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INTRODUÇAO 

A cavidade orbitária é uma região de in· 
teresse de três especialidades: a oftalmolo­
gia, a otorrinolaringologia 

o
e a neurocirurgia. 

Entretanto, um grande numero de tumores 
desta região ultrapassa os limites de cada 
uma das especialidades. 

Tumores que se originam ou invB:dez:n 
essa cavidade produzem sintomas ou smals 
por compressão ou por infiltração. Em 
muitos casos podem ser apenas uma massa 
ocupando espaço, produzindo uma proptose 
com associação de limitação dos movImen­
tos oculares. 

Sintomas e sinais neuroftalmológicos de' 
correm do efeito exercido diretamente so­
bre o nervo óptico, sobre os nervos moto­
res oculares, sobre o ramo oftálmico do 
trigêmeo e, mais raramente, sobre a inerva­
ção intrínseca. 

Os tumores neurogênicos derivados das 
células de Schwann são denominados de neu­
rofibrornas, neurofibromas plexiformes, neu­
rilemoma e tumores de células granulares 6,10. 

Enquanto que para alguns autores have­
ria também participação do tecido conjun­
tivo, para outros só seriam constitui?os pe­
las células de Schwann e o nome mais acer­
tado seria Schwanoma II . 

Neurofibromas, especialmente do tipo 
plexiforme, podem ocorrer na órbita em as­
sociação com a moléstia de von Recklinghau­
sen, assim qualquer paciente com este tipo 
de tumor pode ser considerado como por­
tador de neurofibromatose até prova em 
contrário 10. 

Neurilemoma é uma entidade isolada, 
enquanto que neurofibroma pode ser uma 
manifestação local de neurofibromatose. En­
tretanto, Mortada 15 relata 2 casos de neuri­
lemo ma encapsulado orbitário associados 
com pigmentação cutânea "café au lait" . 

Como se vê, a histogênese desses turno· 
res não está perfeitamente esclarecida e por 
conseguinte os termos neurinoma, neurile­
morna, neurofibroma, fibroblastoma perineu­
ral e schwanoma têm sido usados como si­
nOnimas. De qualquer modo trata-se de 
tumor anatomopatologicamente benigno que 
nlo oferece geralmente perigo de transfor­
maçlo maligna, 

Apesar das características benignas, cli­
nicamente são malignas pela localização, de­
terminando perturbações funcionais graves 
Mohan IJ chama a atenção para um caso, 
inicialmente rotulado como neurite retrobul­
bar de etiologia desconhecida, sem evidên­
cia de tumor orbitário. Após 3 anos o pa· 
ciente retorna com acentuada redução da 
acuidade visual neste olho e proptose. Tra­
tava-se de neurilemoma, sem sinais cutâ­
neos e orbitários observados na doença de 
von Recklinghausen. 

Se o tumor não atingiu um desenvolvi­
mento acentuado, sua total extirpação pode 
dar excelente resultado, sem perigo de reci­
diva 8. Se a extirpação não for possivel, re­
tira-se o tumor por curetagem, mantendo-se 
a cápsula para reter os restos neoplásicos. 

De 1935 a 1963, neurilemomas são descri­
tos com incidência de 1 % dos tumores or­
bitários 18, 

Prando, Secaf e Clemente F.· (983) 17 
examinaram, de um total de 12.000 tomogra­
fias computadorizadas, 76 pacientes com al­
terações da região orbitária. Destes, 26 
apresentavam condições tumorais mas ne­
nhum caso de neurofibroma ou de neurile­
morna foi diagnosticado. 

Gonçalves (984) 3 relata, dentro de 123 
casos de neoplasias e cistos orbitários, ape­
nas um paciente de 30 anos com neurilemo· 
ma de localização extracônica, no nervo su­
pra-orbitário direito. 

Devido à baixa freqüência desse tipo de 
tumor orbitário apresentamos e discutimos 
o presente caso. 

RELATO DO CASO 

J . C . F.·, 29 anos, sexo masculino, pardo, 
natural do Rio Grande do Norte, Reg. Ge· 
Geral 229 . 536 da Escola Paulista de Medici· 
na - Hospital São Paulo. Examinado ini· 
cialmente em 26/03/80, na Secção de Neurof­
talmologia da Disciplina de Oftalmologia, 
sob o n,· 800075, apresentou os seguintes da­
dos: 

