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RESUMEN

Los sarcomas de tejidos blandos se originan a partir de las células mesenquimales 
con capacidad de madurar hacia músculo liso o estriado, tejido adiposo, fibroso, hueso 
o cartílago. El rabdomiosarcoma orbitario se desarrolla a partir de células mesenquima-
les pluripotenciales indiferenciadas que tienen la capacidad de diferenciarse a células 
musculares estriadas. Es el tumor de partes blandas más frecuente en la edad pediátrica 
cuya localización en la órbita se produce en un 10% de los casos. Existen cuatro tipos 
histológicos siendo el más frecuente el tipo embrionario y el de mejor pronóstico. Se 
presenta habitualmente como una lesión ocupante de espacio en la órbita de crecimien-
to rápido que produce proptosis unilateral, signos inflamatorios perioculares, ptosis, 
quemosis, oftalmoplejía o masa orbitaria palpable. La localización más frecuente es en 
cuadrante superonasal de la órbita lo que produciría un desplazamiento inferotemporal 
del globo. El diagnóstico debe estar basado en una cuidadosa historia clínica, examen 
físico ocular, pruebas de imagen y biopsia confirmatoria. La cirugía excisional está indi-
cada en tumores localizados cuando no exista riesgo da daño a estructuras vitales para 
la visión. La quimioterapia y radioterapia juegan un papel determinante en el manejo de 
estos tumores y han mejorado el pronóstico logrando una supervivencia de más del 90% 
de los casos.

TUMORES MESENQUIMALES ORBITARIOS

Introducción

Los componentes de la órbita de origen mesenquimal incluyen fibroblasto, tejido 
muscular liso y estriado, lipocito, condrocito y osteocito. El origen embriológico del teji-
do conectivo orbitario está en la cresta neural (ectodermo o mesodermo).

Los sarcomas de tejidos blandos constituyen un grupo heterogéneo de tumores con 
un espectro histopatológico grande puesto que las células mesenquimales de las cuales 
se originan tienen la capacidad de madurar hacia músculo liso o estriado, tejido adiposo, 
fibroso, hueso o cartílago. Pueden encontrarse en diversas localizaciones y asemejan 
grasa, tejido fibroso y músculo.

Tumores de tejido óseo y cartilaginosos

Los tumores originados en las paredes óseas de la órbita son infrecuentes, entre 
0.5 y 2%. Se caracterizan por el desplazamiento lentamente progresivo del globo ocular 
asociados a cambios faciales con poca exoftalmía como en los osteomas, osteoblasto-
mas, osteosarcomas, condromas y osteocondromas. En otras ocasiones la lesión crece 
de manera rápida como sucede en el sarcoma de Ewing, histiocitoma fibroso maligno o 
histiocitois X (1,2).
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Tumores fibroóseos

Lesiones formadas por tejido fibroso junto con tejido osteoide constituido por tra-
béculas rodeadas de osteoblastos. Dentro de estos tumores encontramos la displasia 
fibrosa y el fibroma osificante.

Tumores de tejido adiposo

Los liposarcomas son muy infrecuentes en la órbita, constituyen menos del 1% de los 
tumores de la cara.

Tumores de tejido muscular

Incluyen los derivados del músculo estriado (rabdomiosaracoma y rabdomioma) y 
del tejido muscular liso (leiomioma y leiomiosarcomas) (1).

El Rabdomiosarcoma es el tumor maligno de la órbita más frecuente en la infancia 
por los que le dedicaremos especial atención.

Rabdomiosarcoma orbitario

Los rabdomiosarcomas (RMS) se originan a partir de células inmaduras destinadas 
a formar músculo esquelético estriado, por tanto, no derivan de los músculos estria-
dos extraoculares como se pensaba inicialmente y como lo hacen los rabdomiosar-
comas pleomórficos del adulto. La mayoría de los RMS se originan en tejido blando 
orbitario y más raramente aparecen en otras estructuras anejas del ojo incluso den-
tro del ojo.

En tejidos orbitarios, el rabdomiosarcoma constituye el tumor maligno más frecuen-
tes en edades infantiles.

