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Microftalmia com cisto colobomatoso
orbitario - Relato de casos

Microphthalmos with colobomatous orbital cyst-Case reports

Tania Pereira Nunes! RESUMO
Houyem Ben-Ayed?
Mehrad Hamedani* Microftalmiacom cisto colobomatoso orbitario é raro diagnéstico diferen-
Serge Morax® hit cial dos tumores congénitos orbitarios. O diagnéstico precoce e o trata-
Suzana Matayoshi mento adequado sdo importantes para bom crescimento 6rbito-palpebral.
Descrevemos trés casos de microftalmia congénita associada a cisto
colobomatoso orbitério e analisamos a importancia dos exames comple-
mentares. Ultra-sonografia, tomografia computadorizada, ressonancia
nuclear magnéticae o estudo histolégico da massaexcisada estabeleceram
o diagndstico preciso de cisto colobomatoso.
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INTRODUGAO
Microftalmia associada a cisto colobomatoso orbitario é um raro diag-
noéstico diferencial dos tumores orbitarios congénitos. E uma anomalia
orbitaria que se desenvolve durante a embriogénese, entre a 5° e 6 semana,
devido a um defeito de fechamento da fissura fetal. O cisto colobomatoso
pode variar de tamanho, desde um achado histol6gico minimo a uma grande
massa orbitaria®. O diagnéstico normalmente é feito nos primeiros dias de
vida. Yen e Tse descreveram um quadro de cisto orbitario congénito cau-
sando importante proptose detectado e monitorado através de exame de
Fondation Ophtalmologique Adolphe de Rothschild ultra-sonografia pré-natal®. Pode ser unilateral ou bilateral e ter associacao
e raalizade o setor b Clrarate Grbito-Palpe- com outras malformacdes oculares e gerais*4. Com a ajuda de exames
bral da Fondation Ophtalmologique Adolphe de Roths- complementares, como ecografia, tomografia computadorizada e ressonén-
. i;‘:ddm:izlsa;’;zg’r‘a 1o sotor de Plisticn Ocular da Fa cia magnética, o diagnéstico diferencial com outras patologias orbitarias do
culdade de Medicina da Universidade de Sao Paulo (USP). recém-nascido é facilitado, permitindo a escolha de um tratamento mais
Foncation Ophtamologiaue A, de Rotmscn, apropriadot®*).
2 Médico assistente do setor de Cirurgia Orbito-Palpebral O objetivo deste trabalho é divulgar trés casos de microftalmia congéni-
. (a Fondation (?Opgé';‘('}’:‘gé"g:ﬁlj‘%I’;Odrfnfo";h;g;g?al i ta associada a cisto colobomatoso orbitario e analisar a importancia do
Fondation Ophtalmologique A. de Rothschild. diagnéstico precoce e tratamento adequado.
4 Médica doutora assistente do setor de Plastica Ocular
g:uil:sc(tﬂcé%d)e de Medicina da Universidade de S&o
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ngfg e’fg’gidfofgg%g'da em 28.10.2003 F.T., paciente do sexo feminino, 9 meses de idade foi encaminhada para
Nota Editorial: Pela andlise deste trabalho & por sua nosso servico para avaliacdo de massa tumoral orbitaria a esquerda desde o
anuéncia na divulgacao desta nota, agradecemos ao Dr. nascimento, sendo suspeitado de uma angiomatose orbitaria.

Hélcio José Fortuna Bessa. Como antecedentes pessoais apresentou persisténcia do canal arterial,
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necessitando tratamento cirargico, hemihipertrofia cranio-
vertebral e malformacdes vertebrais multiplas.

Ao exame oftalmoldgico apresentava massa volumosa
orbitéria & esquerda, predominantemente inferior, produzindo
abaulamento da pélpebra inferior com coloracéo azulada (Fi-
gura 1) O exame do lado contralateral era normal.