Queixa: Há seis meses foi notado cresci­
mento do olho direito. Há quatro meses 
notou alteração na visão deste olho e que 
vem piorando progressivamente. Refere que 
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mologla da Disciplina de Oftalmologia da Escola t>aulista de Medicina. 
Professor Adjunto da DISCiplina de Neurocirurgia da Escola Paulista de Medicina. . . 
Professor AsSistente do Departamento de Anatomia Patológica da Escola Paulista de Medlcma. 
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o processo está em evolução e nenhum tra­
tamento foi efetuado_ Apresenta uma vaga 
dor de cabeça, bilateraL Não refere visão 
dupla_ 

Antecedentes pessoais: Nega hiperten­
são arterial, diabetes e etilismo_ Fumante 
de 1 a 2 maços por dia_ 

Antecedentes familiares: Não há casos 
semelhantes_ 

Exame físico geral: PA = 120 x 70 mm 
ítg; P = 80 baUmin_; Bom estado geraL Não 
há manchas cutâneas do tipo "café au lait"_ 

Exame neurológico: NormaL 
Exame oftalmológico: 
Acuidade visual : Com a melhor correção, 

para longe: OD = conta dedos a 1 metro e 
OE = 1 ,0;  para perto: OD = não vê J7 e OE 
= J1-

Refração: OD = + 2,50 DE e OE = - 0,50 
DE_ 

Pupilas: Isocóricas, com diâmetro de 
5 mm_ 

Reflexos pupilares : Defeito aferente rela­
tivo à direita (pupila de Marcus GunnL 

Grade de Amsler: OD = Não percebe 
parte do quadrante superior temporal. Não 
percebe alteração nas formas_ OE = normal. 

Visão de cores: Ishihara - A_O_ = Vê 
todos os números mas com o OD nota um 
pouco de embaçamento; PaneI D 15 de Farns­
worth Munsell = Normal em AD_ 

Exame ocular externo: OD = Globo ocu­
lar desviado para direita e para baixo _ OE 
= Sem alterações. 

Exoftalmometria ( Hertel) :  OD = 19 mm 
e OE = 13 mm. 

Biomicroscopia: Sem alterações em A.O. 
Sensibilidade corneana: Normal em AD. 
Sensibilidade facial: Simétrica. 
Tonometria de aplanação: 12 mmHg ( às 

17:00 h) em A.O. 
Motilidade extrínseca ocular: Sem limi­

tações na movimentação de A.O. 
Oftalmoscopia: OD ( Fig. IA) = Polo 

posterior apresentando estrias claras e es­
curas, horizontais e oblíquas, radiadas no 
sentido temporal, a partir da papila. Ele­
vação e borramento das bordas papilares 
temporal, superior e nasal. A região justa­
papilar nasal superior também se encontra 
elevada. Veias ingurgitadas e tortuosas_ OE 
= Normal. 

Angiografia fluoresceínica (em 141'04/80) : 
OD ( Fig_ I B I  = Pregas alternadas hipo e hi-

Fig. I - OLHO DIREITO: A - Retinografia com luz aneritra. focalizando as regiões papilar e peripapilar. B ­
Angiografia fluoresceinica na fase venosa tardia. na qual se notam o padrão das dobras coroidais e o edema 

papilar. 

perfluorescentes, correspondendo às estrias 
acima descritas, observadas já nas fases pre­
coces. Nessas pregas não se observa vaza­
mento do corante durante todas as fases cir­
culatórias. Capilares papilares dilatados. Fase 
venosa tardia apresentando vazamento do 
corante na papila temporal, superior e na­
sal. Retardo no retorno venoso . O diag­
nóstico é de edema papilar e dobras coroi­
dais. OE = Não se observam alterações na 
fase venosa tardia. 

Perimetria (Aparelho Topcon I :  OD ( Fig. 
2) = Mancha cega apresenta-se alargada 
temporalmente com a maior mira ( V4e) ,  sem 
e com correção. CGm mira 14e atinge pro-
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porções maiores e com 13e e 12e chega a 
causar retração nas isóptel'as respectivas, ui· 
trapassando a área de fixaçãço_ Esse alarga­
mento diminui acentuadamente com a adi­
ção de lentes positivas. Não percebe o es­
tímulo Ue_ Conclusão : defeitos compatíveis 
com as alterações oftalmoscópicas. OE = 
Dentro dos parâmetros normais. 

Ecografia ocular ( Bronson-Turner, modo 
B, sonda de 10 MHz ) :  OD = Globo ocular 
de dimensões normais. Presença do cristali­
no. Vítreo acusticamente vazio. Eco parietal 
apresentando um discreto achatamento, para 
o interior do globo, na região nasal supe­
rior. Na órbita ( Fig. 3) nota-se uma mas-
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sa acusticamente vazia, de limites anterio­
res arredondados, com pouca transmissão 
sonora e com alguns ecos no seu interior. 
Os limites posteriores não são possíveis de 
se definir devido à absorção sonora, mas se 

nota apenas parte da parede medial orbi­
tária. A massa mascara a imagem do ner­
vo óptico. As caracteristicas eco gráficas são 
de estrutura "sólida" do tipo neurogênico.  
OE Sem alterações. 
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Fig. 2 - Gráfico da perimetria do olho direito. Há um grande alargamento da mancha cega 
corriglvel, em parte, r.orn lentes positivas. 

