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RESUMO

A doenga de Still do adulto é uma desordem inflamatéria rara,
caracterizada por picos febris didrios, 7ash evanescente, artrite ¢
envolvimento de multiplos érgaos. Manifestagdes oculares tém
sido descritas associadas as manifesta¢oes clinicas cldssicas da
doenga. Sera descrito um caso de pseudotumor orbitério, condi¢ao
clinica incomum, em uma paciente com diagnodstico de doenga
de Still do adulto.
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INTRODUGAO

A doenga de Still do adulto (DSA) ¢ uma desordem
inflamatéria sistémica rara, de ctiologia desconhecida,
caracterizada por picos febris didrios, erup¢io cutinea
evanescente de coloragio salmdo, artrite ¢ envolvimento
de maltiplos 6rgdos®.

Manifestagoes oculares estdo descritas na DSA, entre
elas: sindrome sicca, exsudatos retinianos, irite, panot-
talmite, sindrome de Brown e pseudotumor orbitario
inflamaté6rio®¥.

O pseudotumor orbitério inflamatério é uma doenga
inflamatéria idiopatica benigna que pode afetar qualquer
estrutura da 6rbita, sendo comuns sintomas como dor,
proptose, sinais ¢ sintomas inflamatérios locais. Sua etio-
logia é desconhecida, porém ha provavel processo imu-
nomediado associado a sua patogénese. Reconhecimento
precoce dessa condigio clinica é fundamental, uma vez que
pode apresentar curso clinicamente maligno, com perda da
visdo e disfun¢io oculomotora.

ABSTRACT

Adult-onset Still’s Disease is a rare systemic inflammatory disor-
der characterized by quotidian spiking fevers, evanescent rash,
arthritis, and multiorgan involvement. Ocular manitestations have
been reported associated with the classical clinical findings of this
disease. We describe a case of orbital pseudo tumor, an uncom-
mon clinical condition, in a patient with diagnosis of adult-onset
Still’s Discase.

Keywords: adult-onset Still’s Disease, orbital pseudo tumor,
arthritis, proptosis.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 55 anos, parda, sem comor-
bidades exceto hipertensdo arterial, foi admitida por rash
pruriginoso, artrite e picos febris.

A paciente estava assintomdtica até dois meses antes da
internagdo, quando iniciou com exantema urticariforme em
regido anterior cervical e toricica alta, evanescente, acom-
panhado de calafrios ¢ febre de até 39 °C, predominante-
mente vespertina ¢ noturna. Um més apds o quadro inicial,
passou a apresentar artrite simétrica em joelhos, punhos,
metacarpofalangeanas e ombros com resposta parcial ao uso
de antiinflamatérios nio-esteroidais (AINES).

Ao exame fisico apresentava-se ligeiramente descorada,
com ausculta cardiaca e respiratéria sem alteragoes e ab-
dome globoso, sem organomegalias. Nao havia linfonodos
palpaveis e observava-se artrite em joelhos, punhos e segun-
da e terceira metacarpofalangeanas a esquerda.

A investiga¢do laboratorial mostrou leucdcitos de
26.000/mm? (polimorfonucleares 86% e linfocitos 7%);
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hemoglobina 10,6 g/dL; plaquetas 521.000/mm?; ve-
locidade de hemossedimentagio (VHS) 100 mm; DHL
667 U/L (normal 135-214); fosfatase alcalina 422 U/L
(normal 32-104); TGO 52 U/L (normal até 31); TGP 86
U /L (normal até 33); uréia, creatinina, fun¢do tireoidiana e
exame qualitativo de urina normais ¢ ferritina de 5250 pg /L
(normal 10-200). Fator antinuclear, fator reumatoéide e testes
para sindrome da imunodeficiéncia humana e hepatites foram
negativos. O ultra-som de abdome, a radiografia de térax, o
ecocardiograma transesofigico e o exame ginecologico foram
normais. A urocultura ¢ as hemoculturas foram negativas.

Excluidas outras hipéteses para o quadro clinico, fez-se
entdo o diagnostico provisorio de doenga de Still do adulto,
sendo entdo iniciada terapia com prednisona 20 mg,/dia. No
seguimento ambulatorial, houve necessidade do uso de hi-
droxicloroquina e metotrexato para o controle da artrite.

