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APRESENTACAO

As ciéncias médicas, por conceito, compde o curriculo académico da saude clinica.
Na base PubMed uma busca por este termo ipsi literis versado para lingua inglesa, revela
que desde a década de 80 o numero de estudos publicados se mantém relativamente
constante ao longo dos anos mostrando, desta forma, a importéncia continua desta
tematica na comunidade cientifica. Nesta obra intitulada “A¢des de Saude e Geragcao
de Conhecimento nas Ciéncias Médicas”, volumes 4, 5, 6, 7 e 8, esta relevancia é
evidenciada no decorrer de 95 textos técnicos e cientificos elaborados por pesquisadores
de Instituicoes de Ensino publicas e privadas de todo o Brasil.

De modo a operar o link indissociavel entre a acdo de saude e a geragcédo do
conhecimento, a obra foi organizada em cinco volumes tematicos; séao eles:

IV — Analise do cuidado em salude: genecologia e obstetricia preventiva;

V — Saude mental e disturbios do neurodesenvolvimento;

VI — Diversidade de saberes: comunicacgao cientifica na area de saude publica;

VII — Experiéncias educacionais: agcdes de prevencado, promog¢ao e assisténcia de
qualidade em saude; e,

VIIl — Saude em diversos aspectos: estratégias na interface do conhecimento e
tecnologia no cuidado do paciente.

O conteudo amplo e variado deste e-Book publicado pela Atena Editora convida o
leitor a gerar, resgatar ou ainda aprimorar seu senso investigativo no intuito de estimular
ainda mais sua busca pelo conhecimento na area das ciéncias médicas.

Boa leitura!

Luis Henrique Almeida Castro
Fernanda Viana de Carvalho Moreto
Thiago Teixeira Pereira
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CAPITULO 19

PSEUDOTUMOR ORBITARIO: RELATO DE CASO
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RESUMO: O pseudotumor orbitario, também
conhecido como inflamacgao orbital idiopatica,
€ a uma doenca orbitaria benigna que pode
afetar qualquer estrutura da Orbita com
comprometimento focal a difuso. Representa
cerca de 4-6% das patologias orbitarias,

acometendo frequentemente adultos
entre 30 e 60 anos, sendo a terceira maior
causa de inflamacdes orbitarias. Devido
a inespecificidade de sua apresentacdo e
associacdo a outras afeccbes orbitarias, seu
diagnostico é de grande relevancia, pois

uma terapéutica assertiva precocemente
instituida afeta o prognéstico da doenca. Este

artigo relata o caso de um paciente atendido
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em um hospital de referéncia municipal na cidade de Sa&o Luis, Maranh&o.
PALAVRAS- CHAVE: Doenca Inflamatéria Orbital. Pseudotumor Inflamatério. Doenca
Orbital. Linfoma.

ORBITAL PSEUDOTUMOR: CASE REPORT

ABSTRACT: Orbital pseudotumor, also known as “idiopathic orbital inflammatory
syndrome”, is a benign condition that affects any orbital structure focal or diffusely. It
represents 4 — 6% of all the orbital pathologies, find most commonly in adults from 30 to
60 years-old, being the third major cause of orbital inflammations. Given its non-specific
manifestation and its connection with other illnesses of the orbit, the diagnosis is crucial
to ensure an early and assertive treatment that alters the course of the disease. This
article is a case report of a patient admitted in a hospital in S&o Luis city, Maranh&o, Brazil.
KEYWORDS: Orbital Inflammatory Disease. Inflammatory Pseudotumor. Orbital Disease.
Lymphoma.

11 INTRODUCAO

O pseudotumor orbitario, também conhecido como pseudotumor orbitario inflamatoério
ou inflamacao orbital idiopatica, foi descrito inicialmente em 1905 por Birch-Hirschfeld que
relatou o caso de uma sindrome orbital com impressao clinica neoplasica, benigna ou
maligna, na qual durante a exploragao cirurgica foi encontrado apenas tecido inflamatorio.
Desde entédo, o pseudotumor orbitario incluia qualquer lesdo inflamatéria orbitaria, até
mesmo as neoplasicas (BIRCH-HIRSCHFELD, 1905); (MOMBAERTS et al, 1996); (YUEN;
RUBIN, 2003).

