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RESUMO

Os autores relatam um caso de neurofibroma orbitario, isolado, associado
a endotropia do olho esquerdo, incomitante, de aparecimento lento e
progressivohé 5 anos, semreferénciaadiplopia. O exame da sensorialidade
mostrava acuidade visual normal em ambos os olhos e auséncia de diplopia
devido a supressao alternante. Exames de imagem da 6rbita (tomografia
computadorizada e ressonancia magnética) revelaram lesdo alongada
intraconica junto ao musculo reto lateral esquerdo. A paciente foi subme-
tidaa orbitotomia para exérese de massa intra-orbitéria, sem procedimento
especifico para a correcdo do estrabismo, deixada para uma segunda
oportunidade. Apds a cirurgia, houve diminui¢ao do angulo do desvio,
com manutenc¢do do quadro supressivo.

Descritores: Neurofibroma; Neoplasias orbitarias; Esotropia; Relato de caso; Literatura
de revisao; Adulto; Feminino

INTRODUCAO

Neurofibromas sdo tumores benignos originados do tecido endoneural
dos nervos periféricos. Histopatologicamente sdo formados por diferentes
combinagdes de células de Schwann, fibroblastos e axénios!?. Clinica-
mente, eles podem-se apresentar ou como massas bem circunscritas, isola-
das ou multiplas, ou como lesdes mais infiltrativas de limites imprecisos. Os
neurofibromas ndo mostram predilegdo por faixa etaria ou sexo® e podem
aparecer em qualquer local, assim como no tecido 6sseo'’). Um outro tumor
oriundo da mesma regido e com caracteristicas clinicas semelhantes ¢ o
neurilemoma, ou schwannoma (também chamado de neurinoma)®. O enten-
dimento da anatomia dos nervos periféricos ¢ essencial para a distingdo
desses dois tipos de tumores.

A maioria dos nervos periféricos € composta por feixes de fibras nervo-
sas, constituidos por um conjunto de axonios. Sdo trés as bainhas conjun-
tivas que entram na formacdo de um nervo: o epineuro, o perineuro € o
endoneuro. O epineuro envolve o nervo como um todo e emite septos para
seu interior. Estes septos envolvem os feixes de fibras nervosas constituin-
do o perineuro. No interior desses feixes, cada fibra nervosa, ou axénio, ¢
envolvida por uma trama delicada de tecido conjuntivo, o endoneuro. Essa
camada ¢ formada, basicamente, por fibroblastos imersos numa matriz cola-
gena. Na maioria dos nervos periféricos, os feixes de fibras sdo formados
por axdnios mielinizados e ndo mielinizados. A mielina ¢ formada pelas
células de Schwann. Embora todos os axdnios dos nervos periféricos sejam
envoltos por células de Schwann em apenas alguns ha a formacao de uma
verdadeira bainha de mielina®®.
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Histologicamente, os neurilemomas sd3o formados unica-
mente por células de Schwann, enquanto os neurofibromas
originam-se, como ja citado anteriormente, do endoneuro
como um todo®9.

Na Oorbita, esses tumores podem ser divididos em trés
tipos: plexiformes, difusos e isolados. O neurofibroma plexi-
forme geralmente estd associado a neurofibromatose. Trata-se
de massa ndo encapsulada, infiltrativa, que representa verda-
deira hiperplasia das terminacdes nervosas, envoltas por uma
camada de células perineurais®”. Esse subtipo ¢ de dificil
tratamento cirargico pois freqiientemente invade palpebras,
fossa temporal e face, apresentando tendéncia a recidiva-%®
Os neurofibromas difusos sdo clinicamente indistinguiveis
dos plexiformes, diferindo desses ultimos pela auséncia de
uma distinta camada celular perineural que caracteriza os
neurofibromas plexiformes!-2,

Os neurofibromas isolados representam menos de 1% dos
tumores orbitarios, geralmente aparecendo da segunda a
quinta década de vida®7!2, Histologicamente, mostram uma
grande celularidade, varidvel depdsito de colageno. Geralmen-
te, os neurofibromas isolados ndo sdo bem encapsulados,
apesar do aspecto isolado e circunscrito das lesdes, e sdo
menos vascularizados do que os neurofibromas difusos e os
neurofibromas plexiformes!!-2&12),

A malignizacdo dos neurofibromas isolados é extremamen-
te rara">1? ¢ a recorréncia apds longos intervalos, pode ser
considerado como um segundo tumor.

