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Amiloidose primaria isolada do muasculo reto inferior

simulando orbitopatia de Graves
Isolated primary amyloidosis of the inferior rectus muscle mimicking Graves' orbitopathy

Mario Luiz Ribeiro Monteiro!, Allan Christian Pieroni Gongalves!, Alanna Mara Pinheiro Sobreira Bezerra?

RESUMO

0 diagndstico de orbitopatia de Graves usualmente é facil de ser
estabelecido. No entanto, doencas da érbita que simulam alguns sinais
clinicos da orbitopatia de Graves podem levar a confusdo diagndstica,
particularmente quando associada a alguma forma de disfungéo
tireoidiana. Relatamos a ocorréncia rara de amiloidose localizada no
masculo reto inferior em paciente com hipotireoidismo autoimune,
que recebeu inicialmente o diagnéstico erroneo de orbitopatia de
Graves. Paciente masculino, 48 anos, com queixa de proptose
progressiva e indolor do lado esquerdo e diplopia vertical intermitente
ha 6 meses. 0 diagnéstico de orbitopatia de Graves foi considerado
apés a realizagdo de ressonancia magnética, que revelou aumento
importante do masculo reto inferior esquerdo, sem acometimento
do tenddo, e uma propedéutica sistémica detectou hipotireoidismo
autoimune. Como nao houve melhora com o tratamento clinico, o
paciente foi encaminhado a um oftalmologista, que realizou nova
investigacéao. A presenca de calcificacdo no misculo reto inferior na
tomografia computadorizada, associada aos achados clinicos, levou
a uma bidpsia da les@o, que demonstrou a deposicao de material
amiloide. Este relato enfatiza como uma avaliagdo minuciosa das
formas atipicas de orbitopatia de Graves é essencial e deve incluir a
ocorréncia, embora rara, de amiloidose no diagnéstico diferencial da
orbitopatia de Graves.
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ABSTRACT

The diagnosis of Graves’ orbitopathy is usually straightforward.
However, orbital diseases that mimick some clinical signs of Graves’
orbitopathy may cause diagnostic confusion, particularly when
associated to some form of thyroid dysfunction. This report describes
the rare occurrence of localized inferior rectus muscle amyloidosis in a
patient with autoimmune hypothyroidism, who was misdiagnosed

as Graves' orbitopathy. A 48-year-old man complained of painless
progressive proptosis on the left side and intermittent vertical diplopia
for 6 months. The diagnosis of Graves’ orbitopathy was entertained
after magnetic resonance imaging revealing a markedly enlarged,
tendon-sparing inferior rectus enlargement on the left side, and an
autoimmune hypothyroidism was disclosed on systemic medical
workup. After no clinical improvement with treatment, the patient
was referred to an ophthalmologist and further investigation was
performed. The presence of calcification in the inferior rectus muscle
on computed tomography, associated with the clinical findings led
to a diagnostic biopsy, which revealed amyloid deposition. This
report emphasizes that a careful evaluation of atypical forms of
Graves' orbitopathy may be crucial and should include, yet with rare
occurrence, amyloidosis in its differential diagnosis.
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INTRODUGAO

A orbitopatia de Graves (OG) € uma afeccdo caracteri-
zada por uma combinacdo de achados orbitarios e dos
anexos oculares, causada por um processo inflamatério
imunomediado, que leva a expansao de musculos ex-
traoculares e da gordura orbitaria. Sua fisiopatologia
esté estritamente relacionada a da doenca de Graves.()
Os achados tipicos da OG incluem proptose, retragao
palpebral, edema periorbitario, quemose e oftalmople-
gia restritiva, que podem anteceder, coincidir, ou apare-
cerem depois dos sinais sistémicos de doenga tireoidiana.
No inicio, o movimento ocular vertical (olhar para cima)
esta limitado, ja que o musculo reto inferior € o musculo
extraocular envolvido mais frequentemente na OG.®
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O diagnéstico de OG é geralmente bem claro, ba-
seado nos sinais clinicos e testes laboratoriais de funcao
tireoidiana. No entanto, algumas doencas orbitarias po-
dem simular os achados clinicos de OG, levando a uma
grande confusdo diagndstica, particularmente quando o
paciente ja teve diagndstico de alteragao da tireoide.®

