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Orbital pleomorphic rhabdomyosarcoma in a 40-year-old female
patient: a case report
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Resumen

Objetivo: Presentamos el caso de una paciente femenina de 40 afios con rabdomiosarcoma (RMS) pleomdrfico orbitario.
Observaciones: E/ RMS orbitario primario ocurre antes de los 16 afios y existe una ligera predileccion entre hombres y
mujeres. La incidencia en la edad adulta es infrecuente. Importancia: Este caso subraya la importancia de considerar
diagndsticos poco frecuentes en la prdctica clinica, lo cual es crucial para un abordaje adecuado y un tratamiento rapido.

Rabdomiosarcoma. Pleomdrfico. Orbitario. Edad adulta. Tumor. Biopsia.

Abstract

Objective: We present the case of a 40-year-old female patient with an orbital pleomorphic rhabdomyosarcoma (RMS).
Observations: Primary orbital RMS occurs before the age of 16 and there is a slight predilection between men and women.
The incidence in adulthood is uncommon. Importance: This case highlights the importance of considering rare diagnoses
in clinical practice, which is crucial for an adequate approach and rapid treatment.

Rhabdomyosarcoma. Pleomorphic. Orbital. Adulthood. Tumor. Biopsy.
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Introduccion

El rabdomiosarcoma (RMS) es una neoplasia maligna
compuesta por células con caracteristicas histopatold-
gicas del musculo estriado en diferentes etapas de la
embriogénesis’.

El RMS es el sarcoma de tejidos blandos mas fre-
cuente en nifos y adolescentes y supoje el 3-4% de
los casos. Su incidencia es mayor en adultos menores
de 20 ahos, con una tasa de 4,4 casos por millén, pero
disminuye significativamente con la edad?. Es extrema-
damente raro en adultos, representando menos del 1%
de todas las neoplasias malignas en adultos y el 3%
de todos los sarcomas de partes blandas®. El sitio pri-
mario mas comun del RMS es la regién de cabeza y
cuello, especificamente la regidn orbitaria en nifios y
la region parameningea en adultos??.

Los subtipos incluyen alveolar, de células fusiformes,
embrionario, mixto, pleomdrfico y RMS con diferencia-
cién ganglionar?. El tipo pleomérfico ocurre con mayor
frecuencia en adultos, mientras que los tipos embrio-
nario y alveolar se presentan principalmente en la
infancia.

Presentacion del caso

Mujer de 40 afios, originaria de la Ciudad de México,
sin antecedentes médicos personales relevantes, que
acudié al Hospital Nuestra Sefiora de la Luz (México)
por presentar proptosis indolora, limitaciéon de los movi-
mientos oculares y episodios de amaurosis fugaz en el
0jo izquierdo durante 6 meses. El examen oftalmolé-
gico mostro en el ojo izquierdo: agudeza visual mejor
corregida, prueba de Ishihara 8/8, presion intraocular
de 25 mmHg, lagoftalmos, edema de la caruncula,
quemosis, hiperemia conjuntival y hallazgos de fondo
de ojo con tortuosidad vascular generalizada y plie-
gues coroideos. Se observd limitacion indolora de los
movimientos oculares en todas las direcciones, excepto
la abduccién, con una exoftalmometria basal de 12 mm,
ojo derecho de 18 mm y ojo izquierdo de 28 mm
(Tabla 1y Fig. 1).

La tomografia computarizada de orbitas y senos
paranasales revel6 un tumor intraconal medial al ojo
izquierdo, situado entre el recto medial y el nervio
optico, de 41 x 22 x 20 mm, con margenes lisos y bien
definidos. El tumor presentaba densidad muscular y
realce moderado y uniforme con medio de contraste,
causando proptosis, lateralizacion del globo ocular,
indentacion posteromedial y desviacion del nervio
optico (Fig. 2).

Examen oftalmoldgico

20/20 AVMC 20/25

8/8 Prueba de Ishihara 8/8

19 mmHg PIO 25 mmHg

Normal Parpados y anexos Lagoftalmos, edema de
la carGincula, quemosis,
hiperemia conjuntival

Normal Segmento anterior Normal

Normal Fondo de ojo Tortuosidad vascular
generalizada, pliegues
coroideos

18 mm Exoftalmometria 28 mm

(linea base: 122 mm)

AVMC: agudeza visual mejor corregida.

Se inici6 tratamiento con timolol al 0,5% cada 12 h
en el ojo izquierdo y una orbitotomia transcaruncular
izquierda para biopsia excisional del tumor. El analisis
histopatoldgico revelé mudltiples fragmentos de una
neoplasia maligna con marcado pleomorfismo, com-
puesta por 2 tipos celulares: uno con células fusiformes
y otro con células epitelioides de tamafio variable y
citoplasma eosinofilico, algunas con vacuolizaciones.
El estroma tumoral reveld la presencia de areas mixoi-
des, con 1-2 figuras mitéticas por campo de gran
aumento, hallazgos compatibles con un RMS de bajo
grado (Fig. 3). La paciente fue referida a un hospital
oncoldgico especializado para manejo integral.

