Teratoma Congénito da Orbita
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Etmologicamente teratoma significa “tu-
mor monstruoso”. Os teratomas sao tumo-
res que apresentam uma multiplicidade de
tipos de tecidos e que ocorrem predominan-
temente nas gdnadas. — Ocasionalmente é
observada a localizagcao extra gonadal. Os
teratomas podem ser classificados de acérdo
com o grau de complexidade, sendo 0 mais
complexo, uma tentativa de reproduzir um
corpo humano.

O teratoma da drbita € um tumor congé-
nito raro, no qual estao representados mais
de um folheto germinativo.

DUKE-ELDER, 1964 classifica os terato-
mas da drbita em: 1. Feto completo implan-
tado na orbita (orbitopagus parasiticus). 2.
Parte de um segundo feto na drbita. 3. Tu-
mores que consistem de representantes de
trés folhetos germinativos. 4. Tumores que
contém representantes de apenas 2 folhetos
germinativos. 5. Tumores contendo repre-
sentantes de apenas 1 folheto germinativo

Quanto a raridade dos teratomas de Or-
bita, podemos salientar que em levantamen-
to por nés realizado encontramos 57 casos
na literatura mundial sendo que apenas 2,
sao os casos brasileiros (BURNIER & SAL-
LES, 1945 e VELLOSO & DOLES, 1962) e que
nenhum autor tem experiéncia de mais de
um caso. Assim sendo, julgamos de particu-
lar interesse a apresentagdo do caso que ti-
vemos a oportunidade de observar, nao so-
mente pelas suas peculiaridades, mas tam-
bém pela sua raridade, o que torna o diag-
nostico e conduta do teratoma da Orbita
sempre dificeis.

DESCRICAO DO CASO

C.W.A.S, masculino, 54 dias de vida, pro-
cedente de Presidente Venceslau, Estado de
Sao Paulo. Foi atendido em nosso servigo
em 23/08/82, tendo sido encaminhado com
diagndstico provavel de olho cistico. Nasceu
de parto normal, de gestagdo a térmo sendo
o 9.° filho do casal. Tem 7 irmaos sadios e
um apresenta estrabismo. A mae € estrdabica
e tem miopia.

Exame Clinico Geral: Ao exame clinico,
a crianca apresentou-se em bom estado ge-
ral, eupnéica, anictérica, aciandtica e afebril.

Péso = 4260 g; PC = 38 cm; PT — 37 cm e
Pabd — 34 cm FC = 140 bpm; FR = 40
insp/min. Apresentava pdpulas ecritemato
sas — puntiformes na face.

Exame Oftalmolégico: Na drbita direita
observou se massa avermelhada arredonda-
da, bastante proptética, medindo mais ou
menos 35 cm de diametro, revestida por te-
cido conjuntival ulcerado, sendo que na par-
te central superior da mesma, tivemos a
impressao de haver cérnea sob o tecido con-
juntival (foto n.° 1). A massa era transilu-

Foto 1 — Aspecto pré-operatério do teratoma da dr-
bita direita.

mindvel em algumas partes. As pdlpebras
estavam bastante estiradas mostrando fen-
da palpebral aumentada. Desde a primeira
observacao da crianga até a cirurgia, realiza-
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da um més apds, houve um nitido crescimen
to dessa massa. Nao havia porém aumento
da um més apds, houve um nitido crescimen-
via pulsagao, sOpro e a massa tumoral era
irredutivel. A massa acompanhava 0s movi-
mentos do olho esquerdo, porém de uma ma-
neira mais limitada. O olho esquerdo nao
apresentou alteragoes.

Exames Complementares: Grupo sangui-
neo: A — fator Rh (D): positivo. Hematolé6-
gico. GB 10600 — Bast 1%, Segmentados
27%, Eosindfilos 2%, Linfdcitos 55%, 10% de
linfécitos atipicos, Mondcitos 15%, Plaqueto-
se moderada.

RX. de 6rbita: — ndao mostrou alteracao
das estruturas dsseas, assim como nao mos-
trou aumento da Odrbita direita. Notou-se
areas calcificadas dentro de massa de tecido
mole. (foto n.° 2).

Ecografia: — Em 9/9/82 foi feita a eco-
grafia da massa cistica que ocupava a 6rbi-
ta direita (foto n~ 3) sendo que o relatdrio
nos diz tratarse de massa com dreas cisti-
cas, outras solidas e septos de alta refleti-
vidade.