Atualmente, com o0 avanco da medicina e maior conhecimento sobre a fisiopatologia
dessas doencas inflamatorias, a sua definicdo passou a restringir-se a uma inflamacao
orbitaria benigna idiopéatica que pode afetar qualquer estrutura da 6rbita, sem evidéncia de
causalocal ou sistémica especifica. O acometimento ocular varia desde o comprometimento
focal a difuso de tecidos especificos da 6rbita, cujos principais sé&o: glandula lacrimal
(dacriadenites), musculos extraoculares (miosites), vasos (vasculites), nervos orbitarios
(neurites), capsula de Tenon (tendinites) e gordura orbital (GARNER, 1975); (KAYE et al,
1984); (MOMBAERTS et al, 1996); (GONZALEZ et al, 2000); (YUEN; RUBIN, 2003).

O pseudotumor orbital representa cerca de 4-6% das patologias orbitarias,
acometendo frequentemente adultos entre 30 e 60 anos, entretanto, pode ser observado
em todas as faixas etarias. Seu diagnostico é de suma importancia na pratica clinica,
visto que essa condicdo representa a terceira maior causa de inflamacgdes orbitarias, atras
somente das oftalmopatias tireoideas e dos processos linfoproliferativos, respectivamente
(HARR; QUENCER; ABRAMS, 1982); (MARTIN, 1997); (BUSTELO; CAMPOS-GARCIA).
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Os achados clinicos variam conforme o local acometido, grau da inflamacéo, fibrose
e efeito de massa, mas, em geral, costuma-se observar a presenca de sinais flogisticos,
como dor, eritema e edema local associado a proptose, sendo predominante a apresentagcao
unilateral. O processo de infiltracao orbital pode ter inicio abrupto ou insidioso, além de
ocorrer de forma isolada ou associada a desordens imunoldgicas como doenca de Crohn,
Lapus Eritematoso Sistémico (LES), Artrite Reumatoide (AR), miastenia gravis, sindrome
de Sjogren, espondilite anquilosante e sindrome da imunodeficiéncia humana adquirida
em sua patogénese (YUEN; RUBIN, 2003); (PETITO; OLIVARE, 2005); (MCCALL et al,
2006).

O diagnostico é realizado por meio da excluséo de outras condigdes patoldgicas como
infeccdes, disfungdes tiredideas, neoplasias e linfomas. Em casos de duvida diagnéstica,
apo6s exames clinicos e de imagens inconclusivos, a biopsia é o exame padrao-ouro para
confirmacéao diagnostica (YUEN; RUBIN, 2003); (PETITO; OLIVARE, 2005).

O tratamento de primeira escolha consiste na utilizacdo de corticoesteroides
sistémicos como a prednisona em doses imunossupressoras (1 mg/kg/dia), nao havendo
resposta terapéutica eficiente em todos pacientes, quando entao faz-se necessaria outras
alternativas terapéuticas, como o uso de anti-inflamatérios nao-esteroidais (AINES),
imunossupressores (ciclosporina), agentes imunobiol6gicos, imunoglobulina intravenosa,
plasmaférese, radioterapia ou até mesmo cirurgia (GONZALEZ et al, 2000); (HARRIS,
2006).

2| RELATO

Paciente de 34 anos, sexo feminino, parda, natural e residente em Apicunacu— MA,
procurou auxilio médico no Hospital Municipal Djalma Marques (HMDM) com queixa de
“carocos e dor intensa nos olhos”. Refere que o quadro se iniciou com dor em olho direito
de moderada intensidade associada a vermelhidéo e secre¢cdao ha mais ou menos 30 dias,
levando-a a buscar ajuda de médico oftalmologista na cidade de Chapadinha- MA, onde
foi diagnosticada com quadro de conjuntivite e medicada com colirio de dexametasona
1mg/ml, sulfato de neomicina 5mg/ml e sulfato de polimixina B 6000 Ul/ml (4x/dia) durante
sete dias, havendo melhora dos sintomas.

Entretanto, aproximadamente 15 dias ap0s a interrupg¢do do tratamento, a paciente
evoluiu com piora do quadro, apresentando edema bipalpebral pior em regido medial no
olho direito, estendendo-se para o olho esquerdo, associado ao relato de sensacéo de
corpo estranho e embagcamento visual em ambos os olhos, fato que a motivou buscar
ajuda no HMDM em Séo Luis- MA.

