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GOLDENHAR SYNDROME ASSOCIATED WITH AN EPIBULBAR DERMOID: CASE REPORT
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Presentamos el caso de un escolar varón de 7 años con Síndrome de Goldenhar asociado a un coristoma 
epibulbar. El paciente presenta una tumoración homogénea, de forma redondeada, con bordes bien 
delimitados, de consistencia blanda, vascularizada, de aproximadamente 9x10 mm, de color 
blanco–amarillento, adherido a esclera y córnea, con formaciones pilosas en su super�cie, ubicada a nivel del 
limbo esclerocorneal del cuadrante temporal-inferior del ojo derecho. El estudio histopatológico demostró la 
presencia de folículos pilosos y glándulas sebáceas, inmersas en un estroma de tejido conectivo �broso con 
un revestimiento super�cial de tipo escamoso, lo cual de�nió el diagnóstico de dermoide epibulbar limbar. 
Se realiza conjuntivoplastía para recubrir el defecto escleral y se usa membrana amniótica para recubrir el 
defecto corneal y escleral. El dermoide epibulbar limbar es el tipo más común de coristoma conjuntival y debe 
ser considerado en el diagnóstico diferencial de los tumores epibulbares pediátricos.

RESUMEN

We present the case of a 7-year-old male child with Goldenhar syndrome associated with an epibulbar 
choristoma. The patient presents a homogeneous tumor, round-shape, with well-de�ned borders, of a soft 
consistency, vascularized, approximately 9x10 mm, yellowish-white in color, adhered to the sclera and 
cornea, with hairy formations on its surface, located at the level of the sclerocorneal limbus of the temporal-
lower quadrant of his right eye. The histopathology study showed the presence of hair follicles and sebaceous
glands, immersed in a stroma of �brous connective tissue with a super�cial squamous-type lining, which 
de�ned the diagnosis of limbal epibulbar dermoid. Conjunctivaplasty was performed to cover the scleral 
defect and use amniotic membrane to cover the corneal and scleral defect. The limbal epibulbar dermoid is 
the most common type of conjunctival choristoma and should be considered in the differential diagnosis of 
pediatric epibulbar tumors.
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INTRODUCCIÓN
El sindrome de Goldenhar (SG), también conocido 
como microsomía hemifacial y displasia óculo-aurículo-
vertebral, fue descrito por primera vez por Von Arlt en 
1854 y posteriormente recibió su nombre del Dr. 

(1,2)Maurice Goldenhar, quien reportó 3 casos en 1952 .

La etiología precisa aún es desconocida, es un trastorno 
complejo del desarrollo durante la vida fetal, que afecta 
principalmente estructuras de la cabeza y el cuello 
derivadas del primer y segundo arco braquial. Es una 
enfermedad poco frecuente, tiene una prevalencia de 
1:3500 a 1:7000 nacidos vivos, es más común en 
hombres que en mujeres, con una relación de 3:2 
respectivamente. En el 85% de los casos, solo se afecta 
un lado de la cara, la afectación del lado derecho es la 

(1,3)más común .

No existe un consenso en la literatura acerca de los 
criterios diagnósticos del SG. Actualmente, el 
diagnóstico depende de las manifestaciones clínicas, 
que incluyen la triada clásica: 1) hipoplasia mandibular, 
resultando en una asimetría facial, 2) malformaciones 
oculares y auriculares y 3) anomalías vertebrales. Se han 
descrito otras anomalías esqueléticas, oculares, renales 

(1,4)y cardíacas .

En relación a las manifestaciones oculares, están más 
comúnmente representadas por colobomas del 
párpado superior asociados con coloboma de 
iris/coriorretiniano, coristoma epibulbar (dermoide 
epibulbar y lipodermoide conjuntival) y con menor 
frecuencia, microftalmia/anoftalmia, estrabismo, 

(5,6)cataratas o asimetría de las hendiduras palpebrales .

El dermoide epibulbar representa una de las formas más 
comunes de las diversas manifestaciones oculares que 
se presentan en el SG; puede ser excéntrico o limbar y 
tiene las siguientes características: es una masa blanda, 
localizada, elevada, opaca, de color blanco - amarillento 
en el limbo, con afectación del espesor total de la 
córnea, a veces con folículos pilosos en la super�cie. La 
ubicación más común es temporal-inferior, pero se han 
informado coristomas del limbo nasal. Es necesario 
determinar la extensión de la lesión, si existe sospecha 
de involucro intraocular, se opta por realizar una 
biomicroscopía ultrasónica (UBM); si existe sospecha de 
extensión orbitaria, se puede realizar una tomografía 
computarizada (TC) o resonancia magnética nuclear 

(5,7)(RMN) .
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Presentamos el caso de un paciente con el diagnóstico 
de Sindrome de Goldenhar, portador de un dermoide 
epibulbar limbar en ojo derecho (OD), discutimos el 
manejo quirúrgico y la evolución postoperatoria. Los 
familiares autorizaron la publicación del caso clínico y 
fotografías explicitas mediante consentimiento 
informado.