El diagnóstico precoz y tratamiento adecuado de estos tumores han supuesto una 
importante mejoría en el pronóstico y supervivencia de los pacientes (3).

EPIDEMIOLOGÍA

El rabdomiosarcoma es el sarcoma de tejidos blandos más frecuente en la población 
pediátrica. Constituye el 20% de los tumores malignos de tejido blando y el 5% de los 
cánceres en edad infantil.

Los RMS de cabeza y cuello generalmente aparecen en la primera década de la vida. 
Dos tercios de los casos se diagnostican en niños menores de 6 años, algo más frecuente 
en varones con una ratio varones: mujeres de de 1.3 a 1, no existe clara predilección 
según la raza. El tumor es unilateral. La localización orbitaria representa el 9% del total 
de los rabdomiosarcomas (3,4).

GENÉTICA

La mayoría de los casos son esporádicos, pero entre 7 y 8% se estima asociado a sín-
dromes hereditarios. Estos síndromes incluyen la Neurofibromatosis, síndrome LI-Frau-
meni, síndrome de Beckwith-Wiedemann y síndrome de Costello (5-7).
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HISTOLOGÍA

Se han identificado cuatro grandes subtipos histológicos con distintas implicaciones 
en cuanto a tratamiento y pronóstico:

– Embrional: El tipo más común en órbita (70-80%).
Compuesto por rabdomioblastos típicos dispuestos en láminas y grandes nidos. 
Predominan células en huso y redondeadas con varios grados de diferenciación. 
Citoplasma altamente eosinófilo. Pronóstico intermedio (fig. 1).

– Botrioide:
Variante menos común del embrional. También llamado sarcoma botrioide por 
su crecimiento en masa polipoidea similar racimos de uvas. Más frecuente en 
órganos sexuales. Pronóstico favorable. 

– Alveolar (20-30% de los orbitarios) presenta células malignas pequeñas redon-
deadas con septos que recuerdan los alveolos pulmonares, con peor pronóstico. 
Más frecuente en adolescentes (fig. 2).

– Pleomórfico, más frecuente en adultos, extremadamente raro en órbita (8).

Figura 1: RMS embrionario.

Figura 2: RMS alveolar.
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La inmunohistoquimica ayuda en el diagnóstico y diferenciación de otros tumores 
tipo spindle cell (neuroblastoma, sarcoma de Ewing, linfoma, fibrosarcoma, leiomiosar-
coma...). Son útiles los anticuerpos contra desmina, actina músculo-específico, myoD1 y 
mioglobina, positivos para el rabdomiosarcoma (9,10).

CLÍNICA

El RMS ocular puede ser primario, secundario o metastásico. Los pacientes con RMS 
orbitario primario presentan proptosis (80-100%) y desplazamiento del globo ocular con 
oftalmolplejía (80%) que suele ser hacia abajo y hacia fuera pues en dos terceras par-
tes de estos tumores se localizan en órbita superonasal. También es frecuente la ptosis 
(30-50%), quemosis, edema de párpado (60%) (figs. 3 y 4), masa palpable (25%) y dolor 
(10%). La evolución es rápida en pocos días o semanas. En el fondo del ojo se pueden ob-
servar pliegues coroideos, tortuosidad de venas retinianas y edema de papila. La visión 
se afecta en etapas avanzadas (3,11,12,4).

Ocasionalmente los rabdomiosarcomas se pueden originar en conjuntiva, párpados 
o en úvea anterior.

 
Figura 3: Masa orbitaria subconjuntival  

de un RMS orbitario.  
Figura 4: Ptosis, edema de párpado y 

desplazamiento inferior del globo.

MECANISMO DE EXTENSIÓN

En su progresión puede invadir hueso de órbita y cavidad craneal. Las metástasis son 
infrecuentes en los últimos años. Cuando ocurre los pulmones y huesos son las zonas 
afectadas (13). La vía de diseminación suele ser hematógena y en estos casos el pronós-
tico es muy malo a pesar de tratamiento intenso con quimioterapia.

