evitar la acción del músculo frontal, con el paciente con la mirada inferior (fig. 1.51A). Después el paciente mira hacia arriba lo máximo posible y la distancia del desplazamiento se mide con una regla (fig. 1.51B). La función elevadora se clasifica como normal (15 mm o más), buena (12-14 mm), regular (5-11 mm) y mala (4 mm o menos).


4. El pliegue del párpado superior es la distancia vertical entre el borde palpebral y el surco palpebral en la mirada inferior. En las mujeres mide alrededor de 10 mm y en los hombres, 8 mm. La ausencia de surco en los pacientes con ptosis congénita es un indicio indirecto de una mala función elevadora, mientras que un surco intenso sugiere un defecto aponeurótico. El pliegue cutáneo se emplea también como guía para la incisión inicial en algunos procedimientos quirúrgicos.


5. La exposición pretarsal es la distancia entre el borde palpebral y el pliegue cutáneo con el paciente mirando en posición primaria.
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Fig. 1.49 Distancia reflejo-marginal. (A) Normal; (B) ptosis leve; (C) ptosis moderada; (D) ptosis grave.
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Fig. 1.50 Medida de la altura de la hendidura palpebral.
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Fig. 1.51 Medida de la función elevadora











Signos asociados







1. El aumento de la inervación puede fluir hacia el músculo elevador de una ptosis unilateral, particularmente en la mirada superior. El aumento de la inervación asociada también hacia el párpado normal opuesto da lugar a retracción palpebral (v. fig. 1.76A). Por tanto, el examinador debe levantar el párpado ptósico manualmente y buscar la caída del nivel del párpado opuesto. Si esto sucede, hay que advertir al paciente de que la corrección quirúrgica puede ocasionar una caída del otro párpado.


2. La fatigabilidad se prueba pidiendo al paciente que mire hacia arriba sin parpadear durante 30 s. La caída progresiva de uno o ambos párpados o la imposibilidad de mantener la mirada superior son sugestivas de miastenia (v. fig. 19.95A y B). La ptosis por miastenia puede mostrar un temblor del párpado superior al pasar de la mirada inferior a la posición primaria (signo de fasciculación de Cogan) y también un «salto» en la mirada lateral.


3. Los defectos de la motilidad ocular, particularmente del recto superior, deben evaluarse en los pacientes con ptosis congénita. La corrección de una hipotropía ipsolateral puede mejorar el grado de ptosis.


4. La sincinesia pálpebro-mandibular puede detectarse pidiendo al paciente que mastique y mueva las mandíbulas de lado a lado (v. más adelante).


5. El fenómeno de Bell se prueba manteniendo los párpados abiertos manualmente, pidiendo al paciente que cierre los ojos y observando la rotación hacia fuera del globo ocular. Un fenómeno de Bell débil supone un riesgo de queratopatía postoperatoria por exposición, especialmente después de grandes resecciones del elevador o de procedimientos de suspensión.















Ptosis congénita simple







1. Patogenia. Probablemente se debe a un fallo en la migración o el desarrollo neuronal con secuelas musculares; una pequeña parte de los casos son hereditarios.


2. Signos (fig. 1.52):



• Ptosis unilateral o bilateral de gravedad variable.



• Ausencia del pliegue palpebral superior y mala función elevadora.



• En la mirada inferior el párpado ptósico está ligeramente más elevado que el párpado normal, como resultado de una mala relajación del músculo elevador. En cambio, en la ptosis adquirida, en la mirada inferior el párpado afectado está en la misma posición que el párpado normal o por debajo de él.



• Después de la corrección quirúrgica puede empeorar el retraso palpebral en la mirada inferior.


3. Asociaciones:



• Puede existir debilidad del músculo recto superior debido a la estrecha asociación embriológica entre éste y el elevador.



• En los casos bilaterales graves puede existir una elevación compensadora del mentón.



• Los defectos de refracción son bastante habituales y con frecuencia son responsables de ambliopía, más que la propia ptosis.


4. El tratamiento debe llevarse a cabo durante los años preescolares después de obtener determinaciones exactas, aunque puede plantearse antes en los casos graves para evitar la ambliopía. En la inmensa mayoría de casos se precisa la resección del elevador (v. más adelante).
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Fig. 1.52 Ptosis congénita. (A) Ptosis derecha leve; (B) buena función elevadora; (C) ptosis izquierda grave con ausencia del pliegue palpebral; (D) muy mala función elevadora; (E) ptosis bilateral grave; (F) muy mala función elevadora.











Sincinesia pálpebro-mandibular de Marcus Gunn


Aproximadamente el 5% de los casos de ptosis congénita manifiestan la sincinesia de Marcus Gunn. La inmensa mayoría son unilaterales. Aunque la etiología exacta no está clara, se ha postulado que una rama de la división mandibular del V par craneal está mal dirigida al músculo elevador.




1. Signos



• La retracción del párpado ptósico, junto con la estimulación de los músculos pterigoideos ipsolaterales cuando se abre la boca, se mastica, se succiona (fig. 1.53) o se mueve la mandíbula hacia el lado contralateral.



• Los estímulos que provocan parpadeo con menor frecuencia incluyen la protrusión de la mandíbula, la sonrisa, la deglución y apretar los dientes.



• La sincinesia no mejora con la edad, aunque los pacientes pueden aprender a ocultarlo.


2. Hay que plantearse la cirugía si el defecto representa un problema funcional o estético significativo. Aunque no existe un tratamiento quirúrgico completamente satisfactorio, las posibles opciones son:



a. Resección unilateral del elevador para los casos leves con función del elevador de 5 mm o mejor.



b. Desinserción unilateral del elevador y resección parcial con suspensión ipsolateral de la ceja (frontal) para los casos más graves.



c. Desinserción bilateral del elevador y resección parcial con suspensión bilateral de las cejas para obtener un resultado simétrico.
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Fig. 1.53 Sincinesia pálpebro-mandibular de Marcus Gunn. (A) Ptosis izquierda moderada; (B) retracción del párpado al abrir la boca.











Regeneración aberrante del III par craneal


Los síndromes de regeneración aberrante del III par craneal pueden ser congénitos o, con mayor frecuencia, posteriores a parálisis adquirida del III par craneal. La ptosis también puede producirse después de una regeneración aberrante del nervio facial.




1. Signos. Movimientos extraños del párpado superior que acompañan a varios movimientos oculares (fig. 1.54).


2. El tratamiento se basa en la desinserción del elevador y suspensión ciliar.
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Fig. 1.54 Redirección del III par craneal. (A) Ptosis derecha moderada; (B) retracción del párpado al mirar a la derecha.


(Cortesía de A. Pearson.)












Ptosis involutiva


La ptosis involutiva es un trastorno relacionado con la edad, causado por dehiscencia, desinserción o estiramiento de la aponeurosis del elevador, limitando la transmisión de la fuerza de un músculo elevador normal al párpado superior. Debido a la fatiga del músculo de Müller, con frecuencia empeora hacia el final del día, de forma que en ocasiones puede confundirse con una ptosis miasténica.




1. Signos



• Ptosis variable (habitualmente bilateral) con un pliegue alto del párpado superior y una buena función de elevación (fig. 1.55).



• En casos graves, el pliegue del párpado superior puede estar ausente, el párpado por encima del tarso palpebral es muy fino y el surco superior, profundo.


2. Las opciones de tratamiento incluyen la resección del elevador, adelantamiento con la reinserción o la reparación del elevador anterior.
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Fig. 1.55 (A) Ptosis involutiva bilateral grave con altos pliegues del párpado superior y surcos profundos; (B) función elevadora razonable, especialmente a la izquierda.











Ptosis mecánica


La ptosis mecánica es el resultado de la alteración de la movilidad del párpado superior. Puede producirse por dermatochalasis, tumores grandes del párpado como los neurofibromas (fig. 1.56), cicatrización de tejido importante, edema palpebral grave y lesiones orbitarias anteriores.
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Fig. 1.56 Ptosis mecánica debida a neurofibroma.











Cirugía






Anatomía







1. La aponeurosis del elevador se fusiona con el tabique orbitario unos 4 mm por encima del borde superior del tarso (fig. 1.57). Sus fibras posteriores se insertan en el tercio inferior de la superficie anterior del tarso. Los cuernos medial y lateral son expansiones que actúan como ligamentos de control. Quirúrgicamente, la aponeurosis puede abordarse a través de la piel o de la conjuntiva.


2. El músculo de Müller se inserta en el borde superior del tarso y puede abordarse a través de la conjuntiva.


3. La aponeurosis tarsal inferior consta de la expansión capsulopalpebral del músculo recto inferior y es análoga a la aponeurosis del elevador.


4. El músculo tarsal inferior es análogo al músculo de Müller.
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Fig. 1.57 Anatomía del párpado.











Resección del músculo de Müller y de la conjuntiva







1. Las indicaciones incluyen ptosis leve con función elevadora de por lo menos 10 mm. Esto incluye la mayoría de casos de síndrome de Horner y ptosis congénita muy leve. La elevación máxima es de 2-3 mm.


2. Técnica. Se extirpan el músculo de Müller y la conjuntiva suprayacente (fig. 1.58A) y los bordes resecados se fijan de nuevo (fig. 1.58B).








[image: image]

Fig. 1.58 Resección de conjuntiva y músculo de Müller. (A) Pinzamiento de conjuntiva y músculo de Müller; (B) aspecto después de resección y sutura.











Resección del elevador







1. Las indicaciones son ptosis de cualquier causa, siempre que la función del elevador sea de por lo menos 5 mm. La importancia de la resección se determina por el nivel de función del elevador y la gravedad de la ptosis.


2. La técnica consiste en acortar el complejo elevador por un abordaje anterior (piel, fig. 1.59) o posterior (conjuntival).
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Fig. 1.59 Resección del elevador anterior. (A) Incisión cutánea; (B) disección y resección de la aponeurosis del elevador; (C) reunión del elevador al tarso palpebral.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)












Suspensión de la ceja







1. Indicaciones



• Ptosis grave (> 4 mm) con función del elevador muy deficiente (< 4 mm).



• Sincinesia de Marcus Gunn.



• Ptosis asociada con regeneración aberrante del III par craneal.



• Síndrome de blefarofimosis.



• Ptosis asociada con parálisis del III par craneal.



• Resultado insatisfactorio de una resección anterior del elevador.


2. La técnica consiste en la suspensión del tarso desde el músculo frontal con una cincha formada por fascia lata autóloga (fig. 1.60) o material no absorbible, como prolene o silicona.
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Fig. 1.60 Suspensión de la ceja. (A) Marca de los lugares de las incisiones; (B) enhebrado de las tiras de fascia lata; (C) tracción y cosido de las tiras.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)


















Ectropión






Ectropión involutivo


El ectropión involutivo (senil) afecta al párpado inferior de pacientes ancianos. Da lugar a epífora y, en los casos de larga duración, la conjuntiva tarsal está inflamada, engrosada y queratinizada de forma crónica (fig. 1.61).
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Fig. 1.61 (A) Ectropión involutivo de larga duración grave; (B) queratinización de la conjuntiva tarsal.


(Cortesía de R. Bates, fig. B.)









Patogenia


Los siguientes cambios relacionados con la edad contribuyen a la alteración:




1. La laxitud palpebral horizontal se reconoce clínicamente por la capacidad de estirar la parte central del párpado inferior 8 mm o más desde el globo, con la imposibilidad de que el párpado vuelva a ajustarse rápidamente a su posición normal al dejarlo ir, sin que el paciente parpadee (fig. 1.62A).


2. La laxitud del tendón cantal medial se demuestra clínicamente al estirar del párpado inferior lateralmente y observar la posición del punto lagrimal inferior. Si el párpado es normal, el punto lagrimal no debe desplazarse más de 1-2 mm. Si la laxitud es leve, el punto lagrimal alcanza el limbo, y si es grave, la pupila (fig. 1.62B).


3. La laxitud del tendón cantal lateral se caracteriza por un aspecto redondeado del canto lateral y la capacidad de estirar el párpado inferior medialmente más de 2 mm.


4. Ocasionalmente, la desinserción de los retractores del párpado inferior es relevante.
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Fig. 1.62 Patogenia del ectropión involutivo. (A) Laxitud palpebral horizontal; (B) laxitud del tendón cantal medial.











Tratamiento


Los métodos de reparación dependen de la etiología subyacente y de la localización predominante del ectropión, de la siguiente forma:




1. El ectropión generalizado se trata con un acortamiento horizontal del párpado. Esto se consigue mediante una extirpación de una cuña tarsoconjuntival (fig. 1.63) o cada vez más con un procedimiento de cincha cantal lateral (v. fig. 1.66B).


2. El ectropión medial puede tratarse con una resección de un diamante tarsoconjuntival, habitualmente junto con una cincha cantal lateral, ya que con frecuencia coexiste una laxitud horizontal.


3. Si es acusada, la laxitud del tendón cantal medial requiere estabilización antes del acortamiento horizontal con el fin de evitar un arrastre excesivo del punto lagrimal lateralmente.
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Fig. 1.63 Acortamiento palpebral horizontal para corregir el ectropión. (A) Corte vertical; (B) resección de un pentágono; (C) cierre.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)















Ectropión cicatricial


El ectropión cicatricial se produce por la cicatrización o la contractura de la piel y los tejidos subyacentes que estiran del párpado hacia fuera del globo ocular (fig. 1.64A). Si la piel se empuja sobre el borde orbitario con un dedo, el ectropión desaparece y los párpados se cierran. Abrir la boca tiende a acentuar el ectropión. Dependiendo de la causa, pueden estar afectados ambos párpados, y el defecto es local (p. ej., traumatismo) o general (p. ej., quemaduras, dermatitis, ictiosis).




1. Los casos localizados leves se tratan mediante resección del tejido cicatricial responsable, combinado con un procedimiento que alarga verticalmente la deficiencia de piel como la «Z»-plastia.


2. Los casos generalizados graves requieren la transposición de colgajos o injertos cutáneos libres (fig. 1.64B y C). Las fuentes de piel son los párpados superiores, así como las zonas auricular posterior, preauricular y supraclavicular.
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Fig. 1.64 Corrección de un ectropión cicatricial. (A) Aspecto preoperatorio; (B) injerto libre de piel colocado; (C) aspecto postoperatorio.


(Cortesía de A. Pearson.)












Ectropión paralítico


El ectropión paralítico está causado por la parálisis del nervio facial ipsolateral (fig. 1.65A) asociada con retracción de los párpados superior e inferior y ptosis de la ceja. Esto último parece ocasionar el estrechamiento de la abertura palpebral.
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Fig. 1.65 Ectropión paralítico. (A) Parálisis facial izquierda y ectropión grave; (B) lagoftalmos.


(Cortesía de A. Pearson.)









Complicaciones







1. La queratopatía de exposición que está causada por lagoftalmos (fig. 1.65B).


2. La epífora está causada por malposición del punto lagrimal inferior, alteración del mecanismo de bombeo lagrimal y aumento en la producción de lágrimas como resultado de la exposición corneal.












Tratamiento provisional


El tratamiento provisional pretende la protección de la córnea hasta la recuperación espontánea de la función del nervio facial.




1. La lubricación con sustitutos lagrimales durante el día y la instilación de pomada y sujeción de los párpados durante el sueño suelen ser suficientes en los casos leves.


2. Inyección de toxina botulínica en el elevador para producir una ptosis temporal.


3. La tarsorrafia temporal es un procedimiento en el que las partes laterales de los párpados superior e inferior se unen mediante sutura, y puede ser necesaria especialmente en pacientes con un bajo fenómeno de Bell, en el que la córnea permanece expuesta cuando el paciente intenta parpadear.












Tratamiento definitivo


Debe considerarse el tratamiento definitivo en casos de lesión irreversible del nervio facial, tal como puede suceder después de la extirpación de un neurinoma del acústico o cuando ya no es probable que se produzca una mejoría después de una parálisis de Bell. En estos casos, el tratamiento pretende reducir las dimensiones horizontal y vertical de la abertura palpebral con uno de los siguientes procedimientos:




1. La cantoplastia medial se emplea si el tendón cantal medial está intacto. En este procedimiento, los párpados se unen mediante sutura en la zona medial al punto lagrimal (fig. 1.66A) de forma que éste queda invertido y la fisura entre el canto interno y los orificios lagrimales se acorta.


2. La suspensión cantal lateral puede utilizarse para corregir el ectropión residual y levantar el canto lateral (fig. 1.66B).


3. El descenso del párpado superior puede reducir el riesgo de exposición.


4. El implante de lámina de oro en el tarso superior suele ayudar al cierre.
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Fig. 1.66 Tratamiento definitivo del ectropión paralítico. (A) Cantoplastia medial; (B) cincha cantal lateral: el tendón cantal recreado del párpado inferior se pasa por un orificio en botón en el tendón del párpado superior.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)















Ectropión mecánico


El ectropión mecánico está producido por tumores en o cerca del borde palpebral (fig. 1.67) que evierten mecánicamente el párpado. El tratamiento supone la eliminación de la causa, si es posible, y la corrección de cualquier laxitud significativa palpebral horizontal.
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Fig. 1.67 Ectropión mecánico.














Entropión






Entropión involutivo


El entropión involutivo (senil) afecta principalmente al párpado inferior, debido a que el párpado superior tiene un tarso más ancho y es más estable. El roce constante de las pestañas sobre la córnea en los pacientes con entropión de larga duración (seudotriquiasis, fig. 1.68A) puede dar lugar a irritación, erosiones epiteliales puntiformes corneales y formación de pannus.
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Fig. 1.68 (A) Entropión involutivo y seudotriquiasis; (B) cabalgamiento orbicular preseptal del orbicular pretarsal.








Patogenia


Es una degeneración relacionada con el envejecimiento de los tejidos elásticos y fibrosos del interior del párpado que da lugar a las siguientes manifestaciones:




1. Laxitud palpebral horizontal causada por el estiramiento de los tendones cantales y la lámina tarsal.


2. Inestabilidad palpebral vertical causada por atenuación, dehiscencia o desinserción de los retractores del párpado inferior. La debilidad de estos últimos se reconoce por la disminución de la excursión del párpado inferior en la mirada inferior.


3. Cabalgamiento del músculo orbicular preseptal sobre el pretarsal durante el cierre palpebral, que tiende a desplazar el borde inferior del tarso fuera del globo ocular y el borde superior hacia el globo, inclinando el párpado hacia dentro (fig. 1.68B).


4. Laxitud del tabique orbitario con prolapso de la grasa orbitaria dentro del párpado inferior.












Tratamiento


El tratamiento provisional se realiza con lubricantes, oclusión o quimiodenervación del músculo orbicular con la inyección de toxina botulínica. El objetivo del tratamiento quirúrgico es corregir los problemas subyacentes de la siguiente forma:




1. Suele existir laxitud palpebral horizontal que se corrige con una tira cantal lateral o con la resección en cuña de grosor completo.