Ecografia ocular e orbitéaria a esquerda mostrou a presenca
de um cisto volumoso inferior produzindo saliéncia na palpe-
brainferior. O contedo da leséo era puramente liquido. Acima
e posterior ao cisto encontrava-se um pequeno bulbo ocular,
medindo aproximadamente 11 mm de comprimento axial. O
exame de tomografia computadorizada orbitaria e cerebral
auxiliou no diagnostico, mostrando uma érbita aumentada de
tamanho a esquerda e um processo expansivo intra-orbitario
essencialmente nos quadrantes inferiores. Este processo
apresentava densidade liquida e parecia estar conectado ao
nervo optico. N&o foram detectadas malformacdes cerebrais.

A paciente foi submetida a uma avaliacdo neurolégica que
constatou retardo de desenvolvimento psico-motor.

Foi realizada a exérese da lesdo cistica, enucleacdo do olho
atrofico e enxertia de mucosa labial. Colocagdo de um conforma-
dor na cavidade e realizag&o de tarsorrafia provisoria.

O resultado anatomo-patoldgico foi compativel com o di-
agnostico clinico: microftalmia com cisto colobomatoso. Bul-
bo ocular bem diferenciado e uma formacao cistica que apre-
sentava células do tipo neuro-ectodérmica.

A paciente foi avaliada no 7° pés-operatdrio com bom re-
sultado cirdrgico e encaminhada para acompanhamento
protético.

CASO 2

N.N., paciente do sexo masculino, 10 meses de idade enca-
minhado para nosso servigo com diagnostico de microftalmia
congeénita e cisto colobomatoso a direita e apresentava proble-
ma na adaptacdo da protese ocular. O paciente iniciou tra-
tamento protético no 1° més de vida.

Como antecedentes pessoais apresentava uma histdria de

Figura 1 - Caso 1: Tumoracao orbitaria com abaulamento palpebral
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convulsdo neonatal. Ao exame oftalmoldgico, apresentava
protese ocular a direita deslocada anteriormente e para baixo,
devido a presenca de uma massa orbitaria e um fundo de saco
conjuntival superior curto. O exame do outro olho demonstrou
presenca de nistagmo.

O paciente apresentava retardo de desenvolvimento psico-
motor.

Nesta ocasido, optou-se pelo tratamento conservador com
acompanhamento protético.

Apds um ano, foi realizado ressondncia magnética que
constatou a presenca de um macro-orbitismo a direita com
microftalmia e grande cisto infero-antero-lateral. O exame
oftalmoldgico mostrava protese deslocada para baixo.

Apds 3 anos da primeira consulta, com o importante cresci-
mento do cisto colobomatoso, o paciente foi submetido a
exérese da lesdo cistica da oOrbita direita e reconstrucao de
fundo de saco conjuntival com enxertia de mucosa labial.

O resultado anatomo-patolégico da massa orbitaria com-
provou ser um cisto colobomatoso: formacdo cistica envolta
por uma base celular pouco diferenciada correspondendo a
uma retina embrionaria sem atipia, envolta por uma parede
fibrosa ricamente vascularizada.

CASO 3

T.G., paciente do sexo masculino, 9 meses de idade encami-
nhado para o servico com diagnéstico de microftalmia congé-
nita com cisto colobomatoso a esquerda e apresentando difi-
culdade na adaptacdo da prétese ocular. Resultado de tomo-
grafia computadorizada anterior a nossa consulta: formacéo
cistica orbitaria a esquerda e presenca de bulbo ocular de
tamanho reduzido, compativel com microftalmia. N&o apresen-
tava alteracGes gerais.

Ao exame oftalmolégico apresentava blefaroptose mecani-
ca a esquerda por massa orbitéria e pequena rima palpebral.
Nao foi possivel observar o bulbo ocular. O exame do olho
contralateral era normal.

Foi realizada ressonancia magnética que demonstrou a
presenga de um cisto orbitario & esquerda, na regido antero-
superior da Orbita, em contato com o teto orbitario. Ndo foram
diagnosticadas malformac®@es cranianas.

Foi programada a exérese da massa orbitaria e reconstrugdo
do fundo de saco conjuntival com enxerto de mucosa labial.

