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Introduccion: los abordajes endoscopicos endonasales son una herramienta para le-
siones complejas de orbita y base de craneo, ofreciendo mejor visualizaciéon y menor
morbilidad que las técnicas abiertas. Caso clinico: paciente femenina de 14 afios con
sindrome compresivo del apex orbitario izquierdo. Imagenes sugestivas de schwan-
noma. Se realizd reseccion completa mediante abordaje endoscopico endonasal
extendido transpterigoideo. El estudio histopatologico definitivo reveld un coristo-
ma quistico respiratorio. Discusion: los coristomas orbitarios son extremadamente
raros. Para lesiones en el apex orbitario con extension a la fosa media, el abordaje
endonasal ofrece ventajas: excelente visualizacion, sin incisiones externas y menor
manipulacion neural. Este es el segundo caso reportado manejado con esta técnica.
Conclusiones: el coristoma del apex orbitario es una entidad rara. El abordaje endos-
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copico endonasal es una opcioén quirtirgica eficaz y segura en casos seleccionados,
que requiere un equipo multidisciplinario experto para optimizar los resultados.

ABSTRACT

Introduction: Endoscopic endonasal approaches are a tool for complex orbit and
skull base lesions, offering better visualization and lower morbidity than open te-
chniques. Clinical case: A 14-year-old female with left orbital apex compressive
syndrome. Imaging suggestive of schwannoma. Complete resection was performed
via an extended endoscopic endonasal transpterygoid approach. Definitive histo-
pathological study revealed a cystic respiratory choristoma. Discussion.: Orbital
choristomas are extremely rare. For lesions in the orbital apex with extension to the
middle fossa, the endonasal approach offers advantages: excellent visualization, no
external incisions, and less neural manipulation. This is the second reported case ma-
naged with this technique. Conclusions: Orbital apex choristoma is a rare entity. The
endoscopic endonasal approach is an effective and safe surgical option in selected

cases, requiring an expert multidisciplinary team to optimize results.

Introduccion

Los abordajes endoscépicos endonasales son utilizados ac-
tualmente como una valiosa herramienta para el manejo de
patologias complejas que comprometen la orbita y la base
del craneo. La posibilidad de tener una mejor visualizacion
y manipulacién de estructuras vitales, disminuyendo la mor-
bilidad asociada a los abordajes abiertos convencionales, ha
permitido que estas técnicas quirtrgicas sean cada vez mas
indicadas para casos seleccionados.

En los ultimos 35 afios se han reportado 20 casos de esta
patologia en la literatura en inglés, coristomas orbitarios
respiratorios (1). No existe ningin reporte de caso de esta
patologia en Colombia.

En este reporte de caso presentamos una patologia muy
poco frecuente que represent6 un reto diagnostico y terapéu-
tico para nuestro grupo multidisciplinario. Describimos la
presentacion de una paciente con un coristoma orbitario con
compromiso del dpex orbitario y de la fosa craneal media
que fue manejado mediante un abordaje endoscopico endo-
nasal extendido, logrando una reseccioén del tumor adecuada
y una minima morbilidad asociada al procedimiento.

Estas lesiones inusuales deben ser reconocidas por el ci-
rujano que se enfrenta a patologias complejas de esta region
anatomica e idealmente debe contar con la alternativa de
ofrecer las técnicas endoscopicas endonasales desarrolladas
en las ultimas décadas.

Caso clinico

Paciente femenina de 14 afios que consultd por 20 dias de
sintomas que iniciaron como una rinofaringitis aguda asocia-
da a cefalea en la region frontal con irradiacion a la region
periorbitaria izquierda, progresivamente presenta ptosis pal-
pebral izquierda y disminucion rapidamente progresiva de
la agudeza visual, motivo por el cual, de forma extrainsti-

tucional, se toma una tomografia de craneo contrastado con
hallazgos sugestivos de schwannoma del apex orbitario
izquierdo y del cavum de Meckel, por lo que la remiten a
nuestra institucion.