2. Cabalgamiento y desinserción



a. Las suturas evertoras transversas evitan el encabalgamiento del músculo orbicular preseptal y se emplean como medida provisional de corrección; durante varios meses evitan el cabalgamiento del músculo orbicular preseptal (fig. 1.69).



b. El procedimiento de Wies proporciona una corrección más larga. Consiste en la división del párpado horizontal de grosor completo y la inserción de suturas evertoras (fig. 1.70). La cicatriz crea una barrera entre los músculos orbiculares preseptal y pretarsal, y la sutura evertora transfiere la tensión de los retractores del párpado inferior desde el tarso hasta la piel y el orbicular.



c. El procedimiento de Jones estira los retractores del párpado inferior, con lo que aumenta su fuerza y crea una barrera entre los músculos orbiculares preseptal y pretarsal (fig. 1.71). Se puede realizar como un procedimiento primario, pero con frecuencia se reserva para las recidivas.
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Fig. 1.69 Suturas evertoras del párpado para el entropión. (A) Se pasan tres suturas doble-armadas por debajo del tarso palpebral; (B) se cierran las suturas; (C) esquema.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemannm 2001.)
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Fig. 1.70 Procedimiento de Wies para el entropión. (A) Incisión de espesor completo; (B) las suturas se pasan por la conjuntiva y los retractores del párpado inferior; (C) las suturas se pasan anteriores al tarso palpebral para salir por debajo de las pestañas; (D) esquema.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001, figs. A-C.)
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Fig. 1.71 Procedimiento de Jones para el entropión. (A) La incisión expone el borde inferior del tarso palpebral; (B) reflexión del tabique orbitario y el panículo adiposo para exponer los retractores del párpado inferior; (C) tensado de los retractores por plicatura; (D) esquema.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)















Entropión cicatricial







1. Patogenia. Grave cicatrización de la conjuntiva palpebral que estira el borde palpebral hacia el globo ocular. Las causas incluyen conjuntivitis cicatricial, tracoma, traumatismos y quemaduras químicas.


2. Tratamiento



a. El tratamiento médico tiene como objetivo proteger la córnea de la abrasión de las pestañas con una lente de contacto.



b. El tratamiento quirúrgico de los casos leves se realiza mediante tarsotomía transversa (fractura tarsal), con rotación anterior del borde palpebral. El tratamiento de los casos graves es difícil y se dirige a la sustitución de la conjuntiva deficiente o queratinizada y la sustitución del tarso cicatrizado y contracturado por injertos compuestos.















Miscelánea de alteraciones adquiridas






Varices


Las varices palpebrales suelen estar asociadas con afectación orbitaria (v. cap. 3). Aparecen como lesiones subcutáneas unilaterales de color rojo oscuro o púrpura, que en algunos casos se hacen aparentes solo con una maniobra de Valsalva (fig. 1.72).
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Fig. 1.72 Varices palpebrales. (A) Antes de la maniobra de Valsalva; (B) durante la maniobra de Valsalva.


(Cortesía de G. Rose.)












Blefarochalasis


La blefarochalasis es un cuadro infrecuente que se caracteriza por episodios recurrentes de edema indoloro y sin fóvea de ambos párpados superiores, que generalmente se resuelve de forma espontánea después de unos días.




1. Presentación. Suele empezar alrededor de la pubertad y, con el tiempo, los episodios se vuelven menos frecuentes.


2. Signos



• Se ha descrito una forma hipertrófica con herniación de grasa orbitaria y una forma atrófica con absorción de grasa orbitaria.



• Piel palpebral redundante y atrófica que parece papel de fumar arrugado.



• Los casos graves pueden dar lugar a un estiramiento de los tendones cantales y de la aponeurosis del elevador, produciendo ptosis (fig. 1.73).



• Puede producirse un prolapso de la glándula lagrimal.


3. El diagnóstico diferencial incluye la urticaria medicamentosa y el angioedema.


4. El tratamiento consiste en blefaroplastia de la piel redundante del párpado superior y corrección de la ptosis.
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Fig. 1.73 Ptosis aponeurótica izquierda y piel del párpado superior muy delgada como resultado de una blefarochalasis.











Síndrome del párpado laxo


El síndrome del párpado laxo es un cuadro infrecuente, unilateral o bilateral, que suele originar un diagnóstico erróneo. Suele afectar a hombres obesos de mediana edad que duermen boca abajo con los párpados evertidos por la almohada. La exposición nocturna y un mal contacto del párpado laxo con el globo, junto con alteraciones de la película lagrimal, producen queratoconjuntivitis.




1. Signos



• Piel del párpado superior redundante (fig. 1.74A).



• Tarsos palpebrales laxos y gomosos (fig. 1.74B) fáciles de evertir con una presión suave sobre la piel bajo la ceja (fig. 1.74C).



• Conjuntivitis micropapilar intensa y crónica de la conjuntiva tarsal superior (fig. 1.74D).



• Puede existir queratopatía puntiforme, queratitis filamentosa y vascularización superficial superior.



• Otros hallazgos incluyen ptosis de las pestañas, prolapso de la glándula lagrimal, ectropión y ptosis aponeurótica.



2 Las asociaciones incluyen queratocono, hiperelasticidad cutánea e hipermovilidad articular, apnea obstructiva del sueño, diabetes y retraso mental.


3. El tratamiento de los casos leves incluye lubricación y protectores oculares nocturnos o cierre de los párpados. Los casos graves requieren el acortamiento horizontal del párpado para estabilizar los párpados superiores y la superficie ocular y para prevenir el lagoftalmos nocturno.
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Fig. 1.74 Síndrome del párpado laxo. (A) Piel redundante del párpado superior; (B) placas tarsales sueltas y correosas; (C) párpado fácilmente evertido; (D) conjuntivitis papilar de la conjuntiva tarsal superior.


(Cortesía de J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de Oculoplastic and Reconstructive Surgery, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008, fig. B; S. Tuft, fig. C.)












Síndrome de imbricación palpebral







1. Signos



• El síndrome de imbricación palpebral es un trastorno infrecuente en el que el párpado superior se superpone con el inferior.



• Puede ser unilateral o bilateral y da lugar a irritación ocular.



• Los signos asociados incluyen conjuntivitis papilar crónica de la conjuntiva tarsal superior y tinción de los bordes del párpado superior con rosa de Bengala.


2. Las asociaciones incluyen síndrome de los párpados laxos, tumores palpebrales, enfermedad de la membrana mucosa, traumatismo quirúrgico y conducta de autolesionarse.


3. El tratamiento puede consistir en una resección en cuña del párpado superior de grosor completo, plicatura del tendón cantal lateral y acortamiento horizontal del párpado inferior con un procedimiento de tiras tarsales.












Retracción palpebral


La retracción palpebral se sospecha cuando el borde palpebral superior está al mismo nivel que el limbo superior o por encima de él (fig. 1.75A); en la tabla 1.5 se muestran las causas.
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Fig. 1.75 (A) Retracción palpebral bilateral izquierda en la enfermedad ocular tiroidea; (B) después del procedimiento de bajada del párpado.


(Cortesía de A. Pearson.)





Tabla 1.5 Causas de retracción palpebral






	



1. Enfermedad ocular tiroidea












	



2. Neurogénica



• Ptosis unilateral contralateral (fig. 1.76A)



• Acción elevadora sin oposición debido a parálisis facial



• Mala dirección del III par craneal



• Síndrome del bostezo mandibular de Marcus Gunn



• Signo de Collier del cerebro medio dorsal (síndrome de Parinaud, fig. 1.76B)



• Hidrocefalia infantil (signo del sol poniente, fig. 1.76C)



• Parkinsonismo (fig. 1.76D)



• Gotas simpaticomiméticas












	



3. Mecánica



• Corrección quirúrgica excesiva de una ptosis



• Cicatrización de la piel del párpado superior












	



4. Congénita



• Aislada



• Síndrome de retracción de Duane



• Síndrome de Down



• Reflejo de «ojos saltones» transitorio en recién nacidos normales












	



5. Otras



• Globo ocular prominente (seudorretracción palpebral)



• Uremia (signo de Summerskill)



• Idiopática
















[image: image]

Fig. 1.76 Causas de retracción palpebral. (A) Ptosis miasténica unilateral con retracción palpebral contralateral; (B) signo de Collier; (C) signo del «sol naciente» en la hidrocefalia del lactante; (D) parkinsonismo.


(Cortesía de R. Bates, fig. C.)









Tratamiento


Cuando no existe laxitud o rigidez de la piel del párpado superior, la retracción se corrige mediante liberación quirúrgica de los retractores del párpado, generalmente mediante abordaje transconjuntival posterior. La retracción leve puede tratarse con la resección del músculo de Müller (v. fig. 1.75B). La retracción moderada o grave puede precisar la resección de la aponeurosis del elevador.















Cirugía estética palpebral y periocular






Cambios involutivos


Los siguientes cambios involutivos (relacionados con la edad) suelen dar lugar a problemas funcionales y estéticos que pueden precisar tratamiento:




• La reducción de la elasticidad cutánea y la rigidez dan lugar a una piel suelta y arrugada.


• El debilitamiento del tabique orbitario puede causar prolapso de la grasa orbitaria.


• El adelgazamiento y el estiramiento de los tendones cantales, la aponeurosis del elevador y los retractores del párpado inferior pueden dar lugar a laxitud y ptosis del párpado.


• La atrofia de las bolsas de grasa orbitaria y ciliar puede dar lugar a enoftalmos y combamiento de la ceja.


• El debilitamiento del músculo frontal y de la aponeurosis epicraneal puede causar el descenso de las cejas y el aumento del desprendimiento de la piel del párpado superior.


• El adelgazamiento y el estiramiento del soporte del centro de la cara da lugar a descenso con formación de un desgarro a través de la depresión y la exacerbación de los cambios del párpado inferior.


• El adelgazamiento y la restauración del hueso periorbitario aumentan el aspecto de excedente de los tejidos suprayacentes.












Técnicas no quirúrgicas






Inyecciones de toxina botulínica en los músculos perioculares







1. Las indicaciones incluyen la reducción de las arrugas especialmente para las «patas de gallo» en el canto lateral y para las líneas del ceño frontales, y para el «estiramiento de las cejas» mediante la reducción de la acción de los depresores ciliares.


2. Las complicaciones incluyen lagoftalmos, ptosis, ectropión y diplopía temporales.












Rellenos de tejido







1. Los rellenos de ácido hialurónico pueden utilizarse para rellenar de forma temporal los huecos y para sustituir la pérdida de volumen. Se inyectan profundamente en el músculo orbicular y el efecto suele durar 6-12 meses.


2. La transferencia de grasas proporciona una sustitución más permanente. Aunque en la mayor parte de los casos se trasplanta la grasa previamente reabsorbida, las técnicas más recientes, como la transferencia grasa de Coleman, han dado lugar a implantes de grasa mucho más pequeños con una supervivencia de aproximadamente el 50-60% del tejido transferido.












Reparación de la superficie de la piel


La eliminación de las capas superficiales de la piel mediante microdermoabrasión química o con láser puede reducir las  arrugas, aumentar la uniformidad de la pigmentación, eliminar las manchas y mejorar la textura mediante la generación de nueva epidermis e incremento de la producción de colágeno en la dermis.












Técnicas quirúrgicas






Blefaroplastia del párpado superior







1. Los cambios involutivos del párpado superior se caracterizan por exceso de piel en el párpado superior (dermatocalasia), que da lugar a unos párpados sueltos con pliegues indistintos y seudoptosis. Pueden producir una sensación de pesadez alrededor de los ojos, dolor ciliar y, en los casos más avanzados, obstrucción del campo visual superior (fig. 1.77A).


2. La blefaroplastia del párpado superior (fig. 1.77B) es efectiva para eliminar el exceso de piel del párpado superior y se puede combinar con reducción de las bolsas de grasa orbitarias superiores. Hay que tener cuidado antes de la cirugía y buscar la existencia de ptosis del párpado o de la ceja y sequedad de la superficie ocular.


3. Las complicaciones incluyen la eliminación del exceso de piel que da lugar a lagoftalmos y sequedad corneal, y la eliminación del exceso de grasa orbitaria que da lugar a un surco ahuecado poco estético del párpado superior.
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Fig. 1.77 (A) Dermatocalasia grave que causa reducción del campo visual superior; (B) aspecto después de la cirugía.


(Cortesía de A. Pearson.)















Blefaroplastia del párpado inferior







1. Los cambios involutivos del párpado inferior se caracterizan por exceso de piel y/o prolapso de la grasa orbitaria (fig. 1.78A).


2. La blefarospastia del párpado inferior puede resolver estos problemas (fig. 1.78B). Cuando existe un exceso de piel se utiliza un abordaje anterior para levantar un colgajo de piel/músculo que se puede elevar y volver a colocar sobre el párpado después de retirar el sobrante. Al mismo tiempo, las bolsas de grasa orbitaria inferiores pueden reducirse con una incisión pequeña a través del tabique. El abombamiento de las bolsas de grasa del párpado inferior sin laxitud del párpado o sobrante de piel se reduce mejor mediante un abordaje transconjuntival posterior.


3. Las complicaciones incluyen retracción del párpado inferior, alteraciones del contorno (especialmente desprendimiento lateral) o ectropión franco.
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Fig. 1.78 (A) Dermatocalasia leve y exceso de piel del párpado inferior; (B) aspecto después de una blefaroplastia de los párpados superior e inferior.


(Cortesía de A. Pearson.)












Corrección de la ptosis ciliar







1. La ptosis ciliar acompaña con frecuencia a la dermatocalasia (fig. 1.79A) y también puede aparecer después de parálisis del nervio facial o un traumatismo localizado. El levantamiento de la ceja tiene que preceder o combinarse en ocasiones con blefaroplastia del párpado superior.


2. Las técnicas de levantamiento de las cejas incluyen:



• Levantamiento directo de la ceja, en el que se realiza una incisión por encima del pelo de la ceja y se retira una elipse de piel (fig. 1.79B).



• Levantamiento endoscópico de la ceja, en el que se llevan a cabo pequeñas incisiones dentro de la línea del pelo que permiten la elevación endoscópica de todos los tejidos de la frente y la liberación del periostio de la ceja para permitir el levantamiento de las cejas a través de las suturas apoyándose en anclajes en el hueso frontal dentro de la línea del pelo.
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Fig. 1.79 (A) Ptosis de la ceja derecha y dermatocalasia; (B) después de un procedimiento de levantamiento directo.


(Cortesía de A. Pearson.)















Malformaciones congénitas






Pliegues epicánticos


Los pliegues epicánticos son pliegues verticales bilaterales de la piel que se extienden desde los párpados superiores o inferiores hasta los cantos mediales. Pueden dar lugar a seudoexotropía.




1. Signos



a. Palpebral. Los pliegues se distribuyen de forma simétrica entre los párpados superiores e inferiores (fig. 1.80A); éste es el tipo más frecuente en los caucasianos.



b. Tarsal. Los pliegues se originan en las caras mediales de los párpados superiores medialmente antes de disiparse (fig. 1.80B); éste es el tipo más frecuente en los orientales.



c. Inverso. Se asocia con el síndrome de blefarofimosis. Los pliegues empiezan en los párpados inferiores y se extienden hacia arriba hasta las zonas cantales mediales (fig. 1.80C).



d. Superciliar. Los pliegues surgen por encima de la ceja y se extienden hacia abajo a la cara lateral de la nariz.


2. El tratamiento de los pliegues pequeños se lleva a cabo mediante plastia en Y-V (fig. 1.80D), mientras que los pliegues grandes precisan una plastia en Z de Mustardé.
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Fig. 1.80 Pliegues epicánticos. (A) Palpebral; (B) tarsal; (C) inverso; (D) plastia en V-Y.


(Cortesía de R. Bates, fig. D.)












Telecanto


El telecanto es un cuadro infrecuente que ocurre de forma aislada o en asociación con el síndrome de blefarofimosis.




1. Signos. Aumento de la distancia entre los cantos mediales como resultado de unos tendones mediales anormalmente largos (fig. 1.81). No debe confundirse con el hipertelorismo en el que existe una amplia separación de las órbitas.


2. El tratamiento comporta el acortamiento y la nueva fijación de los tendones cantales mediales a la cresta lagrimal anterior o la inserción de una sutura transnasal.


3. Los síndromes sistémicos asociados incluyen Waardenburg, Möbius, Treacher Collins, Rubinstein-Taybi y Turner.
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Fig. 1.81 Telecanto.











Síndrome de blefarofimosis ptosis y epicanto inverso







1. La herencia suele ser autosómica dominante con insuficiencia ovárica prematura. BPES 1 y BPES 2 (sin insuficiencia ovárica prematura) están producidos por mutaciones de tipo 1 en el gen FOXL2 del cromosoma 3.


2. Signos (fig. 1.82)



• Ptosis simétrica moderada o grave con mala función elevadora.



• Telecanto y epicanto inverso (v. fig. 1.80C).



• Puente nasal poco desarrollado e hipoplasia de las crestas orbitarias superiores.


3. El tratamiento se inicia con la corrección del epicanto y el telecanto seguida de suspensión frontal bilateral algunos meses más tarde. También es importante tratar la ambliopía, que está presente en aproximadamente el 50% de los casos.
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Fig. 1.82 Síndrome de blefarofimosis ptosis y epicanto inverso.











Epibléfaron


El epibléfaron es muy frecuente en orientales y no debe confundirse con el entropión congénito, que es mucho menos frecuente.







1. Signos



• Un pliegue horizontal extra de piel se extiende a través del borde palpebral anterior y las pestañas están dirigidas verticalmente, en especial en la parte medial del párpado (fig. 1.83A and B).



• Cuando se estira hacia abajo del pliegue de piel, las pestañas se vuelven hacia fuera y se hace evidente la localización del párpado (fig. 1.83C).


2. No se requiere tratamiento en la mayoría de los caucásicos porque lo habitual es la resolución espontánea con la edad. Los casos persistentes se tratan mediante la extirpación de una franja de piel y músculo, y con la fijación del pliegue cutáneo a la placa tarsal (procedimiento de Hotz, fig. 1.84A-C).
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Fig. 1.83 (A) Epibléfaron; (B) pestañas que apuntan hacia arriba; (C) posición normal de las pestañas después de corrección manual.
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Fig. 1.84 Procedimiento de Hotz. (A) Marcas de incisión en los dos tercios mediales del párpado; (B) suturas cutáneas pasadas profundamente a través del borde tarsal inferior; (C) pliegue cutáneo creado por las suturas.


(Cortesía de A.G. Tyers y J.R.O. Collin, de Colour Atlas of Ophthalmic Plastic Surgery, Butterworth-Heinemann 2001.)












Entropión congénito






Entropión del párpado superior


El entropión del párpado superior suele ser secundario a los efectos mecánicos del microftalmos, que produce grados variables de inversión del párpado superior.









Entropión del párpado inferior


El entropión del párpado inferior está causado por un desarrollo inadecuado de la aponeurosis del retractor inferior.




1. Signos



• Torsión hacia dentro de todo el párpado inferior y las pestañas, con ausencia del pliegue palpebral inferior (fig. 1.85).



• Cuando se aplica presión hacia abajo en el párpado, toda su extensión tracciona separándose del globo ocular.


2. El tratamiento consiste en la extirpación de una franja de piel y músculo, y la fijación del pliegue cutáneo a la placa tarsal (procedimiento de Hotz).
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Fig. 1.85 Entropión congénito.














Coloboma


Un coloboma es un defecto palpebral poco frecuente, unilateral o bilateral, de espesor parcial o completo. Se produce cuando el desarrollo del párpado es incompleto debido a un fracaso de la migración del ectodermo palpebral en la fusión de los pliegues del párpado o a fuerzas mecánicas como las bandas amnióticas.




