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MIOSITE ORBITARIA
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A miosite orbitdria (MO) é um subgrupo da sindrome inflamatéria inespecifica ou pseudo-
tumor da érbita e caracteriza-se por uma inflamagfo priméria dos miisculos extraoculares.

Descreve-se uma doente de 70 anos com quadro agudo de proptose, dor ocular e oftalmo-
plegia direita, cuja tomografia computorizada da 6rbita revelou espessamento de todos os mis-
culos extraoculares homolaterais. O quadro clinico e imagiolégico era compativel com o diag-
néstico de MO mas pelos seus aspectos particulares que incluiam oclus3o da veia central da reti-
na, compromisso do nervo éptico, engurgitamento da veia oftdlmica superior e do seio caver-
noso homolateral, considerou-se o diagnéstico diferencial com patologia do seio cavernoso,
além da orbitopatia tiroideia. Salienta-se a importéncia da celeridade no diagnéstico e terapéuti-
ca.

Orbital Myositis (a clinical-neuroradiologic case)

Orbital myositis is a subgroup of the nonspecific inflammatory syndrome or orbital pseudo-
tumor and is characterized by a primary inflammation of extraocular muscles.

The authors describe a 70 year old patient with acute proptosis, ocular pain and right oph-
thalmoplegia, whose orbital computed tomographic scan showed enlargement of the homolater-
al extraocular muscles. Clinical presentation and complementary tests were compatible with the
diagnosis of orbital myositis however, because of the particular aspects, which included retinal
central vein occlusion, optic nerve lesion, distension of the superior ophthalmic vein and the
homolateral cavernous sinus, the differential diagnosis with cavernous sinus pathology and thy-
roid ophthalmopathy was considered. The importance of a rapid diagnosis and treatment is
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stressed.

INTRODUCAO

O pseudotumor da 6rbita foi inicialmente descrito por
Gleason em 1903, sendo designado sob aquele termo em
1930 por Birch-Hirschfeld, e descreve um processo
orbitério que simula uma lesdo neoplésica caracterizan-
do-se por dor periorbitdria, proptose, ptose palpebral e
queimosel.

Caracterizado, inicialmente, como um processo difuso
em tomografia computarizada (TC) da 6rbita, a melhoria
das capacidades de resolugio da imagem e o advento das
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imagens por ressonincia magnética (IRM) permitem
identificar, actualmente, lesGes e alvos especificos na
cavidade orbitdriaZ-3.

Assim, com estes exames de imagem o pseudotumor
pode ser dividido, por exemplo, em: miosite orbitdria
(MO); dacrioadenite; perineurite; esclerite; hiperplasia
linféide, consoante o tecido primariamente envolvido?4.
Estas distingBes sdo liteis, porque se referem a processos
inflamatérios distintos, os quais implicam atitudes e
respostas terapéuticas proprias?.

Deste modo, pseudotumor da érbita é um termo anti-
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go, inadequado e vago que designa um processo infla-
matério idiopatico nos tecidos da Grbita®.

Actualmente, € possivel o diagndstico preciso de MO,
a qual deve ser encarada como uma entidade propria,
aspecto fundamental na selec¢do dos meios auxiliares de
diagnéstico e terapéutica3. O caso clinico descrito tem
como particularidade aspectos clinico-imagiolégicos
pouco habituais naquela entidade, facto que se traduziu
na demora em estabelecer o diagnéstico definitivo.

CASO CLINICO

M R R, sexo feminino, 70 anos, reformada (trabalha-
dora rural), sem antecedentes médicos relevantes excep-
to diabetes mellitus ndo insulino dependente diagnosti-
cada aos 69 anos, que cerca de sete meses antes do inter-
namento teve episédio sugestivo de parésia do III par
craneano direito com aparente remissdo em cerca de 30
dias.

