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Malformacion vascular intraésea de reborde
infraorbitario. Reseccién y reconstruccion

Intraosseous vascular malformation affecting infra-orbital rim.

Resection and reconstruction

Vanessa Chavez-Bonilla*, Ramén Luaces-Rey,

Alvaro Garcia-Rozado y José Luis Lépez-Cedriin

Servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial, Complejo Hospitalario Universitario de A Coruiia, La Corufia, Espaiia

Estos hallazgos sugieren un tumor benigno de estirpe 6sea. El
radidélogo sospecha de un fibroma osificante.

Se opta por un tratamiento quirtrgico de la lesién. Bajo
anestesia general se realiza un abordaje subciliar izquierdo y
exéresis de la lesién en bloque mediante escoplado, seguida
de un legrado y fresado. Finalmente, se realiza una recons-
truccién del RIO con una malla preformada de titanio de
0,4 mm (sistema MatrixOrbital®: Synthes, Suiza) y relleno con
matriz 6sea desmineralizada (DBX®: Synthes, Suiza) (fig. 1).
El paciente presenta un postoperatorio sin complicaciones. El
informe anatomopatolégico de la pieza quirdrgica revela una
lesién formada por trabéculas éseas sin alteraciones. Entre las
trabéculas se observan estructuras vasculares, revestidas de
endotelio, dilatadas y rellenas de tejido hematico (fig. 2). El
diagnéstico es de hemangioma cavernoso de RIO. Un afo tras
la cirugia, el paciente presenta buena evolucién y no hay datos
de recidiva local (fig. 3).

Discusién

Los hemangiomas cavernosos son tumoraciones de cardc-
ter benigno y de crecimiento lento. Sin embargo, pueden
resultar en deformidades que repercutan en el correcto
funcionamiento de estructuras anatémicas adyacentes (sobre
todo cuando aparecen en territorios faciales). Son lesiones
raras, que representan aproximadamente entre un 0,5 y un
1,0% de las neoplasias éseas’?. Suelen aparecer en la columna
vertebral o en el craneo en mas del 50% de los casos. En el terri-
torio craneal suelen afectar comtinmente el hueso parietal y
el frontal. La afectacién facial es infrecuente, siendo la man-
dibula y los huesos nasales las localizaciones més comunes’.
Los hemangiomas intradseos orbitarios primarios son extre-
mamente raros: hasta el 2009 solo se habian publicado 41
casos>.

La etiologia de los hemangiomas cavernosos intradseos
sigue siendo incierta y, aunque se consideran de un origen
congénito, aproximadamente un 50% de los pacientes refiere
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un antecedente traumaético>*. Existe una forma hereditaria
rara de la enfermedad que se encuentra confinada a los hue-
sos craneofaciales?. Esta enfermedad suele presentarse en la
cuarta y quinta décadas de la vida y es 3 veces més frecuente
en mujeres que en hombresh*°,

La clasificacién y terminologia de los hemangiomas es
compleja y puede resultar en ocasiones confusa. En funcién
de las caracteristicas histolégicas se han descrito 5 subti-
pos de hemangiomas: esclerosante, celular, mixto, capilar y
cavernoso (Shklar y Meyer, 1965)°7. El hemangioma de tipo
cavernoso crece creando canales sinusoidales que desplazan
y erosionan el tejido sano. Como consecuencia, se genera un
remodelado 6seo que da lugar a un trabeculado en el hueso
afectado®. Por otro lado, el hemangioma intradseo puede cla-
sificarse en periférico y central segin su origen o bien en el
periostio o en la esponjosa, respectivamente (Smith, 1959)°2.

Los hemangiomas se clasificaron originalmente como neo-
plasias de origen vascular, pero hoy en dia muchos autores
los consideran malformaciones hamartomatosas®. Mulliken
y Glowacki (1982) proponen una clasificacién en la que se
distingue hemangioma de malformacién vascular en funcién
del comportamiento clinico y las caracteristicas del endote-
lio. Kaban y Mulliken (1986) consideran que la mayoria de las
lesiones vasculares que afectan al hueso son malformacio-
nes, no hemangiomas. Afirman que la mayoria de las lesiones
catalogadas como «hemangiomas» que se presentan en hue-
sos craneofaciales son en realidad malformaciones venosas®.
El estudio mediante técnicas de inmunohistoquimica (como
la captacién de glut-1) sera determinante a la hora de distin-
guir entre malformacién vascular y hemangioma. En nuestro
caso en concreto la sospecha inicial no era una lesién vascular
y no se llevaron a cabo este tipo de pruebas.

El diagnéstico de las malformaciones vasculares intraé-
seas supone un reto, puesto que se presentan como una masa
de consistencia dura y de crecimiento lento que usualmente
no presenta signos que indiquen una lesién vascular’. En la
mayoria de los casos la malformacién vascular intradsea se
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presenta como una lesién asintomatica. Sin embargo, existen
casos descritos en los que puede acompanarse de dolor. Algu-
nos sintomas que pueden aparecer cuando su localizacién es
en el reborde orbitario incluyen proptosis progresiva, visién
borrosa o disminucién del campo visual, diplopia o oftalmo-
plejia, epifora, epistaxis, obstruccién nasal y ojo rojo>.

El estudio radiolégico es una herramienta util pero inespe-
cifica de cara al diagnéstico diferencial. Puede presentar una
apariencia en panal de miel como resultado de los espacios
cavernosos de la lesién. Como se aprecia en la TC. También
puede manifestarse como una lesién radiolicida mutilocu-
lada que se asemeja a las burbujas de jabén. Otra imagen
radiolégica tipica es «en rayos de sol», que consistiria en un
patrén trabecular radioltcido. Sillevaramos a cabo un estudio
mediante angiografia nos encontrariamos con un aumento de
la vascularizacién en el drea de la lesién®.

El diagnéstico diferencial craneofacial de masas es muy
extenso. Sin embargo, algunas de las entidades que debemos
considerar cuando sospechamos una lesién 6sea (ademads de
una malformacién vascular intradsea) son: displasia fibrosa,
mieloma multiple, osteoma, sarcomas, tumores metastasi-
cos, histiocitosis de células de Langerhans y osteomielitis. Es
importante tener en cuenta que algunas lesiones que tienen
su origen en tejidos blandos, como por ejemplo el tumor des-
moide, pueden mimetizar ficilmente una lesién 6sea’?.

Estan descritos multiples procedimientos terapéuticos que
incluyen la cirugia, la escleroterapia, la embolizacién, la crio-
terapia y la radioterapia®. La localizacién, el tamafio de la
lesién y el aporte vascular serdn los factores determinantes a
la hora de decantarnos por un tratamiento u otro'°. En nuestro
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caso el tratamiento mediante embolizacién habria sido difi-
cultoso en cuanto a la identificacién de un vaso nutricio y
no habia estado exento de riesgos para el contenido orbitario
debido a la localizacién de la lesién. El tratamiento con radio-
terapia suele estar reservado para aquellos casos irresecables,
puesto que en muchos casos solo consigue frenar la progre-
sién y a largo plazo puede desencadenar una transformacién
maligna®®. Nosotros optamos por un tratamiento quirdrgico
de reseccién en bloque con reconstruccién, que es el més
empleado en estos casos de localizacién en reborde orbitario,
de acuerdo con la mayor revisién de hemangiomas caverno-
sos infraorbitarios publicada hasta ahora (Madge, 2009). Los
resultados de la cirugia son buenos y la recurrencia es rara si
la exéresis es completa??.
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