RELATOS DE CASOS

Tecido cerebral ectopico na orbita: relato de dois casos

Ectopicbrain tissuein the orbit: two case reports

Josilene de Carvalho Soares Liarth ®
Mansueto Martins Magalhaes

Jodo Orlando Ribeiro Goncalves @
Joaquim Marinho de Queiroz®
Anne Leite Magalhaes Sampaio ©

RESUMO

Tecido cerebral na érbita, tendo continuidade com o conteudo
intracraniano, é relativamente incomum. Tecido cerebralisolado na
orbita, entretanto, é muito mais raro. No presente trabalho siao apre-
sentados dois casos de tecido cerebral ectopico na érbita, com cisto
ependimal. Sao analisadas as similaridades e diferengas com outros
casos da literatura, bem como as dificuldades no diagnéstico desta
malformacao. Nao conhecemos nenhum caso descrito na literatura
nacional.

Descritores: Tecido heterotépico; Coristoma/patologia; Doencas orbitarias/patologia;
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INTRODUCAO

A heterotopia cerebral tem sido definida como a ocorréncia de tecido
neural normal, fora da cavidade craniana ou espinal, sem continuidade com
o cérebro ou meninges '. A localizagdo mais freqilentemente registrada é a
regido nasal. Outros locais incluem a faringe, lingua, palato mole, bochecha,
pele, leptomeninges, olho (em associa¢ao com dermoéide limbico) ? e cranio
(separado do cérebro por osso e/ou dura-mater). Tecido cerebral isolado na
orbita, de acordo com a maioria dos autores, € muito raro.

Em 1980, Vaquero et al. * descreveram um paciente com hamartoma glial
intra-orbitario com extensdo extradural intracaniana. Em 1986, Newman et al. !
registraram um caso de coristoma glial intra-orbitario. Wilkins et al. ¢, em
1987, relataram um terceiro caso de tecido cerebral ectopico na orbita com
conteudo liquido. Posteriormente, Elder et al.* em 1989, Hingorani etal. ®
em 1997, Scheiner et al.” em 1999 e Harmon et al.® em 2000, também
registraram casos de tecido cerebral ectopico na orbita. Ndo se conhece
nenhum caso descrito na literatura oftalmologica nacional.
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RELATODOS CASOS

Casol

W.M.S.C., masculino, melanodermo, 10 meses, procurou a
clinica oftalmologica do Hospital Getulio Vargas (HGV) -
Teresina - PI, em novembro/95, com historia de tumoracao no
olho esquerdo, desde o nascimento, que vinha aumentando
progressivamente de tamanho.

A crianga era produto de uma gestagdo normal, havia
nascido de parto normal, a termo, e era aparentemente sadia.
Nao havia casos semelhantes na familia.

Ao exame, apresentava formagdo aparentemente cistica,
medindo 20x20 mm, ocupando toda cavidade orbitaria
esquerda, coloboma das porgdes medial e lateral da palpebra
inferior, angulo medial desviado para baixo, ectopia de angulo
lateral e apéndice cutdneo proximo ao angulo externo, ndo se
observava o bulbo ocular. O olho e anexos oculares contrala-
terais eram normais.

Foram solicitadas radiografia (Rx), ultra-sonografia e
tomografia computadorizada (TC) das orbitas e do cranio. A
mae da crianga viajou com ela para sua cidade, ndo tendo
realizado os exames.

A crianga retornou ao servigo, com a lesao expansiva da
orbita (LEO) no olho esquerdo, em maio/96.

O paciente apresentava entdo, uma protrusao do contetido
orbitario de consisténcia amolecida, elastica, indolor a
palpacdo, desvio da rima palpebral com exposi¢ao da conjunti-
va tarsal inferior. Nao se observava o bulbo ocular (Figura 1).

O Rx das orbitas mostrou tumoragdo de partes moles na
orbita esquerda com envolvimento 6sseo da parede supero-
externa da orbita e a TC evidenciou lesdo expansiva tumoral
solida, irregular, localizada na porgdo posterior do bulbo
ocular, estendendo-se posteriormente e ocupando o espago
intraconico. Nao foi possivel realizar a ultra-sonografia.

Com a hipotese diagnostica de cisto orbitario congénito, a
crianca foi submetida a procedimento cirirgico, excisdo do
cisto orbitario, sob anestesia geral, em 14/06/96.

Figura 1 - Paciente do caso 1
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O exame histopatolégico da pega mostrou: cavidade
cistica revestida internamente por células cuboides parcial-
mente atroficas, lembrando células ependimais. Externamente
o cisto estava circundado por células gliais (astrocitos)
separadas por malha fibrilar neuroglial. Conclusao histopato-
logica: tecido neuroglial encefalico ectopico na cavidade
orbitaria circundando cisto ependimal (Figura 2).