Fig. 3 - Ecografia da órbita direita. Sonda aplicada horizontalmente no sentido ãntero·posterior, com centro 
sobre a esclerótica e no meridiano das 8 horas, cuja imagem tumoral aparece na profundidade entre 1,5 e 4,5 cm. 

Raios-X simples de crânio: órbita, bura-
cos. ópticos e fendas esfenoidais normais. 

Líquido céfalo-raquiano: Normal. 
Eletro-encefalograma: Normal. 
Exames hematológicos. Normais. 
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Mapeamento com isótopo 99mTc: Ausên 
cia de concentração anõmala. 

Tomografia computadorizada cerebral 
(Fig. 4 ) :  Realizada em cortes coronais e 
axiais, demonstrando proptose à direita, pre-
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Fig. 4 - Tomografia computadorizada, feita com con· 
traste, indica uma massa retrobulbar direita. 

sença de massa hiperatenuante retrobulbar 
direita, homogênea com limites nítidos, ocu 
pando predominantemente o espaço súpero­
nasal. Trata-se de processo expansivo retroo 
bulbar direito, 

Angiografia carotídea direita: Elevação 
e desvio posterior da artéria oftálmica di­
reita, sem retenção de contraste. Distribui­
ção normal dos vasos intracranianos. 

Com todos os dados, foi orientado para 
a operação da retirada do tumor retrobulbar 
direito. 

Craniotomia frontal direita (21/05/80 ) :  
Através da incisão coronal, foi realizada uma 
craniotomia osteoplástica com exposição do 
,assoalho da fossa anterior. Abordagem epi· 
duraI com preservação do nervo olfatório e 
�ínimo traumatismo ao retrair o lobo fron· 
tal. Orbitotomia foi realizada com uso de 
micro-brocas. Com o uso do microscópio 
cirúrgico e micro-instrumental, a periórbita 
.foi aberta medialmente aos músculos eleva· 
dor da pálpebra e reto superior. Uma mas 
sa tumoral foi identificada, no meio da goro 
dura orbitária, de aspecto fusiforme, acin­
zentado e duro, medindo no conjunto 5 x 4 
x 2 cm. Diante da dificuldade de retirada 
em bloco, em relação às demais estruturas, 
foi feito uma abertura no tumor, curetado 
o seu interior, com conseqüente retirada da 
cápsula na sua totalidade, não sendo possí­
vel a individualização do nervo no qual o 
tumor se originou. Verificada a hemostasia, 
foi refeito o teto da órbita com fragmento da 
craniotomia. Fechamento por planos. 

Apresentou boa evolução pós-operatória, 
referindo diplopia e melhora da visão, com 
ptose parcial da pálpebra superior em evi­
dente regressão. 

Anátomo-patológico: Exame macroscópi­
co - Vários fragmentos irregulares de teci­
do, medindo em cônjunto 5 x 4 x 2 cm, de 
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Fig. 5 - Aspecto geral do neurofibroma. 
Coloração H.E., 100 X. 

Fig. 6 - Area schwanóide da neoplasia. 
Coloração H.E., 160 x. 

coloração acastanhada e consistência mole. 
Exame microscópico ( Figs. 5 e 6 ) .  - Mate­
rial representado por proliferação de células 
fusiformes típicas em meio ao estroma, cons­
tituído por fibrilas tênues dispostas em blo­
cos, lembrando arranjos turbilhonados, ora 
espiralados ora em feixes. Há ainda raras 
células com mitoses, além de vasos dilatados 
e congestos e células com pigmento de he· 
mossiderina no citoplasma. Envolvendo todo 
o tumor observa-se cápsula de tecido con­
juntivo fibroso denso. Diagnóstico: Neurofi­
broma com áreas Schwanóide. 

