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RESUMO

Introducéo: A neurofibromatose (NF1) é uma doenca
hereditdria do grupo das neuromesoectodermoses, de
acometimento sistémico varidvel e progressivo, com trans-
missGo autossdmica dominante de expressdo varidvel.
Objetivo: Relatar a experiéncia do grupo de Cirurgia
Craniomaxilofacial da Divisdo de Cirurgia Pldstica e Quei-
maduras do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medi-
cina da Universidade de Sao Paulo na abordagem e tra-
tamento cirdrgico da neurofibromatose. Método: Este é
um trabalho retrospectivo de 20 pacientes tratados no
perfodo de 1985 a 2003. Dados clinicos e cirdrgicos fo-
ram revisados. Resultados: Nove pacientes eram do sexo
feminino, com idade entre 4 e 25 anos. Histéria familiar
positiva foi encontrada em cinco casos. Os sinais clinicos
comuns & doenca foram encontrados em todos os pa-
cientes, incluindo manchas café-com-leite e neuromas. A
localizac@o crénio-orbitdria foi caracterizada por acome-
timento orbitario em 15 casos. Na tomografia, auséncia
parcial da asa maior do esfendide foi encontrada, com
alargamento da fissura orbitdria e herniacéo do lobo tem-
poral da cavidade orbitdria. O tratamento cirdrgico in-
cluiv a resseccdo tumoral parcelada e reconstrucdo
orbitdria, cirurgia palpebral e do globo ocular, além de
procedimentos secunddrios, como ritidoplastia. Conclu-
s@o: ANF1 é uma doenca agressiva, que requer fratamen-
to individualizado. O paciente deve estar consciente que
sGo muitas as etapas operatérias, sendo as resseccoes
parciais o tratamento de escolha, enquanto as excisdes
radicais tém indicacdes especificas nos casos mais graves.

Descritores: Neoplasias oculares/patologia.
Neurofibromatose 1. Exoftalmia. Enoftalmia.

SUMMARY

Introduction: Neurofibromatosis is a hereditary
disease, included in the neuroectodermosis group,
with systemic and variable commitment, dominant
autosomic transmission and incomplete expression.
Objective: This paper aims to present the experience
of the Section of Craniofacial Surgery, of Hospital das
Clinicas of S@o Paulo University in the treatment of
neurofibromatosis. Methods: It is a retrospective study
of 20 patients treated, between 1985 and 2003. All
clinical data was reviewed, so as surgical procedures.
Results: Eleven were males and 9 females, the age
varied from 4-25 years, and 5 cases of familiar history
of NF1 were identified. Neuromas and cafe-au-lait
pigmentations were presented in all cases. 15 patients
had craniofacial involvement. CT scan showed partial
absence of greater wing of sphenoid, with enlargement
of superior orbital fissure and herniation of brain
through the orbital cavity. Surgical treatment included
partial resection of the tumor, orbital and eyelid
reconstructions, eye globe procedures, and face
lifting. Conclusion: NF1 is an aggressive deformity,
which needs specialized treatment. Many surgical
procedures are necessary to achieve a reasonable
result, and partial resections are our preference in its
freatment.

Descriptors: Eye neoplasms/pathology.
Neurofibromatosis 1. Exophthalmos. Enophthalmos.
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INTRODUCAO

A neurofibromatose é uma doenca hereditaria do grupo
das neuromesoectodermoses, ocorrendo em 1 a cada 3000
nascimentos, caracterizada por desenvolvimento anémalo
de células originarias da crista neural, de acometimento
sistémico variavel e progressivo. Tem transmissao
autossdmica dominante com expressao variavell. Geneti-
camente se divide em duas formas distintas: neuro-
fibromatosetipo | (NF 1) ou doengade von Recklinghausen
- mais comum, e neurofibromatose tipo 2 (NF 2) ou
neurofibromatose acusticabilateral?. Ambas se originam de
mutacBes em genes, porém de dois cromossomos diferen-
tes. Na NF1, o gene se localiza no brago longo do
cromossomo 17 e, na NF2, no braco longo do cromossomo
223. O potencial de malignizacéo da doenca ndo é bem
conhecido podendo, variar de 1-15% na literatura®’. Mani-
festa-se clinicamente por maformagfes tumorais, manchas
pigmentares ou angiomatosas nos tecidos ectodérmicos, ma
formages Osseas ou displasia viscerais.