Podem aparecer em qualquer ramo neural motor ou senso-
rial, mas acometem mais os do nervo frontal®. Clinicamente eles
sdo vistos em exames de imagem (tomografia computadorizada
e ressondncia magnética) como lesdes isoladas intra ou extra-
conicas, de margens lisas, arredondadas ou, mais tipicamente,
fusiformes seguindo o eixo antero-posterior da érbita?!*13, O
diagnostico diferencial inclui os ja citados neurilemoma e outras
massas isoladas da d6rbita como, os hemangiomas cavernosos,
hemangio-pericitomas, fibro-histiocitomas etc!*!4,

Os neurofibromas orbitérios isolados manifestam-se como
massas pequenas, insidiosas, de crescimento lento, exercen-
do um efeito compressivo sobre o globo ocular para desloca-
lo em sentido oposto ao do tumor. Esses tumores podem ocor-
rer ao longo de qualquer nervo, porém sdo comuns no qua-
drante su-perior interno ou externo da orbita’->7-%12_ Do pon-
to de vista funcional, sdo lesdes silenciosas que, em geral, ndo
afetam a acuidade visual. Os pacientes normalmente se quei-
xam de proptose lenta e progressiva quando o tumor atinge
tamanho consideravel”?- A visdo dupla é o sintoma mais
freqiiente aparecendo somente quando os tumores sdo gran-
des e provocam restri¢do das rotagdes oculares’-!1-13:15-16),

O objetivo do presente trabalho ¢ relatar um caso raro de
neurofibroma orbitario isolado, apical, associado a endotro-
pia, sem queixas de visao dupla.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo feminino, 60 anos, encaminhada ao servi-
¢o de Orbita do Hospital das Clinicas da Faculdade de Medici-
na de Ribeirdo Preto-USP, com histdria de endotropia progres-
siva do olho esquerdo hd 5 anos, sem outras queixas. Na
anamnese, quando inquirida sobre o seu desvio ocular, rela-
tou ter vindo a consulta porque os familiares perceberam-no,
mas ela mesma nunca o havia notado. Admitiu, apenas, diplo-
pia ocasional ha cerca de 5 anos. Na época fez tratamento para
a labirintite referindo desaparecimento da diplopia. Nunca foi
submetida a tratamento oclusivo ou ortéptico. Negou antece-
dentes pessoais e familiares relativamente a nddulos cutaneos
ou manchas café-com-leite.

Ao exame oftalmologico a paciente fazia uso de correcao
optica (OD: + 2,00 D esf. e OE: + 1,75 D esf., com adigdo de
+3,00 D esf para perto), cuja adequag@o foi confirmada ao
exame refratométrico. A acuidade visual em ambos os olhos,
com corre¢do, era igual a 6/6, sendo que na avaliagdo da
acuidade visual do olho esquerdo a paciente apresentava
posicdo de cabega girada para a esquerda. Nas versoes apre-
sentava limitagdo importante da abducdo do olho esquerdo,
que atingia apenas a linha média. A pesquisa de diplopia com
o teste de Maddox (filtro vermelho), foi inconclusiva pois, em
condi¢des binoculares, fixando tanto com um olho como com
o0 outro, a paciente tinha dificuldade em perceber simultanea-
mente a estria e o foco luminoso (provavelmente havia supres-
sao monocular pela alta magnitude do desvio).

A medida do desvio pelo teste de cobertura alternada e
prismas revelou endotropia incomitante (tabela 1). Um desvio
vertical, pequeno (D/E 4%) foi notado, apenas, na fixa¢ao do
olho direito em supraversao; por seu isolamento e baixo valor,
pode ser julgado sem importéancia clinica.

