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HOSPITAL INFANTIL DOCENTE “WILLIAM SOLER™

Exoftalmia unilateral en el niito

Por la Dra.:

Marrua Loxcenoxe Ravosi(®)

INTRODUCCION

La exofltalmia unilateral en ¢l nifio
plantea un interesante problema diag-
nistico cuya etiologia es preciso deter-
mimar con la mayor brevedad posible
porque de ésta se deriva la conducia
terapéutica inmediata, que puede variar
desde el tratamiento médico conser-
vador al quirargico radical. determi-
nando su seleceion correcta ol prondgs-
tico, no solamente del globo ocular s
de la visidn, sino también la supervi-
vencia, como sucede en la patologia tu-
mﬂr-ll-

El objetivo fundamental de este tra-
bajo es reportar seis casos muy demos-
trativos de proptosis unilateral que
ingresaron en los dltimos dos afios en
el Hospital Infantil Docente “William
Soler™. Estos casos mno representan la
totalidad de los que han ingresado por
este molivo durante ese periodo de
tiempo. Se han seleccionado  porque
mostraron  algin interés o dificultad
diagnistica,

Desde un punto de vista prictico ¥
por considerarla de gran utilidad seia-
lamos la siguiente clasiflicacion de la
exoftalmia unilateral:*"1%0%

(*) Pedistra a carge de la Seccidn once
légica del Departamento de Hematologia del
Hospital William Soler, Ave San Francises
10,112, Reparte Altahabana, Habans 8, Habana,
Cuba,

(I Inflamatoria

1. Celulitis orbitaria.

2. Periostitis orbitaria.

3. steomiclitis de los huesos e la
arbita.

Tromhosis del seno cavernoso,
Mucocele,

Pscudotumor o granuloma erdnico.

o w

111V Tumoral

. Neurohlastoma,
Linfosarcoma.

Leucemia aguda miclohlastica
{Cloroma).

4. Reticuloendoteliosis,

5. Sarcomas.

6. Retinohlastoma.

7

8

ol -]
- -

. Glioma del nervio dptico.

. Meningioma.
9. Angioma.
10. Osteoma.
11. Fibroma.
12. Lipoma,

13. Cordoma.

14, Quiste dermoide.

15. Displasia librosa,
16. Hiperostosis cortical.
7. Ostapetrosis,

(11 Vascular

1. Fistula arteriovenosa.
2. Ancurisma.



3. Angioma,

4. Linfangioma.
5. Hemeorragia retroorbitaria,

(IV) Metabslica

1. Bocio exoltilmico.

MATERIAL

Caso |

AM.G. H.C. 212725. Edad: 2)4 afos.
Sexo: femenino. Raza: mestiza,

Presenta anemia de dos meses de evo-
lucién que no mejora con Iralamiento
antianémico, manifestaciones purpir.-
cas diseretas v febricula, Al examen (i-
sico tieme como datos positivos: Exol-
talmia izquierda disereta, equimosis en
parpado superior, tumoracién abdomi-
nal que ocupa epigastrio ¢ hipocondrio
derecho que parece corresponder a hi-
gado v rebasa 3 em. el reborde costal,
pequenas adenopatias cervicales e in-
ruinales.

El recuento de plaguetas oscila entre
70,000 v 80,000, la hemoglohina es de
7T gm. %

El fondo de ojo es normal,

El estudio radiolégico de drbita ¥
huesos largos no muesira anormalidades.
La piclograflia descendente revela sig-
nos de compresion extrinseca con des-
plazamiento hacia abajo del sistema
pielocalicial del rifén derecho. El uro-
grama izquierdo s normal, El acide
vanil mandélico en orina s negativo,
El medulograma muestra eélulas hlas-
ticas agrupadas en sine’cios adoptando
la forma de rosetas tipicas de neuso-
blastoma.

Caso 2

F.R.C. H.C. 154536, Edad: 2 aiios.
Soxo: Masculino. Raza: blanca.

Ingresa por presentar proptosis del
ojo derecho de dos semanas de evolu-
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cién e historia de otorrea erdnica. No
presenta dolor local ni fiebre. Al exa-
men fisico constatamos  proprosis  del
globo ocular derecho hac'a adelante
diseretamente hacia abajo. no redue-
tible, sin thrill, ausencia de signos in-
flamatorios locales y fondo de ajo nor-
mal, punta de bazo palpable, no ade-
napatias, higado rebasa 2 em. el rehorde
costal, mucosas hipocolorcadas.