Vérios aspectos do tratamento cirurgico sao de dificil
avaliacdo e decisdo, entre eles destaca-se a decisédo de
realizar um tratamento sempre mais radical com prejuizos
estéticos e funcionais definitivos ou tentar minimizar as
deformidades com cirurgias parceladas. Nessa dificil deci-
sd0, a resseccdo de globo ocular € um ponto sempre de
recusa dos pacientes. E dificil a padronizacéo da aborda-
gem cirudrgica da neurofibromatose, por seu polimorfismo
e evolucdo imprevisivel. As grandes deformidades faciais
ocasionadas pelo crescimento ilimitado e descontrolado da
tumoragao despertam diividas em rel agdo ao momento ideal
para arealizac&o da cirurgia e ao prognostico deste proce-
dimento na solucéo da deformidade.

O presente estudo tem como objetivo o relato da
experiéncia na abordagem e tratamento cirdrgico da NF1
em 20 pacientes.

METODO

Este é um trabalho retrospectivo do Servico de Cirurgia
Craniomaxilofacial da Divisdo de Cirurgia Plasticae Quei-
maduras do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medici-
na da Universidade de Sao Paulo, no periodo de 1985 a
2003. Todos os prontuarios de pacientes portadores de NF1
tratados foram reavaliados. Dados como sexo, idade e his-
toria familiar foram coletados. Os sinais clinicos, qual
sejam, neurofibromas isolados ou plexiformes, nédulos de
Lisch, manchas café-com-leite, massas tumorais e efélides
axilares foram pesquisados. Todos o0s pacientes tiveram
avaliagdo oftalmol6gica, radiogréficas e tomogréaficas rea-
lizadas. Em relagéo ao tratamento instituido, avaliou-se a
idade daintervencéo, aindicacéo e o tratamento realizado,
bem como complicacdes e seguimento.

RESULTADOS

Vinte pacientes, sendo nove do sexo feminino e 11 do
masculino, com idades entre 4 e 25 anos, portadores de
NF1, foram operados em nosso servico entre 1985 e 2003.
Histéria familiar positiva foi encontrada em cinco casos.
Ossinais clinicos comuns a doenga foram encontrados em
todos os pacientes, incluindo manchas café-com-leite e
neuromas. A localizacéo cranio-orbitéria foi caracteriza-
da por acometimento orbitario em 15 casos, sendo que 10
pacientes apresentavam exoftalmo e cinco enoftalmo.
Auséncia de envolvimento craniofacial ocorreu em cinco
casos (Figura 1).

A avaliacéo oftalmolodgica revelou que havia algum
tipo de alteracéo visual do olho afetado, com proptose
ou ptose acentuada, em todos 0s pacientes, mesmo que o
olho afetado tivesse com visdo preservada (Figura 2). As
radiografias dos 0ssos faciais permitiram a comparagao

Figura 1 - Paciente com envolvimento de regido orbital direita, e tomografia demonstrando a caracteristica da
doenca com auséncia do esfendide & direita e herniacdo do cérebro na érbita.

Rev Soc Bras Cir Craniomaxilofac 2008; 11(1): 15-21

16



Tratamento cirdrgico da neurofibromatose

Figura 2 - Paciente com manifestag@o mais grave e bilateral da doenca, com envolvimento palpebral e
grande distopia orbital do lado direito. A paciente referia viséo no lado afetado.

do tamanho e do formato orbitario. O estudo das
tomografias computadorizadas demonstrou a auséncia
parcial da asa maior do esfendide, com alargamento da
fissura orbitaria e conseqiiente herniagdo do lobo tem-
poral da cavidade orbitéria e consequente deslocamento
antero-posterior do globo ocular, causando proptose (Fi-
gura 3). Nos casos de enoftalmo (trés pacientes), um
moderado grau de alargamento orbitario associado a alar-
gamento da fissura orbitaria foi observado. Nos casos
considerados como deformidades graves, as alteracdes
de palpebras superiores e inferiores foram to exuberan-
tes que foi dificil classificar precisamente como
enoftalmo ou exoftalmo. Em praticamente todos os paci-
entes com acometimento importante pela doenga, as al-
teracdes da anatomia da base do cranio e da 6rbita eram
muito semelhantes entre si.

