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RESUMO

Objetivo: Relatarum caso raro de proptose unilateral associada a paralisia
oculomotora e cegueira causados por adenoma pituitario gigante. Méto-
dos: A paciente foi submetida a exame clinico e oftalmolégico completo,
campimetria, exame de imagem por ressonancia magnética e estudo his-
topatologico do tumor apds intervengao cirtirgica. Resultados: Paciente
de 21 anos apresentou perda visual progressiva bilateral associada a prop-
tose e limitagao da motilidade ocular do olho esquerdo. A campimetria re-
velou hemianopsia temporal completa no olho direito e havia auséncia de
percepgao luminosano olho esquerdo. O exame de imagem por ressonancia
magnética mostrou extenso tumor infiltrando o terceiro ventriculo, seio
cavernoso e apice da orbita a esquerda. O estudo histopatologico revelou
se tratar de adenoma hipofisario produtor de hormoénio de crescimento e
prolactina sem sinais de malignidade. Conclusio: Este caso ¢ de interesse
ndo apenas pelo fato do envolvimento orbitario pelos adenomas ser ex-
tremamente raro, mas também para salientar a importancia de diagnostico
precoceuma vez que apesar da histologia benigna, os adenomas invasivos
nem sempre seguem curso clinico favoravel.

Descritores: Exoftalmia/complicagdes; Neoplasias hipofisérias/cirurgia; Neoplasias hipo-
fisdrias/radioterapia; Adenoma; Campimetria/métodos; Cegueira/etiologia; Glandula pi-
tuitaria/patologia; Relato de caso

INTRODUCAO

Adenoma hipofisario ¢ uma afeccao relativamente comum, compreen-
dendo cerca de 7 a 17,8% dos tumores intracranianos‘”. No entanto, a va-
riante gigante é rara, limitada a poucos casos relatados na literatura®. O
termo adenoma pituitario gigante se aplica primariamente ao tumor que
apresenta 4 centimetros ou mais de diametro, e que, portanto, se estende
muito além dos limites da sela tarcica®>, com varias manifesta¢des neurof-
talmicas associadas. Entre estas estdo a perda visual por compressao da via
optica, as paralisias dos nervos oculomotor, troclear, abducente, ¢ o com-
prometimento da inervacdo simpatica ocular, por invasdo do seio caverno-
so, além da lesdo do nervo trigémio que pode levar a perda sensitiva na
regido periocular.

O objetivo deste trabalho é documentar uma paciente com a manifesta-
¢do incomum de proptose unilateral associada a paralisia oculomotora e
cegueira do mesmo lado, decorrente de um adenoma hipofisario gigante.

RELATO DE CASO

Paciente de 21 anos, sexo feminino, branca, foi encaminhada ao depar-
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tamento de oftalmologia, em outubro de 2000, queixando-se de
perda visual bilateral progressiva, associada a proptose,
ptose palpebral e limitacdo da motilidade ocular do olho es-
querdo (OE). Referia que o quadro havia iniciado em novem-
bro de 1994, quando comegou a apresentar cefaléia holocra-
niana, amenorréia e galactorréia, associada com baixa visual
lentamente progressiva, estrabismo divergente e ptose palpe-
bral a esquerda. Na época procurou servigo médico onde foi
diagnosticado processo expansivo da regido selar, supra e
paraselar, sendo submetida a craniotomia fronto-temporal es-
querda com ressecc¢do parcial do tumor, seguida de tratamento
clinico, ndo sabendo referir sobre a medicacdo utilizada. Em
1996 houve recidiva tumoral, sendo acompanhada até 1998
quando comegou a apresentar baixa visual a direita sendo
constatado volumosa massa supraselar, subtemporal e sub-
frontal com invasdo do seio cavernoso. O campo visual mos-
trava hemianopsia temporal no olho direito (OD) e auséncia de
percepcao luminosa no OE. Foi entdo submetida a duas novas
cirurgias com ressec¢do parcial do tumor. O estudo histopato-
légico incluindo imunohistoquimica revelou tratar-se de ade-
noma hipofisario produtor de horménio de crescimento (GH) e
prolactina (PRL), sem sinais de malignidade. Manteve-se com
tratamento clinico com inibidores da liberagao de horménio do
crescimento (octreotida) e da prolactina (bromocriptina) até
1999 quando apresentou novo aumento da massa tumoral,
sendo entdo submetida a radioterapia no periodo de janeiro a
margo de 2000.

