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Resumo

A doenca inflamatdria orbital idiopdtica, também conhecida como
pseudotumor orbital, representa um diagndstico de exclusdao dentro de
uma ampla gama de desordens que produzem achados clinicos e de
imagem semelhantes, como infec¢des, condi¢des inflamatdrias sistémicas
e neoplasias. A inflamacao se apresenta de diversas formas, podendo
atingir varios sitios da orbita, como glandula lacrimal, musculos, apice da
orbita, ou até mesmo um padrao de acometimento difuso, o que ilustra a
desafio no diagndstico desses casos.

Diante dessa dificuldade diagndstica e do numero crescente de
casos de afecgOes orbitarias no setor de oftalmologia do Hospital das
Clinicas (Hospital Universitario Cassiano Anténio Moraes), viu-se a
necessidade de elaborar um protocolo para orientacdao no diagndstico e
tratamento, a fim de padronizar as condutas e aperfeicoar a propedéutica

destes casos.

Palavras Chaves: Orbita, Pseudotumor, Doenca inflamatéria Orbitdria Idiopatica,
Protocolo
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Introdugao

As afeccOes orbitarias se incluem entre as condicdes clinicas mais
desafiadoras do ponto de vista do diagndstico dentro da oftalmologia. Essa
dificuldade se deve ao grande niumero de lesdes possiveis, além do carater
multidisciplinar envolvido no seu diagndstico e tratamento . Dentro dessas
afeccdes, as doencas inflamatdrias orbitarias (OID) se tornam um desafio a
parte, em especial a doenca inflamatéria orbital idiopatica (IOl), ou
pseudotumor orbitario, pois, como trata-se de um diagndstico de exclusao,
exige uma avaliacdo ampla para afastar outras causas como, doenca
maligna, infecciosa, processo inflamatério, ou outras condigdes médicas

concomitantes que podem ter apresentacdo similar %3,

Qualguer uma das estruturas dentro da orbita pode estar envolvida
na OID e os sintomas presentes podem ser bastante variados, mas a dor é
frequentemente uma queixa proeminente. O envolvimento da musculatura
extra-oculares pode resultar em diplopia, sendo um sintoma comum na
apresentacao. Do mesmo modo, o envolvimento da glandula lacrimal
resulta em edema orbital superolateral doloroso, enquanto o envolvimento
do tecido orbital pode levar a todos os itens acima, além de proptose,
guemose, edema palpebral e, em casos graves, cegueira devido a
compressao do nervo optico. O curso da doenca na OID também pode
variar amplamente, desde um curso lento e insidioso até um inicio agudo
com progressao rapida. Nestes ultimos casos, o reconhecimento da doenca
¢ fundamental para iniciar tratamento a fim de evitar uma cegueira

irreversivel®.



Jda 0l é um processo nao maligno que ndo é secundario a uma causa
local ou sistémica identificavel. E um diagndstico de exclusdo baseado em

aspectos clinicos, radioldgicos, e, se necessario, achados histopatoldgicos.

Em um estudo realizado entre 1993 a 2004, na Universidade de Sao
Paulo!, com pacientes portadores de lesBes expansivas orbitarias
submetidas a bidpsia, observou-se que as lesdes inflamatodrias inespecificas
e granulomatosas da orbita, estavam presentes em 31 casos dos 181 casos
estudados (17,1% do total), ocupando a segunda posicao na etiologia das
lesdes expansivas. Destes 31 casos, 21 eram de pacientes com processo
inflamatorio idiopatico. Outros trabalhos mostram que a OID é responsavel
por 6% das doencgas que envolvem a érbita®, sendo a terceira doenca orbital
mais comum, perdendo apenas para a orbitopatia de Graves e doencas

linfoproliferativas °.

Como apresentado a OID pode apresentar quadro inicial agudo, com
proptose, edema palpebral, quemose, dor, perda visual, fotofobia e
diplopia ’. Entretanto, também pode se apresentar de forma subaguda ou
cronica, e com tendéncia a recorrer. Além disso, ela pode apresentar um
envolvimento anatomico amplo, localizado ou difuso. Com base nas
estruturas anatdmicas acometidas, segundo os exames de imagem
(Ressonancia nuclear magnética é o método de escolha), podemos

classificar a OID em *&:

1. Celulite inflamatoria
Inflamacdo da gordura pré-septal (periorbital) ou pds-septal
(orbital). Os pacientes geralmente apresentam proptose,
guemose e diplopia dolorosa. A celulite dos tecidos moles pré-
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septais e orbitais € melhor avaliada na ressonancia magnética em
T1 com contraste com supressao de gordura, onde o achado mais
comum é o realce Peri orbital mal definido envolvendo o globo e
estendendo-se a gordura pds-septal. A celulite infecciosa partilha
caracteristicas de imagem semelhantes e é importante obter
qualquer histdria clinica de febre, sinusite ou meningite, bem
como qualquer evidéncia de leucocitose. A presenca de um
abscesso é um indicador claro de um processo infeccioso.
Caracteristicas adicionais que sugerem inflamacao da gordura
orbital e pré-septal incluem aumento da densidade e aumento
dos tecidos moles Peri orbitdrios, palpebras e septo orbital. A

extensao intraconal é um sinal de doenca avancada.

Dacrioadenite
E uma inflamac3o da glandula lacrimal comumente vista na OID.

Se apresenta como uma massa eritematosa, dolorosa, firme, com
edema na palpebra lateral e possivel ptose. Como o envolvimento
é difuso das estruturas linfoides da glandula lacrimal, a aparéncia
classica é de alargamento difuso da glandula, incluindo os |6bulos
orbitais e palpebral. Esta caracteristica é importante pois
distingue a doenca inflamatdria de uma neoplasia epitelial, que
tipicamente envolve apenas uma porcdao da glandula lacrimal,
normalmente o Iébulo orbital com lesdao bem circunscrita e de

forma arredonda.

Periescleristes
A perisclerite pode se referir a inflamacdo da esclera, uvea (iris,
corpo ciliar, coréide) ou cdpsula do nervo. Esta condicdo pode

7



apresentar-se como uveite ou esclerite / episclerite. Clinicamente,
caracteristicas dessa condicdo inflamatéria podem mimetizar
infeccdao ou tumor e sao caracterizadas por dor orbital, exoftalmia
e edema palpebral. Na RNM apresenta como um espessamento
heterogéneo ao longo da borda externa do olho, representando
espessamento da esclera e/ou Uvea. As caracteristicas da
periesclerite podem ser mais bem avaliadas na ressonancia
magnética axial pds-contraste com saturag¢ao de gordura, o que
permite a visualizacdo da coroide vascular aumentada, bem como
qualquer extensao para gordura retrobulbar.

O diagndstico diferencial inclui qualquer doenca inflamatdria
sistémica que cause esclerite posterior, como lUpus ou artrite
reumatoide. A periesclerite infecciosa frequentemente surge
secundaria a infeccao sinusal e é importante avaliar os seios
paranasais, particularmente o seio etmoidal, em pacientes com

espessamento uveoescleral.

Massa focal

O OID também pode se apresentar como uma massa inflamatéria
focal, que representa até 9% de todas as lesdes de massa orbital
e é a causa mais comum de massa orbital dolorosa em adultos. A
apresentacao clinica é altamente varidvel, pois uma massa
inflamatdria pode estar presente em qualquer parte da orbita,
com sintomas resultantes relacionados ao efeito de massa e a
inflamacdo. Uma lesdo em massa na OID é melhor visualizada na
em T2 na ressonancia magnética, onde ela aparece como uma

estrutura bem definida, hipointensa. A hipointensidade apreciada



nesta imagem é secundaria a fibrose. Na RNM em T1, aparece
ligeiramente mais brilhante, isointensa ao musculo e mostra
importante realce pds-gadolinio. A medida que as lesdes
progridem, desenvolve-se fibrose, resultando na retracdao de
estruturas adjacentes. A infiltracdo de inflamacgao e fibrose na
esclera e no tecido mole periorbital pode levar a deformidade do
globo. De fato, o grau de fibrose e tracao em outros tecidos
frequentemente sugere uma maior cronicidade da doenca.
Pseudotumores inflamatérios sao frequentemente dificeis de
distinguir de uma neoplasia verdadeira. O linfoma é responsavel
por 20% das lesdes orbitais em massa e é particularmente dificil
de distinguir da OID. Clinicamente, lesdes linfomatosas se
apresentam mais comumente como massa palpdvel, enquanto a
OID pode apresentar edema palpebral, atrofia do nervo dptico e
congestdao conjuntival. As caracteristicas de imagem do
pseudotumor inflamatério que ajudam a distingui-lo do linfoma
incluem marcada hipointensidade no T2 e evidéncia de fibrose. O
linfoma geralmente parece mais lobular. As metastases sao
geralmente mais brilhantes em T2. Uma exceg¢ao a isso é a
metastase do cancer de mama escamoso, que comumente produz
uma massa fibrética hipointensa em T2 com quantidade variavel
de tragdo nas estruturas adjacentes. Certos tumores benignos,
como o tumor fibroso solitario, também podem mostrar
hipointensidade de T2 marcada e se sobreporem ao OID na

aparéncia.