As rotagdes oculares foram dadas como normais, com
excecdo da abducdo do olho esquerdo, descrita como limitada.
O quadro inicial mostra, substancialmente, uma esotropia bem
maior para longe que para perto e também muito maior em
levoversdao do que em dextroversdo. Esses dados, aliados a
limitagdo de abducdo do olho esquerdo sdo indicativos de
paresia do reto lateral esquerdo ou de uma contengdo da acao
desse musculo. Por outro lado, seria de se esperar, em uma
dessas condic¢des diagndsticas, desvio maior na fixagdo com o
olho esquerdo, quando comparado ao medido com a fixacao

Tabela 1. Medidas da endotropia, em dioptrias-prismaticas - segundo a fixacdo ocular e a posicao do olhar, antes da cirurgia

Fixacao Longe Perto Supraversao
oD 32 14 25
OE 37 14 35

Infraversao Levoversao Dextroversao
20 40 16
25 35 18
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pelo direito em quaisquer posi¢ao do olhar, o que ndo ocorreu
(para perto e em levovers@o). Ou foi pouco significativo (para
longe, em infra e em dextroversao). Seria pois, também prova-
vel pensar-se numa endotropia com limitagdo de adugdo do
olho esquerdo (o que reduziria o desvio em dextroversdo). O
deslocamento ocular (endotropia) poderia ser causado por um
tumor; a contenc¢do de adug@o também por ele, ou por um reto
lateral ineldstico.

Achou-se também discreta proptose a esquerda. O restante
do exame oftalmolédgico (biomicroscopia, tonometria, fundos-
copia e campimetria) foi considerado normal.

A tomografia computadorizada orbitiria e a ressonancia
nuclear magnética mostraram massa intra-conica a esquerda,
fusiforme, de contornos bem definidos, medindo cerca de 1,8 x
0,8 cm, localizada entre o nervo optico e o musculo reto lateral
esquerdo, borrando os contornos desse musculo (Figura 1 e 2).

Na mesma semana, logo ap6s concluidos os exames pré-
operatdrios, a paciente foi submetida a cirurgia sob anestesia
geral para exérese do tumor. No intra-operatorio foi comprova-
do, pelo teste das ducgdes passivas, a limitagdo de abducdo
do olho esquerdo. A técnica cirirgica consistiu de orbitoto-
mia lateral através de incisdo coronal. O tumor apresentava-se
na face interna do musculo reto lateral esquerdo no apice da
orbita. A massa foi completamente ressecada e encaminhada
para exame anatomo-patologico, cujo laudo revelou neoplasia
benigna intraneural constituida por prolifera¢ao de micro-fas-
ciculos nervosos em meio a fibras colagenas, observando-se
diversos nucleos ondulados, com cromatina delicada e
nucléolos inconspicuos: neurofibroma (Figura 3).

Logo depois da cirurgia, a paciente apresentou boa evolu-
¢do, mas com piora da endotropia (ET 50%) no pds-operatorio
imediato, conservando a limitacdo da abducao do olho esquer-
do sem diplopia. Apds dois meses da exérese do tumor houve
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Figura 1-Tomografia computadorizada de 6rbita, corte axial, mostrando

massa com atenuacéo de partes moles, intra-conica, entre a parede

lateral da 6rbita e o nervo éptico esquerdo, promovendo rechaco
medial do mesmo
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Figura 2 - Ressonancia nuclear magnética orbitaria, corte axial, pon-

derada em T2 revelando massa intra-cénica a esquerda, fusiforme,

contornos bem definidos medindo cerca de 1,8 x 0,8 cm, entre o mus-
culo reto lateral e o nervo éptico

L 7 Y- N .. - b g
B2 : V2 SN —— ,;ﬁg,,-.; W
Figura 3 - Exame histopatolégico (Hematoxilina e Eosina, 400x). Deta-
Ihe de filetes nervosos constituintes do neurofibroma. Os ntcleos das
células sao fusiformes. No campo inferior esquerdo ha filetes sec-
cionados transversalmente, notando-se areas claras na por¢ao cen-
tral dos mesmos, correspondentes aos axonios presentes na lesdao

melhora significativa da abducao do olho esquerdo apesar de
o angulo do desvio, em posi¢do primaria do olhar, ndo ter se
alterado substancialmente. (Tabela 2). Este fato se justificaria
com a agdo do musculo reto lateral esquerdo. Um pequeno
desvio vertical foi ainda notado (D/E 5*) mas apenas na fixa-
¢do para longe, com o olho esquerdo. A acuidade visual man-
teve-se inalterada, como também o exame oftalmoldgico.
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Fixacao Longe Perto Supraversao
oD 25 12 15
OE 35 12 25