O tratamento cirdrgico incluiu a resseccdo tumoral par-
celada e reconstrucéo orbitaria, cirurgia palpebral e do glo-
bo ocular, além de procedimentos secundarios como
ritidoplastia (Figura 4). Todos os pacientes foram submeti-
dos ainmeros procedimentos. Em trés pacientes que con-
cordaram, foi realizada cirurgia radical com exenteracéo
do globo ocular do lado acometido da face.

DISCUSSAO
O diagnostico da NF1 se baseia em dois de sete acha-

dos clinicos principais: seis ou mais manchas café-com-
leite, acima de dois neurofibromas ou presenca de neuromas

plexiformes, nevus axilares ou inguinais, lesbes O0sseas
especificas, glioma do nervo éptico, ndédulos de Lisch na
iris, ou histéria familiar de portador de NF1 em primeiro
grau positiva?.

O envolvimento cranio-orbitario da NF1 ocorre em pe-
queno ndmero de pacientes portadores da doenca (menos
de 1%). As caracteristicas clinicas incluem manifestactes
na o6rbita e na palpebra. O sistema nervoso central pode
estar acometido por hamartomas, resultando em convul sdes
e deficiéncia mental. A localizagdo mais comum da
neurofibromatose na face é a bochecha, onde verdadeiros
corddes nervosos podem ser apalpados. A presenca de pé-
|os e lesBes pigmentadas é caracteristica®. Lesdes localiza-
das na pél pebra superior podem causar ptose e, em acome-
timentos macicos da face, a neurofibromatose se traduz em
gigantismo com abundancia de vasos dilatados e tortuosos
no tecido tumoral®°.

O primeiro sina clinico de neurofibromatose orbito-
palpebral é habitualmente um edema discreto da pal pebra,
que seinicianainfanciae aumentainsidiosae progressiva-
mente. A pele acometida € friavel e sem forga ténsil. O te-
cido subcutaneo deformado pode ser responsavel por dife-
rentes graus de ptose palpebral, que pode ou ndo estar as-
sociado a comprometimento do musculo levantador da pal -
pebra pela doenca. Nas formas exuberantes, o infiltrado no
supercilio e regido frontoparietal € consideravel, podendo
acometer toda hemiface e resultar na impossibilidade de
aberturado olho. O globo ocular apresenta-seinfiltrado pelo
neurofibroma, podendo haver buftalmo, diminuigdo da
acuidade visual e mesmo cegueira. Os sintomas
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Figura 3 - Paciente com envolvimento de ramos do nervo maxilar. Tomografia
demonstra alargamento da fissura orbitdria inferior.

Figura 4 — Paciente com lesdo extensa pré-operatéria. Foi realizada resseccéo radical com acesso intracraniano,
incluindo globo ocular & esquerda. Aspecto no pés-operatério com uso de prétese ocular esquerda.
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concomitantes sdo irritagdo, dor ocular e epifora moderada
agrave, mesmo navigénciadaintegridade davialacrimal.

A proptose do globo leva cronicamente a distUrbios da
acuidade virtual e musculatura extrinsecado olho. Irritacéo
ocular e epifora sdo uma constante nestes casos. A distopia
ocular é freqiiente. O complexo palpebro-ligamentar esta
frequentemente alterado, sendo o canto lateral o mais
afetado. O achado de um cisto aracndide é ocasional*. A
presenca de enoftamo também é comum. A hipétese mais
aceita nesses casos seria 0 alargamento da fissura orbitaria
inferior, permitindo o prolapso do contetdo orbitario na
fossa infratemporal associado ao aumento da cavidade
orbitariaem si. A causado alargamento dafissuraorbitaria
superior € umaincognita; alguns argumentam ser resultado
da erosdo pelo tecido neurofibromatoso, outros relacionam
a displasia congénita do mesoderma.

A presenca de exoftalmo pulsétil é rara e esta associada
aauséncia da asa maior do esfendide'?. A auséncia parcial
ou completa de asa maior do esfendide, caracteristica da
neurofibromatose créanio-orbitaria é responsavel pelo
alargamento da fissura do esfendide localizada na parede
posterior da érbita. O tecido cerebral, mais comumente o
lobo temporal, pode sofrer herniagéo para a cavidade
orbitaria, promovendo o quadro de exorbitismo pul sétil*2.

