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O Mieloma Multiplo é uma moléstia que apresenta variadas manifes-
tagoes sistémicas e, embora mais raras, as alteragoes oftalmolégicas sao nu-
merosas. O proposito desse trabalho é fazer uma revisao dessas alteragoes
e apresentar um caso de especial interesse pela sua raridade, em que a Or-
bita foi primariamente envolvida, e que o diagnostico foi feito a partir de
queixas puramente oftalmologicas.

,

A Mielomatose é uma doenca neoplasica produzida pela proliferagao
de uma célula caracteristica — célula do mieloma — considerada uma célula
plasmatica anormal produtora de uma ou mais proteinas diferentes, seme-
lhantes a gama-globulina normal. Esta célula plasmatica é caracterizada
por forma irregular, citoplasma abundante, nucleo excéntrico e presenga de

vacuolo paranuclear fracamente corado pela hematoxilina-eosina.

Clinicamente caracteriza-se pelo desenvolvimento de tumores crescen-
do da médula dssea ou ocasionalmente de tecidos extra-6sseo, que produzem
dor, fraturas patoldgicas, anemia, perda de peso e fadiga. O estudo radiolo-
gico. demonstra lesoes osteoliticas tipicas. A urina apresenta em 40-50% dos
casos a proteina de Bence-Jones. A anemia, em geral, é moderada, podendo
ser intensa, normocitica e as vezes macrnocitica. O numero de leucécitos po-
de estar normal, baixo ou aumentado, e o de plaquetas normal. Apresenta
hiperproteinemia em 50-65% dos casos devido a fracao globulina e o soro
pode precipitar ou coagular espontaneamente a baixas temperaturas (crio-
globulina). Aparece hipercalcemia em 20-53% dos casos e, de regra, nao é
acompanhado de diminui¢ao do fésforo plasmatico ou aumento da fosfatase
alcalina diferindo portanto das alteragbes encontradas no hiperparatireoidis-
mo primario. A bidpsia de médula revela a presenga de células tumorais
caracteristicas.

Embora o progndstico seja desfavoravel e a morte ocorra apés uma
sobrevida média de 2 a 3 anos apesar do tratamento e em alguns casos mais
rapidamente, a evolugao é bastante variavel e alguns pacientes podem viver
muitos anos.
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A Mielomatose pode envolver os globos oculares e seus anexos de va-
rias formas que podem ser classificadas em dois grupos:

A — Resultantes diretamente da neoplasia

Mieloma da cavidade orbitaria
Paralisia de nervos oculares

Infiltracao intraocular

W N

Comprometimento das vias Opticas
B — Resultantes das alteracOes sangiiineas associadas

1. AlteragOes retinianas
2. Alteragoes de cornea e conjuntiva

3. Depésitos proteicos intra-oculares
Al. MIELOMA DA CAVIDADE ORBITARIA

Ocasionalmente a drbita pode ser envolvida no Mieloma Multiplo e os
sinais e sintomas de tumor orbitario podem ser as primeiras manifestagoes
da moléstias. O envolvimento orbitario pode ser dividido, segundo Clarke
(1953), em:

a) Primario — Quando a mielomatose produz um tumor originado
das paredes ou contetido orbitario.

b) Secundario — Quando um mieloma para-orbital originado de ossos
adjacentes ou seios para-nasais invade secundariamente a o6rbita.

Fraquentemente 0s 0ssos do cranio sao envolvidos nos casos de Mielo-
ma Miiltiplo e ocasionalmente produzem invasao orbitaria. Entretanto o aco-
metimento primario é mais raro e o caso que ora apresentamos pertence
a este grupo. Uma revisao da literatura demonstrou 17 casos de Mieloma

primario de 6rbita. (Quadro I).

E muito dificil saber a exata incidéncia de mieloma de o6rbita. No
entanto, sua raridade é demonstrada pelo fato de que Forrest revendo 222
tumores intra-orbitarios incluiu s6 um caso de mielomatose, Offret encon-
trou dois casos em uma revisio de 676 tumores orbitarios, Pfeifer encon-
trou um caso entre 220 exoftalmos e Godtfredsen nao registrou nenhum caso
analisando 78 tumores orbitarios representando 10.000 admissGes em uma
clinica oftalmoldgica durante 15 anos.

