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Pseudotumor esclerosante de orbita

Sclerosing orbital pseudotumor
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Resumo

O pseudotumor esclerosante de Grbita é um subtipo raro de pseudotumor inflamatério idiopatico de érbita. E mais comum em
adultos e apresenta diagnéstico de exclusdo. A primeira linha de tratamento sdo os esteroides. O subtipo esclerosante apresenta
resposta moderada aos esteroides devido a predominéncia de fibrose e coldgeno na histologia. Relatamos o caso de um paciente
com diagndstico histolégico de pseudotumor esclerosante de orbita que teve boa resposta ao tratamento com corticoide associado
a azatioprina.

Descritores: Pseudotumor orbitdrio/quimioterapia; Corticosteroides/uso terapéutico; Azatioprina/uso terapéutico Inflama-
cdo/patologia; Doencas orbitdrias/patologia; Relatos de casos

ABSTRACT

Sclerosing orbital pseudotumor is a rare subtype of idiopathic orbital inflammatory pseudotumor. It’s more common in adults and
presents diagnosis of exclusion. Steroids represent the first option of treatment. The sclerosing orbital pseudotumor subtype shows
moderate response to steroids due to the predominance of fibrosis and collagen in its histology. We report on a case of a patient with
histologic diagnosis of sclerosing orbital pseudotumor successfully treated with corticosteroid associated with azathioprine.

Keywords: Orbital pseudotumor/drug therapy; Adrenal cortex hormone/therapeutic use; Azathriopine/therapeutic use; Inflammation/
pathology; Orbital diseases/pathology; Case reports
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Pseudotumor esclerosante de Orbita

INTRODUCAO

z

pseudotumor orbital idiopdtico é uma inflamacgao

orbitdria ndo maligna sem causa local ou sistémica co-

nhecida®. Sua etiologia é incerta, com provavel proces-
so autoimune evidenciado devido a resposta aos
imunossupressores e sua relacdo com desordens como doenca
de Chron, lupus eritematoso sistémico, artrite reumatoéide, entre
outras?®. E mais prevalente em adultos, responsével por cerca
de 6% de todas as lesdes orbitdrias®.

Geralmente apresenta-se como unilateral, sendo que os
bilaterais sdo mais comuns em criancas®. Pode se manifestar
com dor, proptose, eritema e edema local, fibrose, efeito de mas-
sa, ptose, quemose, disfun¢do da motilidade dos musculos
extraoculares, diplopia e neuropatia optica®.

Apresenta diagndstico diferencial com inflamacao
idiopdtica orbitdria, exoftalmia tireoidiana, granulomatose de
Wegener, sinusite, tuberculose, carcinoma metéstatico,
meningioma, linfoma e Sindrome de Ormond (fibroesclerose
multifocal envolvendo 6rbita, retroperiténeo e tireoide) ©.

O diagnéstico é obtido por tomografia computadorizada
de 6rbita ou ressonéncia nuclear magnética de drbita. A bidpsia
¢ indicada para casos persistentes e recorrentes®. Sua patologia
¢ caracterizada por infiltrado de linf6citos ndo malignos, sem
resposta inflamatdria a qualquer infeccdo ou presenga de tecido
fibroadiposo benigno®.

A forma esclerosante ¢ um subtipo raro de pseudotumor
inflamatério orbitdrio e caracteriza-se por inflamagao insidiosa
resultando em sintese de fibras e coldgeno, com lesdo de estru-
turas orbitdrias®. Apresenta quadro semelhante ao
pseudotumor inflamatdrio, mas mais agressivo e com pior res-
posta aos esteroides®. O diagndstico € obtido por exclusio. Para
isso avalia-se a historia, exame clinico, exames complementares
para diagnéstico diferencial com outras doengas (T3, T4, TSH,
VHS, glicemia, uréia, creatinina, hemoculturas), tomografia
computadorizada, biopsia e resposta ao tratamento®.

