Linfoma Orbitario - estudo clinico de cinco casos

Orbital lymphoma - clinical study of five cases
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RESUMO

Foram avaliados cinco casos de linfoma orbitario, no periodo de agosto de
1985 a agosto de 1990, no ambulatério de Oftalmologia da Escola Paulista de
Medicina, sendo que trés pacientes apresentaram-no restrito a érbita e dois
com acometimento sistemico, também.

Todos os pacientes foram avaliados clinicamente, submetidos a tomografia
computadorizada de 6rbita, bidpsia incisional e estadiamento.

O tratamento baseou-se em radioterapia e quimioterapia.

Palavras-chave: Proptose, linfoma orbitario.

INTRODUCAO

A orbita pode ser sede de tumores
linféides benignos como os pseudo tu-
mores, ou de tumores malignos como os
linfomas. Essas lesdes podem levar a
confusdo clinica em relagdo ao diagnds-
tico anatomopatoldgico, pelo fato da 6r-
bita ser um sitio extra nodal de tumores
linféides (Spencer, 1985).

Atualmente, para melhor esclareci-
mento desses tumores linfoides, estdo
sendo empregadas técnicas de imunopa-
tologia e de microscopia eletronica. Os
linfomas podem ocorrer nas regides:
palpebral, conjuntiva, glandulalacrimal,
dentro do globo ocular ou do tecido orbi-
tario. (Stephem, 1983).

Pelo fato dos tecidos orbitarios ndo
apresentarem linfonodos, qualquer mas-
sa linf6ide dentro da érbita é considera-
da extremamente anormal e isto pode
explicar porque 60% dessas lesGes sdo
secundarias a lesGes linfoproliferativas
extra-orbitarias (Spencer, 1985). Por ou-
tro lado, em locais onde existem linfo-
nodos ou uma populagio “fixa” de
tecido linféide, como a palpebra e a

conjuntiva, hi um substrato anatomico
capaz de sofrer hiperplasia, explicando,
desse modo, porque 90% dessas lesdes
sdo localizadas, e nao parte de uma do-
enca sistémica.

RELATO DOS CASOS

Neste trabalho foram descritos cinco
casos de linfoma orbitario em pacientes
com idade variando de 46 a 60 anos, no
periodo de 1985 a 1990, sendo trés do
sexo feminino e dois do sexo masculino,
todos submetidos a bidpsia, estadiamen-
to, acompanhamento e tratamento basea-
do em radio e quimioterapia.

Paciente 1 - G.M, 60 anos, sexo mas-
culino, branco. Queixava-se de proptose
progressivano olho esquerdohé oito anos,
com baixa acuidade visual.

Ao exame: AV -0D: 0,7. OE: Percep-
¢a0 luminosa (PL).

Proptose de 9mm do olho esquerdo,
em relagdo ao olho direito, com globo
ocular desviado inferiormente.

Ecografiadeorbitaesquerda : presen-
¢ade massa hipoecogénicabem delimita-
da em por¢io retrobulbar.

239



Figura 1 - Aspecto de um paciente apresentando
proptose axial e hiperemia periorbitéria.

Tomografia computadorizada (TC):
Presenca de massa sélida retrobulbar e
que se anteriorizava junto a regiao tem-
poralsuperior do OE. Realce homogéneo
apo6s injecdo E.V. de contraste.

Exame Anatomo patologico (AP): Lin-
foma Linfocitico bem diferenciado (Ra-
ppaport) ,ou linfoma maligno de peque-
nas células (Working Formulation).

Paciente 2 - M.L.F., 49 anos, sexo
feminino, branca. Histdria de inchago na
pélpebra inferior do olho esquerdo, ha
cinco anos.

Ao exame : Acuidade Visual OD: 0,8.
OE: 0,4

Proptose axial de Smm do olho es-
querdo.

Presencade edemae eritemana palpe-
brainferior do olho esquerdo, com massa
indolor, palpavel, de consisténcia fibroe-
lastica, nodular ndo aderida a pele.

Ultrasom: Espessamento difuso da
musculatura ocular extrinseca do OE (su-
geriu-se TC para melhor avaliagado).
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Figura 2 - Ultrasonografia de O6rbita mostrando
espessamento difuso da musculatura ocular ex-
trinseca.
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TC: Espessamento difuso da muscula-
tura extrinseca da érbita, comprometen-
doagorduraintraconal 3esquerda. Espes-
samento do nervo 6ptico. Esclera sem
alteragGes visiveis na T.C.

Anatomo patologico: Linfoma Linfo-
citico bem diferenciado (Rappaport) ou
linfoma maligno de pequenas células
(Working Formulation).

