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RESUMO 

Rabdomiosarcoma é O tumor mallgno mais freqüente na 6rbita 
em crianç&s<5). Os autores apresentam quatro casos com idade va­
riando de quatro meses a vinte e três anos, que se apresentaram 
com proptose rapidamente progressiva, acompanhada de hiperemia 
e quemose, sem comprometimento visual, inicialmente. Em apenas 
um caso havia metástase linfática. O tratamento variou de bi6psia 
(dois casos), exenteração (um caso) e exerese tumoral, através de 
orbitotomia superior (um caso). São feitas considerações a respeito 
de quimio e radioterapia. 

Unltermos: proplose, rabdomiosarcoma embrionário, hiperemia e quemose. 

RabdoDÚosarcoma é o tumor ma­
ligno de 6rbita mais freqüente na in­
fância(1). No Brasil não POSSUÚDOS 
estatísticas atualizadas desta patolo­
gia, porém, no ambulat6rio de órbita 
da Escola Paulista de Medicina, ela 
se apresenta em 1 ,2% do total de 
800 casos. 

A idade mais freqüente da ocor­
rência dessa patologia está situada 
entre os sete e nove anos(5). Na Es­
cócia, Inglaterra e País de Gales 
constitui cerca de 4% dos tumores da 
infância e, em média, 50 novos casos 
ocorrem anualmente em crianças 
menores de 15  anos(2). É raro o apa­
recimento congênito da lesão(3) .  

Em relação à capacidade metastá� 
tica, não existe predoDÚnância entre 
as disseDÚnações hematogênica, lin­
fática ou por contigüidade(4). 

O quadro clínico orbitário é ca­
racterizado por uma proptose rapi­
damente progressiva em crianças que 
apresentam com regular freqüência 
hist6ria de trauma em região orbitá­
ria. A motilidade ocular e a acuidade 
visual costumam estar preservadas. 

A pálpebra superior freqüentemente 
mostra-se hiperemiada, o que pode 
levar a pensarmos em celulite orbitá­
ria (Knowles e col., 1979). 

CLASSIFICAÇÃO 
ANATOMOPATOLÓGICA 

O rabdomiosarcoma pode ser 
classificado em quatro formas: 
(A.A.O.) 

a) Embrionário: o tipo mais ire­
qüente encontrado na 6rbita de 
crianças(16). Ele pode derivar de 
células de elementos mesenqui­
mais pluripotenciais dos tecidos
moles da 6rbita e não dos ml1s­
culos extraoculares. Tem predile­
ção pelo quadrante nasal supe­
rior. E composto de fascículos de
células fusiformes indiferencia­
das, onde somente poucas células
exibem a coloração de tricromo, 
as estriações cruzadas de rabdo­
DÚosarcomas imaturos.

b) Alveolar: tem predileção pela re­
gião inferior da 6rbita. O tumor 
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mostra compartimentos regulares 
de tecido fibrovascular, rodeado 
de mbdomioplastos, dispostos ao 
longo do tecido conectivo ou 
distribuído de forma livre nos es­
paços alveolares. É a forma mais 
maligna e com fortes indícios de 
se originar dos músculos extm­
oculares. 

c) Pleom6rfico: é a forma tumoral 
mais diferenciada e tende a ocor­
rer em adultos. Em geral, tem 
bom prognóstico, porém é raro. 

d) Botri6ide: semelhante ao tipo 
embrionário, com células dispos­
tas em cachos. Origina-se dos 
seios paranasais ou da conjunti­
va, portanto, não são primários 
da órbita. 

Weischselbaum e cols. ( 1980) 
propõe o seguinte estadiamento pare 
os rabdomiosarcomas orbitários 
(com certa semelhança à classifica­
ção de Jones et al)(9); 
TI) limitado à palpebm ou à área 

subconjuntival ; 
1'2) localização retrobulbar limi­

tado à órbita; 
T3) retro-orbitário com pequena 

invasão dos seios adjacentes; 
T4) retro-orbitário com acentua­

da invasão intracraniana e 
proptose muito acentuada; 

NO) sem linfadenopatia; 
Nl) adenopatia pré-auricular; 
N2) adenopatia ipsilateral, envol-

vendo a cadeia cervical; 
N3) linfadenopatia difusa; 
MO) ausência de metástases;  
MI) - presença de metástases. 

