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PRESENTACION DE CASOS
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Single block orbitectomy in a patient with neurogenic
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RESUMEN

El sarcoma neurogénico es un tumor maligno que se origina en las células de
Schwann de la vaina del revestimiento de los nervios periféricos y son poco
frecuentes en la Orbita. Se presenta un paciente de 23 afios de edad, masculino,
blanco, con antecedentes de neurofibromatosis tipo I, con desplazamiento
anteroinferior del globo ocular izquierdo, dolor intenso y pérdida de la vision de
4 meses de evolucion. Al examen oftalmoldgico se constatd proptosis severa con
descenso del globo ocular izquierdo, oftalmoplejia total, quemosis severa,
hiperemia, opacidad corneal y aumento de volumen del parpado superior. En los
estudios imagenoloégicos se evidencio lesién tumoral que ocupaba la totalidad
del compartimiento orbitario sin infiltracién de sus paredes Gseas y con
desplazamiento del globo ocular por fuera del reborde orbitario. Se realizé un
abordaje quirdargico combinado, y se logré una orbitectomia en monobloque con
reseccion total del tumor y reconstruccién con colgajo rotado de musculo
temporal ipsilateral. El estudio histopatoldgico informé la presencia de un
sarcoma neurogénico de la 6rbita y se complementdé con tratamiento adyuvante
con radioterapia. El paciente se mantuvo controlado durante un afo y a partir
de esta fecha comenzé la aparicion secuencial de varias lesiones a distancia.

Palabras clave: sarcoma neurogénico; schwannoma maligno; abordaje
orbitocigomatico; orbitectomia; tumores orbitarios.

ABSTRACT

Neurogenic sarcoma is a malignant tumor that starts in Schwann cells of the
peripheral nerves sheath and is rarely found in the orbit. Here is a 23 year old,
male, Caucasian patient, with a history of Type-I Neurofibromatosis, and a left
eye fore and lower side displacement of the left eyeball, intense pain and loss of
vision for 4 months. A severe proptosis and the lowering of the left eyeball was
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detected during the ophthalmologic examination, as well as total
ophthalmoplegia, severe chemosis, hyperemia, corneal opacity and increased
upper eyelid volume. Imaging studies revealed a tumor lesion occupying the
whole orbital compartment, with no bone wall infiltration, but causing the
displacement of the eyeball out of the orbit border. A combined surgical
approach was performed consisting in a single block orbitectomy with total
tumor resection, as well as the reconstruction with the ipsilateral temporal
muscle rotated flap. The histopathology study showed the presence of an
neurogenic orbital sarcoma, so an adjuvant radiotherapy treatment was
indicated. The patient was followed up for a year, after which the sequential
occurrence of several lesions began.

Key words: neurogenic sarcoma; malignant schwannoma; orbitozygomatic
approach; orbitectomy; orbital tumor.

INTRODUCCION

Aproximadamente del 1 al 4 % de los tumores orbitarios se originan a partir de
los nervios periféricos. En su mayoria se corresponden con lesiones benignas.
Las neoplasias malignas suelen presentarse de forma mas aislada;
generalmente derivan de la exéresis incompleta de una lesidén benigna y su
manifestaciéon de novo es mas rara.?

El sarcoma neurogénico es un tumor maligno de la vaina del nervio periférico,
también denominado neurofibrosarcoma, schwannoma maligno y neurilemoma
maligno, el cual se origina en las células de Schwann de la vaina de
revestimiento de los nervios periféricos. Su presentacion en la 6rbita se debe a
la variedad de ramas nerviosas, sensitivas y motoras, provenientes del Ill, IV, V
y VI pares craneales. Se diagnostica aproximadamente en el 2 % de los
pacientes con enfermedad de von Recklinghausen o neurofibromatosis tipo |
(NF-1), con mayor riesgo en aquellos enfermos que desarrollan neurofibromas
plexiformes.>?

