
REVISÃO'IEMÁTICA 

,, 

Orbita III - Tumores Orbitais: Epidemiologia, Infiltrações 
linf ó ides e tumores da glândula lacrimal 

Fernando Chahud 11 1
Fabiano Hueb de Menezes 121 

Antonio Augusto Velasco e Cruz 131 

INTRODUÇÃO 

Várias afecções neoplásicas, primárias ou não, podem 
acometer a órbita. O diagnóstico preciso da natureza dos 
tumores orbitários é de fundamental importância pois só as­
sim é possível direcionar a abordagem clínica e cirúrgica 
destas patologias, bem como definir o caráter de urgência do 
tratamento . Na grande maioria dos casos, a biópsia da lesão é 
a pedra angular do diagnóstico, sem a qual a chance de 
indicação de uma cirurgia equivocada é grande. 

O tema é bastante complexo e pouco discutido na literatura 
nacional e será dividido em algumas secções .  Na nossa opi­
nião, uma revisão extensa da l iteratura internacional sobre o 
assunto corre o risco de não expressar a realidade de nossos 
serviços de oculoplástica, uma vez que a epidemiologia des­
ses tumores varia de acordo com o local de atendimento . 
Assim, inicialmente situaremos a freqüência relativa das 
neoplasias orbitais com base num estudo de 63 lesões docu­
mentadas com tomografia computadoriza e histopatologia. 
Em seguida, detalharemos dois grupos de tumores orbitai s 
importantes e que podem aparecer imbricados :  as infiltrações 
linfóides e os tumores de glândula lacrimal . 

PREVALÊNCIA RELATIVA DOS TUMORES ORBITAIS 

Todos os pacientes computados neste estudo foram atendi­
dos no setor de óculo-plástica do Hospital das Clínicas de 
Ribeirão Preto (HCFMRP-USP) , no período de 0 1 /92 a 03/99.  
As biópsias obtidas das lesões foram examinadas no setor de 
patologia cirúrgica do HCFMRP-USP. Foram analisadas nesse 
período um total de 63 biópsias orbitárias . Todos os pacientes 
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tinham se submetido à tomografia computadorizada de órbita, 
segundo protocolo do setor de radiologia do HCFMRP-USP, 
que consiste em cortes axiais e coronais (3x3 mm) , com 
contraste e j anela óssea. Esses exames foram revistos .  Os 
dados relativos às idades dos pacientes foram obtidos median­
te consulta dos prontuários . 

As lâminas das biópsias orbitárias, coradas rotineiramente 
pela hematoxilina e eosina, foram todas revisadas . Para os 
tumores linfóides, além da hematoxilina e eosina, marcadores 
linfóides para determinação de l infomas B ou T tinham sido 
previamente utilizados pelo Setor de Patologia Cirúrgica, na 
ocasião do diagnóstico. Para os tumores linfóides, além da 
revisão das lâminas para a classificação das lesões segundo a 
Working Formulation, os pacientes foram encaminhados para 
o Setor de Hematologia para estadiamento clínico e tratamen­
to das lesões .  

Na avaliação geral , os tumores malignos foram mais fre­
qüentes que os benignos (Figura 1 ), e os primários mais 
encontrados que os secundários (Figura 2). Convém ressaltar 
que os critérios de malignidade para esta classificação foram 
puramente histopatológicos .  

Quando as freqüências relativas dos tumores com relação 
à linhagem tecidual dos mesmos foram analisadas, os tumores 
epiteliais e l infóides foram os mais comuns, seguidos pelos 
tumores neurais e vasculares (Figura 3 ) .  A figura 4 detalha a 
distribuição dos tumores de acordo com o diagnóstico 
histopatológico. Fica evidente a importância das infiltrações 
linfóides (linfomas e hiperplasias l infóides) e carcinomas no 
contexto das massas orbitai s .  Com efeito, os l infomas 
orbitários foram os tumores mais freqüentes ,  seguidos pelos 
carcinomas, tumores vasculares e hiperplasias l infóides .  

Para uma adequada comparação entre as  séries das fre­
qüências relativas das neoplasias orbitárias, é necessário levar 
em consideração as diferentes classificações utilizadas pelos 
diversos autores ao longo do tempo, bem como os viéses dos 
serviços de referências . 

A freqüência de distribuição de tumores orbitais ,  com 
relação ao diagnóstico histopatológico, no Registro de Pato­
logia Ocular do Instituto de Patologia das Forças Armadas dos 
Estados Unidos (AFIP) (McLean et al . ,  1 994) é semelhante à 
freqüência das principais séries publicadas na l iteratura 
anglo-saxônica (Shields et al . ,  1 984) . No registro da AFIP, 
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Fig. 1 - Distribuição de tumores orbitais segundo critérios histopatológicos. 
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Fig. 2 - Distribuição dos tumores orbitais segundo o sítio original da lesão. 
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l infoma, fibro-histiocitoma e hiperplasia linfóide foram os 
tumores mais comuns .  Já para Henderson, os mais comuns 
foram os carcinomas secundários,  linfomas e hemangiomas 
(Henderson, 1 980) . Por outro lado, segundo Kennedy, os 
tumores mais freqüentes são os l infomas, os cistos dermóides 
e os hemangiomas (Kennedy , 1 984) . Finalmente, Shi �lds en­
controu como mais freqüentes os cistos dermóides, as 
hiperplasias l infóides e linfomas (Shields et al . ,  1 984) . A 
nossa série é mais próxima da de Henderson, ou seja,  ou 
tumores mais comuns foram os l infomas (em primeiro lugar) e 
os carcinomas (em segundo) ,  seguidos pelos hemangiomas e 
hiperplasias l infóides em terceiro lugar. Fica evidente a im­
portância dos tumores linfóides no contexto geral das patolo­
gias orbitárias uma vez que nas quatro séries citadas, além da 
nossa, os linfomas estão entre as três principais lesõe� em três 
delas, e as hiperplasias linfóides aparecem também entre as 
três lesões mais freqüentes em duas das grandes séries .  