Em relacdo as alteracbes volumétricas das érbitas, em
pacientes com exoftalmo, a Orbita apresenta-se alargada
devido ahipoplasiado rebordo orbitario superior e inferior
e do arco-zigomético. Enquanto Chung et al .8 defenderam
gue o tecido tumoral pode aumentar o tamanho da 6Orbita
por compressdo ou destruir parcialmente o teto da mesma,
Marchac et al.’> advogaram que este alargamento € devido
apressdo do globo muito mais que & hipoplasia dos tecidos
afetados. Nos casos de enoftalmia, Jackson et al.1° e Fukuta
e Jackson®® acreditam que a auséncia parcial do esfendide,
associado ao aumento no volume 6sseo, afeta a por¢do pos-
terior da parede orbitaria lateral, permitindo um escape do
contetdo orbitério para a fossa orbitéria. O alargamento
dasfissuras orbitéria e superior foi demonstrado por Fukuta
e Jackson®® em estudos tomogréaficos com reconstrugcéo
tridimensional, tanto nos casos de enoftalmo como
exoftalmo.

O neurofibroma pode afetar também a regiéo temporal
em extensdo varidvel. A observagdo de alteragbes como o
alargamento ou a auséncia da parede postero-lateral da
Orbita se faz através da radiografia simples péstero-ante-
rior e lateral do crénio. A tomografia computadorizada
revela-se exame deimagem essencial paraaidentificacdo e
estudo detalhado das deformidades dsseas e de partes moles
na definicéo da programacé&o cirdrgica de cada caso.

A neurofibromatose orbital € um dos maiores desafios
ao cirurgido pléstico. O tratamento cirlrgico deve ser esta-
belecido, tendo-se em mente que todas as células do indivi-
duo carregam o gene anormal, sendo a recidiva em muitos
casos uma questéo apenas de tempo. Além disso, a excisédo
radical do tumor, na maioria das vezes, ndo € possivel e
pode levar a mutilacdes indesejaveis. Os procedimentos
cirargicos sdo, entretanto, muito benéficos na remogéo de
tecido anormal e na reconstrugao de defeitos esquel éticos
que interferem na fungdo ou causam transtornos estéticos
ao paciente. Portanto, ndo ha método cirdrgico que possa
erradicar aneurofibromatose, e um planejamento cuidadoso

associado a técnica cirdrgica adequada e fracionado em
estagios pode melhorar o contorno daregido e afuncéo da
area afetada. O gigantismo que envolve os tecidos faciais
deve ser abordado em dois a trés procedimentos, evitando
principalmente que a excisdo agressiva ndo leve a secgoes
do nervo facial e seus ramos.

A perda de definicdo anatémica causada pela infiltra-
¢8o dadoenca pode resultar natentativa de ressec¢fes mais
radicais, graves complicacdes oOrbito-palpebrais. A
resseccao parcial nos tumores complexos é recomendada
pela maioria dos autorest?15, com preservacdo de tecido
pal pebral e conjuntival em quantidade suficiente anao com-
prometer afuncao®. Recentemente, Jackson et al.>° propu-
seram uma nova classificacdo para a neurofibromatose.
Mesmo sem acometimento do esqueleto, a cirurgia evita o
dismorfismo daface e previne o prejuizo da acuidade visu-
al. Na neurofibromatose orbitotemporal do Grupo 1, ha
envolvimento de tecidos moles da drbita com preservagéo
da acuidade visual; no Grupo 2, ha envolvimento dos teci-
dos moles e 6sseo de maneira significante com acuidade
visual; e no Grupo 3, envolvimento de tecidos moles e 6sseo
associado a auséncia do globo ocular ou amaurose. Nesse
ultimo grupo, os autores recomendam o tratamento radical.
Mesmo quando indicadaaressecgéo radical, amucosa, tarso
erima pal pebral sdo poupados'®. A remodelacéo do contor-
no orbitario e aobliteracdo da cavidade orbitariacom tecido
Osseo devem permitir a colocacdo de protese em tempo
cirargico posterior. A reinser¢éo do canto lateral é o Ultimo
passo cirdrgico a ser realizado. Em deformidades com
gigantismo 0sseo graves, pode-serealizar aremocdo do arco
zigomatico e/ou maxila ou outras técnicas de remodel agem
0ssea necessariast®.