5. Apicite

Inflamacdo do Aapice orbitario, embora menos comum, esta
associada com pior desfecho. As lesGes inflamatérias do apice
orbitario podem invadir o nervo dptico ou se estender para o seio
cavernoso. A sindrome de Tolosa-Hunt é uma condicdo clinica
rara causada por inflamacdo do seio cavernoso apresentada por
dor orbitaria aguda recidivante e paralisia dos nervos cranianos lll,
IV, V e VI. A extensao da OID no seio cavernoso é uma causa
comum desta condicdo clinica e, semelhante a outras lesdes da
OID, o tratamento com esteroides por via intravenosa € a base do
tratamento. Na ressonancia magnética em T1, a inflamacao
aparece como uma lesdao de intensidade intermediaria, pois o
tecido inflamatdrio substitui a gordura normal de alta intensidade
no apice da Oorbita. Semelhante a outros pseudotumores
inflamatodrios, o OID do apice orbitario aparece hipointensa em
T2, com um sinal mais escuro indicando graus mais altos de
fibrose. Além do seio cavernoso, as lesdes do apice orbital
também podem se estender até a fossa craniana média através da
fissura orbital superior ou canal dptico, bem como a fossa
infratemporal e a fossa pterigopalatina através da fissura orbitaria

inferior.

Os diagnosticos diferenciais das lesdes do apice orbitario incluem
meningioma, doenc¢a granulomatosa e disseminacdao local de

patologias do sistema nervoso central (SNC).
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6. Miosite

Condicao inflamatéria ndo infecciosa que afeta principalmente os
musculos extra-oculares (MOE). Clinicamente apresenta-se com
dor unilateral orbitaria ou periorbital (17% -69%), movimento
ocular doloroso e restrito (46% -54%), proptose (32% -82%),
edema periorbital (42% -75%), e hiperemia da conjuntiva (33% -
48%). O aspecto classico inclui um espessamento unilateral de um
ou dois musculos, envolvendo a gordura o tendao e a jungao
miotendinea. Estas sdo caracteristicas importantes na
diferenciacdo da miosite da orbitopatia tireoidiana, que
tipicamente produz inflamacao bilateral da MOE e poupa a jungao
miotendinea. E digno de nota que a preservacdo da juncdo
miotendinea por si sé nao exclui o OID. A orbitopatia de Graves,
geralmente se apresenta clinicamente com proptose, quemose e
diplopia, porém esses achados também podem sugerir doenca
relacionada a IgG4 (IgG4-RD). A infiltracao linfocitica caracteristica
do 1gG4-RD é frequentemente vista como inflamacdao das
glandulas lacrimais bilaterais e da MOE. O musculo mais
frequentemente afetado é o reto inferior. Em pacientes com
hormonio estimulante da tireoide (TSH) normal, esses achados
podem sugerir 1gG4-RD e um nivel sérico de IgG4 pode ser

considerado.

7. Perineurite
Inflamacado intraorbitaria que se estende ao longo do nervo éptico

e da bainha nervosa. Como a inflamacao afeta a bainha do nervo
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em vez do proprio nervo, a principal caracteristica clinica
apresentada é a dor, enquanto a acuidade visual, os campos
visuais e a visao das cores geralmente ndo sao afetadas. Uma vez
que a anormalidade envolve um infiltrado inflamatdério em torno
do nervo dptico, o aspecto classico € o aumento da intensidade
de sinal em torno do nervo dptico, frequentemente mal definido
e que se estende para gordura adjacente pds gadolineo Estes
achados, juntamente com a histdria clinica de apresentacao aguda
e dolorosa, ajudam a distinguir o pseudotumor perineuritico do
meningioma da bainha do nervo dptico. As caracteristicas que
apoiam o diagndstico de meningioma incluem uma massa
localizada e calcificagbes na tomografia computadorizada.
Também é importante distinguir a perineurite da neurite dptica,
pois o diagnostico diferencial e o curso clinico sao bem diferentes.
Pacientes com neurite dptica (NO) tém alto risco de desenvolver
esclerose multipla e devem ser avaliados para descartar a doenca.
O diagndstico de perineurite éptica (OPN) também é critico, pois
o tratamento imediato com corticosteroides pode ajudar a
prevenir a perda de visdo. Clinicamente, tanto o OPN quanto o ON
geralmente apresentam dor ocular e um disco 6ptico inchado.
Além disso, infecgdes sifiliticas, sarcoidose e encefalites virais

devem ser consideradas em pacientes com perineurite.