Oito meses ap6s o diagndstico inicial, a paciente apresen-
tou edema endurecido na regiao lateral da palpebra superior
direita, doloroso, associado a visio turva esporadica e lacri-
mejamento (Figuras 1 e 2). A tomografia computadorizada
(TC) e a ressonancia nuclear magnética (RNM) de 6rbitas
evidenciaram espessamento de partes moles periorbitiria a
direita, aumento do volume e indefini¢do da glandula lacri-
mal ipsilateral e borramento da gordura adjacente, sugestivos
de pseudotumor inflamatério (Figura 3).

Foi submetida a biépsia da lesio periorbitaria, cujo
exame anatomopatolédgico evidenciou amostras de tecido
fibroadiposo ¢ muscular com infiltrado linfocitirio peri-
vascular, por vezes configurando agregados linféides. Ndo
houve representagio de glindula lacrimal na amostra.

Definida a origem inflamatéria do material da bidpsia e
devido ao quadro ocular exuberante, optou-se por pulso-
terapia de metilprednisolona durante trés dias, seguida de
prednisona 60 mg/dia, com reducio gradual da dosagem.

Figura 1 - Paciente com doenca de Still do adulto e pseudotumor orbitéario
inflamatorio & direita.
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Figura 2 - Aumento de volume e eritema em palpebra superior direita correspondente
a pseudotumor orbitario inflamatério.
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Figura 3 - TC de 6rbitas mostrando espessamento de partes moles periorbitaria a direita,
aumento e indefini¢do da glandula lacrimal e borramento da gordura adjacente.

No décimo dia pés-pulso, a paciente apresentava melho-
ra importante do edema palpebral, com recuperagio quase
completa dos movimentos oculares (Figura 4).

Figura 4 - Paciente 30 dias ap6s corticoterapia com resolugdo completa do quadro
inflamatorio ocular.
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DISCUSSAO

A paciente do presente relato apresentou doen¢a mul-
tissistémica, caracterizada por febre alta didria, 7ash cutineo
evanescente, com provas inflamatorias elevadas, poliartrite,
leucocitose, trombocitose, aumento de enzimas hepaticas
¢ da ferritina. Afastadas as possibilidades diagnésticas de
infec¢do, neoplasia ou outras doengas reumatologicas,
fez-se o diagnoéstico de doenga de Still do adulto.

A doenga de Still do adulto permanece um diagnostico
de exclusio®*, com diagnéstico diferencial amplo, incluin-
do infec¢oes virais (rubéola, citomegalovirus, Epstein-Barr,
caxumba, Coksakie ¢ adenovirus)®, além de desordens neo-
plasicas (leucemia, linfoma e linfadenopatia angiobldstica)®.
Pode também ser confundida com artrite reativa (além de
outras espondiloartropatias), sindrome hemofagocitica,
dermatomiosite, sindrome de Kikuchi, sindrome de Sweet,
desordens granulomatosas ¢ vasculites®.

As manifesta¢oes clinicas mais comuns da DSA incluem
artrite e artralgia, mialgia, febre e calafrios, erup¢io cuta-
nea, aumento de linfonodos, hepatoesplenomegalia, dor
abdominal, serosite ¢ faringite ndo-exsudativa®%.

Durante o seguimento clinico, a paciente desenvolveu
manifestacio incomum da doenga de Still do adulto — o
pseudotumor orbitdrio inflamatério.

O pseudotumor orbitario inflamatério ou inflama-
¢do orbital idiopatica foi descrito pela primeira vez por
Gleason, em 1903 ¢, posteriormente, nomeado por
Birch-Hirschfeld em 19307, como doenga inflamatéria
idiopatica benigna que pode afetar qualquer estrutura
da 6rbita®. O acometimento ocular varia desde processo
difuso a comprometimento focal de tecidos especificos da
orbita, como glandula lacrimal, mtsculos extraoculares ¢
gordura orbital 1.