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Se debe hacer diagnóstico diferencial con otras patologías que producen proptosis 
en niños.
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– Celulitis orbitaria, mucho más frecuente en niños. Generalmente acompañado de 
fiebre, leucocitosis y sinusitis.

– Enfermedad Orbitaria idiopática (EII) (14). En La EII es más llamativa la inflama-
ción y el dolor. Con más frecuencia es bilateral y la buena respuesta a corticoides 
nos orienta a este diagnóstico. 

– Quiste dermoide. Lesión quística mucho más frecuente y generalmente localiza-
do en reborde témporo-superior de la órbita. En ocasiones, los quistes dermoides 
orbitarios se rompen y producen clínica inflamatoria. 

– Hemangioma capilar. 
– Linfangioma. Generalmente se diagnostican en la primera década de la vida y 

producen proptosis de rápida aparición. En el estudio radiológico se diferencia 
del RMS por la imagen típica de grandes quistes con niveles de sangre y la ten-
dencia al sangrado tras un traumatismo o infección de vías altas respiratorias.

– Histiocitosis de células de Langerhans. Pueden producir proptosis con signos mo-
derados de inflamación. Generalmente se originan en hueso produciendo des-
trucción de este, signo raro en RMS.

– Sarcoma mieloide (Cloroma). Aparece en la leucemia mieloide, generalmente con 
historia previa de leucemia. Clínica y radiológicamente el sarcoma mieloide orbi-
tario puede ser similar al RMS, pero, a diferencia de este, suele ser con frecuencia 
bilateral.

– Linfoma. Aunque el linfoma es el tumor maligno más frecuente en la órbita en 
adultos, es muy raro en niños, excepto el linfoma de Burkitt en algunas zonas de 
África (15).

– Hemorragia o hematomas frontales subperiósticos tras traumatismos (4).

DIAGNÓSTICO

Debemos sospechar un rabdomiosarcoma en todo niño en las dos primeras décadas 
de la vida con signos de masa orbitaria. Hay que hacer estudio de imagen y biopsia lo 
antes posible.

– Historia. Una clínica de masa orbitaria no dolorosa en etapas iniciales y sin signos 
de celulitis debería hacernos sospechar.

– Exploración: Proptosis con desplazamiento del globo inferior o inferolateral por la 
localización más frecuente en superior o súperonasal.

– Radiología: 
• Permite orientar el diagnóstico, valorar el tamaño y extensión del tumor, pla-

nificar el tratamiento quirúrgico y seguimiento de este. 
• La imagen de tomografía de estos tumores muestra en etapas iniciales una 

masa redondeada bien circunscrita, homogénea, isodensa al músculo y con 
frecuencia se localiza extraconal y superonasal. Puede desplazar los múscu-
los, pero no se origina en ellos. En general en etapas iniciales no invaden hue-
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so, aunque en casos avanzados pueden erosionarlo e invadir senos y nasofa-
ringe. Muestra moderada a marcado realce en el TAC con contraste (fig. 5). 
Cuando la imagen es heterogénea es posible que existan hemorragias y focos 
de necrosis.

Figura 5: TAC, imagen de masa redondeada bien circunscrita, homogénea, extraconal,  
superonasal, isodensa al músculo con moderado realce con contraste.

– La RMN proporciona mayor resolución espacial, contraste con respecto a otras 
partes blandas y detección de una posible diseminación intracraneal. Es la técnica 
de elección para detectar recidivas o enfermedad residual. En T1 muestra ima-
gen hipointensa respecto a grasa, isointensa respecto a músculos y moderado a 
marcado realce con gadolinio. Bien delimitado con técnicas de supresión grasa. 
En T2 muestra imagen hiperintensa respecto a músculos extraoculares y grasa 
orbitaria. TAC y RMN son exploraciones complementarias.

– Biopsia: La biopsia incisional o excisional es necesaria para establecer el diagnós-
tico y pronóstico y es prefiere a la punción aspiración con aguja fina con la cual se 
obtiene insuficiente tejido para el estudio citopatológico. 