1. Los colobomas del párpado superior se producen en la unión de los tercios medio e interno (fig. 1.86A) y en ocasiones pueden asociarse con el síndrome de Goldenhar.


2. Los colobomas del párpado inferior se producen en la unión de los tercios medio y externo y con frecuencia se asocian con cuadros sistémicos, principalmente el síndrome de Treacher Collins (figs. 1.86B y 1.87) y el síndrome de banda amniótica.


3. El tratamiento de los defectos pequeños comporta el cierre primario, mientras que los defectos grandes requieren injertos cutáneos y colgajos de rotación.
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Fig. 1.86 (A) Colobomas del párpado superior; (B) Colobomas del párpado inferior en el síndrome de Treacher Collins.


(Cortesía de U. Raina, fig. A.)








[image: image]

Fig. 1.87 Síndrome de Treacher Collins.








Síndrome de Treacher Collins


El síndrome de Treacher Collins (disostosis mandibulofacial) se caracteriza por la malformación de los derivados de los arcos branquiales primero y segundo.




1. La herencia es autosómica dominante con elevada penetrancia y expresividad variable, aunque el 60% de los casos se produce sin una historia familiar y se considera que aparecen por una mutación de novo. El gen implicado es el gen «treacle» TCOF1 en el cromosoma 5q.


2. Manifestaciones sistémicas



• Hipoplasia bilateral de la mandíbula y el arco cigomático y nariz en pico (fig. 1.87).



• Micrognatia y orejas malformadas.



• Sordera de conducción.


3. Manifestaciones oculares



• Inclinación externa de las aberturas palpebrales.



• Colobomas laterales de los párpados inferiores.



• Cataratas.



• Microftalmía.



• Atresia de los conductos lagrimales.















Euribléfaron







1. Signos



• Aumento de tamaño horizontal de la hendidura palpebral con malposición cantal lateral asociada y ectropión lateral (fig. 1.88).



• En los casos graves, puede dar lugar a lagoftalmos y queratopatía por exposición.


2. Las asociaciones incluyen desplazamiento lateral del sistema de drenaje lagrimal proximal, una doble fila de orificios de glándulas de Meibomio, telecanto y estrabismo.


3. El tratamiento consiste en estiramiento cantal lateral o tarsorrafia.
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Fig. 1.88 Euribléfaron.


(Cortesía de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and Strabismus, Elsevier 2005.)












Microbléfaron


El microbléfaron se caracteriza por unos párpados pequeños, a menudo asociados con anoftalmía (fig. 1.89).
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Fig. 1.89 Microbléfaron asociado con anoftalmía.











Abléfaron







1. Signos. Deficiencia de las láminas anteriores de los párpados (fig. 1.90A).


2. El tratamiento requiere injertos de piel para la reconstrucción.


3. Alteraciones sistémicas. El síndrome abléfaron-macrostomía se caracteriza por una boca grande en forma de pez (fig. 1.90B), alteraciones auriculares y genitales, y piel redundante.
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Fig. 1.90 (A) Abléfaron; (B) después de la reconstrucción (obsérvese el aumento de tamaño de la boca, en forma de pez).


(Cortesía de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and Strabismus, Elsevier 2005, fig. A; H. Mroczkowska, fig. B.)












Criptoftalmos







1. Signos



• En el criptoftalmos completo los párpados están sustituidos por una capa de piel que está fusionada con un ojo microftálmico (fig. 1.91A).




• La criptoftalmía incompleta se caracteriza por microftalmía, párpados rudimentarios y un saco conjuntival pequeño (fig. 1.91B).


2. Asociación sistémica. El síndrome de Fraser es un cuadro autosómico dominante que se caracteriza por sindactilia, alteraciones urogenitales, malformaciones de la vía aérea superior y de las estructuras craneofaciales, y discapacidad mental.
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Fig. 1.91 Criptoftalmía. (A) Completa; (B) incompleta.


(Cortesía de D. Meyer, fig. A.)












Eversión congénita del párpado superior


La eversión congénita del párpado superior es un cuadro inusual que se observa con mayor frecuencia en recién nacidos de origen afrocaribeño, en el síndrome de Down y en la ictiosis congénita (enfermedad de la piel de colodión, fig. 1.92). Suele ser bilateral y simétrica. Se resuelve espontáneamente con tratamiento conservador o puede necesitar cirugía.
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Fig. 1.92 Eversión congénita del párpado superior en un paciente con colodión.


(Cortesía de D. Meyer.)












Anquilobléfaron filiforme adnatum







1. Herencia. La mayoría de los casos son esporádicos, aunque algunos son autosómicos dominantes.


2. Signos. Los párpados superiores e inferiores están unidos por apéndices finos (fig. 1.93).


3. El tratamiento implica la transección con tijeras; no se requiere anestesia.
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Fig. 1.93 Anquilobléfaron filiforme adnatum.


(Cortesía de D. Taylor y C. Hoyt, de Pediatric Ophthalmology and Strabismus, Elsevier 2005.)
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Anatomía


El sistema de drenaje lagrimal consta de las siguientes estructuras (fig. 2.1):




1. Los puntos lagrimales, que están localizados en el extremo posterior del borde palpebral, en la unión entre las cinco sextas partes laterales que poseen pestañas (pars ciliaris) y la sexta parte medial sin ellas (pars lacrimalis). Habitualmente están algo enfrentados posteriormente, y pueden inspeccionarse mediante eversión de la cara medial de los párpados. El tratamiento de la epífora debida a estenosis o a la malposición de los puntos lagrimales consiste en la rectificación de ese defecto.


2. Los canalículos (conductos lagrimales) discurren verticalmente desde el borde palpebral aproximadamente 2 mm (ampollas). Después giran medialmente y discurren horizontalmente unos 8 mm hasta alcanzar el saco lagrimal. Generalmente los canalículos superior e inferior forman el canalículo común, que se abre en la pared lateral del saco lagrimal. En algunos individuos, cada canalículo se abre por separado. Un pequeño pliegue de la mucosa llamado válvula de Rosenmüller sobresale en la unión del canalículo común y el saco lagrimal, y evita el reflujo de las lágrimas hacia los canalículos. El tratamiento de la obstrucción canalicular a menudo es complejo.


3. El saco lagrimal mide aproximadamente 10–12 mm de longitud, y se encuentra entre las crestas lagrimales anterior y posterior. El hueso lagrimal y el proceso frontal del maxilar separan el saco lagrimal del meato medio de la cavidad nasal. En la dacriocistorrinostomía (DCR) se crea una anastomosis entre el saco y la mucosa nasal para salvar una obstrucción en el conducto nasolagrimal.


4. El conducto nasolagrimal mide aproximadamente 12-18 mm de longitud, y es la continuación inferior del saco lagrimal. Discurre hacia abajo, y se angula ligeramente en dirección lateral y posterior para abrirse en el meato nasal inferior, lateralmente y por debajo del cornete inferior. La abertura de este conducto está parcialmente cubierta por un pliegue de mucosa (válvula de Hasner). La obstrucción del conducto puede causar una distensión secundaria del saco.
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Fig. 2.1 Anatomía del sistema de drenaje lagrimal.











Fisiología


Las lágrimas segregadas por las glándulas lagrimales principal y accesoria pasan hacia el canto interno a través de la superficie ocular. Una cantidad variable del componente acuoso de la película lagrimal se pierde por evaporación. Esto se halla relacionado con el tamaño de la abertura palpebral, el ritmo de parpadeo, la temperatura ambiental y la humedad. El resto de las lágrimas drenan de la siguiente forma (fig. 2.2):




a. Las lágrimas fluyen a lo largo de las franjas marginales superior e inferior (fig. 2.2A) y entran en los canalículos superior e inferior por capilaridad y posiblemente también por succión.


b. Con cada parpadeo el músculo orbicular pretarsal comprime las ampollas, acortando y comprimiendo los canalículos horizontales y desplazando los puntos lagrimales medialmente. Al mismo tiempo, la parte lagrimal del músculo orbicular preseptal, que está unida a la fascia del saco lagrimal, se contrae y comprime el saco, creando de esta forma una presión positiva que lleva las lágrimas hacia abajo desde el conducto nasolagrimal y hacia la nariz (figs. 2.2B y C).


c. Cuando se abren los ojos, los músculos se relajan y los canalículos y el saco se expanden, creando una presión negativa que, ayudada por la capilaridad, hace salir las lágrimas desde el ojo hacia el saco vacío.
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Fig. 2.2 Fisiología del mecanismo de bombeo lagrimal.











Causas del ojo lloroso


La epífora se define como el flujo excesivo de lágrimas y puede ser consecuencia de:




1. Hipersecreción secundaria a inflamación ocular o a enfermedad de la superficie (lagrimeo). En estos casos la secreción está asociada con síntomas de la causa subyacente y generalmente el tratamiento es médico.


2. Drenaje defectuoso debido a la afectación del drenaje lagrimal, que suele aumentar con el frío y la humedad, y es menos evidente en una habitación cálida y seca. Puede estar causado por:



a. Malposición de los puntos lagrimales (p. ej., secundaria a ectropión).



b. Ocupación del menisco lagrimal, normalmente por conjuntiva redundante (conjuntivochalasis).



c. Obstrucción a lo largo del sistema de drenaje lagrimal, desde los puntos lagrimales hasta el conducto nasolagrimal.



d. Fallo de la bomba lagrimal que aparece secundariamente a la laxitud del párpado inferior o a la debilidad del músculo orbicular (p. ej., por parálisis del nervio facial).












Evaluación






Examen externo







1. Los puntos lagrimales y los párpados se examinan mejor con la lámpara de hendidura, buscando indicios de las siguientes patologías:



• Estenosis del punto lagrimal.



• Ectropión que causa una malposición del punto lagrimal, asociado con frecuencia con una estenosis secundaria (fig. 2.3A).



• La obstrucción de los puntos lagrimales por una pestaña (fig. 2.3B) o un pliegue de conjuntiva redundante (conjuntivochalasis, fig. 2.3C).



• Una gran carúncula que desplaza el punto lagrimal lejos del globo (fig. 2.3D).



• Un punto lagrimal que supura es característico de la canaliculitis (fig. 2.3E).



• El síndrome del centurión se caracteriza por la malposición anterior de la parte medial del párpado, con desplazamiento del punto lagrimal fuera del lago lagrimal, debido a un puente nasal prominente (fig. 2.3F).


2. Debería palparse el saco lagrimal. La compresión lagrimal que da lugar al reflujo de material mucopurulento (v. fig. 2.22B) indica un mucocele con un sistema canalicular permeable, pero con una obstrucción en el extremo inferior del saco lagrimal o distal a él. En la dacriocistitis aguda, la palpación es muy dolorosa y hay que evitar la compresión. De forma infrecuente, la palpación del saco pone de manifiesto la existencia de un cálculo o un tumor.
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Fig. 2.3 (A) Ectropión del punto lagrimal; (B) obstrucción del punto lagrimal por una pestaña; (C) conjuntivochalasis; (D) carúncula grande; (E) punto lagrimal supurante; (F) síndrome del centurión.


(Cortesía de S. Tuft, fig. C.)












Prueba del aclaramiento de fluoresceína


El menisco lagrimal de ambos ojos debería examinarse con la lámpara de hendidura antes de manipular los párpados o de instilar medicación tópica, ya que podría resultar perjudicial para el cuadro clínico. En muchos pacientes con lagrimeo no se observa un exceso evidente de lágrimas en la cara, sino que simplemente muestran el menisco lagrimal aumentado en el lado afectado (fig. 2.4). La prueba de aclaramiento de fluoresceína se realiza mediante la instilación de gotas de fluoresceína al 2% en el interior de ambos sacos lagrimales. Habitualmente, al cabo de 5 min prácticamente no queda colorante o ha desaparecido por completo. Una retención prolongada del colorante indica un drenaje lagrimal deficiente, que se clasifica de 1 a 4.
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Fig. 2.4 Menisco lagrimal teñido con fluoresceína.











Sondaje e irrigación


El sondaje y la irrigación sólo se realizan después de comprobar la permeabilidad del punto lagrimal.




a. Se instila un anestésico local en el saco conjuntival.


b. Se dilata el punto lagrimal inferior (fig. 2.5A).


c. Se inserta una cánula lagrimal de calibre 26 ligeramente curvada, de punta roma, con una jeringa con 2 ml de suero salino en el punto lagrimal inferior, mientras se mantiene una tracción lateral suave sobre el párpado y se hace avanzar unos milímetros siguiendo el contorno del canalículo antes de la irrigación (fig. 2.5B). La imposibilidad de introducir la punta de la sonda en el punto lagrimal indica la existencia de estenosis u obstrucción y puede ser necesario llevar a cabo una dilatación posterior del punto lagrimal antes de establecer la permeabilidad.


d. Si la irrigación confirma la obstrucción lagrimal, puede intentarse pasar la punta de la sonda al interior del saco lagrimal, cuya pared medial se apoya contra el hueso de la fosa lagrimal.


e. La cánula puede llegar a un tope duro o a un tope blando.







1. Se alcanza un tope duro si la cánula entra en el saco lagrimal. Llega a un tope en la pared medial del saco, a través de la que se puede percibir el hueso lagrimal rígido (fig. 2.6A). Esto excluye la obstrucción completa del sistema canalicular. Si el suero fisiológico pasa a la nariz, cuando el paciente percibe la sensación gustativa del mismo, el sistema lagrimal es permeable, aunque pudiera estar estenosado; también puede existir un fallo sutil de la bomba lagrimal. Si el suero fisiológico no alcanza la nariz, indica una obstrucción total del conducto nasolagrimal. En esta situación el saco lagrimal se distenderá durante la irrigación y además existirá reflujo a través del punto lagrimal superior. El material regurgitado puede ser claro, mucoso, mucopurulento o purulento, según sea el contenido del saco lagrimal.


2. Se alcanza un tope blando si la cánula se detiene cerca o en la unión del canalículo común y el saco lagrimal, es decir, en la pared lateral del saco. Esto indica que la cánula no ha llegado a entrar en el saco lagrimal: se percibe una sensación esponjosa a medida que la cánula presiona el tejido blando del canalículo común y la pared lateral contra la pared medial del saco y el hueso lagrimal situado detrás (fig. 2.6B). Por tanto, la irrigación no causará la distensión del saco. En el caso de una obstrucción canalicular inferior, un tope suave se asociará con un reflujo de suero fisiológico a través del punto lagrimal inferior. El reflujo a través del punto lagrimal superior indica la permeabilidad de ambos canalículos, superior e inferior, pero también obstrucción del canalículo común.
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Fig. 2.5 (A) Dilatación del punto lagrimal inferior; (B) irrigación.


(Cortesía de K. Nischal.)
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Fig. 2.6 Posibles resultados del sondaje. (A) Tope duro; (B) tope blando.











Prueba de tinción de Jones


Las pruebas de tinción sólo están indicadas en los pacientes con posible obstrucción parcial del sistema de drenaje. Estos pacientes presentan epífora, pero el sistema lagrimal puede irrigarse. La prueba de tinción presenta tasas elevadas de falsos positivos y negativos y no tiene valor en los casos de obstrucción total.




1. La prueba primaria (fig. 2.7A) diferencia entre una obstrucción parcial del paso lagrimal y una hipersecreción primaria de lágrimas. Primero, se instila una gota de fluoresceína al 2% en el saco lagrimal. Después de unos 5 min se inserta una torunda de algodón humedecida con anestésico local por debajo del cornete inferior en la abertura del conducto nasolagrimal. Los resultados se interpretan de la siguiente forma:



a. Positiva: la aparición de fluoresceína en la nariz indica la permeabilidad del sistema de drenaje. La causa del lagrimeo excesivo probablemente sea una hipersecreción y no son necesarias más pruebas.



b. Negativa: la ausencia de colorante en la nariz indica una obstrucción parcial de localización desconocida o un fallo en el mecanismo de la bomba lagrimal. En este caso se realiza la prueba de tinción secundaria.


2. La prueba secundaria (irrigación) (fig. 2.7B) identifica la probable localización de la obstrucción parcial basándose en si la fluoresceína tópica instilada para la prueba primaria ha entrado en el saco lagrimal. Se instila un anestésico tópico y se procede al lavado para recuperar la fluoresceína residual. Después se irriga el sistema de drenaje con suero fisiológico y con una torunda de algodón colocada bajo el cornete inferior.



a. Positiva: la aparición en la nariz de suero fisiológico teñido con fluoresceína indica que la fluoresceína ha penetrado en el saco lagrimal, lo que confirma la permeabilidad funcional de los conductos lagrimales superiores. Se considera que existe una obstrucción parcial del conducto nasolagrimal.



b. Negativa: la aparición de suero fisiológico que no está teñido en la nariz indica que la fluoresceína no ha entrado en el saco lagrimal. Esto implica que existe una obstrucción parcial de los conductos lagrimales superiores (punto lagrimal, conductos lagrimales o canalículo común) o una bomba lagrimal defectuosa.
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Fig. 2.7 Prueba de tinción de Jones. (A) Primaria; (B) secundaria.











Dacriocistografía con contraste


La dacriocistografía (DCG) comporta la inyección de un medio de contraste radioopaco en los canalículos seguido por la captura de imágenes ampliadas. La prueba suele realizarse simultáneamente en ambos lados. No es necesario realizar una DCG si el lugar de la obstrucción es evidente, como sucede en el caso del mucocele regurgitante. Tampoco debe realizarse en un paciente con dacriocistitis aguda.




1. Indicaciones



• Confirmar el lugar de la obstrucción del drenaje lagrimal, especialmente antes de la cirugía.



• Diagnosticar divertículos, fistulas y defectos de relleno producidos por cálculos o tumores.


2. Técnica



a. Se dilata el punto lagrimal inferior.



b. Se colocan catéteres de plástico dentro de un canalículo inferior en ambos lados; también se puede emplear el punto lagrimal superior.



c. Se inyecta el medio de contraste (1-2 ml de lipiodol) simultáneamente a través de ambos catéteres y se obtienen radiografías posteroanteriores.



d. A los 10 min se obtiene una placa oblicua en bipedestación para valorar el efecto de la gravedad en el drenaje lagrimal. La DCG por sustracción digital proporciona una calidad superior de la captura de imagen que la técnica convencional.


3. Interpretación



• Si el contraste no alcanza la nariz, indica una obstrucción anatómica cuya localización suele ser evidente (figs. 2.8B y C).



• Una DCG normal (fig. 2.8A) en presencia de epífora sugiere una obstrucción funcional o un fallo de la bomba lagrimal.
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Fig. 2.8 Dacriocistografía (DCG). (A) La DCG convencional sin sustracción muestra una repleción normal a ambos lados; (B) repleción izquierda normal y obstrucción en la unión del saco derecho y el conducto nasolagrimal; (C) la DCG por sustracción digital muestra resultados similares; (D) la gammagrafía lagrimal muestra el paso del marcador al sistema lagrimal derecho, pero su obstrucción del drenaje en el conducto nasolagrimal izquierdo.


(Cortesía de A. Pearson.)












Gammagrafía lagrimal


La gammagrafía es una prueba compleja que valora el drenaje de las lágrimas en condiciones más fisiológicas que la DCG. Aunque no proporciona la misma visualización anatómica detallada que la DCG, es más sensible para evaluar los bloqueos incompletos. También es útil para valorar la obstrucción fisiológica más allá del saco lagrimal.


