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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, diagndstico y tratamiento temprano fundamentales
para enfrentar los desenlaces adversos derivados de su mal prondstico. Se reporta el primer caso en
Colombia de leiomiosarcoma primario de drbita, diagnosticado en un paciente adulto mayor quien
consultd por ocho meses de aumento progresivo de la zona frontotemporal izquierda acompafiado
de disartria, pérdida de vision y proptosis dolorosa ipsilateral. Los estudios imagenolégicos eviden-
ciaron extensa lesion osteolitica con compromiso orbitario y de sistema nervioso central. Se realizé
biopsia incisional, con reporte de leiomiosarcoma de alto grado. Tras descartar metdstasis, se indico
exéresis completa de la lesion e inicio de radioterapia. A los diez meses de estrecho seguimiento, el
paciente presentd una evolucién favorable sin recurrencias locales ni metdstasis 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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Introduccion

El leiomiosarcoma (LMS) es una neoplasia maligna de
naturaleza agresiva y mal prondstico que puede surgir a partir
de las células musculares lisas de cualquier parte del cuerpo,
siendo los tejidos blandos y los érganos como el ttero y el
tracto gastrointestinal los lugares de mayor frecuencia (1).
Después del liposarcoma, corresponde a uno de los sarcomas
mads 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
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su presentacién en poblacién joven es rara, tipicamente se
encuentra relacionada con la infeccién del Epstein Barr en
estados de inmunosupresién (3-6).

Actualmente, los LMS de tejidos blandos se clasifican
segtin el sitio en el que se presenten en: cutdneos, vascula-
res y de tejidos blandos profundos (7, 8). En estos tltimos,
se encuentran los somadticos o periféricos y los originados
del retroperitoneo, los cuales poseen el peor prondstico y
conforman el grupo mds grande, superando el 50% de los
casos (7,9).
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Los LMS somdticos o periféricos prevalecen en los
hombres y gozan de una mejor evolucién con un registro
de sobrevida en cinco afios de 64%, en comparacion con los
retroperitoneales que no suelen superar el 50%. Ademads, sus
tasas de recurrencias locales y metdstasis a distancia durante
un periodo de seguimiento cercano a los cuatro afos estan
entre 8 y 45%, respectivamente (10-13). Su manifestacién
en estructuras del ojo es excepcional, encontrdndose pocos
casos de LMS publicados en la literatura, siendo 11 de origen
primario en 6rbita (14-25).

El diagnéstico de LMS se realiza a través del estudio
histopatolégico e inmunohistoquimico (14-24); sus caracte-
risticas habituales son los fasciculos celulares entrecruzados,
abundante citoplasma eosinofilico, pleomorfismo, los nticleos
alargados hipercromadticos y la positividad, en la mayoria de
los casos, para actina de musculo liso, desmina y h-caldesmon
(3).La atipia nuclear junto con la necrosis y las figuras mit6-
ticas ayudan a diferenciarlo del leiomioma (14, 26).

En consecuencia a la autorizacién por escrito por parte del
paciente para la publicacién de este articulo y las imdgenes
que lo acompafian, presentamos el caso de un hombre con
LMS primario de érbita y sus hallazgos clinicos, imageno-
l6gicos, intraoperatorios e histopatolégicos.

Presentacion del caso

Paciente masculino de 72 afios proveniente de Sabana de
Torres, sin antecedentes de importancia. Consulta por clinica
de ocho meses de evolucién por aumento progresivo de la
zona frontotemporal izquierda, acompafiado de disartria,
pérdida de vision, cefalea y proptosis ipsilateral inicialmente
no dolorosa, sin otros sintomas adicionales (Figura 1).

Al examen fisico se encontrd estable hemodindmicamen-
te, con medidas antropométricas sugerentes de obesidad
tipo 1. No se hallaron otras anormalidades, exceptuando
la observada en la revisién de cabeza y cuello, en donde se
evidenci6 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 movi-
les, de un tamafio aproximado de 4x3 y 2x2 cm.

En los estudios realizados por tomografia axial compu-
tarizada (TAC) se mostré una extensa imagen hiperdensa
concordante con lesidn osteolitica con compromiso de las
tablas dseas y las partes blandas de la region fronto-orbitaria
izquierda, junto con desplazamiento del globo ocular, au-
mento de la glandula lagrimal y encefalomalacia frontal
(Figura 2A). En la resonancia magnética nuclear (RMN) se
evidencid un drea hiperintensa en T2 e isointensa a musculos
extraoculares en T1, de apariencia neopldsica que invade la
fosa temporal y los tejidos blandos adyacentes con evidente
efecto compresivo y extension a nivel intraorbitario e intra-
craneal (Figura 2B-C).

Tras sospecha de origen metastdsico, se realizaron
estudios de extensiéon que no mostraron alteraciones,

Figura 1. Proptosis ocular izquierda acompaiiada por cambios inflamatorios y dos ade-
nopatias satelitales supraciliares.

por lo cual se realizd biopsia incisional, cuyo resultado
fue sugerente de tumor maligno mesenquimal de alto
grado con extensa necrosis por coagulacién tumoral y
hemorragia. En el andlisis por inmunohistoquimica, la
muestra fue fuertemente positiva a actina especifica de
musculo liso (AML) y desmina, sin reactividad para CK7,
CK20, HMB45, CD34, CK AE1/AE3, S.100, SOX10 ni
TTF-1. El indice de proliferacion celular evaluado con
el Ki-67 fue de 90%. Los anteriores hallazgos fueron
compatibles con el diagndstico de leiomiosarcoma de
alto grado (Figura 3).