O paciente apresentou boa evolugdo com possivel adapta-
cdo de protese ocular. Apés 3 anos da primeira intervencédo
cirdrgica, foram realizados novos exames e observamos a pre-
sencga de entropio palpebral superior, estenose de fundo de
saco conjuntival superior e inferior e micro-orbitismo impor-
tante (Figura 2 e 3), sendo programada uma expansdo da
cavidade orbitaria através de osteotomia®. Foi realizada
osteotomia do rebordo infra e latero-orbitario e uma parte do
rebordo supra-orbitario. Foi realizada mobilizacéo do rebordo
orbitario, seu avanco e lateralizacdo para permitir um aumento
do diametro transversal orbitario; as paredes inferior e lateral
foram moldadas para aumentar a Orbita éssea. Os espagos
mortos 6sseos do maxilar e assoalho orbitério foram recons-
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Figura 2 - Caso 3: Aspecto pré-operatorio. Presenca de prétese ocular
a esquerda

Figura 3 - Caso 3: Tomografia computadorizada com reconstrucao
tridimensional: Micro-orbitismo a esquerda

truidos com enxerto de placas de coral natural (carbonato de
célcio). Aumento dos fundos de saco conjuntival foi realizado
com enxertia de mucosa labial. Conformador e tarsorrafia pro-
visoria foram utilizados.

O paciente evolui com satisfatério resultado cirdrgico (Fi-
gura 4), sendo encaminhado para troca de protese ocular.

DISCUSSAO

Microftalmia congénita associada a cisto colobomatoso
orbitario representa uma das formas de anomalia colobomato-
sa do bulbo ocular. O desenvolvimento do cisto ocorre duran-
te o fechamento embrionério, conseqliente a desarmonia entre
o crescimento e a diferenciacdo. E devido a anomalia de desen-
volvimento da camada de células interna e externa da cupula
Optica. A camada interna desenvolve-se mais rapido que a
camada externa levando a eversao da primeira sobre as bordas
da fenda, causando a impossibilidade da unido das duas ca-
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Figura 4 - Caso 3: Aspecto pos-operatorio

madas e o fechamento da fenda fetal, produzindo o apareci-
mento de um cisto em contato com o espaco sub-retinico do
bulbo ocular®®),

Trés tipos clinicos podem ser observados: microftalmia
extrema com cisto volumoso de coloracdo azulada, ocupando
toda a drbita, pressionando as palpebras e podendo ser con-
fundida com uma angiomatose orbitaria. O caso 1 descrito
neste estudo pode ser enquadrado neste tipo. Outro grupo
clinico é: pequeno cisto com microftalmia subnormal, sendo
que durante o crescimento, o cisto colobomatoso pode au-
mentar de volume e levar ao abaulamento palpebral, mais
comumente inferior, um exemplo deste tipo é o paciente do
caso 2. E o terceiro tipo é globo ocular e cisto colobomatoso
de tamanho semelhante &9,

O diagnostico desta patologia nem sempre é simples ape-
nas com o exame clinico, muitas vezes é necessario a realiza-
cdo de exames complementares para o diagndstico preciso,
antes de qualquer exploragéo cirdrgica. A ecografia ocular
avalia a natureza da massa orbitaria e sua caracteristica homo-
génea e a presenca de microftalmia. A tomografia computado-
rizada e a ressonancia magnética complementam as informa-
cdes dadas pela ecografia, demonstra a presenca de um bulbo
ocular pequeno, aspecto dos musculos 6culo-motores e do
nervo Optico, as caracteristicas da érbita acometida, como
tamanho e estado de suas paredes. Também permitem avaliar
associacdes de malformacgdes cranio-encefalicas®’®. Estes
exames complementares facilitam o diagndstico diferencial
com outras lesdes orbitarias do recém-nascido, como por
exemplo, angioma Orbito-palpebral que foi pensado como di-
agnostico do caso 1 descrito neste estudo, olho cistico con-
génito, meningocele e teratomas orbitarios®©®).

