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Orbital myxoma. Report of an unusual case
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Resumen

Los mixomas son neoplasias poco frecuentes, benignas, de origen mesenquimatoso, que se pueden encontrar en piel, co-
razon, tejido celular subcutdneo y hueso. En el presente articulo describimos el caso de un mixoma orbitario, presentando
las caracteristicas clinicas y de imagen; el abordaje quirdrgico y la descripcion histopatolégica que nos llevo al diagndstico.
Paciente masculino de 40 afios de edad quien consulto por presentar aumento de volumen en el tercio interno del pdrpado
inferior izquierdo de 5 meses de evolucion. Anteriormente, se le habia realizado la reseccién de una tumoracion en la misma
region, con diagndstico histopatoldgico de rabdomiosarcoma. En la evaluacion de los anexos oculares, se aprecio una lesion
de aspecto nodular, blanda, movil, no dolorosa, en tercio interno del parpado inferior izquierdo, que no presentaba cambios
con maniobras de Valsalva. La tomografia computada demostré una lesion extraconal homogénea, con densidad semejante
a la del vitreo, con bordes bien definidos, en la porcidn anterior e inferonasal de la drbita izquierda. Se realizé biopsia esci-
sional, cuya histopatologia evidencio células fusiformes sin atipia nuclear con abundante estroma mixoide. Su inmunohisto-
quimica resulté positiva para vimentina y S-100. Con esto, se diagnostico un mixoma orbitario. Tras la cirugia, el paciente
evoluciond favorablemente, asintomatico y sin recidiva de la lesion.

Neoplasia orbitaria. Neoplasia de tejido conectivo. Mixoma orbitario. Rabdomiosarcoma. Inmunohistoquimi-
ca. Vimentina.

Abstract

Myxomas are rare, benign tumors of mesenchymal origin, which can be found in skin, heart, subcutaneous tissue and bone.
Here we describe the case of an orbital myxoma and present it’s clinical and imaging characteristics, as well as the surgical
approach and histopathological description that led us to the diagnosis. Fourty year old male with a history of progressive
swelling in the inner third of the left lower eyelid for 5 months. Previously, the patient had undergone resection of a tumor in
the same region with histopathological diagnosis of rhabdomyosarcoma. At examination a soft, mobile, painless mass was
found in the inner third of the left lower eyelid, which did not change with Valsalva maneuver. Computed tomography showed
a homogeneous extraconal lesion, similar to the density of the vitreous, with well-defined edges, in the anterior and inferonasal
portion of the left orbit. Excisional biopsy was performed, and subsequent histopathology showed fusiform cells without nuclear
atypia and abundant myxoid stroma. Its immunohistochemistry was positive for vimentin and S-100. With this, an orbital myxo-
ma was diagnosed. After surgery, the patient progressed well and was asymptomatic and without recurrence of the tumor.

Orbital neoplasia. Neoplasm of connective tissue. Orbital myxoma. Rhabdomyosarcoma. Imnmunohistochemistry.

Vimentin.
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Introduccion

Los mixomas son neoplasias mesenquimatosas poco
frecuentes que generalmente se originan en corazén,
hueso de mandibula y musculo de extremidades. Son
benignas, pero localmente infiltrativas’ y destructivas?.
Es extremadamente poco comun encontrarlos asocia-
dos al globo ocular, ya sea en parpados, conjuntiva,
cdrnea, huesos orbitarios y en la orbita®. Su diagndstico
requiere de la confirmacion histoldgica al realizarse una
biopsia escisional**.

En este reporte describimos el caso de un mixoma
orbitario, presentamos las caracteristicas clinicas y de
imagen, el abordaje quirdrgico y la descripcién histo-
patoldgica que nos llevé al diagnéstico.

Caso clinico

Paciente masculino de 40 afos de edad, acude a
consulta por presentar aumento de volumen progresivo
en el tercio interno del parpado inferior izquierdo de 5
meses de evolucién. Niega pérdida de peso u otros
sintomas sistémicos asociados.

Refiere que 3 afos antes se le habia realizado la
reseccion de una tumoracion en la misma regién, con
diagndstico histopatolégico de rabdomiosarcoma en
ese momento. Sin embargo, niega haber recibido algun
tipo de tratamiento oncoldgico posterior a este
diagndstico.

En la exploracion oftalmoldgica se encontr6 una agu-
deza visual de 20/20 en ambos ojos. La biomicroscopia
y fundoscopia de ambos ojos se encontraban dentro
de limites normales. La tensidn intraocular era de
14 mmHg en cada ojo. Los reflejos pupilares, vision
de color y motilidad ocular, también se encontraban sin
alteraciones.

Al evaluar los anexos oculares, se aprecio una le-
sion de aspecto nodular, blanda, mévil, no dolorosa
en el tercio interno del parpado inferior izquierdo, la
cual no cambiaba ni en color ni en tamafo con ma-
niobras de Valsalva. La lesion no generaba desplaza-
miento del globo ocular ni erosion a través de la
conjuntiva.

Se solicitd una tomografia computada la cual demos-
tr6 una lesién homogénea, con densidad semejante a
la del vitreo, con bordes bien definidos, de localizacion
extraconal, en la porcion anterior e inferonasal de la
oOrbita izquierda. No se presentaba destruccion dsea ni
infiltracion de estructuras adyacentes como el globo
ocular ni musculos. La lesién no reforzaba con el me-
dio de contraste (Fig. 1).

Por medio de una orbitotomia anterior con abordaje
por fondo de saco inferior, se realiza una biopsia esci-
sional. Se resec6 una lesion de 33 x 24 x 31 mm,
de aspecto multiquistico, color blanco grisaceo y con-
sistencia gelatinosa al corte que fue enviada a estudio
histopatoldgico. No se presentaron complicaciones du-
rante ni en el postoperatorio.

