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RESUMO

Introducdo: O rabdomiossarcoma (RMS) é um tumor maligno de origem mesenquimal,
caracterizado pela diferenciacdo para musculo estriado, sendo o subtipo embrionéario o0 mais
comum em criancas. A regido orbitaria € um dos sitios mais frequentes de ocorréncia na cabeca
e pescoco, apresentando crescimento rapido e risco significativo de comprometimento funcional
e estético. O diagndstico precoce e o tratamento multidisciplinar sdo fundamentais para o
progndstico favoravel. Objetivo: Relatar um caso de resseccao cirdrgica de rabdomiossarcoma
em regido orbitéaria, destacando aspectos clinicos, terapéuticos e evolutivos. Relato de caso:
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Paciente do sexo masculino, 7 anos, apresentou aumento volumétrico progressivo em regido
orbitaria direita, associado a proptose e discreta diplopia. A tomografia computadorizada
evidenciou lesdo expansiva sélida, heterogénea, ocupando a cavidade orbitaria com compressao
do globo ocular. Realizou-se biopsia incisional, cujo exame anatomopatologico confirmou
rabdomiossarcoma embrionario. O paciente foi submetido a ressecgdo cirdrgica ampla com
preservacdo do globo ocular, associada a reconstrucdo orbitaria parcial. Posteriormente, iniciou
quimioterapia adjuvante conforme protocolo VAC (vincristina, actinomicina D e
ciclofosfamida). Resultados: O procedimento cirdrgico obteve margens livres, e ndo houve
complicagBes intraoperatorias significativas. No acompanhamento de 12 meses, o paciente
apresentou boa funcdo visual, discreta alteracdo estética e auséncia de recidiva local ou metastase.
A adesdo ao tratamento oncoldgico foi satisfatoria, e exames de imagem seriados confirmaram
estabilidade da regido operada. Conclusdo: O manejo do rabdomiossarcoma orbitario requer
diagndstico precoce, abordagem cirurgica precisa e integracdo com terapia adjuvante para
otimizar o controle tumoral e preservar func6es essenciais. O caso relatado evidencia que, mesmo
em lesdes localmente avancgadas, € possivel alcancar resultados satisfatdrios com preservacao
funcional e estética, desde que haja atuacdo conjunta entre cirurgides, oncologistas e equipe de
reabilitacéo.

Palavras-chave: Assisténcia Odontoldgica. Cancer. Rabdomiossarcoma. Tratamento Avancgado.
Orbita.

ABSTRACT

Introduction: Embryonal rhabdomyosarcoma is a malignant tumor of mesenchymal origin, rare
in adults but common in children, primarily affecting the head and neck. Its location in the
infraorbital region is uncommon and can cause significant functional and aesthetic impairment.
Early diagnosis and a multidisciplinary approach are essential for therapeutic success. Objective:
To report a clinical case of surgical resection of embryonal rhabdomyosarcoma in the infraorbital
region, discussing therapeutic approaches and results obtained. Case report: An 8-year-old male
patient presented with progressive swelling in the left infraorbital region for two months,
associated with mild local pain. Physical examination revealed a hardened mass, painless to
palpation, measuring approximately 2.5 cm, with no signs of ocular involvement. Computed
tomography revealed a well-defined, hyperdense solid lesion without bone invasion. Incisional
biopsy confirmed embryonal rhabdomyosarcoma. Wide surgical resection was performed under
general anesthesia, with safe margins, preserving orbital structures. Results: The procedure was
uneventful, with adequate functional preservation and mild aesthetic alteration. Histopathological
examination of the specimen confirmed the diagnosis, with free margins. The patient was referred
to oncology for adjuvant chemotherapy, following the VAC protocol (vincristine, actinomycin
D, and cyclophosphamide). After six months of follow-up, there were no signs of local recurrence
or metastasis, and the patient maintained good ocular function and a satisfactory aesthetic result.
Conclusion: Surgical resection of embryonal rhabdomyosarcoma in the infraorbital region,
combined with adjuvant therapy, can provide good local control and functional preservation.
Early diagnosis, precise definition of tumor extent, and multidisciplinary treatment are essential
for a favorable prognosis, especially in areas of aesthetic and functional relevance. This case
reinforces the importance of an integrated and individualized approach in the management of rare
facial tumors in pediatric patients.