Discusion

Presentamos el caso de una paciente de 40 afos
con RMS orbitario pleomdrfico. Esta patologia se
observa tipicamente en edad pediatrica y aparece en
la 12 década de la vida, con una proporcion
hombre: mujer de 1.3:1 y sin predisposicidn racial apa-
rente’. Los estudios han demostrado que los subtipos
mas frecuentes de RMS en adultos son el embrionario
y el alveolar, seguidos por el pleomdrfico, siendo las
extremidades el sitio mas comun de presentacion®. El
subtipo pleomérfico es mas prevalente en varones
mayores y es extremadamente raro en la orbita'.

Méas del 80% de los pacientes con RMS orbitario
desarrollan proptosis unilateral, con dolor presente solo
en el 10% de los casos. Otros sintomas incluyen masas
palpables, quemosis, ptosis y edema palpebral. En
casos avanzados, puede observarse desplazamiento
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Figura 1. Evaluacion del estrabismo que muestra abduccién conservada con limitacion de ducciones en el ojo
izquierdo, exoftalmos izquierdo, lagoftalmos, edema caruncular y quemosis.

Figura 2. Tomografia computarizada de la orbita izquierda. A: axial. B: coronal. C: sagital. Muestra un tumor
intraconal medial bien definido, con densidad muscular y realce moderado con contraste, que provoca proptosis,
desplazamiento del globo ocular y desviacion del nervio dptico.

lateral del globo ocular, debido principalmente a su tortuosidad vascular generalizada, pliegues coroideos
localizacion superonasal habitual en el 70% de los 'y palidez del nervio dptico®.

casos. La enfermedad progresa mas lentamente en Una historia clinica detallada es esencial para des-
adultos'*. Los hallazgos de fondo de ojo incluyen cartar otras patologias inflamatorias y tumorales
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Figura 3. Neoplasia maligna con marcado pleomorfismo, que presenta células fusiformes y células epitelioides con
citoplasma eosinofilico, estroma mixoide y 1-2 mitosis por campo de gran aumento.

orbitarias, ya que el RMS orbitario primario es infre-
cuente en la edad adulta.

Los tumores pequefios pueden no invadir el hueso,
pero los de mayor tamano tienden a erosionarlo y oca-
sionalmente se extienden hacia los senos paranasales
o la nasofaringe. El tumor presenta un realce mode-
rado a marcado con agentes de contraste®. El diagnds-
tico definitivo se realiza mediante estudio histopatoldgico,
que puede complementarse con inmunohistoquimica y
microscopia electrdnica. La biopsia puede ser excisio-
nal o incisional segun el criterio del médico tratante'.

El tratamiento del RMS orbitario puede implicar una
combinacién de cirugia, radioterapia y quimioterapia.
Aunque los detalles del tratamiento estan bien descri-
tos para el RMS en general, existen pocos datos espe-
cificos sobre el manejo del RMS orbitario. No obstante,
se han propuesto recomendaciones especificas basa-
das en los grupos Intergroup RMS Study Group y en
grupos europeos, con diferentes esquemas de radia-
cién y quimioterapia”®.

El RMS orbitario tiene un buen prondstico debido a
su localizacion anatémica favorable (sintomas tempra-
nos que permiten diagndstico precoz), histologia y bio-
logia favorables (80% embrionario), y posiblemente la
edad del paciente. Kamil et al. informaron que el sub-
tipo pleomdrfico presentaba tumores de mayor tamafio
y grado, mientras que el subtipo alveolar mostraba la
peor supervivencia global, con una tasa de superviven-
cia a 5 afnos del 26-29%. Por el contrario, el subtipo
embrionario tuvo la tasa de supervivencia mas alta a
5 afios (73,9%). Asimismo, los pacientes con tumores
de mayor tamafio, alto grado y enfermedad metasta-
sica presentaron menores tiempos de supervivencia®.

Conclusiones

El RMS orbitario es un tumor maligno poco frecuente
en adultos, particularmente el subtipo pleomdrfico, que
es raro en la drbita. Se caracteriza por un crecimiento
répido y es una de las pocas enfermedades potencial-
mente mortales que pueden presentarse inicialmente
al oftalmdlogo. Por ello, el diagndstico y tratamiento
oportunos son fundamentales. Es esencial diferen-
ciarlo de otros tumores orbitarios. El manejo de esta
enfermedad requiere comprender sus caracteristicas
clinicas, histopatoldgicas y radiogréficas, y debe abor-
darse con un enfoque multidisciplinario debido a su
urgencia y complejidad.
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