DESCRIÇÃO DOS CASOS 

São descritos quatro casos de rab­
domiosarcoma, com idades variando 
de quatro meses aos 23 anos, tendo 
sido adotadas condutas particulares 
para cada caso, em decorrência do 
quadro clínico de cada um. 

CASO I - D.S.M., quatro meses, 
masc. ,  bmnco, procedente de São 
Paulo, cuja mãe informava inflama­
ção do olho esquerdo há 1 5  dias, 
com deslocamento do globo ocular 
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Foto 1 - Proptose do olho esquerdo, com quemose e hiperemia conjuntival em região inferior desse 
olho. 

Foto 2 - em corte importante do olho esquerdo para a região ante­
rior e presença de uma lesão homogénea, densa, de forma oval, porém com bordos pouco n(tidos em 
região posterior da órbita esquerda, sem apresentar i nvasão das estruturas adjacentes. 

pare a frente, deixando a criança 
bastante irritada (foto 1). 
I.S.D.A. Parto normal, sem intercor­
rências, tendo se desenvolvido nor­
malmente até a referida data da 
queixa. 

Exame Oftalmol6gico: Proptose do 

olho esquerdo, acompanhada de hi­
peremia e quemose (foto 1). À pal­
pação, a proptose não em retratil e o 
exame de fundo de olho não mostm­
va anormalidades. 

Exames Subsidiários: A tomografia 
computadorizada mostrava massa hi-
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perdensa, intraconal, de bordos níti­
dos, sem destruição 6ssea, ou inva­
são dos seios paranasais ou do crâ­
nio (foto 2). 

Tratamento: A criança foi submetida 
à craniotômia frontal esquerda, com 
retirada do teto orbitário e exerese 
de toda massa tumoral, apresentando 
no pós-operat6rio regressão impor­
tante de proptose. O exame anátomo­
patol6gico mostrou tratar-se de rab­
domiosarcoma do tipo embrionário. 

Classificação: T2, NO, MO. 

Evolução: Após a cirurgia a criança 
foi submetida à Quimioterapia e 
evoluiu bem até os dez meses de 
idade, quando faleceu devido às 
metástases cerebrais. 

CASO 2 - C.S. ,  6 anos, branca, 
procedente da Bahia: apresentando 
hist6ria de trauma no olho esquerdo, 
acompanhada de proptose, vennelhi­
dão e secreção nesse olho há 30 
dias. 

Antecedentes pessoais: Doenças 
pr6prias da infância. 

Exame Oftalmológico: Proptose se­
vera do olho esquerdo, com visão de 
conta dedos, quemose e hiperemia 
conjuntival. Oftalmoplegia completa 
à esquerda. O exame de fundo de 
olho mostrava palidez de papila em 
OE e dobras de cor6ide. 

Exames Subsididrios: Tomografia 
computadorizada evidenciou lesão 
hiperdensa à esquerda, extraconal, 
ocupando o andar superior da 6rbita, 
sem invasão dos seios da face ou do 
crânio. 

Tratamento: A paciente foi submeti­
da à narcose para bi6psia da lesão, 
através de uma abordagem anterior 
da 6rbita, cujo anátomo-patol6gico 
mostrou tratar-se de rabdomiosarco­
ma do tipo embrionário. 

Classificação: T2, NO, MO. 

A paciente foi submetida à radio­
terapia e quimioterapia, apresentan­
do regressão total da lesão em dois 
meses, porém com perda de visão 
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desse olho, devido à retinite e cata­
rata pela radioterapia. Atualmente 
encontra-se bem, sob controle am­
bulatorial, com um ano de sobrevida, 
sem recidiva da lesão. 

CASO 3 - E.M.S. ,  6 anos, branca, 
procedente de São Paulo, atendida 
em nosso ambulat6rio em 1985, com 
queixa de crescimento do olho di­
reito há 20 dias, acompanhada de 
dor ocular e aumento de lacrimeja-
mento. 

. 

Exame Oftalmológico: Visão nonnal 
em ambos os olhos (20/20 Snellen) e 
proptose do olho direito de 4 mm em 
relação ao olho esquerdo, não retra­
til, não apresentando outras altera­
ções oftalmol6gicas. 

Exames Subsidiários: A tomografia 
computadorizada mostrava massa hi­
perdensa em região intraconal direi­
ta, de bordos nítidos. 