O diagnostico definitivo é dado pelo exame anatomo-pato-
I6gico que demonstra a presenca de uma massa cistica forma-
da por uma camada de células de uma retina mais ou menos
diferenciada e a sua continuagio com o bulbo ocular®. E
possivel demonstrar a presenca de células de natureza glial na
parede cistica, compostas principalmente por astrocitos, utili-
zando coloracdo especial de imunohistoquimica®.
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O tratamento da microftalmia com cisto colobomatoso
orbitario é variavel dependendo da forma clinica. A presenca
de um cisto colobomatoso de volume semelhante ao de um
bulbo ocular ou de uma microftalmia moderada pode produzir
uma drbita de tamanho normal ou aumentada, com bom desen-
volvimento conjuntivo-palpebral, sendo indicado um trata-
mento conservador?. Em casos de proptose importante e ou
deformidade palpebral, indica-se tratamento cirdrgico.

Os casos 1 e 2 deste estudo apresentaram um bom desen-
volvimento orbitario, tratamento cirdrgico foi indicado na pre-
senga de volumoso cisto, impedindo adaptagdo da protese
ocular. Aspiracao do contetdo cistico pode ser realizada como
forma de tratamento, porém sdo necessarias varias interven-
¢Oes, devido ao reacimulo de liquido no interior do cisto. Com
repetidas aspiragdes, o cisto torna-se cada vez menor e produz
menos quantidade de liquido, colabando-se por completo®®,
Acreditamos que a paciente do primeiro caso seria beneficiada
com este tipo de procedimento, porém optou-se pela exérese da
massa cistica pela impossibilidade de um acompanhamento
constante em nosso Servigo.

Ap0s 2 anos de acompanhamento, o paciente do caso 2 foi
submetido a exérese da massa cistica, devido ao crescimento da
lesdo e impossibilidade do uso da prétese ocular. Optou-se por
deixar o bulbo ocular, diminuindo com isto o trauma cirdrgico;
algumas complicagdes podem ocorrer apds enucleagao seguida
de implante de esfera de silicone ou de hidroxiapatita®, como
deiscéncia de sutura, exposicdo do implante e infeccéo.

O paciente do caso 3 evoluiu com micro-orbitismo, que
pode levar a assimetria facial. Em geral a importancia do micro-
orbitismo é em funcdo da importancia da microftalmia, porém ja
foram descritos casos de micro-orbitismo associado a uma
microftalmia moderada®. Quando o quadro é importante, seu
tratamento é indispensavel. O nosso paciente foi submetido a
orbitotomia® e encaminhado para readaptacdo de prétese
ocular. Outro método possivel é a utilizacdo de implante
expansivel, porém varias complicacdes ja foram descritas com
a utilizacdo deste método, como extrusdo precoce do implante,
dificuldade no controle da expansdo orbitaria, dificuldade de
fixacdo do implante e infeccdo®. Alguns autores realizaram
estudos fixando o implante expansivel na regido intraconica
ou intra-escleral, quando era possivel manter as insercdes
musculares na esclera, diminuindo o risco de extruséo e me-
lhorando o controle da expansdo®!, porém estudos com
maior nimero de pacientes sdo necessarios para comprovar a
diminuicdo das complicacdes.

O diagnostico e tratamento adequado da microftalmia con-
génita associada a cisto colobomatoso é fundamental para o
bom crescimento 6rbito-palpebral na infancia e assim assegu-
rar melhor desenvolvimento psico-social.

ABSTRACT

Microphthalmos with colobomatous orbital cyst is a rare diffe-
rential diagnosis of congenital orbital tumors. Early diagnosis
and adequate treatment are important for orbital and eyelid
growth. We present three cases of microphthalmos with colo-
bomatous orbital cyst and demonstrate the importance of
imaging techniques. Ultrasonography, computed tomogra-
phy, magnetic resonance and histological study of the ablated
mass established the correct diagnosis of colobomatous cyst.

Keywords: Exophthalmos/congenital; Cysts/ultrasonography;
Coloboma/diagnosis; Orbital neoplasms/congenital; Differen-
tial diagnosis; Case report
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