Estos tumores poseen un alto grado de malignidad, gran capacidad de
recurrencia regional y en ocasiones originan metastasis a distancia, por lo que
es vital su diagndstico precoz y el tratamiento oportuno y personalizado con el
fin de lograr su remocién completa con margenes oncoldgicos de seguridad.3

CASO CLINICO

Paciente masculino, blanco, de 23 afios de edad, con antecedentes de NF-1,
quien acudi6 a la consulta de Oftalmologia por un cuadro de 4 meses de
evolucion caracterizado por dolor hemifacial izquierdo, proptosis y pérdida visual
ipsilateral. El examen fisico oftalmoldgico del ojo derecho fue normal. En el ojo
izquierdo se constatd proptosis severa con descenso del globo ocular izquierdo,
oftalmoplejia total, quemosis severa, hiperemia, opacidad corneal, y pérdida de
la vision. Existia un aumento de volumen del parpado superior a través del cual
se logro palpar una masa tumoral dura e inmoévil que ocupaba toda la cavidad
orbitaria.
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Los estudios imagenolégicos, consistentes en tomografias computarizadas de
craneo (TAC) simple y contrastada y resonancia magnética nuclear (RMN),
evidenciaron lesion hiperdensa-isointensa que ocupo la totalidad de la cavidad
orbitaria izquierda, la cual midi6é 51 x 41 x 37 mm, y captacion homogénea de
contraste en la que se constat6 el desplazamiento del globo ocular por fuera del
reborde orbitario, respetando la integridad de las paredes 6seas (Fig. 1).

T: tumaor.
GO: globo ocular,

Fig. 1. A) Fotografia preoperatoria. B) Resonancia
magneética nuclear (vista axial}. C) Tomografia
computarizada (vista sagital). D) Tomografia
computarizada (vista coronal).

A través de un abordaje anterosuperior de la Orbita se obtuvo un fragmento de
la lesion cuyo resultado histopatoldgico informé un sarcoma neurogénico. Se
discutio el caso en colectivo conformado por especialistas en Neurocirugia,
Oftalmologia, Cabeza y Cuello y Cirugia Reconstructiva, los que efectuaron la
planificacion preoperatoria del caso y la intervencion quirdrgica. Se realiz6 como
procedimiento quirdrgico (abordaje combinado); craneotomia orbitocigomatica
izquierda - facial anterior periorbitaria en 360 grados; remocién en monobloque
de la drbita, incluyendo margen supraorbitario del hueso frontal, y
reconstruccion con colgajo rotado de musculo temporal ipsilateral, el cual fue
cubierto con injerto libre de piel de la regidon anterior del muslo izquierdo (Fig. 2

y 3).
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Fig. 2. A) Planificacién cutdnea del abordaje quirdrgico.

B} Incision de partes blandas periorbitaria en 36009,

C) Abordaje orbitocigomatico v remocion total de la orbita.
D} Pieza guirdrgica. E) Reconstruccion de la cavidad con
colgajo rotado de musculo temporal izquierdo. F) Cierre
de la herida quirdrgica.

Fig. 3. Posoperatorio. A, B) Tomografia Axial
Computarizada con reconstruccién 3D, donde se observa
ausencia total de la orbita izquierda. C) Fotografia a los
30 dias de la cirugia.

Este abordaje nos permitié la remocidon en monobloque de la estructura 6sea
orbitaria no infiltrada, la cual constituy6 el margen oncolégico de seguridad, en
el que se logré un control total de la lesion. Lo mas complejo de la técnica fue la
incision tridimensional del vértice orbitario y de la pared medial de la érbita
(etmoide), ya que la posicion del paciente para la realizacion del abordaje
orbitocigomatico limitaba el angulo y la libertad de movimiento para la diseccion
medial de la 6rbita.