O Mieloma orbitario pode produzir edema de papila unilateral. Quan-
do ocorre aumento da pressdo intracraniana devido a mieloma intracraniano
pode ocorrer papiledema bilateral.
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Quadro I

Autor Data Sexo Idade
Quackenboss e Verhoeff 1906 M 58
Mieremet 1915 F 57
Morax 1919 M 42
Branham e Lewis 1921 M 63
Greenough 1921 M 48
Holm 1932 F 73
Cruickshank 1937 M 30
Flynn e Sailer 1941 M 68
Claisse 1949 M 31
Geréb 1950 F 56
McEvoy 1950 F 80
Driessens 1951 F 45
Offret 1951 F 57
Clarke 1953 M 67
Handousa 1955 F 50
Vernon 1955 F 60
Jain 1964 | F 40

A2. PARALISIA DE NERVOS OCULARES

Uma das complicagbes causadas pela invasao da base do cranio pelo
Mieloma é a paralisia de nervos oculares. Geralmente ha mielomatose dis-
seminada, mas a paralisia pode ser uma das primeiras manifestagcoes da mo-
léstia. E causada pela compressao direta do nervo pelo tumor. A paralisia
do sexto par é a mais frequente; a do terceiro e quarto par sao menos co-
muns; pode ser bilateral e inclusive ocasionar oftalmoplegia completa. (Clar-
ke, 1955). O tratamento é ineficaz embora possa haver remissidao espontdnea
do quadro.

A3. INFILTRACAO INTRAOCULAR

Quase todas as visceras e tecidos moles sao susceptiveis de infiltragao
pelo Mieloma Multiplo. (Willis, 1948) No globo ocular foi descrito infiltra-
¢ao da cordide, iris e esclera pelas células do Mieloma. (Stock, 1918, Brons-
tein, 1956; Sanders, 1967).

Embora nao se saiba ao certo acredita-se que o envolvimento ocular
seja através de mecanismo metastatico. Os achados clinicos nao foram re-
latados do ponto de vista oftalmolégico e o exame anatomo-pabolégico reve-
lou agrupamentos de células de mieloma nas estruturas supra-citadas ou
entao infiltragao difusa da cordide pelas referidas células.
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A4. COMPROMENTIMENTO DAS VIAS OPTICAS

A mielomatose no cranio pode provocar o envolvimento das vias opti-
cas quando o tumor as invade comprimindo-as. O Mieloma pode acometer,
dependendo de sua localizacdo, qualquer parte das vias Opticas desde o
nervo Optico até a cortex cerebral produzindo diversos graus de diminuicdo
de visao até completa cegueira e variadas alteragées de campo visual. Um
Unico caso provado histologicamente de infiltragao do nervo éptico pelas
células do mieloma foi demonstrado por Gudas (1971).

Bl. ALTERAGOES RETINIANAS

Embora ndo se conhega exatamente sua incidéncia nao sdo raras as
alteragdes retinianas na mielomatose, que incluem:

a) Turgescéncia e sinuosidade aumentada das veias retinianas.

b) Exsudatos € hemorragias retinianas superficiais numerosas princi-
palmente na periferia, embora também possam envolver a macula. Sao de
forma variada, geralmente arredondadas ou ovais. Podem apresentar, como
em nosso caso, o centro mais palido devido ao acimulo de leucoécitos.

¢) Tromboses venosas e inclusive um caso relatado de glaucoma he-
morragico apds oclusido da veia central da retina. (Jochman e Schum, 1901).

d) Aparecimento de circulagao arterial e venosa fragmentada pela
compressiao progressiva do globo ocular consequente as alteragbes hemodi-
namicas. (Danis, Brauman e Coppez, 1955).

e) Microaneurismas também foram descritos aparecendo principalmen-
tena periferia da retina e seu aspecto é semelhante ao do Diabetes. (Ashton
1965 e Sanders, 1967).