Dentre os tumores benignos, similarmente à série de 
Henderson, encontramos como mais freqüentes os he:nangio­
mas que, no nosso caso, igualaram-se em número às  hiper­
plasias linfóides. 

Interessante notar que não encontramos em nmsa série 
casos de fibro-histiocitoma, tumor mesenquimal orbitc'.rio mais 
comum do adulto, segundo dados da AFIP (McLean et al . ,  
1 994) . Para alguns autores, a órbita é provavelmente um sítio de 
predileção para esse tumor (Enzinger, Weiss,  1 9 8 3 ;  Font, 
Hidayat, 1 982) .  

Quando falamos de neoplasias malignas ou benignas, con­
vém ressaltar que os critérios de malignidade adotados para a 
classificação foram puramente histopatológicos. Algms tumo­
res, como por exemplo os hemangiopericitomas, apresentam 
muitas vezes quadro histopatológico benigno contrastando com 
comportamento biológico mais agressivo, com ocorrência de 
metástases (Henderson, Farrow, 1 978) .  Em outros, como nas 
hiperplasias linfóides, há possibilidade de associação com 
linfoma sistêmico pregresso, concomitante ao diagnéistico ou 
futuro, em aproximadamente 27% dos casos (Knowles et al . ,  
1 990) . Deste modo, especialmente nesse último grupo, é neces­
sário um adequado seguimento dos pacientes, de preferência 
com um acompanhamento por um hematologista, para trata­
mento da lesão orbitária e reavaliação periódica, buscando 
evidências de possível acometimento sistêmico. 

INFILTRAÇÕES LINFÓIDES 

Faixa Etária 

A idade dos portadores de tumores linfóides vari JU de 6 a 
85 anos (média = 48,82 e mediana = 53  anos) sendo que
52,95% dos pacientes tinham 50 anos ou mais .  

O detalhamento da faixa etária no grupo das  infiltrações 
linfóides,  mostra que os linfomas de baixo grau tendem a 
ocorrer numa faixa etária mais alta, enquanto que cs de alto 
grau, ao contrário,  aparecem mais precocemente (Figura 5 ) .  
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Fig.  3 - Distribuição dos tumores orbitais segundo a l inhagem tecidual .  

Com relação à faixa etária dos pacientes portadores de 
tumores linfóides orbitais ,  observamos,  assim como outros 
autores ,  uma ampla variação, de 6 a 85 anos (Knowles et 
al . 1 990) . Ao compararmos o valor da mediana, com o valor 
encontrado pelos autores acima citados, verificamos uma di­
ferença de 10 anos (53 anos para a nossa série e 63 anos para 
a dos mesmos) .  Provavelmente, a explicação para esta dife­
rença relacionada à faixa etária resida em dois fatos :  em 
primeiro lugar, nossa série de tumores l infóides orbitais não é 
tão extensa quando comparada à dos autores citados ,  apresen­
tando um quarto do número de casos da série dos mesmos ( 1 7  
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Fig. 4 - Distribuição dos tumores orbitários, segundo o diagnóstico 
histopatológico: H. Linfóide = hiperplasia l infóide, LMA = leucemia mielóide 
aguda, N.M. Benigma = neoplasia mesenquimal benigna a esclarecer. 

casos em nossa série e 69 casos na série deles) ; em segundo 
lugar, mesmo com uma série reduzida, tivemos a oportunida­
de de observar dois casos de comprometimento orbitário por 
linfomas sistêmicos de alto grau (linfomas linfoblásticos) ,  o 
que não foi observado na série maior, pois nessa última, todos 
os linfomas eram de baixo grau ou de grau intermediário de 
malignidade. Os dois casos de pacientes jovens representaram 
1 1 ,76% de nossa casuística e, portanto, acabaram por dimi­
nuir o valor médio e da mediana da faixa etária. 

Alguns autores afirmam que o linfoma linfoblástico quan­
do envolve a órbita é quase sempre como parte de doença 
sistêmica (McLean et ai . ,  1 994 ). Os casos que observamos 
vêm de encontro aos dados da literatura. De maneira geral , o 
linfoma linfoblástico é mais comummente visto em crianças e 
adolescentes,  podendo também ser encontrado em adultos .  
Em aproximadamente metade dos casos há massa mediastinal 
na região tímica. O curso clínico da doença não tratada é 
extremamente agressivo, com rápida disseminação si stêmica, 
leucemização do sangue periférico e morte em alguns meses 
(Nathwani et ai . ,  1 976) .  Os dois pacientes portadores deste 
tipo de linfoma foram os dois casos mais jovens de nossa 
série, com 6 anos e 26 anos ,  que descrevemos a seguir. 

Nosso paciente no extremo inferior da variação da faixa 
etária, com 6 anos,  foi um caso raro de acometimento orbitário 
por linfoma em criança. Tal paciente foi encaminhado ao ambu­
latório de oftalmologia para avaliação de edema de pálpepra 
superior esquerda e hiperemia local, de duração de um mês .  O 
exame clínico revelou uma lesão em órbita superior esquerda, 
com deslocamento inferior do globo e restrição da motricidade 
ocular, não havendo sinais inflamatórios no globo. A tomo­
grafia computadorizada revelou massa em órbita superior e em 
seios maxilares, com lise óssea em rebordo orbitário temporal 
superior direito e em assoalho de órbita esquerda. A biópsia da 
lesão orbitária revelou um linfoma linfoblástico, de alto grau 
segundo a Working Formulation. A revisão do prontuário reve­
lou que o paciente apresentava antes do aparecimento da lesão 
orbitária, sinais gerais como perda de peso, palidez e fraqueza 
e que raios-X de ossos longos e de coluna cervical evidencia­
vam áreas de rarefação óssea em metáfises distais dos fêmures,  
proximais das tíbias e em corpos vertebrais de C4, C5,  C6. Com 
esses dados ,  ficou evidente tratar-se de um caso de envol­
vimento orbitário por linfoma sistêmico. 

