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RESUMO

Os tumores oculo-orbitarios infantis podem aumentar significativamente a morbidade e a mortalidade,
por isso o conhecimento da epidemiologia é essencial no planejamento da assisténcia a satde. O objetivo
deste estudo é avaliar o perfil epidemioldgico dos tumores 6culo-orbitarios infantis, seus sinais e sintomas,
bem como a correlagéo clinica e histopatolégica em um servico oftalmolégico terciario brasileiro. Estudo
retrospectivo, com avaliacao de prontuérios da Santa Casa de S&o Paulo, de 2017 a 2022. Incluimos criangas
até 14 anos incompletos com diagnoéstico ou suspeita de tumor éculo-orbitario. Avaliamos a concordancia
do diagnostico clinico com o anatomopatolégico quando possivel. Cinquenta pacientes foram incluidos,
25 do sexo feminino e 25 do masculino. A média de idade no atendimento foi de 5.76+4.4 anos e do
infcio do quadro foi 3.52+3.80 anos. A lateralidade foi de 50% do olho direito, 46% do olho esquerdo e
4% bilateral. Os tumores mais frequentes foram hemangioma (20%), ma formacéo venolinfatica (18%) e
retinoblastoma (12%). Os tumores mais frequentes foram benignos. Nao houve diferenca estatistica nas
caracteristicas demograficas exceto pela idade do diagnéstico e o tempo de sintomas até o atendimento,
que foram significativamente menores nos tumores malignos. A concordancia entre o diagnostico clinico
e o histopatolégico, de acordo com o coeficiente Kappa, foi moderada.

ABSTRACT

Childhood ocular orbital tumors significantly increase morbidity and mortality, which is why knowledge of
their epidemiology is essential in health care planning. This study aimed to evaluate the epidemiological
profile of childhood ocular orbital tumors, their signs and symptoms, and the agreement between
the clinical and histological diagnoses in a Brazilian tertiary ophthalmology department. This was
a retrospective study based on medical records from Santa Casa de Sao Paulo from 2017 to 2022. We
included children up to 14 years of age with a diagnosis or suspicion of an ocular orbital tumor and
evaluated the agreement between the clinical and histological diagnoses when possible. Fifty patients
were included, of which 25 were female and 25 were male. The mean age at admission was 5.76+4.4
years, and at the onset of the condition, it was 3.52+3.80 years. Laterality was 50% in the right eye, 46%
in the left eye, and 4% bilateral. The most frequent tumors were hemangioma (20%), venolymphatic
malformation (18%), and retinoblastoma (12%). The tumors that occurred more frequently were benign.
There was no statistical difference in the demographic characteristics, except age at diagnosis and time
from symptoms to treatment, which were significantly lower in malignant tumors. According to the
Kappa coefficient, the agreement between the clinical and histological diagnoses was moderate.
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INTRODUCAO

As doencas orbitdrias infantis compoem um gru-
po diverso de doengas que inclui causas neoplésicas
e nao neoplasicas. Elas apresentam um padrido epi-
demioldgico variado a depender do pais, da condigio
socioecondmica, do tipo de servigo oftalmoldgico e do
tipo de levantamento realizado!'?. Entre as doengas,
os tumores orbitdrios sao um grande desafio ao oftal-
mologista pela dificuldade do diagnéstico precoce?.

Os tumores podem acometer varias estruturas
orbitdrias como glindula lacrimal, tecido adiposo e
muscular, 0ssos, vasos sanguineos, vasos linfaticos,
nervos periféricos, além das estruturas intraocula-
res®. Eles apresentam algumas peculiaridades em
apresentacoes clinicas e radioldgicas que requerem
a avaliagao adequada para definigao do diagndstico e
do tratamento*.

Apesar de a maioria ser de etiologia benigna, os
tumores podem resultar em um aumento significa-
tivo da morbidade e da mortalidade®®. As lesoes po-
dem gerar problemas estéticos, reducdo e até perda
da acuidade visual, alteracoes de motricidade ocular
e, eventualmente, risco de vida'®.

