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INTRODUCCIÓN

Se denomina mesénquima a aquellos tejidos 
derivados del mesodermo, la capa situada entre el 
ectodermo y el endodermo en el embrión trilami-
nar. En el proceso de diferenciación tisular, el me-
sodermo dará lugar a los músculos, huesos, tejido 
conectivo y el sistema hematopoyético.

Los tumores malignos que derivan del tejido 
mesenquimal se denominan sarcomas. Son un gru-
po heterogéneo de tumores que se clasifican ana-
tomopatológicamente en función del tipo de dife-
renciación celular que presentan.

Las entidades clínicas están recogidas en la cla-
sificación de los tumores de tejidos blandos emiti-
da por la Organización Mundial de la Salud (OMS) 
en 2020 (1,2). La clasificación morfológica de ma-
lignidad utilizada en los tumores epiteliales no es 
siempre aplicable, lo que dificulta el diagnóstico y 
clasificación.

En la órbita, los tumores de partes blandas son 
infrecuentes, excepto el rabdomiosarcoma, que se 
describe en el capítulo dedicado a los tumores pediá-
tricos. Los tumores óseos, cartilaginosos, fibro- óseos 
e histiocíticos se estudian en un capítulo propio.

TUMORES CON DIFERENCIACIÓN ADIPOSA

Lipoma

Los lipomas orbitarios consisten en colecciones 
circunscritas de adipocitos maduros que se com-
portan como una masa independiente (fig. 1). Son 
una entidad infrecuente (3). En su crecimiento pue-
den desplazar o comprimir estructuras adyacentes, 
más que infiltrarlas. Pueden aparecer en la órbita 
anterior, y ser palpables, o ser posteriores y dar una 
clínica de exoftalmos progresivo o diplopía.

En la tomografía computarizada  (TC)  aparecen 
como una masa de baja atenuación y sin captación 
de contraste, pudiéndose observar en ocasiones su 
borde definido. En la resonancia magnética (RM) son 
hipointensos en T1 e hiperintensos en T2, isointen-
sos con la grasa circundante. Es importante hacer 
un diagnóstico diferencial con tumores dermoides/
epidermoides, que son entidades mucho más fre-
cuentes. El tratamiento es la escisión quirúrgica (4).

Liposarcoma

Los liposarcomas orbitarios son fundamentalmen-
te primarios, aunque están descritos casos secunda-
riamente metastatizados a la órbita o la degenera-
ción maligna de un lipoma inicialmente benigno (5).

La clínica de presentación más frecuente es un 
exoftalmos rápidamente progresivo, asociado o 
no a diplopía. Radiográficamente, el tumor puede 
presentarse de forma variable como una masa ex-
traconal o intraconal, con o sin afectación de los 
músculos extraoculares (fig. 2).

La OMS clasifica las neoplasias adipocíticas ma-
lignas en: tumor lipomatoso atípico/liposarcoma 
bien diferenciado (localmente agresivo, no metas-
tatiza), liposarcoma mixoide (localmente agresivo y 

Fig. 1: Lipoma (HE 10x). Proliferación de adipocitos ma-
duros.
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puede metastatizar), liposarcoma desdiferenciado 
y liposarcoma pleomórfico (peor pronóstico). Los 
dos primeros son los más frecuentes en la órbita. 
Muestran, en más de un 90% de los casos, ampli-
ficaciones del gen MDM2 y/o CDK4, en el tumor 
lipomatoso atípico/liposarcoma bien diferenciado y 
liposarcoma desdiferenciado; y reordenamientos en 
el gen DDIT3, en el liposarcoma mixoide (fig. 3)(2).

El tratamiento requiere una escisión con márgenes 
amplios, por tanto, la exenteración orbitaria ofrece el 
mejor control de los liposarcomas orbitarios prima-
rios. La resección incompleta supone un riesgo alto 
de recidiva, que puede producirse en forma de una 
diferenciación más maligna. Las recidivas requieren 
nueva resección tumoral asociada a radioterapia (4).

