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Resumen
El leiomiosarcoma es un tumor maligno de origen mesenquimal de naturaleza agresiva que 

infrecuentemente se presenta en estructuras de cabeza y cuello. Son pocos los casos publicados en 
la literatura, siendo considerado su sospecha, diagnóstico y tratamiento temprano fundamentales 
para enfrentar los desenlaces adversos derivados de su mal pronóstico. Se reporta el primer caso en 
Colombia de leiomiosarcoma primario de órbita, diagnosticado en un paciente adulto mayor quien 
consultó por ocho meses de aumento progresivo de la zona frontotemporal izquierda acompañado 
de disartria, pérdida de visión y proptosis dolorosa ipsilateral. Los estudios imagenológicos eviden-
ciaron extensa lesión osteolítica con compromiso orbitario y de sistema nervioso central. Se realizó 
biopsia incisional, con reporte de leiomiosarcoma de alto grado. Tras descartar metástasis, se indicó 
exéresis completa de la lesión e inicio de radioterapia. A los diez meses de estrecho seguimiento, el 
paciente presentó una evolución favorable sin recurrencias locales ni metástasis a distancia. (Acta 
Med Colomb 2021; 46. DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2021.1937).
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Abstract
Leiomyosarcoma is an aggressive mesenchymal malignant tumor which rarely presents in head 

and neck structures. There are few cases published in the literature, and clinical suspicion, diagnosis 
and early treatment are considered to be essential for dealing with the adverse outcomes derived 
from its poor prognosis. We report the first case of primary orbital leiomyosarcoma in Colombia, 
diagnosed in an older adult who consulted due to eight months of progressive growth of the left 
frontotemporal region along with dysarthria, vision loss and ipsilateral painful proptosis. Imaging 
studies revealed a large osteolytic lesion involving the orbit and central nervous system. An inci-
sional biopsy was performed, reporting high-grade leiomyosarcoma. Once metastasis was ruled out, 
complete excision of the lesion was ordered, along with radiation therapy. After 10 months of close 
follow up, the patient had progressed well, with no local recurrences or distant metastases.  (Acta 
Med Colomb 2021; 46. DOI: https://doi.org/10.36104/amc.2021.1937). 
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Introducción
El leiomiosarcoma (LMS) es una neoplasia maligna de 

naturaleza agresiva y mal pronóstico que puede surgir a partir 
de las células musculares lisas de cualquier parte del cuerpo, 
siendo los tejidos blandos y los órganos como el útero y el 
tracto gastrointestinal los lugares de mayor frecuencia (1). 
Después del liposarcoma, corresponde a uno de los sarcomas 
más comunes de tejidos blandos con una prevalencia cercana 
a 14% (2). Suelen aparecer en la adultez con picos de inci-
dencia entre la sexta y séptima década de vida (1). Aunque 

su presentación en población joven es rara, típicamente se 
encuentra relacionada con la infección del Epstein Barr en 
estados de inmunosupresión (3-6).

Actualmente, los LMS de tejidos blandos se clasifican 
según el sitio en el que se presenten en: cutáneos, vascula-
res y de tejidos blandos profundos (7, 8). En estos últimos, 
se encuentran los somáticos o periféricos y los originados 
del retroperitoneo, los cuales poseen el peor pronóstico y 
conforman el grupo más grande, superando el 50% de los 
casos (7, 9).
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Los LMS somáticos o periféricos prevalecen en los 
hombres y gozan de una mejor evolución con un registro 
de sobrevida en cinco años de 64%, en comparación con los 
retroperitoneales que no suelen superar el 50%. Además, sus 
tasas de recurrencias locales y metástasis a distancia durante 
un periodo de seguimiento cercano a los cuatro años están 
entre 8 y 45%, respectivamente (10-13). Su manifestación 
en estructuras del ojo es excepcional, encontrándose pocos 
casos de LMS publicados en la literatura, siendo 11 de origen 
primario en órbita (14-25).

El diagnóstico de LMS se realiza a través del estudio 
histopatológico e inmunohistoquímico (14-24); sus caracte-
rísticas habituales son los fascículos celulares entrecruzados, 
abundante citoplasma eosinofílico, pleomorfismo, los núcleos 
alargados hipercromáticos y la positividad, en la mayoría de 
los casos, para actina de músculo liso, desmina y h-caldesmon 
(3). La atipia nuclear junto con la necrosis y las figuras mitó-
ticas ayudan a diferenciarlo del leiomioma (14, 26). 

