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16-11-2016.
Urgencias
H.Materno-Infantil
H.C.UV.Arrixaca

Nina de 4 anos con
proptosis del ojo
derecho desde la
mafana. Limitacion de
movimientos oculares.

PRESENTACION DEL CASO




= Quiste

D I a g n OSt I CO = Hematoma Retro-orbitario
diferencial | = wmor

= Malformacion vascular




Masa polilobulada postseptal
intraconal de 3'13x2’9x2’1
cm que engloba el nervio
Optico. Efecto masa sobre
globo ocular, con proptosis.
Sefial heterogénea  con
niveles liquido-liquido en su
interior y areas de sangrado
en diferentes  estadios.
Escaso realce lineal en
secuencias postcontraste.




Plan de Actuacion

o Oncologia Infantil
o Oftalmologia

o Radiologia Intervencionista

o Dermatologia

Vigilancia estrecha + Corticoides + sirolimus
(8mg/m? cada 12h)



interviene
de forma urgente Oftalmologia
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Escasos fragmentos de estructura vascular compatibles

D|agné5t|co con malformacion linfatica entremezclados con tejido

adiposo y hemorragico.




ek E ISSVA classification for vascular anomalies e

overview r
— view

Simple vascular malformations lla

Lymphatic malformations (LM)

7 Common (cystic) LM * p|K3(;ﬁ

Macrocystic LM

Microcystic LM
Mixed cystic LM

l\ Generalized lymphatic anomaly (GLA) j

Kaposiform lymphangiomatosis (KLA)

LM in Gorham-Stout disease

Channel type LM

“Acquired” progressive lymphatic anomaly (so called acquired progressive "lymphangioma")

Primary lymphedema (different types)
Others

CLASIFICACION ISSVA 2015




Malformaciones
linfaticas
Presentes al nacimiento, no siempre

visibles. Crecen de forma paralela al
nino.

Se presentan como masas localizadas o
difusas, a veces con vesiculas en la
superficie cutanea.

Pueden aumentar de tamano
subitamente (hemorragia, infeccidn...)
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Evolucion

Seguimiento por consulta de anomalias vasculares:

@ Retirada de corticoides a los 2 meses (11-1-2017).

( RMs de control (26-01-2017, 17-05-17, 1-02-18): reduccion progresiva
del volumen de la lesion residual, con menor compromiso del nervio
optico y globo ocular hasta estabilizarse.



Evolucion

@ Fin del tratamiento con rapamicina al afio (21-11-2017

Ultima RM(18-10-18): cambios post-tratamiento en la grasa retroocular
intraconal superior derecha con persistencia del tejido tumoral con realce
heterogéneo con contraste de 17x8xémm. Sin cambios significativos respecto a
la previa.

Actualmente asintomatica con agudeza visual
totalmente preservada.



FIN.

| GRAOAS |
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