Cirurgia: — No dia 27/09/82 foi realizada
cirurgia sob anestesia geral. Foi feita aber-

tura conjuntival justamente no limite da re-

Foto 2 — Aspecto radiolégico da drbita direita (posicdo
de WATTER — mento-naso) notando-se presenca de
calcificagdes, com Orbita de caracteristicas normais.
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Foto 3 — Ecografia do teratoma de Orbita direita mos-
trando septos de alta refletividade.

giao onde tivemos a impressao de estar a
cérnea. A massa cistica foi facilmente des
colada da conjuntiva, apresentando-se fir-
memente aderida apenas posteriormente e a
rudimentos de musculos extrinsecos, o0s
quais se encontravam em posi¢ao préxima
ao normal. A massa que se apresentava 3/4
fora da drbita, foi definitivamente removida
da mesma, seccionando-se 0 pediculo poste-
rior, a qual estava présa e os musculos ex-
trinsecos. Foi retirado um retalho de con-
juntiva, pois a mesma era muito exuberan-
te. A conjuntiva foi fechada em sutura con.
tinua com Catgut. Foi feita tarsorrafia pois
a pdlpebra superior ndo excursionava sObre
a conjuntiva. Salientamos que houve muito
pouco sangramento no decorrer da cirurgia.

Follow-up: — 6 meses apds a cirurgia a
crianga apresentava bom aspecto estético,
nao apresentando qualquer outra alteracao.
Exame Anatomo-Patolégico

Macroscopia: — Recebido produto de
enucleacao ocular, constando de pec¢a arre-
dondada, de consisténcia firme, medindo 3,0
x 25 x 25 cm. A superficie extera era lisa,
brithante e de coloragdao creme — esbran-
quicada, com 4drea acinzentada escura, que
media 0,7 x 0,4 cm, na regiao posterior na-
cal. A porgao anterior da pe¢a mostrou-se
exulcerada, notando-se membrana fridvel,
aderida a porcao superior (foto n.° 5).

Notouse pequenos fragmentos de mus-
culatura ocular, bem como nervo Optico que
media 0,2 cm de comprimento na porcao pos-
terior.

Nao se observou camara anterior.

Aos cortes notavam-se multiplas peque-
nas cavidades, variando de 0,3 a 1,5 cm de
diametro, contendo material seroso ou ain-
da pastoso de coloragao amarela creme.

Na regiao corresponente ao cristalino,
notou-se septagoes espessas de aspecto carti-
laginoso 6sseo.
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Foto 4 — Corte histolégico do teratoma da o6rbita direita
onde se observam epitélios cilindrico ciliado e pavi-
mentoso estratificado, bem como estruturas glandula-
res e foliculo piloso.

Foto 5 — Corte histolégico do teratoma da orbita di-
reita demonstrando drea retiniana displasica com for-
macao de rosetas.

Havia ainda na parede medial posterior
area enegrecida, de aspecto cordide.

Microscopia: — O tumor era constituido
por tecidos originados dos trés folhetos ger-
minativos, sem organizagao definida e todos
eles bem diferenciados.

Os tecidos originados do mesoderma es
tavam representados por musculo liso, linfo-
nodos, cartilagem e tecidos conjuntivo, gor-
duroso, 6sseo e hematopoiético. (foto n.> 6).

Os componentes ectodérmicos estavam
representados por tecido nervoso, epiderme
com glandulas sudoriparas, sebdceas, folicu-
los pilosos e esmalte de dente. (fotos n.°
4 eb)

Os componentes derivados do endoder-
ma estavam representados por epitélio ci-
lindrico ciliado do tipo respiratdrio; glan-
dulas muco secretoras e salivar. (foto n.° 4)

As cavidades descritas na macroscopia es-
tavam revestidas por epiderme e anexos,
bem como por epitélio cilindrico ciliado res-
piratdrio.
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Foto 6 — Corte histolégico do teratoma da o6rbita di-
reita onde se observou tecido 6sseo ao lado de epi-
télio pavimentoso estratificado.

Na regiao nasal posterior foram encon-
tradas estruturas préprias do globo ocular
representadas por alguns processos ciliares
de aspecto conservado, retina e coroide re
duzidas & uma massa no interior da qual ha-
via formagao de rosetas, semelhantes as do
retinoblastoma, caracterizando drea retinia-
na displdsica. Nao se observou cristalino.