En consecuencia a la autorización por escrito por parte del 
paciente para la publicación de este artículo y las imágenes 
que lo acompañan, presentamos el caso de un hombre con 
LMS primario de órbita y sus hallazgos clínicos, imageno-
lógicos, intraoperatorios e histopatológicos.

Presentación del caso
Paciente masculino de 72 años proveniente de Sabana de 

Torres, sin antecedentes de importancia. Consulta por clínica 
de ocho meses de evolución por aumento progresivo de la 
zona frontotemporal izquierda, acompañado de disartria, 
pérdida de visión, cefalea y proptosis ipsilateral inicialmente 
no dolorosa, sin otros síntomas adicionales (Figura 1).

Al examen físico se encontró estable hemodinámicamen-
te, con medidas antropométricas sugerentes de obesidad 
tipo 1. No se hallaron otras anormalidades, exceptuando 
la observada en la revisión de cabeza y cuello, en donde se 
evidenció un importante desplazamiento anterior en sentido 
axial del ojo izquierdo, no reductible, con cambios inflama-
torios, sin excrecencias, imposibilidad para el movimiento 
y la presencia a nivel supraciliar ipsilateral de dos masas 
redondeadas de consistencia cauchosa, indoloras, no móvi-
les, de un tamaño aproximado de 4x3 y 2x2 cm.

En los estudios realizados por tomografía axial compu-
tarizada (TAC) se mostró una extensa imagen hiperdensa 
concordante con lesión osteolítica con compromiso de las 
tablas óseas y las partes blandas de la región fronto-orbitaria 
izquierda, junto con desplazamiento del globo ocular, au-
mento de la glándula lagrimal y encefalomalacia frontal 
(Figura 2A). En la resonancia magnética nuclear (RMN) se 
evidenció un área hiperintensa en T2 e isointensa a músculos 
extraoculares en T1, de apariencia neoplásica que invade la 
fosa temporal y los tejidos blandos adyacentes con evidente 
efecto compresivo y extensión a nivel intraorbitario e intra-
craneal (Figura 2B-C).

Tras sospecha de origen metastásico, se realizaron 
estudios de extensión que no mostraron alteraciones, 

Figura 1. Proptosis ocular izquierda acompañada por cambios inflamatorios y dos ade-
nopatías satelitales supraciliares.

por lo cual se realizó biopsia incisional, cuyo resultado 
fue sugerente de tumor maligno mesenquimal de alto 
grado con extensa necrosis por coagulación tumoral y 
hemorragia. En el análisis por inmunohistoquímica, la 
muestra fue fuertemente positiva a actina específica de 
músculo liso (AML) y desmina, sin reactividad para CK7, 
CK20, HMB45, CD34, CK AE1/AE3, S.100, SOX10 ni 
TTF-1. El índice de proliferación celular evaluado con 
el Ki-67 fue de 90%. Los anteriores hallazgos fueron 
compatibles con el diagnóstico de leiomiosarcoma de 
alto grado (Figura 3). 

Posteriormente se realizó craneotomía frontal, tem-
poral y en zona orbitaria izquierda, identificándose en 
región frontobasal lesión tumoral intraaxial de un tamaño 
aproximado de 8x8 cm, moderadamente vascularizada con 
gran infiltración a duramadre, hueso y extensión a globo 
ocular y región subtemporal. Se efectuó resección total 
de la masa con bordes negativos ampliando hasta base de 
cráneo y pared media de órbita, seguido de reconstruc-
ción con colgajo temporal neurovascular, logrando cubrir 
el defecto en órbita, seno frontal y maxilar (Figura 4A). 
Durante el procedimiento no se reportaron complicaciones 
y el paciente en su recuperación intrahospitalaria mostró 
resolución inmediata de su dificultad verbal.

Finalmente, se dio inicio a radioterapia con una evolu-
ción favorable, sin presentar signos de recurrencia ni me-
tástasis posterior a 10 meses de seguimiento (Figura 4B). 
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Figura 2. A. TAC simple de cráneo donde se observa clara invasión de masa tumoral bien definida hacia órbita, tejidos blandos y destrucción ósea de la región 
temporal izquierda. B. Resonancia Magnética Nuclear secuencia T1 muestra masa heterogénea que se extiende a órbita y tejidos blandos de la región temporal. C. 
Resonancia Magnética Nuclear secuencia T2 se visualiza en corte coronal, lesión hiperintensa, heterogénea ubicada en la órbita supratemporal causando despla-
zamiento inferior del globo ocular y destrucción ósea fronto cigomática.