Posteriormente se realizé craneotomia frontal, tem-
poral y en zona orbitaria izquierda, identificindose en
regién frontobasal lesién tumoral intraaxial de un tamafio
aproximado de 8x8 cm, moderadamente vascularizada con
gran infiltracién a duramadre, hueso y extensién a globo
ocular y regién subtemporal. Se efectud reseccién total
de la masa con bordes negativos ampliando hasta base de
crdneo y pared media de orbita, seguido de reconstruc-
cioén con colgajo temporal neurovascular, logrando cubrir
el defecto en orbita, seno frontal y maxilar (Figura 4A).
Durante el procedimiento no se reportaron complicaciones
y el paciente en su recuperacién intrahospitalaria mostré
resolucioén inmediata de su dificultad verbal.

Finalmente, se dio inicio a radioterapia con una evolu-
cion favorable, sin presentar signos de recurrencia ni me-
tdstasis posterior a 10 meses de seguimiento (Figura 4B).
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Figura 2. A. TAC simple de crdneo donde se observa clara invasion de masa tumoral bien definida hacia orbita, tejidos blandos y destruccion dsea de la region
temporal izquierda. B. Resonancia Magnética Nuclear secuencia T1 muestra masa heterogénea que se extiende a orbita y tejidos blandos de la region temporal. C.
Resonancia Magnética Nuclear secuencia T2 se visualiza en corte coronal, lesion hiperintensa, heterogénea ubicada en la orbita supratemporal causando despla-

zamiento inferior del globo ocular y destruccion dsea fronto cigomdtica.

Figure 3. A. Microscopia 200x (H&E), se identifica lesion fusocelular con patrén infiltrativo constituido por células de niicleos alargados
y ovalados, hipercromdticos, pleomorficos con nucléolo visible, se visualizan células bizarras y mds de 10 mitosis atipicas en 10 CAMPOS.
B-C. Inmunohistoquimica, se evidencia positividad en la poblacion tumoral para desmina y AML

Discusion

La presentaciéon mds 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 dreas (11,27, 28). Su origen
puede ser primario o secundario a metdstasis provenientes
principalmente del dtero y retroperitoneo, inclusive pueden
aparecer en pacientes inmunocomprometidos o como secue-
la de la radioterapia aplicada a otros tipos de cancer (29-31).

Saluja T., et al. encontraron en su revision sistematica,
que el 58% de los LMS de cabeza y cuello primarios se
ubican en las areas extraorales donde la zona tiroidea,
laringea y paranasal fueron las mds comunes, seguidas por
las regiones intracraneal y auricular (9). Se afirma que estos
tumores gozan significativamente de mejor prondstico en
comparacién con los secundarios a metdstasis, debido a la
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relacién existente entre el sitio de origen y la determinacién
del comportamiento y las caracteristicas bioldgicas de este
tipo de neoplasias (7, 29).

Hasta el momento se han publicado 11 casos de LMS de
origen primario en 6rbita, de los cuales solo dos han sido
hombres. Los sintomas y signos mds cominmente repor-
tados fueron la aparicién de proptosis indolora, seguido
por la disminucién de los movimientos oculares, diplopfa,
presencia de masa y reduccién de la agudeza visual. Como
en nuestro paciente, en la mayoria se utilizaron las image-
nes para delimitar la lesién y evaluar su extension, al igual
que el diagnéstico se realizé a través de la histopatologia e
inmunohistoquimica (14-24).

La ubicacién del LMS de 6rbita a menudo es en la zona
posterior del ojo, considerando su origen a partir del muisculo
liso de los vasos sanguineos. Cuando el hallazgo es anterior, tal
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Figure 4. A. Reseccion en bloque de tumor de orbita y reconstruccion con colgajo temporal en isla y colgajo neurovascular. B. Estado
post quirtirgico del paciente con gran defecto por reseccion craneofacial lateral izquierda.

como en este caso, su aparicion se asocia a partir del musculo
de Miiller o su equivalente en el parpado inferior (17).

Los diagnésticos diferenciales tenidos en cuenta tanto
en este caso como en los reportados fueron el rabdomio-
sarcoma, linfoma, fibrosarcoma, el pseudotumor orbitario,
las metdstasis y condiciones benignas como el hemangioma
cavernoso (17,22, 32). El compromiso linfético, 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 metdstasis a distancia a érganos como cerebro, pulmoén,
hueso e higado, se recomienda como tratamiento de primera
linea la reseccidn total de la lesién con bordes negativos,
con o sin terapia adyuvante (1, 28). Los factores prondsticos
conocidos para este tipo de tumores corresponden al sitio
de origen, el grado histolégico, el compromiso tanto éseo
como neurovascular y el tamaiio, 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
comparacién con los mds pequefios. Ademds, cabe resaltar
la importancia de la terapia adyuvante en la reduccién 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 cirugia practicada, uno de
ellos por causas no asociadas al tumor y los otros dos por
metdstasis a distancia (15, 18). Nuestro paciente, tras 10
meses de seguimiento presentd una evolucién favorable sin
hallazgos de actividad tumoral, sin embargo, conociendo el
comportamiento del tumor, se consider6 seguir realizando
una vigilancia continua para identificar tempranamente
cualquier indicio de metdstasis o recurrencias locales.

Conclusiones

El leiomiosarcoma en estructuras de cabeza y cuello es
de muy baja frecuencia, siendo su presentaciéon en Orbita
una de las menos reportadas. Su estudio histopatolégico
e inmunohistoquimico sumado a la sospecha clinica
son elementales para su correcto diagndstico y abordaje
oportuno, por lo cual la reseccién completa de la lesién junto
con el tratamiento adyuvante es un manejo eficaz ante la
naturaleza agresiva y mal prondstico en este tipo de cancer.
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