La prueba se lleva a cabo de la siguiente forma:




a. Se administra una gota de 10 μl del radionúclido 99Tc mediante una micropipeta en el saco conjuntival lateral. Las lágrimas se marcan con esta sustancia radiactiva emisora de radiación γ.


b. Se detecta el trazador mediante una gammacámara centrada en el canto interno y se registra una secuencia de imágenes durante 45-60 min (fig. 2.8D).















Obstrucción adquirida






Estenosis primaria del punto lagrimal


La estenosis primaria se produce sin eversión del punto lagrimal.




1. Las causas en orden de frecuencia son:



• Asociada con blefaritis crónica.



• Estenosis primaria idiopática.



• Infección palpebral por el virus del herpes simple y del herpes zóster.



• Posterior a la irradiación de tumores palpebrales malignos.



• Conjuntivitis cicatricial y tracoma.



• Fármacos citotóxicos sistémicos, como 5-fluorouracilo y docetaxel.



• Patologías sistémicas infrecuentes, como la porfiria cutánea tarda y la acrodermatitis enteropática.


2. Tratamiento



• Puede intentarse la dilatación del punto lagrimal, pero rara vez es eficaz a largo plazo (fig. 2.9).



• Habitualmente se precisa la puntoplastia, que consiste en extirpar la pared posterior de la ampolla con una técnica de dos o tres cortes (fig. 2-10).
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Fig. 2.9 Técnica de dilatación del punto lagrimal inferior.
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Fig. 2.10 Puntoplastia con dos cortes; (A) técnica; (B) aspecto postoperatorio.











Estenosis secundaria del punto lagrimal







1. Causa. La estenosis secundaria está causada por la eversión del punto lagrimal (v. fig. 2.3A).


2. Tratamiento



a. Puede utilizarse el cauterio de Ziegler para la eversión selectiva del punto lagrimal. Se aplican punciones en la conjuntiva palpebral, 5 mm por debajo del punto lagrimal. La retracción posterior del tejido cauterizado (cicatrización) debería evertir el punto lagrimal.



b. La conjuntivoplastia medial puede utilizarse en el ectropión medial no asociado con laxitud palpebral. Se reseca un fragmento de tarsoconjuntiva en forma de diamante de unos 4 mm de alto y 8 de ancho, paralelo e inferolateral al canalículo y al punto lagrimal, seguido de la aproximación de los bordes superior e inferior de la herida con suturas (fig. 2.11). La incorporación de los retractores del párpado inferior en las suturas ayuda posteriormente a la inversión del punto lagrimal. Después de devolver el punto lagrimal a su posición normal, se dilata o se realiza una puntoplastia y debería permanecer abierto cuando se establezca el flujo lagrimal normal.



c. Tensar el párpado inferior, habitualmente con una tira tarsal lateral, para corregir la laxitud del párpado inferior, y puede combinarse con una conjuntivoplastia medial si existe un componente importante de ectropión medial.
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Fig. 2.11 Conjuntivoplastia medial.











Obstrucción canalicular







1. Las causas pueden ser de origen congénito, por traumatismo, infección por herpes simple, fármacos o irradiación. La dacriocistitis crónica puede originar la formación de una fina membrana en el canal lagrimal común.


2. El tratamiento depende del lugar y de la gravedad de la obstrucción.



a. La obstrucción parcial de los canalículos comunes o individuales, o incluso en cualquier lugar del sistema de drenaje nasolagrimal, puede tratarse mediante intubación utilizando sondas de silicona a través de uno o ambos canales lagrimales, que se dejan colocados durante 3-6 meses (fig. 2.12).



b. La obstrucción total canalicular individual, con 6-8 mm de canalículo normal permeable entre el punto lagrimal y la obstrucción, se trata mediante anastomosis de la parte permeable del canalículo con el saco lagrimal (canaliculodacriocistorrinostomía, CDCR) e intubación. Cuando no puede realizarse la anastomosis de los canalículos restantes con el saco, el tratamiento incluye la conjuntivodacriocistorrinostomía (lacorrinostomía) y la inserción de un tubo especial (Lester Jones) (v. más adelante).
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Fig. 2.12 Tubo de silicona in situ.











Obstrucción del conducto nasolagrimal







1. Causas



• Estenosis idiopática, que es, con diferencia, la más frecuente.



• Traumatismo nasoorbitario y cirugía nasal y sinusal previa.



• Enfermedad granulomatosa, como la granulomatosis de Wegener y la sarcoidosis.



• Infiltración por tumores nasofaríngeos.


2. El tratamiento se realiza con DCR; otras técnicas incluyen: intubación, inserción de una endoprótesis (stent) y dilatación con balón.












Dacriolitiasis


La dacriolitiasis (cálculos lagrimales) puede producirse en cualquier parte del sistema lagrimal, y es más frecuente en varones. Aunque la patogenia no está clara, se ha propuesto que el estancamiento lagrimal secundario a una obstrucción inflamatoria puede precipitar la formación de un dacriolito, junto con la metaplasia escamosa del epitelio del saco lagrimal.




1. Presentación. A menudo, se presenta al final de la vida adulta y puede ser con epífora intermitente, ataques recurrentes de dacriocistitis aguda y distensión del saco lagrimal.


2. Signos



• El saco lagrimal está distendido y es relativamente firme, pero no está inflamado ni es doloroso como en la dacriocistitis aguda.



• Puede existir reflujo de moco a la presión o puede no estar presente.


3. El tratamiento es por medio de DCR.















Obstrucción congénita






Obstrucción del conducto nasolagrimal


Quizá deba denominarse canalización retrasada del conducto nasolagrimal porque a menudo se resuelve espontáneamente. El extremo final del conducto nasolagrimal (en la válvula de Hasner) es la última porción del sistema lagrimal que se canaliza, y la permeabilidad completa se produce habitualmente poco después del nacimiento. La epífora afecta aproximadamente al 20% de los recién nacidos, aunque se resuelve de forma espontánea en el 96% de casos durante los primeros 12 meses.




1. Signos



• La epífora y las pestañas pegadas del ojo (fig. 2.13) pueden ser constantes, o intermitentes, y se produce especialmente cuando el niño está resfriado o tiene una infección del tracto respiratorio superior.



• La presión suave sobre el saco lagrimal produce el reflujo de material purulento por el punto lagrimal.



• La dacriocistitis aguda es poco frecuente (fig. 2.14).


2. El diagnóstico diferencial de otras causas congénitas de lagrimeo excesivo incluye atresia del punto lagrimal y fístulas entre el saco y la piel (fig. 2.15). También es importante excluir el glaucoma congénito en un lactante con un lagrimeo constante.


3. Tratamiento



a. El masaje del conducto nasolagrimal aumenta la presión hidrostática y puede romper la obstrucción membranosa. Para llevar a cabo esta maniobra se coloca el dedo índice sobre el canalículo común para bloquear el reflujo a través del punto lagrimal y, después, se aplica masaje fuerte hacia abajo. Hay que hacerlo diez veces en cuatro ocasiones al día. El masaje debe acompañarse de higiene del párpado; los antibióticos tópicos deben reservarse para la conjuntivitis bacteriana sobreañadida.



b. El sondaje del sistema lagrimal (fig. 2.16) debe retrasarse hasta los 12-18 meses de edad, porque la canalización espontánea es probable. El sondaje realizado en los primeros 1-2 años de vida tiene un índice de resultados positivos muy elevado, pero posteriormente la eficacia disminuye. El procedimiento debería realizarse con anestesia general y a ser posible a través del punto lagrimal superior. El objetivo es superar manualmente la membrana obstructiva en la válvula de Hasner. Después del sondaje, debe realizarse una irrigación con suero fisiológico marcado con fluoresceína. Si se puede recuperar fluoresceína mediante el aspirado de la faringe, se confirma el éxito del sondaje. Las gotas antibióticas-corticoideas después de la intervención se administran cuatro veces al día durante 3 semanas. Si después de 6 semanas no hay mejoría, debe repetirse el sondaje. Se recomienda la monitorización endoscópica nasal del sondaje, especialmente en procedimientos repetidos, para detectar alteraciones y asegurarse de la alineación de la sonda.


4. Resultados. Habitualmente son excelentes, con un 90% de buenos resultados con el primer sondaje y más de la mitad del resto. Los fallos suelen ser el resultado de alteraciones de la anatomía del conducto nasolagrimal que, habitualmente, pueden detectarse por las dificultades para el paso de la sonda y la posterior falta de permeabilidad del sistema de drenaje en la irrigación. Si los síntomas persisten a pesar de dos sondajes técnicamente satisfactorios, puede contribuir a la curación la intubación temporal con tubos finos de Silastic® o la dilatación con balón del conducto nasolagrimal. Los pacientes que no responden a estas medidas pueden tratarse más tarde mediante una DCR, ya que la obstrucción es distal al saco lagrimal.
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Fig. 2.13 Epífora e impregnación de las pestañas.
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Fig. 2.14 Dacriocistitis aguda.
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Fig. 2.15 Lágrimas teñidas con fluoresceína en una fístula congénita entre la piel y el saco lagrimal.


(Cortesía de N. Rogers.)
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Fig. 2.16 Sondaje del conducto nasolagrimal.


(Cortesía de K Nischal.)












Dacriocele congénito


Un dacriocele congénito (amniontocele) es una colección de líquido amniótico o moco en el saco lagrimal producida por una válvula de Hasner imperforada.




1. La presentación es perinatal.


2. Signos. Tumefacción quística azulada en el área cantal medial o por debajo de ella, acompañada de epífora (fig. 2.17). No debe confundirse con un encefalocele, que se caracteriza por una tumefacción pulsátil por encima del tendón cantal medial.


3. El tratamiento es conservador al inicio, pero si no mejora no debe retrasarse el sondaje.
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Fig. 2.17 Dacriocele congénito.


(Cortesía de A. Pearson.)















Cirugía lagrimal






Dacriocistorrinostomía convencional


La DCR está indicada en la obstrucción más allá de la abertura medial del canalículo común. En principio, la intervención implica la anastomosis del saco lagrimal a la mucosa nasal del meato nasal medio. El procedimiento suele realizarse con anestesia general hipotensiva.




1. Técnica



a. Los vasos sanguíneos de la mucosa nasal media se constriñen con una tira de gasa o un bastoncillo de algodón ligeramente humedecidos con una solución de adrenalina 1:1.000 o cocaína al 4-10%.



b. Se realiza una incisión recta vertical de 10 mm medial al canto interno, evitando la vena angular (fig. 2.18A).



c. La cresta lagrimal anterior queda expuesta por disección roma y la porción superficial del ligamento palpebral medial queda dividida.



d. El periostio se divide desde la espina en la cresta lagrimal anterior hasta el fondo del saco y se retira hacia delante. El saco se separa lateralmente desde la fosa lagrimal (fig. 2.18B).



e. Se extirpan la cresta lagrimal anterior y el hueso de la fosa lagrimal (fig. 2.18C).



f. Se introduce una sonda en el saco lagrimal a través del canalículo inferior, y se realiza una incisión «en forma de H» en el saco para crear dos colgajos.



g. La obstrucción membranosa en la abertura canalicular común o la obstrucción canalicular distal se pueden abrir mediante escisión o trepanación del tejido obstructivo (canalículo-DCR).



h. Se realiza una incisión vertical en la mucosa nasal para crear un colgajo anterior y otro posterior (fig. 2.18D).



i. Se suturan los colgajos posteriores (fig. 2.18E).



j. Pueden utilizarse sondas de intubación de silicona.



k. Se suturan los colgajos anteriores (fig. 2.18F).



l. Se sutura de nuevo el tendón cantal medial al periostio y se cierra la incisión de la piel con sutura de puntos sueltos.



2. Los resultados son excelentes, con un índice de resultados satisfactorios superior al 90%.


3. Las causas de fallo son un tamaño y una posición inadecuados del ostium, no reconocer una obstrucción canalicular común, cicatrización y «síndrome del reservorio», en el que la abertura quirúrgica en el hueso lagrimal es demasiado pequeña y demasiado alta. Por tanto, existe un saco lagrimal dilatado lateral y por debajo del nivel del borde inferior del ostium, en el que se acumulan las secreciones, que no pueden acceder al ostium y, desde allí, a la cavidad nasal.


4. Las complicaciones incluyen cicatriz cutánea, lesión de las estructuras cantales mediales, hemorragia, celulitis y rinorrea de líquido cefalorraquídeo, si se entra de forma inadvertida en el espacio subaracnoideo.
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Fig. 2.18 Dacriocistorrinostomía.











Cirugía endoscópica


La DCR endoscópica suele realizarse con anestesia general. Las ventajas sobre la DCR convencional incluyen la falta de incisión cutánea, un período de intervención más breve, pérdida de sangre mínima y ausencia de riesgo de pérdida de líquido cefalorraquídeo. Las desventajas incluyen índices de resultados positivos menores, problemas para examinar la abertura canalicular común y el sondaje inverso del canal lagrimal en los casos de obstrucción canalicular proximal. Pueden ser necesarios otros procedimientos para permitir una visualización adecuada, como la corrección de un tabique nasal desviado.




1. Técnica. Se pasa un tubo ligero a través del punto lagrimal y el canalículo al interior del saco lagrimal y se observa desde la cavidad nasal con un endoscopio. El resto del procedimiento se lleva a cabo a través de la nariz.



a. Se separa la mucosa que recubre el proceso frontal del maxilar.



b. Se extirpa una parte del proceso nasal del maxilar.



c. El hueso lagrimal se separa en trozos.



d. Se abre el saco lagrimal.



e. Se pasan tubos de silicona a través de los puntos lagrimales superior e inferior a través del ostium y se atan dentro de la nariz.


2. Resultados. La tasa de resultados positivos es de hasta el 90%.












Dacriocistorrinostomía con endoláser


Se realiza con láser holmio:YAG, y es un procedimiento relativamente rápido que se puede llevar a cabo con anestesia local. Por tanto, está especialmente indicado en pacientes ancianos. La tasa de resultados positivos es sólo del 70% aproximadamente, pero no altera la anatomía normal y, por tanto, no perjudica una posterior intervención quirúrgica en caso de resultados negativos.









Dacriocistoplastia con balón


La dacriocistoplastia se ha utilizado en niños con obstrucción congénita del conducto nasolagrimal y en adultos con obstrucción parcial del conducto nasolagrimal. Los resultados satisfactorios en adultos son del 50% aproximadamente.









Tubo de Lester Jones







1. Indicaciones



• La inserción primaria de la sonda está indicada cuando existe una obstrucción canalicular proximal extensa, que puede ser congénita o consecuencia, por ejemplo, de infecciones como herpes simple o tracoma, traumatismo o irradiación. En ocasiones, se puede utilizar un tubo de Lester Jones cuando el sistema lagrimal está intacto, pero no funciona debido a un fallo de bomba, por ejemplo, por una parálisis crónica del nervio facial.



• La colocación secundaria, después de una cirugía DCR anterior puede ser necesaria en casos de DCR permeable pero no funcionante y cuando no se puede abrir una obstrucción canalicular recurrente.


2. Técnica para la inserción primaria



a. Se lleva a cabo una DCR hasta suturar los colgajos posteriores.



b. Se extirpa parcialmente la carúncula.



c. Se realiza una incisión punzante con un bisturí de Graefe a partir de un punto situado a 2 mm por detrás del canto interno (por debajo de la carúncula previa) en una dirección medial, de forma que la punta del bisturí emerge inmediatamente por detrás del colgajo anterior del saco lagrimal (fig. 2.19A).



d. El túnel se agranda lo suficiente para permitir la introducción de una sonda de Pyrex Lester Jones (fig. 2.19B).



e. La incisión se sutura como en el caso de la DCR.
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Fig. 2.19 Técnica de inserción del tubo de Lester Jones.




Si la sonda sale, a menudo es posible sustituirla sin nueva cirugía si se realiza en las siguientes 24 h.












Canaliculitis crónica


La canaliculitis crónica es un trastorno infrecuente causado habitualmente por Actinomyces israelii, una bacteria anaerobia grampositiva (fig. 2.20A). Aunque un divertículo o una obstrucción del canalículo pueden favorecer el crecimiento de bacterias anaerobias secundario a estasis, en la mayoría de casos no se encuentra un factor predisponente.
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Fig. 2.20 Canaliculitis crónica. (A) Tinción de Gram de Actinomyces israelii; (B) secreción mucopurulenta; (C) edema del canalículo superior; (D) secreción mucopurulenta del canalículo superior por presión; (E) concreciones de azufre.


(Cortesía de J. Harry, fig. A; A. Pearson, fig. B; S Tuft, fig. E.)









Diagnóstico







1. La presentación es con epífora unilateral asociada con una conjuntivitis mucopurulenta crónica (fig. 2.20B), que no responde al tratamiento convencional.


2. Signos



• Un punto lagrimal purulento es una clave diagnóstica en los casos leves (v. fig. 2.3E).



• Inflamación pericanalicular caracterizada por edema del canalículo y secreción mucopurulenta al presionar sobre el canalículo (fig. 2.20C).



• Secreción mucopurulenta al presionar sobre el canalículo (fig. 2.20D).



• La compresión de los canalículos con una varilla de cristal puede dar lugar a la salida de concreciones formadas por gránulos de azufre o puede evidenciarse después de una canaliculotomía (fig. 2.20E).



• Al contrario que en la dacriocistitis, no existe obstrucción del conducto nasolagrimal ni inflamación.












Tratamiento







1. Inicialmente se pueden probar antibióticos tópicos, como levofloxacina cada 6 h durante 10 días, aunque solos no suelen ser curativos.


2. El tratamiento más efectivo es la canaliculotomía, en la que se realiza una incisión lineal en el lado conjuntival del canalículo y curetaje de las concreciones que debería combinarse con antibióticos tópicos. En ocasiones, puede provocar fibrosis cicatricial e interferencia con la función canalicular.












Diagnóstico diferencial







1. El «síndrome del fondo de saco gigante» también puede causar una conjuntivitis purulenta recidivante crónica. Se debe a la retención de desechos en el fondo de saco superior, que es colonizado por S. aureus, habitualmente en pacientes ancianos con desinserción del elevador. La vascularización corneal secundaria y la obstrucción lagrimal son frecuentes. El tratamiento consiste en limpieza completa del fondo de saco y administración de antibióticos tópicos y sistémicos.


2. Otras patologías que pueden producir síntomas similares incluyen el divertículo lagrimal y el cálculo lagrimal. La infección por herpes simple puede causar canaliculitis aguda.















Dacriocistitis


La infección del saco lagrimal suele ser secundaria a la obstrucción del conducto nasolagrimal. Puede ser aguda o crónica y habitualmente está causada por estafilococos.






Dacriocistitis aguda







1. La presentación consiste en dolor de inicio subagudo en el área del canto medial, asociado con epífora.


2. Signos



• Tumefacción muy sensible, roja y a tensión en el canto medial, que puede asociarse con celulitis preseptal (fig. 2.21A).



• Pueden formarse abscesos (fig. 2.21B).


