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RESUMO

Proptose e diplopia decorrentes de alargamento de musculo extra-ocular
representam importante sinal de apresentagdo de varias afec¢des da
orbita. Embora a causa mais comum de alargamento de musculo extra-
ocular seja a orbitopatia distiroidiana, o diagndstico diferencial destas
doengas € extenso. Relatamos neste trabalho o caso de um paciente com
histéria de diplopia e proptose unilateral de trés meses que apresentava
importante espessamento isolado do musculo reto inferior direito e apds
investigagao clinica, radiolégica e biopsia incisional teve o diagnéstico
de tumor metastatico de células renais para o musculo reto inferior. Ha
poucos casos relatados de metastases para a musculatura ocular extrin-
seca sendo assim nosso objetivo relatar um novo caso, revisar a literatura
e reforcar a inclusdo deste distirbio no diagnéstico diferencial do
espessamento da musculatura extra-ocular.

Descritores: Carcinoma de células renais; Metastase neopldsica; Exoftalmia; Musculos
oculomotores; Neoplasias orbitarias; Diplopia; Relatos de casos [tipo de publicagéo]

INTRODUCAO

Proptose e diplopia decorrentes do alargamento de musculo extra-ocu-
lar representam sinais importantes em vdrias afeccdes da 6rbita. Embora a
causa mais comum de alargamento de musculo extra-ocular seja a orbitopa-
tia distireoidiana onde o diagnéstico € estabelecido pelo quadro clinico
caracteristico associado aos achados radioldgicos e laboratoriais, nas
formas atipicas a diferenciac@o com outras causas de alargamentos dos
musculos retos se torna menos evidente. O diagndstico diferencial destas
doencas € extenso e inclui: miosite inflamatéria idiopatica, granulomatose
de Wegener, sarcoidose, triquinose e outras parasitoses, fistula carétido-
cavernosa, metdstases, tumores linféides além de tumores primdrios-¥,
Nestas afec¢gdes o acometimento dos musculos é difuso envolvendo mais
de um miusculo extra-ocular e ndo raro em ambas as 6rbitas. O aumento de
volume de um tnico musculo extra-ocular pode sugerir a existéncia de um
tumor primdrio de érbita como descrito no rabdomiossarcoma, lipossarco-
ma, tumor de granulécitos e sarcoma alveolar de tecidos moles®'? embora
também possa ocorrer nos tumores metastiticos ou até mesmo na orbitopa-
tia distireoidiana e no pseudotumor orbitério.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso de proptose progressiva
secunddria a metastase para musculo reto inferior isolado como primeiro
sinal de um adenocarcinoma de células renais, revisar a literatura e reforcar
a inclusdo desta doenca no diagndstico diferencial do espessamento da
musculatura extra-ocular.
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RELATO DE CASO

Paciente de 58 anos notou proptose progressiva no olho
direito e diplopia vertical hd 3 meses. Como antecedente pes-
soal relevante referia tabagismo por 30 anos. Ao exame oftal-
moldgico apresentava acuidade visual com melhor corre¢io
de 20/30 no olho direito (OD) e 20/20 no olho esquerdo (OE).
Apresentava defeito pupilar aferente relativo e proptose com
aumento da resisténcia a retropulsio a direita, com exoftalmo-
metria de Hertel de 32 mm (OD) e 20 mm (OE). A avaliac@o da
motilidade ocular evidenciou uma exotropia e hipertropia do
olho direito com restri¢do a infradu¢do do OD (Figura 1). Nao
foram observadas alteracdes na biomicroscopia. O exame fun-
doscoépico revelou papila elevada, com limites borrados, asso-
ciada a dobras de cordide e tortuosidade venosa no olho
direito e olho esquerdo sem alteracdes.

A tomografia computadorizada e a ressonancia magnética
de cranio e orbitas evidenciaram lesdo expansiva orbitdria na
topografia do muisculo reto inferior. O musculo reto inferior do
OD apresentava-se com expressivo aumento no didmetro de
forma nodular com bordos nitidos (Figuras 2 e 3).