Os corticosteroides sistémicos sdo primeira linha de trata-
mento para pseudotumores orbitarios, normalmente iniciando
com dose de 1 a 2 mg/kg/dia de prednisona via oral®. Nos casos
esclerosantes, a eficacia € moderada, sendo maior quando admi-
nistrados precocemente®. Outras linhas de tratamento incluem
imunossupressores, agentes citotéxicos, imunoglobulina IV,
inibidor do TNF alfa, anticorpo monoclonal e micofenolato
mofetil!. A radioterapia é indicada para pacientes com do-
encga refratdria, com resposta inadequada ao corticoide ou que
apresente contraindica¢do a seu uso. Normalmente ¢ dividida
em dez sessdes durante duas a trés semanas na dose de 20 Gy

ReLato DE CAso

Paciente NGV, 42 anos, sexo masculino, natural de Lages
(SC) iniciou atendimento em 2012 no Instituto da Visao, Casca-
vel (PR), por queixa de dor e edema palpebral de olho direito.
Negou redug@o da acuidade visual. Relatou ser portador de hi-
pertensao arterial sistémica, diabetes mellitus tipo 2, bronquite e
asma, e ter sido submetido a cirurgia metabdlica em 2009.

Ao exame apresentava edema, hiperemia e tumoracdo de
aproximadamente um centimetro em olho direito, reducido da
abertura ocular e acuidade visual 20/20. Em biomicroscopia de
olho direito foi visualizado aumento de glandula lacrimal e
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infiltrado subconjuntival, gerando as hipoteses diagndsticas de
sarcoidose, linfoma, pseudotumor esclerosante de drbita e
adenocarcinoma de glandula lacrimal. Foram solicitados exames:
hemograma, glicemia, VHS, PCR, P-ANCA, C-ANCA, TSH, T3,
T4, retinografia e TC de 6rbita. Os resultados dos exames esta-
vam dentro da normalidade, exceto por aumento do VHS e au-
mento da glandula lacrimal a TC de 6rbita.

Foi solicitada biopsia de conjuntiva e tenon que mostrou
atividade inflamatoéria inespecifica, descartando sarcoidose e
linfoma. Devido ao achado inespecifico, solicitou-se outra bidpsia,
a qual deu o diagndstico de pseudotumor esclerosante orbital
direito sem proliferacdo glandular atipica associada.

Para o tratamento, foi prescrito prednisona 40mg/dia por
15 dias seguido de desmame gradual e o paciente foi encaminha-
do para o Hospital do Cancer de Cascavel- UOPECCAN. Em
primeira consulta na UOPECCAN, apresentava persisténcia da
dor, edema, hiperemia e tumora¢ao em palpebra superior direi-
ta. Para redugdo dos sintomas, a dose de prednisona foi aumen-
tada para 80mg/dia e foi adicionada azatioprina 75mg. Também
foi solicitada RNM de abdome, que descartou fibrose
retroperitoneal.

Foi realizado o desmame do corticéide associado ao au-
mento da dose de azatioprina para 100mg. Inicialmente, ocorreu
recidiva dos sintomas de dor e edema quando a prednisona foi
reduzida a 40mg/dia. A dose de prednisona foi aumentada nova-
mente para 60mg/dia por quatro meses, seguida de nova tentati-
va de desmame. O desmame do corticoide foi concluido com
sucesso e 0 paciente manteve tratamento apenas com azatioprina
100 mg, com acompanhamento trimestral.

Em consulta de acompanhamento, observou-se alteracio
de enzimas hepadticas, sugerindo quadro de intoxicacdo por
azatioprina. Foi recomendada redu¢do da dose desta e uma nova
tomografia computadorizada de 6rbita, que ndo mostrou altera-
¢do. O paciente apresentou remissdo do quadro, fazendo uso de
50mg/dia de azatioprina e acompanhamento para redugdo gra-
dual da dose desta.