TUMORES CON DIFERENCIACIÓN MUSCULAR 
LISA

En la órbita el tejido muscular no estriado está 
presente en las células del músculo liso de las pa-
redes vasculares y pericitos. Los tumores pericíticos 
son un espectro de neoplasias perivasculares que 
exhiben un fenotipo contráctil variable (como ocu-
rre en el tumor glómico), mientras que de los que se 

originan directamente del músculo liso de la pared 
vascular, se pueden presentan como leiomiomas 
vasculares con un gran componente de capilares, 
o como tumores de músculo liso bastante sólidos 
sin un componente vascular significativo. Adicional-
mente, en los párpados, hay músculo liso en la fascia 
capsulopalpebral de Hessar y el músculo de Müller, 
por lo que también se han postulado como posible 
origen de leiomiomas/leiomiosarcomas (6,7).

Leiomioma

Los leiomiomas orbitarios son extremadamente 
infrecuentes (6). Aunque la etiología es desconoci-
da, se ha observado una asociación con la infección 
por el virus de Epstein-Barr en pacientes en situa-
ción clínica de inmunosupresión (SIDA, post-trans-
plante e inmunodeficiencia primaria) mediada por 
déficit de linfocitos T (8). La localización puede ser 
intra o extraconal, produciendo habitualmente una 
proptosis lentamente progresiva e indolora.

El diagnóstico diferencial incluye entre otros: 
schwannomas, histiofibromas o tumor fibroso soli-
tario. Si predomina el componente vascular pue-
den ser clasificados como miopericitomas o angio-
leiomiomas  (9,10). Aunque el leiomioma orbitario 
típicamente muestra inmunorreactividad positiva 
con actina muscular lisa y desmina, no son especí-
ficos de este tumor, pudiéndose observar en otras 
entidades. La ausencia de mitosis y de atipia nu-
clear lo diferencia del leiomiosarcoma (fig.  4). El 
tratamiento es la resección quirúrgica.

Leiomiosarcoma

Los leiomiosarcomas orbitarios pueden ser pri-
marios (11), secundarios a radioterapia, metastási-

Fig. 2: Liposarcoma orbitario. En la RM se observa una 
lesión extraconal superior en órbita derecha. Derecha 
(corte coronal, T1): intensidad de la señal similar al mús-
culo. Izquierda (corte sagital, T2): la lesión resalta con 
contraste paramagnético.

Tabla 1. Tumores adipocíticos 
(Clasificación de la OMS)

Tumores adipocíticos

Benignos: Lipoma (y lipomatosis), lipomatosis de 
nervio, lipobastoma (y lipobastomatosis), angiolipoma, 
miolipoma de partes blandas, lipoma condroide, 
lipoma fusiforme/pleomórfico, tumor lipomatoso atípico 
fusiforme/pleomórfico, hibernoma

Intermedios: Tumor lipomatoso atípico

Malignos: Liposarcoma (bien diferenciado, 
desdiferenciado, mixoide, pleomorfico)

Fig. 3: Tumor lipomatoso atípico/Liposarcoma bien di-
ferenciado (HE 10x). Adipocitos de tamaño variable, con 
presencia de células estromales (en los septos) atípicas.
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cos o asociados a síndromes (síndrome de Li-Frau-
meni, retinoblastoma hereditario)(12-14). Se han 
descrito leiomiosarcomas conjuntivales con afecta-
ción orbitaria (15).

Histológicamente está compuesto fundamen-
talmente por células fusiformes, cuya morfología 
va variando en función del grado de diferenciación, 
sumándosele así, elementos pleomórficos. Habi-
tualmente muestran un perfil inmunohistoquímico 
positivo para actina de músculo liso, desmina y cal-
desmón, en porcentajes variables (fig. 5).

El pronóstico es reservado, con una alta inci-
dencia de recidivas y diseminación metastásica. Se 
recomienda resección quirúrgica amplia con már-
genes libres de tumor (11).

TUMORES FIBROBLÁSTICOS/
MIOFIBROBLÁSTICOS

Fascitis nodular

La fascitis nodular es una neoplasia mesenqui-
mal de aspecto reactivo y comportamiento bioló-
gico autolimitado. Característicamente se presenta 
como una masa indolora de rápido crecimiento. 
Esta clínica debe hacer considerar un sarcoma como 
principal diagnóstico diferencial (16,17).

La TC o la RM por lo general muestran una masa 
de tejido blando que realza con contraste (fig. 6).

La neoplasia la constituyen elementos de extirpe 
fibroblástica/miofibroblástica, por lo que inmuno-
histoquímicamente muestran tinción positiva para 
actina de músculo liso y, por lo general, se acompa-
ña de reordenamientos del gen USP6 (fig. 7).