Tabela 2. Valores da endotropia em dioptrias-prismaticas, dois meses apds a cirurgia

Infraversao Levoversao Dextroversao
15 18 15
22 20 15

Num exame cinco meses apoOs a cirurgia, valores ainda
menores da endotropia foram achados (embora ela ainda se
mantivesse praticamente inalterada em levoversao). Um pe-
queno desvio vertical (D/E 5%) foi notado em levoversao, tanto
na fixagao do olho direito como na do olho esquerdo (tabela 3)

Nesses exames, as condi¢gdes sensoriais foram melhor
investigadas. Apesar de persistir a supressdo, com auséncia
de diplopia espontanea, pdde-se demonstrar percepcao simul-
tanea ao sinoptdforo e ao teste de Maddox com filtro verme-
lho, concluindo-se por correspondéncia visual normal. Efeti-
vamente, chegou-se também a comprovar mecanismos fusio-
nais muito bons (medidas do angulo de fusao feitas ao sinop-
toforo, variando entre +18%¢ +234, amplitude de + 614a -2%) ¢
estereopsia pelo Stereo Tests®. A explicacéo é de que a visdo
binocular ja existia, ndo havendo motivo para que ela se tor-
nasse andmala.

Nove meses apds a intervengdo os desvios encontrados
foram praticamente os mesmos em seus valores, resultantes
de avaliacdes independentes de dois observadores em que as
medidas respectivas das diferencas de valores achados em
tais exames independentes ndo superaram 4* com média de
2,34 ¢ desvio padrao de 0,8.

O exame sensorial também confirmou achados anteriores: a
acuidade visual normal (1,0 com nove acertos em nove apre-
sentagdes) nos dois olhos, supressdo, mas com percepcao
macular simultinea ao sinoptoforo (dngulo de + 92) e ao teste
de Maddox (filtro vermelho). O angulo de fusdo foi igualmente
+ 92, a amplitude -5 a + 38* (sinoptoforo) e a estereopsia
variou entre 40" e 60" (Stereo Tests®).

DISCUSSAO

O caso relatado apresenta achados radioldgicos caracte-
risticos da doenga. Em especial a forma alongada conectada a
um filete nervoso, acompanhando o eixo antero-posterior da
orbita. J4 em relacdo & apresentagdo clinica, o caso difere
radicalmente do que se espera num estrabismo de aparecimen-
to no adulto, pois ndo havia queixa de diplopia (provavelmen-
te pelo grande dngulo de desvio). Realmente, outros autores
sdao concordantes quando afirmam que a limitacdo das rota-
¢des oculares ¢ o sinal mais freqiiente, principalmente eleva-

¢éo e abducao'¥, mas que s6 aparece nos tumores suficiente-
mente grandes, que provocam efeito de massa-!!-,

O que motivou a vinda da paciente & consulta foi seu
comprometimento fisionémico, pelo desenvolvimento de uma
endotropia. Nao ¢ freqiiente se encontrar na avaliacdo senso-
rial de um paciente adulto com estrabismo de aparecimento
recente e sem ambliopia um quadro de supressdo constante.

Seria possivel que a paciente fosse portadora de uma micro-
tropia antes do aparecimento do tumor. Contudo, as microtro-
pias, em geral, ndo sdo alternantes e, portanto, provocam pe-
quena baixa visual no olho mais comumente desviado. A pa-
ciente apresentava acuidade visual perfeitamente simétrica e
normal. A possibilidade de microtropia alternante, com supres-
sdo monocular (ja anterior a evolucdo) e descompensagdo do
desvio pelo tumor suscitaria também, provavelmente, quadro
diplopico. A outra possibilidade ¢ de que o tumor tenha cres-
cido tdo lentamente a ponto de induzir o desenvolvimento de
supressao, o que parece ter acontecido. Embora seja incomum
que processos supressivos ocorram apos a maturacao do siste-
ma visual, em uma extensa série de neurofibromas orbitarios,
publicada recentemente hd mengao a diplopia em apenas 12%
dos casos. O autor ndo esclarece se a diplopia estava associada
adesvio em posi¢ao primaria, ou aparecia unicamente nas posi-
¢Oes extremas, por limitagdo das rotagdes oculares.