Es valorada interdisciplinariamente por los servicios de
Otorrinolaringologia, Neurocirugia Oncoldgica, Oftalmo-
logia y Oncologia Pediatrica. Los hallazgos positivos de
su examen neurologico resumen ptosis palpebral izquierda
y alteracion de la agudeza visual: cuenta dedos a un me-
tro y presenta limitacion para la supra- ¢ infraversion y la
abduccion del ojo izquierdo. Las imagenes de resonancia
y tomografia contrastadas evidencian una lesion quistica
expansiva con epicentro en el foramen redondo del lado iz-
quierdo con remodelacion dsea secundaria que se extiende
al apex orbitario y a la fisura orbitaria superior, con efecto
compresivo significativo sobre el nervio optico y los mus-
culos extraoculares a nivel del anillo de Zinn, que por sus
caracteristicas radiologicas sugeria como primera posibili-
dad diagndstica un schwannoma tipo Antoni B de la porcion
V2 del nervio trigémino o una lesion quistica inespecifica de
la base del craneo, como se muestra en la Figura 1.

Con estas imagenes y el cuadro clinico de la paciente, se
considero un sindrome compresivo del apex orbitario, con un
sindrome de disfuncion de pares craneales que se beneficiaba
de la reseccion de la lesion de forma prioritaria. La paciente
fue llevada a un abordaje endoscopico endonasal extendido
transpterigoideo por los servicios de Otorrinolaringologia y
Neurocirugia, logrando una reseccion completa de la lesion
tras haberse considerado otras posibilidades como la cirugia
neuroendoscopica transorbitaria (TONES) o incluso la técni-
ca abierta.

Procedimiento quirargico

Por via endoscopica endonasal con lente de 0 grados de an-
gulacion se realiza esfenoidotomia en la fosa nasal derecha y
se confecciona un colgajo nasoseptal pediculado en la arteria
nasal septal derecha (Hadad) que se extiende por el piso de
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Figura 1. Imagenes Ay B correspondientes a tomografia computarizada de senos paranasales con lesion con diametros mayores de 22 x 30 x
20 mm y densidad homogénea que condiciona la remodelacion 6sea del agujero redondo, de la fisura orbitaria superior y del apex orbitario,
con efecto compresivo sobre la porcion foraminal del nervio optico. Imagenes C y D correspondientes a resonancia magnética contrastada
de drbitas que muestra la lesion quistica con realce lineal periférico a la administracion endovenosa de contraste, causa efecto compresivo
sobre la porcion foraminal del nervio Optico y de los musculos extraoculares adyacentes al anillo de Zinn. La flecha amarilla indica la

relacion de la lesion con la trayectoria de la carotida interna.
Imagenes endoscopicas de cirugia propiedad de los autores.

la fosa nasal y se guarda en la nasofaringe durante el resto
de la diseccion. En la fosa nasal izquierda se realiza maxilo-
etmoidectomia endoscdpica, turbinectomia media izquierda,
esfenoidotomia, ademas de septectomia posterior y supe-
rior y rostrectomia para conectar ambos senos esfenoidales
e identificar los reparos anatomicos de la pared lateral del
esfenoides. Posteriormente, se extiende la antrostomia maxi-
lar hacia una maxilectomia media modificada, conservando
la cabeza del cornete inferior y la via lagrimal para mejorar
la exposicion de la pared posterior del seno maxilar (Figura
2A). Se procede a cauterizar la arteria esfenopalatina y se
realiza fresado de la pared posterior del seno maxilar y la
porcién perpendicular del palatino con fresa diamantada de
4.0 mm. Se identifica el contenido de la fosa pterigomaxilar y
se procede a cauterizar y seccionar la arteria palatina mayor,
la arteria del canal palatovaginal y el canal pterigopalatino
con diseccion de la arteria y nervio vidiano, lo que permite
movilizar el contenido de la fosa pterigomaxilar hacia la-
teral. Se realiza con técnica endoscopica a cuatro manos y
bajo navegacion continua con instrumental previamente ca-
librado en imagenes de tomografia y resonancia fusionadas:
fresado de piso del seno esfenoidal y de la pared lateral para
exponer los reparos anatdmicos en el apex orbitario y la base
del craneo (Figuras 2B y 2C).