No segundo caso, o paciente de 26 anos apresentava 
nódulos em pele de pálpebra, região auricular e braço es­
querdos há 5 meses .  O exame clínico revelou que o compro­
metimento não era apenas de pele palpebral , mas também de 
órbita esquerda. A tomografia  demonstrou massa única, ex­
tensa, localizada fora do cone muscular, comprometendo 
andar inferior (porções medial e lateral) e estendendo-se 
posteriormente, havendo amoldamento do globo ocular, sem 
sinais de lise óssea.  A biópsia revelou um linfoma linfo­
blástico T variante atípica, de grandes células .  Esta variante 
do l infoma linfoblástico corresponde a 1 0% dos casos 
(Griffith et ai . ,  1 987 ) .  Concomitante ao diagnóstico, havia 

ARQ. BRAS.  OFTAL. 62(3) ,  JUNH0/ 1 999 - 353 



Órbita m _ Tumores Orbitais: Epidemiologia, Infiltrações linfóides e tumores da glândula lacrimal 

1 00 -
90 - o 
80 -

o o" 10 - o ... o 8 o 60 -e 8 � 60 -
CD o o "CJ 40 -IV !! o 

30 - o o § 
20 -
1 0 - o 

o 1 1 1 1 
º'l)e �$� r:,f.9-� �el)· 

... � .. oG 
�"º �ef. 

�:V �$\jl �'� \,.• \,.· G1.� 
\,.• 

Fig.  5 - Distribu ição de idades nos diferentes grupos de infi ltração 
l infóide orbital .  

hepatoesplenomegalia e infiltração do si stema nervoso cen­
tral e medula óssea.  

De acordo com a literatura, pacientes com proliferações 
l infóides de anexos oculares,  independentemente da bila­
teralidade ou histopatologia, não diferem significativamente 
quanto à idade, sexo, queixas iniciais ,  duração dos sintomas 
ou achados oftalmológicos (Knowles, Jakobiec, 1 992) . Nos­
sos achados ,  embora com um número reduzido de casos, 
parecem revelar uma tendência dos linfomas de baixo grau em 
acometer indivíduos tle faixa etária superior (a partir da meta­
de da 5" década de vida) , enquanto que os de alto grau foram 
diagnosticados em pacientes mais jovens (no máximo até a 
metade da 3ª década) . Por outro lado, as hiperplasias l infóides 
e os l infomas de grau intermediário tiveram uma distribuição 
mais ampla, acometendo pacientes jovens e idosos .  

Características Tomagráficas 

Quanto à lateralidade da lesão, a maioria das lesões foi 
unilateral (76,46%) sendo que órbita direita foi discretamente 
mais acometidade que a órbita esquerda (4 1 , 1 7 %  contra 
35 ,29% dos casos) .  O acometimento bilateral ocorreu em 
apenas 23 ,5 3 %  dos casos .  A figura 6 mostra um típico 
infiltrado linfóide uni lateral . 

A grande maioria dos tumores linfóides (88 ,23 % ) apresen­
taram-se sob a forna de massas unifocais ,  e o restante 
( 1 1 ,77%) acometeu a órbita de maneira multifocal (Figura 7 ) .  
Em relação a localização orbital das infiltrações elas aparece­
ram predominantemente nas regiões súpero-lateral e anterior 
da órbita ( 4 1 ,  1 7 %  dos casos) ,  ou tiveram tendência a acome­
ter a órbita de maneira difusa ( 4 1 ,  1 7 %  ), ou seja,  a lesão 
acometia andares superior e inferior e/ou porções anterior e 
posterior da órbita. O acometimento súpero-medial ocorreu 
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Fig.  6 - Típico infi ltrado l infóide uni lateral .  

em 1 1 , 76% dos casos,  e 5 , 88% dos tumores comprometeram 
as porções medial, central e lateral do andar superior. 

As lesões mais anteriores podem ser observadas através da 
infitração dos fórnices sob a forma da típica salrnon pink 
patch (mancha cor de salmão),  sinal patognomônico de infil­
tração l infóide (Figura 8) .  A figura 9 ilustra a apre sentação 
radiológica de uma infiltração l infóide anterior. 

Foi encontrado envolvimento de glândula lacrimal (Figura 1 O) 
em 76,47% dos casos, distribuídos da seguinte maneira: 29,4 1 % 
envolvendo o lobo orbital da glândula e 1 1 ,76% o lobo palpebral. 
Os demais casos (35,29%) envolveram a glândula difus1mente. 

A moldagem do globo ocular e das paredes ósseas foram a 
características tomográficas mais freqüentemente encontradas 
nos tumores linfóides da órbita (94, 1 2% dos casos, Fi gura 1 1 ) . 
Em apenas 5 ,88% dos tumores linfóide houve indentação da 
esclera quando do contato da lesão com o globo ocular. Com 
relação à densidade da massa tumoral , ela foi homogênea em 
70,59% dos tumores e heterogênea em 29,4 1 % dos mesmos. 

De maneira geral , os tumores linfóides da órbitc. não cur-

Fig. 7 - Infi ltração l infóide mu ltifocal .  
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Fig. 8 - Típico especto c l ín ico de infi ltração l infóide orbital anterior 
(salmon pink patch). 

sam com alterações ósseas das paredes orbitárias tai s como 
ocorrência de formação de fossa em parede óssea ou lise da 
mesma. Na atual casuística, 82 ,35% dos casos não apresenta­
ram sinais tomográficos de comprometimento ósseo, enquan­
to que em 1 7  ,65% das lesões havia evidência de lise óssea. As 
alterações ósseas ocorreram ocasionalmente nos linfomas de 
grau intermediário ou de alto grau (Figura 1 2) .  

Com relação aos achados tomográficos, a literatura afirma 
que hiperplasias linfüides e os linfomas orbitais são quase 
sempre lesões unifocais, em contraste com os pseudotumores 
inflamatórios, freqüentemente multifocais (Knowles, Jakobiec, 
1 992).  De fato, a grande maioria dos nossos casos (88 ,23%) 
representaram lesões unifocai s ,  sendo o acometimento 
multifocal observado em 1 1 ,7 7 %  dos casos .  Quanto à 
lateralidade das lesões, nossos achados foram de encontro aos 
da literatura, sendo a grande maioria dos casos de ocorrência 
unilateral . De acordo com Knowles et ai . recorrências e lesões 
bilaterais não envolvendo a glândula lacrimal falam a favor de 
malignidade (Knowles et al . ,  1 990) . 