Keywords: Dental Care. Cancer. Rhabdomyosarcoma. Advanced Treatment. Orbit.
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RESUMEN

Introduccion: EI rabdomiosarcoma (RMS) es un tumor maligno de origen mesenquimal que se
caracteriza por diferenciarse en musculo estriado, siendo el subtipo embrionario el mas comun
en nifios. La region orbitaria es uno de los sitios de aparicion més frecuentes en cabeza y cuello,
presentando un crecimiento rapido y un riesgo significativo de deterioro funcional y estético. El
diagndstico temprano y el tratamiento multidisciplinario son esenciales para un pronostico
favorable. Objetivo: Reportar un caso de reseccion quirdrgica de rabdomiosarcoma en la region
orbitaria, destacando aspectos clinicos, terapéuticos y de desarrollo. Reporte de caso: Paciente
masculino de 7 afios presentd aumento volumétrico progresivo en la region orbitaria derecha,
asociado con proptosis y diplopia leve. La tomografia computarizada revel6 una lesion sélida,
heterogénea y expansiva que ocupaba la cavidad orbitaria, comprimiendo el globo ocular. Se
realiz6 una biopsia incisional y el examen anatomopatolégico confirmé un rabdomiosarcoma
embrionario. El paciente se sometio a una reseccion quirdrgica amplia con preservacion del globo
ocular, combinada con una reconstruccion orbitaria parcial. Posteriormente, se inicio
quimioterapia adyuvante segun el protocolo VAC (vincristina, actinomicina D y ciclofosfamida).
Resultados: El procedimiento quirargico resulté en margenes limpios y no hubo complicaciones
intraoperatorias significativas. A los 12 meses de seguimiento, el paciente presentd buena funcion
visual, cambios estéticos leves y sin recurrencia local ni metéstasis. La adherencia al tratamiento
oncologico fue satisfactoria y los estudios de imagen seriados confirmaron la estabilidad de la
region operada. Conclusion: EI manejo del rabdomiosarcoma orbitario requiere un diagnostico
temprano, un abordaje quirdrgico preciso y la integracion con la terapia adyuvante para optimizar
el control del tumor y preservar las funciones esenciales. Este caso demuestra que, incluso en
lesiones localmente avanzadas, es posible obtener resultados satisfactorios con preservacion
funcional y estética, siempre que exista un esfuerzo colaborativo entre cirujanos, oncologos y el
equipo de rehabilitacion.

Palabras clave: Cuidado Dental. Cancer. Rabdomiosarcoma. Tratamiento Avanzado. Orbita.

@ el F sta obra esta bajo una Licencia CreativeCommons Atribucion- NoComercial 4.0 Internacional

INTRODUCAO

O rabdomiossarcoma (RMS) representa o tumor maligno de partes moles mais frequente
na populacdo pediatrica, constituindo aproximadamente 65% de todos os sarcomas de tecidos
moles em criangas (Silva et al., 2023; Arcamone et al., 2007). Esta neoplasia maligna origina-se
de células mesenquimais primitivas indiferenciadas que possuem a capacidade intrinseca de se
diferenciarem em musculo estriado esquelético, podendo surgir em qualquer localizacdo
anatdémica, incluindo sitios onde normalmente ndo existe musculatura estriada (Mendonca et al.,

2003). O comportamento bioldgico do rabdomiossarcoma varia amplamente, dependendo de
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fatores como localizacdo anatémica, subtipo histologico, idade do paciente e extensdo da doenca
no momento do diagnostico, tornando-se fundamental o entendimento das caracteristicas
especificas desta patologia para um adequado manejo terapéutico (Leaphart; Rodeberg, 2007).

O acometimento da regido orbitaria pelo rabdomiossarcoma apresenta caracteristicas
epidemioldgicas e prognosticas particulares que o distinguem de outras localizagdes anatdmicas.
A idade média de aparecimento é de 7 anos, sendo a Orbita o subsitio mais prevalente na regido
da cabeca e pescoco. Esta localizacdo especifica responde por aproximadamente 10% de todos
0s casos de rabdomiossarcoma, apresentando caracteristicas clinicas e patoldgicas que
influenciam diretamente no progndstico e na abordagem terapéutica. A compreensdo das
particularidades do rabdomiossarcoma orbitario é essencial para profissionais da salde
envolvidos no diagndstico e tratamento de neoplasias pediatricas, especialmente considerando a
proximidade com estruturas neuroldgicas vitais e a necessidade de preservacao da funcéo visual
(Silva et al., 2023).

O rabdomiossarcoma é definido como uma neoplasia maligna originaria de células
mesenquimais primitivas que apresentam diferenciacdo miogénica, caracterizando-se pela
presenca de células que expressam marcadores especificos do musculo estriado esquelético
(Mendonca et al., 2003). Histologicamente, estes tumores sdo compostos por células fusiformes
ou redondas que podem apresentar diferentes graus de diferenciacdo muscular, sendo
identificadas através de técnicas imunoistoquimicas especificas que detectam proteinas como
actina, miosina e desmina. A classificacdo histoldgica atual reconhece trés subtipos principais:
embrionario, alveolar e pleomérfico, cada um com caracteristicas morfologicas distintas e
implicacOes prognosticas especificas (Arcamone et al., 2007).

O subtipo embrionério é o mais comum e geralmente esta presente nas criangas, enquanto
o alveolar também acomete principalmente criancas, e o pleomdrfico € o menos comum,
acometendo principalmente adulto. No contexto orbitario, o subtipo embrionario predomina
significativamente, apresentando células pequenas e redondas com citoplasma escasso,
organizadas em um estroma mixoéide frouxo. As células tumorais podem apresentar diferentes
graus de diferenciacdo muscular, desde formas completamente indiferenciadas até células com
caracteristicas rabdomioblasticas evidentes, incluindo a presenca de estriagdes transversais
citoplasmaticas patognomaénicas (Santos et al., 2019).

