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RESUMO

Introducé&o: A doenga inflamatéria orbitéria caracteriza-se
por um processo inflamatério, de etiologia desconhecida, que
pode atingir qualquer estrutura da orbita. Apresentamos um caso
clinico da forma que envolve os musculos extraoculares (miosite
orbitéaria).

Caso clinico: Crianga do sexo masculino com nove anos
de idade, sem antecedentes patoldgicos de relevo, que iniciou
subitamente dor ocular a direita, acompanhada de edema palpe-
bral homolateral. A observacgdo, apresentava proptose, edema
palpebral moderado com rubor local, limitagédo da elevagéo da
palpebra e da elevagao e abdugéo do olho direito, com diplopia.
A investigacao efectuada sugeriu o diagnostico de miosite or-
bitaria, tendo iniciado terapéutica com corticoide sistémico com
resolugdo do quadro.

Discussdo: O presente caso descreve uma entidade no-
soldgica rara em idade pediatrica, habitualmente benigna, mas
que se nao reconhecida e tratada precocemente, pode originar
sequelas da mobilidade ocular.

Palavras-chave: miosite orbitaria, doencga inflamatéria da
orbita, manifestagdes oculares.
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INTRODUCAO

O pseudotumor inflamatério da orbita, actualmente desig-
nado por doenca inflamatéria orbitaria (DIO), € um processo
inflamatorio dos tecidos orbitarios. Apesar de a etiologia ainda
ndo estar esclarecida, alguns autores sugerem uma origem de
caracter auto-imune, secundaria a infecgéo respiratoria ou outro
processo imunomediado(-5).

A primeira descrigcdo € de 1905, quando Birch-Hirchsfield
descreve uma patologia orbitaria caracterizada por aumento do
volume palpebral, na qual a exploragéo cirdrgica sé identificou
um processo inflamatério dos tecidos envolventes. No entanto,
s6 em 1954, Umiker et al®. o designa desta forma, pela sua ca-
pacidade para mimetizar clinica e radiologicamente um processo
maligno.
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Na literatura, estdo descritas algumas classificagbes para
esta entidade. A mais utilizada é a classificagdo de Rootman(,
que se baseia na identificagdo de subtipos, de acordo com a es-
trutura orbitaria na qual o processo inflamatério é predominante:
lacrimal; miositica; anterior; difusa e apical. O Quadro | compara
as caracteristicas dos diferentes subtipos.

A DIO acomete principalmente adultos, sendo a sua pre-
valéncia em idade pediatrica rara®. E responsavel por cerca de
6% de todas as lesdes orbitais. Destas, apenas 6% dos casos
acontecem em criangas®.

Clinicamente, os doentes apresentam-se com edema e hi-
perémia palpebrais, proptose, alteragao da motilidade ocular, di-
plopia e dor. E geralmente unilateral. Uma apresentag&o bilateral
sugere a existéncia de doenca sistémica de base. Em criangas,
podem observar-se sinais e sintomas de compromisso sistémico,
como febre, cefaleias, vomitos e mal-estar geral"8).

O diagnostico é feito pela historia clinica, exames fisico e
oftalmolégico cuidados, estudo analitico, tomografia computado-
rizada (TC) ou ressonancia magnética (RM) da érbita/seios da
face com contraste, e, em casos duvidosos, bidépsia com estudo
anatomo-patoldgico!'0).

O diagnéstico diferencial envolve qualquer patologia sus-
ceptivel de induzir um quadro orbitario agudo, no entanto, em
criangas, € com a celulite orbitaria e com a oftalmopatia tiroideia
gue mais vezes esta entidade se confunde9,

O tratamento consiste na administragéo de corticoide via
oral, habitualmente com resposta dramatica em 48 a 72 horas.
Outras possibilidades terapéuticas com imunossupressores e ra-
dioterapia parecem ter alguma eficacia‘-19.

O principal objectivo do presente trabalho é descrever um
caso de miosite orbitaria"'?, um dos subtipos de DIO, em ida-
de pediatrica e ilustrar as dificuldades no diagnéstico diferencial
com celulite orbitéria, fazendo referéncia a aspectos imagiol6gi-
cos e terapéuticos.