OID difusa
A inflamacao orbital difusa é encontrada em aproximadamente
4% -11% dos pacientes com OID. Semelhante a massa focal, a

apresentacao clinica é altamente varidvel, pois muitos locais da
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orbita podem ser afetados. Os pacientes devem ser avaliados
quanto a doenca sistémica, incluindo vasculite e condicdes
autoimunes, como doenca de Churg-Strauss ou granulomatose de
Wegener. As caracteristicas comuns de envolvimento orbital em
Wegener incluem infiltracao difusa da gordura orbital e altera¢des
destrutivas sinonasais. O linfoma também pode mimetizar o OID
difuso e, como descrito anteriormente, parece mais lobular. A
inflamacdo cronica geralmente contém regidoes com diferentes
graus de fibrose, resultando em uma aparéncia heterogénea na

ressonancia magnética.

Conforme evidenciado acima, uma proporc¢ao significativa de OID é
idiopatica (IOl), sendo este um diagndstico de exclusdao. Assim sdo
necessarios passos apropriados na avaliacao de tais pacientes para evitar
negligenciar outras doencas, como malignidade disfarcada ou infeccao.
Diante dessa dificuldade na condu¢ao dos casos de doencas orbitarias,
principalmente das afecc¢Oes inflamatdrias idiopaticas, e do crescente
numero de casos de orbitopatia atendidos no Hospital das Clinicas da UFES,
uma abordagem pratica com um protocolo diagndstico e terapéutico para

a OID se torna essencial
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Metodologia

Em nosso trabalho, por meio de revisao bibliografica do tema,
desenvolvemos um protocolo diagndstico (ANEXO 1) para OID visando
orientar o oftalmologista em sua conduta médica, organizando e facilitando

a tomada de decisoes.

Em seguida, também apresentamos um protocolo de tratamento
para OID (ANEXO 2) e para celulite orbitaria, considerando este o seu
diagndstico diferencial mais urgente. Além disso, descrevemos os principais
exames laboratoriais que deverao ser solicitados, visando o diagndstico

diferencial em cada caso.

Os fluxogramas desenvolvidos ilustram de forma descomplicada a
transicao de informacdes e a interligacao entre as etapas, permitindo de

maneira simples e facil a sua compreensao e aplicacao.
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Objetivos

Criar uma abordagem pratica com um protocolo diagndstico e

terapéutico para a OID

Auxiliar na conducao dos casos de doencas orbitarias, principalmente
das afecgdes inflamatodrias idiopaticas, diante do crescente numero

de casos de orbitopatia atendidos no Hospital das Clinicas da UFES.
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Conclusao

Nosso protocolo de investigacdao, ANEXO 1, refor¢a que a OID é um
diagndstico de exclusao, sendo necessario uma boa investigacao clinica, de
imagem e laboratorial. Evidenciamos que a Ressonancia nuclear magnética
(RNM) é o exame de escolha nesses casos, sendo demonstrado no
protocolo os principais achados de imagem que podem ser encontrados. A
classificacao pelos sitios anatémicos (celulite inflamatdria, dacrioadenite,
periesclerites, massa focal, apicite, miosite, perineurite e forma difusa) é a
mais utilizada na divisdao da OID e por isso foi a adotada em nosso trabalho.
Além disso, com o ANEXO 2, disponibilizamos uma orientacdo para o
tratamento da OID e da celulite orbitaria, bem como a discriminacao dos
exames laboratoriais a ser solicitado em cada caso. Com isso, em um
mesmo anexo, o profissional encontrara bases para uma conducao objetiva

e eficiente do seu paciente.

Dessa forma, este protocolo vem fornecer subsidio técnico para
orientar os profissionais da area e padronizar a investigacao dos casos de

orbitopatia inflamatdria em nosso servico.
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