Evolução ( dois meses após) :  Acuidade 
visual com correção, para longe: OD = 0,1 . 
Refração dinâmica: OD = + O,50DE + O,50DC 
x 30". Reflexos pupilares: Marcus Gunn à 
direita. Exame ocular externo: Assimetria 
na fenda palpebral - OD = 8 mm e OE = 9 
mm. Exoftalmometria ( Hertel) : OD = 14 
mm e OE = 13 mm. Oftalmoscopia:  OD = 
regressão quase total do edema papilar e das 
dobras coroidais. Ecografia: OD = Desapa· 
recimento total da massa tumoral e do 
achatamento do eco parietal. Nota-se bem 
o nervo óptico e a forma em "W" da gordu­
ra retrobulbar normal. 
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Evolução (dois anos após) : Visão inal­
terada. Nega diplopia_ Refere ter tido crise 
convulsiva generalizada e faz uso de carba­
masepina 200 mg ao dia. 

DISCUSSÃO 

Quando se suspeita de uma alteração or­
bitária, em particular produzindo uma prop· 
tose unilateral, uma seqüência de exames 
clínicos e para-clínicos deve ser seguida. 
Após os exames clinico e neurológico exaus­
tivos 1, no sentido de se afastar uma doença 
sistêmica, o exame neuroftalmológico deve 
ser realizado, compreendendo basicamente: 
melhor acuidade visual corrigida, grade de 
Amsler, visão de cores, pupilas com reflexos 
à luz e para perto, exame ocular externo, 
exoftalmometria, sensibilidades corneána e 
facial, motilidade extrínseca, oftalmoscopia, 
angiografia fluoresceinica, perimetria e eco­
grafia ocular. 

Tumores localizados dentro do cone 
muscular, como por exemplo o hemangioma. 
o glioma do nervo óptico e o meningeoma, 
produzem uma proptose axial, isto é, o glo­
bo ocular é projetado para frente. Tumores 
que crescem fora da musculatura do cone, 
tais como o neurinoma, cisto dermóide e os 
tumores das glândulas lacrimais, além da 
protusão anterior do glObo ocular, tendem 
a desviar para o lado oposto da lesão, possi­
bilitando assim - pela direção da proptose 
- identificar-se a natureza do processo oro 
bitário 12. 

Estrias horizontais, vertical ou Obliquas 
no polo posterior do olho podem ser sinais 
indicativos de massa expansiva retrobul­
bar 5,16,19. Estas estrias podem preceder a 
proptose e dar origem à hipermetropia e ao 
astigmatismo em graus variados, que podem 
ou não ser corrigíveis com lentes 5. Dados 
anátomo-patológicos revelam não só dobras 
da limitante interna e da retina como tam­
bém da membrana de Bruch e do epitélio 
pigmentar. A porção da dobra seria prova­
velmente causada pela tração entre a papi­
la e a área de pressão do tumor e a porção 
não dobrada seria pela identação poste­
rior do globo pelo tumor 19. Estas dobras 
coroidais apresentam um padrão caracteris· 
tico de linhas de hipo e hiperfluorescência 
na angiografia fluoresceinica. As linhas cla­
ras correspondem à crista das dobras e as 
linhas escuras aos vales. Em hipótese, as 
linhas escuras seriam devidas à inclinação 
do epitélio pigmentar nesta região, causan­
do um aumento de espessura e, em conse· 
qüência, um bloqueio na transmissão da 
fluorescência, e as linhas claras o resultado 
de atrofia do epitélio pigmentar nas cristas 
das dobras 16. 
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Nosso caso apresentou ecografia caraó­
teristica de tumor "sólido", isto é, limites 
arredondados, boa demarcação das estrutu­
ras circunvizinhas, alta absorção acústica e 
falta de homogeneidade acústica com pre­
sença de ecos internos. Esses ecos internos 
ocorrem devido às interfaces entre os pla­
nos celulares do tumor, septo de tecido co­
nectivo e vasos sangillneos grandes 2. 

A SOlicitação de exames complementa­
res deve iniciar-se por um estudo detalha­
do de radiografias do crânio, da órbita e do 
canal óptico. Calcificações, hiperostose e des­
truições ósseas devem ser identificadas, as· 
sim como patolOgias dos seios da face, que 
poderiam ser bem identificadas pelo estudo 
planigráfico com o politomo, o qual permite 
uma precisa definição das margens ósseas 
das órbitas. A precisa extensão de uma hipe­
rostose e de uma lesão osteolítica pode dar 
o diagnóstico da presença de uma encefa­
locele, de uma patologia de seio da face ou 
de um processo destrutivo e invasivo. 

O estudo com radioisótopos pode ser 
importante para afastar um processo tumo­
ral em vista da positividade encontrada em 
relação aos processos não tumorais, como 
por exemplo o hipertiroirusmo, onde o es­
tudo é negativo. Este exame deve ser reali­
zado principalmente naqueles pacientes com 
exoftalmo e exames radiológicos normais ou 
ainda, no acompanhamento dos pacientes que 
foram submetidos à cirurgia. Uma exceção 
do que foi dito refere-se aos pacientes por­
tadores de neurofibroma, como o que ocor­
reu com o nosso paciente, cujo estudo com 
o isótopo 99mTc foi negativo. 