Dentro da órbita, as localizações súpero-lateral (e anterior) 
juntamente com o acometimento difuso foram as mais freqüen­
tes . Esses dados assemelham-se aos da literatura que demonstra 
que o quadrante superior da órbita é o sítio mais freqüente de 
envolvimento em aproximadamente 30% dos casos, vindo em 
seguida o envolvimento da glândula lacrimal, talvez devido à 
população de células l infóides normalmente presentes entre os 
ácinos e os duetos glandulares (McLean et ai . ,  1 994 ). 

É de extrema importância a localização precisa  dos 
infiltrados linfóides dos anexos oculares .  Knowles et ai . de­
monstraram que pacientes com lesões linfóides da conjuntiva, 
órbita e pálpebras apresentam linfoma extra-ocular pregresso, 
concomitante à lesão ocular ou futuro em, respectivamente, 
20% , 35% e 67% dos casos (Knowles et al . 1 990) . Claramente, 
a conjuntiva é o sítio anatômico com prognóstico mais favorá­
vel . O paciente da figura 8 é um bom exemplo da importância 
em se realizar um exame físico detalhado, aliado ao estudo 
tomográfico. Esse paciente apresentou-se com uma história de 
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edema de pálpebra superior esquerda e massa em canto exter­
no de 2 meses de duração . Ao exame não havia, além do 
infiltrado subconjuntival , alteração da acuidade v isual ou 
proptose, o que favorecia o diagnóstico de uma lesão pura­
mente conjuntiva! . Entretanto, a tomografia computadorizada 
em corte axial demonstrou que se tratava de uma lesão 
orbitária que em virtude de seu tamanho não muito acentuado, 
não causou proptose. A biópsia revelou um linfoma d ifuso, de 
pequenas células clivadas, de grau intermediário, segundo a 
Working Formulation. Esse paciente apresenta, portanto, uma 
probabilidade de 35% de desenvolver linfoma extra-ocular 
pois a lesão é orbitária e não uma probabilidade de 20%, no 
caso de lesão conjuntival . 

O número de casos com envolvimento da glândula lacri­
mal em nossa casuística foi bem superior ao encontrado na 
literatura: 76,46% contra 46,0% encontrado por Knowles e 
Jakobiec ( 1 992) . Embora essa diferença sej a  significativa, 
não encontramos uma explicação convincente para a mesma. 
Autores de grandes séries de estudo de tumores l infóides 
afirmam que todas as lesões linfóides, envolvendo ou não a 
glândula lacrimal, podem ser consideradas em conjunto pois 
apresentam as mesmas características (Knowles et a l . ,  1 990) . 

Fig.  9 - Corte axial mostrando lesão anterior. Notar que embora a lesão 
pareça ser pré-septal ,  na verdade ela se encontra dentro da órbita e 

portanto é pós-septal .  

F i g .  1 O - Corte axial tomográfico mostrando envolvimento d a  glândula 
lacrimal em um caso de ! informa. 
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Fig. 1 1  - Corte tomográfico axial.  Moldagem de ! informa ao redor do 
globo ocular. 

A moldagem do globo ocular e das paredes ósseas e a 
ausência de alterações ósseas, devido à pressão exercida pela 
lesão ou à lise óssea, foram os achados tomográficos mais 
constantes no estudo das alterações tomográficas dos tumores 
linfóides .  Tais achados correspondem aos encontrados na 
literatura que, classicamente, descrevem os tumores l infóides 
como tendo uma tendência em moldar o globo e as estruturas 
orbitárias (Knowles et ai . ,  1 990) . 

Comprometimento sistêmico e histopatologia 

Em 4 1 ,67% dos casos houve sinais de envolvimento 
sistêmico por linfoma na ocasião do diagnóstico da massa orbital . 

Do ponto de vista histopatológico, todas as lesões l infói-

Fig.  12 - Lise óssea no rebordo temporal superior d ireito e assoalho 
esquerdo em um raro caso de l infoma de alto grau em criança. 

des puderam ser classificadas como francamente malignas 
(linfomas) ou claramente benignas (hiperplasias linfóides tí­
picas) ,  não tendo havido casos de hiperplasias linfóides 
atípicas . Dentre os linfomas, os de baixo grau de malignidade 
(classificados de acordo com a Working Formulation) foram 
tão freqüentes ,  quanto as hiperplasias e os de grau intermedi­
ário .  Os de alto grau foram os menos freqüentes (Figura 1 3 ) .  

Ao avaliarmos o comprometimento sistêmico na  ocasião 
diagnóstico, encontramos que 4 1 ,67% dos portadores de 
l infoma orbitário apresentavam linfoma sistêmico, pregresso 
ou concomitante à lesão orbitária. Knowles et ai. ( 1 990) 
encontraram uma ocorrência de I infoma pregresso ou 
concomitante à lesão orbitária em 20% dos casos de tumores 
l infóides,  incluindo aqui as hiperplasias linfóides reacionais .  
Em nosso estudo, a ocorrência de linfoma sistêmico em pa­
cientes portadores de hiperplasias linfóides orbitais não pôde 
ser avaliada em virtude da perda de seguimento destes pacien­
tes . Os mesmos autores salientam a importância de se dividir 
os pacientes portadores de tumores linfóides orbitais em dois 
grupos .  O primeiro, sem história pregressa ou evidência de 
l infoma extra-ocular, por um período de 6 meses após o 
diagnóstico da lesão orbitária, e o segundo grupo, em que há 
história pregressa ou evidência de linfoma extra-ocular até 6 
meses após o diagnóstico da lesão orbitária. Os pacientes 
pertencentes a esses dois grupos exibem várias e importantes 
diferenças clínicas, sendo a mais importante delas o prognós­
tico. Na experiência desses autores,  86% dos pacientes que se 
apresentam no estadia IE (doença restrita à órbita) , unilateral 
ou bilateral , permanecem vivos e livres da doença, apesar de 
terapia conservadora, após um follow-up médio de 5 1  meses .  
Por outro lado, apenas 20% dos pacientes do segundo grupo 
estão bem e livres da doença após follow-up médio de 57 
meses .  Os demais 80% estão vivos com a doença ou morreram 
de linfoma, sendo a sobrevida média de 1 9  meses . Segundo os 

mesmos autores,  a grande maioria dos pacientes com tumores 
l infóides de anexos oculares que se apresenta com estadia 
clínico IE, independente da histopatologia, imunofenotipo ou 
bilateralidade, tem curso clínico indolente . 