TRATAMIENTO

Hasta finales de los años 60 el tratamiento de estos tumores era la exenteración y a 
pesar de ello a mortalidad ascendía a un 70% (13). Actualmente el pronóstico ha mejo-
rado sustancialmente y son muy raros los casos en los que se precisa exenteración, solo 
justificada en enfermedad muy avanzada resistente a otros tratamientos o en países en 
desarrollo.

Los trabajos de grupos de cooperación internacional como el Intergroup Rhabdo-
myosarcoma Study Group (IRSG, actualmente el Soft Tissue Sarcoma Committee of the 
Children’s Oncology Group [COG]) han desarrollado protocolos de tratamiento multidis-
ciplinar que incluyen quimioterapia para la citorreducción primaria y erradicación de 
microscópica y macroscópicas metástasis, cirugía y radioterapia (RT) para el control 
de la enfermedad residual.
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Una vez diagnosticada la enfermedad se debe realizar un estadiaje para determinar 
el manejo:

—SISTEMA TNM
Tiene en cuenta el tamaño de la lesión primaria, la afectación de nódulos linfáticos y 

la presencia o ausencia de metástasis a distancia (10).
—Clasificación realizada por la Intergroup Rhabdomyosarcoma Study Group (IRSG) 

tiene una utilidad en cuanto al tratamiento y pronóstico.
I. Completamente resecable.

II. Enfermedad residual microscópica.
III. Enfermedad residual evidente.
IV. Metástasis a distancia en el diagnóstico.

Cirugía

Se pueden realizar varios tipos de cirugía, biopsia excisional, biopsia incisional y exente-
ración. Como hemos visto esta última es rara actualmente como tratamiento primario.

– Biopsia excisional. El tratamiento más adecuado de estos tumores es la extirpa-
ción completa o casi completa de los mismos sin dañar estructuras vitales para 
el ojo como nervio óptico o músculos extraoculares. Si la lesión es anterior la vía 
conjuntival estaría indicada para su abordaje.

– Biopsia incisional. Cuando se trata de tumores más grandes y posteriores, en oca-
siones no es posible la extirpación completa de los mismos sin riesgo de lesión de 
estructuras vitales de la órbita. En estos casos se recomienda eliminar la mayor 
cantidad de tumor posible para facilitar posteriormente el tratamiento con radio-
terapia y quimioterapia.

– Una vez confirmado el diagnóstico, el manejo del paciente debe ser multlidiscipli-
nar, en el que se incluyen los servicios de Oncología, Radiología y Cirugía orbitaria.

Quimiotrapia (QT) y Radioterapia (RT)

La quimioterapia es útil para la citorreducción primaria del tumor y para la erradica-
ción de metástasis micro y macroscópicas. Puede ser utilizada como terapia de inducción 
después de la cirugía. El régimen de elección depende del riesgo estimado de recurren-
cia de la enfermedad.

– Grado I se tratan con QT, Vincristina y Actinimicina (VA).
– Grado II y III se tratan con una combinación de QT (VA y Ciclofosfamida o Isofos-

famida) y Radioterapia (36-45Gy).
– Grado IV: QT intensiva y RT en las zonas afectadas. (18–22).

PRONÓSTICO

La combinación de cirugía, quimioterapia y radioterapia ha conseguido mejorar la 
supervivencia a más de un 90% de los casos. La localización del rabdomiosarcoma en 
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órbita produce síntomas y signos más precoces respecto a otras localizaciones y esto 
permite hacer un diagnóstico más precoz y por tanto mejorar el pronóstico. Además, 
en la órbita hay pocos canales linfáticos por lo que las metástasis linfáticas son poco 
frecuentes.

El tipo histológico también es un importante indicador del pronóstico. La forma em-
brionaria es la que tiene mejor pronóstico (94 % de supervivencia a los 5 años en la 
forma embrionaria frente al 74 % en la alveolar) y ésta es la más frecuente en la órbita 
en comparación con otras localizaciones. El pronóstico es bueno en los grupos I, II y III. 
Aunque la edad al momento del diagnóstico no parece tener valor pronóstico se ha visto 
que los bebés de menos de un año con rabdomiosarcoma orbitario sí tienen una tasa de 
mortalidad del 46% (3,23).
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