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Miosite orbitdria idiopatica

Idiopathic orbital myositis

Rute Relvas*, Pedro Cruz**, Manuel Goncal-
ves*** Rita Almeida*** Paulo Saraiva***%,
Pinto Viana*****, Cabral Beirdo*****x*

Resumo

A miosite orbitdria idiopdtica é uma doenca in-
Jlamatoria de etiologia desconhecida, que deve
constituir sempre um diagnostico de exclusdo,
cujo conhecimento tem evoluido com as novas
técnicas de imagem. Os autores descrevem o caso
clinico de um doente do sexo masculino, 69 anos,
que inicia subitamente um quadro clinico carac-
terizado por dor peri-orbitdria a direita e diplo-
pia, ao que se seguiu, passado uma semana, di-
minuicdo da acuidade visual homolateral. A ob-
servacdo, era de realcar marcada diminuicdo da
acuidade visual, oftalmoplegia, proptose e hipos-
tesia dlgica no territorio do V par do mesmo lado.
Faz-se referéncia aos aspectos tomodensitomé-
tricos e d resposta da corticoterapia, devido a sua
importancia no diagnostico desta patologia.

Palavras chave: miosite orbitdria idiopdtica,
pseudotumor

Abstract

Idiopathic orbital myositis is an inflammatory
disease of unknown etiology, whose knowledge
has been increasing with the new neuroimaging
technics. It should always be an exclusion diag-
nosis. The authors describe a case of a 69 year-
old male patient, with right periorbital pain and
diplopia of sudden onset, and one week later loss
of homolateral visual acuity. Neurological exa-
mination showed, on the right, an almost total loss
of vision, ophtalmoplegia, proptosis and hypal-
gesia in the territory of the first division of the
Vth cranial nerve. The CT scan findings and the
response to corticosteroids therapy are highli-
ghted because of its major importance in the di-
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agnosis of this disease.
Key words: idiopathic orbital myositis, pseudo-
tumor

Introduciio

A expressao pseudotumor da orbita aplica-se a uma
entidade heterogénea, caracterizada por um processo
inflamatorio das estruturas da 6rbita, da qual faz parte a
miosite orbitdria idiopatica (MOI), quadro de etiologia
desconhecida localizado aos musculos extrinsecos do
olho (uni ou bilateralmente)™. A MOI manifesta-se por
um quadro clinico de instalagdo aguda ou subaguda, com
dor peri-orbitaria, proptose, quemose, injec¢do conjunti-
val, ptose ¢ edema palpebral, apresentando uma rapida
resposta a corticoterapia (evidente geralmente ao fim de
48 h). Estes aspectos sdo caracteristicos desta entidade,
estando presentes neste caso clinico. A associagio com
infeccoes respiratorias prévias tem sido salientada por
alguns autores, e a possibilidade de se tratar de um pro-
cesso autoimune estd actualmente em discussdo*>. O co-
nhecimento desta patologia alterou-se significativamen-
te com o advento das modernas técnicas de imagem, atra-
vés das quais os tecidos lesados podem ser identificados
¢ as doencas inflamatdrias nao especificas classificadas
de acordo com os tecidos envolvidos.

O caso clinico apresentado é exemplificativo da situa-
¢do patologica em causa e da metodologia que conduziu
ao diagnéstico.

Caso clinico

Doente do sexo masculino, 69 anos, raca branca, natu-
ral e residente em Leiria, trabalhador rural reformado,
internado em Fevereiro de 1995 com um quadro clinico
de instalacao subita, ocorrido um més antes, ¢ caracteri-
zado por dor peri-orbitdria a direita que se agravava com
os movimentos oculares, e diplopia, ao qual se seguiu,
passada uma semana, diminui¢do da acuidade visual
homolateral. O doente nega qualquer outro sintoma
acompanhante, incluindo mal-estar geral, febre, vomitos,
anorexia, emagrecimento ou infec¢oes respiratorias.

Dos antecedentes pessoais ha a referir hibitos etilicos
acentuados desde a adolescéncia, e tabdgicos de sensi-
velmente 20 cigarros por dia.

Ao exame objectivo, apresentava bom estado geral e
de nutricdo, idade aparente coincidente com a real, mu-
cosas coradas e hidratadas, esclerdticas anictéricas, api-
rexia, valores tensionais da ordem dos 130/70 mmHg,
pulso de 64 ppm. Nao se auscultavam sopros peri-orbitd-
rios, as regioes temporais eram indolores a palpacao, sem
massas ou sinais inflamatérios. Tirdide palpdvel nao au-
mentada de volume, de consisténcia preservada, sem
massas. A auscultagdo cardiopulmonar nao evidenciava
alteragdes. Apresentava 2 ganglios supraclaviculares pal-
péveis bilateralmente, de consisténcia eldstica, indolores,
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Fig. 3 - TC orbitdria aos 3 meses de terapéutica

nao aderentes aos planos profundos de 0,4 cm 4 direita e
0,5 cm 4 esquerda.