Clinicamente, ¢ comum ocorrer dor, proptose, sinais e
sintomas inflamatérios, como eritema e edema local. De
acordo com a localiza¢do acometida, pode suceder fibrose,
efeito de massa, ptose, quemose, disfun¢do da motilidade
dos musculos extraoculares (associado a diplopia) e neu-
ropatia 6ptica®!9. A apresentagdo ¢ tipicamente unilateral,
mas o acometimento bilateral ndo é incomum®.

A patogénese ainda ndo ¢ definida, porém varias linhas
de evidéncia apontam para provivel processo imuno-
mediado. Refor¢ando este fato, ha relatos de associagio
de pseudotumor orbitario com desordens imunolédgicas
sistémicas, como doen¢a de Crohn™V lapus eritematoso
sistémico (LES)!%), artrite reumatéide (AR)'3)| miastenin
gravis'™) entre outras. O pseudotumor orbitirio tipicamen-
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te responde, de modo favoravel, ao uso de corticoesterdides
sistémicos e o sucesso terapéutico tem sido relatado com
agentes imunossupressores, como ciclosporina, metotrexato
¢ ciclofosfamida®.

Na TC, o pseudotumor orbitario inflamatério é visto
como massa difusa ou focal pobremente real¢ada pelo con-
traste. No caso do envolvimento da glandula lacrimal, o
aumento difuso da glindula com preservag¢io da sua forma
pode ser acompanhada por rea¢io inflamatéria do tecido
periglandular, com borramento da sua margem®-1).

O espectro histopatolégico ¢ tipicamente amplo,
variando de infiltrado polimérfico difuso tipico a inflama-
¢do granulomatosa atipica, eosinofilia tissular e esclerose
infiltrativa®. No entanto, a histopatologia clissica envolve
infiltrado de linfocitos esparsos, células plasmaticas e histié-
citos, com preservagdo da arquitetura do tecido afetado®.
Alguns autores consideram a forma esclerosante como
estagio terminal de um continunm histopatologico do pseu-
dotumor orbitdrio, caracterizado por componente maior
de linfécitos no estagio inicial, passando para uma fase de
fibrose progressiva, em um estigio mais crénico'®. Outros,
entretanto, acreditam se tratar de doengas distintas*”).

A inflamag¢io orbital idiopatica pode ocorrer isola-
damente ou em associagio com varias doengas agudas e
cronicas. Condi¢oes clinicas associadas incluem infecgdo
viral de via aérea superior, faringite estreptococica, LES,
amiloidose, artrite psoridtica, doenga de Lyme, miocardite
de células gigantes, doenga de Crohn, doenga de Behget,
doenga de Still do adulto, artrite reumatéide (AR), asma
alérgica, entre outras®11%),

Fazem parte do diagnéstico diferencial doengas oculares
da tiredide, celulite orbital, congestio vascular, infiltragiao
metastdtica, linfoma, doenga granulomatosa ¢ vasculite®.

As opgoes terapéuticas sio variadas e incluem a obser-
vagdo clinica, antiinflamatorios nao-esteroidais (AINES),
radiagdo, cirurgia, imunoglobulina IV, plasmaferese,
corticoesterdides, imunossupressores ¢ agentes biologicos
(infliximabe)1%1®. Em casos leves, a observa¢io simples
ou o uso de AINES ¢ suficiente®. No entanto, cortico-
esterdides permanecem a primeira linha de tratamento da
maioria dos casos de pseudotumor orbitirio®, ficando as
demais opg¢oes reservadas para casos refratirios, recidivas
ou intolerincia ao uso dos corticoesterdides.

A despeito do resultado geralmente favoravel com o
uso de corticoesterdides, recidivas e inflamagdo persistente
podem complicar o curso clinico e o tratamento®.

A relagio entre doenga de Still do adulto e pseudotumor
orbitario é pouco relatada na literatura. Cush, Leibowitz e
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Friedman®® descreveram um paciente do sexo masculino,
de 21 anos, com doenga de Still do adulto que apresentou
dificuldade de abertura ocular, diplopia, ptose, dor e edema
periorbital, caracterizado como pseudotumor orbitirio, com
boa resposta terapéutica com corticoesterdide. Outro relato
foi feito por Ganday et 2.1 que descreveram uma paciente
de 29 anos com doenga de Still do adulto que desenvolveu
diplopia transitéria e paralisia do terceiro nervo craniano.
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