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RESUMO

Relato de caso de uma paciente com inflamacao idiopdtica da 6rbita com
extensdo extra-orbital. Foi realizada bidpsia para confirmar o diagnéstico
e a tomografia computadorizada demonstrou o comprometimento extra-
orbital do processo inflamatério. O tratamento foi feito com metotrexato e
radioterapia.

Descritores: Granuloma de células plasmaticas orbital; Neoplasias orbitarias/quimioterapia;
Radioterapia adjuvante; Metotrexato; Relatos de casos [tipo de publicacado]

INTRODUCAO

Inflamacao idiopdtica da 6rbita (IIO), também chamada de pseudotumor,
representa um processo inflamatério ndo granulomatoso que pode acome-
ter qualquer tecido orbital, sem causa local ou sistémica definida. E a
terceira doenga orbital mais comum, depois de orbitopatia distireoidiana e
doenca linfoproliferativa'”. Seu diagnéstico € feito por exclusdo baseado na
histéria, exame clinico, resultados de exames complementares que possam
diagnosticar outra doenca, por exemplo, testes laboratoriais (T3, T4, TSH,
VHS, glicemia, uréia, creatinina, hemoculturas), tomografia computadori-
zada, resposta a medicagao e bidpsia‘’.

A bidpsia deve ser indicada em casos que o diagndstico € duvidoso
baseando-se apenas no quadro clinico e nas imagens, quando ha acometi-
mento da porcao anterior da Orbita, pela facilidade de acesso, nos casos em
que hd recorréncia ou resisténcia ao tratamento‘!-?,

A doenga pode apresentar-se de forma aguda, subaguda ou cronica,
sendo que as manifestagdes inflamatdrias sdo menos expressivas ou ausen-
tes nas duas tltimas®. E mais fregiiente em adultos e pode acometer ambos
os sexos". A apresentacio unilateral é mais comum, mas pode ser bilateral,
principalmente em crianca.

A T10 pode ser classificada com base no tecido orbital primario envolvi-
do: miosite (musculo extra-ocular), dacrioadenite (glandula lacrimal), peris-
clerite, perineurite; outra classificagdo baseia-se na localizag@o: anterior
(olho e 6rbita), apical (dpice orbital e seio cavernoso), processos inflamaté-
rios orbitdrios nodulares e difuso®?.

O principal diagnéstico diferencial deve ser feito com oftalmopatia de
Graves. Ambas podem apresentar sinais congestivo-edematosos palpebro-
conjuntivais, exoftalmia, anomalias oculomotoras e redugdo da acuidade
visual; a oftalmopatia de Graves € bilateral com muito mais freqiiéncia.
Outras doencgas que devem ser descartadas sdo: celulites orbitais, granulo-
matose de Wegener, fistula carétido-cavernosa, corpos estranhos, fungos,
sarcoidose, sinusopatias, mucoceles, afec¢des do seio cavernoso, etc. As
formas difusas e nodulares confundem-se com maior freqiiéncia com linfo-
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mas, hemangiomas, tumores de glandula lacrimal ou outros
tumores orbitais mais raros!.

O tratamento de escolha para I1O € o corticdide, com rdpida
melhora do quadro inflamatério. Radioterapia pode ser indica-
da para pacientes que ndo responderam ao corticdide e nos
casos de evolu¢do insidiosa®.

O objetivo deste estudo € relatar um caso de inflamagao
idiopdtica da 6rbita com extensao extra-orbital de dificil controle.

RELATO DE CASO

MM, 45 anos, feminina, foi encaminhada para o setor de
Plastica Ocular do Hospital das Clinicas da Faculdade de
Medicina de Sao Paulo, Universidade de Sao Paulo, com qua-
dro de blefaroptose adquirida a direita.

Como antecedentes oftalmoldgicos, havia um tratamento
realizado para esclerite bilateral entre 1993 e 1995, evoluindo
com atrofia bulbar a direita. Em 1995, foi submetida a cirurgia
de catarata com implante de lente intra-ocular a esquerda.
Usudria de prétese ocular havia um ano.