Estudos epidemiolégicos demonstram uma fre-
quéncia de 8 a 18% de tumores orbitdrios malignos
em criangas e adolescentes. Um estudo realizado na
Etiopia em um hospital terciario encontrou um to-
tal de 7,1% dos atendimentos oftalmoldgicos pedia-
tricos, sendo o retinoblastoma e o rabdomiosarcoma
os tumores mais prevalentes®. Nos Estados Unidos e
Europa Ocidental os tumores malignos sio, em sua
maioria, tumores primarios como o rabdomiossarco-
ma, enquanto na India a principal causa sao tumores
secundarios'.

A avaliacao apropriada da prevaléncia dos tumo-
res € essencial para o planejamento e preparo de medi-
das preventivas, diagndsticas e curativas dos servigos
de saide®. O objetivo deste estudo € avaliar o perfil
epidemiolégico dos tumores éculo-orbitdrios na po-
pulacio pedidtrica, seus sinais e sintomas, bem como
a correlacdo clinica e histopatologica em um servigo
de atendimento oftalmoldgico terciario brasileiro.

METODOS

O estudo consiste em uma analise descritiva po-
pulacional retrospectiva por meio de avaliacio de
prontudrios e resultados histopatolégicos de tumores
6culo-orbitarios infantis. O periodo analisado foi de
julho de 2017 a julho de 2022, utilizando registros
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dos prontudrios eletrénicos do departamento de oftal-
mologia do hospital da Santa Casa de Siao Paulo, um
servigo de atendimento publico de nivel tercidrio.

Os critérios de inclusdo considerados foram crian-
cas com idade até 14 anos incompletos, que compa-
receram em atendimento no setor de érbita da Santa
Casa de Sao Paulo com diagnéstico ou suspeita de tu-
mor intraocular e/ou orbitario e que possuiam regis-
tro em prontudrio eletrénico. A partir do prontudrio
obteve-se as informacgoes demograficas como sexo e
idade, além de quadro clinico e diagndstico.

Pacientes sem registro no prontudrio eletrénico
do departamento foram excluidos, assim como o0s
casos sem diagnostico definido. Para pacientes com
doenca bilateral ou com recidiva, foram consideradas
as informacoes do primeiro diagndstico.

Os dados foram coletados por um pesquisador
Unico e as informagdes obtidas foram transferidas
para tabela Excel para tratamento estatistico que en-
volveu avaliacio de médias e desvio padrio, assim
como de porcentagens. Para comparacao de algumas
variaveis foram utilizados teste de Fisher e t-student,
considerando como estatisticamente significativo
p<0.05. Para avaliar a concordincia entre o diagnds-
tico clinico e o histopatoldgico foi utilizado o coefi-
ciente Kappa (Tabela 1).

RESULTADOS

No periodo selecionado de julho de 2017 a julho
de 2022, um total de 132 pacientes de até 14 anos in-
completos compareceram para avaliacao no setor de
Orbita, dentro dos quais 50 (37.8%) eram portadores
de tumores 6culo-orbitais. O motivo de exclusio dos
demais pacientes consta do Grafico 1.

Entre os pacientes, 50% eram do sexo masculino
e 50% do sexo feminino, ndo havendo diferenca es-
tatistica mesmo quando avaliado separadamente os
grupos de tumores benignos e malignos. A lateralidade
do quadro foi de 50% do olho direito, 46% do olho
esquerdo e 4% bilateral (Tabela 2).

Tabela 1. Escala Kappa

<0 Sem concordancia
0.00 2 0.20 Pouca concordancia
0.21 a 0.40 Justa concordincia
0.41 2 0.60 Concordancia Moderada
0.61 2 0.80 Concordancia substancial
0.81a1.00 Concordincia quase perfeita

Tabela adaptada de graphpad.com/quickcalcs/kappa2/
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132 pacientes

= | 82 pacientes excluidos

23 malformagdes congénitas

13 cavidade anoftdlmica / prétese ocular
12 Neoplasias prévias em seguimento

7 Dados incompletos

4 Ptoses congénitas

4 Celulites orbitérias

4 Diagnéstico inconclusivo / inflamatdrio
2 Orbitopatias distirecidianas

2 Traumas orbitarios

11 Qutras causas

~

50 pacientes incluidos

* & & & & & & & 8 @

Grafico 1. Representacao esquematica dos motivos de exclusao dos
pacientes.