3. Tratamiento



a. El tratamiento inicial incluye la aplicación de compresas calientes y antibióticos orales, como flucloxacilina o amoxicilina-ácido clavulánico; no se debe realizar irrigación ni sondaje.



b. Incisión y drenaje. Puede considerarse si se acumula pus y un absceso está a punto de drenar espontáneamente. Sin embargo, esto tiene el riesgo de desarrollar una fístula lagrimal, que puede servir como vía para las lágrimas desde el saco lagrimal hasta la superficie cutánea (fig. 2.21C).



c. La DCR suele ser necesaria después de que la infección aguda se ha controlado. La cirugía no debe retrasarse en presencia de epífora persistente por el riesgo de infección recurrente.
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Fig. 2.21 (A) Dacriocistitis aguda; (B) absceso lagrimal y celulitis preseptal; (C) fístula lagrimal.


(Cortesía de A. Pearson.)












Dacriocistitis crónica







1. Se presenta con epífora, que puede asociarse con una conjuntivitis unilateral crónica o recurrente. Es prudente posponer la cirugía intraocular hasta que se haya tratado la infección lagrimal, evitando el grave riesgo de endoftalmitis.


2. Signos



• Una tumefacción indolora en el canto interno que está causada por un mucocele (fig. 2.22A).



• Puede que no haya una tumefacción evidente, aunque la presión sobre el saco suele dar lugar al reflujo de material mucopurulento a través de los canalículos (fig. 2.22B).


3. El tratamiento consiste en DCR.
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Fig. 2.22 (A) Mucocele; (B) expresión de material mucopurulento.


(Cortesía de R. Bates, fig. A.)
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Introducción






Anatomía


La órbita es una cavidad en forma de pera cuyo tallo es el canal óptico (fig. 3.1). La porción intraorbitaria del nervio óptico es más larga (25 mm) que la distancia entre la parte posterior del globo ocular y el canal óptico (18 mm). Esto permite un importante desplazamiento hacia delante del globo ocular (proptosis o exoftalmos) sin causar una tracción excesiva del nervio.




1. El techo consta de dos huesos: el ala inferior del esfenoides y la lámina orbitaria del frontal. Está junto a la fosa craneal anterior y el seno frontal. Un defecto en el techo de la órbita puede causar proptosis pulsátil como resultado de la transmisión de la pulsación del líquido cefalorraquídeo a la órbita.


2. La pared lateral también consta de dos huesos: el ala mayor del esfenoides y el cigomático. La mitad anterior del globo ocular es vulnerable a los traumatismos laterales porque protruye más allá de la pared lateral de la órbita.


3. El suelo consta de tres huesos: cigomático, maxilar y palatino. La porción posteromedial del hueso maxilar es relativamente débil y puede estar afectada en una fractura «por hundimiento». El suelo de la órbita también forma el techo del seno maxilar, de forma que un carcinoma maxilar que invade la órbita puede desplazar el globo ocular hacia arriba.


4. La pared medial consta de cuatro huesos: maxilar, lagrimal, etmoides y esfenoides. La lámina papirácea forma parte de la pared medial, es muy delgada y está perforada por numerosos orificios para los nervios y los vasos sanguíneos. Por tanto, con frecuencia la celulitis orbitaria es secundaria a una sinusitis etmoidal.


5. La fisura orbitaria superior es una hendidura que conecta el cráneo y la órbita, entre las asas mayores y menores del esfenoides, a través de la cual pasan importantes estructuras.



• La porción superior contiene los nervios lagrimal, frontal y troclear (o patético), así como la vena oftálmica superior.



• La porción inferior contiene las divisiones superior e inferior del nervio motor ocular común, el abductor y el nasociliar y las fibras simpáticas desde el plexo cavernoso.



• Por tanto, la inflamación de la fisura orbitaria superior y el ápex orbitario (síndrome de Tolosa-Hunt) puede dar lugar a un gran número de signos, entre ellos la oftalmoplejía y la obstrucción del flujo venoso.


6. La fisura orbitaria inferior se encuentra entre el asa mayor del esfenoides y el maxilar, conectando la órbita con las fosas pterigopalatina e infratemporal. A través de ella discurre el nervio maxilar, el nervio cigomático y las ramas del ganglio pterigopalatino, además de la vena oftálmica inferior.
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Fig. 3.1 Anatomía de la órbita.











Signos clínicos






Afectación de partes blandas







1. Los signos son edema palpebral y periorbitario, cambio en la coloración de la piel, ptosis, quemosis (edema de la conjuntiva y la carúncula) e inyección epibulbar (fig. 3.2A).


2. Las causas son oftalmopatía tiroidea, enfermedades orbitarias inflamatorias y obstrucción al drenaje venoso.
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Fig. 3.2 Signos generales de enfermedad orbitaria. (A) Afectación de partes blandas; (B) proptosis izquierda; (C) distopia derecha inferior; (D) oftalmoplejía derecha de elevación.











Proptosis


La proptosis o exoftalmos es una protrusión anormal del globo ocular que puede estar causada por lesiones retrobulbares o, con menor frecuencia, por una órbita poco profunda. La proptosis asimétrica se detecta mejor mirando hacia abajo al paciente desde encima de él (fig. 3.2B). Las siguientes características son importantes;




1. La dirección de la proptosis puede indicar la posible patología. Por ejemplo, las lesiones que ocupan espacio dentro del cono muscular (como un hemangioma cavernoso) y los tumores del nervio óptico causan proptosis axial, mientras que las lesiones en el exterior del cono suelen dar lugar a una proptosis excéntrica, cuya dirección es opuesta al lugar donde se encuentra la masa.


2. La gravedad de la proptosis puede determinarse con una regla de plástico apoyada sobre el borde orbitario lateral (fig. 3.3A) o con un exoftalmómetro de Hertel, en el que los vértices corneales se ven en espejos, y el grado de protrusión del globo se lee en una escala (fig. 3.3B). Las determinaciones se pueden obtener en estado de relajación y durante la maniobra de Valsalva. Lo más adecuado es obtener las medidas en posiciones supina y erecta. Las lecturas superiores a 20 mm indican proptosis, y una diferencia de 2 mm entre los dos ojos es sospechosa, independientemente del valor absoluto. La proptosis se clasifica como leve (21-23 mm), moderada (24-27 mm) o grave (28 mm o más). También se observan las dimensiones de las aberturas palpebrales y la presencia de lagoftalmos.


3. La seudoproptosis (falsa impresión de proptosis) puede deberse a asimetría facial, un globo ipsolateral muy grande (p. ej., miopía muy alta o buftalmos), retracción palpebral ipsolateral o enoftalmos contralateral.
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Fig. 3.3 Determinación de la protrusión del globo ocular con (A) una regla de plástico; (B) con un exoftalmómetro de Hertel.











Enoftalmos


El enoftalmos es un cuadro en el que el globo ocular está hundido dentro de la órbita. Puede ser un signo sutil, causado por uno de los siguientes mecanismos:




• Alteraciones estructurales de las paredes orbitarias, que pueden ser traumáticas (como en las fracturas en estallido del suelo orbitario) o congénitas.


• Atrofia del contenido orbitario, que puede ser secundaria a radioterapia, esclerodermia o manipulación de los ojos (signo oculodigital) en los niños ciegos.


• Lesiones orbitarias esclerosantes, como carcinoma metastásico cirrótico y enfermedad orbitaria inflamatoria esclerosante crónica.


• El seudoenoftalmos puede estar causado por microftalmos o ptisis bulbi.












Distopia


La distopia supone el desplazamiento del globo en el plano coronal, generalmente producida por una masa orbitaria en el exterior del cono, como un tumor de la glándula lagrimal (fig. 3.2C). Puede coexistir con proptosis o enoftalmos. El desplazamiento horizontal se mide desde la línea media (nariz) hasta el centro de la pupila, mientras que la distopia vertical se lee en una escala vertical perpendicular a una regla horizontal colocada sobre el puente de la nariz. En el contexto de un estrabismo coexistente, es esencial establecer que el ojo fija la mirada, si es necesario ocluyendo el otro ojo.









Oftalmoplejía


La motilidad ocular defectuosa puede estar originada por uno o más de los siguientes mecanismos:




1. Una masa orbitaria.


2. Miopatía restrictiva como la oftalmopatía tiroidea o miositis orbitaria (fig. 3.2D).


3. Afectación de los nervios oculares comunes asociada con lesiones en el seno cavernoso, fisuras orbitarias u órbita posterior (p. ej., fístula carótido-cavernosa, síndrome de Tolosa-Hunt y tumores malignos de la glándula lagrimal).


4. Limitaciones de los músculos extraoculares o de la fascia en una fractura en estallido.


5. Compresión del nervio óptico por un meningioma de la vaina del nervio óptico.





Las dos pruebas siguientes pueden utilizarse para diferenciar un defecto neurológico de un defecto en la motilidad ocular.




1. Prueba de ducción forzada.



a. Se instilan gotas anestésicas tópicas.



b. Se coloca algodón empapado con anestésico en ambos ojos sobre los músculos que se van a examinar, y se deja unos 5 min.



c. La inserción del músculo en el ojo afectado se sujeta con una pinza con dientes, y el globo ocular se rota en la dirección de la motilidad limitada.



d. La prueba se repite en el ojo sano.



• Resultado positivo: la dificultad o incapacidad para mover el globo ocular con la pinza indica un problema restrictivo, como miopatía tiroidea o atrapamiento del músculo en una fractura del suelo de la órbita. En el otro ojo no se encontrará esta resistencia, a menos que la patología sea bilateral.



• Resultado negativo: no se encuentra resistencia en ningún ojo si el músculo está parético como resultado de una lesión neurológica.


2. Prueba de presión intraocular diferencial. Se mide la presión intraocular en la posición primaria de la mirada y se repite la determinación con el paciente intentando mirar hacia la dirección de la motilidad limitada.



• Resultado positivo: un aumento de la presión intraocular de 6 mmHg o más denota resistencia transmitida al globo ocular como consecuencia de la restricción muscular (signo de Braley).



• Resultado negativo: un aumento de la presión intraocular inferior a 6 mmHg sugiere una lesión neurológica.


Las ventajas de esta prueba sobre la ducción forzada son un menor grado de molestias y un objetivo final más objetivo que subjetivo.


3. Los movimientos sacádicos están reducidos en las lesiones neurológicas, mientras que los defectos restrictivos presentan una velocidad normal de estos movimientos, con «detención brusca» del movimiento ocular.












Propiedades dinámicas


Las siguientes propiedades dinámicas proporcionan datos clave válidos sobre la patología probable:




1. Aumento de la presión venosa que depende de la posición de la cabeza. La maniobra de Valsalva o la compresión yugular pueden provocar o exacerbar la proptosis en los pacientes con alteraciones venosas orbitarias o en niños con hemangiomas orbitarios capilares.


2. La pulsación se debe a una comunicación arteriovenosa o a un defecto en el techo de la órbita.



• En el primero, la pulsación se puede asociar con un soplo dependiendo del tamaño de la comunicación.



• En este último caso, la pulsación se transmite desde el cerebro por el líquido cefalorraquídeo, y no hay soplo asociado.



• Una pulsación suave se detecta mejor con la lámpara de hendidura, especialmente durante una tonometría de aplanación.



3. Un soplo es un signo de fístula carótido-cavernosa. Se escucha mejor con la campana del estetoscopio y disminuye o desaparece con la presión suave sobre la arteria carótida ipsolateral en el cuello.












Cambios en el fondo de ojo







1. La inflamación de la papila óptica puede ser la manifestación inicial de una neuropatía óptica compresiva (fig. 3.4A).


2. La atrofia óptica (fig. 3.4B), que puede ir precedida de edema, es un signo de neuropatía óptica por compresión grave. Las causas importantes incluyen oftalmopatía tiroidea y tumores del nervio óptico.


3. Los colaterales opticociliares constan de capilares parapapilares preexistentes agrandados que pasan sangre desde la circulación venosa retiniana central hasta la circulación coroidea parapapilar cuando hay obstrucción de los canales de drenaje normales. En la oftalmoscopia, los vasos aparecen como canales grandes y tortuosos (generalmente en la superficie temporal de la papila) que desaparecen en su borde (fig. 3.4C). Los colaterales pueden desarrollarse en cualquier tumor orbitario o del nervio óptico que comprime el nervio óptico intraorbitario e impide el flujo sanguíneo a través de la vena central de la retina. El tumor más frecuentemente asociado con derivaciones es el meningioma de la vaina del nervio óptico, pero también se han descrito en pacientes con glioma del nervio óptico, oclusión de la vena central de la retina o hipertensión intracraneal idiopática y glaucoma.


4. Los pliegues coroideos son una serie de delicadas líneas o estrías, toscamente paralelas y con alternancia de luz y oscuridad, que se observan con mayor frecuencia en el polo posterior (fig. 3.4D). Los pliegues coroideos son una manifestación frecuente de una amplia variedad de lesiones orbitarias, incluyendo tumores, enfermedad ocular tiroidea, cuadros inflamatorios diversos y mucoceles. En la mayoría de los casos, los pliegues son asintomáticos y no causan pérdida visual. Aunque los pliegues coroideos tienden a ser más frecuentes con grados mayores de proptosis y tumores localizados anteriormente, en algunos casos su presencia puede preceder al inicio de una proptosis.
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Fig. 3.4 Cambios en el fondo de ojo en la enfermedad orbitaria. (A) Edema de la papila óptica; (B) atrofia óptica; (C) derivaciones opticociliares; (D) pliegues coroideos.


(Cortesía de J. Donald y M. Gass, de Stereoscopic Atlas of Macular Diseases, Mosby 1997, fig. D.)















Exploraciones especiales







1. La tomografía computarizada (TC) es útil para describir las estructuras óseas, así como la localización y el tamaño de las lesiones que ocupan espacio. Tiene gran valor en el traumatismo orbitario, porque puede detectar pequeñas fracturas, cuerpos extraños y sangre, herniación de un músculo extraocular y enfisema (v. cap. 21). Sin embargo, no puede distinguir diferentes masas patológicas de partes blandas que son isodensas radiológicamente.


2. La resonancia magnética (RM) puede mostrar lesiones del ápex orbitario y la extensión intracraneal de tumores orbitarios. Las imágenes T1 STIR (serial short T1 inversion recovery) seriadas son útiles para valorar la actividad inflamatoria en la oftalmopatía tiroidea (v. cap. 19).


3. La biopsia con aguja fina se lleva a cabo con una aguja de calibre 23. Esta técnica es especialmente útil en pacientes en los que se sospechan metástasis orbitarias y en los que tienen neoplasias a partir de estructuras orbitarias contiguas. Los problemas potenciales son hemorragia y perforación ocular.















Oftalmopatía tiroidea






Introducción






Tirotoxicosis


La tirotoxicosis es un cuadro que supone una secreción excesiva de hormonas tiroideas. La enfermedad de Graves, el subtipo de hipertiroidismo más frecuente, es un trastorno autoinmunitario en el que los anticuerpos IgG se unen a los receptores de la hormona estimulante del tiroides (TSH) en la glándula tiroides y estimulan la secreción de hormonas tiroideas. Es más frecuente en mujeres y puede asociarse con otras enfermedades autoinmunitarias.




1. La presentación tiene lugar en la tercera o la cuarta décadas de la vida, con pérdida de peso a pesar de un buen apetito, aumento de la frecuencia de la evacuación intestinal, sudoración, intolerancia al calor, nerviosismo, irritabilidad, palpitaciones, debilidad y fatiga.


2. Signos



a. Externos




• Aumento de tamaño difuso del tiroides (fig. 3.5A), temblor fino en las manos, eritema palmar y piel caliente y sudorosa.



• Acropaquia de los dedos de las manos (acropaquia tiroidea, fig. 3.5B) y onicólisis (uñas de Plummer).



• El mixedema pretibial es una dermopatía infiltrativa caracterizada por placas sobreelevadas en la cara anterior de las piernas, que se extienden hasta el dorso del pie (fig. 3.5C).



• Alopecia y vitíligo (fig. 3.5D).



• Debilidad muscular proximal miopática con reflejos tendinosos enérgicos.



b. Cardiovascular




• Taquicardia sinusal, fibrilación auricular y latidos ventriculares prematuros.



• Insuficiencia cardíaca con gasto elevado.


3. Las pruebas de función tiroidea incluyen la determinación en suero de T3, T4, TSH, globulina unida a tiroxina (TBG) e inmunoglobulina estimulante del tiroides (TSI).


4. Las opciones de tratamiento incluyen el carbimazol, el propiltiouracilo, el propranolol, el yodo radioactivo y la tiroidectomía parcial.
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Fig. 3.5 Signos sistémicos de tirotoxicosis. (A) Bocio; (B) acropaquia; (C) mixedema pretibial muy grave; (D) vitíligo.


(Cortesía de M. Zatouroff, de Physical Signs in General Medicine, Mosby-Wolfe 1996, fig. C.)












Factores de riesgo de oftalmopatía


Cuando un paciente presenta una enfermedad de Graves, el principal factor de riesgo clínico de desarrollar una enfermedad ocular tiroidea (EOT) es el tabaquismo. Cuanto mayor sea el número de cigarrillos diarios, mayor es el riesgo, y cesar el consumo de tabaco parece reducir el riesgo. Las mujeres tienen una probabilidad cinco veces mayor que los hombres de sufrir una EOT, pero esto refleja en gran medida la mayor incidencia de enfermedad de Graves en las mujeres. El yodo radiactivo utilizado para tratar el hipertiroidismo puede empeorar la EOT.









Patogenia de la oftalmopatía


La EOT supone una reacción órgano-específica en la que un agente humoral (anticuerpo IgG) produce los siguientes cambios:




1. Inflamación de los músculos extraoculares, caracterizada por infiltración celular pleomórfica (fig. 3.6), asociada con aumento de los glucosaminoglucanos e inhibición osmótica del agua. Los músculos se agrandan, en ocasiones hasta ocho veces su tamaño normal, y pueden comprimir el nervio óptico. La degeneración posterior de las fibras musculares puede ocasionar fibrosis, que ejerce un efecto de anclaje del músculo afectado dando lugar a miopatía restrictiva y diplopía.


2. La infiltración celular inflamatoria de los tejidos intersticiales, la grasa y las glándulas lagrimales con linfocitos, células plasmáticas, macrófagos y mastocitos, con acumulación de glucosaminoglucanos y retención de líquidos. Esto produce el aumento del volumen del contenido orbitario y la elevación secundaria de la presión intraorbitaria, lo que puede causar más retención de líquido dentro de la órbita.
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Fig. 3.6 Infiltración celular de un músculo extraocular en la enfermedad ocular tiroidea.











Manifestaciones clínicas


Las cinco principales manifestaciones clínicas de la EOT son: (a) afectación de partes blandas; (b) retracción palpebral; (c) proptosis; (d) neuropatía óptica, y (e) miopatía restrictiva. Las etapas del desarrollo de la enfermedad son dos:




1. Estadio congestivo (inflamatorio) en el que los ojos están enrojecidos y son dolorosos. Tiende a remitir en 3 años y sólo el 10% de los pacientes presenta problemas oculares graves a largo plazo.


2. Estadio fibrótico (quiescente) en el que los ojos están blancos, aunque puede existir un defecto indoloro de la motilidad.















Afectación de partes blandas







1. Los síntomas incluyen sensación de arena en los ojos, fotofobia, lagrimeo y malestar retrobulbar.


2. Signos



• La hiperemia epibulbar es un signo indicativo de actividad inflamatoria. La hiperemia focal intensa puede perfilar las inserciones de los rectos horizontales (fig. 3.7A).