CASO CLINICO

Crianga do sexo masculino, de nove anos de idade, raga
caucasiana, natural e residente em Vila Real, sem antecedentes
pessoais relevantes, que iniciou cinco dias antes da admisséao
dor ocular direita, acompanhada de edema palpebral homola-
teral. E negado qualquer outro sinal ou sintoma acompanhante,
incluindo mal-estar geral, anorexia, emagrecimento, febre, vomi-
tos ou cefaleias. S&do negadas infecgao respiratéria ou gastroin-
testinal previamente a sintomatologia actual.



Ao exame objectivo apresentava bom estado geral e de nu-
tricdo. Estava apirético e hemodinamicamente estavel. A tirdide
era palpavel, ndo aumentada de volume, de consisténcia pre-
servada e sem massas. Ao exame oftalmoldgico tinha proptose,
edema palpebral moderado com rubor local, limitacdo da eleva-
¢ao e abdugédo do olho direito; referia também diplopia vertical no
olhar para a direita e para cima. A acuidade visual, campos visu-
ais, fundoscopia e reflexos pupilares eram normais. O restante
exame objectivo e neuroldgico ndo mostrava alteragdes.

O estudo analitico inicial com hemograma, bioquimica,
PCR e VS, ndo mostrou alteragbes relevantes.

ATC da érbita realizada a admisséo (Figuras 1 a 3) mostrou
ao nivel da orbita a direita, marcado empastamento do recto me-
dial, assim como ocupacéo significativa do espago intra-cénico,
com ma definigdo do recto superior e aumento dos tecidos peri-
-orbitarios, podendo corresponder a lesao de natureza inflamato-

ria ou leséo de outra natureza.
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Figura 2 — TC orbita esquerda (corte sagital) sem al-

teragdes.

Figura 1 — TC orbita direita (corte sagital) mostra es-
pessamento do recto superior.

Figura 3 — TC orbitas (corte frontal) mostra espessa-
mento do recto superior e recto medial.

Quadro | — Comparagéo entre os subtipos (formas) de DIO™

Miositica
Musculos

Lacrimal
Glandula lacrimal

Anterior
Porgao anterior do globo
ocular

Difusa
Todos os tecidos orbitarios

Apical
Apice da orbita

Apresentacdo clinica

Dor

Ao movimento

A palpagéo

Moderada

Moderada

Severa, mas ocasional

Sintomas e sinais

| motilidade ocular;
acuidade visual mantida;
sinais inflamatérios locais

Deformagéo palpebral
em S; quemose e sinais
inflamatorios locais

Uveite;
descolamento da retina;
| motilidade ocular

Uveite;
descolamento da retina;
| motilidade ocular

| acuidade visual;
| motilidade ocular;
proptose e quemose

Prognéstico visual

Bom

Bom

Bom

Ocasionalmente com
sequelas

Ocasionalmente com
sequelas

Aspectos imagiolégicos

TC & RMN

Espessamento muscular
e edema na insercao
muscular

Edema da glandula lacrimal
e tecidos subjacentes

Extensao varidvel até ao
nervo optico;
| da gordura orbitaria

Reforgo difuso com
contraste;
| da gordura orbitaria

Infiltrag&o apical irregular
com extens&o aos musculos
€ nervo optico
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Este aspecto é compativel com um processo ocular inflama- Perante este diagnoéstico iniciou prednisolona 1mg/Kg/dia,
torio, ndo se podendo excluir etiologia infecciosa. Perante estes durante 10 dias, com desmame progressivo em quatro semanas,
resultados iniciou terapéutica com metilprednisolona (2mg/kg/dia e resolugéo completa do quadro clinico.
endovenosa, durante cinco dias) e antibioterapia (ceftriaxone + A restante investigacéo n&o revelou alteragbes sugestivas
clindamicina) endovenosas, com recuperagao quase completa, da existéncia de outra patologia de base (Tabela 1).
persistindo apenas com ligeira limitacdo na elevacéo do olho di- O exame neuroldgico e oftalmoldgico aos trés e seis meses
reito (Figura 4). apos o inicio da doenga foi normal, assim como a RM aos seis

meses.