Figure 3. A. Microscopía 200x (H&E), se identifica lesión fusocelular con patrón infiltrativo constituido por células de núcleos alargados 
y ovalados, hipercromáticos, pleomórficos con nucléolo visible, se visualizan células bizarras y más de 10 mitosis atípicas en 10 CAMPOS. 
B-C. Inmunohistoquímica, se evidencia positividad en la población tumoral para desmina y AML

Discusión 
La presentación más habitual del LMS periférico es en 

las extremidades y el tronco, siendo su hallazgo en estruc-
turas de cabeza y cuello realmente bajo, correspondiendo 
a 4% de los sarcomas en estas áreas (11, 27, 28). Su origen 
puede ser primario o secundario a metástasis provenientes 
principalmente del útero y retroperitoneo, inclusive pueden 
aparecer en pacientes inmunocomprometidos o como secue-
la de la radioterapia aplicada a otros tipos de cáncer (29-31).

Saluja T., et al. encontraron en su revisión sistemática, 
que el 58% de los LMS de cabeza y cuello primarios se 
ubican en las áreas extraorales donde la zona tiroidea, 
laríngea y paranasal fueron las más comunes, seguidas por 
las regiones intracraneal y auricular (9). Se afirma que estos 
tumores gozan significativamente de mejor pronóstico en 
comparación con los secundarios a metástasis, debido a la 

relación existente entre el sitio de origen y la determinación 
del comportamiento y las características biológicas de este 
tipo de neoplasias (7, 29).

Hasta el momento se han publicado 11 casos de LMS de 
origen primario en órbita, de los cuales solo dos han sido 
hombres. Los síntomas y signos más comúnmente repor-
tados fueron la aparición de proptosis indolora, seguido 
por la disminución de los movimientos oculares, diplopía, 
presencia de masa y reducción de la agudeza visual. Como 
en nuestro paciente, en la mayoría se utilizaron las imáge-
nes para delimitar la lesión y evaluar su extensión, al igual 
que el diagnóstico se realizó a través de la histopatología e 
inmunohistoquímica (14-24).

La ubicación del LMS de órbita a menudo es en la zona 
posterior del ojo, considerando su origen a partir del músculo 
liso de los vasos sanguíneos. Cuando el hallazgo es anterior, tal 
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como en este caso, su aparición se asocia a partir del músculo 
de Müller o su equivalente en el párpado inferior (17).

Los diagnósticos diferenciales tenidos en cuenta tanto 
en este caso como en los reportados fueron el rabdomio-
sarcoma, linfoma, fibrosarcoma, el pseudotumor orbitario, 
las metástasis y condiciones benignas como el hemangioma 
cavernoso (17, 22, 32). El compromiso linfático, tal como 
lo observado en nuestro paciente, es un hallazgo inusual, 
encontrado en menos de 10% (28).

Dada la agresividad del LMS para las recurrencias locales 
y las metástasis a distancia a órganos como cerebro, pulmón, 
hueso e hígado, se recomienda como tratamiento de primera 
línea la resección total de la lesión con bordes negativos, 
con o sin terapia adyuvante (1, 28). Los factores pronósticos 
conocidos para este tipo de tumores corresponden al sitio 
de origen, el grado histológico, el compromiso tanto óseo 
como neurovascular y el tamaño, siendo este descartado en 
el estudio de Saluja T., et al. al encontrar que los pacientes 
con tumores de 2-4 cm presentaban mayor sobrevivencia en 
comparación con los más pequeños. Además, cabe resaltar 
la importancia de la terapia adyuvante en la reducción de las 
tasas de morbimortalidad de las personas con LMS (29, 33).

En los casos publicados, tres fallecieron en un intervalo 
de 12-15 meses después de la cirugía practicada, uno de 
ellos por causas no asociadas al tumor y los otros dos por 
metástasis a distancia (15, 18). Nuestro paciente, tras 10 
meses de seguimiento presentó una evolución favorable sin 
hallazgos de actividad tumoral, sin embargo, conociendo el 
comportamiento del tumor, se consideró seguir realizando 
una vigilancia continua para identificar tempranamente 
cualquier indicio de metástasis o recurrencias locales.

Conclusiones
El leiomiosarcoma en estructuras de cabeza y cuello es 

de muy baja frecuencia, siendo su presentación en órbita 
una de las menos reportadas. Su estudio histopatológico 
e inmunohistoquímico sumado a la sospecha clínica 
son elementales para su correcto diagnóstico y abordaje 
oportuno, por lo cual la resección completa de la lesión junto 
con el tratamiento adyuvante es un manejo eficaz ante la 
naturaleza agresiva y mal pronóstico en este tipo de cáncer.
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