Se hace la liberacion y apertura de la periorbita, asi como
durotomia parcial en la region mesial basal de la fosa media

(hoja externa dural), identificando lesion y capsula tumoral
que no configuran una lesion intradural o intraaxial en toda
su extension y comprometen el segmento anterior y medial
de la fosa media. Con aspirador ultrasonico se procede al
drenaje del contenido de la lesion y se realiza técnica de
reduccion de volumen (debulking tumoral) permitiendo,
de esta manera, la diseccion sin efecto de masa y exéresis
completa de la capsula mediante técnica con aplicador: Q-
tip (Figuras 2D y 2E) (2). Se realiza el procedimiento sin
evidencia de pérdida de fistula de liquido cefalorraquideo, se
coloca material hemostatico reabsorbible y se reposiciona el
colgajo nasoseptal para cubrir el defecto, cubrir el seno ca-
vernoso (arteria carotida) en caso de requerir coadyuvancia
y facilitar la cicatrizacion (Figura 2F).

La paciente evoluciona de forma satisfactoria, con ima-
genes de resonancia magnética nuclear tomada dentro de las
primeras 24 horas posoperatorias que evidencian una resec-
cién completa de la lesion (Figura 3) y clinicamente con
mejoria progresiva durante los seis dias de manejo y vigi-
lancia intrahospitalaria, restableciendo a la normalidad su
vision y movilidad ocular.

En el seguimiento clinico ambulatorio, al primer mes
del posoperatorio se realiza la evaluacion por el servicio
de Oftalmologia, encontrando una agudeza visual del ojo
izquierdo de 20/20, movimientos oculares conservados y
ptosis palpebral izquierda resuelta; asi mismo, nasosinus-
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Figura 2. A. Vista endoscdpica con lente de 0 grados de abordaje quirtrgico en fosa nasal izquierda con esfenoidectomia amplia, reseccion
del cornete medio y exposicion completa de la pared posterior del seno maxilar mediante una reseccion de la pared medial del seno
maxilar y abordaje Denker modificado; B. Diseccion y exposicion del contenido de la fosa pterigomaxilar y diseccion del nervio vidiano (*);
C. Exposicion de la lesion con reseccion de la pared posterior del seno maxilar mediante fresado; D. Reseccion de la lesion, notese que se
utiliza un aplicador (Q-Tip) sosteniendo el contenido orbitario y diseccion a dos manos de la lesion tumoral; E. Diseccion extracapsular del
tumor asistido con electrocauterio bipolar; F. Reconstruccion del defecto de la base del craneo con colgajo nasoseptal pediculado del lado
derecho.

(*) nervio vidiano; CNS: colgajo nasoseptal; Esf: esfenoides; Resf: receso lateral del esfenoides; Sep: septum nasal; SM: seno maxilar, pared
posterior.

Imagenes intraoperatorias propiedad de los autores.
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Figura 3. Imagenes A y B corresponden a secuencia T2 de la resonancia magnética nuclear posoperatoria con cambios posquirirgicos de
turbinectomia, uncinectomia izquierda y esfenoidectomia lateral izquierda con material de hemostasia en el lecho quirtrgico, apex de la
orbita izquierda y en la fosa pterigomaxilar ipsilateral sin evidencia de residuo tumoral.

Imagenes diagnosticas posoperatorias propiedad de los autores.

A

Figura 4. A (4X) y B (10X): vision microscopica con tincion de hematoxilina eosina que muestra lesion quistica benigna con estroma
fibrocolagenoso denso; C (20X) y D (40X): vision microscopica con tincion de hematoxilina eosina que muestra lesion quistica recubierta por
un epitelio pseudoestratificado ciliado con presencia de células caliciformes.

