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RABDOMIOSARCOMA ORBITARIO CON EXTENSION A TEJIDOS
BLANDOS EXTRAORBITARIOS
(Presentaciéon de un caso)

Dr Marco Antonio Salazar *
Dr Gabriel Gonzélez-Almaraz **
Dra Ma A Pineda-Cardenas **

RESUMEN

Se presenta el caso de un rabdomiosarcoma de 6rbita derecha con ex-
tensién a fosa temporal, en un nifio de 4 afios de edad. Se realizé diagnéstico
histopatolégico y fue enviado a otra institucién donde recibié radio y quimio-
terapia. La evolucién después de un afio ha sido favorable. Se discute la
presentacién clinica del rabdomiosarcoma y las medidas terapéuticas actuales.

SUMMARY

A case of a Rhabdomyosarcoma of the right orbit invading temporal
region in a 4 —years old— Mexican child is presented. An insicional biopsy
was performed and because the histopathological diagnosis the patient was
refered to an specialized Institute where radio and chemotherapy was given.
The evolution after a year of the combined treatment has been very favorable
without recurrences. A brief discusion of clinical presentation and treatment

of rahabdomyosarcoma is done.
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INTRODUCCION

Los rabdomiosarcomas son neoplasias malignas
compuestas por células musculares estriadas, que se
desarrollan del mesénquima indiferenciado y reme-
dan la embriogénesis normal del misculo estriado.! *
Por consecuencia, el rabdomiosarcoma puede presen-
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tarse en Organos que posean tales tejidos mesenqui-
matosos primitivos pluripotenciales. Aunque se ha
sugerido como mecanismo el desplazamiento de mio-
tomos durante la embriogénesis.®

En 1854, Weber describié el primer caso. Col-
houn y Reese publicaron los primeros 5 casos en la
Orbita. Stout en 1946, describi6 las caracteristicas del
rabdomiosarcoma y establecié sus variedades que son:
1. Rabdomiosarcoma embrionario (incluye la varie-
dad morfolégica botrioides). 2. Rabdomiosarcoma al-
veolar y 3. Rabdomiosarcoma pleomérfico.
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El tipo embrionario representa el 60% de todas
las formas, es la variedad mds frecuente observada
en la Orbita.! Estd caracterizado por. crecimiento ra-
pido, es de aspecto carnoso, color asalmonado, blando,
algunas veces son masa quisticas y se encuentran
con més frecuencia en el cuadrante superior interno
de la 6rbita.* El rabdomiosarcoma botrioide, es una
variedad del embrionario, se designa asi, por su
aspecto clinico en forma de racimo de uvas se pre-
senta en el 6% de los casos. Son muy similares a
las lesiones del rabdomiosarcoma botrioide del apa-
rato genitourinario; cominmente es visto en vejiga,
vagina, ttero, nasofaringe y oido medio. En la érbita
se llegan a observar muy raramente, siempre se
observa en nifios pero se han referido casos en adul-
tos.” ® Se caracteriza histolégicamente por prolifera-
cién de células fusiformes y redondas malignas,
debajo de una superficie mucosa, lo cual le confiere
su aspecto caracteristico. Este aspecto puede encon-
trarse en rabdomiosarcomas de la Orbita que se pre-
sentan debajo de la conjuntiva.

El tipo alveolar, se presenta en el 20% de los
casos, este es ligeramente mds comiin que el pleo-
mérfico. Con frecuencia se encuentra en la 6rbita. A
diferencia del embrionario, este interesa a la Orbita
en su porcién inferior. Da la apariencia de originarse
de misculos extraoculares, tiene pocas caracteristicas
histolégicas que sugieran ofigen muscular, por lo que
usualmente se confunden con neuroblastomas, angio-
sarcoma, sarcoma de células reticulares e incluso con
carcinomas.*

El rabdomiosarcoma pleomérfico se presenta en
el 15%. Estos parecen originarse dec mdsculo es-
triado adulto. Son muy raros en la Oérbita.® Esta
variedad ha sido referida en la 6rbita en pacientes
mayores y descrito como originado en misculos ex-
traoculares.”