Este relato descreve um paciente com hipotireoi-
dismo autoimune, que depois apresentou proptose uni-
lateral devido ao aumento do musculo reto inferior,
observado na ressondncia magnética. O paciente teve
diagndstico inicial errdneo e foi tratado por outros médi-
cos como OG. Considerando uma limitacao nao caracte-
ristica na depressdo do olho e a presenca de calcificacao
nos exames de imagem, foi levantado um diagndstico al-
ternativo. Posteriormente, o paciente teve o diagndstico
de amiloidose primaéria isolada da 6rbita.

RELATO DE CASO

Paciente masculino, 48 anos, com queixa de edema pro-
gressivo, indolor, na palpebra inferior, proptose a es-
querda, diplopia vertical por 6 meses (Figura 1). A pro-

Figura 1. Fotografias na consulta inicial, mostrando edema na pélpebra inferior
esquerda, proptose esquerda e deficits de motilidade extraocular. (A) Olhar
para cima e para esquerda; (B) Posicao priméria do olhar; (C) Olhar para baixo
e para esquerda
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pedéutica clinica revelou hipotireoidismo autoimune,
sem outros achados significativos. A ressonancia mag-
nética demonstrou aumento importante do musculo reto
inferior esquerdo, sem acometimento do tenddo (Fi-
gura 2). O diagnéstico de OG foi considerado com base
nesses achados. O hipotireoidismo foi controlado com
medicacdo adequada. Prednisona oral em altas doses
foi prescrita por 2 meses, mas sem melhora clinica, € o
paciente foi encaminhado para nosso servico especiali-
zado em Orbitas.

Figura 2. Imagem por ressonancia magnética das orbitas, corte coronal
ponderado em T1 e com realce de gadolinio, mostra misculo reto inferior
esquerdo aumentado, com hiperintensidade significativa

A acuidade visual estava normal no exame dos dois
olhos. Havia uma proptose a esquerda, medindo 4mm,
nao sem retracao palpebral nos olhos. A motilidade ex-
traocular mostrou deficits importantes no olhar para
cima (-3 musculo reto superior) e olhar para baixo (-2
musculo reto inferior) (Figura 1). A motilidade extra-
ocular do olho direito estava normal. O diagndstico de
OG foi questionado devido ao deficit de depressao do
musculo reto inferior e a auséncia de retracao palpebral,
tendo sido solicitada tomografia computadorizada. O
diagnoéstico de OG ainda foi levantado pelo radiolo-
gista, porém a presenca de calcificagao no musculo reto
inferior — discreta, mas bem documentada (Figura 3) —
sugeria um diagndstico alternativo. Foi entdo realizada
uma bidpsia do musculo.

O exame histopatoldgico dos tecidos da bidpsia
mostrou material extracelular amorfo, hialino e eosino-
filico na coloracao com hematoxilina-eosina, e birrefrin-
géncia verde na coloracdo vermelho Congo (Figuras 4A
e 4B). A imuno-histoquimica mostrou coloracdo posi-
tiva para proteina amiloide A (Figura 4C). Com base
nestes achados, definiu-se o diagndstico histopatoldgi-
co como depdsitos de amiloide. Uma investigacao sisté-
mica abrangente foi completamente negativa, fechando



Figura 3. Imagens de tomografia computadorizada das érbitas mostram
aumento do musculo reto inferior esquerdo com infiltrado e leséo calcificada.
(A) Corte axial; (B) Corte coronal

“C
Figura 4. Exame histopatoldgico do musculo reto inferior de paciente com
amiloidose primdria localizada. (A) Material extracelular amorfo, hialino e
eosinofilico em tecido fibroadiposo (hematoxilina-eosina, aumento de 40X);
(B) Coloracéo vermelho Congo mostra material extracelular (aumento de 40X);
(C) Estudo imuno-histoquimico com coloracéo positiva para proteina amiloide A
(aumento de 40X)
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o diagnoéstico de amiloidose localizada e priméaria na
Orbita. Nao foram encontrados outros depdsitos ami-
loides no corpo.