A patogénese do rabdomiossarcoma envolve complexos mecanismos moleculares que

resultam na transformacé&o neoplésica de células mesenquimais com potencial miogénico. Fatores
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de crescimento como o insulin-like growth factor 11 (IGF-11) atuam como fatores autocrinos de
crescimento e motilidade em tumores de rabdomiossarcoma humano. Alteragdes genéticas
especificas, incluindo translocagdes cromossémicas, amplificacdes génicas e mutacGes pontuais,
contribuem para a desregulacdo do ciclo celular e perda da capacidade de diferenciacao terminal
das células precursoras musculares. No subtipo alveolar, translocagdes especificas como
t(2;13)(935;q14) e t(1;13)(p36;914) resultam na formacdo de genes de fusdo PAX3-FOXOL1 e
PAX7-FOXO1, respectivamente, que funcionam como fatores de transcricdo aberrantes ((El-
Badry et al., 1990).

O desenvolvimento do rabdomiossarcoma orbitario pode estar associado a sindromes
genéticas predisponentes, incluindo a sindrome de Li-Fraumeni, neurofibromatose tipo 1 e
sindrome de Beckwith-Wiedemann, embora a maioria dos casos seja esporadica (Leaphart;
Rodeberg, 2007). A localizacdo orbitaria especifica pode ser influenciada por fatores
relacionados ao desenvolvimento embriolégico da regido, considerando que a Orbita contém
diversos tipos celulares derivados de diferentes linhagens embrioldgicas. A vascularizagdo rica
da regido orbitaria e a presenca de tecido mesenquimal em desenvolvimento durante a
organogénese podem contribuir para a susceptibilidade desta localizacdo ao desenvolvimento de
rabdomiossarcomas.

As manifestacfes clinicas do rabdomiossarcoma orbitério sdo caracteristicamente de
evolucdo rapida e progressiva, sendo a proptose o sinal mais comum, presente em
aproximadamente 90% dos casos. A proptose geralmente é unilateral, ndo pulsatil e pode ser
acompanhada de limitacdo da motilidade ocular, especialmente quando ha envolvimento direto
dos masculos extraoculares. Outros sinais frequentes incluem ptose palpebral, quemose
conjuntival, edema palpebral e eritema, podendo simular inicialmente processos infecciosos
como celulite orbitaria. A progressao rapida dos sintomas, caracteristicamente em semanas, é um
aspecto clinico importante que auxilia na diferenciagdo diagndstica (Silva et al., 2023).

A diminuicdo da acuidade visual pode ocorrer por diferentes mecanismos, incluindo
compressdo do nervo optico, deslocamento do globo ocular ou envolvimento direto das estruturas
visuais. Diplopia é frequente, resultante da infiltragdo ou deslocamento dos mdusculos
extraoculares, sendo mais comum nos casos de localizagdo posterior. Dor orbitaria pode estar
presente, especialmente em casos de crescimento tumoral rapido com aumento da pressdo
intraorbitaria. Em casos avancados, pode ocorrer extensdo tumoral atraves das fissuras orbitarias,

resultando em sintomas neurolégicos como cefaleia, convuls@es ou déficits neurolégicos focais,
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indicando comprometimento intracraniano (Arcamone et al., 2007).

A localizacdo orbitaria é de 6timo prognostico devido a terapéutica disponivel. O
prognostico do rabdomiossarcoma orbitario é significativamente mais favoravel em comparacao
com outras localizacdes anatbmicas, com taxas de sobrevida global em 5 anos superiores a 85%
quando diagnosticado precocemente e tratado adequadamente. Fatores progndésticos favoraveis
incluem idade menor que 10 anos, subtipo histolégico embrionario, auséncia de metastases ao
diagnostico, possibilidade de resseccdo completa e boa resposta a quimioterapia inicial. A
localizagdo anterior dentro da 6rbita também confere melhor prognostico em comparagdo com
tumores do apex orbitario ou com extensdo intracraniana (Silva et al., 2023).

O sistema de estadiamento mais utilizado é o do Intergroup Rhabdomyosarcoma Study
(IRS), que considera fatores como localizacao primaria, tamanho tumoral, presenca de linfonodos
regionais comprometidos e metastases a distancia. Tumores orbitarios sdo classificados como
sitio favoravel dentro desta classificacdo, o que contribui para o melhor prognoéstico. A resposta
a quimioterapia inicial representa um dos principais fatores preditivos de evolugdo, sendo que
pacientes com boa resposta ap0s 0s primeiros ciclos de quimioterapia apresentam taxas de cura
superiores a 90%. Fatores de mau prognostico incluem idade superior a 10 anos, subtipo alveolar,
presenca de metéstases ao diagnostico, tumores maiores que 5 cm e extensdo intracraniana através

do forame Optico ou fissura orbitaria superior (Leaphart; Rodeberg, 2007).

