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Reporte de caso

Sarcoma melanocítico de órbita como manifestación  
de leucemia

Daniela Welschen

Hospital Pedro Elizalde “Ex Casa Cuna”, Buenos Aires

Resumen
Objetivo: El propósito de este trabajo es presentar el caso de un paciente de 7 años de sexo masculino portador de un sarcoma 
granulocítico de la órbita que se manifestó con una  proptosis de comienzo agudo sin otras alteraciones sistémicas asociadas 
como única forma de presentación de una leucemia.
Discusión: El sarcoma granulocítico (SG) es un tumor raro que aparece en pacientes portadores de leucemia mieloide aguda, 
pudiendo manifestarse en diferentes regiones del cuerpo incluyendo la órbita, constituyendo una de sus localizaciones extrame-
dulares más frecuentes luego de la piel.
Resultados: El paciente fue diagnosticado de sarcoma granulocítico debido a las manifestaciones oftalmológicas que presentó.
Conclusión: Aunque el oftalmólogo tenga un rol secundario en el tratamiento de las leucemias, un pronto reconocimiento 
de las manifestaciones oculares y su importancia como signo de posible enfermedad extramedular es crucial para iniciar un 
tratamiento adecuado. Este caso muestra que las leucemias, aún sin manifestaciones sistémicas, pueden presentarse como una 
afectación ocular. Las alteraciones oculares son de valor pronóstico junto con la afectación del sistema nervioso central y medu-
lar, pues en su presencia la sobrevida es menor.
Palabras clave: sarcoma granulocítico de órbita, leucemia mieloide aguda.

Orbital melanocytic sarcoma as manifestation of leukemia

Abstract
Objective: The purpose of this paper is to report the case of a 7-year-old boy with orbital granulocytic sarcoma that became 
manifest by acute-onset proptosis and no other associated systemic conditions as the only form of presentation of leukemia.
Discussion: Granulocytic sarcoma (GS) is a rare tumor developing in patients with acute myeloid leukemia that can become 
manifest in different areas of the body, including the orbit; this latter one being one of the most common extramedullary 
locations after the skin.
Results: The patient was diagnosed with granulocytic sarcoma due to his ophthalmic manifestations.
Conclusion: Though the ophthalmologist has a secondary role in the treatment of leukemias, early identification of their ocu-
lar manifestations and knowledge of their significance as a sign of possible extramedullary disease is vital for the initiation of 
adequate therapy. This case evidences that leukemia, even with no systemic manifestations, may present as an ocular disorder. 
Ocular conditions have prognostic value, together with central nervous system and medullar involvement, because survival is 
lower in their presence.
Keywords: orbital granulocytic sarcoma, acute myeloid leukemia.

Sarcoma melanocítico da órbita como uma manifestação de leucemia

Resumo
Objetivo: O intuito deste trabalho é apresentar um caso de um paciente de 7 anos, de sexo masculino com sarcoma granulocí-
tico da órbita, que se manifestou com proptose de início agudo, sem outras alterações sistêmicas associadas como única forma 
de apresentação da leucemia.
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Introducción

Las neoplasias malignas constituyen una de las 
principales causas de muerte por enfermedad en-
tre los niños de 1 a 16 años1. Las leucemias son 
el grupo de neoplasias más frecuente en la infan-
cia y suponen el 25% del total. Se trata de en-
fermedades causadas por proliferaciones clonales 
de células hematopoyéticas que se clasifican —de 
acuerdo con la estirpe celular— en tipo mieloide 
o linfoide y, de acuerdo con el grado de diferencia-
ción celular, en agudas y crónicas. La distribución 
general de los diferentes subgrupos de leucemias 
que afectan a los menores de 15 años es: 75% para 
la leucemia linfocítica aguda (LLA), 20% para la 
leucemia mieloide aguda (LMA) y menos de un 
5% para la leucemia mieloide crónica2.

