Simultanea descompressao da 6rbita

e do nervo Optico na orbitopatia tiroideia
Simultaneous decompression of the orbit
and optic nerve in hyperthyroidism

orbitopathy
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RESUMO

E apresentado o caso clinico de uma doente com orbitopatia tiroi-
deia, que sofreu subitamente uma rapida diminuicao bilateral da
acuidade visual, em consequéncia de neuropatia dptica compressi-
va. Foi submetida, a fim de se salvar a visdo, a uma descompressao
cirdrgica bilateral simultanea da ¢rbita e do nervo éptico, por via
endoscopica endonasal. Neste contexto sao discutidos os aspectos
etiopatogénicos da Doenca de Graves e as virtualidades especificas
das diversas modalidades terapéuticas.
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ABSTRACT

The authors present the case report of a female patient with thyroid
orbitopathy who suddenly suffered a rapidly progressive bilateral
vision loss, consequence of intraorbital compression of the optic
nerve. In order to save patient’s vision, a bilateral decompression
of the orbit as well as the optic nerve was undertaken. The eti-
ophatogenic aspects of Graves’ Disease and the merits of specific
therapeutic modalities in thyroid orbitopathy are further discussed.

Keywords: thyroid orbitopathy, orbit decompression, optic nerve
decompression.

INTRODUCAO
A Doenca de Graves é uma doenca sistémica que associa
1) disfuncéo tiroideia, 2) orbitopatia e/ou 3) dermato-
patia infiltrativa (mixedema).” Suspeita-se que tem uma
etiopatogenia auto-imune, com producdo de auto-an-
ticorpos para um conjunto de antigénios comuns aos
tecidos alvo (glandula tiroideia, ¢rbita e pele). Estao
descritos auto-anticorpos dirigidos quer ao receptor TSH
presente no tecido tiroideu quer aos fibroblastos orbi-
tarios que expressam receptor TSH." A patologia é sete
vezes mais frequente no sexo feminino, sendo encon-
trada em pelo menos 80% dos casos de hipertiroidismo
sistémico." Estima-se ainda que em cerca de metade dos
casos de Doenca de Graves desenvolve-se orbitopatia.2
A patologia orbitaria, de inicio abrupto, subagudo
ou insidioso, regra geral esta presente logo desde o ini-
cio do quadro de hipertiroidismo ou desenvolve-se nos
18 meses subsequentes.! Sdo sintomas caracteristicos
a proptose, retraccao palpebral (presente em 90% dos
casos), lagoftalmos, queratite de exposicdo e o estrabis-
mo restritivo com diplopia.” O quadro pode assumir ou
uma expressao clinica “inflamatoria”, com congestao,
quemose, injeccdo, miosite, dor ou pressao periocular,
ou uma expressao clinica “infiltrativa”, com aumento de
volume dos tecidos orbitérios e fibrose, ou ainda “mis-
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ta”, ignorando-se se atras de comportamentos clinicos
diferentes estao na realidade sub-entidades patogénicas
distintas.! Acredita-se que na patogénese do processo
ha uma estimulacdo dos fibroblastos orbitarios que ex-
pressam o receptor TSH, com consequente desencadea-
mento de um processo inflamatério. Este inclui infiltra-
cao linfocitaria, diferenciacao de alguns fibroblastos em
adipocitos e producao fibroblastica de glicosaminoglica-
nos e colagénio, os quais, em conjunto, se traduzem no
efeito final de aumento de volume da gordura e tecido
conjuntivo orbitério, incluindo musculos extra-oculares.’
Imagiologicamente é muito caracteristico o aspecto fu-
siforme dos musculos extra-oculares hipertrofiados. A
expansao do contelddo orbitario dentro de limites &s-
seos rigidos origina a projeccdo anterior do globo ocu-
lar, unilateral (10-15%) ou bilateralmente, denominada
exoftalmia.? Esta pode ser quantificada clinicamente
através do exoftalmémetro de Hertel, sendo considera-
da patolégica a projeccdo do globo ocular para além
de um limite normal de 14-21mm.3 O grau de proptose
ndo tem, todavia, correlacao directa com a gravidade da
doenca sistémica.