Um més antes do internamento, iniciou de modo
agudo quadro de cefaleia fronto-temporal e ocular direi-
ta acompanhada de proptose, edema palpebral e injec¢do
conjuntival acentuados e baixa de visdo que progrediu
até a amaurose do olho direito. Observada na altura em
consulta de Oftalmologia, constatou-se tensdo ocular
elevada e foi medicada com antiglaucomatosos sem mel-
horia clinica.

A entrada neste hospital, no exame neurolégico, além
das altera¢des descritas, havia edema papilar ipsilateral
com hemorragias retinianas e engurgitamento venoso,
oftalmoplegia direita e anisocéria (pupila do olho direito
com 3mm e do olho esquerdo com 2mm de didmetro,
com reflexos fotomotor directo e consensual e a aco-
modagdo abolidos a direita) . As tensdes oculares eram
de 22 mmHg no OD e 20 mmHg no OE e a acuidade
visual no OE de 10/10, estando amaurética a direita.

A TC encefélica e das 6rbitas mostrou espessamento da
musculatura ocular extrinseca direita (mais acentuada no
recto interno e recto superior), estiramento com espessa-
mento do nervo éptico (Fig 1 e 2) e engurgitamento da veia
oftdlmica superior (Fig. 3) e do seio cavernoso homolat-
erais (mais ligeiro). Foi realizada angiografia das carétidas
interna e externa direitas que foi normal. A retinografia e
angiografia fluoresceinica foram compativeis com ocluséo
incompleta da veia central da retina a direita. Das rotinas
laboratoriais, havia a destacar apenas glicémia de 145
mg/dl. As provas de fungdo tiroideia (T3, T4, T4 livre e
TSH), assim como os anti-corpos anti-tiroideus, estavam
dentro dos valores normais. A VS era 23 mm/h e o VDRL
e FTA-ABS negativos.
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Figura 1-TC das drbitas, plano coronal: alargamento de todos os mits-
culos extraoculares a direita, principalmente o recto interno e recto
superior. Note-se tembém o compromisso do nervo dptico ipsilateral
(seta).

Figura 2-TC da drbitas, plano axial: Globo ocular direito proptosado.
Alargamento do miisculos recto interno e recto externo, incluindo os
respectivos tendies de inser¢do no globo ocular. Estiramento e aumen-
to do didmetro do nervo dptico homolateral (seta).

ca superior direita (seta)

Iniciou terap€utica com prednisolona (60 mg/dia) e,
por indicacdo do oftalmologista, manteve antiglauco-
matosos com melhoria clinica significativa ao fim de 72
horas (remissdo parcial da proptose e oftalmoplegia e
recuperagio parcial da visdo), mantendo, contudo, as
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alteragdes do fundo ocular direito e os achados anteriores
em TC da drbita.

Trés semanas ap6s a instituigdo da medicacdo, as alter-
acBes da oculomotricidade extrinseca tinham recuperado
e iniciou reducdo progressiva da corticoterapia. Dois
meses depois do inicio da terapéutica as tensdes oculares
eram de 18 e 16 mmHg 2 direita e esquerda, respectiva-
mente. Quatro meses apds, a exoftalmometria era 22 mm
no OD e 15 mm no OE. Ao fim de seis meses parou a
corticoterapia. Nesta altura a visio no OD era de 5/10 (E-
8/10) e no OE de 10/10, sendo a fundoscopia e as tensoes
oculares normais. A TC revelou apenas discreta proptose
e ligeiro espessamento do musculo recto interno.

Nzo houve recorréncias até um ano apés o diagnosti-
co.

DISCUSSAO

O quadro de oftalmoplegia dolorosa com proptose, de
instalagdo subaguda, o espessamento dos musculos
extraoculares inclufndo os respectivos tenddes em TC e
a boa resposta a terapéutica com prednisolona, apoiaram
o diagnéstico de MO. Contudo, alguns aspectos particu-
lares merecem consideragoes.