No exame neurologico e neuroftalmoldgico, destaca-
va-se diminuicao acentuada da acuidade visual a direita
(OD: < 1/10 e OE: 10/10), sem alteracoes na fundosco-
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pia; nos campos visuais, apresentava visao tubular em
OD ¢ aumento da mancha cega em OE; pupilas anisoco-
ricas com didmetro ligeiramente inferior a direita, refle-
x0s fotomotores e 4 acomodacio preservados; proptose,
injec¢ao conjuntival, quemose, ptose palpebral, edema e
sinais inflamatérios em ambas as palpebras a direita, man-
tendo apenas homolateralmente os movimentos verticais
inferiores do globo ocular.

Dos exames complementares relevantes efectuados
(Quadro 1), evidenciava-se uma macrocitose eritrocitaria
de 102,3 fL, com valores de hemoglobina e contagem de
globos vermelhos normais. A tomografia computorizada
(TC) orbitéria efectuada no inicio do quadro (Figs. 1 ¢ 2)
revelava espessamento difuso e global da musculatura
ocular extrinseca de OD. bem como dos musculos recto
inferior e interno de OE, ndo poupando as insercoes ten-
dinosas e determinando compressio extrinseca do ner-
vo Optico direito a nivel do dpex. Estes aspectos eram
compativeis com pseudotumor da 6rbita bilateral, com
maior expressao a direita.

Perante estes resultados, efectuou terapéutica oral com
corticoides, inicialmente na dose de 32 mg/dia de metil-
prednisolona, que manteve até a actualidade (fim do 3¢
més) na dose de 10 mg/dia, com recuperacao completa
dos sinais neuroftalmolégicos, ja significativa ao 2° dia.
As TC orbitarias de controlo aos 15 dias, 12 més e 32 més
de terapéutica (Fig. 3), evidenciaram progressiva norma-
lizacao das alteracdes imagioldgicas descritas.

Comentdrios

Os sinais e sintomas apresentados pelo doente (dor,
proptose, edema da pdlpebra, injeccio conjuntival e di-
plopia), embora muito sugestivos de pseudotumor infla-
matorio da 6érbita, podem acompanhar processos diver-
s0s, como, por exemplo, fistula carétido-cavernosa, trom-
bose do seio cavernoso, malformacoes artério-venosas,
celulite infecciosa, infiltracio neoplasica, granulomato-
ses (tuberculose e sarcoidose), vasculites e, especialmen-
te, a miosite da oftalmopatia distiroideia*®.

A avaliacdo neuro-imagiologica veio reduzir a davida
diagnostica ds hipoteses de oftalmopatia distiroideia e
MOI, ambas processos inflamatérios dos musculos ex-
tra-oculares®. Os aspectos da TC orbitaria podem contri-
buir para a distin¢ao entre estas duas patologias, visto
que o envolvimento da inser¢ao tendinosa e a maior ir-
regularidade do espessamento muscular, tal como acon-
tece no nosso caso clinico, sio bons indicadores de mio-
site idiopatica (nao sendo a sua auséncia suficiente para
a exclusao)*7. A distin¢ao entre as duas patologias €, no
entanto, mais frequentemente efectuada pela clinica, ten-
do a miosite da disfuncao tiroideia uma instalacio mais
insidiosa e auséncia de resposta rapida a corticoterapia.
Este Gltimo factor estabelece praticamente o diagndstico
de miosite orbitdria idiopatica, principalmente se signifi-
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cativa a0 2¢ dia de terapéutica®*’, tal como se verificou
no presente caso. No que diz respeito ao diagndstico la-
boratorial entre as duas situacoes, deveria ter sido efec-
tuada (para além dos doseamentos de T3, T4 e TSH) a
prova de sobrecarga com TRH e/ou inibicao por T3, o
que nio foi, no entanto, possivel.

A particularidade de encontrarmos no nosso doente
diminuicao da acuidade visual e defeitos campimétricos
por compressao do nervo optico no dpex da orbita, pe-
los musculos aumentados de volume, é curiosa, uma vez
que estao descritos poucos casos em que tal se verifica,
constituindo inclusive um elemento a favor da oftalmo-
patia distiroideia®.

A frequéncia com que esta situacao inflamatoria se as-
socia com infec¢des respiratorias (ocorridas, em média,

Quadro 1

#* Hemograma: macrocitose (Hb: 16,2 g/dl; VGM: 102,3 fL)
% VS: 10 mm/1* h

% Provas de funcéo tiroideia (T3, T4, TSH): normais

* Ionograma (incluindoCa?): normal

# CK total: normal

# ECA: normal

# Serologia para vasculites: negativa

#* RX de térax e seios perinasais: sem alteragdes

* Teste de Mantoux: positivo

2 semanas antes da instalacio do quadro) tem colocado
em discussao a possibilidade de o processo ser mediado
por mecanismos autoimunes®s. Este dado epidemiologi-
co ndo foi encontrado no doente apresentado.
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