Estas lesdes sao produzidas porque a moléstia causa anemia e um
distirbio das pro‘einas plasmaticas com aumento da viscosidade sangiiinea
tendendo a auto-aglutinacdo. (Wadestrom, 1952).

'y

B2. ALTERAGOES DE CORNEA E CONJUNTIVA

Dois tipos de alteragdes foram descritas na cérnea de pacientes por-
tadores de Mieloma multiplo:

a) tipo cristalino (Aronson e Shaw, 1959)
b) tipo distrofia profunda (Frangois e Rabaey, 1961).

Essas alteragbes sdao encontradas raramente e muitos artigos de re-
visdo das complicagdes oculares do Mieloma Multiplo nao as mencionam.
Sao constituidas por infil‘ragdo do estroma corneano e conjuntiva bulbar
por células contendo numerosos depdsitos cristalinos em seu ci‘oplasma. Fo-
ram encontrados também cristais morfologicamente idénticos nas células plas.-
maticas da médula 4ssea . (Pinkerton e Robertson, 1969).
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B3. DEPOSITOS PROTEICOS INTRAOCULARES

Allen (1961) descreveu um caso de paciente com mielomatose porta-
dor de cisto de pars plana em estudo realizado em 28 pacientes com cistos
de parsplana. Ashton (1965) descreveu dois casos semelhantes em que en-
controu multiplos cistos no corpo ciliar, pars plana e entre a cordide e re-
tina. Sao formados pelo acimulo de um material esbranquicado, PAS po-
sitivo, geralmente localizados na pars plana entre as camadas de epitélio
pigmentado e nao pigmentado. Embora nao se tenha feito uma analise
quimica completa, verificou-se sua constituicdo proteica.

Slansky et al (1966) encontrou cistos caracteristicos de corpo ciliar
e pars plana em sete pacientes com Mieloma Multiplo. Sanders et al
(1967) em 15 olhos estudados histologicamente de pacientes c¢om mieloma-
tose encontrou cinco com cistos de pars plana e acredita serem patologica-
mente caracteristicos da Mielomatose.

Em todos casas os cistos foram descritos pdés-mortem, mas Gudas
(1971) conseguiu detectar “in vivo”, através de exame com depressao es-
cleral, multiplos cistos de pars plana em um paciente portador de Mielo-
ma Multiplo.

Embora sua histogénese nao esteja completamente explicada acredi-
ta-se que esses depositos sejam derivados das anomalias plasmaticas en-
contradas na circulagao.

Apresentacao do caso:
O.J.S.L.D.,, reg. HC:1024590, 46 anos, feminino, branca, portuguesa.

Em 12/3/1973 procurou o Depto. de Oftalmologia do Hospital das Cli-
nicas de Sao Paulo, servico do Prof. Paulo Braga de Magalhaes, com queixa
de: Manchas escuras na periferia dos campos visuais em AO ha 40 dias,
diplopia hda um més e proptose de OD ha 20 dias. Acompanhando o qua-
dro apresentava lacrimejamento e ocasionalmente dor em pontadas no glo-
bo ocular direito.

Exame fisico: Bom estado geral com anemia cutaneo-mucosa acen-
tuada.

Exame ocular: OD — Proptose e desvio do globo ocular para baixo,
diminuicdo do sulco orbito-palpebral, tumoragdo na regiao orbitaria tem-
poral superior propagando-se para a regiao temporal de aproximadamente
4 cm x 1,5 cm em seus maiores diametros, de forma irregular, com con-
sisténcia elastica, sem alteragoes cutaneas. O OD apresen‘ava ainda dis-
creto edema palpebral com ligeira congestao venosa conjuntival.

OE — Apresentava-se completamente normal.

Motilidade extrinseca: O movimento do globo ocular direito estava
limitado discretamente principalmente em abdugao e supraducgao.