En radiografias de cranco v arbitas
se observan pequenas imagenes de os-
tedlisis en el frontal y en el occipital,
de 1.5 em. de diametro, redondeadas,
con iregularidad del contornoe supetior
y externo de la drbita derecha. En ra-
diografias de caderas ¥ escipulas exten-
sas areas de destruccion dsca de aspees
to polilobulado en regién supraacetabu-
lar derecha v escapula izquicrda.

La prucba de Mantoux da como re-
sultado 0 mm. La biops.a del hueso
iliaco comprucba ¢! diagnéstico de re-
ticuloendoteliosis.

Caso 3

ALLY. H.C. 202012. Edad: 7 aios.
Sexo: Femenino., Raza: Mestiza,

Nina remitida del Hospital de New-
rologia donde ingresé por exoltalmia
izquierda progresiva desde tres sema-
nas antes, acompaiiada de dolor y la-
grimeo.

Al examen fisico encontramos tumo-
racion palpable por debajo del arco
superciliar izquicrdo, no dolorosa, de
consistencia firme, discretamente des-
plazable. Proptosis del globo ocular je-
quierdo, auscncia de signos de inflama-
cion locales, mucosas moderadamente
hipocoloreadas, discretas manifestacio-
nes hemorragicas constituidas por equi-
mosis en miembros inferiores, pequedias
adenopatias en region lateral derecha
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Caso 2.—0. €. 154526, E. de Hand Schiller Christian: pequedias imdagenes osteoli.
ticas en el frontal. lrregularidad del contorne superior y externe de la drbita
derecha.

Caso 2, Arema de destruceidn Gsea de aspecto polilobulade en la regicn supra-
urstabular derecha.

R P Fi
Ju'ﬂcﬂ-' 30. 1969 107



Case 3.~H, C. 202012, E.zu-u inquierda

en un oeso de

del cuello, no hepato ni esplenomegalia.
Cineo dias despuds presenta equimosis
del parpado suprrior izquierdo,

La radiografia de drhita, erinco, ¥
huesos largos son normales,

El medulograma muestra infiltracion
por eflulas blisticas conr escaso citoplas-
ma cromatina reticular laxa ¥ mis de
dos nucleolos,

Se concluye el caso como una leucemia
aguda micloblastica con cuadre clinico
de cloroma,

Caso 4
J.G.B. HC. 206776. Edad: 2 aiios.
Sexo: Masculino. Raza: Blanca.

Niho a quien se le diagnostica linfo-
sarcomna abdominal de gran tamafo en
Diciembre de 1967, tratado con quimio-
terapia,

L1

Sicte meses despucs presenta proplo-
sis del ojo derecho muy marcada, con
equimosis © ingurgitacion de los vasos
del parpado superior ¢ inferior. midria-
sis paralitica, hepatomegalia de 4 em.
y aumento de volumen de la articula-
eién tibiotarsiana derecha,

En ese momento el estado general del
nifie ¢ bueno ¥ no se palpa la tumora-
cion primitiva.

La radiograflia de orhita es normal ¥
en la del tobillo derecho se olwerva le-
sion destructiva del astragalo.

Fallecié dos meses despucs,

Se trata, por lo tante d= un linfosar-
coma generalizado con metastasis en
arbita derecha.

-
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Cavo 4.—H, C. 206776, Li
sico en drbita derecha.

el

Caso 5

F.AD, H.C. 202695 Edad: 4 aidios.
Sexo: Masculino. RHaza: Mestiza,
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Niio de cuatro anos de cdad que in-
gresa el 5 de Marzo de 1967 con exoftal-
mia izquierda, ficbre de quince dias de
evolucion, mal estado general, edemas
en miembros inferiores, adenopatias
cervicales gramdes, una pequeia tumo-
racion en el occipucio, el higado rebasa
1 em, el reborde costal, siendo el resto
del examen fisico negativo.

En la radiografia de crineo se obser-
va cn su parte mas posterior v central
una ostedlisis de 1.5 cm. de diametro, de
contornos redondeados: la radiografia
de drbita, ostedlisis del fondo de la pa-
red externa de la cavidad orbitaria; en
la de huesos largos, periostitis del pero-

El medulograma es compatible con
proceso infeecioso v déficit doble de
hierro ¥ dcido félico o vitamina B, ..
no existiendo celulas ajewras al parén-
quima medular,

Caso 6

J.R.V. H.C. 204726. Edad: 5 aqos.
Sexo: Masculino. Raza: Mestiza,

Remitido de un Hospital Pediatrico,
ingresa con historia de cuarenta dias
de evolucién, comenzando su enferme-
dad con etmoiditis, absceso en la raie
nasal, edema inflamatorio palpebral iz-
quierdo dolor intenso v liebre elevada.

