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Resumen

Objetivo: Presentar dos nuevos casos clinicos con diagnéstico de tumor fibroso solitario de la 6rbita (TES), neoplasia de origen
mesenquimdtico de rara localizacién en la érbita.

Método: Reporte de los casos y revision bibliografica.

Resultados: Ambos casos se presentaron con proptosis y disminucién de la agudeza visual y, tras observar en las imdgenes (TC
y RMN) una masa de bordes netos, se realizé escisién quirtirgica completa. El examen histopatolégico mostré pleomorfismo
celular y células con mitosis anémalas inmunorreactivas para vimentina y CD34, el cual juega un importante rol en la diferen-
ciacién de los TFS.

Conclusién: El nimero de TES orbitarios reportado alcanza un promedio de cinco tumores anuales, segtin las publicaciones.
Nosotros anadimos dos nuevos casos, uno con caracteristicas histopatoldgicas de malignidad. Creemos que los TES deberfan
incluirse en el diagndstico diferencial de todo tumor orbitario que se presente en cualquier grupo etario de pacientes.
Palabras clave: 6rbita, tumor fibroso solitario, vimentina, CD34.

Solitary fibrous tumor of the orbit

Abstract

Purpose: To report two new cases of solitary fibrous tumor of the orbit (SFT). SFT is a mesenchymal tumor rarely described
in the orbit, whose real incidence is still not known.

Methods: Case report and literature review.

Results: In both cases, patients presented proptosis, visible mass and impaired vision of her left eye. Orbital imaging showed a
well-defined supero-temporal mass therefore escisional surgery was performed. Pathological examination revealed cellular pleo-
morphism and high mitotic activity. Immunohistochemical stains of the tumor demonstrated a positive staining for vimentin
and CD34. With these data, it was finally diagnosed as a SFT.

Conclusion: The number of reported TES of the orbit has been increased remarkably to date, reaching an annual average of
five tumors, according to publications. We added two new cases of TFS which unlike most, it displays malignant histopatolo-
gical features. We think that SFT of the orbit should be included in the differential diagnosis of any orbital tumor presented
at any age.

Keywords: orbit, solitary fibrous tumor, vimentin, CD34.

Tumor fibroso solitario maligno da orbita

Resumo

Objetivo: Apresentar dois novos casos clinicos de tumor fibroso solitdrio da érbita (TES), neoplasia de origem mesenquima-
tosa, de estranha localizacio na érbita.

Método: Reporte de os casos e revisao bibliogréfica.

Resultados: Depois de observar nas imagens (TC e RMN) uma massa de bordes netos, foi realizada cisao cirtrgica completa.
O exame histopatoldgico mostrou pleomorfismo celular e células com mitoses andmalas imunorreativas para vimentina e
CD34, o qual joga um importante papel na diferenciagio dos TFS.
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Conclusio: O niimero de TFS orbitdrios reportado alcanca média de cinco tumores anuais, segundo as publica¢ées. Adiciona-

mos também dois novos casos, um deles com caracteristicas histopatoldgicas de malignidade. Achamos que os TFS teriam de

ser incluidos no diagnéstico diferencial de todo tumor orbitdrio apresentado em qualquer grupo etdrio de pacientes.

Palavras chave: 6rbita, tumor fibroso solitdrio, vimentina, CD34.
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Introduccién

El tumor fibroso solitario maligno (TFS) es una
neoplasia de las células mesenquimaticas original-
mente descrito como tumor del mesotelio pleu-
ral' y solo mds recientemente reportado en otros
sitios anatémicos. Su comportamiento es dificil
de predecir aunque en su mayoria indolente y sus
caracteristicas clinicas y radiolégicas no se correla-
cionan con sus signos histolégicos de malignidad®.
Los TES primarios de la érbita son lesiones relati-
vamente raras, reconocidas primeramente en 1994
por Westra y colaboradores y desde entonces un
numero creciente de casos han sido informados®.
A continuacién se describen dos casos de TES or-
bitarios con diferentes caracteristicas histoldgicas.