Tabela 2. Caracteristicas demogréaficas dos 50 casos selecionado

Benignos Malignos
Geral p*
N % N %
Sexo Feminino 18 48% 7 5% 25 0,507
Masculino 20 52% 5 41% 25
Lateralidade  Direita 17 45% 8 67% 25 0,208
Esquerda 20 52% 3 25% 23
Bilateral 1 3% 1 8% 2
Idade No 6,63 3,025 576  0,0117
(anos) atendimento  (+4,61) (+£1,98) (=4,4)
Inicio do 3,74 2,81 3,52 0,4662
quadro (+4,22) (+1,97) (=3,8)
Tempo de sintomas 34,15 1,33 2627  0,0145
(meses) (+44,49) (+0,73) (+41,1)

A média de idade no atendimento foi de 5,76 =+
4,4 anos e a idade média do inicio do quadro clinico
foi de 3,52 += 3,80 anos. Houve uma diferenca es-
tatisticamente significativa quando foram analisadas
as idades de atendimento entre os tumores benignos,
de 6,63 +4,61 anos, e os malignos, de 3,02 = 1,98
anos, com p=0,0117. Assim como o tempo de sinto-
matologia até a procura por atendimento médico que
nos tumores benignos foi de 34,15 + 44,49 meses,
e nos tumores malignos foi 1,33 + 0,73 meses, com
p=0,0145 (Tabela 2).

Os sinais e sintomas mais encontrados foram
massa tumoral (38%), proptose (32%) e alteragao da
coloracdo da pele (28%), entre as quais destacam-se
hiperemia e lesoes violdceas (Tabela 3).

Os principais tumores avaliados foram os tumores
vasculogénicos, sendo 20% hemangiomas e 18% ma
formacao venolinfitica, seguido de 12% de retino-
blastoma e 8% de rabdomiossarcoma (Tabela 4).

Tabela 3. Frequéncia (%) de sintomas e sinais clinicos dos 50

pacientes incluidos

Benignos Malignos Geral
Sinais e sintomas (N=38) (N=12) (n=50)
n % n % n %
Massa tumoral palpavel 17 45% 2 17% 19  38%
Proptose 10 26% 6 50% 16  32%
Alteracdo de cordapele 13 34% 1 8% 14 28%
Edema de pélpebras 24% 4 33% 13 26%
Estrabismo/Alteragio 9 24% 4 33% 13 26%
de motilidade ocular
Reflexo fotomotor 3 8% 3 25% 6 12%
Dor 2 5% 2 17% 4 8%
Leucocoria 0 0% 4 33% 4 8%
Telangiectasias /2 5% 2 17% 4 8%
Tortuosidade vascular
Descolamento de retina 0 0% 3 25% 3 6%
Hiperemia conjuntival 1 3% 2 17% 3 6%
Quemose ) 8% 0 0% 3 6%
Ptose 3 8% 0 0% 3 6%
Distopia 1 3% 1 8% 2 4%
Outros 8 21% 5 41% 13 26%
Tabela 4. Total de tumores 6culo-orbitarios no estudo
Subtipo Tumor N %
Vascular Hemangioma 10 20%
Linfangioma 9 18%
Hiperplasia angiolinfoide 2%
com eosinofilia
MAV 1 2%
Retina Retinoblastoma 6 12%
Tecidos moles Rabdomiossarcoma 4 8%
Neurofibroma 3 6%
Schwanoma 1 2%
Tumor neuroectodermico 1 2%
primitivo
Nervo Optico Glioma 6%
Coristomas e Cisto dermoide 6%
cistos
Tumor Histiocitose de células 8 6%
hematolinféide de langerhans
Hiperplasia Linfoide 1 2%
Osseo Osteoma 1 2%
Displasia fibrosa 1 2%
Melanocitico Tumor melanocitico composto 1 2%
da palpebra
Metdastase Neuroblastoma 1 2%
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Entre os pacientes que apresentaram suspeita ou
diagnoéstico de tumor, 28 deles passaram por bidpsia
incisional ou excisional, com avaliacao anatomopato-
l6gica. A concordancia entre o diagndstico clinico € o
histopatoldgico foi moderada, com coeficiente Kappa
de 0,47 (IC 95% 0,194 a 0,762).