Submetido a avaliac@o sistémica, verificou-se massa no
polo inferior do rim esquerdo sugestivo de tumor de células
renais e multiplos ndédulos pulmonares sugestivo de metésta-
ses. Foi realizada a biopsia do musculo reto inferior através de
uma orbitotomia transconjuntival e o estudo andtomo-patolo-
gico da peca confirmou a hipdtese clinica de adenocarcinoma
metastdtico compativel com sitio primdrio renal (Figura 4). O
paciente foi submetido a nefrectomia radical do rim esquerdo e
imunoterapia. Na Orbita foi realizada radioterapia local devido
ao grande crescimento do tumor metastdtico porém ndo houve
regressdo. A proptose progrediu nos meses seguintes resul-
tando em dulcera de cérnea e infec¢do secunddria do globo

Figura 1 - Exame das versoes, mostrando exotropia e hipertropia do
olho direito
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ocular. Frente a este quadro foi realizada uma nova abordagem
cirdrgica orbitdria de exenteragdo parcial com enxerto de pele.

Decorrido 1 ano ap6s o diagndstico o paciente estd sendo
acompanhado em nosso servico em processo de adaptagdo de
prétese orbitopalpebral (Figura 5).

DISCUSSAO

A orbita é um sitio pouco comum das metdstases cancero-
sas. Mais de 90% dos casos de metdstases ocorrem em pacien-
tes com idade acima dos 40 anos®. Metdstases na Orbita sdo
menos comuns que metdstases para o globo ocular. Dentre
todos tumores orbitdrios, as metastases representam menos
de 10%“9. A maioria das metdstases orbitdrias sdo carcino-
mas sendo os sarcomas e melanomas considerados pouco
comuns. Dentre os tumores metastiticos da ivea a maioria
também sdo derivados de carcinomas primérios®. O carcino-
ma de mama, de préstata e pulmonar sdo os sitios primdarios da
grande maioria das metdstases orbitdrias. De acordo com va-
rias séries sobre metdstases orbitdrias na literatura o sitio
primdrio renal representa apenas 3% dos casos®.

Geralmente a localizacao da metdstase orbitdria ocorre na loja

)

Figura 2 - Tomografia computadorizada das érbitas mostrando alarga-
mento do musculo reto inferior direito

i, r ‘ ‘
Figura 3 - Ressonancia magnética das 6rbitas mostrando alargamento
do musculo reto inferior direito
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anterior, entre esclera posterior e palpebras®. O envolvimento da
musculatura ocular extrinseca ocorre na maioria das vezes pela
contigiiidade de massas orbitdrias®”. Metdstase em Orbita que
se apresenta com envolvimento apenas da musculatura extrin-
seca isoladamente sem alteracdes associadas de outras estrutu-
ras orbitdrias € um evento bastante incomum. Menos de 5% estio
localizadas nos musculos oculares extrinsecos®.

O quadro clinico da metastase orbitdria ndo é especifico.

Figura 4 - Laminas A e B: Histologia da lesao (HE 40x e 400x) compativel
com adenocarcinoma. As seguintes laminas apresentam estudo imuno-
histoquimico onde foram pesquisados os seguintes antigenos pela
técnica da imunoperoxidase; Lamina C: EMA (positivo); Lamina D: 35
BH 11 (positivo); Lamina E: CEA (negativo) e Lamina F: Citoqueratina 7
(negativo). Resultados compativeis com sitio primario renal.

Figura 5 - Pés-operatério tardio da exenteracdao de orbita direita

Apresenta-se geralmente como qualquer outra lesdo expansi-
va orbitdria com proptose, hiperemia conjuntival, diplopia ou
uma proépria massa palpavel. Porém a histéria de rdpida pro-
gressdo, em meses, do quadro além da unilateralidade relatada
em nosso caso também foi observada em outros relatos sobre
metdstases orbitarias!*%?. As metdstases orbitdrias sdo uni-
laterais em mais de 90% dos casos, diferentemente das metas-
tases de dvea onde 25% das afecgdes sdo bilaterais®.