O atraso na instituigdo da terapéutica e o envolvimen-
to de todos os miisculos oculomotores com efeito de
massa marcado e compromisso do retorno venoso,
poder4 explicar o aumento da tensdo ocular, com aspec-
tos na fundoscopia sugestivos de oclusdo da veia central
da retina, assim como o engurgitamento da veia oftalmi-
ca superior e seio cavernoso e compromisso do nervo
éptico direitos nas imagens em TC. Apesar destas alter-
acdes serem fortemente sugestivas de patologia do seio
cavernoso2> a angiografia cerebral ndo confirmou este
diagnéstico. A doenga de Graves foi excluida laborato-
rialmente. Pensamos que as alteragdes pupilares estab-
elecidas (ndo descritas na MO) representam sequela
residual da parésia do III par craneano por neuropatia
diabética, ocorrida sete meses antes. Na TC, além dos
achados referidos, ndo se objectivou qualquer massa
intraorbitaria.

O termo MO descreve uma inflamag@o priméria dos
mdsculos extraoculares, a qual é habitualmente aguda,
mas pode ser subaguda ou crénica. Cursa com proptose
e oftalmoparésia, geralmente com dor, raramente com
défice visual ou altera¢des pupilares. Geralmente, ocorre
remissdo espontinea em semanas®’ a dois meses’, mas
a corticoterapia acelera esta recuperagiol.2:6.7,

Neste contexto, um ou, mais frequentemente, varios
misculos extraoculares estdo envolvidos por um proces-
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so inflamatério difuso, em que predomina um infiltrado
linfocitdrio®3. Podem ocorrer degenerescéncia das fibras
musculares e fibrose, nos casos subagudos ou créni-
cos89. Contudo, este achado histolégico nem sempre se
correlaciona com a duragio do processo®.

A MO ocorre em qualquer idade, mas € mais frequente
no adolescente ¢ adulto jovem. N&o hd predominio de
sexo e a instalagio é habitualmente agudal-10, podendo
ser insidiosa com curso subagudo ou crénico®?. O
quadro inicia-se, habitualmente, por dor, agravada pela
mobilizagdo ocular, e diplopia, traduzindo oftal-
moparésia. Concomitantemente, existem edema e ptose
palpebral, injec¢do conjuntival e queimose junto a
inser¢do do miisculo envolvido!-23. Podem, ainda, ocor-
rer sintomas sistémicos ligeiros, como mal estar e
natiseas.!.

O envolvimento é geralmente unilateral. Quando bilat-
eral, é assimétrico, sendo um olho afectado primeiro que
o outro!-8. O misculo extraocular mais frequentemente
comprometido é o recto interno, seguido do recto exter-
no, recto superior e levantador da pélpebra e, por fim,
recto inferior e grande obliquo. Geralmente, o envolvi-
mento muscular é miltiplo2. Em exames de imagem (TC
e IRM), observa-se alargamento do miisculo e tendao de
inser¢do respectivo, ndo sendo constante o envolvimento
deste dltimo24. O edema dos musculos extraoculares
pode afectar s6 um segmento do misculo, dando-lhe
uma aparéncia fusiforme3, sendo, contudo, mais tipico o
seu alargamento uniforme®. Estas alteragdes imagioldgi-
cas sio reforcadas pelo ganho de produto de contraste?:8,

A etiologia da MO € desconhecida, admitindo-se uma
causa imunoldgica, uma vez que a sua incidéncia € mais
elevada em individuos com doengas sistémicas e oftal-
molégicas autoimunes2>. A associagio de MO com
doenga de Crohn, artrite reumatdide, lipus eritematoso
sistémico, asma alérgica, faringite viral ou estreptocéci-
ca%1l e doenca de Lyme*8, corrobora a hipétese
autoimune e sugere que aquela entidade possa ser hete-
<rogénea na etiologia e patogénese?. Foi, ainda, descrito
um caso de MO como sindrome paraneopldsica num
doente com linfoma de Hodgkin® e outro associado a
miocardite de células gigantes8.