Microscdpicamente se observd una neoplasia consti-
tuida por células fusiformes regulares, pequefias y muy
uniformes, con escaso citoplasma, con nucleos ovoides
y regulares. No se encontrd atipia, no se observaron
mitosis. La neoplasia presentaba abundante estroma
mixoide y escasas fibras reticulares (Fig. 2). Los bordes
resecados fueron negativos para tejido tumoral.

Se realizd estudio de inmunohistoquimica, para des-
mina y actina, siendo estas negativas, y positivas para
vimentina y S-100. Estos hallazgos indicaban la pre-
sencia de un mixoma orbitario.

Con este diagndstico, se realizé un estudio sistémi-
co, el cual fue negativo para mixoma cardiaco, anoma-
lias cutaneas, alteraciones endocrinoldgicas o historia
familiar, entre otros, descartdndose un sindrome de
Carney?5.

Posterior a la cirugia, el paciente evoluciona favora-
blemente, sin recidiva de la lesién y asintomatico a 8
anos postoperatorios.

Discusion

Los mixomas son neoplasias benignas y poco fre-
cuentes, que se pueden encontrar en piel, corazon, te-
jido celular subcutaneo y hueso*®. En 1948 Stout definid
los mixomas como neoplasias provenientes de células
mesenquimatosas primitivas’5’. Sin embargo, actual-
mente el consenso es considerar estos tumores como
neoplasias derivadas de células que asemejan ser fibro-
blastos alterados y no como células mesenquimatosas
primitivas’®. Desde entonces, su origen se propone que
podria incluir endotelio vascular, células de la cresta
neural de vainas nerviosas, células dendriticas, fibro-
blastos o sus precursores®. Independiente de su origen,
estaria compuesto por células mesenquimatosas que
producen una gran cantidad de glucosaminoglicanos,
rico en &cido hialurénico y escaso en colageno®.

Los mixomas localizados en la érbita son extrema-
damente inusuales?. Estos pueden comprometer el te-
jido blando orbitario, el hueso adyacente o extenderse
desde los senos paranasales hacia la 6rbita®. Existen
hasta la fecha muy pocos casos reportados en la
literatura®®?,
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Ay B: Lesion de aspecto nodular, en el tercio interno del parpado inferior del ojo izquierdo.
C y D: Tomografia computada de 6rbita que muestra lesion homogénea, extraconal, de densidad similar al vitreo.
No destruye hueso ni infiltra estructuras adyacentes.

Presentan un crecimiento lento y expansivo. Clinica-
mente pueden ocasionar proptosis y diplopia 0 mani-
festarse como una masa indolora*.

En tomografias se describen como tumoraciones s6-
lidas, isodensas, bien definidas, multilobuladas y que
no refuerzan con medio de contraste'°.

Histolégicamente se describen como lesiones hipo-
celulares e hipovasculares® con células estrelladas o
fusiformes, con nucleos picnéticos, en un abundante
estroma mixoide o mucoide, rico en &acido hialurénico®.
Dentro de los diagndsticos diferenciales, deben consi-
derarse también los tumores benignos con estroma
mixoide®, como los mixolipomas, mixomas de la vaina
nerviosa, o tumores benignos de vaina nerviosa perifé-
rica como neurofibromas y schwannomas; estos ulti-
mos, con inmunorreactividad positiva para S-100%°.

Su principal diagnostico diferencial, sin embargo, son
los sarcomas de tejidos blandos con degeneracion
mixoide'. La diferenciacién entre un mixoma benigno
de un sarcoma, principalmente de un liposarcoma, rab-
domiosarcoma o menos frecuentemente de variantes

mixoides de histiocitomas fibrosos malignos, puede ser
muy dificil, dada la presencia de abundantes areas
mucinosas'®. Generalmente las variantes mixomatosas
de los sarcomas presentan rasgos histolégicos de ma-
lignidad como actividad mitética y pleomorfismo nu-
clear, presentan mayor contenido celular y una vascu-
latura mas prominente’®.

Inmunohistoquimicamente, su alta positividad para
vimentina ayuda a su diagndstico'.

Aungue es una neoplasia benigna, con un bajo po-
tencial maligno', puede ser localmente destructiva?.
Por esto, el tratamiento de eleccion es la extirpacion
quirdrgica®* amplia, tanto para las lesiones primarias
como para las recurrentes, debido a que los mixomas
son radiorresistentes’'.

Con los antecedentes previamente descritos, supo-
nemos que este caso se trata de un mixoma orbitario
recidivante. El presentar una histopatologia previa
compatible con un rabdomiosarcoma orbitario, tratado
solo con cirugia, con remision tan prolongada antes del
inicio del cuadro actual, nos hace pensar que
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Figura 2. A'y B: Fotografia intraoperatoria de la biopsia escisional donde se obtuvo una lesién de aspecto
multiquistico. C y D: Microfotografias de hematoxilina y eosina del 4rea mixomatosa muestran células con
abundante matriz mucinosa. E y F: Microfotografia con mayor aumento; se muestran las células estelares y
fusiformes del mixoma con inclusiones intracitoplasmaticas.

probablemente aquel rabdomiosarcoma se trataba de lo que requiere de un diagndstico clinico, histopatoldgi-
un mixoma orbitario con abundantes areas mixoides, co e inmunohistoquimico certero.
que pueden haber dificultado su diagndstico.

Responsabilidades éticas

Conclusion o .
Proteccion de personas y animales. Los autores

En conclusién, el mixoma orbitario es un tumor poco  declaran que para esta investigacion no se han realiza-
frecuente, que puede presentar un reto diagndstico, por  do experimentos en seres humanos ni en animales.
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