No inicio, o correto diagndstico de metdstase orbitdria é
dificultoso. Sinais e sintomas inespecificos podem mascarar a
metdstase como outra doenca da 6rbita. E em ocasides onde
este envolvimento orbitdrio precede qualquer histéria ou sin-
tomatologia do sitio neopldsico primdrio este diagndstico
torna-se ainda mais complexo. Ademais, metdstases orbitdrias
podem ocorrer tardiamente ao sitio primdrio, assim devemos
considerar também histérias remotas de processo neopldsi-
co", Metdstases orbitérias de carcinoma renal podem ocorrer
até 20 anos depois da resseccdo cirdrgica do tumor primario®.

Entre 70 pacientes com histéria detalhada na série de
Shields 81% dos pacientes apresentavam histéria positiva do
sitio neopldsico primdrio e 19% apresentavam a orbitopatia
como primeiro sinal da doenca®. No caso do carcinoma de
células renais, quando hd metdstase orbitdria, esta geralmente
¢ a primeira manifestacdo clinica do cancer. Apresenta-se em
75% dos casos como o primeiro sinal da doenga®?.

Quadros orbitdrios sugestivos de metdstase devem ser
sempre submetidos a uma histéria detalhada associada a uma
avaliacdo sistémica do paciente conjuntamente com o clinico
geral, ginecologista, urologista, pediatra ou outros especialis-
tas dependendo da suspeita diagndstica®. Aproximadamente
50% das pesquisas sist€émicas sdo positivas para detec¢do do
sitio primdrio da neoplasia®.

Nos exames de imagem a tomografia representa a principal,
e quase sempre fundamental, ferramenta de estudo. A resso-
nancia magnética é um instrumento também muito util e em
alguns casos necessdria na obten¢do de maiores detalhes de
partes moles®?,

Os estudos de imagem demonstram alguns padrdes suges-
tivos de tumores metastaticos, porém, também ndo especifi-
cos. O exame de tomografia computadorizada pode revelar
massas infiltrativas ou circunscritas a estruturas orbitdrias,
como a glandula lacrimal, as paredes dsseas ou a musculatura
extrinseca’”. Quando acometem isoladamente a musculatura
extrinseca os tumores entram no diagnostico diferencial do
espessamento muscular néo tireideo'?. Os tumores metasta-
ticos semelhantemente a tumores primdrios da 6rbita sdo na
maioria unilaterais e envolvem apenas um musculo reto isola-
damente. Ocorre um predominio de afec¢do dos miisculos retos
horizontais. Apresentam-se geralmente como um espessa-
mento nodular de bordos nitidos e sem o envolvimento dos
tenddes. Destrui¢do éssea, formagdo de molde 6sseo, alarga-
mento orbitdrio ou evidéncias de extensdo neopldsica a estrutu-
ras vizinhas s3o muito incomuns dos tumores metastaticos da
orbita. O espessamento muscular difuso com borramento de
suas bordas pode ocorrer, simulando miosite. O padrdo de
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imagem radiolégica ndo apresenta tanta especificidade a ponto
de evitar outros procedimentos diagndsticos definitivos®1?.

