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Background: Rhabdomyosarcoma is the most common malignant orbital tumor in children. Treatment modalities (individualized therapy or study protocol) have been changed radically. Surgery was supplemented by radiation therapy and chemotherapy. The objective of our retrospective analysis was to define the prognosis in correlation to changes of treatment in an unselected patient group of a single institution.

Patients and methods: Between 1954 and 1995, 18 patients (age at presentation 1 month to 17 years, 11 male and 7 females) with orbital rhabdomyosarcoma were diagnosed and treated at our institution.

Results: The 5-year survival rate was 76 %. Primary exenteration was replaced by tumor resection (microsurgery), radiation therapy and chemotherapy. Favorable outcome in the precytostatic era (with permanent loss of function) was not significantly improved by polychemotherapy. Microsurgery seems to increase the risk of recurrence.

Conclusion: Considering the high risk of recurrence, primary exenteration in selected patients with expanded primary tumor is still a therapeutic option.



Fragestellung: Rhabdomyosarkome sind die häufigsten malignen Tumoren der Orbita im Kindesalter. Die Behandlungskonzepte (Individualtherapie, Studienprotokolle) der Erkrankung haben sich deutlich verändert. Operative Verfahren wurden um Radio- und Chemotherapie erweitert. Ziel der retrospektiven Analyse war es, anhand eines selektionsfreien Patientenkollektivs Auswirkungen der veränderten Therapie auf die Prognose darzustellen.

Patienten und Methode: An unserer Klinik wurden zwischen 1954 und 1995 insgesamt 18 Patienten (Alter bei der Diagnose 1 Monat bis 17 Jahre, 11 Knaben und 7 Mädchen) mit orbitalem Rhabdomyosarkom diagnostiziert und therapiert.

Ergebnisse: Die 5-Jahres-Überlebensrate liegt insgesamt bei 76 %. Die primäre Exenteratio orbitae wurde von Tumorresektion (mikrochirurgisch), Radiotherapie und Chemotherapie abgelöst. Die Heilungsrate war bereits in der vorzytostatischen Ära bei der Inkaufnahme eines dauerhaften Funktionsverlusts ähnlich günstig wie nach Einführung der Polychemotherapie. Beim mikrochirurgischen Vorgehen erscheint das Rezidivrisiko erhöht.

Schlußfolgerung: Bei einem ausgeprägten Primärbefund hat die Exenteratio orbitae wegen des hohen Rezidivrisikos weiterhin ihre Berechtigung.
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