COMENTARIOS

O teratoma da orbita é um tumor bas-
tante raro. MORTADA 1971, cita que em 900
casos de tumores orbitarios comprovados
histopatologicamente encontrou apenas 1 te-
ratoma. Em levantamento feito por CAR-
NEY e cols. 1972, de 58 casos de teratoma
da infancia registrados na clinica Mayo de
1935 a 1965 ndao encontraram nenhum terato-
ma da drbita. FERRY, 1965, afirma que em
250 casos de tumores orbitarios da infancia
encontrados no Registro de Patologia Oftal-
mica do Armed Forces Institute of Pathology
de Washington encontrou apenas 2 teratomas
da orbita. Da literatura, observamos que
alguns autores fizeram levantamento dos ca-
sos de teratoma da o6rbita, assim € que BUR-
NIER e SALLES, 1945, citam 17 casos, HOYT
& JOE, citam 30 casos, AZZOLINI & BIS-
TOLFI, 1962, citam 28 casos, BARTHOLDSON
e cols, 1967, citam 50 casos BARBER e cols,
1974, citam 54 casos, WOHLSCHLAG, 1976,
cita 54 casos; sendo apenas 2 oOs casos bra-
sileiros, (BURNIER & SALLES 1945 e VEL-
LOSO & DOLES, 1962). Em levantamento
por nos realizado a partir de 1962 encontra-
mos 27 novos casos. Assim se somarmos
com os 30 de HOYT & JOE, 1962 temos na
literatura aproximadamente 57 casos. Se le-
varmos em consideragao que o 1° caso de
teratoma da orbita foi descrito em 1863 por
HOLMES temos que em 100 anos aparece-
ram aproximadamente 58 casos incluindo o
nosso, portanto uma incidéncia bastante bai
xa.
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Aceita-se hoje por teratoma apenas os tu-
mores derivados dos 3 folhetos embriona
rios (DAMATO & DAMATO, 1962; JENSEN,
1969; SIMONSEN & SOGAARD, 1981) deno-
minando de teratdides aos demais, isto €, os
derivados de 2 ou 1 folhetos germinativos.

Os teratomas da 6rbita sdao tumores uni-
laterais, sendo que na literatura hd apenas 2
casos descritos de bilateralidade (GEMOLOT-
TO & GAIPA em 1956 e GEORGIADES, 1956).
Segundo alguns autores, afetaria mais a o6r-
bita esquerda e ocorreria mais no sexo fe-
minino.

A origem dos teratomas € bastante con-
troversa e vdrias sao as teorias para expli-
cé-la sendo que nenhuma satisfaz todos os
casos descritos de bilateralidade (GEMOLOT-
opiniao de ASHLEY e PATH, 1973, sObre o
assunto. Estes autores sugerem haver 2 gru-
pos de teratomas, os gonadais que seriam
derivados das células germinativas por par-
tenogénese, e 0os extra gonadais (provenien-
tes das regides sacro coccigeas, cabega e to-
rax) que estariam relacionados ao sequestro
de células da blastula antes que o bloqueio
diferencial do genoma tenha ocorrido.

Para se fazer o diagndstico de teratoma
da o6rbita na presenca de um tumor orbita-
rio congénito do recém nascido, as dificulda-
des sao grandes. Assim BIETTI, 1927 afir-
ma que o diagndstico s6 € possivel com o
exame anatomo-patolégico. Mas se levarmos
em consideragdao os sinais clinicos que sao
bastante constantes e foram, muito bem enu-
merados por HOYT & JOE, 1962 o diagnds-
tico se torna um pouco mais facil:

1. proptose unilateral extrema presente no
nascimento em crianca normal, de gesta-
¢ao normal.

2. estiramento das pdlpebras sObre uma
massa solida ou flutuante.

3. nao ha comunicacao direta entre o cisto
e 0 espaco intra craniano.

4. os ossos da Orbita estdo alargados po-
podendo haver separacao da sutura zi-
gomatico facial e alargamento das fissu-
ras orbitais superiores e inferiorcs.

5. parte do tumor ou todo éle é transilu-
minavel.

6. o olho apresentava se com desenvolvi-
mento normal apresentando com fre-
qiiéncia degeneracdes secundarias ao
deslocamento.

Essas caracteristicas estavam presentes
em nossO caso, apenas a Orbita nao se apre-
sentava aumentada e o globo ocular nao es-
tava presente. O caso descrito por ELLIOT
& INGRAHAM em 1910 também nao apre-
sentava globo ocular assim como o de FU-
KIMI, 1974.

NOs acrescentariamos ainda, uma séti-
ma caracteristica, que € o rapido crescimen-
to do tumor por nés observado e confirma-
do por outros autores tais como os préprios
HOYT & JOE, 1962; DAMATO & DAMATO

1962; FERRY, 1965; JENSEN, 1969 e SIMON-
SEN, 1981.

Ainda de valor diagndstico sao o RX, a
puncgao e a ultrasonografia.

O RX demonstra a integridade da pare-
de 6ssea com focos de calcificagcao ou tex-
turas dentdrias com orbita em geral aumen-
tada de tamanho. Nosso caso nao mostrou
aumento de Orbita talvez porque a maior
parte do tumor cresceu para fora da cav:da-
dade.

BURNIER e SALLES, 1945 recomendam
a puncao como sendo de importante valor
diagnodstico ndo s6 pelas caracteristicas do
liquido mas também pelas sensacOes dife-
rentes observadas ao tato devido a textura
heterogénea do teratoma.