Em 5-10% das orbitopatias tiroideias desenvolve-se
ainda uma neuropatia 6ptica compressiva.> A ocorréncia
de uma diminuicdo, rapida ou progressiva, da acuidade
visual num caso de Doenca de Graves deverd ser enca-
rado como um sinal de possivel sofrimento compressivo
do nervo 6ptico, exigindo medidas terapéuticas urgentes.*
Curiosamente e apesar da Doenca de Graves ter uma pre-
dominancia de 7:1 pelo sexo feminino, cerca de 50% dos
doentes que vém a desenvolver neuropatia éptica sdo ho-
mens, o0 que torna os individuos do sexo masculino com
orbitopatia tiroideia o grupo com risco mais elevado de
doenca oftalmoldgica severa. Também a idade e o consu-
mo de tabaco parecem ser factores cruciais. Doentes com
idade igual ou superior a 50 anos tém um risco maior de
perda da visdo e os fumadores tém 8 vezes mais risco de
desenvolver orbitopatia na Doenca de Graves que 0s ndo
fumadores, sendo a gravidade da doenca proporcional ao
numero de cigarros consumidos e a resposta a terapéutica
sempre mais favoravel nos ndo fumadores.

O tratamento da orbitopatia tiroideia, para além de
medidas oftalmicas locais, requer modalidades terapéu-
ticas diversas, como corticoterapia, irradiacao orbitaria,
imunossupressores ou descompressao cirdrgica da érbi-
ta, isoladamente ou de forma combinada.’ A terapéutica
esteréide pode revelar-se eficaz no controlo do processo
inflamatorio orbitario agudo e, em cerca de um terco
dos doentes, associa-se mesmo a melhoria da mobilida-
de ocular. Possui ainda as vantagens acrescidas de um
efeito imunossupressor sistémico e um efeito anti-infla-
matdrio na patologia tiroideia concomitante. No entanto
sdo conhecidos os efeitos secundarios da sua utilizacdo
a longo prazo, nao sendo rara a recorréncia da doenca
orbitaria apds a descontinuacdo do tratamento.' A ra-
dioterapia (2000 rads), também nao isenta de efeitos ia-
trogénicos, actua por “esterilizacdo” intra-orbitaria dos
linfocitos residentes e por modificacdo dos antigénios de
superficie dos fibroblastos, necessitando de um periodo
de cerca de 1 més para produzir efeitos clinicos. Ambos,
terapéutica anti-inflamatéria e radioterapia, tém porém
um efeito reduzido ou nulo fora da fase aguda da doen-
ca oftalmologica. A descompressao cirlrgica da orbita,
por sua vez, revela-se o meio terapéutico de resultados
clinicos mais dramaticos no alivio das consequéncias do
processo compressivo orbitario da doenca de Graves,
com resolucao virtualmente imediata dos aspectos esté-
tico-funcionais associados a proptose. Serd porventura
mesmo a modalidade terapéutica mais crucial na neuro-
patia éptica compressiva.’

Apresenta-se aqui o caso clinico de uma doente com
orbitopatia tiroideia que desenvolve concomitantemen-
te uma neuropatia dptica compressiva rapidamente pro-
gressiva. A sua gravidade obriga a uma atitude cirtrgica
extrema, de descompressao da érbita e do nervo dptico
no mesmo tempo operatorio.

CASO CLiNICO

Mulher de 48 anos, nao fumadora, com orbitopatia ti-
roideia bilateral de tipo infiltrativo, que se manifesta por
exoftalmia de 22 milimetros a direita e de 23 milimetros
a esquerda (figura 1A). Simultaneamente sofre, nos me-

Figura 1| A) Pré-operatorio; B) Pds-operatorio: resolucdo da exoftalmia bilateral, embora ainda com estrabismo convergente sequelar, 4
meses apos a cirurgia.
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ses imediatos a consulta e apesar da corticoterapia ins-
tituida, uma rapida degradacéao da acuidade visual, que
atingiu o valor de 1/10 em ambos os olhos no momento
da observacao inicial.

As imagens obtidas através de Tomografia Computo-
rizada e Ressonancia Magnética Nuclear mostravam prop-
tose bilateral, com expansdo da gordura orbitaria e um
tipico espessamento fusiforme dos musculos extra-ocula-
res, admitindo-se um possivel sofrimento compressivo dos
nervos épticos ao nivel do apex orbitério (figura 2).

FIGURA 2 | Corte axial de RMN em ponderacao T1 mostrando a
tipica expansao da gordura orbitaria e espessamento
fusiforme dos musculos extraoculares.

Na eminéncia de cegueira definitiva bilateral, a do-
ente foi submetida a cirurgia endoscopica endonasal,
sob anestesia geral, para descompressao bilateral das
paredes mediana e inferior da ¢rbita, a que se associou
uma simultanea descompressao do nervo 6ptico.