A pesar de su naturaleza benigna, pueden com-
portarse agresivamente, creciendo rápidamente y 

ejerciendo un efecto de masa significativo en las 
estructuras orbitarias próximas, requiriendo esci-
sión quirúrgica. Alternativamente, se ha descrito la 
resolución de la lesión con corticoides intralesiona-
les, así como casos de resolución espontánea (18).

Tumor fibroso solitario

Aunque inicialmente fue descrito como una tu-
moración del mesotelio debido a su predilección a 
desarrollarse en la pleura o mediastino, es conocido 
que puede originarse en cualquier localización ana-
tómica. Los tumores fibrosos solitarios extrapleurales, 
se localizan con mayor frecuencia en tejidos blandos 
de extremidades. La localización en cabeza y cuello 
constituye el 10-15% de éstos tumores, fundamental-
mente en localización orbitaria y tracto nasal (19-21).

Fig. 5: Leiomiosarcoma (HE 10x). Fascículos de células 
fusiformes con núcleo atípico e hipercromático, con mo-
derado pleomorfismo.

Fig. 4: Leiomioma (HE 20x). Pequeños fascículos de cé-
lulas fusiformes, con núcleos alargados de bordes romos, 
sin atipia.

Fig. 6: Fascitis nodular. Corte axial de RM ponderada en 
T1, se observa una lesión nodular próxima al reborde or-
bitario izquierdo que capta contraste.
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La presentación clínica habitual es una proptosis 
lentamente progresiva e indolora. Otras manifesta-
ciones incluyen edema palpebral, disminución de 
la visión o diplopia. Radiológicamente son masas 
bien circunscritas, difíciles de distinguir de otras 
lesiones orbitarias como el hemangioma caverno-
so, el schwannoma, el neurofibroma localizado, las 
várices y las metástasis orbitarias. En la RM, con 
respecto al músculo, son isointensos en T1 e hipo 
o isointensos en T2. Las curvas de difusión pueden 
ayudar a orientar el diagnóstico (figs. 8 y 9).

Histológicamente, está constituido por fibroblas-
tos de morfología alargada u ovoidea, con un abun-
dante componente de vasos de paredes hialinizadas, 
con frecuentes ramificaciones, así como variable pre-
sencia de estroma colágeno. El estudio inmunohisto-
químico, muestra una intensa positividad para CD34 
y STAT6 de dichos elementos. El estudio citogenéti-
co, revela fusión del gen NAB2-STAT6 (fig. 10)(21).

El tratamiento se realiza mediante resección 
quirúrgica. Aquellas lesiones de carácter infiltrativo 
pueden requerir exenteración. El pronóstico es ex-
celente en tumores resecados completamente. Sin 
embargo, se han reportado casos con una elevada 
tasa de recurrencia, diseminación local y potencial 
de transformación maligna, fundamentalmente tras 
resecciones incompletas. Para su manejo, se han 
propuesto modelos de predicción de riesgo (ta-
bla  3)(22). Se recomienda un seguimiento posto-
peratorio radiológico, especialmente en aquellos 
pacientes con resección parcial.

Fig. 9: Tumor fibroso solitario. Corte axial de TC que evi-
dencia una lesión intraconal que realza con contraste.

Fig. 10: Tumor fibroso solitario (HE 10x). Proliferación de 
células de morfología ovoidea/redondeada, en relación 
con abundante componente vascular, que le confiere as-
pecto «hemangiopericitoide».

Fig. 8: Tumor fiboroso solitario. Corte axial de RM pon-
derada en T1, lesión extracónica en órbita izquierda con 
intensidad similar a músculo.

Fig. 7: Fascitis nodular (HE 10x). Proliferación fusocelular, 
dispuesta en fascículos de orientación espacial variable, 
entre abundante material colágeno y presencia focal de 
pequeños elementos inflamatorios.