Caso 5.—H. C. 202695. Tuberculosis dsea. Extensa lesion osteolitica de la pared
exferna de la érbite izquierda,

né izquierdo v en la de térax cnsan-
chamiento del mediastine superior. La
prucha de Mantoux da como resultado
19 mm. El signo de Combs es positivo.

La biopsia de ganglio haee el diag-
nostico de una adenitis berculosa. En
el cultive del material obtenido por
puncion ganglionar se observan bacilos
de Koch humanos.

?uw::o ;ﬂ- 1969

Se aisla un estafilococo pidgeno en
sangre ¥ se trata con anlibiéticos, Al no
observar mejoria plantean la posibili-
dad de etiologia tumoral v lo remiten
a cste Hospital, A su ingreso presenta:
exoftalmia unilateral izquierda, critema
palpebral, quemosis conjuntival, dlee-
ra de cérmea, inmovilidad del globo
ocular, reflejos corncal, fotomotor ¥
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Caso 5.—Desaparicion de la lesicn de la orbita deipuds de sein meses de tratamien.
to anfituberculous,

conscnsual ausentes, midriasis paralitica,
amaurosis del ojo izquierdo, edema en
lado izquicrdo de la cara,

Se concluye el caso como una eeluli-
tis orbitaria ¥ se trata con penicilina.
El nifio cura, quedando como secuclas
ana atrofia plica, leucoma v midriasis
paralitica.

MSCLUSION

Los seis casos presentados demuestiran
que la exoftalmia wilateral puede ser de
etiologia muy heterogenea v on nucstra
practica diaria su presencia es signo de
alarma. porque en la mayoria de lo-
casos ha representado una patoloyg’s
maligna, ocupando el primer lugar <l
neuroblastoma metastasico, acompani-
do 0 no de lesidon dsea radioligicamente

demaostrabile.

La historia clinica del enflermo v an
cuidadoso examen [isico orientan ripi-
damente en el diagndstico de un pro-
ceso inflamatorio agudo. En la patolo-

1o

gia tumoral estan ausentes los signos de
la inflamacién v solamente en fase avan-
rada el compromiso vascular esta pre-
sente, aparcciendo edema palpebral, in-
gurgitacidn venosa v quemosis. La dh-
reccion de la proptesis, la palpaciin
del contenido orbitario, la limitacién
de los movimientos del ojo, la forma
de comienzo v la rapidez de la evolu-
cion, el examen del eampo visual, fondo
de ojo, estudio radiolégico de la Grbita
v los examenes de laboratorio son au-
xiliares imprescindibles en la evalua-
citon de estos casos que permiten legar
a un diagndstico precise.”'")

El caso | remitido a nosolros por ane-
mia, discretas manifestaciones hemorra-
gicas de picl v exofltalmia unilateral
disereta planted el diagnéstico diferen-
cial entre neuroblastoma v leucemia
aguda micloblastica. La tamoracion de
hemiabdomen derecho, ocultada por el
higado assmentado de volumen no se
pudo precisar en el examen [lisico, sien-
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do la piclografia descendente la que
detecté la masa tumoral en la glindala
suprarrenal derecha, El medulograma
mostré las células tipicas del neuroblas-
toma.

Se ha reportado que el tumor primi-
tive, como en esta nifia, casi siempre
esta en ahdomen, en la médula supra-
rrenal,’* aunque puede estar situado
en otros sitios, inclusive en ganglio sim-
pitico intraorbitario.! Ocasionalmente
permanece oculto y no se detecta con los
estudios radioldgicos, ni ain en la ne-
cropsia. En estos casos el diagndstico »e
hace por el estudio de las muestras oh-
tenidas por aspiracion de la médula
gsea, la determinacion de catecolaminas
en la orina'’® y/o la biopsia ganglio-
nar o hepatica. La exploracion de la
arbita no es necesaria,

El pronéstico de estos casos es malo
cuando existen lesiones Gecas. Se ha re-
portado que los pacientes con melasta-
sis en los huesos tienen todos un desen-
lace fatal.”* Sin embargo trabajos re-
cientes reportan curaciomes.'