A avaliação pela tomografia computado­
rizada da patologia orbitária nos permite um 
diagnóstico precoce e preciso 7. Ela substi­
tuiu a orbitografia e a flebografia orbitária 
e em grande parte a arteriografia. O con­
traste radiográfico natural proporcionado pe­
la alta presença de gordura na cavidade or­
bitária facilita a detecção de uma ampla va­
riedade de alterações patológicas e em par· 
ticular o diagnóstico de pequenas lesões. O 
estudo bem realizado nos permite identificar 
toda a anatomia da cavidade orbitária, in· 
cluindo o tamanho e a posição do globo ocu 
lar, do nervo óptico e da musculatura extrín­
seca ocular. O tamanho e a extensão de um 
meninge orna, glioma do nervo óptico e um 
tumor neurogênico pode ser definido pré· 
operatoriamente. A tomografia computado· 
rizada tem contribuido de forma importante 
no diagnóstico e tratamento da patologia 
orbitária e em particular das lesões do es 
paço retrobulbar. Tem permitido a detec 
ção e a exclusão de um tumor nos pacien­
tes com proptose, assim como o diagnóstico 
preciso de pequenas lesões ou mesmo de 
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processos intracranianos com propagação 
para a cavidade orbitária em um glioma do 
quiasma ou do nervo óptico. 

Quando se chega, através deste estudo 
seqüencial, a um diagnóstico preciso, locali­
zação e extensão bem definidas do tumor, 
seja fora do cone muscular seja medial ou 
lateral ao nervo óptico, a abordagem cirúr­
gica deve ser discutida. Os neurilemomas 
são compostos de axônios e células do fascí­
culo de Schwann separados por fibroblasto­
ma endoneural e geralmente podem ser ex­
tirpados em bloco. 

No caso relatado, devido à extensão do 
tumor, visto na tomografia computadoriza­
da, o qual ocupava quase toda a cavidade or­
bitária - predominantemente medial ao ner­
vo óptico - optou-se pela via transcraniana 
frontal direita. A técnica microcirúrgica, 
com o auxilio do microscópio cirúrgico e 
instrumental delicado, é fundamental nestes 
casos. 

Embora a via transcraniana, descrita pe­
la primeira vez por Dandy em 1922, nos per­
mite um ótimo acesso a esse tumor solitá­
rio, ele pode ser também removido pela via 
lateral de Króenlein - a cantotomia late­
ral 9_ 

A extirpação em bloco do neurilemoma 
não foi possível no presente caso. O exame 
anatomopatológico dos fragmentos mostrou 
tratar-se de uma neoplasia benigna com áreas 
de diferenciação para schwanoma. O melhor 
critério para o prognóstico histológico nesse 
tipo de neoplasia é a baixa taxa de mito ses 
por campo de grande aumento 4. 

Apesar de tratar-se de um tumor benig­
no, de crescimento expansivo e lento, quan­
do extirpado podem recidivar ou, com rara 
freqüência sofrer transformação maligna, as· 
sumindo então a forma de sarcoma 14,18 . Nes­
sa última eventualidade o quadro anatomo­
patológico muda completamente, o cresci­
mento é infiltrativo de modo a não ser poso 
sível a sua delimitação e histologicamente 
verifica-se a imaturidade dos elementos cons· 
tituintes, polimorfismo celular e aumento da 
taxa de mitoses. 

O acompanhamento ambulatorial do nos­
so paciente, doi's anos após a cirurgia, não 
evidenciou sinais de recidiva ou mesmo de 
malignização . 

Preferimos a denominação neurilemoma 
para o caso descrito por causa da benigni­
dade da sua evolução, por ser entidade iso­
lada sem sinal cutâneo "café au lait" e 
pelas características clínicas e anatomopa· 
tológicas. 

RESUMO 

Os autores apresentam um caso de neurtlemoma or· 
bitário benigno. solitário. operado sem recidiva ou ma· 
Iignização durante a evolução. Discutem o aspecto 
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cllnico e os achados neuroftalmológicos e neuroclrúr­
gicos, assim como O quadro anátomo-patológico desta 
entidade nosológica. 

SUMMARY 

The authors are reported a case of solitary benign 
orbital neurilemmoma that was removed without re­
currence or malignant transformation. The clinical as­
pect and neurophthalmological and neurosurgical findings 
are discussed. stressing the importance of the diagnosis 
that was made by histopathologic examination after 
craniotomy. 
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