El rabdomiosarcoma representa del 1 al 3%
de las lesiones expansivas de la O6rbita. Moss,® en
1962, encontré en 230 casos de lesiones expansivas
orbitarias 5 rabdomiosarcomas orbitarios que corres-
ponden al 2%. Jones,® en una revision de 2,066 le-
siones expansivas de la érbita, encontré 62 casos de
rabdomiosarcoma, que corresponde al 3%. En México,
Silva? en su revisién de 300 lesiones expansivas de
Orbita, encontré un porcentaje de 2.1%. En 1984
Shields,® en una revisién de 645 casos, encontré 8
casos de rabdomiosarcoma (1%).

Hay un ligero predominio por el sexo masculino
en una proporcién de 5 a 3.2

El rabdomiosarcoma orbitario es una tumoracién
en nifios y adolescentes, el 75% ocurre en nifos
menores de 10 afios de edad con una medida de 7.8.""
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Aunque se han visto casos en recién nacidos. Spaeth,
publicé un caso en un nifio de 6 meses de edad.”
En adultos, Kassel ** refiri6 el caso de un paciente
de 78 afios de edad.

El diagnéstico presuntivo se hace en base de los
siguientes pardmetros:

1) Clinica. La edad y el sexo son orientadores,
pero el dato més importante y mas temprano, es la
proptosis unilateral, que aumenta rdpidamente de mo-
do alarmante y que ocasiona desplazamiento del globo
ocular hacia adelante y afuera y en sentido temporal
en el 50% de los casos. Jones y Cols ¢ describieron en
sus 62 casos como otros signos: ptosis (33%), tumor
circunscrito palpable (25%), dolor y lagrimeo (10%)
y epistaxis (10%).

2) Métodos de gabinete. El estudio radiografico
es de suma importancia para detectar las lesiones or-
bitarias. Las técnicas usuales, (Watters, Caldewell,
lateral y de Reese y Hirtz) pueden proporcionar sufi-
ciente informacién y permiten inferir la existencia de
estos tumores por incremento de la densidad de la
sombra de los tejidos blandos.'® Respecto a la ultra-
sonografia, en un estudio efectuado por Rochel y
Reis,'"* los datos més frecuentes encontrados en la
ecografia son: estructuras irregulares sobre contorno
de los bordes, muy baja reflectividad, débil atenuacién
del sonido y poca movilidad de la tumoracidn.

La tomografia es particularmente importante por-
que puede poner de manifiesto signos sutiles de ero-
sién o destruccién Gsea, hasta en el 50% de los casos.
Es sin lugar a dudas la tomografia axial computada
con contraste el proceso idéneo, permite localizar la
tumoracién, su relacidén con otras estructuras y sus
dimensiones. Pero ademés, permite conocer su varie-
dad de presentacién y la valoracién de la permeacién
vascular con fines prondsticos y terapéuticos.

El diagnéstico diferencial clinico es muy dificil,
pero principalmente se debe hacer con los siguientes
cuadros:

Hemangioma: Es causa mds frecuente de exoftal-
mo que el rabdomiosarcoma. El hemangioma infantil
benigno debe de ser considerado dentro del diagndstico
diferencial, dnicamente en los primeros 5 6 6 meses
de vida, periodo durante el cual la fase florida del
hemangioma orbitario puede ocurrir. La mayoria de
los casos presentan estigmas en piel que puede aclarar
el caso.

Linfangioma: Generalmente tiene un tipo de cre-
cimiento méas lento, aunque una hemorragia puede
causar un aumento abrupto en el exoftalmo.

Quiste dermoide: Estan localizados usualmente
en el cuadrante temporal superior y radiolégicamente
se asocian a defectos ovoides en el hueso.
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Infiltracién Leucémica: Es una alternativa seria,
dentro del diagnéstico diferencial en este grupo de
edad, un estudio clinico apropiado, estudios hemato-
I6gicos que incluyan médula ésea y radiologia, deben
de excluir este diagnéstico.