O processo cirurgico iniciou-se com a resseccao dos
cornetos médios, antrostomia supraturbinal, completa
etmoidectomia anterior e posterior e criacdo de uma
esfenotomia larga. Seguiu-se a resseccao da lamina pa-
pirdcea da érbita até ao apex orbitario, com exposicao
do periosteo subjacente (figura 3), incluindo o prolonga-
mento da remocao éssea 0 mais posteriormente possivel
na regido do anel de Zinn, até individualizacdo de um
maximo de extensao possivel do relevo do nervo 6ptico
(figuras 4 e 5). Efectuou-se entdo uma incisdo delicada
na bainha do nervo, para que este se pudesse expandir
naturalmente para o interior da cavidade esfeno-etmoi-
dal criada (figura 6). A abertura da bainha do nervo con-
duziu inevitavelmente a saida de liquor, consequéncia
do nervo ser revestido apenas por meninge a este nivel.
Finalizada a descompressao do nervo 6ptico e com o
objectivo de se criar espaco para a descompressdo da
parede inferior da ¢rbita, procedeu-se seguidamente a
resseccao, através da larga antrostomia criada, do pa-
vimento orbitario, com o cuidado de respeitar o nervo

infra-orbitario no limite externo da resseccao. Conclui-se
a descompressao da orbita com a abertura do periésteo
orbitéario através de incisdes longitudinais paralelas nas
suas paredes média e inferior (figuras 7 e 8).

Quatro meses apos a cirurgia, a doente mostrava ja
uma completa resolucao bilateral da exoftalmia, ainda
com um ligeiro estrabismo convergente, a corrigir sub-
sequentemente por oftalmologista (figura 1B). A prévia
neuropatia optica sofreu uma total regressdo, recupe-
rando-se indices de acuidade visual da ordem de 9/10.

FIGURA 3 | Exposicao do peridsteo envolvendo o contetdo orbitario
(fossa nasal esquerda).

FIGURA 4 | Relacdo do nervo éptico com o seio esfenoidal (fossa

nasal esquerda).

DISCUSSAO

A descompressao da o¢rbita foi pela primeira vez reali-
zada em 1899, por Kronlein, para remocao de tumores
orbitarios através de uma orbitotomia lateral.2 Em 1911,
Dollinger aplica a mesma técnica no tratamento da exof-
talmia. Nafzigger, em 1931, descreve uma via de aborda-
gem superior do contetdo orbitario, requerendo cranio-
tomia, com todos os riscos inerentes.? Sewall, em 1936,

VOL 46 . N°3 . SETEMBRO 2008

CASO CLINICO

195



Teresa Oliveira Matos, et al

executa a descompressdo orbitaria mediana através de
uma incisdo externa, de tipo etmoidectomia.? Em 1957,
Walsh e Ogura propdem a descompressao das paredes
mediana e inferior da érbita, através de uma abordagem
transantral, via Caldwell-Luc. Kennedy et al., em 1990,
publicam os primeiros resultados da utilizacdo da via en-
doscépica endonasal para descompressao orbitaria.?

FIGURA 5 | Nervo éptico ja exposto ao nivel do quiasma (fossa nasal
esquerda).

FIGURA 6 | Incisdo da bainha do nervo 6ptico (fossa nasal esquerda).

FIGURA 7 | Incisdo da parede mediana do peridsteo orbitdrio (fossa
nasal esquerda).

A abordagem endoscépica endonasal, comparativa-
mente as duas anteriores, tem a vantagem de 1) permi-
tir uma melhor visualizacdo da parede interna da orbita,
possibilitando uma remocdo 6ssea mais completa, em
particular ao nivel do apex orbitario, drea pouco acessivel
a via transantral e que, para todos os efeitos, é o ponto
de maior sofrimento do nervo o6ptico, e 2) evitarem-se
cicatrizes externas, bem como a morbilidade associada
a via transantral, designadamente parestesias, edema
facial, fistulas oroantrais e alteracbes dentarias.> Acres-
ce-se que 0s progressos na técnica endoscopica endo-
nasal permitem actualmente ndo s6 descomprimir toda
a parede mediana como prolongar essa descompressao
a uma segunda parede orbitaria, o pavimento da 6rbita,
com apenas o nervo infraorbitario como limite externo
da ressecao, caso se pretenda respeitar funcionalidade.
Deste modo, a via endoscépica endonasal constitui actu-
almente uma via de eleicdo na descompressao orbitaria,
em particular no caso de concomitante neuropatia éptica
compressiva, como ilustrado no presente caso clinico.’