Muitas outras doengas, vasculares, neopldsicas ou
inflamatérias, podem causar espessamento dos miisculos
extraoculares cursando com proptose e oftalmoparésia, e
devem ser condideradas no diagnéstico diferen-
ciald-9:10.11,

As causas vasculares incluem a fistula carétido-caver-
nosa e a malformagio arteriovenosa dural carétido-cav-
ernosa. Dentro das causas neopldsicas encontram-se 08
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tumores musculares primdrios, benignos ou malignos,
metdstases de carcinoma e lesdes linféides. A maior parte
das miopatias orbitdrias sdo inflamatérias e, por
definicéio, representam formas particulares de MO. Estas
incluem as causas infecciosas (bactérias, fungos e para-
sitas) e as sindromes clinicas inflamatérias néo infec-
ciosas: orbitopatia tiroideia, sarcoidose, granulomatose
de Wegener, lupus eritematoso sistémico e outras
doengas do conectivo®.

Uma entidade clinica que cursa, tal como a MO, com
dor ocular, oftalmoparésia e boa resposta aos corticéides
€ a sindrome de Tolosa-Hunt. Esta &, geralmente, unilat-
eral e manifesta-se com ptose palpebral na altura da apre-
sentacdo, sendo frequente o envolvimento do ramo
oftalmico do trigémio ipsilateral. Distingue-se da MO,
essencialmente, pela auséncia de espessamento dos mis-
culos extraoculares!:12,

Os exames de imagem, face a uma clinica sugestiva,
reduzem os diagndsticos diferenciais a orbitopatia de
Graves e MOS. Na doenga de Graves, a oftalmopatia
instala-se, habitualmente, em pessoas com disfunc¢io
tiroideia ja conhecida. A dor €, em geral, minima ou esta
ausente, excepto nas formas de doenca mais avangadas,
quado ocorre retracgdo ocular!. A TC mostra espessa-
mento muscular bilateral, mesmo quando a proptose é
unilateral, e, ocasionalmente, hd edema do nervo opti-
c0%6 e aumento da gordura orbit4ria3:6:10, O alargamen-
to muscular € fusiforme e poupa, caracteristicamente, o
tenddo de insergdo no globo ocular?. Os musculos
envolvidos, por ordem decrescente de frequéncia, sdo:
recto inferior, recto interno, recto superior e recto exter-
no?. A MO pode apresentar alteragdes imagioldgicas
idénticas as da oftalmopatia de Graves, pelo que € fun-
damental a correlagfio com a clinica e o laborat6rio26:9,

A sintomatologia que caracteriza o quadro clinico da
MO responde draméticamente & terap&utica com cor-
ticéides (1 a 1,5 mg/Kg/dia de prednisona oral, durante
sete a dez dias), iniciando-se a remisséo 48 horas apds a
sua institui¢do!-2, Esta pode ser menos evidente e mais
tardia nas formas subagudas®. A remissdo pode ser com-
pleta, sem sequelas ou recorréncias. No entanto, muitos
doentes sofrem recorréncia da sintomatologia, podendo
necessitar de corticoterapia crénica ou radioterapia local.
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As sequelas permanentes, relacionadas com o atraso na
instituicdo terapéutica, incluem proptose, fibrose ou
oftalmoparésia?. Atendendo ao risco de exacerbagio ou
recorréncia (esta dltima podendo afectar olho e musculos
alternados), a descontinuagfio da terapéutica corticéide
deve ser muito lental.

Em conclus@o, os exames de imagem usados precoce-
mente na avaliagdo da MO s#o auxiliares preciosos, mas
a correlagdo com a clinica e a resposta a terapeutica
devem ser sempre consideradas, pois os achados imagi-
oldégicos ndo sdo patognomoénicos. Um diagnéstico cor-
recto é fundamental, pois evita procedimentos invasivos,
sendo ainda importante a institui¢do precoce da terapéu-
tica, de modo a evitar compromisso permanente da
motilidade ocular.
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