Com relação ao perfil imuno-histoquímico, a grande maio­

ria dos linfomas, ( 83 ,4%) foram constituídos por linfócitos B 
e o restante ( 1 6 ,6%) por linfócitos T.  

Finalmente, com relação ao diagnóstico histopatológico, 
tivemos uma mesma freqüência, de 29,4 1 %, para as hiper­
plasias linfóides, l infomas de baixo grau e de grau intermediá­
rio de malignidade. Para as hiperplasias l infóides, esses nú­
meros não diferem dos encontrados na l iteratura, que indicam 
uma freqüência de 30% de hiperplasias l infóides orbitais ,  
dentre todos os tumores l infóides da órbita. Entretanto, para 
os l infomas há diferença pois a l iteratura indica uma freqüên­
cia de 54,79% pertencente à categoria de l infoma de baixo 
grau e 1 2 , 33% à de linfoma de grau intermediário.  Essa 
diferença está provavelmente relacionada ao tamanho da 
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Fig. 1 3  - Freqüência das diferentes lesões l infóides orbitais:  H = 

hiperplastia, 
L = l infoma. 

amostra. A grande maioria dos linfomas orbitais ,  em nossa 
casuística, são constituídos por linfócitos B (83 , 3% dos ca­
sos) .  Série maior revelou uma porcentagem de 95,92% de 
linfomas B (Knowles ct ai . ,  1 990) . 

TUMORES DA GLÂNDULA LACRIMAL 

Genericamente, as l esões da glândula lacrimal (Figura 1 4  ) ,  
podem ser divididas cm 4 categorias : lesões inflamatórias, 
linfomas, neoplasias metatásticas e tumores primários de ori­
gem epitelial .  As neoplasias de glândula lacrimal constituem 
uma pequena proporção do espectro das doenças da órbita, 
mas revestem-se de importância,  pela possibil idade de 
afecções glandulares de origem maligna. 

Fig. 14 - Topografia das g lândulas lacrimais em tomografia orbital com 
reconstrução tridimensional . 
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Terminologia e Epidemiologia 

O termo adenoma refere-se aos tumores benignos que 
derivam do epitélio glandular e tendem a reproduz�r. com 
aproximação, a estrutura da glândula originária. O adenoma 
pleomorfo (tumor de l inhagem benigna, predominante na 
glândula lacrimal) é mais frequente no sexo masculino e em 
pacientes com meia idade (Henderson et ai . ,  1 980; Rose, 
Wrigth, 1 992;  Font, Gamei, 1 978 ) .  

O carcinoma adenóide cístico é o tumor epitelial maligno e 
primário que mais acomete a glândula lacrimal (Henderson et al . ,  
1 980; Rootman, 1 988 ;  Wrigth et  al . ,  1 992; Zimmermoo et  ai . ,  
1 962; Ni  e t  al . ,  1 982) . Ocorre em ambos os  sexos, com maior 
incidência na quarta década. O adenocarcinoma é um tumor 
maligno que tende a imitar, de modo atípico, a glândula de 
origem, nunca respeitando as mais delicadas estrutun: s histo­
lógicas relacionadas à função. Na glândula lacrimal este tumor é 
raro, tem uma predominância no sexo masculino e em indivíduos 
mais velhos (Meldrum et al . ,  1 998) .  Outros tumores, mais raros 
são os carcinomas mucoepidermóide e escamoso, tLmor de 
Warthin (Bonavolanta et al . ,  1 997), mioepitelioma (Grossniklaus 
et al . ,  1 997), adenocarcinoma de dueto de glândula .acrimal 
(Nasu et al . ,  1 998) e hemangiopericitoma (Font et al . ,  l '.)98) .  

Em estudo recente , Font e colaboradores avaliaram, re­
trospectivamente, 1 20 casos de lesões em região da .§ lândula 
lacrimal . Observaram que a maioria destas massas (67%) era 
de origem não epitelial, incluindo patologias inflarr.atórias, 
sarcoidose e linfomas , ao passo que o restante dc s casos 
(4 1 %), era representado por tumores de origem epitelial . O 
adenoma pleomorfo foi o tumor benigno mais freqüente, se­
guido pelo carcinoma adenóide cístico de glândula la::rimal e 
adenocarcinoma (Font, et al . ,  1 998) .  

Aspectos Clínicos 

A importância de uma minuciosa história clínica, no manu­
seio de todas as desordens da glândula lacrimal , foi proposta 
por Wright e corroborada por estudos subseqüente ; (Rose, 
Wright, 1 992;  Wright, 1 982 ;  Warner et al . ,  1 996) .  Dé vem ser 
observados a idade do paciente, o tempo de aparecimento da 
lesão e a presença de sinais inflamatórios e dor na região da 
glândula lacrimal . 

Os tumores que, topograficamente, se localizam no lobo 
palpebral são menos comuns do que aqueles situados no corpo 
da glândula (Rose, Wright, 1 992;  Auran et ai . ,  1 98 8 ;  Parks,  
Glover, 1 990; Vangveeravong, Katz , 1 996) . Por c ausa da 
localização anterior, esses tumores, tipicamente, apré sentam­
se com história de massa evidente, palpável, rígida e móvel, 
podendo apresentar alterações no contorno temporal da pál­
pebra superior. Muitas vezes ,  nota-se uma proemin�ncia do 
lobo palpebral no fórnice conjuntiva} superior. Dess .1 manei­
ra, os adenomas pleomórficos, que surgem no lobo palpebral , 
são geralmente detectados e tratados antes de sua história 
natural, pois são evidentes à irispeção e à palpação . 