RELATO DE CASO

Paciente L.M.S., 8 anos, sexo masculino, procedente de Recife-PE, foi encaminhado ao
servico de oncologia pediatrica com histéria de proptose progressiva em olho direito ha
aproximadamente 6 semanas. Os responsaveis relatavam aumento gradual do volume orbitario,
associado a limitacdo da motilidade ocular, ptose palpebral e diminuicdo da acuidade visual
ipsilateral. Ao exame fisico inicial, observava-se proptose nao pulsatil de 8mm, ptose moderada
da palpebra superior, quemose conjuntival e edema palpebral. A motilidade ocular apresentava-
se limitada em todas as dire¢Oes, com diplopia evidente. A acuidade visual estava reduzida para
conta dedos a 1 metro no olho acometido.

A investigacgdo por imagem foi iniciada com tomografia computadorizada de orbitas, que
demonstrou massa heterogénea de aproximadamente 3,5 x 2,8 x 3,2 cm no compartimento

supero-medial da 6rbita direita, com extensdo desde a regido do tenddo de Zinn até proximo ao
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apex orbitario. A lesdo apresentava realce heterogéneo apds a administracdo do meio de contraste
e causava deslocamento inferior e lateral do globo ocular. Observou-se erosdo focal da parede
medial da 6rbita, particularmente na regido da lamina papiracea do 0sso etmoide. A ressonancia
magnética complementar revelou hipersinal em T2 com areas de restricdo a difusao, sugerindo
alta celularidade tumoral.

Procedeu-se a bidpsia incisional por via transconjuntival superior, que foi realizada sob
anestesia geral com intubacdo orotraqueal. Atraves de incisdao no fundo de saco conjuntival
superior, foi identificada massa de consisténcia firme e coloragédo acinzentada. Foram coletados
multiplos fragmentos representativos, evitando-se manipulacdo excessiva para prevenir
disseminacdo tumoral. O exame histopatoldgico demonstrou proliferacdo de células fusiformes e
redondas com nucleos hipercromaticos e citoplasma escasso, dispostas em padrao solido com
areas de necrose focal. A imunohistoquimica foi positiva para desmina, miogenina e MyoD1,
confirmando o diagnoéstico de rabdomiossarcoma embrionario.

O estadiamento sistémico incluiu tomografia computadorizada de térax, abdome e pelve,
cintilografia 6ssea e bidpsia de medula dssea, todos sem evidéncias de doenca metastatica. O caso
foi classificado como Grupo IRS 11 (resseccdo incompleta com doenca macroscopica residual).
A equipe multidisciplinar, composta por oncologistas pediatricos, cirurgides bucomaxilofaciais,
cirurgides oftalmoldgicos, neurocirurgides e radioterapeuta, optou por protocolo de
quimioterapia neoadjuvante seguida de ressecc¢do cirurgica e radioterapia adjuvante. O protocolo
quimioterapico consistiu em vincristina, actinomicina-D e ciclofosfamida (VAC) por 12 semanas.

Apbs 4 ciclos de quimioterapia neoadjuvante, observou-se reducdo significativa das
dimens6es tumorais, com diminuicdo de aproximadamente 60% do volume inicial. A proptose
reduziu para 4mm, houve melhora parcial da motilidade ocular e da acuidade visual. A
reavaliacdo por ressonancia magnética demonstrou massa residual de 2,1 x 1,8 x 2,3 cm,
mantendo contato intimo com a parede medial orbitaria. Considerando a boa resposta ao
tratamento sistémico, procedeu-se ao planejamento da resseccao cirurgica.

O procedimento cirargico foi realizado pelo servigo de cirurgia bucomaxilofacial em
conjunto com a equipe de oftalmologia, sob anestesia geral com intubagdo nasotraqueal,
posicionamento do paciente em decubito dorsal com elevacédo de 15 graus da cabeca para reducao
do sangramento venoso. Realizou-se antissepsia com polivinilpirrolidona-iodo e colocagéo de
campos estereis, protegendo o globo ocular contralateral. O acesso cirdrgico foi obtido atraves de

orbitotomia lateral combinada com incisdo transconjuntival superior. A incisdo cutanea foi
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realizada na regido temporal, seguindo as linhas de expressdo, estendendo-se por
aproximadamente 4 cm desde a comissura palpebral lateral.

A disseccdo foi realizada por planos anatémicos pelo cirurgido bucomaxilofacial,
identificando-se e preservando-se o nervo facial. Apds exposicdo do rebordo orbitério lateral,
procedeu-se a osteotomia com serra reciprocante, removendo-se segmento 6sseo de 2,5 x 2,0 cm
para adequada exposicdo do compartimento orbitario. A dissec¢do intraconal foi
meticulosamente conduzida em conjunto com o oftalmologista, identificando-se a massa tumoral
aderida a parede medial da 6rbita e aos musculos reto superior e medial. Durante a dissec¢éo,
observou-se invasdo microscépica da lamina papiracea do 0sso etmoide, necessitando resseccao
Gssea parcial para obtencdo de margens livres.

