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RESUMO

Objetivo: Descrever umraro caso de hemangiopericitoma orbital. Méto-
dos: Relato de caso de associag@o entre hemangipericitoma orbital e
blefaroptose. Resultados: A exérese da neoplasia normalizou o
posicionamento palpebral. Conclusdes: Lesdes orbitais anteriores sdo
causas de blefaroptose por compressdo do musculo elevador palpebral.

Descritores: Hemangiopericitoma; Neoplasias orbitarias/etiologia; Blefaroptose/com-
plicacées

INTRODUCAO

Os hemangiopericitomas foram descritos pela primeira vez, em 1942, por
Stout e Murray). Sdo tumores de ocorréncia rara, que se originam a partir
da proliferacdo de pericitos, ou seja, células que envolvem os capilares,
dando-lhes suporte e regulando o seu Iimen.

Os hemangiopericitomas comumente aparecem nas extremidades
inferiores, principalmente coxa. Além dessa localizacao, eles sdo comuns na
fossa pélvica e no retroperitoneo®. A orbita é um local de rara ocorréncia.
Alguns autores o identificaram em 1% das bidpsias orbitdrias, enquanto
outros afirmam que estas lesdes constituem cerca de 2% dos tumores
orbitarios®.

Apesar de poderem acometer qualquer faixa etaria, o aparecimento dos
sintomas geralmente se da entre a terceira e sexta décadas da vida, sob a
forma de proptose lentamente progressiva e unilateral. Entre os sintomas
associados, descreve-se, mais comumente, a ocorréncia de dor leve e
reducdo da acuidade visual®.

Os exames de imagem ndo sdo patognomonicos. O padrdo mais encon-
trado é o de uma lesdo bem delimitada, que pode realgar com o uso de
contrastes. Pode ser encontrada em qualquer lugar da orbita, mas tem
predilecdo pela orbita superior, deslocando o olho para baixo. A histologia
¢ fundamental para o diagnostico®. Em relagéo a evolugio, os hemangio-
pericitomas podem apresentar comportamento benigno ou maligno. No
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Sdo Paulo (HCFMRP-USP), em margo de 1998, referindo
inchaco progressivo na palpebra superior esquerda (PSE),
associado a dor no olho ipsilateral, ha cerca de trés anos.
Negava doengas oculares anteriores. Estava em seguimento
ambulatorial por ser portadora de doenca diverticular do
colon, além de prolapso retal e uterino.

Ao exame, apresentava acuidade visual corrigida de 0,5 a
direita e 0,8 a esquerda. Notava-se ptose palpebral a esquerda,
associada a tumefagdo abaixo da porg¢do central do rebordo
orbitario esquerdo.

A distancia entre o centro pupilar e a margem palpebral
direita era de 3,0 mm a direita e de 1,0 mm a esquerda. O olho
esquerdo estava nitidamente deslocado para baixo. Embora
as versOes estivessem normais ¢ ndo houvesse diplopia, a
paciente queixava-se de dor a movimentagdo do olho es-
querdo. A biomicroscopia, observava-se opacificag¢do
subcapsular posterior a direita e a fundoscopia, notavam-
se drusas maculares ¢ atrofia do epitélio pigmentar peripa-
pilar bilateralmente.

A tomografia de orbita revelou estrutura ovalada, de con-
tornos regulares, medindo 2,0 cm x 1,2 cm, na orbita anterior e
superior provocando afinamento do teto orbitario. Apods a
administragcdo de contraste, notou-se refor¢o homogéneo da
lesdo (Figura 1).

Foi realizada exérese total da lesdo, através de incisdo no
sulco palpebral superior e dissec¢do extra-periostal. A lesdo
mostrava-se bem delimitada ¢ de coloragdo vinhosa. Nao
houve sangramento importante durante o procedimento.