En nuestra cxpericncia eslos casos
siempre han sido fatales, aunque en la
actualidad tenemos dos pacientes que
estin evolucionando erdnicamente, sin
signos clinicos ni humorales de activi-
dad tumoral, con un tratamiento de qui-
mioterapia combinada, como sc ha re-
comendado.*

El caso 2 fue ingresado en ¢l Servicio
de Ohalmologia donde fue discutido con
otros especialistas, (cirujano maxilofa-
cial, neuralogo, hematélogo) v de alli
trasladado a la sala de Hematologia.

Se valord en este cazo la etiologia tu-
moral sobre la base del examen fisico,
siendo ¢l estudio radioligico sugestivo
de reticuloendoteliosis, por presentar le-
sionecs dseas destruciivas de forma redon-
deada, de contornos nitidos, en las lo-
calizaciones tipicas de crineo, caderas

R C
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v escipulas,’** que unidas a la exoftal-
mia, la otorrea erdnica v la esplenome-
galia hacen mas probable el diagnastico
planteado, comprobiandose éste por la
biopsia de hueso iliaco. La tuberculosis
desde ¢l punto de vista radioligico no
puede descartarse,” pero el cuadro pe-
neral del nifie, ¢l Mantoux negativo, la
ausencia de signo de Combs, no apovan

esta posibilidad,

Las lesiones destructivas, sobre todo
de crineo, en el curso del neuroblasto-
ma, leucemia aguda ¥ linfoma maligo,
generalmente toman la forma  difusa,
de apolillado, pero en ¢l promero tam-
bien pueden adoptar la forma de pe-
quenos focos de ostedlisis localizados.

Se ha seialado que la destruceion
asea de la érbita v de los huesos del es-
fenoides son sugestivos de granuloma or-
bitario.'*

Este paciente sc concluveg como una
forma intermedia o transicional de la
Enfermedad de Hand-Schiiller-Cliris-
tian. En esta enfermedad la triada 1i-
pica se presenta solamente en un redu-
cido nimero de casos. De una serie 117,
Enriquez y Henderson la encontraron
solamente en  seis.®* v Lichicnstein
la sefiala en una décima parte de sus
pacientes.”

La toma orbitaria constituye un serio
problema.'” En nuestro enfermo e la
tinica manifestacién que persiste sin
mejoria. Las demas han evolucionado
hacia la esclerosis. El tratamiento con-
sisticé en la administracion de 6 Mercap-
topurina, Methotrexate, esteroides y ra-
dioterapia.

Los casos 3 v 4 también ilustran la
patologia tumoral. En ¢l primero la au-
sencia de signos inflamatorios, el creci-
miento rapido, la presencia de una
masa tumoral palpable debajo del arco
superciliar vy las manilestaciones pur-
piricas plantean el diagndstico diferen-
cial de un exoftalmos unilateral acom-



paiado de un sindrome purpirico, va-
lorindose la etiologia tumoral maligna,
con tres  posibilidades diagndsticus:
Leucemia aguda mieloblistica, linfosar-
coma infiltrande médula dsea y neurn-
blastoma.

El caso 4 no ofrece dificultades diag-
nésticas. Se trata de una metistasis en la
drbita, de un linfosarcoma. No es [re-
cuente la localizacion primitiva del lin-
fosarcoma en esta region seialindose su
frecuencia en 19%. En las formas gene-
ralizadas se ha observado en 157 de
los casos, con toma selectiva de la con-
juntiva, el aparato lagrimal v la érbita
propiamente  dicha, aunque pueden
afectarse menos frecuentemente, pir-
pados, carmincula, cuerpo ciliar y co-
roides, La localizacion intraocular es
rara."”’ Nosotros tenemos un caso de lin-
fosarcoma generalizado, con localiza-
cién intraccular, produciendo una ex-
tensa retinitis proliferante metastisica.
En la paciente portadora del cloroma se
le realizé medulograma, precisindose
¢l diagnistico por la presencia de cé-
lulas Llisticas de la serie mieloide.
Aunque se han descripto casos de clo-
roma en leucemia linfoblastica, actual-
mente no hay discusién ¥ se acepta que
¢l cloroma es una forma tumoral de la
lewcemia miclobistica agudatt*= Se
han reportado casos de leucemia mie-
loide erémica cuya fase de agodizacion
se anuncia por el cloroma.’ Reciente-
mente se describen casos en el curso de
leucemia monocitica, considerandose
que este hecho refleja la dificultad de
clasificar morfolégicamente las leuce-
mias mieclomonociticas, que de hecho
pertenceen a la seric micloide. '

La coloracién verdosa caracteristi-
ca de este tumor, producido por la pre-
sencia de micloperoxidasas, no estaba
presente en nuesiro paciente, y esto
tambicn ha sido reportado.'