Poucos sao os casos de teratoma da Or-
bita na literatura que apresentam estudos
ultrasonograficos, assim WOHLSCHAG, 1976
descreve que a ecografia mostrou tecido nao
homogénio na parte inferior da drbita, sen:
do que nao havia ecos anormais atrdas do
globo ocular. IDE e cols 1978 descreveram
que a ultrasonografia havia uma lesao irre-
gular mas bem delimitada na parte inferior
da drbita esquerda entre 5 e 7 horas a qual
se estende para a regiao periorbitdria tempo
ral inferior, sendo sua estrutura ‘“acustica”
semelhante & de um linfangioma. CHANC e
cols, 1980 afirmam que a ultrasonografia de-
monstrou globo de tamanho e forma nor-
mais com masa retrobulbar de natureza po
licistica que preenche a drbita e desloca o
nervo oOptico nasalmente. TUNCBAY e cols
1981, também realizaram ultrasonografia em
seu caso, descrevendo apenas uma massa
retrobulbar. Em nosso caso foi descrito pelo
ultrasonografista tratar-se de massa com
areas cisticas outras solidas e septos de alta
refletividade. Acreditamos hoje poder acres-
centar uma oitava caracteristica as jia men-
cionadas, a qual seria relativa ao aspecto
ultrasonografico dos tertomas da OJrbita:
massa heterogénea com dreas cisticas, ou-
tras solidas, bem delimitada e encapsulada

As caracteristicas descritas acima con
tribuiriam entao para diferenciar o teratoma
da drbita de outros tumores orbitdrios da
infancia, como olho cistico, glaucoma con
génito unilateral, cisto dermdide da Orbita,
neurofibroma orbitdrio, meningoencefaloce-
le naso frontal ou esfenorbital, hemangioma
retrobulbar e linfangioma. Em casos de du-
vidas com hemangioma, a arteriografia € um
exame de extremo valor, apresentando-se
normal nos teratomas da Orbita.

Quanto ao tratamento pudemos observar
tanto da literatura como do nosso caso que
a cirurgia é bastante eficaz. A via que tem
sido mais empregada € a transconjuntival
sendo 0 olho retirado com o tumor. Em
alguns casos o olho foi preservado (KEAR.
NEY, 1926; GIRARD e cols, 1958; HOYT &
JOE, 1962; DAMATO e DAMATO, 1962; JO-
NES, 1963; BARBER e cols, 1974; WOHLS-



CHAG, 1976 e CHANG e cols, 1980). A via
intracraniana € utilizada( DAVIS & ALE-
XANDER 1959) em geral quanao O iumor &
também intracraniano. A exenteracgao, rea-
lhzaaa por alguns autores, € hoje aesaconse-
lhada devido as caracteristicas benignas do
tumor. O teratoma deve porem ser compae-
tamente retirado, caso contrdrio cont.nua
crescendo (MALKIN, 1926; AZZOLINI e B1S-
TOLFI, 1962). Em gera1 as palpebras e a 1.5
sura palpebral aumentadas retornam ao nor-
mal sem que haja necessidade de uma ci-
rurgia reparativa. NOs casOos nos quais a
evolugdo roi fatal como os de MEGLVAND
& WERNER, 1960 e TUNCBAY e col, 1981
havia comprometimento incracraniano, por-
tanto o tumor nao era so orbitario. Quando
o tumor € orbitario puro o prognostico é
bom.

RESUMO

Os autores apresentam um caso de teratoma con-
génito da Orbita direita em recem-nasciao do sexo
1.:asculino. O turmor 10! removiao COIn SUCeSSG [0l
via trans-conjuntival. U exame microscopico mostrou
ser um teratoma contendo represemauntes aos 3 folhetos
germinativos apresentando ainda teciao retiniano e co-
roiquano. Os autores discutem aspectos clinicos diag-
noésticos incluindo os ultrasonogrdnicos assim como Os
aspectos terapéuticos e anatomo-patolégicos. Salhentam
conforme revisao da literatura, a raridade do tumcr,
assinalando que este € o terceiro caso descrito na lite-
ratura brasileira.

SUMMARY

This paper presents a case of congenital orbital
teratoma in a male newborn. The tumor was succe-
fully removed by trans-conjunctival approach. The mi-
croscopic examination showed a teratoma derived from
all three germinal layer and presenting retinal and
cnoroidal tissues.

The diagnostics, therapeutics and anatomopatholo-
gical aspects were discussed.

‘The authors emphasised the importance of ultraso-
und examination in the diagnosis and the rarity of
tnese tumor. The case reported is the third in Brazi-
lian literature.
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