Com o advento das técnicas de cirurgia craniofacial, o
reparo do defeito 6sseo quando necessario € feito com
acesso combinado craniano e palpebral. Esta abordagem
promove campo cirdargico adequado para a resseccao do
tumor dos tecidos adjacentes. Marchac et al.*® abordaram
um terco de sua casulistica (sete casos) de neurofibromatose
orbito-palpebral por viaintracraniana. No inicio sua abor-
dagem era puramente intracraniana, na tentativa de recons-
truir a parede posterior alterada. A abordagem simultanea
da porc¢éo intracraniana posterior da Orbita, elevacéo do
assoalho e reposicionamento do ligamento palpebral foi
complementada em tempo posterior com acorre¢do da ptose
palpebral. A extensdo da resseccdo da massa tumoral deve
ser amais agressiva possivel, sempre respeitando a anato-
mia local e o sangramento, que pode ser abundante na
neurofibromatose. Quando ocorre herniacéo de tecido ce-
rebral para a érbita, a abordagem intracranianafoi utiliza-
da. A craniotomiafrontotemporal com dissecgdo extradural,
realizada pela equipe de neurocirurgia, permitiu separar a
dura-méter do conteddo orbitéario e expor limites do defei-
to 6sseo. A disseccdo visa a preservacdo do nervo éptico e
dos nervos oculares, com manutencdo da acuidade visual
mesmo que prejudicada. Contudo, a disseccdo deve ser
suficientemente ampla para permitir o reparo do defeito
Osseo existente. O tecido cerebral herniado deve ser redu-
zido para os limites da caixa craniana, interpondo enxertos
Osseos entre a Orbita e o crénio. Esta reparacéo é feita por
meio de enxertos de calota craniana bipartida, colocados
no assoal ho orbitério para elevar ou, se necessario, corrigir
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a distopia do globo ocular. Nos casos de via de acesso
extracraniano, aregido parietal funciona como area doado-
ra para a enxertia ssea necessaria.

A regra geral é preservacéo do globo ocular e de sua
funcdo. A evisceragdo so € justificada se houver perdatotal
irreversivel davisdo, proptose exacerbada, buftalmo ou dor
ocular com prejuizo da acuidade visual ou nos casos mais
graves onde a manuten¢&o do globo ocular impede a
resseccdo minima dos tecidos comprometidos. Nos casos
onde a evisceragdo se faz necesséria, a remodelagdo do
esqueleto orbitario com resseccao do tumor residual,
remodel acdo da cavidade orbitaria e a colocagéo de protese
sdo facilitadas. O ganho estético nesses casos é muitas ve-
zes significante. E discutivel e controversa a indicacéo de
evisceracdo de olho viavel nos casos de grandes distopias
com auséncia funcional da visdo, por oclusdo palpebral
completa por ptose ou impossibilidade de visdo binocular.
Sempre nos casos de exenteracdo, o paciente deve parti-
cipar ativamente da deciséo final.

O envolvimento da palpebra superior resulta em ptose
pela deformidade anatdbmica e aumento de peso dos tecidos
no local. O excesso de pele palpebral é removido nos casos
leves. A ptose s6 € corrigida apds a abordagem dos defei-
tos Osseos e palpebrais. A aponeurose do musculo eleva-
dor é encurtada de acordo com o grau de ptose pré-operato-
ria. A hipercorrecdo da ptose palpebral deve ser evitada
para que nao haja encurtamentos indesejaveis, resultando
em lagoftalmo ou exposi¢do de cornea.

A ritidoplastia classica ou subperiostal equilibrae reju-
venesce aface. Hamelhoradaquedae do aspecto de flacidez
tecidual das estruturas acometidas causados pelo peso do
tumor e progressiva infiltracdo da pele. Krastinova e
Hamza' indicam arealizagdo daritidoplastiaum adois anos
apoés acirurgia primaria com a utilizagéo de enxertos 0sse-
os de aposi¢do, quando necessério, pararemodel agem facial.
A incisao coronal com cantopexiamedial elateral éatécnica
de escol ha, para reposicionamento das pal pebras e melhora
da distopia dos ligamentos cantais. A correcdo da ptose
palpebral requer fregiientemente procedimentos repetidos
e cautelosos, pois a hipercorrecdo pode levar a exposicéo
da cérnea e suas complicacBes. A recorréncia de exoftalmo
€ possivel apds enxertia 6ssea por provavel compressao do
enxerto 0sseo colocado.