Ao exame oftalmolédgico, apresentava acuidade visual de
20/20 no OD e auséncia de percepg¢do luminosa no OE. Eviden-
ciava-se proptose a esquerda com exoftalmometria (Hertel) de
17mmno OD e 23mm no OE (Figura 1). Apresentava quadro de
paralisia completa do nervo oculomotor e troclear a esquerda
com preservacdo da abducao daquele olho. O fundo de olho
mostrava-se com palidez de papila em banda no OD e palidez
total de papila no OE. Ndo apresentava alteragdes no segmen-
to anterior ao exame da biomicroscopia e a tonometria de apla-
nacdo foi normal. A campimetria (manual e computadorizada)

Figura 1 - Proptose e oftalmoplegia a esquerda. Acima, em supraversao;
abaixo, em infraversao
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revelou hemianopsia temporal completa no OD, com preserva-
¢do do hemicampo nasal. Apresentava a imagem por resso-
nancia magnética, lesdo tumoral hipofisaria com extensao su-
pra e paraselar, atingindo o terceiro ventriculo e seio caverno-
so a esquerda, com dimensodes que mediam: 6,2 cm X 5,8 cm X
5,0 cm (Figura 2). O tumor também se estendia até o apice da
orbita, com pequena invasdo para dentro da cavidade orbitaria
(Figura 3).

DISCUSSAO

Os adenomas hipofisarios sdo lesdes relativamente fre-
qiientes, compreendendo cerca de 7 a 17,8% de todos os
tumores intracranianos”. A maior parte dos adenomas hipo-
fisarios se situa dentro da sela tarcica, sendo denominados
microadenomas e ndo acarretando manifestagdes oftalmicas.
Quando possuem tamanho maior que 10mm passam a ser
denominados macroadenomas podendo causar manifesta-

Figura 2 - Imagem por ressondancia magnética em corte coronal
mostrando grande tumor hipofisario com extens@o supra e para selar

a esquerda

Figura 3 - Imagem por ressonancia magnética, corte axial, evidenciando
grande com invasdo do apice da drbita a esquerda (seta)
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¢oes neuroftalmologicas em decorréncia da compressdo de
estruturas adjacentes.

O adenoma hipofisario gigante, no entanto, ¢ uma variante
pouco comum, tendo sido descrito pela primeira vez em 1940 por
Jefferson, o qual relatou uma série de tumores extensos®. Esta
denominacdo se refere aos tumores com quatro centimetros ou
mais de didmetro®?. Os achados histologicos, ndo se diferen-
ciam daqueles encontrados nos adenomas usuais, sendo, por-
tanto, histologicamente tumores benignos, podendo ser secre-
tantes ou ndo funcionantes. De um total de 21 pacientes porta-
dores de adenoma hipofisario gigante, estudados por Grote,
cerca de um tergo eram portadores de prolactinomas e metade
de tumores ndo funcionantes causando graus variados de fa-
Iéncia hipofisaria. Ainda se discute se esta variante de tumor
ocorre devido ao diagnostico realizado tardiamente, ou se ele
possui um padrdo de crescimento histoldgico diferenciado,
ocorrendo de uma maneira mais invasiva e agressiva®.

Os tumores hipofisarios quando ndo funcionantes, podem
permanecer assintomaticos por anos, apresentar apenas sin-
tomas vagos e inespecificos como cefaléia, ou causar disturbi-
os decorrentes do comprometimento de estruturas adjacentes,
numa fase mais adiantada da afec¢do. Os tumores secretantes,
geralmente sdo descobertos mais precocemente devido as
manifestagdes endocrinas envolvidas.

A expansdo tumoral pode ocorrer para diversas diregdes,
resultando em manifestagoes neuroftalmicas de acordo com o
local comprometido. O crescimento do tumor geralmente se faz
em dire¢do ascendente através do diafragma selar com com-
prometimento do quiasma, trato optico e terceiro ventriculo
causando perda visual progressiva. Raramente se expande
pelo assoalho selar, invadindo o seio esfenoidal, de onde
pode atingir a fossa nasal levando a epistaxe e obstrugdo
nasal. A expansao para fossa craniana anterior pode acometer
o lobo frontal manifestando-se com distirbios neuropsiquia-
tricos como alteragdes de personalidade. Quando ocorre cres-
cimento lateral do tumor, este, pode invadir a fossa craniana
média ou o seio cavernoso com conseqiiente comprometimen-
to dos nervos oculomotor, troclear, abducente, trigémio e
inervagao simpatica ocular. O envolvimento orbitario é extre-
mamente raro nestes tumores, com pouquissimos casos relata-
dos na literatura®®. Karcioglu e colaboradores recentemente
relataram 4 casos com invasdo orbitaria de adenoma hipofi-
sario e encontraram outros 12 previamente publicados, o que
evidencia a raridade desta ocorréncia. Dos 16 casos previa-
mente publicados, 8 eram prolactinomas, 5 tumores néo se-
cretantes e 1 tumor produtor de TSH®.