Sarcoma de Ewing: Las metastasis de este tumor
a la 6rbita aparecen stbitamente y pueden producir
hemorragias, imitando la presentacién explosiva del
rabdomiosarcoma. Se origina en huesos largos, un
estudio clinico adecuado descubre el origen.

Celulitis orbitaria y pseudotumor inflamatorio:
Son las condiciones clinicas mas comunes que podrian
confundirse. En la celulitis orbitaria y en pseudo-
tumor hay evidencia definitiva de eritema e inflama-
ci6n de los péarpados, que en general faltan en un
rabdomiosarcoma. Las radiografias de la 6rbita en
la celulitis orbitaria, pueden revelar una infeccién
primaria en el seno etmoidal adyacente. En el pseudo-
tumor orbitario en nifios hay dolor de comienzo
brusco con alteraciones de la motilidad, eritema de
parpados y quemosis de la conjuntiva.

La ultrasonografia y la tomografia computada
contrastada pueden poner de manifiesto la presencia
de la inflamacién del espacio de Tenén y mdsculos
extraoculares en lugar de una masa focal en la drbita.

El pronéstico depende de diversos factores:

1) Edad; Sombrio en adultos y de mejor pro-
néstico ¢n nifios.

2) Presentacién clinica; Mejor prondstico en ca-
beza y cuello, mal pronéstico en extremi-
dades.

3) Tipo histolégico; De mal pronéstico en la
variedad embrionaria y mejor en el pleo-
mérfico, aunque aqui depende también la
edad y la localizacion.

4) Estadio de presentacién; De mejor prondstico
en los primeros estadios y de peor en los
ultimos: Los estadios clinicos son los si-
guientes:

a) Tumor localizado en una regién y com-
pletamente extirpado quirtirgicamente.

b) Tumor quirdrgicamente extirpado pero
con enfermedad microscépica residual
en el sitio quirdrgico.

¢) Reseccién quirdrgica incompleta del tu-
mor, macroscopicamente o por biopsia.

d) Enfermedad metastdsica a distancia al
momento del diagnéstico (pulmones, hi-
gado, hueso, médula dsea, cerebro,
musculos y ganglios) distantes los de la
regién linfoportadora del sitio primario.
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En general el curso es desfavorable y el 75%
de los pacientes, en un término de 3 afios fallecen
a causa sobre todo de metastasis cerebrales y pulmo-
nares.'* **

Presentamos el caso de un preescolar de 4 afios
de edad, quien presenté un rabdomiosarcoma de la
érbita derecha con extensién a la fosa temporal. El
motivo de dar a conocer este caso es en relacién al
manejo actual de estas neoplasias y sefialar la impor-
tancia del diagndstico temprano en el prondstico.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente del sexo masculino, de 4 afios de edad,
originario de Acapulco, Guerrero. Es traido a la con-
sulta externa del Hospital Oftalmolégico de Nuestra
Seiiora de la Luz, el dia 20 de septiembre de 1984.
Sin referir antecedentes de importancia para el pade-
cimiento actual. Inicié su padecimiento 4 meses antes
de su estudio, al notar sus padres una tumoracién
en la pared externa de la 6rbita (Fig. 1), de creci-
miento lento y progresivo. Posteriormente notd la
aparicién de una tumoracién en la cadena ganglionar
derecha (Fig. 1). Recibié tratamiento médico no espe-
cificado sin mostrar mejoria por lo que acudié6 a
nuestra institucién.