ST o
‘f Y Tabela 1 — Investigagao etioldgica complementar
l‘ , e |gG: 1000mg/dL; IgA: 98mg/dL; IgM: 85mg/dL; IgE: 119Ul/mL
-

e (3:233mg/dL e C4: 36mg/dL Alfa-1 antitripsina: 190mg/dL
e IgAelgG anti-S cerevisae (ASCA): 2,0 Ul/mL

e Anticorpo anti-citoplasma dos neutréfilos (ANCA): negativo
o Anticorpos anti-receptores acetilcolina: negativo

e Anticorpo anti-musculo liso: negativo

e  Factor reumatoide: <20 Ul/mL

e Anticorpo anti-nuclear (ANA): negativo

e  Anti-dsDNA: 0,80 Ul/mL; anti-SSA: 0,0 Ul/mL; anti-SSB: 0,1Ul/mL; anti-
-Sm: 0,0 Ul/mL; anti-RNP: 0,9Ul/mL; anti-Jo-1: 0,0 Ul/mL; anti-Scl 70: 0,0
Ul/mL; anti-CCP: 1,6Ul/mL

e Aldolase: 2,7Ul/dL Creatina fosfoquinase: 46Ul/L

Figura 4 — Limitagao da elevagao do olho direito.

Ao nono dia de doenca verifica-se recidiva stbita da sinto- e TSH: 2,0Ul/mL T4 livre: 1,3ng/dL Anticorpos anti-tiroideus: negativo
matologia, pelo que é realizada RM orbitaria (Figuras 5 e 6) que e Prova tuberculinica: Omm
apresentava espessamento do obliquo superior, rectos superior e Radiografia torax: sem alteragdes
e medial a direita e um espessamento dos tecidos peri-orbitarios, e Ecografia abdominal: sem alteragdes

traduzindo pseudotumor orbitario (forma miositica).

Figura 5 — RM orbitaria (corte frontal — T2): espessamen- Figura 6 — RM orbitaria (corte coronal — T2): espessa-
to do recto superior e medial. mento do recto superior
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DISCUSSAO

O caso clinico presente ilustra as dificuldades para se esta-
belecer o diagnostico de DIO na crianga. Por um lado, porque é
uma entidade rara nesta faixa etaria e por outro lado, pelo facto
de a histéria clinica e exame fisico simularem um quadro de ce-
lulite orbitaria.

A crianga apresentava alguns sinais e sintomas de celulite
orbitaria. Apesar de analiticamente nao ser compativel com um
quadro infeccioso, a TC orbitaria sugeria um processo inflamaté-
rio envolvendo os musculos extra-oculares, ndo excluindo etiolo-
gia infecciosa, pelo que iniciou antibioterapia e corticoterapia sis-
témicas. A evolugao clinica inicial foi satisfatéria, no entanto apds
ter interrompido corticoide verificou-se recidiva das queixas, pelo
que é realizada RM que afirma o diagndstico de pseudotumor
inflamatorio (forma miositica). Foi reiniciada corticoterapia com
resolugdo completa do quadro.

Neste caso é curioso observar uma limitagdo da abdugao
do olho direito. Este facto podera dever-se a inflamagéo conco-
mitante do obliquo superior que esta em relagéo proxima com
o recto superior, e cuja sensibilidade da RM nao seja suficiente
para permitir esta distingdo. Por outro lado a inflamagao do recto
medial podera condicionar uma hiperactividade do préprio mus-
culo limitando a abdugéo ocular.

A miosite orbitaria € um desafio diagndstico, como se pode
observar no Quadro Il onde se enumeram e caracterizam os
diagndsticos diferenciais e suas diferengas'-'4),

Tendo em conta a raridade desta patologia, a realizagcao de
bidpsia poderia ter algum interesse”. No entanto os dados ima-
gioldgicos sugestivos, o risco inerente a realizacao da técnica e a
resposta favoravel a corticoterapia permitiram o diagndstico.
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O valor da ecografia, de facil acesso e baixo custo, podera
ser importante na exclusao de massa tumoral e na avaliagao dos
tenddes de inser¢éo dos musculos permitindo o diagnéstico di-
ferencial entre miosite orbitaria e oftalmopatia tiroideia, havendo
atingimento da inser¢ao na miosite'.

A frequéncia com que esta patologia se tem associado a
infecgdo respiratéria prévia ou a doengas imuno-mediadas tem
levantado a hipotese de este processo ser mediado por meca-
nismos de auto-imunidade!"*7, facto que nao se confirmou no
presente caso clinico.