DISCUSSAO

A maior parte dos estudos que analisam a frequén-
cia de ocorréncia dos tumores 6culo-orbitdrios se li-
mita a populacdo adulta, de forma que encontramos
poucos estudos sobre os tumores infantis, especial-
mente da populagio brasileira. A falta de dados pode
eventualmente comprometer a organizacao do siste-
ma de satide nos seus diferentes niveis de assistén-
cia, além de nao ser dada a devida énfase no ensino
destas afeccoes, implicando em menor facilidade de
diagndstico, acesso ao tratamento e suporte social>’.

Este trabalho foi desenvolvido em um servigo de
saude publica de nivel tercidrio. No Brasil, a satde
publica é controlada por um Sistema Unico de Saude
(SUS), que distribui os atendimentos de acordo com
a sua complexidade em nivel primdrio, secundario e
tercidrio, assim como por regides de saide com seus
respectivos centros de referéncia. Desta forma, sofre
um viés pelo servico ser referéncia para casos de alta
complexidade que nio puderam ser resolvidos nos
niveis abaixo, nio refletindo a populacgio geral’.

Os sinais e sintomas mais observados na avalia-
¢ao clinica dos pacientes foram: massa tumoral pal-
péavel, proptose, alteracdo de coloracio da pele, edema
de palpebras e alteragoes da motricidade ocular ex-
trinseca respectivamente. Na Ardbia Saudita encon-
traram achados semelhantes com maior prevaléncia
de proptose/distopia, edema, restricio de motilidade
e diplopia respectivamente. Na Etidpia, estudo com
frequéncia de ocorréncia de 77.2% de retinoblasto-
ma apontou a proptose e leucocoria como mais fre-
quentes. Esta andilise sintomatoldgica foi escassa em
outros estudos, dificultando a comparacao'*.

De forma semelhante com a literatura, em nossa
casuistica percebemos uma maior frequéncia de tu-
mores Oculo-orbitdrios benignos, especialmente os
vasculogénicos: hemangioma e mai formacao veno-
linfatica. Os hemangiomas infantis sio hamartomas
das células endoteliais dos capilares sanguineos e sdo
considerados os tumores vasculares orbitdrios mais
comuns na infincia. A mi formacao venolinfatica,
contudo, € um pouco menos comum e entra em um
espectro de lesdes congénitas complexas da Orbita,
com envolvimento linfatico e vascular®®°.

histopatolégica de um servico terciario

Um estudo realizado na Arabia Saudita com pa-
cientes de até 18 anos identificou, em um periodo
de 13 anos, 107 casos submetidos a biopsia orbitaria
sendo 43% lesoes cisticas, seguido de 15% de tumores
vasculogénicos. Outros estudos também demonstram
uma elevada prevaléncia de lesoes cisticas, que sao re-
feridas por muitos como a lesio orbital mais comum
na populacio pedidtrica. Elas podem ser congénitas
ou adquiridas e, em sua maioria, benignas!#!%!1,

Um estudo retrospectivo de 18 anos, na China,
com 719 casos de lesdes tumorais ou tumorais-like
de pacientes com até 20 anos, evidenciou 92,1% de
tumores benignos, sendo nevus, cisto dermoide/epi-
dermoide e epitelioma os mais comuns. Percebe-se
que muitas lesdes benignas nao foram frequentes em
nosso estudo, em especial as lesoes cisticas, podendo
ser justificado pela resolubilidade dos niveis prima-
rios e secundarios para estes tipos de afeccoes''2.