Escolar varón de 7 años de edad, procedente de 
Arequipa, con el diagnóstico de Sindrome de 
Goldenhar, intervenido en varias oportunidades por 
múltiples malformaciones congénitas (labio leporino, 
apéndices preauriculares e hipoplasia mandibular), 
cuya madre re�ere una tumoración en el OD presente 
desde el nacimiento, que ha ido aumentando de 
tamaño con el transcurso de los últimos años, y que le 
produce lagrimeo y di�cultad para el cierre palpebral 
del OD. (Figura 1)

PRESENTACIÓN DEL CASO

El tratamiento del dermoide epibulbar puede ser 
conservador (observación periódica) o quirúrgico, 
dependiendo del tamaño y del compromiso de la 
córnea y cámara anterior. En relación al tratamiento 
quirúrgico, se recomienda una combinación de 
escisión, queratoplastia lamelar y recubrimiento con 
membrana amniótica y trasplante de células madres 
limbares. El objetivo del tratamiento es prevenir la 
ambliopía (causada por un astigmatismo irregular u 
obstrucción del eje visual) o por consideraciones 

(7,8)estéticas .

Figura 1. Malformaciones cráneo-faciales. 
Hipoplasia mandibular que provoca una asimetría 
facial, malformaciones oculares y auditivas, las cuales 
son características del Sindrome de Goldenhar. (Fuente: 
Historia Clínica)
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Se solicita un estudio de imagen con TC de órbita de OD, 
la cual descarta el compromiso orbitario. La UBM de OD 
evidencia que a nivel de cuadrante temporal-inferior, 
sobre la super�cie corneal hay una lesión homogénea, 
de bordes de�nidos, de aproximadamente 2.59 mm de 
altura máxima y 9.85 mm de extensión, con plano de 
clivaje entre tejido corneal y lesión, sin signos de 
in�ltración a córnea, ni a cámara anterior. Se observa 
también adelgazamiento del tejido corneal bajo dicha 
lesión que va de entre 0.39 mm a 0.42 mm. Figura 3

En la exploración oftalmológica, presenta una agudeza 
visual mejor corregida (AVMC) de 20/70 en el ojo 
derecho (OD) y de 20/20 en el ojo izquierdo (OI). Se 
encuentra una presión intraocular de 13 mmHg en el 
OD y de 12 mmHg en el OI. En la exploración de 
segmento anterior de OD se encuentra una tumoración 
homogénea, de forma redondeada, con bordes bien 
delimitados, de consistencia blanda, vascularizada, de 
a p r o x i m a d a m e n t e  9 x 1 0  m m ,  d e  c o l o r 
blanco–amarillento, adherido a esclera y córnea, con 
formaciones pilosas en su super�cie, ubicada a nivel del 
limbo esclerocorneal del cuadrante temporal-inferior; 
en el OI no se encontraron alteraciones durante la 
evaluación. Figura 2. No presentaba alteraciones en las 
pruebas de motilidad ocular intrínseca, ni extrínseca y 
Cover Test normal. El examen de fondo de ojo fue 
normal tanto en el OD como en el OI.

Por las características descritas se plantea como posible 
diagnóstico una tumoración córneo-conjuntival 
benigna: dermoide epibulbar limbar. Se realiza una 
esclerotomía y queratectomía lamelar con hoja de 
bisturí N° 15 para extirpar la tumoración epibulbar, con 
�nes estéticos y para disminuir el riesgo de ambliopía. 
Se reconstruye el defecto de la super�cie ocular, se 
realiza conjuntivoplastía para recubrir el defecto 
escleral y se usa membrana amniótica para recubrir el 
defecto corneal y escleral, este último se �ja a 
conjuntiva perilimbar con nylon 10/0.

Se envía la muestra al Servicio de Anatomía Patológica, 
el análisis microscópico reporta tejido �broso 
subepitelial, con folículos pilosos, glándulas sebáceas 
rodeadas de epitelio conjuntival y moderado in�ltrado 
linfocítico perifolicular compatible con el diagnóstico 
de un coristoma conjuntival de tipo dermoide 
epibulbar limbar. Figura 4

Figura 2. Dermoide epibulbar de OD. Tumoración 
epibulbar a nivel de cuadrante temporal-inferior, de 

forma redondeada, de aproximadamente 9X10 mm, de 
color blanco-amarillento. (Fuente: Historia Clínica)

Figura 3. UBM de dermoide epibulbar  de
OD. Lesión homogénea ubicada sobre super�cie corneal 
en cuadrante temporal inferior, de aproximadamente 
2.59 mm de altura máxima  y 9.85 mm de extensión, sin
i n � l t r a c i ó n  a  c ó r n e a ,  n i  a  c á m a r a  a n t e r i o r. 
(Fuente: Historia Clínica)

Figura 4. Histopatología del dermoide epibulbar
l i m b a r  d e  O D :  A l  e x a m e n  m i c r o s c ó p i c o  s e 
evidencia tejido �broso subepitelial, con folículos pilosos, 
glándulas sebáceas rodeadas de epitelio conjuntival y 
m o d e r a d o  i n � l t r a d o  l i n fo c í t i c o  p e r i fo l i c u l a r. 
Fuente: Historia Clínica



S e  i n d i c a  t r a t a m i e n t o  p o s t o p e r a t o r i o  c o n 
Cipro�oxacino y Dexametasona tópica durante tres 
semanas. La evolución postoperatoria fue satisfactoria. 
Los puntos de sutura fueron retirados a las tres semanas, 
momento en el cual la super�cie ocular se ha 
regenerado y  la  membrana amniót ica  se  ha 
d e s i n t e g r a d o .  N o  h u b o  c o m p l i c a c i o n e s 
postoperatorias.