Por outro lado, neoplasias no corpo da glândula lacrimal 
cursam com proptose e/ou deslocamento do globo infero-
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mediaimente (Wright et ai . ,  1 992;  Rose, Wright, 1 992) .  
Diplopia está presente quando houver desvio rotacional do 
olho acometido, sendo que, na maioria das vezes, o desvio é 
apenas translacional, não ocorrendo vi são dupla. Limitação 
nas ducções ocorre, na dependência do tamanho e localização 
do tumor. 

Dor orbital é rara, ocorrendo em uma minoria de adenomas 
pleomórficos.  Em contraste, dor persistente e história clínica 
curta, são comuns em carcinomas primários ou tumores 
metastásicos para a glândula lacrimal . A dor é secundária ao 
�aráter infiltrativo e à ausência de cápsula destas lesões .  

Tumores malignos primários da glândula lacrimal tendem 
a infiltrar os tecidos orbitais vizinhos, periósteo e invadir 
partes ósseas, espalhando-se pela fossa temporal , díploe 
craniana ou mesmo cavidade intracraniana, causando dor. 
Muitos carcinomas também se estendem posteriormente, den­
tro da órbita, e passam através da fissura orbital superior 
(Jakobiec, 1 982) .  Os tumores malignos mostram vários índi­
ces de crescimento . Os adenocarcinomas parecem progredir 
rapidamente ao passo que os carcinomas mucoepidermóides, 
bem diferenciados,  podem evoluir lentamente . O crescimento 
de carcinomas adenóides císticos pode variar desde franca­
mente até um padrão mais crônico, mas, invariavelmente, 
ocorre doença local de caráter progressivo.  Apesar das varia­
ções no índice de crescimento para malignidades primárias, a 
maioria tende a ter uma história curta e mostrar um grande 
tumor no exame radiológico. Ao contrário, os adenomas 
pleomórficos tendem a mostrar uma massa menor em relação 
à duração da história (Rose, Wright, 1 992) .  

Como j á  abordado anteriormente, o linfoma da glândula 
lacrimal irá, em alguns casos, ser parte de uma doença 
si stêmica, possivelmente ativa por anos antes da apresenta­
ção. A progressão dos linfomas pode ser muito variável , 
embora tumores dentro da glândula lacrimal tendam a seguir 
um curso relativamente indolente e ter um prognóstico razoá­
vel (Knowles et ai . ,  1 990) . 

Tumores secundários metastásicos tenderão a seguir o 
curso dos tumores originais ,  mas a maioria desses tumores são 
de rápido crescimento e associados a um prognóstico pobre. 

Aspectos Radiológicos 

As características radiológicas são valiosas na diferenciação 
das desordens da glândula lacrimal (Jakobiec et ai . ,  1 982; 
Warner et ai . ,  1 996; Mafee et ai . ,  1 999). Devem ser observados :  
forma da  glândula lacrimal , delimitação da  massa tumoral, inte­
gridade óssea adjacente ao tumor e presença de calcificações 
(Wright et ai . ,  1 992). Lernke, em um estudo retrospectivo de 1 5  
casos de massas em glândula lacrimal, postulou uma leve superi­
oridade da ressonância magnética, em relação à tomografia 
computadorizada, na identificação e diferenciação das lesões 
lacrimais (Lemke et ai . ,  1 996).  Relatou que a análise interna da 
glândula e a infiltràção intracraniana do tumor são melhores 
observadas pela ressonância, ao passo que lesões ósseas se 
evidenciam mais pela tomografia. Na realidade, os dois exames 
se somam e são complementados pela biópsia. 

Tumores do lobo palpebral posicionam-se anteriormente à 
órbita e podem ser facilmente mostrados na tomografia ou 
ressonância. Radiologicamente, o adenoma pleomorfo, geral­
mente, é bem delimitado, circunscrito, não invasivo, apresen­
tando configuração redonda ou oval, tendendo a achatar o 
globo, não invadindo o osso da fossa da glândula lacrimal 
(Figura 1 5 ) .  

Uma expansão alongada d a  glândula, moldando o globo 
ocular, sugere linfoma, dacrioadenite crônica ou sarcoidose. 
Reforçam estes diagnósticos o quadro bilateral . Em tais casos, 
uma biópsia transeptal deve elucidar o diagnóstico. 

Tumores no corpo (lobo orbital) tendem a ser maiores, 
deslocando o globo ocular. Carcinomas freqüentemente são 
difusos, irregulares, prolongam-se ao longo da parede orbital 
lateral em direção à fissura orbital superior, deslocando o reto 
lateral mediaimente . Calcificações ocorrem em, mais ou me­
nos, um terço dos carcinomas de glândula lacrimal , apresentan­
do-se como manchas difusas, sendo que erosões ósseas também 
aparecem com freqüência (Wright et ai . ,  1 992) (Figura 1 6) .  

Condutas nas Lesões da Glândula Lacrimal 

A extensão de um tumor maligno é freqüentemente subesti­
mada por sinais clínicos ou radiológicos, e muitos tumores consi­
derados localizados são encontrados, cirurgicamente, ultrapas­
sando o periósteo orbital . Além disso, a extensão de adenomas 
pleomórficos, em uma "pseudocápsula" (Zimmerman et ai . ,  
1 962), e a invasão perineural de  carcinomas adenóides císticos 
(Jakobiec, 1 982), também implicam em extensão do tumor além 
da massa principal . Esses fatores sugerem que a ressecção cura­
tiva de tumores lacrimais benignos ou malignos deve incluir uma 
margem de segurança ampla. 