O exame oftalmolégico evidenciou a presenca de sinais flogisticos (dor, edema
e rubor) bipalpebrais, predominantemente a direita; glandulas lacrimais palpaveis e
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endurecidas bilateralmente (Figuras 1 e 2); pressao intraocular (P10) normal em ambos
os olhos com fundoscopia sem altera¢des; acuidade visual de 20/30 e 20/25 sem correcao
em olho direito e esquerdo, respectivamente.

Figura 1 (A e B): Presenca de quemose e hiperemia difusa em conjuntiva temporal associada a
descarga de secrecao seromucosa e rigidez local.

Figura 2: Presenca de edema e rubor bipalpebral, predominantemente a direita, associado a presenca
de nodulacdo em regiéo palpebral direita com cerca de 2 cm.

Apbs a avaliagao clinica completa optou-se pela realizacdo de uma tomografia
computadorizada (TC) de cranio, em que se observou a presenca de aumento da
espessura dos musculos extraoculares bilateralmente; aumento do canal 6ptico e/ou
fissuras orbitarias, com presenca de material com densidade muscular projetando-se
posteriormente as cavidades nasais e lateralmente aos seios etmoidais; sem demais

alteracoes, sendo estes achados sugestivos de pseudotumor orbitario (Figura 3).

Figura 3: Tomografia de crénio em corte axial: Presenca de edema palpebral difuso e edema das
glandulas lacrimais, tecidos e musculatura retro-orbitaria, com presenca de material com densidade
muscular projetando-se posteriormente as cavidades nasais e lateralmente aos seios etmoidais.
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Devido a inespecificidade dos exames de imagem, optou-se pela realizacdo de
bidpsia incisional da glandula lacrimal e tecido orbital a direita, na qual se evidenciou
um padrao classico de infiltrado paucicelular de linfocitos, plasmacitos e histidcitos, sem
atipias, caracterizando a morfologia de um pseudotumor inflamatorio idiopatico da orbita
e dacrioadenite inespecifica.

Por tratar-se de uma patologia inflamatéria de caracter benigno, decidiu-se realizar
um ciclo de pulsoterapia com metilpredinisolona, seguido de corticoterapia oral de
manutencao, com melhora progressiva do quadro, sendo entdo a paciente encaminhada
para acompanhamento ambulatorial até a remissdo completa do quadro. Durante o
tratamento observou-se um aumento na PIO que foi controlada com colirio de cloridrato
de dorzolamida 2% e maleato de timolol 0,5% (2x/dia), até o completo desmame da
medicacao. A paciente foi orientada a manter o acompanhamento oftalmoldgico anual e

retorno em caso de sinais de alarme ou recidiva.

31 DISCUSSAO

O pseudotumor inflamatério orbital, também conhecido como pseudotumor orbitario
€ definido como uma lesédo benigna da érbita, de etiologia nao infecciosa, que acomete
qualquer regido da orbitaria sem causa local ou sistémica identificavel. Trata-se de uma
patologia rara que consiste em células inflamatoérias e células fusiformes miofibroblasticas
e pode acometer quase todos os érgaos; entretanto, acomete com maior frequéncia o
pulmdo, o figado e a Orbita. Esta condi¢éo clinica € a terceira maior causa de inflamacéo
orbitaria, representando aproximadamente 7% das patologias com acometimento orbital,
além de ser uma causa comum de proptose unilateral em adultos (BIRCH-HIRSCHFELD,
1905); (GARNER, 1975); (KAYE et al, 1984); (MOMBAERTS et al, 1996); (NARLA et al,
2003); (YUEN; RUBIN, 20083).