Paciente 3 - N.GF., 56 anos, sexo
feminino, parda. Veio com queixa de
baixa de visao e proptose do olho esquer-
do ha 2 anos.

Ja 0 exame apresentava Acuidade Vi-
sual de: OD: 0.7. OE: Percepgao de luz
com boa projecgao.

Proptose de Smm do olho esquerdo,
com globo ocular desviado temporal-
mente.

O exame de Tomografia Computado-
rizada de Orbita mostrou massa hiper-
densa na regido nasal de érbita esquerda.

O exame anatomopatoldgico mostrou
Linfoma Linfocitico Difuso bem Dife-
renciado (Rappaport), ou linfoma malig-
no de pequenas células (Working For-
mulation).

Paciente 4 - JL.P., 46 anos, sexo
masculino, pardo. Chegou queixando-se
de proptose do olho esquerdo ha 30 dias
e perda da visdo neste olho.

Acuidade Visualde: OD: 0.9. OE: sem
percepgao luminosa.

Proptose do olho esquerdo de 8 mm,
com sinais inflamatdrios periorbitarios a
esquerda. O quadro evoluiu com dor res-
pondendoinicialmente a corticosteréides.

A Tomografia Computadorizada de
orbita revelou lesdo hiperdensa retro-
bulbar.

O exame anatomopatoldgico mostrou
Linfoma de Grandes Células (Working
Formulation) ou Histiocitico (Rappaport).

Paciente 5 - V.B.S, 48 anos, sexo
feminino, branca. Paciente com histdria
detumoragaonapalpebrasuperior direita
ha 7 meses.

Acuidade Visualde: OD: 0.9. OE: 1.0.

O olho direito estava desviado para a
regido nasal inferior, com limitagdo su-
pra e dextroversao.

TC: massa irregular, hiperdensa em

Figura 3 - Fotomicrografia mostrando infiltrado de
células inféides.

Flgura 4 - Imagem de tomografia computadorizada
da 6rbita mostrando lesdo localizada em regido de
glandula lacrimal, deslocando o globo ocular infe-
riormente.

regido lateral superior da Orbita direita.

AP: Linfoma Linfocitico bem diferen-
ciado (Rappaport) ou linfomamaligno de
pequenas células (Working Formulation).

RESULTADOS

A média de idade dos pacientes foi de
53 anos, sendoque o paciente mais jovem
tinha 46 anos e o mais velho 60 concor-
dando com dados da literatura (Spencer,
(1985). Nao se encontrou prevaléncia
em relagao ao sexo.

Otempo de histdria variou de um més
a oito anos. Em trés casos houve perda
consideravel da acuidade visual.

Para o estadiamento dos pacientes fo-
ram realizados: Exame fisico geral, he-
mograma e VHS, dosagem sérica de s6-
dio, potassio, uréia, creatinina, TGO, TGP,
bilirrubina total e fragoes, fosfatase alca-
lina, gama glutamil transferase e desi-
drogenase latica; atividade de protrom-
bina, eletroforese de proteinas e dosagem
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de alfa glicoproteina acida; urina I, raio X
de térax (péstero-anterior e perfil),
ultrassonografia e tomografia computa-
dorizada de abdome, mielograma e bi6p-
sia de medula éssea.
Alinfangiografiade abdome erareali-
zada caso os exames anteriores mostras-
sem comprometimento abdominal.
Com base nestes exames, estabeleceu-
se que dois pacientes apresentavam com-
prometimento sistémico (pac. 3 e 4).
Opaciente 3 apresentavaadenomegalia
difusa e na bidpsia de medula éssea havia
infiltrado de linfécitos displasicos. No
paciente 4 foram observadas espleno-
megalia e infiltragdo medular. Os demais
tumores foram classificados linfomas
primérios de 6rbita.
Os resultados do estudo em questdo
estdo demonstrados na tabela abaixo.

DISCUSSAO

O linfoma é um infiltrado difuso ou
nodular de linfécitos imaturos ou atipicos,
que naregido orbitaria pode levar a gran-
de dificuldade na diferencia¢do entre
outros infiltrados linfocitarios benignos,
devido a auséncia de linfonodos pré-for-
mados dentro da érbita ou da glandula
lacrimal.

A determinagio sobre a benignidade
oumalignidade dalesdo deve ser baseada
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na citomorfologia, uma vez que aspectos
aplicaveis na interpretagio de lesoes ori-
ginadas dentro doslinfonodos, como des-
truicdo da arquitetura pré-existente ou
invasdo da capsula, ndo sido possiveis
devido aauséncia dos linfonodos na 6rbi-
ta. (Spencer, 1985).

A maioria dos linfomas de érbita é ndo
Hodgkin, e esse grupo de linfomas é
subdividido baseado no grau de matura-
¢do celular e outras caracteristicas tumo-
rais. (A.A.O. section 3 1991).