A rápida progressão de lesões malignas e primárias da 
glândula lacrimal exige que se faça biópsia prévia para dife­
renciá-las de desordens medicamente tratáveis ,  tais como 
inflamações ou l infomas, principalmente quando a dor está 
presente . O exame histopatológico, é essencial antes de se 
considerar qualquer cirurgia mutilante para a erradicação de 

Fig.  1 5  - Adenoma pleomorfo de glândula lacrimal .  
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Fig. 1 6  - Massa ao longo da parede lateral da órbita com erosão óssea 
e calcificação. Carcinoma adenóide cístico. 

uma possível maligni dade . Midena e colaboradores,  obtive­
ram sucessos em alguns casos de biópsia utilizando agulhas 
finas para aspiração da massa em região da glândula lacrimal 
(Midena et ai . ,  1 985 ) .  Por outro lado, esse tipo de biópsia é 
estritamente contra-indicada nos casos de adenomas pleo­
mórficos, pois a biópsia prévia à excisão aumenta o índice de 
recidiva do tumor para 32% em 5 anos ,  ao passo que a 
reincidência do adenoma é de 3 % ,  com a biópsia excisional . 
Vale ressaltar que muitas dessas reincidências sofrem trans­
formação maligna (Font, Gamei, 1 978 ) .  Adenomas pleo­
mórficos devem idealmente serem diagnosticados clinica­
mente antes do ato ci rúrgico (Wright et ai . ,  1 979) .  

Diagnóstico diferencial 

Em 1 979,  Wright e colaboradores propuseram um esque­
ma de diferenciação pré-operatória entre lesões inflamatórias, 
adenoma pleomorfo e lesões malignas primárias .  Este esque­
ma foi baseado na duração dos sintomas (uma indicação 
indireta do índice de crescimento de tumor) , achados radioló­
gicos e presença de dor (Wright et ai . ,  1 979) .  Lesões menos 
dolorosas, com sintomas por mais de um ano, são tipicamente 
sugestivas de adenomas pleomorfos ,  ao passo que os carcino­
mas tendem a ter histórias mais curtas com dor persistente . A 
revisão de uma série de pacientes confirmou o valor prático 
deste método de diferenciação, embora a tomografia de alta 
resolução e a ressonância magnética sej am de valor particular 
no refinamento do diagnóstico clínico pré-operatório (Perzin 
et al . ,  1 980;  Jakobiec et al . ,  1 982 ;  Lemke et ai . ,  1 996;  Mafee 
et a! . ,  1 999) . Quando os sintomas estiverem presentes por 
mais de 10 a l 2 meses, especialmente na ausência de dor, o 
diagnóstico diferenc ial deve ser feito, principalmente, com o 
adenoma pleomórfico, linfoma, sarcoidose, dacrioadenite 
moderada crônica, e outras condições não-neoplásicas 

Um diagnóstico de transformação maligna de um adenoma 
pleomorfo (tumor mi sto maligno) deve ser considerado quan­
do sintomas de longo prazo (> 1 0- 1 2  meses) sofrem uma 
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aceleração dramática no crescimento do tumor ou quando 
aparece dor. Nestes casos, evidências radiológicas de invasão 
óssea, bem como de calcificações, sugerem fortemente maligni­
dade (Perzin et al . ,  1 980; Font et ai . ,  1 990) . 

Quadro agudo de dor e edema em topografia de 5lândula 
lacrimal sugere patologia inflamatória, tanto idiopática quan­
to de etiologia bacteriana ou virai . A maioria dos episódios 
resolve-se rapidamente com antibióticos ou antiinfla:natórios 
sistêmicos apropriados .  Protuberância da glândula �acrimal , 
que persiste por mais de 2 semanas , deve ser investigada com 
tomografia orbital em cortes axial e coronal e biópsia 
transeptal realizada quando se suspeita de lesão carcino­
matosa (Wright et ai . ,  1 979) .  

Tratamento 

Em patologias de glândula lacrimal , a duração d:t história 
clínica e dos sintomas do paciente e as caracterís :icas dos 
achados radiológicos direcionam o tratamento clín i::o-cirúr­
gico. Uma história de l a 1 2  meses de massa da glândula 
lacrimal , especialmente quando dolorosa, deve ser abordada 
com certa urgência, principalmente quando, rad ologica­
mente, a lesão molda o globo ocular, estendendo-se ou 
invadindo a parede orbital lateral . Com estas características, 
o diagnóstico diferencial se faz entre neoplasia primária ma­
ligna (principalmente quando houver calcificações e lesões 
ósseas), linfomas, sarcoidose ou dacrioadenite subaguda, sen­
do que a biópsia transeptal incisional é obrigatôria para 
elucidar o diagnóstico e direcionar o tratamento clínico ou 
cirúrgico. Em casos de doença maligna, é preferíve . ,  quando 
possível, manter o periósteo orbital intacto . Orbitotomia 
lateral, com abertura de periósteo e osso craniano/facial, 
pode fornecer uma via para a disseminação extraorbi tal de 
células malignas e, por sua vez, prejudicar a cura d:is malig­
nidades da glândula lacrimal . 

Uma massa bem delimitada, com expansão suave da fossa 
lacrimal , comprimindo o globo de longa duração e que se 
tornou sintomática recentemente, conduz o raciocínio clínico 
para um adenoma pleomórfico. Acesso adequado para a 
ressecção de adenomas pleomórficos do corpo da g 1ândula é 
fornecido apenas por uma incisão no sulco palpebral , com 
pequena extensão lateral . Para reduzir o risco de recorrência e 
transformação maligna, o adenoma pleomorfo deve ;;er retira­
do intacto, com margem de segurança e sem biópsia prévia. 
Se, por outro lado, existirem dúvidas, quanto ao di 1gnóstico 
clínico, e no ato cirúrgico for evidenciada uma lesão friável e 
mal delimitada, com evidências de invasão do peri )steo, so­
mente a biópsia incisional deve ser realizada (Au�an et ai . ,  
1 98 8 ;  Parks,  Glover, 1 990) .  