Las manifestaciones clínicas de la leucemia son 
variadas, básicamente expresan la falla hemato-
lógica (anemia, trombocitopenia, leucopenia), la 
reexpansión medular por blastos o la infiltración 
por células leucémicas de órganos extramedulares 

Discussão: O sarcoma granulocítico (SG) é um tumor raro que aparece em pacientes com leucemia mieloide aguda, que pode 
se manifestar em diferentes áreas do corpo incluindo a orbita, constituindo uma das localizações extramedulares mais frequen-
tes após da pele.
Resultados: O paciente foi diagnosticado com sarcoma granulocítico devido às manifestações oftalmológicas apresentadas.
Conclusão: Embora o oftalmologista tenha um papel secundário no tratamento das leucemias, um reconhecimento precoce 
das manifestações oculares e sua importância como um sinal de uma possível doença extramedular é fundamental para iniciar 
um tratamento adequado. Este caso mostra que as leucemias, mesmo sem manifestações sistêmicas, podem ocorrer como uma 
afecção ocular. As alterações oculares são de valor prognóstico, junto com a afecção do sistema nervoso central e medular, pois 
na sua presença a sobrevivência é menor.
Palavras chave: sarcoma granulocítico da órbita, leucemia mieloide aguda.

tales como el ojo. A nivel ocular, aunque la ma-
nifestación clínica más común de la leucemia es 
la retinopatía leucémica, todas las estructuras pue-
den verse comprometidas y la infiltración orbitaria 
puede producir proptosis, tumefacción palpebral 
y equimosis, signos que pueden confundir al mo-
mento del diagnóstico.

El propósito de este trabajo es presentar un caso 
de un paciente de 7 años de sexo masculino porta-
dor de un sarcoma granulocítico que se manifestó 
con una proptosis de comienzo agudo sin otras 
alteraciones sistémicas asociadas como única for-
ma de presentación de una leucemia, remarcando 
la importancia del rol del oftalmólogo en el diag-
nóstico y seguimiento de esta patología, ya que 
muchas veces el compromiso ocular puede ser la 
primera forma de presentación de la enfermedad, 
siendo de tal relevancia que incluso puede sugerir 
el diagnóstico para la indicación de una biopsia. 
El conocimiento de las lesiones en el fondo de ojo 
como signos clínicos de enfermedad leucémica y 
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linfomatosa es muy importante porque refleja el 
estado de enfermedad sistémica y asocia con peor 
pronóstico y una menor sobrevida.

Relato de caso

El paciente de 7 años de edad, sexo masculino, 
raza blanca, consultó por una proptosis progresi-
va en su ojo izquierdo de dos meses de evolución 
acompañada de dolor. No hay antecedentes per-
sonales patológicos ni heredofamiliares de impor-
tancia.

Presentaba una agudeza visual de 10/10 sin co-
rrección en su ojo derecho y 3/10 en el izquierdo. 
Al examen externo se observaba proptosis axial en 
ojo izquierdo, que no aumentaba con maniobra 
de valsalva. En la motilidad extrínseca presenta-
ba severa limitación en la elevación, aducción y 
abducción con desplazamiento inferior del globo 
ocular a expensas de una masa superointerna do-
lorosa a la palpación (fig. 1).

Figura 2
Figura 1

Figura 3

La exoftalmometría era de 12 mm para el ojo 
derecho y 25 mm en su ojo izquierdo.

La biomicroscopía era normal en el ojo derecho, 
observándose en el izquierdo un edema palpebral 
con quemosis. La presión intraocular era de 14 y 
19 mmHg. El fondo de ojos era de características 
normales en ambos ojos.

Como posibilidades diagnósticas se plantearon 
el rabdomiosarcoma, el linfoma no Hodking y 
el sarcoma granulocítico. Se solicitó: laboratorio 
completo con frotis de sangre, electrocardiogra-
ma, radiografía de tórax y tomografía computada 
y RNM de cerebro y órbitas con cortes axiales y 
coronales. El examen clínico sistémico no presen-
taba alteraciones.