No exame oftalmolégico, a paciente apresentava ptose pal-
pebral grave a direita. Era usudria de prétese escleral a direita.
As medidas da rima palpebral eram: 3 mm a direita e 10 mm a
esquerda. A funcio do musculo levantador da pédlpebra supe-
rior (MLPS) era: 10 mm a direita e 18 mm a esquerda. O sulco
palpebral a direita era alto (Figura 1).

A cirurgia proposta foi a reinser¢do da aponeurose do
MLPS, pois a fungdo do MLPS a direita era boa.

Antes da data programada para a correcdo da ptose palpe-
bral, a paciente retornou ao ambulatério com quadro de dor
aguda, de forte intensidade, na 6rbita direita. Ao exame oftal-
moldgico, a paciente apresentava edema palpebral a direita,
quemose e congestdo vascular conjuntival difusa. Foi realiza-
da tomografia computadorizada (TC) que mostrou infiltracio
difusa da orbita direita. Como a investigacdo sistémica foi
negativa para processo infeccioso ou auto-imune, foi feito o
diagnoéstico de I1O direita e iniciou-se tratamento com predni-
solona, 80 mg por dia.
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Figura 1 - Blefaroptose a direita
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Nova avaliacao foi feita em 4 semanas: o quadro doloroso e
inflamatério orbital progrediu mesmo com a medica¢io em uso;
optou-se assim pela realizac@o de bidpsia da orbita direita, que
mostrou infiltrado inflamatério polimérfico com presenga de
linfécitos T e B, plasmdcitos, histidcitos e eosindfilos confir-
mando o diagnéstico de IIO. Nova TC foi feita mostrando
progressdo do quadro infiltrativo com comprometimento das
fissuras orbitais, seio cavernoso, fossas anterior e média do
cranio e fossa pterigomaxilar direita (Figura 2). Haviam também
erosoes focais das paredes e rebordos orbitais.

Com a piora da dor e o resultado da segunda TC, optou-se
pelo uso de metotrexato, com dose inicial de 7,5 mg por sema-
na; nova bidpsia orbital foi realizada, confirmando mais uma
vez 11O, tipo esclerosante (Figura 3).

Mesmo com o aumento da dose de metotrexato para 20 mg
por semana, o quadro doloroso e inflamatério ndo diminuiu,
optou-se pela radioterapia. Foram realizadas 10 sessdes de
radioterapia, dose total de 2500 cGy, no periodo de 10 dias,
com remissdo da dor e da inflamagdo orbital ap6s 50 dias do
tratamento.

Apbs 6 meses de seguimento, nova TC foi realizada mos-
trando estabilizacdo do processo infiltrativo orbital. Com o
controle da I1O, nova propedéutica palpebral foi realizada com
o objetivo de programar a correcdo da blefaroptose a direita. A
funcdo do MLPS a direita era ausente, isto poderia ser explica-
do pelo comprometimento do nervo oculomotor pelo processo
inflamatério ou pela infiltracio do MLPS, e a paciente foi
submetida a corre¢do da ptose palpebral pela técnica da sus-
pensdo frontal com boa evolugado (Figura 4).

F 45 BELSE

Figura 2 - Tomografia computadoriza de érbitas em corte axial mos-
trando processo infiltrativo difuso orbital direito com extensao para
seio cavernoso
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infiltrado inflamatdrio polimérfico, com quantidade de tecido conectivo
intersticial (fibrose) em grande quantidade
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Figura 4 - Suspenséo frontal: pos-operatoério imediato