A cirurgia precoce é indicada nos casos de ptose ou
exoftalmo pulsétil. A limitagdo do crescimento do tumor
com aressec¢ao cirdrgica, tamanho e extensdo, pode evitar
a perda da visao e complicagBes em decorréncia da
herniacdo do cérebro da cavidade orbitaria't. A correcéo da
ptose pode ser feita precocemente e isoladamente, se néo
tivermos grandes deformidades da Orbita. Se outros proce-
dimentos como suspensdes estéti cas da pal pebra com colo-
cacdo de materiais aloplasticos estdo dentro da programa-
¢ao cirargica, a corregdo da ptose palpebral dever ser pos-
tergada até o momento adequado. Outra indicagdo é em
casos graves de enoftalmo com infiltracdo extensa de teci-
dos pelo tumor. Nos tumores extensos de acometimento
facial, aresseccdo cirurgicavisaaevitar adescompensacdo
cardiaca secundaria comum nesses casos. Muitos autores
advogam a cirurgia precoce, mesmo sem acometimento
esquel ético, acirurgia evita o dismorfismo da face e previ-
ne o prejuizo da acuidade visual*®. O risco de malignizacéo

ndo € relacionado ao ato cirurgico, como largamente
demonstrado na literaturat* "1,

Nos casos de exoftalmo tumoral que ameagam o globo
ocular, o continente orbitario pode ser aumentado por meio
de osteotomias para reducdo do exoftalmo, acomodacéo
do contetdo e preservagdo do globo ocularit%17, O
exoftalmo pulsétil causado pela presenca de tecido cere-
bral na cavidade orbitéria tem sempre indicagéo cirurgi-
ca. Krastinova e Hamza't, a fim de separar completamen-
te o tecido cerebral em dois casos de exoftalmo pul sétil
com deformidade e adesdes graves, optaram por sacrifi-
cio do nervo 6ptico, seguido por reconstrucéo da cavida-
de orbital. O globo, preservado com cobertura de
conjuntiva, atuou como suporte da protese ocular. Na
mesma linha de pensamento, Martyn e Knox*? apresenta-
ram um caso de gigantismo hemifacial com resseccéo de
partes moles e exenteracdo. A deformidade éssea foi re-
parada por osteotomias maxilares (associacdo de Le Fort
[, 11, I11) ou osteotomia reversa com melhora do equili-
brio do esqueleto facial. A cobertura das partes moles foi
realizada com retalho deltopeitoral. Uma proétese ocular
foi acoplada aos 6culos do paciente. Tivemos em nossa
casuistica um caso de exorbitismo pulsatil com indicacéo
paratal abordagem.

Os resultados séo, via de regra, pobres. Em casos onde
o tumor pode ser completamente removido, como acometi-
mento limitado a pélpebra superior e sem envolvimento
esquel ético, o grau de satisfacdo do paciente é maior que o
do cirurgido. Nota-se minima tendéncia a hipertrofia na
cicatrizagdo tecidual no pés-operatério. A hemorragia
durante o ato operatério é frequentemente persistente e
insidiosa, mas sem risco de vida. Hemorragias graves nos
procedimentos cirlrgicos séo decorrentes da friabilidade
dostecidos comprometidos, intensavascul arizagdo, fistulas
artério-venosas e vasos de grande calibre que ndo obede-
cem a vasoconstricao®.

Os procedimentos secundarios trouxeram ao paciente
uma aparéncia cosméticamelhor. Nao houve complicactes
importantes, tanto nos procedimentos intra como
extracranianos. A recidivaé possivel devido arecorréncia
do tumor, causando distensdo das partes moles e
reabsorcdo 0ssea da area enxertada'®'®, Na parede postero-
lateral da 6rbita, o cérebro pode herniar novamente, cau-
sando exoftalmo. Paraisto, Salyer e Salyer®® recomendam
0 uso de tela de titanio para contencdo do cérebro na
eventual recidiva.

CONCLUSAO

A NF1 é uma doenca agressiva, com envolvimento
esquel ético ou de partes moles, que requer tratamento
individualizado. O paciente deve estar consciente que sdo
muitas as etapas operatorias, pelo carater insidioso e pro-
gressivo da doenga. As resseccdes parciais sdo o tratamen-
to de escolha na maioria dos casos, enquanto as excisdes
radicais tém indicagdes especificas. Deve-se, sempre que
possivel, preservar o globo ocular, mesmo que nao
funcionante, para dar volume a cavidade orbitaria e melhor
adaptacdo da préotese. A melhora estética pode ser obtida
por meio de procedimentos secundarios adicionais.
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