La ecografía ocular del ojo izquierdo mostraba 
una lesión heterogénea que ocupaba el ángulo su-
perointerno de aspecto nodular poco compresible 
y sin movimientos espontáneos.

El examen de la tomografía computada de ce-
rebro y órbitas revelaba una masa con densidad 
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grasa intraconal y extraconal se encontraban res-
petadas y  los músculos extraoculares no mostra-
ban alteración (fig. 3).

El análisis de sangre periférica reveló: recuen-
to de glóbulos blancos 10.960 mm3, plaquetas 
100.000 mm3, blastos 45%, hemoglobina 12.6 g/
dl. Por la presencia de blastos en el hemograma se 
decidió internación en la sala de hematooncología 
y estudio sistémico del niño.

Se le realizó punción-aspiración de médula ósea. 
El medulograma reveló un aumento global de la 
celularidad con un 56% de infiltración por blastos 
de aspecto mieloblástico granulares con bastones 
de Auer. Esto permitió arribar al diagnóstico de 
LMA que debutó con un sarcoma granulocítico 
sin la realización de una biopsia incisional/excisio-
nal.

En la radiografía de tórax no se evidenciaron 
alteraciones.

Se decidió iniciar con medidas antilisis tumoral, 
junto con quimioterapia con Ara C, citarabina, 
etopósido e irorrubicina y, debido a la baja en su 
agudeza visual, se sugirieron tres dosis de radiote-
rapia (fig. 4).

El niño respondió favorablemente al tratamien-
to instaurado, mejorando notablemente su prop-
tosis, su agudeza visual y su motilidad extrínseca. 
Requirió de varias internaciones por cuadros de 
neutropenia febril (fig. 5).

Discusión

Durante la infancia pueden aparecer varios ti-
pos de tumoraciones de localización orbitaria. A 
diferencia de lo que ocurre en el adulto, en el niño 
las causas más frecuentes corresponden a proce-
sos benignos tales como quistes dermoides, he-
mangiomas, linfangiomas, cuadros inflamatorios 
como el pseudotumor inflamatorio o celulitis; sin 
embargo, los tumores malignos en esta región ana-
tómica suponen hasta el 18% de las lesiones, por 
lo que, aunque no sean frecuentes, es importante 

Figura 4

Figura 5

de tejidos blandos de 35 mm de diámetro antero-
posterior, de márgenes definidos, localizada en el 
ángulo superointerno de la órbita izquierda, con 
gran efecto de masa sobre el globo ipsilateral que 
condicionaba la proptosis del mismo. Las pare-
des óseas de la órbita izquierda no evidenciaban 
lesiones (fig. 2). El calibre del nervio óptico estaba 
respetado. El examen de la órbita derecha no mos-
traba alteraciones.

En la resonancia magnética nuclear de cerebro 
y órbitas bajo anestesia general con contraste en-
dovenoso de gadolinio, el cerebro y la órbita dere-
cha no revelaban alteraciones ni realces patológi-
cos pos-contraste endovenoso en la intensidad de 
la señal. En la órbita izquierda se observaba una 
imagen expansiva sólida con señal intermedia en 
T1 y T2 que ocupaba la región superointerna ex-
traconal provocando una proptosis axial. La lesión 
mostraba refuerzo de la señal con el gadolineo. La 
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pensar en las neoplasias a la hora de realizar un 
diagnóstico diferencial de una lesión ocupante de 
espacio en la órbita para un diagnóstico temprano 
y un correcto tratamiento.

El sarcoma granulocítico (SG) o leucemia ex-
tramedular es una manifestación inusual de la leu-
cemia mieloide aguda (LMA), principalmente en 
los subtipos M4 y M53. Representa el 3% de todos 
los casos de LMA4 y ésta, a su vez, del 15% al 20% 
del total de las leucemias en niños5 y el 30% de las 
muertes por leucemia en la infancia6.

