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case report

RESUMO

O objetivo € relatar manifestacao incomum de linfoma ndo-Hodgkin de
orbita. Paciente masculino, de 75 anos, se apresentou com queixa de
lacrimejamento cronico bilateral. Havia feito dacriocistorrinostomia en-
donasal a direita e a esquerda por duas vezes, sem sucesso. Ao exame,
massas de consisténcia fibroeldstica, em topografia das “bolsas” de
gordura das pélpebras inferiores e proptose axial. O paciente negava
outros sintomas ou sinais sistémicos. Hemograma sem altera¢ao, hormdnios
tireoidianos normais. A tomografia computadorizada mostrava infiltrado
difuso na drbita e proptose axial. Bipsia de gordura orbitdria e de medula
dssea diagnosticaram linfoma ndo-Hodgkin. O paciente foi tratado com
quimioterapia, sendo em seguida submetido a cirurgia da via lacrimal
bilateral, comresolu¢@o do quadro. A doenca sist€émica que exigia diagnds-
tico e tratamento adequados para que se tivesse bom progndstico estava
mascarada pelo quadro de epifora bilateral.

Descritores: Linfoma n&o-Hodgkin; Linfoma de pequenas células; Leucemia linfocitica;
Orbita; Neoplasias orbitérias; Masculino; Idoso; Relatos de casos [tipos de publicagéo]

INTRODUCAO

Os linfomas nao-Hodgkin (LNH) constituem um grupo de neoplasias
muito heterogéneo, podendo derivar de proliferacao clonal de linfécitos
T e B. Esses tumores podem aparecer em nédulos linféticos e sitios
extranodais®.

A orbita é um sitio raro dessa doenca, estimando-se que nela ocorra
apenas 1 a 8% dos LNH!,

Apesar dos linfomas representarem aproximadamente 10% de todos os
tumores primarios da érbita, o acometimento orbitario por linfoma sist€mico
ocorre em apenas 1,5% dos casos®.

O caso aqui apresentado é de um portador de LNH sistémico com
acometimento orbitdrio bilateral, em que o diagndstico da neoplasia foi feito
a partir de sinais e sintomas oculares.

RELATO DO CASO

Paciente de 75 anos, masculino, branco, agricultor, compareceu ao Ser-
vico de Oftalmologia do Hospital de Clinicas da Faculdade de Medicina de
Botucatu (UNESP) no ano de 2002, com queixa de lacrimejamento bilateral e
bolsas de gordura proeminentes.

Como antecedentes oculares, referia ter feito blefaroplastia inferior pe-
las bolsas proeminentes, sem melhora e dacriocistorrinostomia endonasal
bilateral por duas vezes, continuando a apresentar epifora. O paciente
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negava queixas sist€micas associadas, exceto ter feito trata-
mento anterior para hipotireoidismo.

Ao exame externo, notava-se proptose leve, bolsas de gor-
dura bastante pronunciadas e esclera aparente bilateral (Figu-
ra 1). A palpacio, as bolsas de gordura tinham consisténcia
fibroeldstica e eram indolores. O teste de desaparecimento da
fluoresceina (Teste de Zappia-Milder) era positivo em ambos
os olhos, sem refluxo a expressdo do saco lacrimal. No restante
do exame ocular ndo se observaram altera¢des, assim como
ndo foram verificadas linfadenomegalias.

Na tomografia computadorizada de 6rbita observou-se in-
filtragdo difusa dos tecidos orbitdrios bilateralmente, princi-
palmente na regido retro-ocular, sem contornos definidos, as-
sociada a proptose axial (Figuras 2 e 3).

O hemograma era normal, assim como os hormonios tireoi-
dianos (TSH=4,02 ng/dl; T4 Livre= 1,49 ng/ml).

A bidpsia de gordura orbitdria a direita revelou se tratar de
linfoma linfocitico/leucemia linfocitica cronica (LL/LLC) (estu-
do imunohistoquimico: CD20+; CD5+; CD23+) (Figuras4 e 5).