A paciente estudada representa a primeira publicada na
literatura nacional e apresentava extensa lesdo tumoral medin-
do 6,2cm X 5,8cm X 5,0 cm, caracterizada, portanto, como
adenoma gigante da hipofise. Apresentava no exame de ima-
gem massa supraselar, subtemporal e subfrontal além de com-
ponente intracavernoso e orbitario, justificando assim, os sin-
tomas oftalmolégicos por ela apresentados. Apresentava ade-
noma hipofisario funcionante mostrando-se com niveis altera-
dos de GH e PRL responsaveis pelos distirbios endocrinos
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como amenorréia, galactorréia e acromegalia manifesta mais
tardiamente. Apesar dos distirbios enddcrinos manifestados,
o diagnostico foi feito apenas quando o tumor ja se apresenta-
va de forma bastante avangada, o que talvez fale a favor de um
padrdo histolégico de crescimento mais agressivo e invasivo
do tumor. A perda visual do OE e alteracdo de campo visual no
OD se devem a compressao quiasmatica, assim como acometi-
mento do nervo optico esquerdo. O quadro de oftalmoplegia
completa encontrada se deve a expansao lateral do tumor com
invasdo do seio cavernoso, com comprometimento dos ner-
vos cranianos que ali trafegam.

Quanto a proptose manifestada pela paciente, trata-se de
uma das manifestagdes mais incomuns dos adenomas hipofi-
sarios. Dois sdo os mecanismos responsaveis por tal manifes-
tagdo. O primeiro mecanismo ¢ decorrente da oftalmoplegia,
que produz um certo grau de proptose devido ao relaxamento
do tonus muscular. E dificil definir com exatiddo a quantidade
de proptose causada por tal mecanismo. Alguns autores refe-
rem que a oftalmoplegia poderia levar a 1 a2 mm de proptose®®,
enquanto que Acers!'? relatou um paciente que apresentava 3
mm de proptose decorrente de oftalmoplegia completa e que
mostrou regressdo completa apos a recuperagdo do tonus
motor. O segundo mecanismo, responsavel pela proptose ¢
mesmo a invasdo orbitaria acometendo o apice da Orbita e a
fissura orbitaria superior. Uma vez que o componente do tu-
mor que invadia a drbita ndo era muito grande no caso em
estudo, acreditamos que este ndo seria suficiente para explicar
a magnitude da proptose (6 mm). O mais provavel, portanto, é
que tenha havido uma combinagao de fatores sendo a oftalmo-
plegia completa responsavel por parte da proptose (2 a 3 mm)
e a invasdo orbitaria pelo restante. Por outro lado deve ser
lembrado que embora a invasdo orbitaria ndo tenha sido tao
grande, esta acometia o apice da orbita na regido do canal
optico e da fissura orbitaria superior, regido na qual, invasdes
orbitarias tém, proporcionalmente, maior repercussao no des-
locamento anterior do globo ocular.

O tratamento dos adenomas gigantes e invasivos ¢ contro-
verso, uma vez que a ressec¢ao radical do tumor esta associa-
da a alta taxa de mortalidade devido a enorme extensdo do
tumor e com o acometimento de estruturas importantes circun-
vizinhas. Sendo assim, preconiza-se a ressec¢ao parcial do
tumor associada com radioterapia e tratamento clinico quando
pertinente nos casos de tumores funcionantes. O progndstico
geralmente é ruim, mas existem resultados favoraveis especial-
mente nos tumores responsivos ao tratamento clinico, espe-
cialmente nos tumores secretantes de hormonios, como no
caso em estudo.

CONCLUSAO

Este caso se mostrou de interesse primeiramente pela rari-
dade desta forma de expressdo manifestada pelos adenomas
hipofisarios, uma vez que existem pouquissimos casos relata-
dos de acometimento orbitario por estes tumores. Nos cabe
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também salientar que existe uma variante dos adenomas hi-
pofisarios que sdo invasivos e que vem demonstrar que ape-
sar do carater histolégico benigno nem sempre assumem um
curso clinico favoravel, fazendo-se cada vez mais importante a
tentativa do diagndstico precoce, para evitar graves seqiielas
decorrentes da les@o hipofisaria.

ABSTRACT

Purpose: To describe the unusual occurrence of unilateral
proptosis associated with oculomotor palsy and blindness,
caused by a giant pituitary adenoma. Methods: The patient was
submitted to clinical and ophthalmologic examination, visual
field, magnetic resonance imaging and histopathological study
after surgical intervention for the removal of the tumor. Results:
A 21-years-old woman had progressive bilateral visual loss,
associated with proptosis and limitation of ocular motility of the
left eye. Visual field examination revealed a complete temporal
hemianopsia in the right eye and no light perception in the left
eye. Magnetic resonance imaging showed a large tumor infil-
trating the III ventricule, cavernous sinus and orbital apex. The
histopathological study revealed a pituitary adenoma produ-
cing prolactin and growth hormone without signs of malignan-
cy. Conclusions: This case is of interest not only because it
documents the extremely rare occurrence of orbital involvement
by a pituitary tumor but also because it emphasizes the need of
an early diagnosis of invasive adenomas since such tumors not

necessarily follow a benign clinical course despite their
histologically benign nature.

Keywords: Exophtalmos/complications; Pituitary neoplasms/
surgery; Pituitary neoplasms/radiotherapy; Adenoma; Peri-
metry/methods; Blindness/etiology; Pituitary gland/patholo-
gy; Case report
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