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RELATO DE CASO - PSEUDOTUMOR ORBITARIO EM UMA PACIENTE JOVEM
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RESUMO: O pseudotumor orbital, também conhecido como inflamacé&o orbital idiopatica
(IQ1), é a terceira doenca mais comum da o6rbita. O pseudotumor orbital € uma sindrome
clinica benigna, idiopatica, ndo infecciosa e ndo neoplasica caracterizada pela presenca de
uma massa inflamatéria ao nivel orbital sem causa identificavel. O diagnostico do
pseudotumor orbital é clinico e um diagnostico de exclusdo. Os pacientes podem
apresentar uma variedade de sintomas, incluindo o inicio abrupto de dor ocular, inchaco,
vermelhiddo e proptose. Apresentamos o caso de uma mulher jovem com 15 anos, que
apresentou rapida melhora clinica e radioldgica apds a introducdo do tratamento com
corticoides, apresentou apds o uso de carbamazepina lesdes exantematicas associado a
dor e prurido que poupava mucosa, levantou-se a hipotese de farmacodermia e iniciou o
tratamento com anti-histaminico, paciente teve resolucao total do quadro exantematico.
Este relato de caso passou pelo CEP.CAAE:360 1232000000 8011

Palavras-Chave: Doenca Inflamatoria Orbital. Pseudotumor inflamatério. Doenca Orbital.

ABSTRACT: Orbital pseudotumor, also known as idiopathic orbital inflammation (IOl), is the
third most common disease of the orbit. Orbital pseudotumor is a benign, idiopathic, non-
infectious and non-neoplastic clinical syndrome characterized by the presence of an
inflammatory mass at the orbital level without an identifiable cause. The diagnosis of orbital
pseudotumor is clinical and a diagnosis of exclusion. Patients may experience a variety of
symptoms, including abrupt onset of eye pain, swelling, redness and proptosis. We present
the case of a young woman aged 15, who presented rapid clinical and radiological
improvement after the introduction of treatment with corticosteroids, presented
exanthematic lesions associated with pain and itching that saved mucosa after the use of
carbamazepine, the hypothesis of pharmacoderma was raised. and started treatment with
antihistamine, patient had complete resolution of the exanthematic picture.
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1. INTRODUCAO

Caracterizado pela primeira vez por Brunn em 1939, o pseudotumor inflamatorio (I1P)
€ uma condicdo benigna extremamente rara que frequentemente se apresenta como uma
massa localmente invasiva. O IP é conhecido por sua capacidade de simular doencas
malignas invasivas na apresentacdo clinica, imagem e histologia. A IP ocorre com mais
frequéncia nos pulmdes e na 6rbita, com apenas 15% ocorrendo na regido nédo orbitéria da
cabeca e pescoco. (KANSARA, 2016).

O pseudotumor orbital, também conhecido como inflamacéo orbital idiopatica (10l),
€ a terceira doenca mais comum da orbita, depois da oftalmopatia de Grave e distarbios
linfoproliferativos. E visto comumente em criancas e adultos jovens; no entanto, ndo parece
ter qualquer predilecdo por género. E principalmente um diagnéstico de exclusdo e a
associacdo com um distUrbio sistémico deve ser descartada com o auxilio da historia,
exame clinico e de imagem. O diagnéstico do pseudotumor orbital € clinico e um
diagnéstico de exclusdo. Os pacientes podem apresentar uma variedade de sintomas,
incluindo o inicio abrupto de dor ocular, inchaco, vermelhiddo e proptose. Dependendo da
extensdo da inflamacédo, os pacientes também podem apresentar outros sintomas,
incluindo ptose, quemose, disfungdo muscular extraocular, neuropatia éptica e paralisia do
nervo oculomotor. (YUEN, 2003).

O pseudotumor orbital se apresenta com um amplo espectro de manifestacdes
clinicas e pode assumir um curso agressivo que muitas vezes é refratario a terapia padréao
e, portanto, requer um tratamento mais agressivo. No entanto, identificar a verdadeira
natureza dessa condicéo e reconhecé-la de outras patologias malignas é importante para
evitar intervencdes cirlrgicas desnecessarias. A confirmacao histolégica com bidpsia pode
ser necessaria qguando ha uma resposta insatisfatoria a terapia com esteroides. (SRIPATHI,
2014).