Posteriormente foi puncionada a medula 6ssea, revelando
que havia acometimento por LL/LLC.

Pelo acometimento de 6rbita e medula 6ssea, sem que
houvesse febre, perda de peso e/ou suores noturnos o esta-
diamento foi [Va.

Realizado quimioterapia (COP - 8 ciclos), com boa evolu-
¢do do quadro.

O paciente continuou com a epifora bilateral, tendo sido
confirmada a obstruc@o usando dacriocistografia com con-
traste oleoso (Lipiodol®, Guerbet) que apontou para obstru-
¢do baixa bilateral, com saco lacrimal nao dilatado. A conduta
foi dacriocistorrinostomia (DCR) externa bilateral, com
intubagdo das vias lacrimais.

Atualmente o paciente encontra-se bem, tendo ocorrido
melhora considerdavel dos sintomas, mantendo ainda trata-
mento quimioterdpico (Leukeran® 4 g/dia) (Figura 6).

Figura 1 - O paciente apresentava aumento de bolsdes de gordura,
proptose leve e esclera aparente bilateralmente (ao ser inicialmente
examinado)
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Figura2-Tomografiacomputadorizada demonstrando proptose discreta
e infiltrado difuso nos tecidos orbitarios em ambos os olhos

taria

Figura 4 - Corte histolégico da gordura orbitaria revelando proliferacao
de linfécitos pequenos
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Figura5 - Linfécitos imuno-expressam o marcador CD,, e co-expressam
CD, e CD,, revelando o diagnéstico de LL/LLC

Figura 6 - Reducdo dos bolsdes palpebrais apés quatro meses de
quimioterapia

DISCUSSAO

O paciente apresentado ¢ masculino, de 75 anos, perfil que
estd de acordo com a literatura que aponta LNH preferente-
mente entre a 5 ¢ a 7¢ décadas de vida“>, apesar de afetar
mais mulheres que homens (1,5 a 29: 16)“‘).

Quando sdo tumores primdrios, ocorrem com maior fre-
qiiéncia na 6rbita, seguindo-se de conjuntiva, palpebras, glan-
dulalacrimal e cartincula®.

A maioria dos LNH sao originados de células do tipo B“7,
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assim como o caso aqui relatado, tendo sido a 6rbita acometi-
da secundariamente a doenca sistémica.

Epifora, a queixa que trouxe o paciente para o servico, é um
sintoma pouco freqiiente®. Os sinais mais observados sdo
hiperemia conjuntival, proptose e massa orbital"®. A massa
orbital no paciente em questdo era evidenciada como
“bolsdes” de gordura nas palpebras inferiores, dos quais dife-
ria pela consisténcia apresentada, sendo muito mais endureci-
da, embora tenha sido confundido com bolsas e, inclusive,
operado.

O paciente aqui relatado apresentava envolvimento
orbitério bilateral, o que ¢ comum quando a 6rbita é acometida
secundariamente a doenca sistémica; o acometimento bilateral
nos linfomas primdrios de orbita ocorre em apenas 10 a 17%
dos casos¥.

A inexisténcia de sintomas sistémicos no momento do
exame (febre, perda de peso e/ou suores noturnos) ¢ freqiiente
nos tumores orbitdrios localizados, (1) podendo estar ausen-
tes também quando hd acometimento sistémico®.

A tomografia computadorizada de 6rbita revelou infiltra-
¢do difusa dos tecidos orbitarios, aspecto que fala a favor de
linfoma. Apesar da tomografia auxiliar no diagndstico, o exame
histolégico € o que define o quadro, tendo a biopsia da gordu-
ra orbitaria revelado LL//LLC, mais especificamente um sub-
tipo que constitui o grupo de baixo grau (classificacdo Wor-
king formulation)”?, posteriormente também detectado pela
bidpsia da medula dssea.

Esse subtipo de LNH € uma neoplasia constituida de linfé-
citos pequenos, bem diferenciados, com nucleos hipercora-
dos que imuno-expressam CD,, (marcador de neoplasias de
linhagem do tipo B) e usualmente co-expressam CD e CD_ .