De acuerdo con el diagnoéstico anatomopatolégico (Fig. 4 y_5) existe tumor
maligno de vainas nerviosas periféricas de grado intermedio de malignidad
(sarcoma neurogénico de la érbita)y lesion tumoral de 6 x 5 x 4 cm con bordes
de seccién quirurgicos libres de tumor. Se observa infiltracion del tejido adiposo
perineural. Se realizaron técnicas de inmunohistoquimica (IHQ): S100 (+),
CD68 (+ focal), vimentina (+ focal), Ki 67 (+ 50 %0).
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Fig. 4. Tinciones con hematoxilina y eosina (H/E) a 10x y 40x.

A Células dispuestas en fasciculos densamente celulares alternando
con zonas mixoides hipocelulares. La empalizada nuclear puede estar
presente. B) Proliferacion perivascular de células tumorales.

C) Elevado indice mitético (circulos).

Fig. 5. Marcadores de IHQ: Expresion fuerte y difusa para la proteina 5-100,
inmunopositividad para el CD 68 y Vimentina. El Ki-67 expresa el indice de
proliferacion celular mayor del 50 %.

Se le realiz6 el tratamiento radiante en el acelerador lineal con técnica de
intensidad modulada (intensity-modulated radiation therapy - IMRT) donde se
utilizaron un total de 7 campos equidistantes coplanales y 27 segmentos en el
sitio quirdrgico, con dosis diaria de 240 Cgy y una dosis total de 60 Gy en 25
sesiones de tratamiento. Los 6rganos criticos definidos como el ojo
contralateral, el nervio 6ptico derecho, el tallo cerebral, el cerebro, la médula y
el quiasma Optico no pasaron de las dosis limites para cada uno de ellos.

El paciente evolutivamente se mantuvo controlado durante un afio y en estudio
de RMN de control aparecio lesibn maxilar izquierda cercana al margen inferior
de la remocién orbitaria, la cual fue resecada en su totalidad. Cuatro meses
después se diagnostico lesion osteolitica parietal izquierda, igualmente
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removida. A los 18 meses el enfermo comenzé con dolor lumbar, que se
irradiaba al miembro inferior derecho. Se realizaron estudios de imagenes y se
constato lesion sacra en relacion con la raiz de S1 de posible etiologia de otro
tumor de nervio periférico, y lesion osteolitica del hueso coxal derecho. Se
realizaron ademas otros estudios de extension donde se diagnosticaron
metastasis pulmonares (Fig. 6).

Fig. 6. A) Tomografia Axial Computarizada de créneo, donde
se visualiza la lesion osteclitica parietal. B} Resonancia
magnética nuclear de criéneo, donde se observa lesidn maxilar
izquierda, que corresponde con recidiva local. C) Tomografia
Axial Computarizada de pelvis, donde se visualiza lesion
tumoral intrasacra con crecimiento anterior. D) Lesidn
osteclitica del hueso coxal derecho. H) Lesion metastasica en
veértice pulmonar izquierdo.

DISCUSION

El sarcoma neurogénico es una lesion rara que puede desarrollarse
primariamente en la érbitaya sea de novo o como evolucion maligna de un
neurofibroma plexiforme previo, de forma espontanea o inducido por
tratamiento radiante, o después de una reseccion incompleta de un
schwannoma benigno. En la bibliografia consultada se reportan principalmente
casos aislados, lo que evidencia su baja frecuencia de incidencia. Mas del 50 %
de los casos en que se diagnostican estos tumores padecen de NF-1,
considerada como el factor que mas se asocia a su desarrollo.?#

La interpretacion de los hallazgos imagenolégicos preoperatorios resulta de vital
importancia para la planificacion adecuada del abordaje quirdargico. Los estudios
personalizados (TAC y RMN), permiten definir el grado de extension de la lesion,
la presencia de infiltracidon 6sea, asi como precisar la ubicacion de los principales
vasos de la orbita y la vascularidad del tumor, hallazgos que pueden sugerir la
necesidad de realizar embolizacion preoperatoria. La reconstruccion en 3D
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permite definir la indemnidad de las paredes orbitarias y, por lo tanto, el
confinamiento de la lesion a esta.®