Imagenes de patologia propiedad de los autores.

copia con adecuada cicatrizacion sin evidencia de fistula de
liquido cefalorraquideo. La valoracién clinica al octavo mes
posoperatorio de la paciente permite identificar que se en-
cuentra asintomatica, sin alteraciones oculares o nasales.

En el estudio histopatologico, con la tincién de hema-
toxilina eosina se observan fragmentos de lesion quistica
benigna recubiertos por epitelio pseudoestratificado ciliado
con células caliciformes sobre un estroma de fibrocolageno.
Estos hallazgos corresponden a una lesion quistica benigna
consistente con un quiste coristomatoso ocular de la d6rbita
(quiste ocular respiratorio de la érbita) (Figura 4).

Discusion
Los coristomas son tejidos normales compuestos por las
capas embrionarias del ectodermo y mesodermo en una lo-
calizacion andémala (3). Suelen tener un crecimiento lento,
pueden encontrarse en el parpado, en la conjuntiva o en la 6r-
bita y deben diferenciarse de otras lesiones quisticas que son
mucho mads frecuentes, como los quistes dermoides (1, 3).
Fisiopatoldgicamente, una de las teorias acerca del origen
de este tipo de lesiones es el atrapamiento de epitelio respira-
torio al momento de la fusion u osificacion membranosa de los
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huesos orbitales (1, 3). Se cree que esta alteracion se presenta
en el segundo trimestre gestacional, momento en el cual tiene
lugar la osificacion membranosa embrionaria de las porciones
orbitarias del maxilar, frontal y esfenoides (1, 4). Otra teoria es
el paso de este epitelio al espacio orbitario en casos de trauma,
cirugia o enfermedad nasosinusal; con posterior encapsula-
miento y desarrollo de la enfermedad (1, 4).

Realizamos una busqueda en PubMed® con los si-
guientes términos, sin limites de tiempo o idioma
((““Choristoma”’[MeSH]) AND “Orbital Diseases”’[MeSH])
AND “Respiratory Mucosa”’[MeSH]) obteniendo como
resultado 11 articulos. En esta revision se encontraron tni-
camente 20 casos reportados en los ultimos 35 afios de la
literatura en inglés (1), confirmando asi que se trata de una
patologia sumamente infrecuente.

Las manifestaciones clinicas dependen de la localiza-
cion de la lesion. Las mas frecuentes son proptosis, edema
periorbitario y alteraciéon en la movilidad ocular (1). En
cuanto a las lesiones del apex orbitario, se esperan manifes-
taciones propias de la compresion de las estructuras de esta
region, entre las que se encuentran: ptosis, disminucion de
la agudeza visual, limitaciéon para los movimientos oculares,
pérdida de la sensibilidad maxilomalar e incluso proptosis
en lesiones de gran tamaiio (1), como se present6d en nuestra
paciente. Estas manifestaciones clinicas son infrecuentes en
la presentacion de sindrome del apex orbitario, que solo se
habian descrito en dos casos en la literatura (1).

Imagenologicamente, entre los diagndsticos diferenciales
de las lesiones quisticas oculares se encuentran las siguien-
tes categorias: quistes epiteliales simples, quistes dermoides,
quistes teratomatosos, quistes neurales asociados con teji-
do cerebral y meningeo, quistes secundarios de estructuras
adyacentes, quistes inflamatorios y lesiones orbitarias no
quisticas con componente quistico. Los quistes respirato-
rios hacen parte de la categoria de quistes epiteliales simples
(5). Las intensidades del contenido de lesiones quisticas con
contenido mucoso tanto en T1 como en T2 en la resonancia
magnética dependen directamente de la densidad del conte-
nido proteico de las mismas, motivo por el cual no hay una
imagen patognomonica (6).