• La tumefacción periorbitaria está causada por edema e infiltración detrás del tabique orbitario; esto puede asociarse con prolapso de la grasa retroseptal dentro de los párpados (fig. 3.7B).



• Queratoconjuntivitis límbica superior (fig. 3.7C).



3. Tratamiento



a. Tratamiento con lubricantes para la queratoconjuntivitis límbica, exposición corneal y sequedad.



b. Algunos autores recomiendan antiinflamatorios tópicos (corticoides, antiinflamatorios no esteroideos, ciclosporina).



c. Elevar la cabeza durante el sueño con tres almohadas para reducir el edema periorbitario.



d. Cerrar los párpados con un esparadrapo durante el sueño puede ser útil en la queratopatía por exposición leve.
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Fig. 3.7 Afectación de partes blandas en la oftalmopatía tiroidea. (A) Hiperemia epibulbar sobre un músculo recto horizontal; (B) edema periorbitario, quemosis y prolapso de grasa en los párpados; (C) queratoconjuntivitis límbica superior.











Retracción palpebral






Patogenia


La retracción de los párpados superior e inferior tiene lugar en aproximadamente el 50% de los pacientes con enfermedad de Graves como resultado de alguno de los siguientes mecanismos:




1. La contractura fibrótica del elevador asociada con adherencias a los tejidos orbitarios subyacentes causa retracción palpebral, que es más acusada en la mirada inferior. La fibrosis del músculo recto inferior también puede producir una retracción del párpado inferior a través de su cabeza capsulopalpebral.


2. Hiperacción secundaria del complejo recto superior-elevador como respuesta a la hipoforia producida por fibrosis y tensión del músculo recto inferior, que se manifiesta por aumento de la retracción palpebral desde la mirada inferior hasta la mirada superior. La retracción del párpado inferior a causa de la sobreacción del recto inferior también puede ser secundaria a fibrosis del músculo recto superior.


3. Sobreacción inducida humoralmente del músculo de Müller como resultado de una sobreestimulación simpática secundaria por cifras elevadas de hormonas tiroideas. Esta hipótesis está apoyada por la observación de que la retracción palpebral puede reducirse a veces con un fármaco simpaticolítico tópico (guanetidina); en cambio, la ausencia de dilatación pupilar bioquímica asociada y el hecho de que la retracción palpebral puede producirse sin hipertiroidismo contradicen esta hipótesis.












Signos


El margen del párpado superior se encuentra habitualmente a 2 mm por debajo del limbo (fig. 3.8A, ojo derecho). La retracción palpebral se sospecha cuando el borde palpebral está a nivel o por encima del limbo superior, permitiendo que la esclerótica sea visible (fig. 3.8A, ojo izquierdo). Asimismo, el párpado inferior suele encontrarse en el limbo inferior y se sospecha retracción cuando la esclerótica se ve por debajo del limbo. La retracción palpebral se presenta sola o asociada con proptosis, que exagera su gravedad.




1. El signo de Dalrymple es una retracción palpebral en la mirada primaria (fig. 3.8B).


2. El signo de Kocher es una mirada fija, con aspecto de temor, especialmente acusada en la fijación atenta (fig. 3.8C).


3. El signo de von Graefe es un descenso retardado e incompleto del párpado superior en la mirada inferior (retraso palpebral, fig. 3.8D).
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Fig. 3.8 Signos palpebrales en la oftalmopatía tiroidea. (A) Retracción leve del párpado izquierdo; (B) retracción moderada simétrica bilateral del párpado; (C) retracción palpebral bilateral grave; (D) retraso del párpado derecho con la mirada inferior.


(Cortesía de G. Rose, fig. B.)












Tratamiento


Muchos pacientes con retracción palpebral leve no precisan tratamiento porque, en la mayoría de casos, mejora espontáneamente. El control metabólico también puede es útil. La cirugía para disminuir la apertura palpebral puede plantearse en los pacientes con una retracción palpebral significativa, pero estable, aunque sólo después de corregir la proptosis y el estrabismo. Por tanto, en general la secuencia de procedimientos quirúrgicos realizada en pacientes con EOT es: (a) órbita, (b) estrabismo y (c) párpado. El motivo de esta secuencia es que la descompresión puede afectar a la motilidad ocular y a la posición palpebral, y la cirugía de los músculos extraoculares también puede influir en la posición de los párpados. Los principales procedimientos quirúrgicos para la retracción palpebral son los siguientes:




1. La müllerectomía (escisión del músculo de Müller) para la retracción palpebral leve. Los casos más graves también precisan recesión/desinserción de la aponeurosis del elevador y el ligamento suspensorio del fondo de saco conjuntival superior.


2. Recesión de los retractores del párpado inferior con o sin un injerto de la bóveda del paladar, cuando la retracción del párpado inferior es de 2 mm o más.


3. La inyección de toxina botulínica dirigida a la aponeurosis del elevador y del músculo de Müller puede utilizarse como medida provisional en los pacientes que esperan una corrección definitiva.















Proptosis






Signos


La proptosis es axial, unilateral o bilateral, simétrica (fig. 3.9A) o asimétrica (fig. 3.9B), y con frecuencia es permanente. La proptosis grave no permite el cierre correcto de los párpados y, si no se trata, puede causar queratopatía por exposición, ulceración corneal e infección (fig. 3.9C).
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Fig. 3.9 Proptosis en la oftalmopatía tiroidea. (A) Visión simétrica; (B) visión asimétrica; (C) sobreinfección bacteriana en úlcera por exposición.


(Cortesía de A. Pearson, figs. A y B; S. Kumar Puri, fig. C.)












Tratamiento


El tratamiento de la proptosis es polémico. Algunos autores proponen la descompresión quirúrgica precoz, mientras que otros plantean la cirugía sólo cuando los métodos no invasivos han fracasado o son inadecuados.




1. Los corticoides sistémicos pueden utilizarse en pacientes con proptosis rápidamente progresiva y dolorosa durante la fase congestiva, siempre que no exista una contraindicación (como tuberculosis o úlcera péptica).



a. Se administra prednisolona oral 60-80 mg/día. A las 48 h se observa reducción de la molestia, la quemosis y el edema periorbitario, y después debe reducirse escalonadamente la dosis. Suele obtenerse una respuesta máxima en 2-8 semanas. El tratamiento con corticoides se interrumpe aproximadamente a los 3 meses, aunque puede ser necesaria una dosis de mantenimiento a largo plazo.



b. La metilprednisolona intravenosa (p. ej., 0,5 g entre 200 y 500 ml de suero salino isotónico administrada en 30 min), que puede repetirse al cabo de 48 h, suele reservarse para la neuropatía óptica aguda por compresión. Debido a los posibles riesgos cardiovasculares, precisa supervisión del internista.


2. La radioterapia puede utilizarse junto con los corticoides o cuando éstos están contraindicados o son ineficaces. Una respuesta positiva suele ser evidente en 6 semanas, con una mejoría máxima a los 4 meses.


3. El tratamiento combinado con irradiación, azatioprina y prednisolona en dosis baja puede resultar más efectivo que los corticoides o la radioterapia solos. El tratamiento con el anticuerpo monoclonal rituximab también muestra resultados muy positivos.


4. La descompresión quirúrgica se considera como el tratamiento primario o cuando los métodos no invasivos no son efectivos y cuando éstos no son adecuados, como en la fase inactiva de la enfermedad en pacientes con proptosis estéticamente inaceptable. La descompresión está dirigida a aumentar el volumen de la órbita mediante la retirada de las paredes óseas y se puede combinar con la eliminación de la grasa orbitaria para aumentar la retrocolocación del globo ocular.



• La descompresión de una pared (lateral profunda) (fig. 3.10) es efectiva (reducción de unos 4-5 mm de la proptosis) y puede reducir el riesgo de diplopía postoperatoria.



• La descompresión de dos paredes (equilibrada medial y lateral) proporciona un mayor efecto, pero con un riesgo importante de causar diplopía.



• La descompresión de tres paredes incluye el suelo, con una reducción de la proptosis de 6-10 mm, pero puede dar lugar a hipoglobo y tiene un riesgo mayor de lesión nerviosa infraorbitaria y diplopía.



• La proptosis muy grave puede precisar la retirada adicional de parte del techo de la órbita (descompresión de cuatro paredes).



• La mayor parte de la cirugía se lleva a cabo mediante abordaje a través de la pared medial y puede alcanzarse la parte medial del suelo endoscópicamente.
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Fig. 3.10 TC axial después de una descompresión de la pared bilateral, lateral y medial.


(Cortesía de A. Pearson.)















Miopatía restrictiva






Diagnóstico


Entre el 30 y el 50% de los pacientes con EOT presenta oftalmoplejía, que puede ser permanente. La motilidad ocular está restringida por edema inflamatorio durante la fase inicial, y por fibrosis después. La presión intraocular en ocasiones aumenta en la mirada superior como resultado de la compresión del globo ocular por un músculo recto inferior fibrótico. En orden de frecuencia, los cuatro defectos de la motilidad ocular son:




1. Defecto de la elevación (fig. 3.11A) producido por contracción fibrótica del músculo recto inferior que puede simular parálisis del recto superior.


2. Defecto de la abducción causado por fibrosis del recto medial, que puede simular parálisis del VI par.


3. Defecto de la depresión (fig. 3.11B) secundario a fibrosis del recto superior.


4. Defecto de la aducción causado por fibrosis del recto lateral.
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Fig. 3.11 Miopatía tiroidea restrictiva. (A) Elevación defectuosa del ojo izquierdo; (B) depresión defectuosa del ojo derecho.











Tratamiento







1. Cirugía



a. Indicación: diplopía en la posición primaria o de lectura de la mirada, siempre que el ángulo de desviación sea estable durante al menos 6 meses. Hasta que se cumplan estos criterios, la diplopía puede mejorarse, si es posible, con prismas.



b. Objetivo: conseguir una visión binocular simple en la posición primaria de la mirada o al leer. La miopatía restrictiva, que causa un estrabismo concurrente, suele excluir la binocularidad en todas las posiciones de la mirada. Sin embargo, con el tiempo el campo de la visión binocular simple puede agrandarse como resultado del aumento de las vergencias.



c. Técnica: la practicada con mayor frecuencia es la recesión de los rectos inferiores y/o de los rectos mediales, utilizando suturas ajustables para obtener los mejores resultados. La sutura se ajusta posteriormente el mismo día tras la intervención para obtener un alineamiento óptimo y se anima al paciente a que practique para conseguir una visión única con un objeto distante, como la televisión. Hay que destacar que un músculo recto no se secciona nunca, sólo se realiza una recesión en la enfermedad ocular tiroidea.


2. La inyección de toxina botulínica en el músculo afectado es útil en algunos casos.















Neuropatía óptica


La neuropatía óptica es una complicación grave y poco frecuente, consecuencia de la compresión del nervio óptico o de su irrigación sanguínea en el ápex orbitario por los rectos congestionados y agrandados (fig. 3.12). Esta compresión suele aparecer sin que exista proptosis significativa y puede dar lugar a afectación grave, aunque prevenible.
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Fig. 3.12 La TC muestra dilatación muscular en la oftalmopatía tiroidea. (A) Proyección axial; (B) proyección coronal, obsérvese la conservación del músculo recto lateral derecho; (C) la proyección coronal muestra apiñamiento en el ápex orbitario.


(Cortesía de N. Sibtain, figs. A y B; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de Oculoplastic and Reconstructive Surgery, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008, fig. C.)









Diagnóstico







1. Se presenta con afectación de la visión central. Para detectar la afectación precoz, hay que recomendar a los pacientes que controlen su propia función visual mediante la alternancia de oclusión de cada ojo, la lectura de letras pequeñas y la valoración de la intensidad de los colores, por ejemplo, en la pantalla del televisor.


2. Signos



• La agudeza visual suele estar reducida, aunque no de forma invariable, y se asocia con defecto pupilar aferente relativo, desaturación del color y disminución de la apreciación del brillo de la luz. Es importante no atribuir una pérdida visual desproporcionada a las complicaciones corneales menores y pasar por alto la neuropatía óptica.



• Los defectos del campo visual pueden ser centrales o paracentrales y se pueden combinar con defectos del haz de fibras nerviosas. Estos hallazgos, combinados con la elevación de la presión intraocular, se pueden confundir con un glaucoma de ángulo abierto primario.



• El disco óptico suele ser normal, en ocasiones está edematoso y está atrófico sólo excepcionalmente.












Tratamiento


El tratamiento inicial suele consistir en la administración de corticoides sistémicos. Puede plantearse la descompresión orbitaria si el tratamiento con los corticoides es ineficaz.















Infecciones






Celulitis preseptal


La celulitis preseptal es una infección de los tejidos subcutáneos por delante del tabique orbitario. Estrictamente hablando, no es una enfermedad orbitaria, pero se incluye en esta sección porque debe diferenciarse de la celulitis orbitaria, mucho menos frecuente y potencialmente más grave. En ocasiones, se produce una progresión rápida a celulitis orbitaria.




1. Causas



a. Traumatismo cutáneo, como una laceración o la picadura de un insecto. El microorganismo causal suele ser Staphylococcus aureus o Streptococcus pyogenes.



b. Diseminación de la infección local, como un orzuelo agudo, dacriocistitis o sinusitis.



c. A partir de una infección a distancia de las vías respiratorias superiores o del oído medio, por diseminación hematógena.


2. Signos



• Edema periorbitario con párpado doloroso y enrojecido (fig. 3.13A).



• A diferencia de en la celulitis orbitaria bacteriana, no hay proptosis y quemosis; la agudeza visual, las reacciones pupilares y la motilidad ocular están inalteradas.


3. La TC muestra opacificación anterior al tabique orbitario (fig. 3.13B).


4. El tratamiento se realiza con amoxicilina-ácido clavulánico por vía oral 500/125 mg cada 8 h. La infección grave puede precisar antibióticos por vía intravenosa.
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Fig. 3.13 (A) Celulitis preseptal izquierda; (B) la TC axial muestra una opacificación anterior al tabique orbitario.











Celulitis orbitaria bacteriana


La celulitis orbitaria bacteriana es una infección con riesgo vital de las partes blandas por detrás del tabique orbitario. Puede aparecer a cualquier edad, pero es más habitual en los niños. Los microorganismos causales más frecuentes son Streptococcus pneumoniae, S. aureus, S. pyogenes y Haemophilus influenzae.






Patogenia







1. La relacionada con los senos es la más frecuente. Habitualmente, es secundaria a sinusitis etmoidal y suele afectar a niños y adultos jóvenes.


2. Extensión de celulitis preseptal a través del tabique orbitario.


3. Diseminación local a partir de dacriocistitis adyacente, infecciones mediofaciales o dentales. El último cuadro puede causar celulitis orbitaria a partir de una sinusitis maxilar intermedia.


4. Diseminación hematógena.


5. La postraumática se produce antes de las 72 h de una lesión que penetra en el tabique orbitario. En algunos casos, los signos clínicos característicos pueden estar enmascarados por una laceración o un hematoma asociado.


6. La posquirúrgica puede ser una complicación de la cirugía retiniana, lagrimal u orbitaria.












Diagnóstico







1. La presentación se caracteriza por el inicio rápido de malestar grave, fiebre, dolor y afectación de la visión.


2. Signos



• Edema palpebral con enrojecimiento, dolor y calor.



• La proptosis, que a menudo está enmascarada por la tumefacción palpebral, suele ser lateral y mirando hacia abajo.



• Oftalmoplejía dolorosa (fig. 3.14A).



• Disfunción del nervio óptico.


3. La TC muestra opacificación posterior al tabique orbitario (fig. 3.14B).
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Fig. 3.14 (A) Celulitis orbitaria derecha con oftalmoplejía; (B) la TC axial muestra una opacificación preseptal y orbitaria.











Complicaciones







1. Las complicaciones oculares consisten en queratopatía por exposición, aumento de la presión intraocular, oclusión de la arteria o la vena centrales de la retina, endoftalmitis y neuropatía óptica.


2. Las complicaciones intracraneales son infrecuentes pero muy graves e incluyen meningitis, absceso cerebral y trombosis del seno cavernoso. La última es una complicación extremadamente grave que debe sospecharse cuando hay indicios de afectación bilateral, proptosis rápidamente progresiva y congestión de las venas faciales, conjuntivales y retinianas. Los signos adicionales son progresión brusca de todos los signos clínicos asociados con postración, cefalea intensa, náuseas y vómitos.


3. El absceso subperióstico suele encontrarse a lo largo de la pared medial de la órbita.












Tratamiento







1. El ingreso hospitalario es obligatorio y el paciente debe ser evaluado por un otorrinolaringólogo y someterse a revisiones oftalmológicas frecuentes.


2. El tratamiento con antibióticos incluye ceftazidima intravenosa, con metronidazol oral para cubrir los anaerobios. La vancomicina es una alternativa útil en caso de alergia a la penicilina. El tratamiento antibiótico se mantiene hasta que el paciente esté apirético durante 4 días.


3. Monitorizar la función del nervio óptico cada 4 h mediante el estudio de las reacciones pupilares, medición de la agudeza visual y valoración de la visión de los colores y la apreciación del brillo de la luz.


4. Las exploraciones adicionales son las siguientes:



• Recuento leucocitario.



• Hemocultivo.



• TC de la órbita, los senos y el cerebro. La TC orbitaria es especialmente útil para excluir la presencia de absceso subperióstico.



• La punción lumbar está indicada si aparecen signos meníngeos o cerebrales.


5. Debería plantearse la intervención quirúrgica en la que se drenan los senos infectados y las colecciones orbitarias en las siguientes circunstancias:



• Falta de respuesta a los antibióticos.



• Absceso subperióstico o intracraneal.



• Necesidad de biopsia en los casos atípicos.















Mucormicosis rinoorbitaria


La mucormicosis es una infección oportunista infrecuente causada por hongos de la familia Mucoraceae, que suele afectar a pacientes con cetoacidosis diabética o inmunodepresión. Esta infección agresiva y a menudo letal se adquiere por la inhalación de esporas, que dan lugar a una infección de las vías respiratorias superiores. Después la infección se extiende a los senos contiguos y, posteriormente, a la órbita y al cerebro. La invasión de los vasos sanguíneos por las hifas produce vasculitis oclusiva con infarto isquémico de los tejidos orbitarios.




1. La presentación se caracteriza por tumefacción facial y periorbitaria de inicio gradual, diplopía y pérdida visual.


2. Signos



• Un infarto isquémico superpuesto a necrosis séptica es responsable de la escara negra que puede aparecer sobre el paladar, los cornetes, el tabique nasal, la piel y los párpados (fig. 3.15).



• Oftalmoplejía.



• La progresión es más lenta que en la celulitis orbitaria bacteriana.


3. Las complicaciones incluyen oclusión vascular retiniana, parálisis múltiples de pares craneales y oclusión vascular cerebral.


4. Tratamiento



• Antifúngicos como anfotericina intravenosa.



• Vendaje e irrigación diarios de las zonas afectadas con anfotericina.



• Escisión amplia de los tejidos desvitalizados y necróticos.



• El oxígeno hiperbárico asociado puede ser útil.



• Corrección de los defectos metabólicos subyacentes, si es posible.



• La exenteración suele ser necesaria en los casos que no responden al tratamiento.
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Fig. 3.15 Necrosis del párpado en una mucormicosis rinoorbitaria.