A identificacdo da invasdo Ossea na parede medial tornou necessaria a resseccdo de
segmento da lamina papiracea do etmoide, medindo aproximadamente 2,8 x 2,2 cm. Esta
resseccao foi realizada pelo cirurgido bucomaxilofacial com micromotor pneumatico e brocas
diamantadas, sob irrigagdo constante com solugéo salina resfriada. Durante o procedimento,
houve comunicacdo com o seio etmoidal, sendo necessaria a remoc¢do de mucosa sinusal
comprometida e cauterizacdo de pequenos vasos sangrantes. A mucosa sinusal remanescente foi
preservada sempre que possivel para manutenc¢do da funcao ciliar normal.

Ap0s a resseccdo 6ssea, foi realizada inspecdo cuidadosa da dura-mater na regido do apex
orbitario, que se apresentava integra e sem sinais de invasdo tumoral. A hemostasia foi obtida
atraves de cauterizacéo bipolar cuidadosa e uso de celulose oxidada regenerada em areas de dificil
acesso. A peca cirdrgica, incluindo tumor e fragmento 6sseo ressecado, foi enviada para exame
anatomopatoldgico intraoperatério, que confirmou margens livres de neoplasia.

A reconstrucdo da parede orbitéria foi realizada utilizando malha de titanio pré-moldada
(Synthes®, titanium mesh 0,4mm), com dimens@es de 3,5 x 3,0 cm. A malha foi inicialmente
modelada sobre molde estereolitografico baseado na tomografia computadorizada pré-operatoria,
permitindo anatomia personalizada da reconstrucdo. Durante o procedimento, ajustes finos foram
realizados utilizando instrumentos especificos para moldagem de titanio, garantindo contorno
anatémico adequado e restauracdo do volume orbitario normal.

A fixacdo da malha foi realizada com parafusos de titanio de 1,5mm de didmetro e 4mm
de comprimento, posicionados em pontos estratégicos do rebordo orbitario preservado. Foram
utilizados 4 pontos de fixacdo: dois na regido da sutura frontomaxilar, um na regido da sutura

frontoetmoidal e um na porcdo inferior da maxila. A estabilidade da reconstrucéo foi testada
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através de tracao suave, confirmando fixacdo adequada sem mobilidade.

Antes da fixacdo definitiva, foi realizada verificagdo da posicao do globo ocular e simetria
orbitaria atraves de comparacdo com o lado contralateral. A malha de titanio foi posicionada de
forma a restaurar o contorno anatémico original da parede medial, mantendo o volume orbitario
adequado e evitando enoftalmia. Particular atencdo foi dada ao posicionamento da porcao
posterior da malha para evitar compressao do nervo optico ou vasos orbitarios.

Apdbs confirmacdo da adequada reconstrugdo, procedeu-se ao fechamento por planos
anatdmicos. O rebordo orbitario lateral foi reconstituido com placa e parafusos de titanio de
2,0mm, restaurando a continuidade dssea. A conjuntiva foi suturada com fio absorvivel 6-0
(poliglactina 910), evitando tensdo excessiva. O subcutaneo foi aproximado com fio absorvivel
5-0 e a pele fechada com sutura intradérmica continua utilizando fio ndo absorvivel 6-0
(polipropileno).

Curativo compressivo suave foi aplicado sobre a regido operatoria, evitando pressao
excessiva sobre o globo ocular. O paciente foi extubado sem intercorréncias e transferido para
unidade de terapia intensiva pediatrica para monitorizacdo neurolégica e controle da dor pds-

operatoria. Antibioticoterapia profilatica foi mantida por 48 horas com cefuroxima 50mg/kg/dia.

Figural
Imagem clinica frontal demonstrando proptose acentuada do olho direito com deslocamento
antero-lateral do globo ocular. O olho contralateral mantém aspecto normal, permitindo

comparacao da assimetria orbitaria.
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Figura 2

Imagem intraoperatoria apos realizagao da orbitotomia lateral e remog&o do segmento dsseo do
rebordo orbitario lateral. Visualiza-se massa tumoral de coloracdo acinzentada e consisténcia
firme, medindo aproximadamente 3,2 x 2,8 cm, localizada no compartimento infra-medial da
Orbita. A lesdo apresenta superficie irregular com areas de coloragdo mais escura, sugerindo
zonas de necrose. Observa-se aderéncia intima da massa aos musculos reto superior e medial,
que se apresentam espessados e com alteracdo de coloracdo. O tecido adiposo orbitario
adjacente encontra-se edemaciado e com vascularizagdo aumentada. O nervo oOptico €
parcialmente visivel na por¢do posterior do campo operatorio, mantendo coloracao e aspecto

preservados.
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Figura 3

Imagem intraoperatoria apos resseccdo completa da massa tumoral e do segmento da Iamina
papiracea comprometido. O campo operatorio apresenta-se com hemostasia adequada,
visualizando-se o leito tumoral limpo sem residuos macroscopicos de neoplasia. Observa-se
defeito 6sseo na parede medial da drbita, medindo aproximadamente 2,8 x 2,2 cm, com bordas
irregulares resultantes da ressec¢do 6ssea. A mucosa do seio etmoidal é parcialmente visivel
através da comunicacao criada, apresentando coloracéo rosada e aspecto preservado nas areas