En cuanto al manejo de este tipo de lesiones, la cirugia es
el tratamiento de eleccion, ya que otros tratamientos como la
radioterapia tienen un potencial de complicaciones relativa-
mente alto y una efectividad limitada en este tipo de lesiones
(7). Cuando se encuentran en el apex orbitario y se extienden
a la fosa craneal media existen varias alternativas quirirgicas
de tratamiento, desde los abordajes abiertos convencionales
con craneotomia, la TONES o los abordajes endoscopicos
endonasales. Esto ultimos ofrecen una excelente visualiza-
cion y tienen el potencial de proveer resultados 6ptimos (8).
Entre sus ventajas se describen: la ausencia de incisiones en
piel, el no requerimiento de retraccidon cerebral, la menor
manipulacion neurovascular y el menor tiempo intrahospi-
talario (9) con la posibilidad de reconstruccion con colgajos
pediculados en los casos en que se encuentra una fistula de
liquido cefalorraquideo. Sin embargo, no esta desprovisto de

morbilidad y de potenciales complicaciones como obstruc-
cion nasal, rinorrea, cambios en el olfato y gusto, formacion
de sinequias y costras, aunque la mayoria de estas secuelas
son temporales y bien toleradas por los pacientes (9). En los
abordajes transpterigoideos se puede presentar también ojo
seco por la manipulacion o seccion del nervio vidiano y to-
dos los pacientes deben ser aconsejados de lubricar y vigilar
estos sintomas oculares.

El abordaje endonasal se prefiere cuando la lesion se en-
cuentra inferior o medial al nervio 6ptico y, como en este
caso, cuando hay un remodelamiento 6seo que facilita su ac-
ceso por este corredor haciéndolo mas util que el acceso por
la via transorbitaria. De igual forma, se debe tener la opcion
de requerir abordajes transcraneales o combinados (8).

Este reporte es el segundo caso en la literatura con un
abordaje endoscopico endonasal, después de Weegerink y
cols. en 2016, en el cual se hizo una marsupializacién de la
lesion (1). En el caso que presentamos, se hizo una ruptura
de la capsula quistica con el fin de corroborar su contenido y
definir la opcion intraquirtirgica de una reseccién completa
de la lesion, lo cual se considera el manejo ideal para evitar
la recidiva.

De manera general, en lo que se basa este procedimiento
es en una cirugia endoscopica que busca la exposicion de la
pared medial de la orbita y del apex orbitario, compuestos
por lamina papiracea, y de la pared lateral del seno esfe-
noidal (8). Como en el caso presentado, puede requerir un
abordaje de la fosa pterigopalatina y una lateralizacion de su
contenido, teniendo que sacrificar el paquete vasculonervio-
so palatovaginal y vidiano para lateralizar el contenido de la
fosa, logrando asi proteger el contenido de esta (10). Ya con
las estructuras adyacentes preparadas, se realiza una resec-
cion de la lamina papiracea, la pared lateral y del piso del
seno esfenoidal en la medida necesaria para la exposicion de
la lesion a intervenir, se procede a la extirpacion de la lesion
y a una verificacion exhaustiva de la hemostasia para evitar
complicaciones como un hematoma que pueda comprimir
las estructuras neurovasculares de esta region anatémica y
llevar a desenlaces negativos (8). La reconstruccion de los
defectos puede ir desde el posicionamiento de material he-
mostatico reabsorbible inicamente hasta el uso de colgajos
pediculados (8). En nuestro caso, preferimos cubrir el de-
fecto con colgajo vascularizado para promover una rapida
reepitelizacion y cicatrizacion.

Conclusiones

Los coristomas que comprometen el apex orbitario y la fosa
media son lesiones muy infrecuentes que deben ser recono-
cidas por los equipos que manejan patologias complejas de
la base del craneo. El abordaje endoscopico endonasal es una
excelente alternativa de manejo quirirgico que provee ven-
tajas claras cuando se elige de forma adecuada en casos bien
seleccionados. Para realizar este tipo de procedimientos es
necesario contar con un trabajo multidisciplinario, lo cual
resulta en el mejor resultado posible para el paciente.
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