A la exploracién fisica (Fig. 1) se encontré au-
mento de volumen en la fosa temporal derecha, a
expensas de una masa tumoral, blanda, de limites no
precisos, que se insinuaba dentro de la érbita y
protruia deformando la conjuntiva del fornix. La
movilidad del globo ocular era normal. Se apreciaba

el

Fig. 1. Rabdomiosarcoma orbitario. Obsérvese el aumento de

volumen de la pared externa de la érbita y regién frontotemporal

derecha y por detras del esternocleidomastoideo en la linea de
implantacién del pelo (flecha).
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discreto desplazamiento de globo ocular hacia arriba
y adentro (Fig. 2). En fondo de ojo; se aprecié ingut-
gitacién venosa y edema retiniano, principalmente en
el cuadrante temporal superior. La exoftalmometria
fue: OD 16 mm OI 13 mm,

Fig. 2. Rabdomiosarcoma orbitarlo. El globo ocular esté des-

plazado hacia arriba y adentro por la masa tumoral de la pared
externa de la 6rbita.

Se llegé al diagnéstico clinico de probable tumor
secundario de la érbita, los estudios complementarios
de laboratorio revelaron lo siguiente: La biometria
hemitica, la quimica sanguinea y las pruebas de
coagulacién resultaron normales. El estudio radiogra-
fico mostré un engrosamiento minimo del contorno
del malar y de la apdfisis orbitaria externa derecha,
con destruccién parcial (Figs. 3 y 4). La ultrasono-
grafia demostré una masa orbitaria en sector temporal
superior, de bordes bien limitados, densa, sin poder
eliminar la posibilidad de que dependa de pared o
sea, esta tumoracién es muy grande y se dirige hasta
casi la parte media de la &rbita, tiene ecos en su
interior y no es mévil (Fig. 5).

En octubre de 1984 se realizé una biopsia exci-
sional (Fig. 6) de 6rbita y regién temporal derecha.

DESCRIPCION MACROSCOPICA

Se reciben fijados en formol dos fragmentos de
tejido, el mayor de ellos es de forma irregular, super-
ficie lobulada, de consistencia cartilaginosa y mide
10 x 9 x 5 mm. Al corte es de aspecto vitreo, de
consistencia fibrosa y en su superficie hay nodula-
ciones de aspecto botrioideo. El otro fragmento mide
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Fig. 3. Rabdomiosarcoma orbitario. Nétese la crosibn de la
pared externa de la 6rbita y el aumento de densidad en el malar
y maxilar superior derechos.

Fig. 4. Rabdomiosarcoma de o6rbita. Se observa destruccién de
la pared externa de la 6rbita. Resto sin alteraciones.

9 x 6 x 3 mm. Es blanquecino, de superficie nodular,
de consistencia ahulada y se incluye en su totalidud
en papel filtro.
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Fig. 5. Rabdomiosarcoma orbitario. En la ecograffa se seiiala
en el trazo B, una zona de reflectividad fluctuante con dreas
densas (ver texto).

itario. Se observa la cicatriz qui-

Fig. &. llabdumiusaﬂ.a
rirgica sobre Ia masa tumoral derecha que ha aumentado de
volumen considerablemente.

DESCRIPCION MICROSCOPICA

Se identifica una neoplasia de estirpe mesodérmi-
ca, constituida por células redondas o poligonales, con
escaso citoplasma y severas atipias nucleares (Fig.
7). Hay abundantes figuras de mitosis, necrosis coa-
gulativa y en algunas dreas la neoplasia asume un
patrén alveolar con células que penden de los tabiques
de tejido conectivo (Fig. 8). Hay formaciones rose-
toides perivasculares. No hay células acintadas.
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192 x.

DIAGNOSTICO

Rabdomiosarcoma embrionario con dreas alveola-
res de érbita derecha.

Evolucién: Una vez confirmado el diagndstico, el
paciente fue enviado a otra institucién especializada,
donde en noviembre de 1984, inicié tratamiento
combinado con radiaciones de cobalto 60.y quimio-
farmacos. Recibié radioterapia con técnica en cuiia,
mediante un campo anterior de 6 x 6 cm; y otro
lateral de 6 x 8 cm; con dosis de 500 rads en 5 y
media semanas (178 rads por sesién, en un total
de 28 sesiones). El esquema de quimioterapia fue el
siguiente:
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1. Sulfato de Vincristina; 2 mg/m?* de superficie
corporal (dosis maxima 2 mg) en forma IV directa,
semanalmente por 12 semanas, junto con la radio-
terapia.