Tabla 2. Tumores de músculo liso 
(Clasificación de la OMS)

Tumores de músculo liso

Benignos: Leiomioma

Intermedios: Tumor de músculo liso asociado a EBV

Malignos: Leiomiosarcoma, Leiomiosarcoma inflamatorio
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Tabla 3. Modelo de estratificación de riesgo de 
cuatro variables para el desarrollo de metástasis 

en tumores fibrosos solitarios (22)

Factor de riesgo Puntos

Edad <55 0

≥55 1

Tamaño tumor (cm) <5 0

Entre 5 y <10 1

Entre 10 y <15 2

≥15 3

Nº mitosis por 
campo

0 0

1-3 1

≥4 2

Necrosis tumoral <10% 0

≥10% 1

Estadío de riesgo Puntos totales

Bajo 0-3

Intermedio 4-5

Alto 6-7

Tabla 4. Tumores fibrosos (Clasificación de la OMS)

Tumores fibrosos

Benignos: Fascitis nodular, fascitis proliferativa y miositis 
proliferativa, miositis osificante y pseudotumor fibroóseo 
de los dedos, fascitis isquémica, elastofibroma, hamartoma 
fibroso de la infancia, fibromatosis colli, fibromatosis hialina 
juvenil, fibromatosis con cuerpos de inclusión, fibroma 
de la vaina del tendón, fibroblastoma desmoplásico, 
miofibroblastoma, miofibroblastoma de tipo mamario, 
fibroma aponeurótico calcificante, tumor fibroblástico 
positivo para EWSR1-SMAD3, angiomiofibroblastoma, 
angiofibroma celular, angiofibroma SAI, fibroma nucal, 
fibromixoma acral, fibroma de Gardner

Intermedios: Fibromatosis de tipo palmar/plantar, 
fibromatosis tipo desmoide, lipofibromatosis, 
fibroblastoma de células gigantes, dermatofibrosarcoma 
protuberans, tumor fibroso solitario, tumor miofibroblástico 
inflamatorio, sarcoma miofibroblástico de bajo grado, 
tumor fibroblástico CD34 positivo superficial, sarcoma 
fibroblástico mixoinflamatorio, fibrosarcoma infantil

Malignos: Tumor fibroso solitario (maligno), fibrosarcoma 
SAI, mixofibrosarcoma, sarcoma fibromixoide de bajo 
grado, fibrosarcoma epitelioide esclerosante

OTROS SARCOMAS DEL TEJIDO BLANDO 
ORBITARIO

Mixoma

Los mixomas orbitarios son excepcionales  (23). 
Son tumores benignos que se originan del mesénqui-
ma primario y localizándose usualmente en tejidos 
blandos. En la órbita son habitualmente intracónicos, 
produciendo un exoftalmos indolente lentamente 
progresivo. También están descritas presentaciones 
conjuntivales y palpebrales (24). Pueden simular que 
están delimitados por una pseudocápsula, por la 
condensación de los tejidos circundantes. Tienen un 
crecimiento infiltrativo. En la RM son hipointensos en 
T1 e hiperintensos en T2 (figs. 11 y 12).

Fig. 11: Mixoma. RM, lesión hipointensa en T1.

Fig. 12: Mixoma. RM, lesión hiperintensa en T2.

Histológicamente, los mixomas están compues-
tos por células estrelladas y fusiformes inmersas en 
un estroma mucinoso rico en mucopolisacáridos, 
con escasas estructuras vasculares y fibrilares colá-

Fig. 13: Mixoma (HE 10x). Neoplasia hipocelular, con 
abundante estroma mixoide.
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genas (fig. 13). Es importante hacer un diagnóstico 
diferencial con un espectro de procesos reactivos y 
neoplásicos que pueden mostrar un estroma mixoi-
de prominente, como fascitis nodular, schwanno-
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

• Pasada la infancia, los sarcomas primarios orbitarios son extremadamente infrecuentes y la literatura se limita 
al reporte de casos clínicos o series cortas de pacientes.

• Son un grupo muy heterogéneo de entidades con una elevada complejidad intrínseca. Los estudios anatomo-
patológicos (histología, inmunohistoquímica y citogenética) son claves para definir la entidad. Se requiere de 
un estudio integrado en centros de referencia con profesionales con experiencia en éstas neoplasias.

• Los tumores fibrosos solitarios constituyen un alto porcentaje de los tumores mesenquimales orbitarios. Se 
recomienda el uso de modelos predictivos de riesgo multivariante en su estadiaje, para un mejor tratamiento 
y perspectiva pronóstica.
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mas y neurofibromas y tumores malignos como el 
liposarcoma mixoide y el mixofibrosarcoma.

El tratamiento es la escisión quirúrgica. Las recu-
rrencias son muy raras y el pronóstico es excelente.