La extirpaciéon quirdrgica radical, con abordajes y reconstrucciones complejas, es
el tratamiento de eleccion recomendado en la literatura consultada, en la que se
plantea como meta la reseccion en bloque con margenes histopatoldgicos libres
entre 3y 5 cm, que pueden llevar a alteraciones funcionales como en el caso
descrito.®7 Se describen casos de recurrencias, e incluso extension intracraneal,
cuando la escision es incompleta; es por eso que es de vital importancia el
tratamiento precoz para evitar las complicaciones relacionadas con el
crecimiento progresivo del tumor.8

Se han descrito multiples variantes de abordajes quirdrgicos orbitarios para este
tipo de lesiones, desde las orbitotomias anteriores y laterales, hasta la
exenteracion orbitaria y los abordajes craneales minimos (endonasales,
transfrontales, etc.). En la mayoria de ellos no se logra la remocion total del
tumor ni se obtienen margenes amplios de tejido sano. Se reporta una reseccion
incompleta de la lesion en aproximadamente el 50 % de los casos, y en su
mayoria de forma fragmentada. Varios autores concuerdan en que la mayor
complejidad durante la remocién de estas lesiones radica en su manejo a nivel
del dpex orbitario - canal 6ptico, independientemente del abordaje que sea
utilizado.”-%:10

La orbitectomia en monobloque en lesiones confinadas a la cavidad orbitaria
disminuye los porcentajes de recidiva local, donde el abordaje orbitocigomatico
es la llave del logro de la remocién orbitaria, la cual permite una exposicion
adecuada de la region, multiples angulos de trabajo y la posibilidad de extremar
la remocidén ésea con una minima retraccion cerebral.1':'?2 En nuestro caso
encontramos altamente compleja la obtencion de los margenes mediales
relacionados con la posicion de la cabeza del enfermo (lateralizada —
deflexionada) y el porcentaje de hueso frontal removido, lo cual limita el acceso
a la porcion medial de la 6rbita. Una solucion para esta situacion seria combinar
el abordaje orbitocigomético con un acceso endoscopico endonasal que permita
la exposicion y la remocion del margen medial orbitario en su totalidad.*3

En estos abordajes existen desventajas anatomicas limitrofes para diferentes
especialidades, por lo que el trabajo en equipo multidisciplinario es primordial en
el éxito de la cirugia, donde cada cirujano desemperie el rol principal en la
localizacion anatémica que le corresponde, con el fin de lograr la reconstrucciéon
del area quirdrgica lo mas funcional posible.

El diagndstico histopatoldgico a través de los métodos convencionales en
ocasiones puede resultar dificil, por lo que se hace necesario acudir a técnicas
de inmunohistoquimica para su confirmacion.'* Aunque en la actualidad no ha
demostrado mucha utilidad, algunos autores plantean la opcion de la
quimioterapia en tumores irresecables o metastasicos, y reportan una mejor
respuesta en aquellos pacientes que no cursan con una NF-1. Habitualmente se
recomienda realizar un tratamiento adyuvante con radioterapia. Estas terapias
no han demostrado mejorar la sobrevida, pero pueden llevar al control local del
tumor en pacientes con la enfermedad irresecable localmente avanzada. A pesar
de los esfuerzos con las modalidades de tratamiento, el prondstico de los
enfermos es muy malo.'5'7 En nuestro caso, a pesar de lograr una remocién
total optimizada, con margenes negativos y un control local efectivo, no existio
control a distancia, con la aparicion de multiples lesiones a partir de los 12
meses.
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El sarcoma neurogénico de la 6rbita, aunque es una neoplasia poco frecuente,
se debe tener en cuenta en el estudio de lesiones bifasicas malignas. Su
comportamiento agresivo y su mal prondstico requieren de un diagndstico
precoz y de un tratamiento oportuno. Las lesiones orbitarias con grandes
volimenes, la histologia de alto grado de malignidad, y el compromiso de
estructuras faciales y craneales, entre otros factores, requieren de un manejo
meédico-quirdrgico personalizado y en equipo multidisciplinario.
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