Pode apresentar-se em qualquer por¢cdo do conteudo intraorbital e frequentemente
envolve musculos extraoculares, causando proptose e restricdo muscular extraocular.
Condi¢cbes como malignidade orbital, massas congénitas, doencas infecciosas e trauma
oculto ou passado podem mimetizar o pseudotumor orbital e devem ser consideradas no

diferencial. O pseudotumor orbital costuma responder a terapia imunossupressora, mas
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pode reaparecer especialmente se o0s medicamentos imunossupressores forem
descontinuados. (GORE, 2017).

O objetivo do estudo foi relatar um caso de pseudotumor de oOrbita em uma paciente

jovem sem histérico de doencgas autoimunes e neoplasias.
2. RELATO

Paciente MCA, 15 anos, sexo feminino, natural de Ceres, Goias, foi internada no dia
07 de dezembro de 2019 no Hospital Jacob Facuri em Goiania (GO), por queixa de dor
orbitaria importante de inicio insidioso com piora gradual, refrataria a analgésicos,
associado a proptose, visao turva, hiperemia conjuntival, oftalmoplegia e diplopia, todas as
gueixas em olho direito. Negou viagens recentes, infec¢des, picadas ou contato com

doenca recente.

O historico familiar da paciente era negativo para qualquer doenca autoimune,
incluindo artrite idiopatica juvenil, artrite reumatoide, doenga da tireoide, diabetes mellitus
tipo 1 ou doenca inflamatdria intestinal.

Ao exame apresentava edema, hiperemia e tumoracao de aproximadamente um
centimetro em olho direito, reducéo praticamente completa da abertura ocular, os reflexos
consensuais e diretos estavam presentes. Foram solicitados exames: hemograma,
glicemia, VHS, VDRL, HIV, CHAGAS, NS1, FAN, ANCA, PCR, TSH, T3, T4 e RM de érbita.
Os resultados dos exames estavam dentro da normalidade, exceto pela RM de orbita que
apontou lesao retrorbitaria com realce ao contraste e na difusdo, aspecto compativel com

Pseudotumor de 6rbita

O diagnostico de pseudotumor orbital do olho direito foi feito com base nos achados
clinico juntamente com os radioldgicos, apds afastar outras hipoteses. Foi iniciada o
tratamento com pulsoterapia de metilprednisolona 01 grama por 07 dias. Apés término da
terapéutica inicial, recebeu alta no dia 14 de dezembro de 2020 e teve acompanhamento
ambulatorial, foi prescrito carbamazepina de 200mg de 12 em 12 horas, Prednisolona de
20 mg em desmame e medicamento para ser usado em caso de dor, composto de dipirona,
cloridrato de prometazina e cloridrato de adifenina. Solicitado Ressonancia magnética das

Orbitas, campimetria e fundo de olho.
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Apds 01 més e 03 dias da alta, paciente teve resolucao total dos sintomas iniciais,
foi suspenso a carbamazepina de 200mg. No dia 21 de janeiro de 2020 paciente retornou
no consultério com manchas exantematicas associado a dor e prurido em todo corpo,
poupando mucosas, sem febre. Diante desse quadro clinico e uso passado de
carbamazepina, suspeitou-se de uma farmacodermia. Paciente estava em uso atual de

Prednisolona de 2,5mg em desmame.

Para a farmacodermia foi prescrito loratadina de 10mg de 12 em 12 horas. Paciente
retornou apos 03 dias apresentando diminuicdo das manchas exantematicas em todo
corpo. Para melhora completa dos sintomas, a loratadina foi mantida por mais 06 dias.

Finalizado o tratamento, paciente teve resolucéo total do quadro exantematico.

Ressonancia magnética de Orbita, campimetria e fundo de olho ndo mostraram

alteracdes. A paciente apresentou remissao total do pseudotumor, sem sequelas.

N&o ocorreu recidiva dos sintomas orbitarios quando a prednisolona foi reduzida. O
desmame do corticoide foi concluido com sucesso, indicado para a paciente

acompanhamento trimestral ambulatorial.
3. DISCUSSAO

O pseudotumor orbital € uma sindrome clinica benigna, idiopatica, ndo infecciosa e
nao neoplasica caracterizada pela presenca de uma massa inflamatéria ao nivel orbital sem
causa identificavel. (GUERRIERO, 2011).

O pseudotumor orbital € uma massa inflamatdria idiopatica que afeta mais
comumente a musculatura extraocular. Também pode causar alteracées inflamatorias na
Gvea, esclera, glandula lacrimal ou nos tecidos moles ao redor do globo / 6rbita. O inicio
geralmente é rapido e unilateral e pode causar dor, proptose e visdo dupla. A presenca de
uma condicdo inflamatdria ou autoimune associada pode ajudar a estreitar o diferencial
para pseudotumor orbital. (BRUNELLE, 2016).