O pseudotumor orbitario idiopatico apresenta caracteristicas clinicas variaveis que
abrangem desde um processo inflamatorio difuso a uma inflamacgéao focal, restrita a tecidos
orbitais especificos. Praticamente todo e qualquer tecido orbital pode ser acometido,
entretanto os principais sdo: glandula lacrimal (dacriadenites), musculos extraoculares
(miosite orbital), tecido conjuntivo periscleral ou perineural (episclerite ou perineurite),
nervos orbitarios (neurites), capsula de Tenon (tendinites) e gordura orbital, vasos
(vasculites) ou a matriz fibrosa ao redor e entre estruturas orbitais (massa ou infiltrado).
As apresentacdes clinicas variam de acordo com diversos fatores, cujos principais sao
a localizacéo e o grau de inflamacéo, presenca de fibrose ou efeito de massa. Os sinais
e sintomas observados podem se manifestar de forma aguda (horas a dias), subaguda
(semanas) ou crbénica (meses). As manifestacbes sdo tipicamente unilaterais, porém,
pode acometer bilateralmente, principalmente em criangcas (BIRCH-HIRSCHFELD, 1905);
(GARNER, 1975); (KAYE et al, 1984); (MOMBAERTS et al, 1996); (GONZALEZ et al,
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2000); (NARLA et al, 2003); (YUEN; RUBIN, 2003).

A apresentacao classica € de um paciente com inicio subito de dor ocular, proptose
e sinais flogisticos na regido acometida, como edema e eritema. Além disso, pode-se
observar ainda a presenca de ptose, quemose, neuropatia optica e altera¢gées na motilidade
ocular. No entanto, € sabido que esta condi¢ao apresenta 6tima resposta a corticoterapia,
relatando melhora subjetiva em um a dois dias ap6s o inicio do tratamento (NARLA et al,
2003); (YUEN; RUBIN, 2003); (LUTT et al, 2008).

Ao longo dos ultimos anos, o diagnostico de pseudotumor orbitario tem sido
pautado em achados clinicos e radiolégicos, associado a uma boa resposta ao uso
de corticosteroides, ndo necessitando de suporte histopatoldgico (bidpsia) na imensa
maioria dos casos. Entretanto, por apresentar grande variedade de manifestacdes clinico-
radioldgicas e devido a necessidade de descartar algumas condi¢des clinicas de maior
gravidade, a utilizacao da biopsia deve ser considerada. Em suma, seu uso € indicado nos
casos em que ha dados clinicos sugestivos de origem neopléasica, incluindo a auséncia de
resposta aos corticosteroides e exames de imagem sugestivos (CERVELLINI et al, 1986);
(MARTIN, 1997); (DE VUYSERE et al, 1999); (NAKAYAMA, Keiko et al, 2001); (YUEN;
RUBIN, 2003); (HARRIS, 2006); (LUTT et al, 2008).

Achados radiologicos iniciais sao inespecificos. A tomografia computadorizada
evidencia uma massa focal ou difusa, pouco demarcada, mas que aumenta com o
contraste. Diferentemente dos tumores orbitarios, os pseudotumores raramente acometem
0 seio ou extensao intracraniana, com ou sem erosdo 0ssea. Entretanto, o pseudotumor
nasossinusal tem aparéncia mais agressiva que a Orbita com alteracbes 6sseas como
erosao, remodelacao e esclerose sendo comuns. Nesta circunsténcia, a distingdo entre um
pseudotumor inflamatério e um processo neoplasico ou infectocontagioso é praticamente
impossivel sem um suporte histopatolégico (CERVELLINI et al, 1986); (DE VUYSERE et
al, 1999); (NAKAYAMA et al, 2001); (HARRIS, 2006); (LUTT et al, 2008).

Algumas condicbes clinicas fazem parte propriamente do diagnoéstico dos
pseudotumores orbitais inflamatorios e sdo classificadas em quatro grupos com base
em achados de exames de imagem orbitais. Os mais frequentemente observados séo
a dacrioadenite e miosite, mas pode-se encontrar: espisclerite, tendinite, perineurite;
massa localizada; entre outras (CERVELLINI et al, 1986); (DE VUYSERE et al, 1999);
(NAKAYAMA, Keiko et al, 2001); (LUTT et al, 2008).

O diagnéstico diferencial do pseudotumor orbital € bastante extenso, conforme
observado na Tabela 1.
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Tabela 1

Diagnostico Diferencial do Pseudotumor Orbital

Infeccdo (fungo, HIV, sifilis, tuberculose)
Inflamac&o (sinusite contigua, sindrome de Tolosa-Hunt)

Neoplasias (linfoma, tumores cerebrais e meningeos, doenca metastatica)
Tireoide (acometimento ocular)

Fistula cavernosa carétida

Sarcoidose

Amiloidose

Vasculite (poliarterite nodosa, granulomatose de Wegener)

Tabela 1 - Diagnostico Diferencial do Pseudotumor Orbital
Fonte: MARTIN, 1997.