Reporte de casos

Caso 1

Mujer de 72 anos de edad que consulta por
proptosis infero temporal de ojo izquierdo y masa
palpable en 6rbita izquierda de 5 meses de evolu-
cién. Se asocia con dolor y disminucién de agu-

deza visual homolateral. En la consulta presenta
al examen oftalmolégico: AV: OD: 20/20. OL:
20/200 (no mejora con correccién); PIO: OD: 15
mmHg. OI: 18 mmHg, examen externo: OD: s/p.
OI: edema bipalpebral. Epifora. Exoftalmometria:
OD: 11 mm OI: 23 mm. Sensibilidad: conserva-
da. Palpacién: tumoracién duro eldstica en zona
superoexterna de 6rbita izquierda. MOE: OD:
s/p. Ol: limitacién en la supraduccion, depresién
y abduccién del OIL. FO: OD: s/p. OI: pliegues
coroideos y desprendimiento de retina exhudativo
superior con compromiso macular (fig. 1).

La tomografia de 6rbita dio como resultado
lesién tumoral redondeada, bien delimitada, lige-
ramente hiperintensa, que en su interior presenta
escasas dreas quisticas. Se localiza en drea supe-
roexterna de la 6rbita izquierda (fosa lagrimal). En
los cortes coronales se observa desplazamiento del
globo ocular inferior y temporal y del nervio épti-
co y musculos extraoculares hacia la pared interna
de la 6rbita a causa de la lesién (figs. 2ay by 3).

El rastreo oncolégico sistémico dio negativo.
Por lo tanto, se decide realizar cirugia escisional.

Se realiza incisién por pliegue palpebral superior
con extension lateral. Se diseca por planos hasta
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Figura 1. Paciente de 72 afios al momento de la consulta.

Figura 3. TC de drbitas cortes axiales: tumor que desplaza globo ocular
izquierdo hacia adelante.

Figura 2 a y b. TC de 6rbitas coronales: lesion bien delimitada en érbita izquierda.

hallar masa tumoral. Se observa que la misma pre-
senta una coloracién rojo violdcea, de consistencia
eldstica y muy vascularizada y pseudoencapsulada.
Se escinde cuidadosamente el tumor para evitar
sangrado. Se cierra la herida por planos dejando
una tubuladura de drenaje externo durante 24 ho-
ras (fig. 4 ay b).

Al examen macroscépico se observa lesion re-
dondeada lisa blanco-amarillenta pseudoencapsu-

lada. Al corte se presenta sélida con dreas rojizas y
pequefias formaciones quisticas (fig. 5).

En el examen microscdpico se observa prolife-
racién neopldsica de células predominantemente
ahusadas que muestran anisocitosis y elevado in-
dice mitético, con patrén vascular en parte he-
mangjo-pericitomatoso. Sectores de hemorragias
y focos de necrosis. La técnica de aceite rojo O,
el CDG68 y proteina S-100 son negativas para las
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Figura4ay b. Escision y ligacién de vasos sangrantes del tumor.

células neoplisicas. Las células neopldsicas atipi-
cas son fuertemente positivas con antigeno CD34
(fig. 6ayb). Se diagnostica tumor fibroso solitario
maligno.

A la semana de la cirugfa se observa gran mejo-
ria clinica tanto de la motilidad extrinseca como
dela AV (fig. 7 ayb).

A las 4 semanas de la cirugfa se halla una muy
buena evolucién (fig. 8).

Actualmente se encuentra bajo seguimiento pe-
riédico para descartar recurrencia tumoral.

Caso 2

Hombre de 47 afios de edad consulta por exof-
talmos progresivo de 2 afios de evolucién y diplo-
pia ocasional. Al examen oftalmoldgico presenta:
AV: OD: 20/20. OI: 20/100 (con +1,5 esf =cil
-2,0 x 70°) corrige a 20/20. Exoftalmometria:
16/23 mm (115). BMC, FO vy reflejos: sin parti-

cularidades. MOE: alteracién en la supraduccién
de OI (fig. 9ayb).

La TC de 6rbitas muestra lesién tumoral ova-
lada de limites netos isointensa con el parénqui-
ma cerebral. Localizada predominantemente en
regién stpero externa de 6rbita izquierda aunque
abarcando en realidad todo el espacio intraconal,
produce desplazamiento del globo ocular y el resto
de las estructuras de la érbita (figs. 10 ay by 11
ayb).

En la resonancia magnética nuclear orbitaria
se puede observar claramente la lesién, isointen-
sa con el parénquima cerebral que realza homo-
géneamente con gadolineo. El rastreo oncoldgico
sistémico da negativo.

Se realiza orbitotomia por pliegue de belleza,
lograndose extirpar la totalidad del tumor (fig. 12
ayb).

En la anatomia patolégica el examen macroscé-
pico da como resultado: lesién redondeada pseu-
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Figura 6 a y b. Examen microscépico.

doencapsulada que al corte se observa sélida, ho-
mogénea y blanquecina (fig. 13 ay b).