Juntamente com o quadro clinico e os dados do hemograma, a
imuno-fenotipagem € a principal avaliagdo diagndstica e per-
mite o diagndstico diferencial com as outras sindromes
linfoproliferativas®!?.

A LLC e o LL sdo praticamente a mesma doenga'?. Se ha
células neopldsicas no sangue periférico (linfocitose) fala-se
em LLC. Se ndo, considera-se como LL!Y. Como o paciente
ndo apresentava alteragdo do hemograma, foi classificado co-
mo portador de LL. Esse subtipo é considerado um linfoma
indolente que acomete especialmente idosos, sendo raro nos
jovens. Geralmente ao diagnéstico ja se encontra dissemina-
do, com grande chance de acometimento medular®!V.

A avaliacdo de 145 casos de linfoma com envolvimento
intra-ocular e de anexos, mostrou que a maioria dos casos
corresponde a linfoma MALT ou linfoplasmocitico (36 e 22%,
respectivamente). J4 o subtipo LL/LLC (o diagnosticado neste
caso) foi visto em apenas 10% destes resultados’. Talvez,
uma ocorréncia mais baixa do LL/LLC na 6rbita seja devido ao
fato de que este subtipo seja causador principalmente de doen-
¢a sistémica, estando a 6rbita envolvida secundariamente.

Varios sdo os parametros que influenciam no curso clinico
dos portadores de linfoma de anexos, tais como a localizacdo
anatomica, o estdgio no diagndstico, o subtipo histoldgico e
associacdo com doenga sistémica, havendo outros para os
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quais estas consideracdes ndo foram significativas para deter-
minar o prognéstico do paciente®.

O tratamento dos linfomas de anexos orbitarios pode ser
feitousando radioterapia, quimioterapia e/ou exérese do tumor
(dependendo da sua localizacdo). O LL/LLC possui curso cli-
nico indolente e pode ndo apresentar uma boa resposta a
quimioterapia (por apresentar baixa proliferacdo)!". Em al-
guns casos pode-se até considerar conduta expectante (ava-
liando a massa tumoral e a idade do paciente, jd que acomete
preferencialmente idosos'". No caso apresentado optou-se
por tratamento quimioterdpico (COP-ciclofosfamida, Onco-
vin® e prednisona) e o paciente evoluiu bem.

A causa da epifora no presente paciente poderia ter sido a
compressdo da via lacrimal excretora pelos tecidos infiltrados
pelo linfoma. As intervencgdes anteriores ou a compressiao ex-
trinseca mantida podem ter levado a obstru¢do verdadeira,
resultando na necessidade de intervengdo cirdrgica. Optou-se
pela intubagdo com fio de silicone, tendo em vista as peque-
nas dimensdes do saco lacrimal, com resolugdo da epifora.

E relatado um portador de LL/LLC com acometimento
orbitdrio secundario, descoberto a partir de queixas oftalmo-
légicas, como a epifora e “bolsdes” nas palpebras inferiores.
Sao ressaltados os aspectos clinicos, com énfase no diagnds-
tico e o tratamento do paciente em questao.

ABSTRACT

The purpose is to report an unusual case of orbital non-
Hodgkin lymphoma. A 75-year-old man presented with bilate-
ral chronic epiphora complaint and inferior eyelid tumors, axial
proptosis, without previous systemic manifestation. The pa-
tient was submitted to bilateral endonasal dacryocystorhi-
nostomy twice and the epiphora complaint persisted. The
inferior eyelid and bone marrow biopsy revealed non-Hodgkin
lymphoma. The patient was treated with systemic chemothe-
rapy and dacryocystorhinostomy with good resolution. The
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precise diagnosis and the treatment were very important to
reach a good resolution of the bilateral epiphora complaint.

Keywords: Lymphoma, non-Hodgkin; Lymphoma, small-cell;
Leukemia, lymphocytic; Orbit; Orbital neoplasms; Male; Aged;
Case reports [publication type]
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