O tratamento da miosite orbitaria € semelhante a DIO. A pri-
meira escolha é a corticoterapia com prednisolona, na dose de
1 a 1,5 mg/kg/dia, durante uma a duas semanas com desmame
gradual em 4 a 12 semanas!"8'%14), Qutras possibilidades terapéu-
ticas com eficacia comprovada em adultos, apesar dos possiveis
efeitos adversos importantes, incluem anti-inflamatérios nao es-
terdides, farmacos imunossupressores (azatioprina, metotrexato,
micofenelato mofetil, ciclosporina, tacrolimus, anti-TNF a), imuno-
globulina G hiperimune, anticorpo monoclonal anti-CD20 e radio-
terapia. A cirurgia reconstrutiva tem um papel fundamental sobre-
tudo nas sequelas resultantes do atingimento muscular's-®),

O prognéstico a longo prazo da DIO, e da miosite orbita-
ria em particular, € muito variavel, dependendo, entre outras, do
grau inicial de envolvimento das estruturas orbitarias, do numero
de recidivas e da resposta terapéutica. Se nao diagnosticado e
tratado precocemente a possibilidade de alteragao irreversivel
da mobilidade ocular e do nervo optico € uma realidade. Esta
crianga teve uma evolugdo bastante favoravel, permanecendo
assintomatica e com controlo imagiol6gico sem alteragdes, seis
meses apos o quadro.

Quadro Il — Diagnéstico diferencial da miosite orbitaria @daet 12)

Limitacéo c/ Hiperemia
Dor | Proptose Diplopia | movimentos perem Sintomas palpebrais | Observagdes
conjuntival
oculares
Ligeira RM: envolvimento muscular e inser¢ao;
Miosite orbitaria + | Ligeira + + 9 +/- Dor com 0s movimentos;
Moderada : .
Acuidade visual N
Oftalmonatia tiroideia _ | Variavel: 4 ‘ Ligeira Retraccdo palpebral RM: sem envolvimento da insergdo muscular;
P Moderada a grave 9 640 palp Fungéo tiroideia AN;
Celulite orbitéria +++ | Aguda +- + + Edema e hiperemia | Clinica e laboratorio sugestivos de infeccao
Neoplasia - | Sub-aguda Cronica +- +- - Edema e proptose Massa palpéavel
Outra DIO +- ++ +- +- +/- Edema e hiperemia | Neuropatia dptica
Trombose Seio cavernoso | +/- + ) N N Edema +/- Atlnglmenlto dos'pares granlanos (VAR
Proptose Cefaleias; febre; letargia +/-
Neurite 6ptica N ) ) i i i Campos visuais atingidos; dor ¢/ movimentos
oculares
Parésia pares cranianos - - + + - Ptose se Ill par Clinica depende do par atingido
Miastenia gravis - - + + - Ptose +/- Inicio insidioso; Agravamento com cansago

Legenda: DIO — doenca inflamatdria orbitaria; RM — ressonancia magnética; N — normal; NA — anormal.
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CONCLUSAO

A miosite orbitaria € uma doenga rara em idade pediatrica
cujo diagnéstico e tratamento atempado sdo fundamentais. ARM
da drbita € o exame de imagem mais sensivel. O seu diagnéstico
é feito apos exclusao de causas secundarias. A primeira linha de
tratamento é a corticoterapia, mas nos casos refractarios a utili-
zagao de farmacos imunossupressores podera estar indicada.

ORBITAL MYOSITIS IN A CHILD

ABSTRACT

Background: Orbital inflammatory disease is characterized
by an inflammatory process of unknown etiology, which may af-
fect any structure of the orbit. We describe a case report of in-
flammation of the extraocular muscles (orbital myositis).

Case report: A previously healthy nine year-old male, with
negative paste medical history, presented with right eye pain and
homolateral eyelid swelling of sudden onset. On physical exami-
nation there was proptosis, eyelid edema with moderate local
redness, and diplopia with limitation in the elevation of the eyelid
and of abduction and elevation of the eye. The investigation sug-
gested the diagnosis of orbital myositis. Intravenous corticoster-
oid therapy was started with clinical improvement.

Discussion: This case report reports a rare, usually benign,
entity in children, which if not early recognized and treated may
cause persistent eye motility dysfunction.

Keywords: orbital myositis, orbital inflammatory disease,
eye manifestations.
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