O estudo imuno-histoquimico mostrou a presenga de
proteina acida fibrilar glial (GFAP).

A crianga ndo mais retornou ao servico para reavaliagdo.

Caso 2

L.A.S., feminino, feodermo, 4 meses, procurou a clinica
oftalmologica do H.G.V. - Teresina - PI em fevereiro/97 com
historia de tumoragdo no olho esquerdo desde o nascimento.
Nao havia relato de inflamagao ou crescimento da lesdo.

A crianca era o 4° filho de uma prole de quatro, sendo
produto de gestacdo sem complicacdes, nascida de parto
normal, a termo e ndo apresentava outras anomalias congénitas.

A made referia que um irmao da paciente apresentava “olho
branco” desde o nascimento porém o mesmo nunca havia sido
submetido a exame oftalmologico.

Ao exame, a paciente apresentava formagdo protrusa de
consisténcia amolecida, medindo mais ou menos 30x25 mm
ocupando toda cavidade orbitaria esquerda e abaulando a
palpebra inferior; entropio da palpebra superior; ponto
lacrimal superior permeével; fundos de saco superior e inferior
apresentando margens levemente evertidas pela distensdo
causada pela massa, conjuntiva palpebral exposta e ceratini-
zada; velamento do ponto lacrimal inferior. Nao se observava
o bulbo ocular. O olho direito era normal. A crianga apresen-
tava nistagmo.

A TC do créanio foi normal e a das drbitas evidenciou LEO
predominantemente cistica do bulbo ocular esquerdo, com
imagens radio densas sugestivas de célcio de permeio.

Sob a hipotese diagnostica de olho cistico congénito, a
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Figura2-Tecido cerebral ectépico na6rbita. Astrécitos separados por
matrix neuroglial fibrilar. H-E x 40.
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crianca foi entdo submetida a procedimento cirurgico, sob
anestesia geral, em 18/03/97. Foi realizado pun¢do do cisto
com retirada de mais ou menos 3 ml de liquido discretamente
amarelado e em seguida feito incisdo da conjuntiva e capsula
bulbar, préoximo ao fundo de saco inferior, no sentido da rima
palpebral; divulsdo da capsula bulbar até exposi¢ao do cisto e
excis@o do mesmo. Sua localizagdo era principalmente inferior,
estava muito aderido superiormente a um bulbo ocular de
tamanho muito reduzido, o qual foi conservado na o6rbita.
Durante a dissec¢@o houve ruptura involuntaria do cisto. Foi
colocado dreno de Penrose n° 1 em face do grande espaco
vazio resultante. O septo orbitario foi apenas reorganizado,
mas ndo suturado. A capsula bulbar e a conjuntiva foram
suturadas em planos separados com vicryl 6-0. Foi colocado
um modelador de cavidade e feita blefarorrafia provisdria com
seda 6-0. A pega mediu 25x20mm, apresentando conteudo
liquido, discretamente amarelado, limpido, com volume total
de mais ou menos 6ml.

Apos o procedimento cirurgico a hipotese diagndstica foi
microftalmo com cisto.

O estudo bioquimico do liquido puncionado demonstrou
auséncia de células, glicose =37 mg/dl e proteinas = 171 mg/dl.

O histopatologico evidenciou tecido neuroglial encefalico
circundando um cisto de aspecto ependimal, com parede
interna revestida por células cubdides, vasos abundantes e
glia (hamartoma glial astrocitico); tecido neuroglial ectopico
com trabéculas de tecido conectivo interpondo-se ao tecido
neural. Conclusao histopatoldgica: tecido neuroglial encefali-
co e cisto ependimal ectopico na cavidade orbitaria (Figura 3).

O estudo imuno-histoquimico mostrou a presenga de GFAP.

A crianga retornou a clinica oftalmoldgica em fevereiro/99,
mais ou menos 2 anos apds o procedimento cirurgico, sem
historia de recidiva da lesdo. A TC das 6rbitas demonstrou
microftalmia a esquerda com material s6lido amorfo e calcifica-
¢do, espessamento do nervo optico, aumento das partes moles.

Em ambos os casos descritos, devido a condi¢do socio-
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Figura 3 - Tecido cerebral ectopico na 6rbita. Trabéculas de tecido
conectivo subdividindo o tecido neural. H-E x 40.
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econdmica dos pacientes, ndo foi possivel realizar ressonan-
cia magnética, uma vez que os servicos de saude da rede
publica local & época do diagnoéstico, ndo realizavam este
exame.

DISCUSSAO

As cefaloceles sdo definidas como a protrusdo do con-
teudo craniano através de uma abertura no cranio, mantendo
comunicacdo com o espago subaracnoide ou sistema ventri-
cular '. Elas sdo classificadas pelo tipo de tecido herniado,
bem como pela localizagdo da comunicagdo intracraniana.