Enfermedades inflamatorias no infecciosas






Enfermedad inflamatoria orbitaria idiopática


La enfermedad inflamatoria orbitaria idiopática (EIOI), conocida antes como seudotumor orbitario, es un trastorno inhabitual caracterizado por lesiones orbitarias no neoplásicas y no infecciosas que ocupan espacio. El proceso inflamatorio puede afectar a cualquiera o a todos los componentes de las partes blandas de la órbita, produciendo, por ejemplo miositis, dacrioadenitis, perineuritis óptica o escleritis. El análisis histopatológico muestra la existencia de infiltración inflamatoria celular pleomórfica por fibrosis reactiva, pero aún no se ha conseguido mostrar una relación entre los signos clínicos y patológicos y el curso posterior de la enfermedad. La enfermedad unilateral es la norma en los adultos, pero en los niños puede haber afectación bilateral. La afectación orbitaria y sinusal simultánea es una entidad distinta infrecuente.






Diagnóstico







1. La presentación suele caracterizarse por enrojecimiento periorbitario, tumefacción y dolor (fig. 3.16A).


2. Signos



• Puede producirse proptosis congestiva y oftalmoplejía.



• Disfunción del nervio óptico, especialmente si la inflamación afecta a la órbita posterior.


3. La TC muestra opacificación orbitaria mal definida y pérdida de definición del contenido (figs. 3.16B y C).


4. Curso clínico. Es variable y sigue uno de los patrones siguientes:



• Remisión espontánea después de algunas semanas sin secuelas.



• Episodios intermitentes prolongados de actividad sin remisión.



• Inflamación prolongada grave que a veces da lugar a fibrosis progresiva de los tejidos orbitarios y produce una «órbita congelada» caracterizada por oftalmoplejía, que puede asociarse con ptosis y alteración visual producida por afectación del nervio óptico.
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Fig. 3.16 (A) Enfermedad inflamatoria orbitaria izquierda idiopática (B) La TC axial muestra una opacificación orbitaria mal definida; (C) Visión coronal.


(Cortesía de R. Bates, fig. A; A. Pearson, figs. B y C.)












Tratamiento







1. Observación, en los casos relativamente leves, en previsión de una posible remisión espontánea.


2. Generalmente la biopsia es necesaria en los casos persistentes para confirmar el diagnóstico y descartar una neoplasia.


3. Los AINE suelen ser eficaces y deben preceder al tratamiento con corticoides.


4. Los corticoides sistémicos sólo deben administrarse después de confirmarse el diagnóstico, ya que pueden enmascarar otra patología, como una infección o la granulomatosis de Wegener. La prednisolona oral, inicialmente 60-80 mg/día, se reduce después progresivamente y se interrumpe en función de la respuesta clínica, aunque puede ser necesaria su reintroducción en caso de recidiva.


5. La radioterapia debe tenerse en cuenta si no se ha conseguido una mejoría después de 2 semanas de tratamiento adecuado con corticoides. Incluso un tratamiento con dosis bajas (es decir, 10 Gy) puede producir una remisión.


6. Los antimetabolitos, como el metotrexato o el micofenolato de mofetilo, son necesarios en caso de resistencia a los corticoides y a la radioterapia.


7. El infliximab sistémico, un inhibidor del factor de necrosis tumoral, es eficaz en los casos recurrentes o recalcitrantes que no han respondido al tratamiento convencional.












Diagnóstico diferencial







1. La celulitis orbitaria bacteriana debe considerarse cuando el inicio es agudo y los tejidos orbitarios anteriores están muy inflamados. A veces es necesaria una tanda de antibióticos sistémicos de prueba antes de que el diagnóstico correcto sea evidente.


2. La EOT aguda grave tiene muchos signos en común con la EIOI, pero la EIOI suele ser unilateral, mientras que la EOT suele ser bilateral.


3. Los trastornos sistémicos, como la granulomatosis de Wegener, la poliarteritis nodosa y la macroglobulinemia de Waldenström, pueden manifestar una afectación orbitaria similar a la EIOI.


4. Tumores orbitarios malignos, especialmente metastásicos.


5. La rotura de un quiste dermoide puede recordar una reacción inflamatoria granulomatosa dolorosa secundaria.















Miositis orbitaria


La miositis orbitaria es una inflamación inespecífica idiopática de uno o más músculos extraoculares y se considera un subtipo de EIOI.




1. La histología muestra un infiltrado celular inflamatorio crónico en relación con las fibras musculares (fig. 3.17A).


2. La presentación suele tener lugar al principio de la vida adulta, con un inicio brusco de dolor exacerbado con los movimientos oculares y diplopía.


3. Signos



• Edema palpebral, ptosis y quemosis.



• Dolor y diplopía asociados con los movimientos oculares.



• Inyección vascular sobre el músculo afectado (fig. 3.17B).



• En casos crónicos, el músculo afectado puede fibrosarse, con una miopatía restrictiva permanente.


4. La TC muestra el agrandamiento de los músculos afectados (fig. 3.17C), con o sin alteración de los tendones de inserción.


5. El diagnóstico diferencial incluye celulitis orbitaria, enfermedad ocular tiroidea y síndrome de Tolosa-Hunt (v. más adelante).


6. Curso



• Afectación no recurrente aguda que se resuelve de forma espontánea en 6 semanas.



• Enfermedad crónica que se caracteriza por un episodio aislado que persiste durante más de 2 meses (a menudo durante años) o episodios repetidos.


7. El tratamiento se dirige a aliviar el malestar y la disfunción, acortar el curso y evitar las recurrencias.



a. Los AINE pueden ser adecuados en los casos leves.



b. Se necesitan corticoides sistémicos en la mayoría de casos, y generalmente producen una mejoría espectacular, aunque se producen recidivas en el 50% de casos.



c. La radioterapia también es efectiva, especialmente para limitar las recurrencias.
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Fig. 3.17 Miositis orbitaria. (A) La histología muestra un infiltrado celular inflamatorio crónico en relación con las fibras musculares; (B) inyección vascular sobre la inserción del recto medial derecho; (C) la TC coronal muestra aumento de tamaño del recto medial derecho.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth-Heinemann 2001, fig. A; J. Nerad, K. Carter y M. Alford, de Oculoplastic and Reconstructive Surgery, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008, figs. B y C.)












Dacrioadenitis aguda


La afectación de la glándula lagrimal se produce aproximadamente en el 25% de los pacientes con enfermedad inflamatoria orbitaria idiopática. Generalmente, la dacrioadenitis se produce de forma aislada, se resuelve espontáneamente y no requiere tratamiento. En ocasiones, puede estar causada por parotiditis, mononucleosis y, excepcionalmente, bacterias.




1. La presentación es con malestar agudo en la región de la glándula lagrimal.


2. Signos



• El edema en el extremo temporal del párpado superior da lugar a ptosis característica en forma de «S» y a una discreta distopia hacia abajo y hacia dentro (fig. 3.18A).



• Dolor en la zona de la fosa de la glándula lagrimal.



• Inyección de la porción palpebral de la glándula lagrimal y la conjuntiva adyacente (fig. 3.18B).



• La secreción lagrimal en ocasiones está reducida.


3. La TC muestra aumento de tamaño de la glándula y afectación de los tejidos adyacentes (fig. 3.18C).


4. Diagnóstico diferencial



a. El quiste dermoide roto puede causar inflamación localizada en la región de la glándula lagrimal.



b. Los tumores malignos de la glándula lagrimal pueden causar dolor, pero el inicio no suele ser agudo.
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Fig. 3.18 Dacrioadenitis aguda izquierda. (A) Tumefacción en la cara lateral del párpado y ptosis en forma de S; (B) inyección de la porción palpebral de la glándula lagrimal y la conjuntiva adyacente; (C) TC axial que muestra aumento del tamaño de la glándula y opacificación de los tejidos adyacentes.


(Cortesía de R. Bates, fig. B; A. Pearson, fig. C.)












Síndrome de Tolosa-Hunt


El síndrome de Tolosa-Hunt es un diagnóstico de exclusión. Es un cuadro inusual idiopático causado por una inflamación granulomatosa inespecífica del seno cavernoso, la fisura orbitaria superior y el ápex orbitario. El curso clínico se caracteriza por remisiones y recurrencias.




1. La presentación se caracteriza por diplopía asociada con dolor ipsolateral periorbitario o hemicraneal.


2. Signos



• Cuando hay proptosis, suele ser leve.



• Parálisis de los nervios motores oculares y frecuente afectación motora de la pupila.



• Pérdida sensorial a lo largo de la distribución de la primera y la segunda divisiones del nervio trigémino.


3. Tratamiento con corticoides sistémicos.












Granulomatosis de Wegener


La granulomatosis de Wegener puede afectar a la órbita, a menudo de forma bilateral, generalmente por diseminación contigua de la inflamación desde los senos paranasales o la nasofaringe. La afectación orbitaria primaria es menos frecuente. La posibilidad de una granulomatosis de Wegener debe plantearse en todos los pacientes que presentan enfermedad inflamatoria orbitaria bilateral, especialmente si se asocia con patología sinusal. Los anticuerpos citoplasmáticos antineutrófilos (ANCA) son una prueba serológica útil.




1. Signos



• Proptosis, congestión orbitaria y oftalmoplejía.



• Dacrioadenitis y obstrucción del conducto lagrimal.



• Otras complicaciones oculares coexistentes incluyen escleritis, queratitis ulcerativa periférica, inflamación intraocular y oclusiones vasculares retinianas.


2. Tratamiento



a. Una combinación sistémica de ciclofosfamida y corticoides es muy efectiva. En los casos resistentes, pueden ser útiles la ciclosporina, la azatioprina, la globulina antitimocito o la plasmaféresis.



b. A veces se requiere descompresión orbital quirúrgica en los pacientes con afectación orbitaria grave.















Malformaciones vasculares






Varices


Las varices están formadas por segmentos debilitados del sistema venoso orbitario, de longitud y complejidad variables. Son intrínsecas a la circulación y se agrandan con el aumento de la presión venosa; su distensibilidad varía con el grosor residual y la resistencia de sus paredes. La mayoría de los casos son unilaterales y el lugar más frecuente es el cuadrante nasal superior. Existen flebolitos en el 20% de casos.




1. La presentación oscila desde la primera infancia hasta el final de la madurez.


2. Signos



• Proptosis intermitente no pulsátil ni asociada con un soplo.



• Las venas orbitarias están desprovistas de válvulas, por lo que una proptosis rápidamente reversible puede precipitarse o acentuarse por el aumento de la presión venosa por tos, esfuerzo, maniobra de Valsalva (figs. 13.19A y B ), ponerse en pie o la compresión externa de las venas yugulares.


3. Las asociaciones incluyen varices de los párpados (fig. 13.19C) y la conjuntiva (fig. 13.19D) que pueden acentuarse también al realizar la maniobra de Valsalva.


4. La TC en ocasiones muestra flebolitos (fig. 13.19E).


5. Las complicaciones incluyen hemorragia orbitaria aguda y trombosis. Los pacientes con lesiones crónicas pueden desarrollar una atrofia de la grasa circundante y enoftalmos asociado con un surco superior más profundo en posición de reposo (fig. 13.19F), reversible con aumento de la presión venosa.


6. El tratamiento se realiza mediante resección quirúrgica, que es técnicamente difícil porque las lesiones son friables y con facilidad. Las indicaciones de la intervención quirúrgica incluyen episodios repetidos de trombosis, dolor, proptosis grave y compresión del nervio óptico.
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Fig. 3.19 (A) Varices orbitarias antes de Valsalva; (B) con Valsalva; (C) varices palpebrales; (D) varices conjuntivales; (E) la TC axial muestra opacificación medial y flebolito; (F) izquierda atrofia adiposa que da lugar a enoftalmos y a surco superior profundo.


(Cortesía de G. Rose, fig. A; A. Pearson, figs. E y F.)












Linfangioma


Los linfangiomas orbitarios no son neoplasias sino malformaciones vasculares benignas, abortivas y no funcionales. Aunque están aislados hemodinámicamente de la circulación, puede producirse la hemorragia en la luz, dando lugar a la formación de quistes «de chocolate» rellenos de sangre. Los linfangiomas pueden confundirse con alteraciones venosas orbitarias y hemangiomas.




1. Suelen presentarse en la primera infancia.


2. Signos



• Las lesiones anteriores suelen mostrar varias masas blandas azuladas en el cuadrante nasal superior (fig. 3.20).



• Las lesiones posteriores pueden causar proptosis lentamente progresiva o inicialmente permanecer silentes y presentar el inicio brusco de proptosis dolorosa (figs. 3.21 A y B) secundaria a una hemorragia espontánea, que puede asociarse a una compresión del nervio óptico.



• Más tarde, la sangre queda enquistada, con la formación de «quistes de chocolate» que pueden remitir espontáneamente.



• La orofaringe pueden ocasiones está afectada (fig. 3.21C).


3. El tratamiento que implica la extirpación quirúrgica es difícil, porque los linfangiomas son friables, no están encapsulados, sangran fácilmente y pueden infiltrar los tejidos orbitarios normales. Si los «quistes de chocolate» persisten y afectan a la visión del paciente, pueden drenarse o extirparse totalmente mediante vaporización controlada con un láser de dióxido de carbono.
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Fig. 3.20 Linfangioma orbitario anterior con decoloración azulada característica.
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Fig. 3.21 (A) Proptosis grave por sangrado de un linfangioma posterior; (B) la TC axial muestra proptosis y opacificación orbitaria; (C) afectación oral por linfangioma.


(Cortesía de A. Pearson, figs. A y B.)















Fístula carótido-cavernosa


Una fístula arteriovenosa es una comunicación anormal adquirida entre una arteria y una vena. La sangre en la vena afectada «se arterializa», la presión venosa aumenta y el drenaje venoso puede estar alterado en proporción y dirección. La presión arterial y la perfusión también están disminuidas. En una fístula carótido-cavernosa hay una comunicación anormal entre la arteria carótida y el seno cavernoso. Cuando la sangre arterial fluye hacia el interior de las venas oftálmicas, se producen manifestaciones oculares debido a estasis venosa y arterial alrededor del ojo y la órbita, aumento de la presión venosa epiescleral y disminución del flujo sanguíneo arterial hacia los pares craneales en el interior del seno cavernoso. Las fístulas carótido-cavernosas se clasifican según: (a) la etiología (espontánea o traumática), (b) la hemodinámica (flujo alto o bajo) y (c) la anatomía (directa o indirecta).






Fístula carótido-cavernosa directa






Patogenia


Corresponden al 50% de los casos. Las fístulas directas son derivaciones de flujo alto en los que la sangre arterial pasa directamente al interior del seno cavernoso a través de un defecto en la pared de la porción intracavernosa de la arteria carótida interna, a causa de lo siguiente:




1. El traumatismo craneal es responsable del 75% de casos. Una fractura de la base del cráneo puede causar desgarros en la arteria carótida interna intracavernosa de alrededor, con inicio repentino y obvio de los síntomas y los signos.


2. La rotura espontánea de un aneurisma carotídeo intracavernoso o una arteria aterosclerótica supone el resto de los casos. Las mujeres de mediana edad hipertensas presentan un riesgo especialmente alto. Las fístulas espontáneas suelen tener flujos más bajos y síntomas menos graves que las fístulas traumáticas.












Diagnóstico







1. Puede presentarse al cabo de días o semanas de un traumatismo craneal, con la tríada clásica de proptosis pulsátil, quemosis conjuntival y un soplo rítmico en la cabeza.


2. Los signos suelen ser ipsolaterales a la fístula, aunque también pueden ser bilaterales o incluso contralaterales debido a las conexiones vasculares a través de la línea media entre los dos senos cavernosos.



• Inyección epibulbar intensa (fig. 3.22A).



• Ptosis (debida a afectación del III par craneal) y quemosis hemorrágica (fig. 3.22B). La presencia de ptosis puede ser útil para diferenciar este cuadro de una EOT.



• La proptosis es pulsátil y se asocia con rumor o frémito. Ambos pueden ser abolidos por la compresión carotídea ipsolateral en el cuello. También puede existir un rumor cefálico.



• La presión intraocular aumenta secundariamente a la elevación de la presión venosa epiescleral y a la congestión orbitaria.




• La isquemia del segmento anterior se caracteriza por edema epitelial corneal, células en el acuoso y destellos, y en los casos graves, atrofia del iris, rubeosis y catarata.



• La oftalmoplejía se observa en el 60-70% de casos debido a la afectación de los nervios motores oculares por traumatismo inicial o un aneurisma intracavernoso o por la propia fístula. El VI par es el que se afecta con mayor frecuencia debido a su localización libre en el interior del seno cavernoso. Los III y IV pares, situados en la pared lateral del seno, están afectados con menor frecuencia. La ingurgitación y la tumefacción de los músculos extraoculares también pueden contribuir a la motilidad ocular deficiente.



• El examen del fondo de ojo puede mostrar edema de la papila óptica, dilatación venosa y hemorragias intrarretinianas por estasis venosa y alteración del flujo sanguíneo retiniano. Las hemorragias prerretinianas o vítreas son infrecuentes.


3. Visión. La pérdida visual inmediata puede deberse a la lesión ocular y del nervio óptico en el momento del traumatismo craneal. La pérdida visual tardía puede deberse a una serie de complicaciones, como queratopatía por exposición, glaucoma secundario, oclusión de la vena retiniana central, isquemia del segmento anterior o neuropatía óptica isquémica.


4. Exploraciones especiales. En la TC y la RM a veces se observa la prominencia de la vena oftálmica superior (fig. 3.22C) y el agrandamiento difuso de los músculos extraoculares (fig. 3.22D). El diagnóstico definitivo incluye TC y angiografía RM.
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Fig. 3.22 Fístula carótido-cavernosa directa. (A) Inyección epibulbar intensa; (B) quemosis hemorrágica; (C) en la TC axial se aprecia aumento de tamaño de la vena oftálmica superior derecha; (D) la TC coronal muestra aumento de tamaño de los músculos extraoculares a la derecha.











Tratamiento


La mayoría de las fístulas carótido-cavernosas no ponen en peligro la vida; el órgano con mayor riesgo de afectación importante es el ojo. La cirugía está indicada si no se produce el cierre espontáneo. Es mucho menos probable que las fístulas postraumáticas se cierren por sí solas que las fístulas espontáneas, por su flujo sanguíneo elevado. El tratamiento actual de elección supone la embolización intravascular con muelles (fig. 3.23) o balones transarteriales. También se emplea una cola adhesiva.
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Fig. 3.23 Embolización con muelle de una fístula arteria carótida-seno cavernoso directa. (A) La angiografía con catéter en la fase arterial precoz muestra relleno del seno cavernoso (flecha) y la vena oftálmica superior (punta de flecha); (B) después del depósito de muelles en el seno cavernoso, se cierra la fístula y existe falta de flujo retrógrado en la vena oftálmica superior.


(Cortesía de J. Trobe, de Neuro-ophthalmology, en Rapid Diagnosis in Ophthalmology, Mosby 2008.)















Fístula carótido-cavernosa indirecta


En una fístula carótido-cavernosa indirecta (derivación dural), la porción intracavernosa de la arteria carótida interna permanece intacta y la sangre arterial fluye a través de las ramas meníngeas de las arterias carótidas interna o externa indirectamente dentro del seno cavernoso. Los signos clínicos son mucho más sutiles que en una fístula directa, porque una fístula indirecta tiene un flujo sanguíneo lento, de forma que puede llegarse a un diagnóstico erróneo o pasar desapercibido.