Mientras que en el examen microscopico se
observa lesién fusocelular que se entremezcla con
abundante coldgeno observable en la tincién con
H/E; en las tinciones inmunohistoquimicas pre-
senta vimentina (+), bcl-2 (-) y CD34 (+). El diag-
néstico es: tumor fibroso solitario maligno.

En el control posquirdrgico inmediato se obser-
va mejoria en la motilidad extrinseca como en la

AV (fig. 14).

Figura 5. Examen macroscépico.

b]

Actualmente se encuentra bajo seguimiento y
hasta el momento se descarta recurrencia tumoral

(fig. 15).
Discusion

El tumor fibroso solitario (TFS) es una neopla-
sia descrita primeramente por Klemper y Rabin
en 1931 quienes suponian que se trataba de un
« . . » .. . ,
mesotelioma localizado” originario de las células
mesoteliales de la pleura. Actualmente su histiogé-
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Figura 7 ay b. Una semana de evolucién posquirtrgica.

Figura 8. Cuatro semanas de evolucién posquirdrgica.

nesis es un tema controvertido ya que se discute
su probable origen a partir de células estromales
submesoteliales o de células mesenquimadticas tipo
fibroblastos. Recientemente se han reportado nu-
merosos TFS en sitios extrapleurales como en pul-
moén, mediastino, peritoneo, tracto respiratorio
superior, tiroides, higado y tejidos blandos®.

En 1994 Dorfman ez al’ y Westra et al’ des-
cribieron por primera vez el TES orbitario como
un tumor inusual que se origina a partir de los
tejidos mesenquimdticos de la érbita y que se ase-
meja a otros tumores benignos mesenquimdticos
de la regién como el schwannoma, el meningioma
y especialmente los tumores vasculares como el

hemangiopericitoma (HPC).

Stout y Murray fueron los primeros en descri-
bir las caracteristicas microscépicas de los tumores
fibrosos solitarios®. Los TFS muestran regiones
hipocelulares e hipercelulares de células ahusadas
distribuidas sin un patrén estable sobre un fondo
de gruesas bandas de coldgeno. Posteriormente se
describieron una multiplicidad de patrones histo-
l6gicos indefinidos que, sumado a la falta de una
arquitectura intralesional particular, es lo que fi-
nalmente caracterizé a los TES y lo que a su vez
predispone a los errores diagndsticos.

La incidencia de estos tumores sobre la totali-
dad de los tumores de la érbita es baja, aunque
presenta un notable aumento en los tltimos tiem-
pos. Carecemos de datos confiables sobre la misma
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Figura 9 a y b. Paciente de 47 afios en el momento de la consulta.

aunque creemos que en realidad los TFS orbitarios
presentaban anteriormente una mayor prevalencia
de lo que se piensa, pero que, previamente al ar-
ticulo publicado por Westra y colaboraodres, mu-
chos de ellos eran subdiagnosticados o incluidos
bajo otro diagnéstico.

El TES orbitario afecta en su mayoria a la po-
blacién adulta entre la cuarta y séptima década de
la vida, aunque no es nada infrecuente su apari-
cién en pacientes jovenes, a diferencia de lo que
ocurre con los TES de otras localizaciones sisté-
micas, los cuales predominan notoriamente en la
adultez tardfa.

Al examen clinico se presentan con propto-
sis unilateral generalmente indolora, de variable
tiempo de evolucidn, que puede asociarse a edema
de pédrpados y secrecion conjuntival homolateral.
Los TEFS orbitarios no presentan sintomas sistémi-
cos como hipoglucemia, artralgia, efusién pleural
o peritoneal como se ha descrito en los TES de
localizacién pleural.

Recientemente la inmunohistoquimica demos-
tr6 que la inmunoreactividad al CD34, un antige-

no expresado en el endotelio vascular y en las cé-
lulas progenitoras hematopoyéticas, se encuentra
presente en la mayoria de los TES (75% a 100%),
por lo que constituye un marcador sensible para
su diagnéstico y principalmente ayuda a diferen-
ciarlo del HPC. Sin embargo, este antigeno tam-
bién se encontrd en otros tumores como derma-
tofibrosarcomas protuberantes, tumores de células
musculares lisas, neurofibromas y schwanomas’*.