Tratamento: Indicada cirurgia para 
bi6psia. 
Por problemas familiares a criança 
somente retomou três meses depois, 
quando exibia intensa proptose, com 
aspecto desfigurativo da face e sem 
visão nesse olho, porém sem metas­
tase local ou à distância. Feita 
exenteração da 6rbita direita, higiê­
nica, tendo sido diagnosticado rab­
domiosarcoma do tipo embrionário 
e complementação do tratamento 
com radioterapia e quimioterapia. 

Classificação: T3, NO, MO. 

Evolução: A criança se apresenta 
bem no momento, sem sinais de re­
cidiva da lesão, porém com a cavi­
dade orbitária se comunicando com 
os seios da face devido à lise 6ssea 
posterior à radioterapia e quimiote­
rapia. 

CASO 4 - B.L.S. ,  24 anos, pardo, 
procedente de São Paulo, com quei­
xa de protusão do olho direito e in­
chaço na região, há 40 dias. 

Antecedentes pessoais: Paralisia ce­
rebral infantil. 

Exame Ffsico: Proptose do olho di-

Foto 3 - Proptose do olho direito, não-axial, 
com desvio para o lado temporal, apresentando 
esse olho intensa hiperernia e edema conjunti-

reito com quemose e hiperemia im­
portantes (foto 3) visão de "movi­
mentos de mão" nesse olho, restri­
ção importante da motilidade ocular 
e atrofia de papila ao exame de fun­
do de olho. Em região cervical pal­
pamos nódulos endurecidos, indolo­
res, aderidos aos planos profundos, 
acompanhando as cadeias linfáticas 
anterior e posterior da região cervi­
cal, bilateralmente. 

Exames Subsidiários: A tomografia 
da 6rbita e crânio, mostrava grande 
massa hiperdensa, irregular, ocupan­
do toda a região retro-orbitária di­
reita, com destruição 6ssea (foto 4), 
e invasão do seio maxilar direito, 
seios etrnoidais e fossa média do 
crânio. 

Tratamento_' O fragmento de bi6psia 
cervical, mostrou um rabdomiosar­
coma do tipo alveolar. 

Classificação: T4, N2, MI. 

O paciente está sob quimioterapia 
e radioterapia, apresentando regres­
são importante da lesão. 
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Foto 4 - Presença de lesão homogé nea, em reg ião intra e extraconal da órb ita direita, estendendo­
se para os seios etmoidais e fossa média do crânio, desviando o olho para f rente e para a região tem­
poral, e áreas de erosões ósseas no seio etmoidal à direita. 

DISCUSSÃO 

Em todos os casos descritos no­
tamos hist6ria de proptose de apare­
cimento rápido, não-retratil, associa­
da a sinais inflamat6rios(17) que, por 
muitas vezes, sugerem quadro de 
celulite orbitária. Devemos ressaltar 
que é raro o aparecimento desse tu­
mor antes do primeiro ano de vida, 
como no caso 1 ,  e após a terceira 
década de vida, do tipo alveolar, 
como no caso 4. 

Em um dos nossos casos, nota­
mos, em relação aos antecedentes 
familiares, a presença de um familiar 
direto, com quadro de má-formação 
congênita do S.N.C., como já obser­
vado na literatura(6.7) e hist6ria de 
trauma ocular coincidente com o 
aparecimento do tumOI.(5). 

Em três dos nossos casos obser­
vamos restrição da musculatura 
ocular extrínseca, e presença de 
grande massa tumoral retro-orbitária 
que, provavelmente, por razões me­
cânicas(14) restringia a ação dos mús­
culos oculares. 

Notamos que um dos nossos ca-

ARQ. BRAS. OITAL. 53(6),1990 

sos, recidiva da lesão ap6s seis me­
ses de tratamento, coincidindo com a 
observação de alguns autores que re­
ferem maior percentagem de recor­
rência da lesão, em um período de 
até dois anos após o tratamento da 
lesão primária(12.13). 

Em relação ao diagn6stico, res­
saltamos a importância da tomografia 
computadorizada, que permite vi­
sualizarmos a massa tumoral com 
detalhes, tais como a densidade ho­
mogênea desse tipo de lesão, de bor­
dos nítidos, fornecendo dados im­
portantes, tais como a invasão de 
estruturas contíguas, precisando sua 
topografia, fator esse indispensável 
para realização da bi6psia ou cirur­
gia, bem como para acompanha­
mento do paciente, ao longo do tra­
tamento. 