Nesta casuistica foram observados
quatro pacientes com linfomas linfociti-
cos bem diferenciado e apenas um caso
de linfoma de grandes células.

O tempo de evolugdao da lesdo nos
pacientes variou de 30 dias em um, e nos
demais de sete meses a oito anos.

Outrosautores encontraramcomotem-
pode aparecimento dos sintomas amédia
de seis meses (Yeo, 1982).

Registrou-se grave diminui¢cdo da
acuidade visual, em trés pacientes, ao
contrario do que foi observado por outros
autores (A.A.O. sectiom 9-1991), prova-
velmente devido ao longo periodo que os
pacientes levaram para procurar auxilio
médico, sendo que esses pacientes apre-
sentavam proptose grave, secundaria a
presenca de grande massa tumoral que
levou a baixa de visio por provavel com-
pressdo do nervo éptico.

TABELA - RESULTADOS
PACIENTES
1 2 3 4 5
Idade (anos) 60 40 56 46 40
Sexo M F F M F
Tempo de histéria 8 anos S anos 2 anos 1 més 7 meses
Local do tumor retrobulbar e retrobulbar e 6rbita nasal retrobulbar glandula
anterior anterior lacrimal
Acuidade visual PL 0.4 PL S/PL 0.9
Dor nio néo néo sim néo
Sinais Inflamatérios nio sim néo sim néo
Exoftalmometria (diferenga) amm Smm Smm émm aus.
Comprometimento sistémico nao nao sim sim ndo
Tipo histolégico Linf. bem Linf. bem Linf. bem Linf. grandes Linf. bem
diferenciado diferenciado diferenciado células diferenciado
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Observou-se que quatropacientes apre-
sentavam tumor retrocular e apenas um
emregidoorbitariade glandula lacrimal,
ao contrario do que é citado na literatura
(Yeo, 1982), devido a presenca de uma
populagao difusa de células linf6ides en-
tre os ductos e acinos desta.

Em dois pacientes havia sinais in-
flamatérios (pacientes 2 e 4 ), com queixa
de dor, o que nao é achado freqiiente
(Spencer, 1985).

Emtrés pacientes, as lesGes eram pal-
paveis através das palpebras, todas de
consisténcia fibro-elastica.

AbidpsiadaslesGesmostravatumores
com aspecto de “came de peixe”, com
coloragido variando do amarelo ao ver-
melho, proporcional & vasculariza¢ao
(Spencer, 1985).

As imagens mostradas pelo exame de
tomografia computadorizada eram ho-
mogéneas, nicas, em contato com a
musculatura ocular extrinseca e septo
orbitario, porém sem deslocar essas es-
truturas ou causar destrui¢io Ossea
(A.A.O. section9 - 1991).

Os exames de ultrassonografia nao
foram elucidativos isoladamente, e tive-
ram que ser complementados por tomo-
grafia computadorizada.

Como esses linfomas foram diagnosti-
cados inicialmente na 6rbita, uma inves-
tigagdo rigorosa do sistema linforeticular
foi efetuada em todos os pacientes pela
disciplina de Hematologia do Hospital
Sao Paulo, a fim de estadia-los.

Todos os pacientes foram subme-
tidos a tratamento quimio e radioterapi-
co, tendo quatro deles apresentado boa
resposta terapéutica (casos de linfoma
linfocitico bem diferenciado - consi-
derados de baixa malignidade). Apenas
o paciente 4, portador de linfoma lin-
focitico de grandes células considerado
de maior malignidade (Jaffe, 1985), foi
a 6bito aos quatro meses de evolugio da
doenga.

Como complicagdo da radioterapia
notamos a presenca de ceratite actinica
em trés casos (casos 1,2 e 5). A quimio-
terapia levou a neurotoxicidade em um
caso, (caso 2).
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Frente a uma lesdo expansiva da 6r-
bita o linfoma deve ser sempre lem-
brado, sobretudo pela sua apresentagio
clinica semelhante ao pseudotumor, e
pela resposta transitOria que pode apre-
sentar aos corticosterdides. O diagnods-
tico precoce realizado por bidpsia da
lesdo e o tratamento instituido logo a
seguir, com certeza aumentam as possi-
bilidades de cura e sobrevida dos paci-
entes.

SUMMARY

In this article we evaluate five
patients with orbital lynphoma in the
period between August 1985 - August
1990.
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Three patients have only primary
orbital lymphoma and two of them have
sistemic disease either.

All patients were submitted to clinical
exam, computerized tomography,
incisional biopsy and stagement.

They were treated with radio and
chemotherapy.

Key words: Proptosis, Orbital Lymphoma.
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