nao ressecadas.
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Figura 4

Imagem intraoperatoria demonstrando a malha de titdnio pré-moldada posicionada sobre o
defeito dsseo da parede medial orbitaria. A malha, com dimensdes de 3,5 x 3,0 cm e espessura
de 0,4mm, apresenta contorno anatdémico adequado, adaptando-se perfeitamente a curvatura da
parede orbital. Observam-se quatro pontos de fixagdo com parafusos de titanio de 1,5mm: dois
na regido da sutura frontomaxilar (superior), um na sutura frontoetmoidal (pdstero-superior) e
um na maxila (inferior). A malha encontra-se bem posicionada, restaurando o contorno normal
da drbita e selando adequadamente a comunicacdo com o seio etmoidal. A superficie da malha
apresenta perfuracdes regulares que permitem integracdo tecidual. O posicionamento nao
interfere com a mobilidade do globo ocular ou comprime estruturas nobres. A estabilidade da

fixacdo foi testada, demonstrando auséncia de mobilidade.

SR
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Figura 5

Imagem poés-operatdria imediata demonstrando o fechamento completo da ferida cirdrgica. A
incisdo cuténea na regido temporal apresenta-se com bordas bem coaptadas, suturada com
pontos intradérmicos continuos utilizando fio ndo absorvivel 6-0. A proptose esta visivelmente
reduzida em comparagdo com o0 aspecto pré-operatorio, com o globo ocular em posi¢do mais
anatoémica. A palpebra superior mantém leve ptose residual, mas com melhora significativa em
relacdo ao estado inicial. A conjuntiva apresenta hiperemia leve sem sinais de guemose
importante. O rebordo orbitario lateral foi adequadamente reconstituido, mantendo simetria
facial. Curativo adesivo transparente protege a incisdo cutédnea. Ndo h& evidéncia de
sangramento ativo ou colec¢des. O resultado estético imediato € satisfatério, com preservacgédo da

simetria facial e contorno orbitario adequado.

O pds-operatorio imediato transcorreu sem complicagdes significativas. O paciente
apresentou edema palpebral moderado e equimose periorbitaria, que resolveram gradualmente ao
longo de 10 dias. A acuidade visual mostrou melhora progressiva, atingindo 20/40 no 15° dia pds-
operatdrio. A motilidade ocular recuperou-se parcialmente, persistindo discreta limitagdo na
abducéo, que melhorou com exercicios de reabilitacdo visual.

O exame anatomopatoldgico definitivo confirmou rabdomiossarcoma embrionario com
margens cirurgicas livres. Nao foram identificados focos de invasédo vascular ou neural na peca

cirurgica. A resseccdo foi considerada completa (R0), reclassificando o caso como Grupo IRS I.
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A tomografia computadorizada de controle realizada no 30° dia p6s-operatério demonstrou
adequada reconstrucdo da parede orbitaria, com posicionamento apropriado da malha de titanio
e restauracao do volume orbitario normal.

Considerando a ressec¢do completa alcancada, a equipe multidisciplinar optou por
radioterapia adjuvante de baixa dose (45 Gy em 25 fracOes) iniciada 6 semanas apos a cirurgia.
O tratamento radioterapico foi realizado com técnica de IMRT (radioterapia de intensidade
modulada), permitindo protecdo adequada do cristalino e estruturas criticas adjacentes. Durante
o periodo de radioterapia, o paciente manteve acompanhamento oftalmolégico semanal, sem
evidéncia de toxicidade ocular significativa.

O seguimento ambulatorial tem sido realizado com avalia¢@es clinicas trimestrais, exames
de imagem semestrais e avalia¢do oftalmoldgica especializada. Apds 18 meses de seguimento, o
paciente mantém-se livre de doenca, com funcdo visual satisfatoria (acuidade visual 20/30) e
resultado estético adequado. A malha de titdnio permanece bem-posicionada, sem sinais de
deslocamento ou rejeicdo. N&o foram observadas complicacOes tardias relacionadas ao implante

ou ao tratamento radioterapico.

METODOLOGIA

Esta revisdo de literatura foi realizada com base em artigos cientificos dispostos nas bases
de dados MEDLINE via PubMed (Medical Literature Analysis and Retrieval System Online),
LILACS (Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude) e Biblioteca Virtual
em Saude (BVS). Para a selecdo dos estudos foram utilizados, como critérios de inclusdo, artigos
que estivessem dentro da abordagem tematica, disponiveis na integra e de forma gratuita, nos
idiomas inglés, portugués e espanhol. Como parametros de exclusdo foram retirados artigos
duplicados e que fugiam do tema central da pesquisa. Para busca dos artigos foram utilizadas as
palavras-chave: “Assisténcia Odontologica”; “Cancer”; “Rabdomiossarcoma”; ‘Tratamento
Avancado”; “Orbita”, indexadas aos Descritores em Ciéncia da Satde (DeCS). As estratégias de
busca foram adaptadas para cada base de dados, utilizando os operadores booleanos OR e AND

para combinar descritores e aumentar a precisdo da busca.
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DISCUSSAO