Muitas vezes, quando não pode­
mos realizar bi6psia por pequena in­
cisão ou por orbitotomia anterior, 
acreditamos que a craniotomia fron­
tal e a orbitotomia lateral, Kroenlein, 
devam ser empregadas. 

Em relação ao tratameto, a qui­
mioterapia mostra-se de importante 
valia, principalmente em relação às 

lesões metastáticas. Quando associa­
da à radioterapia, mostra grande efi­
clencia terapêutica, aumen�do 
bastante as chances de cura e sobre­
vida do paciente(15). A quimioterapia 
isolada ou associada somente à ci­
rurgia, parece não ser eficiente no 
combate a esse tipo de tumor, como 
se observou em um dos nossos ca­
sos. Em relação à invasão parame­
níngea(10) ressaltamos a importância 
da associação desses tratamentos 
como observado no caso 4, onde 
apesar de ·apenas seis meses de se­
guimento e do tipo histol6gico do 
tumor, houve grande regressão do 
tumor primário e das metástases. 

Acreditamos ser a radioterapia de 
fundamental importância para o tra­
tamento local do tumor, tendo subs­
tituído com mais eficiência a exente­
ração, sendo que esta tiltima, isola­
da, pode curar somente 30% desses 
tumores. A impossibilidade de irra­
diarmos um dos nossos pacientes, 
deve ter sido responsável pela reci­
diva da lesão e pela morte do mes­
mo. Nesse caso, a radioterapia não 
foi indicada devido ao grande risco 
de radionecrose e de desmielinização 
do sistema nervoso central(13). De­
vemos citar aqui outros efeitos cola­
terais da radioterapia tais como a re­
tinite, ceratite, catarata e predisposi­
ção ao aparecimento de outros tumo­
res, como o melanoma e o histioci­
toma fibroso(13.8) .  

No que concerne ao tratamento ci­
rúrgico, justificamos o seu procedi­
mento somente para bi6psia da lesão 
e como complemento terapêutico, 
para a remoção de tumores muito 
grandes e desfigurantes, devido à di­
ficuldade técnica e pequena eficiên­
cia terapêutica. Como forma isolada 
de tratamento ou associada somente 
à quimioterapia ou à radioterapia 
apresenta baixo índice de cura. 

Finalizando, em suspeita de rab­
domiosarcoma, devemos proceder 
imediatamente à bi6psia da lesão, a 
fim de instituirmos o tratamento o 
mais precocemente possível, au­
mentando assim as chances de cura e 
sobrevida do nosso paciente. 
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CONCLUSÃO 

1 - Proptose rapidamente progres­
siva, acompanhada de hipere­
mia e quemose em pacientes jo­
vens, devem lembrar a hipótese 
de rabdomiosarcoma. 

2 - O acometimento orbitário bila­
teral é raro. 

3 - A tomografia computadorizada 
é de importância vital no aux(­
lio do diagnóstico de rabdo­
miosarcoma, na orientação pa­
ra o planejamento cirurgico e 
sobretudo para acompanhar o 
tratamento. 

4 - Acreditamos que a biópsia, in­
dicada precocemente, seguida 
de quimioterapia e de radiotera­
pia são no momento a melhor 
forma de tratamento do rabdo­
miosarcoma de órbita. 

5 - É importante no diagnóstico de 
rabdomiosarcoma de órbita fa­
zermos diagnóstico diferencial 
com celulite orbitária. 

6 - Indicar cirurgia ampla somente 
nos casos onde o tumor for ex­
tremamente grande e desfigu­
rante. 

SUMMARY 

Rhabdomyosarcoma is the most 
frequent primary orbital malignancy 
01 childhood. Four cases which ages 
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varied from 4 months to 23 years old 
are described. The typical clinical 
picture is one 01 a child with sudden 
onset and rapid evolution 01 exoph­
thalmos unilaterally. Biopsy was 
performed in two cases, extnteration 
in 1 case and 1 patient was operated 
on through a left frontal craniotomy. 
Linlatic metastasis was observed in 
one case. Comments concerning 
Chemotherapy and X-ray therapy 
are made . 

Key words: proptos is , embrional rhabdomyo· 
sarcoma, hyperemia and chemosis. 
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