DISCUSSAO

H4 uma grande variedade de sintomas e sinais na OG.
Esta alteracao ocular é geralmente bilateral e constitui
a causa mais comum de exoftalmia bilateral, ou mesmo
unilateral, em adultos.®) Apesar da retragao palpebral
ser o sinal associado mais importante, o diagnostico de
OG pode também se basear em proptose e estrabismo.?
A doenca de Graves manifesta como hipertireoidismo é
o diagnostico de base na maioria (80%) dos individuos
com OG, porém os pacientes podem apresentar hipoti-
reoidismo autoimune primario ou sem histdria pregressa
ou atual de disfuncao tireoidiana.®

Apesar do fato de OG ter um vasto espectro de apre-
sentagdes clinicas, quando as caracteristicas atipicas no
diagndstico de OG superam os achados mais esperados,
o médico deve reconsiderar sua primeira hipdtese diag-
noéstica. Como neste relato, a motilidade ocular atipica,
a auséncia de retracdo da palpebra e a apresentagao uni-
lateral devem alertar o médico para fazer mais investiga-
coes diagndsticas. Na verdade, quando o musculo reto
inferior esta envolvido na OG, a motilidade extraocular
manifesta-se geralmente por uma disfungao restritiva do
musculo. Portanto, os pacientes realmente apresentam
limitacdo de rotacdo vertical (olhar para cima), como
neste caso, mas nao apresentam, em geral, deficit de fungao
do misculo reto inferior. Assim, a presenga de um deficit
significativo na depressao ocular, em nosso caso, foi um
achado clinico importante para questionar o diagndstico
de OG (Figura 1, inferior).

Os exames de imagem desempenham um papel im-
portante no diagndstico diferencial de OG.® No pre-
sente caso, a tomografia computadorizada mostrou au-
mento do musculo reto inferior, com lesao calcificada
significativa e infiltrado, que ofereceu novas possibili-
dades diagndsticas. No entanto, a ressonancia magné-
tica nao foi capaz de detectar as lesoes calcificadas e,
se fosse o exame Unico realizado, poderia ter reforcado
um diagnostico clinico erroneo.

Ha varias causas subjacentes para aumento dos mus-
culos extraoculares: OG; inflamacgao nas orbitas, como
sarcoidose ou ndo especifica (miosite); infeccdes, como
doenga de Lyme, cisticercose ou triquinose; doengas vas-
culares, como fistulas cavernosas nas cardtidas ou malfor-
macao arteriovenosa; miopatias; acromegalia; doengas
infiltrativas; e neoplasias.*” As lesoes orbitarias calci-
ficadas sao descritas em tumores metastaticos da Orbita,
meningioma, teratoma, neurofibroma, hemangioma es-
clerosante, condrossarcoma e amiloidose.®
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As caracteristicas clinicas e de imagens deste caso es-
treitaram as possibilidades a uma doenca neoplasica ou
a uma doenca de depdsito. O comprometimento neo-
plasico dos musculos extraoculares pode ser causado
por infiltragdo local de tumores adjacentes, incluindo
tumores orbitarios primarios e neoplasias secundarias
a sitios periorbitarios, ou metastases a distancia.” Ami-
loidose € um distarbio de deposi¢cao que pode ser loca-
lizado ou sistémico, primario ou secundario a doengas
inflamatdrias cronicas. O envolvimento da 6rbita € mais
comum na forma priméaria de amiloidose."” Nos dois ti-
pos da doenca, apds uma propedéutica sistémica nega-
tiva, € necessaria uma bidpsia do musculo afetado para
estabelecer certos diagndsticos.

CONCLUSAO

Foi relatado um caso raro de amiloidose orbitaria loca-
lizada em musculo extraocular, com diagndstico erro-
neo de orbitopatia de Graves. Os autores enfatizam a
importancia de um diagndstico minucioso de algumas
orbitopatias de Graves atipicas, incluindo a amiloidose
no diagnostico diferencial, apesar de sua rara ocorréncia.
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