Consideram-se ainda como técnicas cirtrgicas contem-
poraneas alternativas, de aceitavel morbilidade, a descom-
pressao trans-conjuntival quer da parede inferior quer so-
bretudo da parede externa da érbita (Quadro ). Esta Ultima
requer de um modo geral a simultanea execucao de uma
descompressao da parede mediana, a fim de que o conteu-
do orbitario possa ser traccionado para a cavidade naso-si-
nusal no decurso da brocagem da parede externa orbitéria.
Pela morbilidade que implica, a descompressao externa e
mediana é regra geral unilateral, enquanto que nao existe
contra-indicacdo para que uma descompressao mediana e
inferior, por via endoscdpica endonasal, ndo possa ser efec-
tuada bilateralmente num mesmo tempo cirurgico.

QUADRO I
Vias de Abordagem Actuais
da Descompressao da Orbitaria

- Parede Mediana
- Endonasal
- Transconjuntival
- Externa
- Trans-antral
- Coronal
- Parede Inferior
- Transconjuntival
- Endonasal
- Caldwell-Luc
- Coronal
- Parede Lateral
- Transconjuntival
- Transcutanea
- Coronal
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FIGURA 8 | A) Pressdo externa sobre o globo ocular; B) Efeito descompressivo final, com projeccdo da gordura orbitéria para o interior
da cavidade naso-sinusal (fossa nasal esquerda).

Para varios autores o grau de proptose pré-operaté-
rio poderd indicar logo a partida quais as modalidades
cirdrgicas a que é necessario recorrer, sabendo-se que a
excisao de uma parede orbitaria produzira uma reducao
de cerca de 2-3 milimetros na proptose, a de duas pare-
des orbitarias uma reducao de 4-6 milimetros e a de trés
paredes de cerca de 6-11 milimetros'® (Quadro II).

QUADRO I

Descompressao Orbitaria: Resultados
previsiveis em funcao das opc¢oes cirurgicas

¢ 1 Parede: Reducao da proptose em 2-3 milimetros.
¢ 2 paredes: Reducao da proptose em 4-6 milimetros.
¢ 3 Paredes: Reducdo da proptose em 6-11 milimetr

Erede externa

Erede inferior

O estrabismo pos-operatério é uma das principais
complicacées associadas a descompressdo orbitaria,
com 15 a 63% dos doentes a referir o aparecimento
ou agravamento da diplopia pré-existente!, ocorrendo
principalmente nas descompressées mais extensas, em

Parede mediarﬂ

consequéncia da alteracdo do vector de actuacao do
conjunto dos musculos extra-oculares. Esta complicagao
podera ser corrigida, posteriormente, através de cirurgia
oftalmoldgica, mas parece ser de mais complexa resolu-
cao se a prévia descompressao incluiu a parede orbitaria
inferior e causou uma rotacdo superior do globo ocular.
A antecipacao desta problematica leva alguns autores a
preferirem, sempre que a descompressao obrigue a ex-
cisdo de uma segunda parede, descomprimir as paredes
mediana e externa, em alternativa a mediana e inferior.

No caso clinico apresentado preferiu-se uma des-
compressao mediana e inferior bilateral pelas razées éb-
vias da necessidade de um efeito descompressivo numa
proptose que, ndo sendo muito marcada, precisava to-
davia de um draméatico efeito imediato sobre a funcéo
de ambos os nervos opticos em sofrimento, com um mi-
nimo de morbilidade ocular.

A decisdo de simultaneamente se efectuar a abertura
da bainha do nervo dptico teve como objectivo maximizar
o efeito da cirurgia sobre a grandemente comprometida
funcdo nervosa, num caso em que a cegueira bilateral era
um risco iminente. Poder-se-&4 argumentar que 1) este Ulti-
mo acto envolvia riscos acrescidos de traumatismo directo
do nervo éptico e/ou da artéria oftalmica, a que mesmo
a pericia e a experiéncia cirlrgicas muitas vezes nao po-
dem obviar, 2) ndo sdo ainda definitivos os estudos que
comprovem a eficacia terapéutica e em que circunstancias
devera ser realizada a descompressao do nervo éptico?, e
que 3) talvez a descompressao da orbita fosse suficiente
para a recuperacao da funcdo do nervo neste caso.

Todavia, qualquer cirurgiao que pretenda dar solucéo
a um caso com caracteristicas idénticas a deste ndo deve-
ré ignorar a evidéncia clinica ja existente na literatura da
eficacia da modalidade terapéutica descompressao cirdr-
gica do nervo 6ptico, a qual ja nao legitima eticamente
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negar a doentes na eminéncia de cegueira definitiva o
esgotar de todas as modalidades terapéuticas ao dispor.
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