O exame anatomo-patologico da massa evidenciou pro-
liferagdo de células fusiformes agrupadas em feixes e inter-
caladas por multiplos e pequenos canais vasculares, revesti-
dos por células endoteliais aplanadas. A lesdo apresentava
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Figura 1 - Corte tomografico coronal da lesdo revelando massa bem
delimitada, superior e adjacente ao globo ocular

ma

Arq Bras Oftalmol 2001;64:159-62

leve grau de pleomorfismo e de atipia celular. Ndo foram obser-
vadas invasdo de vasos sangiiineos, necrose ou hemorragia
intra-tumoral. Havia cerca de 5 mitoses/10 campos de 400X.
Para a anélise imunohistoquimica, foram utilizados os marca-
dores vimentina, antigeno comum leucocitario (LCA), cito-
ceratinas (AE1 e AE3), proteina filamentar S100, fator VIII,
actina muscular (HHF35) e reticulina. O material mostrou-se
positivo apenas para a vimentina e reticulina, sendo que a
reticulina revelou uma trama espessa individualizando as
células e espagos vasculares, o que praticamente selou o
diagnostico de hemangiopericitoma (Figura 2).

A paciente vem sendo seguida ambulatorialmente a cada 6
meses, ¢ dois anos apos a cirurgia, a tomografia ndo exibe
sinais de recidiva. As palpebras estdo simétricas, os olhos
bem posicionados e as versdes sem anormalidades. A exoftal-
metria ¢ de 7,0 mm em ambos os olhos.

DISCUSSAO

Embora sejam de ocorréncia rara, os hemangiopericitomas
devem ser lembrados no diagnoéstico diferencial das massas
orbitarias bem delimitadas, que apresentam, nos estudos
tomograficos, refor¢o a administragdo de contraste. Estas
caracteristicas também sdo vistas em outras lesdes, como nos
hemangiomas cavernosos, schwannomas, neurofibromas e
histiocitomas fibrosos. De forma menos comum, os hemangio-
pericitomas também podem apresentar, a tomografia, calcifica-
¢Oes intra-lesionais, erosdo dssea ¢ evidéncia de grandes
vasos arteriais nutridores®.

As angiografias de hemangiopericitomas localizados fora
da orbita demonstram que esses tumores sdo ricamente
vascularizados®?. Nas ultrasonografias, geralmente eles sdo
vistos como lesdes solidas, bem delimitadas, de baixa a média
refletividade, que podem apresentar estrutura interna irre-
gular, as custas de componentes cisticos. Quando utiliza-se
ressondncia magnética, as lesdes sdo melhor visiveis em T1,
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Figura 2 - Corte histopatolégico da lesdo revelando depdsito de
reticulinaindividualizando as células tumorais e 0s espagos sangliineos
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como massas hipointensas em relagdo a gordura orbitaria, que
podem realgar com o uso do Gadolinio®.

O quadro clinico dos hemangiopericitomas orbitarios ¢
invariante. Em praticamente todos os casos encontra-se
proptose de evolugio lenta e de longa duragio®. E o mesmo
comportamento dos hemangiopericitomas que ocorrem fora
da érbita, que costumam apresentar-se como massa indolor!”,
Estando na orbita, os hemangiopericitomas causam, pelo
efeito compressivo, dor, diplopia e redugdo da acuidade
visual. Outras manifestagdes tipicas de massa intraorbitaria
podem ainda ser vistas, como dobras de cordide, edema de
papila, congestdo de vasos retinianos e neuropatia Optica,
além de edema e equimose de palpebras®.

No caso apresentado, a queixa da paciente era toda diri-
gida para a presenca da massa na palpebra superior. A au-
séncia de proptose provavelmente deveu-se a localizagdo an-
terior da les@o na drbita, o que explica também a ocorréncia da
blefaroptose por compressao do musculo elevador da palpe-
bra, uma vez que a simples retirada do tumor normalizou o
posicionamento palpebral.