112

La lesién dsea es un signo inconstan-
te, aungue la masa wmoral afecta fun-
damentalmente las regiones de la cara
y eraneo vecinas a las estructuras Gseas,
penetrando invasivamente en las cavi-
dades orbitarias, senos y mastoides.*
Nuestro caso no presentaba lesidn Gsea.

Los dos enfermos que ilustran la etio-
logia inflamatoria son muy demostrati-
vos de las dificutades que estos casos
pueden ofrecer.

El 5 se presenta con una forma pseu-
dotumoral de la tuberculosis, por la pre-
sencia de un granuloma en la érbita iz-
quierda con una extensa lesion osteo-
litica en su pared externa. Las lesiones
en los huesos de crineco, las adenopatias,
la toma del estado general, a fiebre, ha-
cen que se plantee clinicamente un
neurohlastoma, sobre todo, teniendo en
cuenta lo infrecucnte de la tuberculosis
generalizada en nuestro medio. Por otra
parte, las lesiones osteoliticas del erd-
neo son muy raras en esta enferme-
dad.' En general este tipo de lesion
plamea mis el diagndstico de enferme-
dad maligna que de tuberculosis gene-
ralizada.®

Se describen cstas les‘ones como os-
teGlisis con una zona periférica de ma-
yor densidad o de reaccion osteoblis-
tica, de localizacién fundamentalmente
en hueso frontal v parictales®?

La presencia de calcifisaciones en
el tejido blando de la drbita es suges-
tivo de tuberculosis.®

El Mantoux hiperérgico fue el dato
principal que orienté el diagnastico,
El paciente tenia ademas signo de Com-
bs positive, (abuela tberculosa con
quien convive ¢l nifio). La biopsia gan-
glionar fue concluyente.

El paciente fue tratado con Estrep-
tomicina, PAS e Hidracida con una evo-
lucion favorable.

En ¢l caso 6 los datos de mayor valor
son: la existencia de signos inflamato-
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rios locales y el antecedente de un co-
mienzo agudo con ficbre, absceso de la
raiz de la nariz y etmoiditis.

La infeccion de los senos nasales ac-
cesorios, particularmente del ctmoides
es la causa mas frecuente de celulitis
urhiI.ri._.l'.lll.li.'lllll_l'l‘

Este nifio fue remitido a nuestro cen-
tro al sospecharse un proceso tumoral
de la érbita, por no observarse mejoria
con el tratamiento antibiético. Consi-
deramos que este por alguna causa fue
insuficiente, porque el caso finalmente
curé con Penicilina, quedando como se-
cuela, atrofia éptica, leucoma y midria
sis paralitica.

RESUMEN

Seleccionamos seis casos de exoftal-
mia unilateral de diferentes causas, pre-
sentando algunos de cllos dificultades
de diagnéstico. Se seiiala la importan-
cia de la hirtoria de la enfermedad ¥
un cuidadoso examen fisico para orien-
tar el diagnéstico rapidamente. El estu-
dio radiolégico, ¢l medulograma y la
biopsia son los examenes mis importan-
tes. Se concluye que es fundamental el
diagnéstico etiolégico precoz para lo-

grar los mejores resultados del trata-
miento.

SUMMARY

Six cases of unilateral exophthalmos
due to different causes are selected, pre-
senting several of them difficulties in
the diagnosis. The importance of the
history of the disease and a careful phy-
sical examination to guide a rapid diag-
nosis is pointed out. The radiological
study, the medulogram and the biopsy
are the most important examinations.
It is comclued that a precocious ethiolo-
gical diagnosis is fundamental to obtain
the best results from the treatment.

RESUME

Nous avons choisi six cas d'exoph-
talmie unilaterale dis a differentes cau-
scs, presentant quelques d'eux des dif-
ficultés pour le diagnostic. On signale
l'importance de I'histoire de la maladie
et un soigneux examen physique pour
orienter le  diagnostic rapidement.
L'étude radiologique, le medulogram-
me et la biopsie sont les examens les
plus importants, On conclu qu'il es fon-
damental le diagnostic étiologique pre-
coce pour obtenir les meilleurs résultats
du traitement.
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