El SG fue descrito por primera vez por Allen 
Burns en 1811 como un tumor verde que invo-
lucraba la órbita4. Debido a su característico color 
verde, en 1853 King los denominó cloromas (del 
griego: cloros = verde). La exposición de la enzima 
mieloperoxidasa—presente en este tumor— a la 
radiación ultravioleta es responsable de este color 
verdoso. Sin embargo, cerca de un tercio de estos 
tumores no exhiben este fenómeno. Rappaport 
sugirió el nombre de sarcoma granulocítico consi-
derando la asociación de estos tumores con la leu-
cemia7. El SG es conocido también por muchos 
otros nombres tales como mieloblastoma, mielo-
citoma, cloroleucemia y sarcoma mieloide8.

Aunque puede presentarse desde la infancia a 
la adultez, típicamente ocurre en niños con una 
media de edad de 7 años como fue comunicado 
por Zimmerman y Stockl.

La incidencia de esta patología es mayor en las 
poblaciones africanas, del este asiático, y latinoa-
mericanas9. Se han reportado casos raros en adul-
tos con características citogenéticas específicas10-14.

La afección orbitaria es más frecuente en niños 
y adultos jóvenes con discreto predominio en el 
sexo masculino15.

La afectación ocular se puede presentar como 
un cuadro de proptosis, pseudocelulitis orbita-
ria, dacrioadenitis, tumoración palpebral iridiana 
o conjuntival, con un cuadro de pseudouveítis o 
escleritis. De estos signos, la proptosis es la más 
común16-17.

En su estudio sobre autopsias en Japón Liu en-
contró que el lugar más afectado por el SG eran 

los huesos y, dentro de éstos, los de la órbita, el 
esternón, las costillas y las porciones proximales de 
los huesos largos18. Menos frecuente es su presen-
tación extraósea, habiéndose descrito en ovarios, 
mamas, ganglios, apéndice, oído medio, tiroides, 
timo, pulmón, estómago, intestino, vejiga, híga-
do, bazo y peritoneo, entre otros.

Se cree que el SG se origina en la médula ósea y 
que las células alcanzan el subperiostio a través de 
los canales de Havers, formando masas de tejido 
blando.

El comienzo del SG orbitario en relación con la 
LMA sistémica puede ser muy variable19.

La órbita puede estar afectada incluso antes que 
la médula ósea y que la sangre periférica muestren 
signos de malignidad. En la serie de Zimmerman, 
el 88% de los SG se desarrollaron antes que la leu-
cemia sistémica; esto coincide con lo comunicado 
por otros estudios4, 9, 16. Generalmente la afecta-
ción sistémica aparece entre los 2 a 5 meses poste-
riores a la afección orbitaria.

Panda reportó proptosis bilateral de presenta-
ción aguda con infiltración de los músculos ex-
traoculares como manifestación inicial de SG20. 
En su estudio de 86 niños indios con LMA, Gho-
se y colaboradores reportaron la presencia de masa 
orbitaria en el 9.3% de los casos15. Cavdar, en su 
estudio con niños turcos con LMA reportó SG en 
el 36% de ellos9. Templeton hizo lo propio sobre 
tumores orbitarios en África y notó que la segunda 
causa más común de malignidad orbitaria en ni-
ños era el SG luego del linfoma de Burkit21.

Un hallazgo constante que encontró Murthy en 
sus pacientes con SG fue la localización superior o 
superotemporal del tumor en once de sus 12 pa-
cientes22.

El diagnóstico del SG puede ser difícil cuando 
no hay signos de afectación sistémica, como en el 
caso del paciente presentado en este trabajo.