También se han informado anilisis genéticos
realizados sobre los TFS: se describié una trans-
locacién balanceada (9; 22) (q31; p13) en estos
tumores; apenas diferente del cromosoma Phila-
delphia, t (9; 22) (q31; 11) caracteristico de al-
gunas neoplasias hematoldgicas’. Se cree que, al
igual que otros tumores de los tejidos blandos, los
TES presentan aberraciones genéticas tipicas; sin
embargo, faltarian estudios mds profundos para
describirlas en detalle.

Histolégicamente se observa en los tumores fi-
brosos solitarios una proliferacién de células neo-
pldsicas predominantemente ahusadas fuertemen-
te positivas para el antigeno CD 34, acompanado
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Figura 10 ay b. TCde drbitas axial y coronal: lesién bien delimitada en
Orbita izquierda intraconal a predominio en cuadrante superotemporal.

de un patrén vascular tipo hemangiopericitoma o
en “astas de ciervo” distribuido focalmente. Se des-
criben dos tipos de TFS: los benignos, cuyas células
presentan escasas mitosis y positividad para el an-
tigeno CD34', y los malignos, cuyas células pre-
sentan altos indices de proliferacion celular medi-
do Ki-67 y en algunos casos falta de expresién de
CD34 y/o positividad para la proteina p53, como
caracteristicas mds importantes. La conversién de
un TES CD34 positivo a CD34 negativo se asocia
tipicamente a transformacién maligna. Los crite-
rios de malignidad incluyen la presencia de mds
de cuatro mitosis por campo de gran aumento (en

Figura 11. RMN corte coronal en T1: masa delimitada isointensa con el
parénquima cerebral; corte axial en T1 con gadolineo: masa con realce
homogéneo caracteristico.

presencia de figuras mitéticas anormales), pleo-
morfismo y atipia celular o presencia de células
tumorales gigantes'!, patrén epiteloide y zonas de
hemorragias y necrosis intratumoral. Segtin lo re-
visado, existen muy escasos informes de TFS ma-
ligno orbitario' a los que nosotros anadimos dos
nuevos casos. De todos modos, el comportamien-
to clinico de los TES no siempre puede predecirse
en base a los hallazgos histolégicos. Algunos casos
reportados como atipicos o malignos no presenta-
ron recurrencias ni metdstasis en su seguimiento
a largo plazo. Asimismo, tumores recurrentes no
siempre demuestran atipfa histolégica®.
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Figura 12. Macroscopia. Lesion bien delimitada por pseudocdpsula. Al
corte macroscdpico se observa lesién blanquecina homogénea.

Desde el punto de vista inmunohistoquimico,
el tumor fibroso solitario es inmunorreactivo para
Bcl-2, marcadores mesenquimdticos como vimen-
tina, pero negativo para: desmina, marcadores
epiteliales (citoqueratina), marcadores vasculares
(antigeno relacionado al factor VIII), marcado-

Figura 13. Examen microscpico con H/E, vimentina (a y b); tincion
inmunohistoquimica para bcl-2 y (D 34 (c).

res neurales (proteina S-100), actina especifica
de mdsculo y actina especifica de musculo liso.
Como mencionamos previamente, la inmunorre-
actividad al marcador CD34 estd presente en el
79-100% de los casos, pero aunque su sensibili-
dad es aparentemente excelente, la especificidad
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Figura 14. Evolucidn posquirdrgica inmediata.

del mismo estd lejos de la perfeccién ya que, por
ejemplo, se encontré este marcador fuertemente
positivo en otros tumores como los neurofibro-
mas. La positividad uniforme para vimentina y
CD34 ayudado de una histologfa caracterisitca,
sugiere vigorosamente el diagnéstico de TFS’.

El diagnéstico diferencial microscépico del TES
incluye el hemangiopericitoma, el angiofibroma
de células gigantes, el histiocitoma fibroso, los tu-
mores de la vaina periférica del nervio, el sarco-
ma fibromixoide, el sarcoma sinovial monofisico
y otros raros tumores mesenquimdticos. Como el
diagnéstico diferencial mds frecuente lo cosntitu-
yen el HPC y el schawanoma, sefialaremos sus ca-
racteristicas diferenciales mds notorias: este tltimo
tiende a originarse en el retroperitoneo, miembros
proximales y meninges, a diferencia del TFS que
prefiere el tejido celular subcutdneo y el tejido
blando profundo en las extremidades. Los HPC,
al igual que los TFS benignos, muestran dreas hipo
o hipercelulares en un estroma hialino y con bajos
indices mitdticos; la positividad para el CD34 de

Figura 15. A los 3 meses de la cirugia.

los HPC es débil y en forma de parches o lagunas;
los marcadores viementina y BCL2 son positivos
en ambos y la proteina S100 y actina pueden ser
positivos en los TES, pero son siempre negativos
en los HPC. Con el schawanoma es algo mds sen-
cillo ya que, si bien ambos expresan CD34, este
tltimo presenta una inmunorreactividad focal y
las células tumorales son fuertemente positivas
para marcadores neurales como la proteina S-100.