Tres meses después la evolución clínica es favorable: se 
encuentra asintomático, al examen físico la AVMC del 
OD es de 20/30, se evidencia la formación de un 
leucoma corneal avascular en cuadrante temporal-
inferior, correspondiente al área afectada por la 
tumoración, conjuntiva de aspecto normal, no se 
aprecian signos de recurrencia de la lesión. Figura 5

DISCUSIÓN

sistémicos, como el síndrome de Goldenhar, el 
síndrome del nevo epidérmico, síndrome de Haberland, 
el     síndrome      óculo-cerebro-cutáneo   y      síndrome

Lo s  co r i s to m a s  e p i b u l b a re s  s e  c a ra c te r i z a n 
normalmente por  ser  esporádicos  y  pueden 
desarrollarse solos, sin embargo, ocasionalmente 
pueden  aparecer asociados  con  diferentes  síndromes

El coristoma epibulbar representa un tejido normal que 
prolifera en una ubicación anormal; es una entidad rara, 
con una incidencia informada entre 1/10 000 y 1/30 000. 
Histopatológicamente se clasi�can en cuatro grupos: 
dermoides, dermolipomas, coristomas complejos y 
coristomas de un solo tejido. El dermoide epibulbar 
limbal es el tipo más común de coristoma epibulbar; se 
caracteriza por estar bien circunscrito, ser una masa 
limbar queratinizada, en forma de cúpula y estar 

(9,10)ubicada inferotemporalmente , como en el presente 
caso.
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(11) oculodérmico , en el presente caso estuvo asociado al 
Sindrome de Goldenhar.

La in�ltración de la córnea y la esclera por estos tumores 
es rara, y en estos casos la escisión de la lesión y 
reconstrucción mediante una conjuntivoplastía no 
suele ser su�ciente; en estos casos está indicado el 

(12,15)recubrimiento con membrana amniótica . 

CONCLUSIONES

El dermoide epibulbar limbar es el tipo más común de 
coristoma epibulbar y debe ser considerado en el 
diagnóstico diferencial de los tumores epibulbares 
ubicados en cuadrante temporal-inferior.

El estudio histopatológico es importante para la 
con�rmación del diagnóstico y el descarte de lesiones 
malignas. La escisión del tumor está indicada ante la 
presencia de síntomas o en caso de crecimiento 
progresivo; en los casos de tumoraciones extensas, está 
indicado el uso de recubrimiento con membrana 
amniótica, por sus propiedades de regeneración del 
epitelio conjuntivo-corneal y ser un sustrato para la 
migración de las células epiteliales.

Estas lesiones pueden producir ambliopía y estrabismo, 
aunque con la identi�cación y escisión precoz de las 
lesiones dermoides epibulbares limbares se pueden 
evitar la ambliopía y el estrabismo, y de esta manera 
mejorar el pronóstico visual de los pacientes con 

(12)sindrome de Goldenhar , como sucedió en el presente 
caso.

La membrana amniótica es utilizada para actuar como 
sustrato para la migración de las células epiteliales, las 
cuales pueden replicarse fácilmente, y lograr la 
regeneración del epitelio conjuntivo-corneal y también 
la reconstrucción después de la extirpación de tumores 

(15,16)tanto malignos como benignos , por todas estas 
características recurrimos al recubrimiento con 
membrana amniótica en el presente caso.

El estudio anatomopatológico demostró la presencia 
de folículos pilosos y glándulas sebáceas, inmersas en 
un estroma de tejido conectivo �broso con un 
revestimiento super�cial de tipo escamoso, tal como 

(13,14)menciona la literatura . 

El síndrome de Goldenhar es poco frecuente y tiene un 
espectro de presentación muy variada entre los 
pacientes. Esta patología se caracteriza por un 
desarrollo anómalo de varias estructuras cráneo-
faciales, como los ojos, los cuales tienen como forma de 
presentación clásica a los coristomas epibulbares. Al 
tratarse de una patología congénita se debe tener en 
consideración las manifestaciones oftalmológicas de 
forma precoz y valorar como afectan el desarrollo visual 
normal.

Figura 5. Imagen del postoperatorio de OD. Leucoma 
corneal en cuadrante temporal inferior y conjuntiva de 
aspecto normal a los tres meses de la cirugía. 
Fuente: Historia Clínica.
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