De interesse para o oftalmologista, é util saber que, além da
orbita, os hemangiopericitomas também ja foram encontrados
no saco lacrimal®, justaposto ao globo ocular®, na glandula
lacrimal”, nas meninges do nervo optico!", e como massa
subconjuntival ou subcutianea, no canto interno da fenda
palpebral.

Como nao apresenta caracteristicas clinicas patognomo-
nicas, o diagndstico acaba sendo inteiramente baseado na
histopatologia, que pode apresentar algumas dificuldades de
caracterizagdo. Com efeito, a lesdo pode confundir-se com
histiocitoma fibroso, hemangioendotelioma maligno, menin-
gioma angioblastico e condrossarcoma “ 213, Isto se deve ao
fato de que os pericitos ndo exibem caracteristicas marcantes a
microscopia Optica. Assim, o diagnostico ¢ feito pela
observagdo do padrdo arquitetural assumido pelas células a
microscopia optica, pelos detalhes celulares a microscopia
eletrénica®, ou pelo uso da imunohistoquimica, havendo
quem defenda que o uso da coloragdo para reticulina seja
indispensavel?,

Anadlises imunohistoquimicas referem que estes tumores
também reagem com a vimentina, o antigeno CD34 e a proteina
S-100 <1219 A microscopia eletronica, as células do heman-
giopericitoma possuem nucleo grande e citoplasma pobre em
organelas. Identificam-se numerosos processos citoplasma-
ticos alongados. De forma caracteristica, observa-se que cada
célula, individualmente, ¢ separada das células adjacentes por
uma membrana basal?.

Embora descrevam-se critérios de malignidade para estes
tumores, observa-se que tumores histologicamente benignos
acabam apresentando um comportamento maligno e vice-
versa®. A presenga de células tumorais gigantes, pleomor-
fismo celular, focos de hemorragia e necrose, grande nimero
de mitoses por campo (mais do que 35 mitoses/campo em
aumento de 400X® ¥ alto grau de celularidade e invasio
vascular t€m sido associados a tumores clinicamente agressi-
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vos* 12, De acordo com esses critérios, o caso relatado apre-
sentava quadro histoldgico benigno.

Alguns estudos relatam a associagdo entre hemangiope-
ricitomas e hipoglicemia, sendo que esta desaparece apods
ressecgOes parciais ou totais de tumor?. Investigagdes em
Biologia Molecular'>'® sugerem que este fendmeno possa
ser decorrente da produgdo de fatores de crescimento seme-
lhantes a insulina, que além de causar hipoglicemia, estimulam
o crescimento tumoral de uma forma autdcrina.

Quanto ao tratamento, ¢ unanime a recomendagdo de
exérese total da lesdo, com margens amplas® . Ha relatos do
uso de radioterapia e de quimioterapia para lesdes recidi-
vantes, com resultados variaveis!'”!?, Infelizmente observa-
se que, mesmo as lesdes bem delimitadas, que sofreram com-
pleta ressec¢do, podem evoluir com recidiva local, muitas
vezes tardia®. Na maior série de casos de hemangiopericito-
mas orbitais, que contou com 30 pacientes®, a taxa de recor-
réncia foi de 30.0%. O tempo entre o diagndstico ¢ a recidiva
variou de 1 més” a 18 anos"®. Portanto, ¢ mandatorio o
seguimento prolongado de todos os pacientes, independente
do quadro histologico.

ABSTRACT

Purpose: To describe a rare case of orbital hemangiope-
ricytoma. Methods: Case report of an association of blepha-
roptosis with orbital hemangiopericytoma. Results: When
the lesion was surgically removed the position of the upper
eyelid returned to normal. Conclusions: Anterior orbital
lesions can lead to blepharoptosis by compression of the
levator palpebrae muscle.

Keywords: Hemangiopericytoma; Orbital neoplasms/etiology;
Blepharoptosis/complications
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