O presente caso ilustra a complexidade do manejo cirdrgico do rabdomiossarcoma orbital,
particularmente quando ha necessidade de resseccéo 0ssea e reconstrucdo de defeitos estruturais
significativos. A participacdo do cirurgido bucomaxilofacial foi essencial para o sucesso do
procedimento, considerando a expertise especifica desta especialidade no manejo de estruturas
Osseas faciais e reconstrucdo com biomateriais. A abordagem multidisciplinar permitiu
otimizacdo da quimioterapia neoadjuvante e planejamento cirdrgico adequado, resultando em
resseccao oncoldgica completa com preservagdo funcional.

O rabdomiossarcoma orbital representa um desafio Unico na oncologia pediatrica devido
a sua localizacdo anatdbmica complexa e proximidade com estruturas vitais. A incidéncia desta
neoplasia na regido orbital é relativamente baixa, correspondendo a aproximadamente 10% de
todos os rabdomiossarcomas, mas sua importancia clinica € significativa devido as implicacdes
funcionais e estéticas. A experiéncia do cirurgido bucomaxilofacial em cirurgias orbitérias
complexas foi fundamental para navegar adequadamente através dos compartimentos anatémicos
e realizar a resseccdo com margens oncologicas adequadas.

A quimioterapia neoadjuvante demonstrou eficcia significativa neste caso,
proporcionando reducdo tumoral de 60% e facilitando a resseccdo cirurgica subsequente. O
protocolo VAC (vincristina, actinomicina-D e ciclofosfamida) € considerado padrdo-ouro para
rabdomiossarcoma pediatrico, e a resposta observada corrobora com dados da literatura que
demonstram taxas de resposta superiores a 70% em tumores orbitarios. A reducdo do volume
tumoral permitiu maior preservacao de tecidos normais durante a ressecc¢do, contribuindo para
melhor resultado funcional.

A decisdo de realizar resseccdo 6ssea da lamina papiracea foi baseada na evidéncia
histopatoldgica de invasdo microscopica, demonstrada durante a avaliacdo intraoperatoria. Este
achado e relativamente comum em rabdomiossarcomas orbitarios de localizagdo medial,
ocorrendo em aproximadamente 30% dos casos. A expertise do cirurgido bucomaxilofacial em
osteotomias precisas e manejo de defeitos 6sseos complexos foi crucial para obtencao de margens
livres sem comprometimento de estruturas adjacentes como a dura-mater ou contetdo sinusal.

A selecdo do biomaterial utilizado para reconstrucdo considerou multiplos fatores
especificos do caso. A malha de titanio foi escolhida devido as suas propriedades de

biocompatibilidade, resisténcia mecénica e flexibilidade para moldagem intraoperatéria. Outros
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materiais como polietileno poroso ou enxertos 6sseos autdlogos foram considerados, mas a malha
de titanio ofereceu vantagens especificas incluindo menor morbidade do sitio doador, moldagem
personalizada e integracdo tecidual adequada. A experiéncia do cirurgido bucomaxilofacial com
diferentes biomateriais foi determinante para esta escolha.

O planejamento pré-operatdrio utilizando modelos estereolitogréaficos representou um
avanco significativo na abordagem reconstrutiva. Esta tecnologia permitiu moldagem precisa da
malha de titanio antes do procedimento cirurgico, reduzindo o tempo operatorio e otimizando o
resultado anatdmico. A utilizacdo de modelos tridimensionais baseados em tomografia
computadorizada é particularmente valiosa em casos de reconstrucdo orbitéria, onde a preciséo
anatémica € fundamental para preservacdo da funcdo visual e resultado estético adequado.

A técnica de fixacdo empregada, utilizando quatro pontos de ancoragem estratégicos,
proporcionou estabilidade mecanica adequada para a malha de titanio. A distribuicdo das forcas
mastigatdrias e movimentos faciais foram consideradas durante o planejamento da fixacao,
evitando pontos de concentracdo de tensdo que poderiam resultar em falha do implante. A
experiéncia do cirurgido bucomaxilofacial em principios de osteossintese foi fundamental para
selecdo adequada dos pontos de fixacéo e tamanho dos parafusos utilizados.

O manejo das complicages intraoperatorias, particularmente a comunicagdo com o0 seio
etmoidal durante a ressecgdo Ossea, demonstrou a importancia da expertise em cirurgia
craniofacial. A preservacdo da mucosa sinusal remanescente e adequada selagem da comunicacao
preveniu complicacdes pos-operatorias como sinusite ou fistula liquérica. Estas intercorréncias
sdo relativamente comuns em resseccdes orbitarias extensas, e sua resolucdo adequada depende
da experiéncia cirargica especifica em anatomia craniofacial.