Varios disturbios reumatolégicos estao associados a inflamacéo orbital e devem ser

excluidos em casos de pseudotumor inflamatério orbital, incluindo granulomatose de
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Wegener, arterite de células gigantes, lUpus eritematoso sistémico, dermatomiosite e artrite
reumatoide. (ESPINOZA, 2010).

Quando ndo ha uma causa clara identificavel, os pacientes sdo tratados com uma
tentativa de corticosteroides orais ou IV. Se o0 paciente ndo responder aos corticosteroides,
€ necessaria uma biopsia do tecido para encontrar a causa subjacente. Uma revisao
recente recomenda a realizagdo de biopsias de tecido nos pacientes em que os achados
clinicos e radiologicos sdo inconclusivos, em vez do tratamento empirico com
corticosteroides porgue a maioria das doencas inflamatdrias é responsiva a esteroides.
(MOMBAERTS, 2016).

As modalidades de imagem usadas para o diagndstico sdo TC e RM; entretanto,
testes sorologicos podem ser necessarios para excluir uma causa sistémica. Na TC e na
RNM pode haver uma massa difusa envolvendo os tecidos retrobulbar, infiltracdo da
gordura intraconal, inflamacg&o orbital, espessamento uveoescleral, realce do espaco do
tenon pelo contraste e espessamento dos musculos extraoculares e nervo éptico. A
inflamacdo do musculo extraocular ou miosite pode ser aguda, subaguda ou recorrente,
sendo comum o envolvimento do reto medial. Aqui, ha um envolvimento de todo o ventre
muscular, incluindo sua insercdo tendinosa. Isso pode ser diferenciado da doenca de
Grave, onde ha aumento fusiforme do musculo com preservagdo da insercdo do tendao.
Todas essas alteragdes, incluindo infiltracdo de gordura adjacente, envolvimento periocular
ou massa discreta com musculos espessados, ajudam no diagndéstico de pseudotumor.
(HARDMAN, 1995).

A ressonancia magnética desempenha um papel importante no diagnostico do
pseudotumor esclerosante orbital, especialmente a sequéncia T2W. A caracteristica de
imagem mais tipica do pseudotumor inflamatério fibrosante / esclerosante na RNM é uma
massa de tecido mole hipointensa em relagdo ao cérebro nas imagens T1W e T2W
mostrando realce homogéneo pdos-contraste. Em casos agudos, ha hiperintensidade T2W
devido a inflamacdo aguda e edema. Porém, a medida que a doenca se torna cronica ha
aumento da quantidade de fibrose e essas lesdes tornam-se hipointensas em T2W. A
hipointensidade dessas lesées em imagens T2W fecha o diagndstico e provavelmente se

deve ao menor conteudo de agua livre, a falta de protons moveis associada a um alto grau
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de fibrose e também a uma elevada celularidade ou alta propor¢éo nucleo / citoplasma.
(ATLAS, 2009).

Os corticosteroides séo o tratamento de escolha com 75% dos pacientes melhorando
dramaticamente em 24-48 h. Em pacientes que sao resistentes aos esteroides, a
radioterapia pode ser Gtil. Um pseudotumor em sua forma aguda € mais responsivo a altas
doses de prednisona administrada sistemicamente do que uma les&o cronica, como foi visto
em nosso caso. Em pacientes que nao respondem a corticosteroides nem a radiacéo, 0s
agentes quimioterapicos, como ciclofosfamida, metotrexato e ciclosporina, mostraram-se
Uteis. (JACOB, 2012).

Em nosso caso, a paciente respondeu bem ao tratamento inicial com corticosteroides
endovenosos, depois com predinisolona e manteve a resolucdo do quadro orais, mas

apresentou multiplas recorréncias quando os esteroides foram reduzidos gradualmente.
4 CONSIDERAQOES FINAIS

Esta paciente respondeu ao tratamento com esteroides assim que o diagnéstico de
pseudotumor orbitério foi feito. Embora a exciséo cirargica seja uma opc¢ao viavel, ela deve
ser avaliada contra o risco de morbidade devido a ligacdo frequentemente intima do
pseudotumor a anatomia circundante, especialmente devido a boa resposta ao tratamento

com esteroides e imunossupressores observada em muitas séries e relatos de casos.
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