Atualmente, dispbe-se das seguintes modalidades para o tratamento do pseudotumor
orbitario: observacado clinica, anti-inflamatérios n&o-esteroides (AINEs), radioterapia,
tratamento cirdrgico, imunoglobulina intravenosa, plasmaférese, corticosteroides,
imunossupressores € agentes imunobiolégicos (infliximabe). Nos casos mais brandos,
apenas uma observacao clinica e/ou o uso de AINEs é suficiente (HARRIS, 2006);
(LUTT et al, 2008). Entretanto, o uso de corticosteroides sistémicos continua sendo a
primeira linha terapéutica para a maioria dos casos de pseudotumor inflamatério da 6rbita.
Geralmente inicia-se com doses sistémicas (1,0 a 1,5 mg/Kg/dia de prednisona via oral
por 1 a 2 semanas), seguido por uma reducado gradual e progressiva da dose ao longo
de 6 a 12 semanas, sendo comumente observado uma resposta dramatica nas primeiras
48-72 horas. Nos casos de maior gravidade, em que ha comprometimento apical da érbita
e/ou perda da visdo, doses maiores de corticosteroides podem ser utilizadas, sendo a
metilprednisolona 1,0 g/dia durante 1-3 dias (pulsoterapia) via intravenosa, a abordagem
de escolha nestes casos (ndo devendo haver contraindicacbes). As demais opcdes
terapéuticas estao reservadas para casos refratarios, recidivas ou intolerancia ao uso dos
corticoesteroides (CERVELLINI et al, 1986); (MOMBAERTS et al, 1996); (YUEN; RUBIN,
2003); (HARRIS, 2006); (LUTT et al, 2008).

O pseudotumor orbital inflamatério tem um curso clinico variavel quando néo tratado,
mas geralmente benigno. Em geral, esta patologia pode se comportar, dentro das seguintes
modalidades: em 25% dos casos ha episoédios de recidiva local, caracterizados por
periodos intermitentes e prolongados de atividade sem remissdo completa; outros raros
casos foram descritos com remisséo espontanea, sem sequelas; menos frequentemente
ainda, pode-se observar a presenca de “metastases” ou aparecer inflamacéao persistente
com fibrose progressiva de tecidos orbitais, resultando no quadro de “Orbita congelado”.
Com a corticoterapia, aproximadamente 78% respondem bem inicialmente, mas apenas

37-50% dos casos se resolvem permanentemente, sendo observada uma taxa de recidiva
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em 52% dos casos (BIRCH-HIRSCHFELD, 1905); (GARNER, 1975); (KAYE et al, 1984);
(CERVELLINI et al, 1986); (MOMBAERTS et al, 1996); (DE VUYSERE et al, 1999);
(NAKAYAMA, Keiko et al, 2001); (NARLA et al, 2003); (YUEN; RUBIN, 2003); (HARRIS,
2006); (LUTT et al, 2008).

No caso relatado, a avaliacao inicial equivocada retardou o diagnéstico precoce da
doenca e resultou no agravamento dos sinais e sintomas apresentados devido a interrupgcao
abrupta do tratamento. Apés o resultado da TC de orbitas, apesar do resultado sugestivo
de pseudotumor orbitério, foi indicada a bidpsia cirtrgica incisional devido a presenca de
infiltracdo de seios nasais e etmoidais, do acometimento da musculatura extraorbitaria
e do canal orbital. O achado de infiltrado linfoplasmocitario sem atipias e a auséncia de
células neoplasicas confirmou a hipétese diagndstica principal.

41 CONCLUSAO

O pseudotumorinflamatoério € uma patologiaclinica capaz de acometertodos os 6rgéos
e tecidos do organismo. Trata-se de uma lesdo benigna, sem causa local ou sistémica
identificavel, responsavel por cerca de 6% de todas as patologias com acometimento
orbital, sendo a terceira maior causa de inflamacéo orbitaria. E uma doenca capaz de
mimetizar diversas condicdes clinicas, desde conjuntivites até casos de linfoma. Possui
significativa relevancia clinica, com o potencial de cursar com um progndstico ocular
reservado, incluindo perda da visdo e disfuncdo oculomotora. O diagnostico precoce e
assertivo reduz os riscos e a morbimortalidade associada a esta patologia.
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