DiscussAo

O pseudotumor esclerosante de 6rbita é um subtipo raro
de pseudotumor inflamatério orbitdrio®. Sua incidéncia exata
ndo ¢ descrita em literaturas. Nao apresenta diferenca significa-
tiva de apresentacdo em relacdo ao sexo, e a idade média dos
pacientes é de 44 anos®V.

Caracteriza-se por inflamagao insidiosa resultando em sin-
tese de fibras e coldgeno com lesdo de estruturas orbitarias. Apre-
senta diagndstico diferencial com inflamacéo idiopatica orbitaria,
exoftalmia tireoidiana, granulomatose de Wegener, sinusite, tu-
berculose orbitéria, carcinoma metdstatico, meningeoma, linfoma
e Sindrome de Ormond (fibroesclerose multifocal envolvendo
oOrbita, retroperiténeo e tireoide)®.

O diagndstico diferencial com tuberculose orbitaria deve
ser considerado principalmente nos paises em desenvolvimento
devido a maior prevaléncia de tuberculose e devido a sua consi-
derdvel morbimortalidade. Neste caso, a imunohistoquimica com
imunoperoxidase ¢ o método mais sensivel para detectar a
micobactéria nos tecidos, inclusive nos casos de necrose caseosa.
O método auxilia, sobretudo em casos de inflamacdo orbitdria
nao associadas a um quadro sistémico e resistentes a
corticoterapia®’?.
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O linfoma orbitdrio sem manifestagdo sistémica também
deve ser suspeitado em caso de les@o expansiva orbitaria. Apre-
senta clinica semelhante ao do pseudotumor e também res-
ponde a terapia com corticosteroides. A faixa etdria mais aco-
metida nesses casos estd entre a sexta e sétima década de vida.
Uma biopsia adequada permite diagnéstico precoce, interfe-
rindo no sucesso do tratamento®. A radioterapia, que é um
tratamento efetivo para controle de sintomas agudos e croni-
cos nos pseudotumores orbitdrios, também apresenta boa res-
posta no tratamento de linfomas confinados a 6rbita1).

No caso relatado, o paciente foi submetido a exames
laboratoriais e tomografia computadorizada de abdome, que
excluiram outras hipdteses diagndsticas. Em tomografia
computadorizada de 6rbita, foi observado aumento de glan-
dula lacrimal e em bidpsia obteve-se o diagndstico de
pseudotumor esclerosante orbitario.

Apresenta quadro semelhante ao pseudotumor infla-
matdrio, mas mais agressivo e com pior resposta aos esteroides
®. Os sinais e sintomas mais comuns observados sdo: proptose
(49%), dor orbital (12,2%), edema ou massa palpebral
(22,4%), diplopia (6,1%), perda visual (6,1%) e ptose
(4,1%)1D. Outro estudo também encontrou dor, proptose,
edema palpebral, restricio dos movimentos oculares, ptose e
perda visual como quadro clinico mais comum®. O paciente
em questdo apresentou quadro de dor, edema e tumoragdo
de aproximadamente um centimetro em pélpebra direita, mas
negou redugdo da acuidade visual.

Os corticosterdides apresentam eficdcia moderada em
casos esclerosantes, sendo que o sucesso maior é obtido quan-
do administrados precocemente®. Isso ocorre devido a pre-
dominancia de fibrose e coldgeno na histologia, com pouco
infiltrado inflamatério. Alguns pacientes respondem mal a
corticoterapia e tém progndstico visual ruim®. Outros neces-
sitam da adi¢do de imunossupressores, como metotrexato,
azatioprina, micofenolato e ciclosporina®. A azatioprina as-
sociada a outros agentes pode ser utilizada para controle da
doenca e para reduzir o uso de corticosteroides ®. Apesar de
apresentar estroma com extensa fibrose e hialinizagdo em
biopsia, o paciente relatava resposta satisfatéria ao tratamen-
to. Apresentou remiss@ao do quadro com corticoterapia asso-
ciada a azatioprina, realizou desmame do corticoide e atual-
mente estd em acompanhamento trimestral para a retirada
gradual da azatioprina.
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