Tecido cerebral ectdpico, por sua vez, ¢ definido como a
ocorréncia de tecido neural normal, fora da cavidade craniana
ou espinal, sem continuidade com o cérebro ou meninges .

O tecido cerebral ectopico pode ter a mesma apresentacao,
curso clinico, tratamento e constituintes neurais das cefaloce-
les, porém no primeiro, nenhuma conexdao com o sistema
nervoso central é demonstravel °.

As localizagdes do tecido cerebral ectdpico incluem a
regido nasal (mais freqiiente), faringe, lingua, palato mole,
bochecha, pele, leptomeninges, olho (em associagdo com
derméide limbico) 2 e cranio (separado do cérebro por 0sso ou
dura-mater). Tecido cerebral isolado na 6rbita é muito raro.

Casos de tecido cerebelar na orbita tém sido descritos na
literatura 111,

As principais teorias relacionando a patogénese do tecido
cerebral ectopico sdo: 1- herniacao do tecido cerebral fetal na
embriogénese, de maneira semelhante ao desenvolvimento
das encefaloceles, com subseqiiente sequestragao e desconti-
nuidade; 2- restos neurais embrionarios com um potencial
para diferenciacdo em diferentes tipos de tecido neural; 3-
desenvolvimento preferencial de uma camada germinativa de
um teratoma dentro da linha das células neurais e 4- astrocito-
mas verdadeiros. A teoria mais aceita € a primeira.

Os espécimes de cérebro ectopico geralmente consistem
em células gliais (principalmente astrdcitos fibrilares) e tecido
conjuntivo fibroso. Raramente contém tecido ependimal,
meningico ou retinico . Os pacientes deste estudo apresen-
taram LEO com cavidade cistica, revestida internamente por
células cubdides, compativeis com células ependimais e
externamente por células gliais (astrécitos) separadas por
malha fibrilar neuroglial. Nao foi observado musculo estriado,
como no caso do paciente descrito por Newman e col. '.
Embora a TC do segundo paciente deste estudo tenha de-
monstrado imagens radio densas sugestivas de calcio de
permeio, o exame histopatolégico ndo demonstrou corpos
calcificados. O tecido neural pode se edemaciar e se degene-
rar, aparecendo depdsitos de calcio *°.

Os pacientes deste estudo também apresentaram LEO com
conteudo liquido. O primeiro paciente ndo retornou para se-
guimento e o segundo, ndo apresentou qualquer recidiva
durante o periodo de observagdo, contrariamente ao caso
descrito par Walkins et al. ¢, onde foi observado persistente
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acumulo de liquido, cuja origem os autores ndo conseguiram
determinar.

As TCs dos pacientes ndo demonstraram continuidade
intracraniana. Nenhum defeito ou comunicag¢do com o cérebro
foi observado durante a exploragdo cirtrgica. Portanto,
nenhuma craniotomia foi sugerida.

O primeiro paciente apresentou malformagdes como colobo-
ma palpebral, altera¢cdes do angulo e apéndice cutaneo e ambos,
apresentaram microftalmo, como descrito na literatura °!°.

Os pacientes do estudo em questdo, ndo tiveram o bulbo
ocular observado a inspegdo e a hipotese diagnostica inicial
foi de olho cistico congénito, malformagdo ocular congénita
rara '2. Durante a exploragdo cirurgica, a observagdo de um
pequeno bulbo ocular, orientou o diagndstico para microftal-
mo com cisto. O estudo histopatologico, porém, demonstrou a
natureza da lesdo. O diagnoéstico clinico apresenta dificul-
dades em virtude da similaridade na apresentagao e na locali-
zacdo da lesdo com inumeras outras.

Nao se pode deixar de observar a grande similaridade entre
os casos aqui registrados e outros da literatura, '*+7%1% quanto
a lateralidade da LEO, com envolvimento quase exclusivo da
orbita esquerda.

O fato das lesdes, em ambos os casos, ndo terem apresen-
tado mistura de tecidos e o tecido cerebral ser de aspecto
citologico normal, bem como a auséncia de recidivas no periodo
observado, sugeriu o carater benigno delas. Isto, portanto,
permitiu conduta expectante posteriormente ao primeiro
procedimento. A auséncia de recidiva no segundo caso,
também sugeriu ter sido completa a remogao da massa orbitaria.

ABSTRACT

Brain tissue in the orbit in continuation with intracranial
contents is unusual. However, isolated brain tissue in orbit,
is much rarer.

In the present research, two cases of ectopic brain tissue in
the orbit with ependymal cyst are reported.

Similarities with and differences between other cases
reported in the literature are analyzed, as well as the
difficulties of the diagnosis of their malformation. There are
not many many cases of ectopic brain tissue reported in the
literature.

Keywords: Choristoma,; Orbital diseases/pathology,; Brain;
Case report; Ependyma/pathology.
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