El TES es raramente diagnosticado como una
entidad clinica en si. Sin embargo, las caracteristi-
cas radioldgicas tipicas pueden llevar a su sospecha
preoperatoria.

La tomografia computada muestra una masa
bien delimitada de intensidad moderada a intensa.
El moldeado dseo o su erosién puede observarse
en lesiones de larga evolucién adyacentes a la pa-
red orbitaria. Un marcado realce de la intensidad
en las mismas tras la administracién del contraste
es un signo muy caracteristico.

La resonancia magnética, aunque no siempre se
la solicita al paciente, demuestra en T1 una lesién
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isointensa al parénquima cerebral con realce homo
o heterogéneo tras la administracién de gadolinio.
En T2 la lesién es predominantemente hipo in-
tensa respecto de la sustancia gris cerebral. Los
TES frecuentemente demuestran focos centrales
profundamente hipointensos tanto en T1 como
en T2. La hipointensidad de las lesiones en T2
sugiere la presencia de una masa fibrosa con alto
contenido de coldgeno que, junto con la heteroge-
neidad intralesional, son caracteristicas distintivas
del TES. Esto altimo podria orientar al cirujano
para proceder mediante una escisién completa de
la lesién en vez de realizar una aspiracién con agu-
ja fina o una biopsia incisional.

Hayashi propone el uso de la tomografia por
emisién de positrones con FDG (FDG-PET)
como un instrumento Gtil para predecir la malig-
nidad de los TES, en el cual se observaria un leve
realce de la lesién. Esto dltimo indicarfa un au-
mento en el metabolismo de la glucosa, lo que se
correlacionarfa con un comportamiento maligno
del tumor. Sin embargo, se requieren de mayores
investigaciones para corroborar la efectividad de
ésta técnica®.

El tratamiento de los TES es indiscutiblemen-
te la escisién en bloque del tumor seguido de un
cuidadoso seguimiento para descartar recurrencias
que se describieron que pueden aparecer hasta va-
rios afios luego de su extirpacién'.

Aunque estos tumores se presentan siempre
bien circunscritos —lo que facilita su extirpacién
total—, se han reportado casos ocasionales de re-
currencia tumoral. La recurrencia luego de la es-
cisién inicial sugiere fuertemente una extirpacién
incompleta del tumor”. Los TES recurrentes tie-
nen tendencia a invadir tejidos adyacentes y pa-
redes dseas de la érbita convirtiendo a la cirugia
secundaria en un procedimiento mds complicado.

El pronéstico del TES orbitario a largo plazo es
aun desconocido. Es sabido que durante su evo-
lucién los TES presentan un comportamiento be-
nigno y poco agresivo ya que no invaden tejidos
adyacentes y atin no se han reportado metdstasis

a partir de un TFS orbitario. Los TES de la pleu-

ra han sido responsables de muerte hasta en un
12% de los casos segun lo informado, ya sea por
diagnéstico tardio o por constituirse en una recu-
rrencia irresecable'. Sin embargo, no existen casos
de TFS como causa de muerte hasta la fecha en la
literatura.

Conclusién

Presentamos dos casos de TES orbitario malig-
no segun sus caracteristicas histoldgicas pero de
curso relativamente benigno. Los TES de la 6rbi-
ta ocurren en un grupo etario muy variado con
predominio en adultos mayores, como nuestra pa-
ciente. Actualmente debe considerarse a los TFS
en el diagnéstico diferencial de todo enfermo que
presenta proptosis unilateral y en cuyas imdgenes
se observa una masa bien delimitada que realza in-
tensamente en las TC con contraste. Si bien algu-
nos autores proponen realizar aspiracién con aguja
fina para llegar a un diagndstico preoperatorio, la
mayorfa prefiere su extirpacién primaria y poste-
rior andlisis histopatolégico. Con el fin de evitar
recurrencias se debe ejecutar una reseccién amplia
con preservacion de la pseudocdpsula tumoral. Es
de buena prictica realizar un prolongado segui-
miento del paciente. El valor de la quimioterapia
o la radioterapia es aun desconocido.
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