Na cirurgia, o tumor foi inteiramente ressecado através de
uma orbitotomia lateral com incis@o coronal. Técnica cirirgica
que possibilita uma ampla exposicao da fossa temporal, facili-
tando a retirada de toda parede lateral, incluindo a asa maior
do esfenoide, além de ser totalmente estética porque nao deixa
nenhuma cicatriz aparente!!”. Trata-se de uma abordagem
classica e, na experiéncia do servigo, para lesdes apicais ¢
superior aos procedimentos mais anteriores do tipo Berke,
Kronlein e incisdo via sulco palpebral superior.

O desvio, presente em posi¢@o primaria do olhar com magni-
tude média (cerca de 35%), mas incomitante, com limita¢do da
abducdo no olho esquerdo, ndo teve tratamento cirurgico espe-
cifico durante o procedimento para a exérese do tumor orbitario,
havendo sido optado por planeja-lo, eventualmente, apds essa
retirada. Desse modo, ¢ possivel compreender a permanéncia
do desvio no pds-operatdrio imediato, alids até com aumento,
provavelmente devido ao edema e infiltracdo celular reativa
ocasionada pelo trauma cirurgico. De fato, houve posteriormen-
te diminuicao do desvio e da incomitancia, bem provavelmente

Tabela 3. Medidas da endotropia, em dioptrias-prismaticas, cinco meses apdés a cirurgia

Fixacao Longe Perto Supraversao
oD 12 5 8
OE 14 5) 8

Infraversao Levoversao Dextroversao
12 20 8
12 18 8
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Tabela 4. Medidas da endotropia, em dioptrias prismaticas, nove meses apds a cirurgia
Fixacao Longe Perto Supraversao Infraversao Levoversao Dextroversao
oD 7 4 9 11 15 9
OE 7 4 8 11 15 8
pelareducdo do efeito mecanico intra-orbitario da massa tumo- REFERENCIAS

ral, fazendo com que a paciente ja se considerasse satisfeita
com a sua aparéncia, no exame de dois meses ap6s a cirurgia
(Tabela 2). Apesar de o musculo reto lateral esquerdo nao ter
sido ressecado com a exérese do tumor, esperava-se que a
inervagao do reto lateral esquerdo ficasse comprometida com a
cirurgia, uma vez que a massa estava intra-conica e justaposta a
face interna do musculo. Felizmente, o desvio continuou a se
reduzir, quase ja desaparecendo na avaliagdo pds-operatdria de
cinco meses € de nove meses.

Seja como for, o caso ilustra claramente a necessidade de
que todo estrabismo atipico seja investigado além da semiolo-
gia puramente oculomotora e sensorial. Neurofibromas apicais
podem comprimir o nervo optico e levar a defeitos campimétri-
cos e, embora seja raro, podem sofrer transformacao tornando-
se malignos!>'?. Além disso, convém ressaltar a conduta
conservadora sobre o estrabismo associado, posto que a exérese
tumoral pode suscitar uma melhora de seu quadro.

ABSTRACT

The authors report a case of a patient who presented with a
slowly progressive expanding isolated orbital neurofibroma for 5
years, associated with incomitant endotropia of the left eye,
without complaint of diplopia. Sensorial examination showed a
normal visual acuity in both eyes and suppression of one eye.
Orbital imaging (computed tomography and magnetic res-
sonance) depicted an elongated intraconal lesion adjacent to the
left lateral muscle. The patient was submitted to an orbitotomy for
the removal of the lesion. After surgery, the eye deviation decrea-
sed without changes in the suppression pattern.
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