La evaluación del extendido de sangre periféri-
ca es una herramienta muy útil para establecer el 
diagnóstico23-24. En ella se evidencia la presencia de 
células blásticas inmaduras junto con un conteo de 
leucocitos aumentado y una relativa neutropenia. 
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Para la confirmación diagnóstica se requiere mu-
chas veces de la punción o biopsia de médula ósea. 
El mismo se basa en las características morfológi-
cas que se pueden evidenciar desde la presencia de 
un infiltrado difuso de células maduras de estirpe 
granulocítica hasta la aparición de blastos mieloi-
des, monocitoides o megacariocíticos. La inmu-
nohistoquímica y el inmunofenotipo permiten 
clasificar diferentes tipos de sarcomas mieloides. 
La citología de impresión y el squash pueden ser 
de mucha utilidad también25. Al utilizar anticuer-
pos contra mieloperoxidasa la inmunohistoquími-
ca puede confirmar el diagnóstico principalmente 
en los casos de tumores aislados sin compromiso 
de sangre periférica ni de médula ósea11.

Los principales diagnósticos diferenciales del 
sarcoma granulocítico orbitario en el niño son: el 
rabdomiosarcoma, el linfoma de Burkit, la histio-
citosis de células de Langerhans, la extensión or-
bitaria de un retinoblastoma y los tumores metas-
táticos tales como el neuroblastoma, los tumores 
neuroectodérmicos periféricos (PNET) y el sarco-
ma de Edwing. El neuroblastoma y el sarcoma de 
Edwing generalmente causan mayor destrucción 
ósea, pero este hecho no es específico para ayudar 
en el diagnóstico.

Con respecto de los hallazgos radiológicos de 
estas lesiones, tampoco son característicos. En la 
TAC son descriptos como lesiones focales homo-
géneas, de márgenes definidos, usualmente isoden-
sos con respecto del músculo5. Estos tumores pue-
den causar remodelación de las estructuras vecinas.

En la RNM en T2 el tumor se muestra isoin-
tenso mientras que en T1es hiperintenso. El SG 
muestra un importante aumento del contraste con 
gadolineo.

Con respecto del tratamiento de la LMA, se ini-
cia con una inducción a la remisión que incluye 
profilaxis del sistema nervioso central y se conti-
núa con un régimen de consolidación y de man-
tenimiento. La quimioterapia de inducción con 
citarabina e idarrubicina, con o sin etopósido, ha 

mejorado los porcentajes de remisión y representa 
la principal forma de tratamiento en la actualidad. 
Si se dispone de un donante familiar histocompa-
tible, el transplante hematopoyético está recomen-
dado como tratamiento de consolidación. Con las 
mejoras en los tratamientos, aproximadamente el 
40-50% de los niños con LMA se curan26-27.

El pronóstico de los pacientes con SG es similar 
al de los portadores de una leucemia mieloblástica 
sin formación de tumor y suele ser fatal8.

Conclusión

Las leucemias infantiles pueden ocasionar nu-
merosas manifestaciones intra y extraoculares; 
aunque algunas de ellas son raras, su detección 
puede ser de gran importancia pronóstica.

Si bien el oftalmólogo tiene un rol secundario 
en el tratamiento de las leucemias, un pronto re-
conocimiento de las manifestaciones oculares y su 
importancia como signo de posible enfermedad 
extramedular es crucial para iniciar un tratamien-
to adecuado.

Este caso muestra que las leucemias, aún sin 
manifestaciones sistémicas, pueden presentarse 
como una afectación ocular.

Las alteraciones oculares son de valor pronós-
tico junto con la afectación del sistema nervioso 
central y medular, pues en su presencia la sobrevi-
da es menor.

Todos los tipos de leucemia pueden afectar a 
la órbita; sin embargo su compromiso es más fre-
cuente en las formas agudas. El SG es una rara 
causa de proptosis en los niños. Representa una 
variante de LMA y clásicamente involucra la ór-
bita.

Un examen de sangre periférica debería realizar-
se en todos los casos de comienzo súbito con prop-
tosis o masa orbitaria en niños o adultos jóvenes. 
Esto debería ser complementado con una biopsia 
de la lesión o de la médula, en especial en aquellos 
casos donde el resultado de sangre esté inconcluso.
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