A especificacdo do tipo histolégico do tumor € importante
e é realizada através do exame andtomo-patolégico do tecido
tumoral orbitdrio colhido por biopsia. A biopsia pode ser
efetuada através de puncdo por agulha fina ou orbitotomia
aberta. Em muitos casos a localizacdo do tumor ¢é suficiente-
mente anterior para a realiza¢do de uma abordagem ndo tdo
agressiva como a transconjuntival ou transpalpebral. Em loca-
lizagdes mais posteriores a pungdo por agulha fina pode ser
uma boa op¢do embora exija patologista e cirurgido experien-
tes. Porém a grande utilidade da pung¢do por agulha fina ocorre
em casos onde se tem histdria prévia de tumor primdrio e ha
apenas a necessidade da confirmagéo de que a lesdo tumoral é
mesmo metastdtica, no intuito de direcionar o tratamento®.
No nosso caso, apesar da identificacdo da lesdo neopldsica
primdria no rim, foi decidido que a biopsia orbitéria seria o
procedimento menos invasivo e mais confidvel para identifica-
¢do do tipo histolégico do tumor.

O tratamento preconizado do carcinoma de células renais é
a nefrectomia, pois aumenta a sobrevida®’. A remocéo do
carcinoma renal primdrio pode levar a regressdo do secunda-
rio. Quando had uma lesdo orbitdria solitaria deve-se tratar a
orbita também, mesmo com a possibilidade de micrometdsta-
ses estarem presentes em outros locais”). Este tratamento
pode ser realizado com a exérese cirtirgica, se possivel, ou com
aradioterapia. Como o carcinoma de células renais é radiosen-
sivel, a radioterapia € o principal recurso terapéutico no trata-
mento orbitdrio. Em nosso caso foi realizado primeiramente o
tratamento da lesdo orbitdria com radioterapia. Esta aborda-
gem ndo apresentou resultado, com progressivo crescimento
da massa tumoral. Foi necessdria a realizacdo da exenteracio
orbitdria decorrente da complicagdo infecciosa e estética que a
exoftalmia ndo responsiva a radioterapia promoveu.

O carcinoma de células renais tem carater agressivo. Apro-
ximadamente 25% de todos os pacientes quando fazem diag-
néstico ja tem metdstases a distancia e a sobrevida gira em
torno de 33-45% em 5 anos e 18-22% em 10 anos®.

As metéstases de adenocarcinoma renal devem ser consi-
deradas como diagnéstico diferencial dos tumores metastati-
cos orbitdrios assim como dos espessamentos nao tireoidia-
nos da musculatura ocular extrinseca. Assim como em nosso
relato, metdstase orbitaria como sinal de apresentagdo apesar
de incomum j4 foi documentado por outros autores!3->19,

Embora o diagnéstico de uma lesdo metastatica configure
por si sé um progndstico reservado, a evoluciao do conheci-
mento nas terapéuticas oncoldgicas tem possibilitado cada
vez mais o aumento da sobrevida dos pacientes com cancer.

A avaliagdo sistémica deve ser prontamente realizada para
determinar a extensdo da doenca metastdtica com o fim de
instituir assim que possivel o tratamento necessdrio. Apesar
de pouco comum as metdstases orbitdrias devem ter uma espe-
cial atencdo dos oftalmologistas uma vez que o diagndstico
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precoce de tais doengas tem grande influéncia sobre o prog-
néstico e a mortalidade do paciente.

ABSTRACT

Proptosis and diplopia due to enlargement of extraocular mus-
cles represent important presenting signs of many orbital di-
sorders. Although dysthyroid ophthalmopathy is the most
common cause of enlargement of extraocular muscles, the
differential diagnosis is extensive. We report a patient with a
3-month history of diplopia and unilateral proptosis and a
markedly enlarged inferior rectus muscle on imaging studies.
A biopsy of the lesion followed by systemic evaluation esta-
blished the diagnosis of metastatic renal cell carcinoma. There
are few cases of metastatic tumors to the extraocular muscles
reported in the literature and thus our objective is to report a
new case, review the literature and reiterate the inclusion of
this disorder in the differential diagnosis of enlargement of the
extraocular muscles.

Keywords: Carcinoma, renal; Neoplasm Metastasis; Oculomo-
tor muscles; Orbital neoplasms; Diplopia; Exophthalmos;
Case reports [publication type]
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