Outros autores como Henderson e Neault sugerem uma 
conduta diferente : todos os tumores da glândula lacrimal 
devem ser abordados através de uma orbitotomia lateral e 
ressecados em bloco com uma porção da parede orbi tal lateral 
(Henderson, Neault, 1 976) .  É duvidoso, entretanto, se tal 
conduta aumenta a sobrevida dos pacientes .  
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Várias modalidades cirúrgicas têm sido advogadas para o 
tratamento do carcinoma adenóide cístico (Byers et ai . ,  1 975 ; 
Janecka et ai . ,  1 984;  Cheeseman et ai . ,  1 989) .  Os tumores 
localizados (clinica e radiologicamente) na órbita podem ser 
considerados para ressecção cirúrgica curativa. Se  houver 
comprometimento extraorbital, exige-se, geralmente, ressec­
ção ampla, inclusive craniana para que possa assegurar uma 
margem clara e adequada ao redor do tumor. Segundo alguns 
autores essa conduta melhora o prognóstico da sobrevida 
(Wright et ai . ,  1 992;  Wright, 1 985 ) .  

É duvidoso o papel da  radioterapia em retardar o cresci­
mento ou mesmo adiar a reincidência de carcinomas 
adenóides císticos (Wright et ai . ,  1 992;  Brada, Henk, 1 987 ;  
Lee e t  ai . ,  1 985 ) .  Tem havido interesse no  uso  de  fontes 
implantadas de radiação (braquiterapia) para irradiação des­
ses tumores, mas resultados a longo prazo para tai s modalida­
des de tratamento são desconhecidos. Meldrum, em 1 998 
(Meldrum et  ai . ,  1 998) propôs uma associação entre ressecção 
ampla para carcinoma adenóide cístico e quimioterapia. Os 
pacientes foram tratados com cisplatina intracarotídea e 
hidroclorito de doxorubicina intravenoso.  Obtiveram sobre­
vida de, aproximadamente, 8 anos com este tratamento conju­
gado . Na realidade, observa-se que a sobrevida dos pacientes 
que apresentam carcinoma adenóide cístico de glândula lacri­
mal é controversa na literatura, estando este fato mais relacio­
nado com o tipo histológico do tumor, do que com a experiên­
cia profissional ou o método cirúrgico empregado. 

Aspectos Histológicos 

O adenoma pleomorfo (tumor misto benigno) caracteriza­
se, histologicamente, pela presença de elementos ductais em 
proliferação, ocorrendo dentro de um estroma difuso.  O 
estroma inclui células fusiformes, em uma área mixóide ou 
hialina e áreas cartilaginosas (Figura 1 7) .  Raramente ocorre 
calcificação . Vários componentes desse tumor benigno são 
considerados como derivados da ectoderme glandular e célu­
las mioepiteliais (Dardick et ai . ,  1 982 ;  Groosniklaus et ai . ,  
1 990) . O adenoma pleomorfo s e  expande lentamente, compri­
me os tecidos vizinhos da glândula lacrimal e esse tecido 
normal forma uma "pseudocápsula" em torno do tumor. 

Tumores malignos compõem até a metade das neoplasias 
epiteliais primárias da glândula lacrimal , com as diversas 
formas de carcinoma adenóide cístico e adenocarcinomas 
(Henderson, Farrow, 1 980;  Rootman, 1 98 8 ;  Wright et ai . ,  
1 992;  Rose, Wright, 1 992;  Zimmerman e t  ai . ,  1 962;  Ashton , 
1 975 ;  Font, Gamei , 1 97 8 ;  Ni et ai . ,  1 982) .  

O carcinoma adenóide cístico é caracterizado, histolo­
gicamente (Figura 1 8) ,  pela presença de células epiteliais 
pouco diferenciadas e mucíparas que desaguam sua secreção 
em espaços císticos e em um estroma hialino . A mucina 
preenchendo os espaços císticos dão ao tumor um aspecto de 
"queijo  suíço" . As camadas de células epiteliais arranjam-se 
em um modelo sólido ou cribiforme que imitam a estrutura 
glandular. A estrutura histológica do adenocarcinoma é simi-

Fig.  17 - Típico aspecto histopatológico do adenoma pleomórfico. 
Estroma mixóide, formação atípica de túbu los com dupla camada de 

epitél io e secreção de muco. 

lar ao adenoma pleomorfo, exceto pela presença de significa­
tivo grau de anaplasia e células mitóticas (Font et ai . ,  1 998) .  

Prognóstico 

A sobrevida de pacientes com carcinoma adenóide cístico 
é variável . A determinante mais influente de resultado de 
sobrevivência, l ivre de doenças após o tratamento, é a morfo­
logia histológica do tumor. Tumores da variante "basaloide" 
(Gamei , Font, 1 982) têm um prognóstico pior, e tumores 
"cri biformes" (Lee et ai . ,  1 985)  apresentam um melhor prog­
nóstico. Os adenocarcinomas tendem a metastatizar precoce­
mente e estão associados com menor tempo de sobrevida. 

Comparação de tratamentos de carcinoma adenóide 
cístico é complicada pela natureza tardia e lenta da recidiva do 
tumor. Reincidências de carcinoma adenóide cístico são tipi­
camente localizadas e podem ser relacionadas com expansão 
perineural de células neoplásicas.  Tais recidivas, freqüen-

Fig. 18 - Carcinoma adenóide cístico: i lhas i rregulares de células 
epitel iais 

pouco diferenciadas. 

ARQ. BRAS.  OFTAL.  62(3) ,  JUNH0/ 1 999 - 361 



Órbita Ili - Tumores Orbitais: Epidemiologia, Infiltrações linfóides e tumores da glândula lacrimal 

temente, progridem lenta e implacavelmente por dilatação 
intracraniana e intraorbital ou por metástase generalizada. 
Reicidi va tardia do tumor (em alguns casos mais do que 1 O anos 
após o tratamento inicial) faz a avaliação de resultado 
terapêutico tornar-se extremamente difícil .  De fato, Henderson 
questionou se esse tumor pode, alguma vez, ser considerado 
erradicado ou curado (Henderson, 1 987) .  
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