DISCUSSAO

ITIO com extensdo extra-orbital é bastante incomum®>. No
presente estudo, o processo inflamatério inicialmente estava
restrito a orbita e com a evolucdo do quadro, progrediu para
seio cavernoso, fossa anterior e média do cranio e fossa pteri-
gomaxilar. Alguns autores descreveram 2 casos de 11O tipo
esclerosante com envolvimento da fossa infratemporal e pteri-
gopalatina; um dos pacientes apresentou erosdo dssea como
o caso descrito neste estudo®. A erosdo dssea pode sugerir
um processo tumoral maligno, dificultando assim o diagndsti-
co diferencial. Com o resultado da segunda TC mostrando
infiltracdo difusa da 6rbita e extensdo extra-orbital, realizamos
nova bidpsia, pois suspeitivamos de um processo neopldsi-
co. Em outro estudo, dor orbital ndo estava presente em todos
os casos e a realizag@o dos exames de imagem, como a TC, foi
fundamental para a determinacdo da extensdo extra-orbital®.
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Outros autores descreveram a associacdo da miosite idio-
patica, que é um subtipo da IIO, com a esclerite. Todos os
pacientes com miosite apresentavam esclerite posterior. Os
pacientes que apresentavam esclerite e miosite tinham mais
problemas oculares que aqueles que tinham somente esclerite,
indicando um comprometimento e uma resposta inflamatdria
maior”. Nossa paciente tinha uma histéria de esclerite bilate-
ral de dificil controle, que evoluiu com atrofia bulbar a direita.
Haveria relacdo entre o quadro atual de I1O e o antecedente de
esclerite? Na 11O, as recidivas e remissdes dos surtos inflama-
térios sdo comuns na mesma Orbita ou na 6rbita contralateral
ao longo do tempo, especialmente nas formas miositicas®.

Alguns autores acreditam que o processo de 11O do tipo
esclerosante seria uma evolugio do processo agudo da 6rbita,
como neste caso relatado. Outros autores consideram o tipo
esclerosante como outra entidade?.

Em nosso relato, o tratamento com corticéide ndo apresen-
tou o resultado esperado, remissdo da dor e do processo infla-
matdrio orbital. O controle da doenca foi conseguido com a
radioterapia. Alguns autores acreditam que, em casos de 11O
com extensdo extra-orbital, o uso de altas doses de corticdide e
radioterapia deva ser utilizado antes de drogas imunosupres-
soras ou tratamento cirdrgico®. A segunda opgdo terapéutica
utilizada pela paciente deste estudo foi o metotrexato, que ¢ uma
droga imunossupressora. A dose inicial foi de 7,5 mg por sema-
na e a dose maxima foi de 20 mg. Apesar de relatos demonstra-
rem boa resposta com o uso de metotrexato®, nosso caso nao
apresentou melhora do quadro, sendo que sé houve remissao
apos a radioterapia.

A radioterapia é usada em pacientes com IIO resistentes
ou intolerantes ao corticéide®. A dose normalmente utilizada
¢ de 20 Gy, divididas em 10 sessdes durante 2 semanas-.
Com esta baixa dose, a Unica estrutura ocular que pode ser
afetada, apds a radioterapia, € o cristalino. Outras complica-
¢des como olho seco, retinopatia e neuropatia éptica sdo
observadas com doses acima de 30 Gy‘".

Outro ponto importante deste caso € a ptose palpebral.
Antes do aparecimento da IIO, a fungdo do MLPS a direita era
boa, portanto a técnica proposta para a corre¢do da ptose
palpebral foi a reinsercdo da aponeurose do MLPS. Com o
comprometimento das estruturas orbitais e extra-orbitais pelo
processo inflamatério, a fungao de elevagao palpebral do MLPS
apresentou importante diminui¢do, pela infiltragdo local do
MLPS ou pelo envolvimento do nervo oculomotor, responsavel
pela inervacdo motora do MLPS, portanto a corre¢do da ble-
faroptose s6 foi possivel com a técnica da suspenséo frontal?.

Em conclusio, através de um caso de apresentagao atipica
de 110, este estudo mostra a importancia do diagndstico defi-
nitivo, baseado em exames de imagem e da bidpsia, para a
adocdo da terapéutica adequada e resolucdo da doenga.

ABSTRACT

The authors report a case of a patient with idiopathic orbital
inflammation with extension beyond the orbit. Biopsy was
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performed to confirm the diagnosis of idiopathic orbital in-
flammation and computed tomography demonstrated the ex-
traorbital extension. Treatment with methotrexate and radio-

therapy was used.

Keywords: Granuloma, plasma cell, orbital; Orbital neoplasms/
drug therapy; Methotrexate; Radiotherapy adjuvant; Case

reports [publication type]
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