Cover test: XT e HT E/D

Pressao intraocular: OD-20 mmHg OE-14 mmHg

Oftalmoscopia: Papilas normais bilateralmente; aumento da tortuo-
sidade e congestdo venosa; hemorragias retinianas superficiais irregulares,
geralmente arredondadas ou ovais com a area central mais palida, em AO.
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Acuidade visual corrigida — OD: 20/100 OE: 20/25

Exoftalmometria mostrou 22 mm a direita e 15 mm a esquerda.

Campos visuais: Discreta contragcao nasal superior devido ao edema
de palpebra.

EXAMES SUBSIDIARIOS

Hemograma: eritrécitos: 2.000.000; Hemoglobina: 5,9 g/100 ml (37%)

Leucdcitos: 4.000/mm3; bastonetes neutréfilos: 7%; segmentados: 52%;
Eosinofilos: 0%; Plaquetas: 160.000/mms3

Eletroforese de proteinas séricas: Proteinas totais: 9,80 g/100 ml; al-
bumina: 2,97, alfa-1: 0,45, alfa-2: 0,87, Beta: 0,80, gama: 4,71 (fracap gama
monoclonal de mobilidade eletroforética rapida coincidente com fracao beta
sugestiva de Mieloma de IgM).

Foésforo inorganico no soro: 2,6 mg/100 ml

Acido trico: 3,6 mg/100 ml

Fosfatase alcalina: 21 unidades

Calcio: 10,2 mg/100 ml

Pesquisa de proteina de Bence-Jones na urina: negativa

Mielograma: Série granulocitica: hipocelularidade absoluta; proces-
so maturativo conservado. Série vermelha: hipocelular e normomaturati- -
va, eritropoese mostrando formas micro e macronormoblasticas. Série lin-
fomono-plasmocitaria: intensa plasmocitose observando-se plasmocitos gi-
gantes e exibindo nucléolos evidentes. Ha também alguns plasmécitos “fla-
mejantes”. Série: Megacariocitaria: hipocelular e hipoplaquetogénica. Sé-
rie intersticial: ndn (quadro medular superponivel ao de Plasmocitoma).

Estudo radiolégico: Massa tumoral com densidade de partes moles
na regiao orbitaria direia. Erosao dos contornos orbitarios, pequena e
grande asas do esfendide, arco zigomatico direito e teto ‘do antro maxilar.

Buracos opticos normais. Rarefacao intensa do dorso e assoalho selar.

Pequenos focos de osteolise na calota craniana.

Biopsia do tumor: no material examinado foram encontrados raros
neutro6filos, eritrécitos e numerosos plasmoécitos com caracteres mieloma-
tosos.

Evolugao: O estado geral nao se alterou; o tumor orbitario aumen-
tou de tamanho durante os primeiros dias de internagao e regrediu quase
que totalmente apds tratamento radioterapico. Previamente a radioterapia
foi administrado Alkeran; como nao houve melhora e apareceu depressao
medular acentuada foi suspenso o medicamento.

SUMARIO

O Mieloma Miltiplo apresenta variadas manifestacées sistémicas e embora mais
raras, as alteracdes oftalmolégicas so numerosas. Podem ser classificadas em: Resul-
tantes diretamente da neoplasia: 1. Mieloma da cavidade orbitdria 2. Paralisia de ner-
vos oculares 3. Infiltracdo intraocular 4. Comprometimento das vias Opticas; Resultan-
tes das alteracdes sanguineas associadas: 1. Alteracdes retinianas 2. Alteracdes de
cérnea e conjuntiva 3. Dep6sitos proteicos intraoculares.

Os autores fazem uma revisdo do assunto e apresentam em caso de especial inte-
resse em que a 6rbita foi primariamente envolvida.
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SUMMARY

Multiple myeolamtosis presents many sistemic manifestations and numerous but
rare ocular alterations, that can be classified in: Directly related to the neoplasia:
1. Socket myeloma 2. Ocular nerves palsy 3. Inner eye infiltration 4. Visual pathways
damage; Related to blood alterations: 1. Alteration of the retina 2. Cornea and con-
junctiva involvement 3. Inner eye proteic deposits.

The authors make a revision of the subject and present a case in which there was
a primary socket involvement.
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