1. Tipos



• Entre las ramas meníngeas de la arteria carótida interna y el seno cavernoso.



• Entre las ramas meníngeas de la arteria carótida externa y el seno cavernoso.



• Entre las ramas meníngeas de ambas arterias carótidas interna y externa y el seno cavernoso.


2. Causas



a. Malformaciones congénitas, en las que el inicio de los síntomas es precipitado por trombosis vascular intracraneal.



b. Rotura espontánea, especialmente en pacientes hipertensos, que se puede precipitar por traumatismos menores o tracción.


3. La presentación se caracteriza por el inicio gradual de enrojecimiento de uno o ambos ojos, causado por ingurgitación vascular conjuntival.


4. Los signos son variables.



• Inyección epibulbar leve con o sin quemosis (fig. 3.24A).



• Pulsación ocular exagerada que se detecta mejor con tonometría de aplanación.



• Los vasos epibulbares en sacacorchos son un signo tardío.



• Aumento de la presión intracraneal.



• Proptosis leve asociada ocasionalmente con un rumor suave.



• Oftalmoplejía causada habitualmente por parálisis del VI par (fig. 3.24B) o tumefacción de los músculos extraoculares en casos ostensibles.




• El fondo de ojo puede ser normal o mostrar dilatación venosa moderada.


5. El diagnóstico diferencial incluye conjuntivitis crónica, oftalmopatía tiroidea, glaucoma producido por otra patología y malformaciones arteriovenosas orbitarias que pueden simular derivaciones durales.


6. Si está indicado, el tratamiento suele implicar embolización endovascular, aunque en general no a través de la vía transarterial.
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Fig. 3.24 Fístula arteria carótida-seno cavernoso indirecta izquierda. (A) Inyección epibulbar leve y quemosis; (B) parálisis del VI par craneal.


(Cortesía de J. Yanguela.)















Lesiones quísticas






Dacriops


Un dacriops es un quiste ductal de la glándula lagrimal. Es una lesión quística orbitaria relativamente infrecuente que suele ser bilateral.




1. Signos. Lesión quística redondeada a partir de la porción palpebral de la glándula lagrimal que protruye en el fondo de saco superior (fig. 3.25).


2. El tratamiento se realiza por extirpación o marsupialización.
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Fig. 3.25 Dacriops.











Quiste dermoide


Un quiste dermoide orbitario es un coristoma derivado de un desplazamiento de ectodermo a una localización subcutánea a lo largo de las líneas embrionarias de cierre. Los dermoides están formados por líneas de epitelio escamoso estratificado queratinizado (como la piel), tienen una pared fibrosa y contienen apéndices dérmicos, como glándulas sudoríparas, glándulas sebáceas o folículos pilosos. Los quistes epidermoides no contienen estructuras anejas. Los dermoides pueden ser: (a) superficiales o (b) profundos, localizados por delante o por detrás del tabique orbitario, respectivamente.






Quiste dermoide superficial







1. Se presenta en la infancia con un nódulo indoloro generalmente en la parte superotemporal y, a veces, superonasal de la órbita.


2. Signos



• Una masa firme, redonda, suave y no dolorosa, de 1 o 2 cm de diámetro (fig. 3.26A), que se mueve bajo la piel, aunque generalmente está unida al periostio adyacente.



• Los márgenes posteriores son fácilmente palpables, lo que denota un origen o una extensión poco profunda.


3. La TC muestra una lesión heterogénea bien delimitada (fig. 3.26B).


4. El tratamiento se realiza mediante resección completa (fig. 3.26C), con precaución de que no se rompa la lesión, dado que la extravasación de queratina en el tejido circundante produce una intensa inflamación granulomatosa.
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Fig. 3.26 (A) Quiste dermoide superficial; (B) la TC axial muestra una lesión heterogénea bien delimitada; (C) aspecto en la cirugía.


(Cortesía de K. Nischal, fig. B; A. Pearson, fig. C.)












Quiste dermoide profundo







1. Se presenta en la adolescencia o en la vida adulta.


2. Signos



• Proptosis, distopia o lesión en forma de masa, con bordes posteriores mal definidos (fig. 3.27A).



• La rotura puede desencadenar una reacción inflamatoria.



• Algunos dermoides profundos, que en ocasiones se asocian con defectos óseos, pueden extenderse más allá de la órbita en la fosa infratemporal o intracranealmente.


3. La TC muestra una lesión quística que está bien circunscrita (fig. 3.27B).


4. Se recomienda el tratamiento mediante extirpación total, porque los dermoides profundos crecen y pueden verter su contenido en los tejidos adyacentes dando lugar a inflamación granulomatosa dolorosa, a menudo seguida de fibrosis. Si no se extirpan completamente, los dermoides pueden reaparecer y causar inflamación persistente de baja intensidad.
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Fig. 3.27 (A) Quiste dermoide orbitario profundo izquierdo que produce distopia leve; (B) la TC axial muestra una lesión quística bien delimitada y remodelado óseo.


(Cortesía de A. Pearson.)















Mucocele sinusal


El mucocele se produce cuando el drenaje de las secreciones normales del seno paranasal está obstruido por infección, alergia, traumatismo, tumor o estrechamiento congénito. Hay una acumulación quística de secreciones mucoides y residuos epiteliales que aumenta lentamente, erosiona de forma gradual las paredes óseas de los senos, y causa síntomas por invasión de los tejidos circundantes. La invasión orbitaria suele producirse a partir de mucoceles frontales o etmoidales, y sólo excepcionalmente se originan en los senos maxilares.




1. Se presenta en la vida adulta, con una combinación de proptosis o distopia (fig. 3.28A), diplopía o epífora. El dolor no es frecuente si no hay infección (mucopiocele).


2. La TC muestra una masa de partes blandas con adelgazamiento o erosión de las paredes óseas del seno (fig. 3.28B).


3. El tratamiento supone la eliminación completa del mucocele.
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Fig. 3.28 (A) Mucocele del seno etmoidal izquierdo que origina distopia; (B) la TC coronal muestra afectación orbitaria e indentación del recto medio coronal.











Encefalocele


Un encefalocele está formado por la herniación del contenido intracraneal a través de un defecto congénito de la base del cráneo. Un meningocele contiene sólo duramadre, mientras que un mielomeningocele también contiene tejido cerebral. Los dos tipos principales de encefalocele orbitario son: (a) anterior (frontoetmoidal) y (b) posterior (asociado con displasia del hueso esfenoides).




1. Suele presentarse durante la infancia.


2. Signos



• Los encefaloceles anteriores afectan a una parte superomedial de la órbita y desplazan el globo ocular hacia delante y lateralmente (fig. 3.29A).



• Los encefaloceles posteriores desplazan el globo ocular hacia delante y hacia abajo (fig. 3.29B).



• El desplazamiento aumenta al realizar un esfuerzo o llorar y puede reducirse por presión manual.



• El quiste da lugar a una proptosis pulsátil, porque hay una comunicación con el espacio subaracnoideo, pero no hay frémito ni rumor porque la comunicación no es vascular.


3. La TC muestra el defecto óseo responsable de la herniación (fig. 3.29C).


4. Diagnóstico diferencial



a. En los encefaloceles anteriores, otras causas de tumefacciones cantales mediales, como los quistes dermoides y los amniontoceles del saco lagrimal.




b. En los encefaloceles posteriores, otras lesiones orbitarias que se presentan al principio de la vida, incluyendo hemangioma capilar, xantogranuloma juvenil, teratoma y microftalmos con quiste.


5. Asociaciones



a. Otros defectos óseos, como hipertelorismo (fig. 3.30A), puente nasal amplio y fisura palatina (fig. 3.30B).



b. Las asociaciones oculares son microftalmos, colobomas y el síndrome de morning glory (fig. 3.30C).



c. La neurofibromatosis tipo 1 (NF1) es una asociación frecuente del encefalocele posterior.
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Fig. 3.29 (A) Encefalocele superomedial anterior que causa proptosis y distopia hacia abajo y hacia fuera; (B) encefalocele posterior que causa proptosis y distopia inferior; (C) TC coronal de un encefalocele posterior que muestra un gran defecto óseo.


(Cortesía de A. Pearson, fig. C.)
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Fig. 3.30 Asociaciones del encefalocele. (A) Hipertelorismo; (B) fisura palatina; (C) síndrome de morning glory.


(Cortesía de K. Nischal, fig. A; Moorfields Eye Hospital, figs. B y C.)















Tumores






Hemangioma capilar


El hemangioma capilar es el tumor más frecuente de la órbita y las zonas periorbitarias en la infancia. Las niñas lo sufren con mayor frecuencia que los niños. Puede presentarse como una pequeña lesión aislada de significado clínico mínimo o como una masa desfigurante que puede causar afectación visual y complicaciones sistémicas. El tumor está compuesto por pequeños canales vasculares anastomosados sin una encapsulación verdadera (fig. 3.31A).
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Fig. 3.31 Hemangioma capilar. (A) La histología muestra canales capilares irregulares de diverso tamaño; (B) gran tumor preseptal que causa ptosis y decoloración cutánea morada; (C) tumor preseptal inferior; (D) afectación de la conjuntiva del fondo de saco.


(Cortesía de J. Harry, fig. A; K. Nischal, figs. C y D.)









Diagnóstico


El tumor se clasifica según su localización respecto a la piel y al tabique orbitario en: (a) cutáneo; )b) puramente preseptal; (c) preseptal con un elemento extraconal, y (d) una combinación de preseptal, extraconal e intraconal.




1. Suele presentarse en las primeras semanas de vida (un 30% se manifiestan en el nacimiento).


2. Signos



• Las lesiones cutáneas superficiales son de color rojo brillante.



• Los tumores preseptales son de color azul oscuro o morado en la piel suprayacente (figs. 3.31B y C) y de localización superior.



• Un gran tumor puede crecer y cambiar de color a azul oscuro durante el llanto o el esfuerzo, pero no hay pulsación ni soplo.



• Tumor orbitario profundo que puede dar lugar a proptosis unilateral sin coloración de la piel.



• La afectación hemangiomatosa de la conjuntiva palpebral y del fondo de saco es frecuente y puede ser una clave diagnóstica importante (fig. 3.31D).



• Son habituales los hemangiomas adicionalesen los párpados o en otro lugar.


3. La TC puede ser necesaria para la afectación profunda cuando el diagnóstico no puede determinarse por simple inspección. La lesión es evidente como un aumento de una masa homogénea de partes blandas en la órbita anterior o como una masa exterior al cono ocular, con expansiones posteriores «digitiformes» (fig. 3.32A). La cavidad orbitaria puede mostrar agrandamiento, pero no existe erosión ósea.


4. La ecografía se utiliza para demostrar las relaciones anatómicas y la extensión del tumor (fig. 3.32B).


5. El curso se caracteriza por un rápido crecimiento de 3 a 6 meses después del diagnóstico (fig. 3.33), seguido de una fase más lenta de resolución natural, en la que el 30% de las lesiones se resuelven hacia los 3 años y el 70% a los 7 años.
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Fig. 3.32 Imágenes de un hemangioma capilar. (A) La TC axial realzada muestra una masa de partes blandas orbitarias intraconales homogénea; (B) ecografía de una lesión preseptal con un componente intraorbitario.


(Cortesía de A. Pearson, fig. A; K. Nischal, fig. B.)
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Fig. 3.33 Crecimiento de un hemangioma capilar. (A) En la presentación; (B) varios meses después.











Tratamiento







1. Indicaciones



• Ambliopía secundaria a astigmatismo inducido, anisometropía y oclusión.



• Compresión del nervio óptico.



• Queratopatía por exposición.



• Una mancha antiestética grave, necrosis o infección.


2. El tratamiento con láser puede utilizarse para cerrar los vasos sanguíneos en las lesiones cutáneas superficiales de grosor inferior a 2 mm.


3. La inyección de corticoides en la misma lesión, en dosis de 40 mg/ml de acetónido de triamcinolona o 4 mg/ml de betametasona, sea cutánea o preseptal, suele ser muy eficaz durante la fase activa inicial. Deben inyectarse 1-2 ml como máximo en múltiples puntos de entrada. Habitualmente, el tumor empieza a involucionar en 2 semanas pero, si es necesario, puede administrarse una segunda y una tercera inyección al cabo de unos 2 meses. Es aconsejable no inyectar profundamente en la órbita para evitar la oclusión de la arteria central de la retina por la introducción retrógrada de la solución hacia la arteria central de la retina. Otras complicaciones incluyen despigmentación y necrosis cutánea, sangrado y atrofia grasa. También se ha descrito supresión suprarrenal y retraso del crecimiento.


4. Los corticoides sistémicos administrados diariamente durante varias semanas también pueden utilizarse y son particularmente útiles si hay un componente orbitario importante.


5. Los β-bloqueantes sistémicos constituyen una modalidad de tratamiento nueva y muy prometedora.


6. La resección local con un corte de cauterio puede reducir el volumen de un tumor anterior circunscrito, pero suele reservarse para la etapa inactiva tardía.












Asociaciones sistémicas


Los niños con hemangiomas grandes pueden presentar las siguientes enfermedades:




1. Insuficiencia cardíaca con alto gasto. Puede producirse en una pequeña minoría de pacientes con hemangiomas viscerales muy grandes, de rápido crecimiento.


2. Síndrome de Kasabach-Merritt, que se caracteriza por trombocitopenia y concentraciones bajas de factores coagulantes asociados con hemangiomas del tronco, las extremidades y las vísceras abdominales que se expanden rápidamente.


3. El síndrome de Maffucci, caracterizado por múltiples hemangiomas cutáneos o viscerales asociados con encondromatosis.















Hemangioma cavernoso


El hemangioma cavernoso es una malformación vascular que se produce en los adultos, con un predominio femenino del 70%. Aunque puede desarrollarse en cualquier sitio de la cavidad orbitaria, habitualmente aparece dentro del cono muscular, justo por detrás del globo ocular, y se comporta como una malformación arteriovenosa con flujo bajo.




1. La histología muestra canales vasculares de revestimiento endotelial de diverso tamaño, separados por tabiques fibrosos (fig. 3.34A).


2. Se presenta durante la cuarta o quinta décadas de la vida, con una proptosis unilateral lentamente progresiva. En las mujeres la tasa de crecimiento puede resultar acelerada por el embarazo.


3. Signos



• Proptosis axial (fig. 3.34B) que puede asociarse con edema papilar y pliegues coriorretinianos.



• Si el tumor se localiza en el ápex orbitario, puede comprimir la papila y no causa una proptosis significativa.



• Puede aparecer visión borrosa temporal.


4. La TC muestra una lesión ovalada, bien circunscrita, con poco refuerzo con el contraste (fig. 3.34C).


5. Tratamiento. Muchos hemangiomas cavernosos se detectan por casualidad en pruebas de imagen realizadas por motivos no relacionados y la simple observación suele ser la actitud apropiada. Las lesiones sintomáticas requieren la extirpación quirúrgica en la mayoría de los casos porque su tamaño aumenta gradualmente. Al contrario que el hemangioma capilar, el hemangioma cavernoso suele estar bien encapsulado y es relativamente fácil de extirpar (fig. 3.34D).
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Fig. 3.34 Hemangioma cavernoso. (A) La histología muestra canales vasculares congestionados de revestimiento endotelial, de diverso tamaño, separados por tabiques fibrosos; (B) proptosis axial derecha; (C) la TC axial muestra una lesión oval retrobulbar bien delimitada y proptosis; (D) el tumor está encapsulado y es de extirpación relativamente fácil.


(Cortesía de A. Pearson, figs. B, C y D.)












Adenoma pleomórfico de la glándula lagrimal


El adenoma pleomórfico (tumor benigno de células mixtas) es el tumor epitelial más frecuente de la glándula lagrimal y deriva de los conductos y elementos secretores, como las células mioepiteliales.




1. Histología. La capa interna de células forma tejido glandular que puede asociarse con diferenciación escamosa y producción de queratina (fig. 3.35A); las células externas sufren un cambio metaplásico que conduce a la formación de tejido mixoide.


2. Se presenta durante la segunda a quinta décadas de la vida con una proptosis o tumefacción dolorosa, lentamente progresiva, en el cuadrante superolateral de la órbita, y de más de un año de duración. Las imágenes antiguas pueden revelar una alteración durante años antes de la presentación.


3. Tumor del lóbulo orbitario



• Masa no dolorosa, suave y firme en la fosa lagrimal, con distopia inferonasal (fig. 3.35B).



• El tumor tiende a extenderse hacia atrás y puede causar proptosis, oftalmoplejía y pliegues coroideos.



• La TC muestra una masa redonda u ovalada, con un borde suave y excavación de la fosa de la glándula lagrimal, pero sin destrucción (fig. 3.35C). La lesión también puede producir una indentación sobre el globo ocular. Pueden observarse calcificaciones.


4. Tumor del lóbulo palpebral



• Es menos habitual y tiende a crecer hacia delante, produciendo una tumefacción del párpado superior, sin distopia (fig. 3.36A).



• En ocasiones la lesión puede apreciarse a simple vista (fig. 3.36B).


5. El tratamiento consiste en la resección quirúrgica. Si se sospecha el diagnóstico, es preferible evitar la biopsia previa para que el tumor no se disemine en el tejido orbitario adyacente, aunque esto no siempre es posible en caso de incertidumbre diagnóstica. Los tumores del lóbulo palpebral suelen resecarse a través de una orbitotomía anterior (transeptal), junto con un margen de tejido sano. Los que se originan en la porción orbitaria se extirpan a través de una orbitotomía lateral de la siguiente forma:



a. Se realiza una incisión del músculo temporal (fig. 3.37A).



b. Se perfora el hueso subyacente para pasar posteriormente el alambre (fig. 3.37B).



c. Se retira la pared orbitaria lateral y se extirpa el tumor incluyendo un margen de tejido adyacente y la periórbita (fig. 3.37C).



d. Se reparan la pared orbitaria lateral y el hueso temporal (fig. 3.37D).


6. El pronóstico es excelente si el tumor se extirpa completamente sin disrupción capsular. Si el tumor no se extirpa completamente o si se realiza una biopsia previa, la diseminación del tumor en los tejidos adyacentes puede dar lugar a recurrencias y en ocasiones a un cambio maligno.
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Fig. 3.35 Adenoma pleomórfico de la glándula lagrimal. (A) La histología muestra tejido glandular y diferenciación escamosa, con formación de queratina; (B) distopia inferonasal por un tumor localizado en el lóbulo orbitario; (C) TC coronal que muestra una masa oval.


(Cortesía de J. Harry y G. Misson, de Clinical Ophthalmic Pathology, Butterworth y Heinemann 2001, fig. A; A. Pearson, figs. B y C.)
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Fig. 3.36 Adenoma pleomórfico de la glándula lagrimal localizado en el lóbulo palpebral. (A) Tumefacción palpebral sin distopia; (B) la eversión del párpado superior revela el tumor.
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Fig. 3.37 Orbitotomía lateral. (A) Incisión del músculo temporal; (B) taladro del hueso subyacente para suturarlo después; (C) extirpación de la pared lateral de la órbita y del tumor; (D) reparación de la pared lateral de la órbita y del músculo temporal.
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