A reclassificacdo do caso de Grupo IRS |1l para Grupo IRS | apés a ressecgdo completa
teve impacto significativo no progndstico e planejamento do tratamento adjuvante. Esta mudanca
permitiu reducdo da intensidade da radioterapia e melhor expectativa de sobrevida livre de
doenca. A obtencdo de margens cirurgicas livres € o principal fator progndstico em
rabdomiossarcoma, e a técnica cirurgica empregada pelo cirurgido bucomaxilofacial foi
fundamental para alcancar este objetivo oncoldgico.

Os resultados funcionais obtidos, incluindo preservagédo da acuidade visual e motilidade
ocular parcial, demonstram que resseccGes orbitarias extensas podem ser realizadas com
morbidade aceitavel quando executadas por equipe experiente. A manutencdo da funcgéo visual

em 20/30 ap6s 18 meses de seguimento é considerada excelente para este tipo de procedimento.
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A limitacdo residual da motilidade ocular é esperada considerando a extensao da ressec¢éo, mas
ndo compromete significativamente a qualidade de vida do paciente.

A auséncia de complicacOes relacionadas ao implante de titdnio apds 18 meses de
seguimento corrobora com a segurancga e eficacia deste biomaterial em reconstrugéo orbitaria. A
integracdo tecidual adequada, sem sinais de rejeicdo ou deslocamento, demonstra que a técnica
de fixacdo empregada foi apropriada. O seguimento de longo prazo serd fundamental para avaliar
a durabilidade da reconstrucéo e identificar possiveis complicacfes tardias, embora a experiéncia
com malhas de titanio em cirurgia craniofacial sugira excelente biocompatibilidade a longo prazo.

A experiéncia deste caso reforca a importdncia da participacdo do cirurgido
bucomaxilofacial em tumores orbitarios complexos que requerem resseccao 0ssea e reconstrucao
com biomateriais. A expertise especifica desta especialidade em anatomia craniofacial, técnicas
de osteotomia, manejo de biomateriais e principios de reconstrucdo foi fundamental para o
sucesso terapéutico. A colaboragéo multidisciplinar, incluindo oncologia pediatrica, oftalmologia
e cirurgia bucomaxilofacial, representa 0 modelo ideal para manejo de neoplasias orbitarias

complexas em pacientes pediatricos.

CONCLUSAO

O presente relato de caso demonstra a viabilidade e eficacia da ressec¢do cirurgica do
rabdomiossarcoma orbital seguida de reconstrucdo imediata da parede orbitaria com malha de
titanio, realizada por cirurgido bucomaxilofacial em colaboracdo multidisciplinar. A abordagem
terapéutica empregada, que incluiu quimioterapia neoadjuvante, resseccao oncologica radical e
reconstrucdo com biomaterial, resultou em controle oncol6gico adequado com preservacao
funcional satisfatoria. O papel do cirurgido bucomaxilofacial mostrou-se fundamental para o
sucesso do procedimento, particularmente nos aspectos relacionados a resseccdo 0ssea precisa,
manejo de complicagOes intraoperatdrias e reconstrucao tridimensional da anatomia orbitéria.

A utilizacdo da malha de titanio pré-moldada através de tecnologia estereolitografica
representou um avanco significativo na precisao reconstrutiva, permitindo restauracdo anatdmica
personalizada e otimizacao dos resultados funcionais e estéticos. A técnica de fixacdo com quatro
pontos de ancoragem estratégicos proporcionou estabilidade mecénica duradoura, evidenciada
pela auséncia de complicagOes relacionadas ao implante durante o periodo de seguimento de 18

meses. O planejamento pré-operatdrio detalhado, incluindo avaliagcdo por imagem multiplanar e
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modelagem tridimensional, foi essencial para execucdo segura do procedimento e obtencdo de
margens oncoldgicas livres.

Os resultados oncologicos alcancados, com reclassificacdo de Grupo IRS 111 para Grupo
IRS | apds resseccdo completa, demonstram a importancia da expertise cirurgica especializada
no manejo de tumores orbitarios complexos. A manutencdo da acuidade visual em niveis
funcionais (20/30) e preservacdo parcial da motilidade ocular representam desfechos
excepcionais para resseccdes orbitarias desta magnitude em pacientes pediatricos. A auséncia de
recidiva tumoral local ou a distancia apos 18 meses de seguimento corrobora com a adequacao
da estratégia terapéutica empregada e enfatiza a importancia da ressec¢do com margens livres
para controle oncoldgico duradouro.

A colaboracdo entre cirurgia bucomaxilofacial, oncologia pediatrica e oftalmologia
emergiu como elemento crucial para otimizacdo dos resultados terapéuticos, permitindo
integracdo das expertises especificas de cada especialidade. Esta experiéncia reforca a
recomendacdo de que casos complexos de rabdomiossarcoma orbital com necessidade de
resseccdo Ossea e reconstrucdo sejam conduzidos em centros especializados com disponibilidade
de equipe multidisciplinar experiente. O seguimento de longo prazo permanece essencial para
avaliacdo da durabilidade da reconstrucdo, monitorizacdo de possiveis recidivas tumorais e
identificacdo de complicag0es tardias relacionadas ao tratamento multimodal empregado.
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