2. Actinomicina D; 15 microgramos/kg (méxi-
mo 500 mg diarios) IV directa, diaria por cinco dias,
cada 12 semanas, por cinco cursos inicidndose junto
con la radioterapia.

3. Ciclofosfamida; 10 mg/kg, IV directa, dia-
rio por 5 dias cada 6 semanas, se inici6 después
de la radioterapia, hasta completar dos afios. A fi-
nes de diciembre de 1984 y enero de 1985 no acudi6
para continuar con la radioterapia. El 31 de enero de
1985 fue llevado a consulta, refiri6 la madre del
paciente que 3 dias antes, notd crecimiento tumoral
en la regién temporal izquierda. A la exploracién se
apreci6 una tumoracién en la regién frontotemporal
izquierda, de 2 x 2 cm, discretamente dolorosa y de
consistencia blanda. El estudio radiolégico de control,
P-A y lateral de crdneo, de térax y la quimica
sanguinea fueron normales. Se realiz6 gamagrama
Gseo, el cual mostré6 dreas de hiperconcentracién del
radiofdrmaco en maxilar superior, hueso malar y arco
orbitario derecho, asi como en la apdfisis orbitaria
del malar y arco orbitario derecho, asi como en la
apOfisis orbitaria del malar izquierdo. La imagen Gsea
sugeria infiltracién a huesos de la cara y apdfisis
orbitaria del malar izquierdo. Se reinicié quimioterapia,
evolucionando en forma favorable, disminuyeron de
volumen en forma paulatina las tumoraciones sin evi-
dencia clinica ni radiolégica de recurrencias, se admi-
nistr6 sulfato de vincristina y actinomicina D, inicidn-
dose ciclofosfamida oral. En enero de 1986, un afio
después de iniciado el tratamiento, el paciente se en-
cuentra en magnificas condiciones sin evidencia de
recurrencias ni metéstasis.

DISCUSION

El rabdomiosarcoma ‘es la neoplasia maligna de
la 6rbita, mds frecuente en los nifios menores de 10
afios. El signo més frecuente es la proptosis unilateral
hacia afuera, pero puede tener otras presentaciones
poco comunes. Como en nuestro caso, en el cual hubo
ademds extensidén hacia la fosa temporal. El diagnés-
tico clinico es muy dificil y es primordial el estudio
histopatol6gico para la confirmacién diagnéstica.

Hace algunos afios el dnico tratamiento usado era
la exenteracién orbitaria, obteniéndose una sobrevida
del 30%. Actualmente ya no es el método de eleccién
para el tratamiento del rabdomiosarcoma. El trata-
miento quirirgico ha quedado restringido para aque-
llos casos en que existen recidivas o extensién de la
tumoracién; sin que responda a los otros métodos
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de tratamiento, o al rabdomiosarcoma pleomérfico
orbitario en un adulto. De cualquier forma, si la
exenteracion esta justificada, no hay cambios en cuan-
to a la supervivencia.® Por lo que se debe considerar
la quimioterapia asociada a la radioterapia, el trata-
miento de eleccién atin en los casos en que solo se
busca el efecto paliativo, con el cual se obtiene una
tasa de sobrevida hasta del 80%.'* Ademés con las
técnicas modernas es posible administrar grandes do-
sis de radiaciones sobre el tumor orbitario, sin afectar
significativamente la visién.'’

Existen perspectivas alentadoras en el tratamiento
del rabdomiosarcoma, gracias a los nuevos métodos
de estudio y de tratamiento. Por otra parte, la nece-
sidad imperiosa de la consulta interdisciplinaria a
llevado a la formacién de asociaciones, como son, el
intergrupo para el estudio del rabdomiosarcoma,'® las
cuales van acumulando la experiencia mundial del
rabdomiosarcoma.

En México en el Instituto Nacional de Pediatria,
ya se han creado programas de tratamiento y ya se
tiene un buen cimulo de experiencia.'’
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