Neste mesmo trabalho na China, a idade média
de diagnoéstico foi de 12,91 + 4,86 anos, uma idade
muito superior a nossa, de 5,76 + 4,4 anos. Isso fica
ainda mais evidente se observarmos a idade média no
diagnéstico dos casos malignos que no estudo chinés
foi 12,96 = 4,65 anos, enquanto nds identificamos
a média de 3,02 = 1,98 anos. Este é um ponto rele-
vante pensando no potencial aumento da morbidade
e da mortalidade implicado no diagnéstico tardio dos
tumores infantis. Os dados encontrados demonstram
uma possivel maior acessibilidade deste servico de
saude quando comparado ao de outros estudos da li-
teratura cuja faixa etdria predominante é, em média,
6 anos!'?512,

Na Etidpia, um estudo avaliou todas as patolo-
gias oculares na populacio abaixo de 16 anos em um
hospital tercidrio por 1 ano e identificou 88 tumores
Oculo-orbitarios, sendo 66 retinoblastomas, 10 rab-
domiossarcomas, 6 hemangiomas e 6 gliomas. O cisto
dermoide entrou na categoria anormalidade congénita,
e foram observados 18 casos. Diferente dos demais
estudos, houve predominio de tumores malignos, assim
como outro estudo na India>?®. Percebe-se que o tu-
mor maligno mais comum na populagido pedidtrica
nos estudos foi o retinoblastoma’ #1214,

Em nossa casuistica houve muitos casos de tumo-
res menos frequentes e até raros como hiperplasia an-
giolinfoide com eosinofilia, tumor neuroenddcrino e
displasia fibrosa. Muitos deles nao foram observados
em outros estudos epidemioldgicos. Isso pode decor-
rer do nosso funcionamento do SUS, por sermos um
centro de referéncia para casos mais complexos.

eOftalmo. 2024;10(2):92-7.
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Nossa hipotese diagndstica apds avaliagao clinica
e exames de imagem obteve uma concordincia mode-
rada ao exame anatomopatoldgico. Em todos os casos
que a suspeita clinica era maligna isso foi confirmado
pelo anatomopatolégico, mas em dois casos em que
houve a suspeita de quadro benigno e dois casos de
diagnostico indeterminado a bidpsia identificou uma
neoplasia maligna. Tendo em vista que no servigo pu-
blico o acesso a recursos e a procedimentos cirargicos
muitas vezes € escasso, ¢ fundamental a avaliagao
de um profissional experiente, mas vale ressaltar a
importincia da complementagio anatomopatoldgica
nos casos de potencial gravidade e malignidade®*°.

As limitagbes deste trabalho incluem a anélise
retrospectiva e a casuistica reduzida, devido a baixa
ocorréncia destas doengas. Além disso, a falta de pa-
dronizacio entre os estudos demogréficos ja publica-
dos com relagao a idade da populacdo avaliada, tipo
de atendimento oftalmoldgico, critérios de inclusio,
torna dificil a comparacio entre eles. A possibilidade
de realizar um trabalho prospectivo com uma avalia-
cdo multicéntrica e por um periodo mais longo poderia
estabelecer melhor o padrao de apresentacao dos tu-
mores 6culo-orbitdrios infantis no Brasil.

Nao houve diferenga estatistica na distribuigao de
sexos, lateralidade ou idade de inicio do quadro, mas
houve diferenca na idade do diagndstico e no tempo
de sintomas até o atendimento, que foram significa-
tivamente menores nos tumores malignos. Quanto
a sintomatologia apresentada, a massa tumoral pal-
pavel, a proptose e a alteracao de coloracio da pele
foram as mais frequentes. Tumores benignos foram
os mais observados, principalmente os de origem
vascular (hemangioma e ma formagao venolinfatica).
A concordincia entre o diagnéstico clinico e o histo-
patolégico foi moderada.
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