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PATOLOGIA VASCULAR DA ORBITA
Diagnogtico Diferencial Clinico e Imagiologico

DANIELA SEIXAS, VITORLEAL, MARIA LUISSILVA, MARGARIDA AYRESBASTO
Servigos de Neurorradiologia e de Oftalmol ogia. Hospital de S. Jo&o. Porto

RESUM O
AslesBesvasculares da orbitarepresentam um grupo importante da patol ogiaorbitéria,
dada asua€elevada preval éncia, particul armente na popul agdo pediatrica. Sdo também
0 grupo mais controverso de lesdes, devido a polémicasobre asuanatureza. Com base
em casos da sua experiéncia, os autores analisam a patologia vascular da Orbita,
particularmente as suas caracteristicas clinicas, e imagiolégicas, importantes para o
diagndstico.
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SUMMARY

ORBITAL VASCULAR PATHOLOGY
Clinical and I magiological Differential Diagnosis

Orhital vascular lesions represent an important group of orbital pathology, because of
their high prevalence, particularly in the pediatric population. They are also the most
controversia group of lesions, dueto the polemicsin regard to their nature. Based on
cases of their experience, the authors analyze the orbital vascular pathol ogy, especially
itsclinical and imagiological characteristics, important to the diagnosis.
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INTRODUGAO

A patologia vascular da érbitainclui malformagdes e
neoplasias vasculares. O conhecimento dos seus sinais e
sintomas € importante na determinagéo da investigacdo
imagiol dgica apropriada. A idade do doente também ori-
enta o diagndstico, assim como a topografia nos quatro
compartimentos orbitérios (globo ocular, espacosintrae
extra-conicos, nervo optico).

MALFORMAGOESVASCUL ARES!S

As maformagBes vasculares estéo envoltas em contro-
Vvérsia, uma vez que existem conceitos diferentes quanto a
suadefinicdo eterminologia. A Orbital Society, publicouem
1999 umadeclaracdo de consenso sobre anomenclaturaeas
implicagBes clinicas destas|esdes. Classificam asmalforma:
¢Oes vasculares orbitérias do ponto de vista hemodinémico
(Quadrol), em malformagdes sem fluxo, com fluxo venoso, e
comfluxo arterial, baseando-se paraisso em critériosclinicos
e imagiologicos. Defendem que esta classificagdo permite
mel hores decisdesterapéuti cas. Contudo, nestetrabalho, sera
utilizada a nomenclatura antiga e mais usual, para se evitar
maior confusdo e descontinuidade com aliteratura. Assm,

Quadro | - Classificagdo hemodinamica das malformacdes
vasculares da orbita

MalformagGes sem fluxo
Hemodinamicamente isoladas

Aplicavel aos linfangiomas

MalformagGes com fluxo venoso
« Aplicavel as varizes primérias

Incluem variedades distensiveis e ndo distensiveis

Incluem formas mistas com componentes venoso e sem fluxo

Malformagdes com fluxo arterial
MalformagGes arteriovenosas ou veias arteriolizadas distais a estas

Aplicavel as varizes secundérias

as malformagdes vasculares da Orbita compreendem o
linfangioma, avariz orbitériaeasmaformagdesarteriovenosas
(que sdo muito raras quando isoladas na érhita).

O linfangiomaéumamalformacao vascular que se apre-
sentaem idade pediatrica, geradmente naprimeiradécadade
vida. Representa menos de 5% dos tumores orbitérios da
crianca. Histologicamente € constituido por canais linfati-
cos e/ou venosos, limitados por endotélio, com septos de
tecido conjuntivo no seu interior. Pode conter areascisticas
einfiltrado linféide. E mais frequentemente extra-conico,
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contudo ndo respeitabarreiras, atingindo por vezesapal pe-
bra. Clinicamente, manifesta-se por proptose que pode ser
intermitente, agravando-se com infecgBes concomitantes
do tracto respirat6rio superior (devido ao seu possivel con-
tetdo linféide); a proptose pode-se acompanhar por ptose
(sobretudo quando se extende a palpebra), diplopia, equi-
mose peri-orbitéria, e por hipovisdo, quanto atinge grandes
dimensBes, por compromisso do nervo éptico. Podeter uma
apresentacao clinicasubita, quando ocorre hemorragia, que
ndo é infrequente. Nos estudos de imagem, € geralmente
uma massa multiloculada, heterogénea, espontaneamente
hiperdensa na tomografia computorizada (TC), que pode
remodelar as estruturas Gsseas da orbita. As suas caracte-
risticasde sinal naimagem por ressonanciamagnética(RM)
sdo variave's, dependendo da existéncia de produtos de
degradacéo da hemoglobina; neste caso sdo frequentes os

Fig. 1 — Imagens de RM ponderadas em T1 (T1 SE)(1a) e T2 (T2
TSE)(1b), no plano axial, onde se observa na orbita esquerda
uma massa intra-conica, hipointensa em T1 e hiperintensa em
T2, multiloculada, que envolve o nervo optico, comprime o
musculo recto lateral e condiciona moldagem da parede medial
da drbita. Linfangioma.
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niveis liquido-liquido. A captacéo de produto contraste &
variavel (apenas o seu componente venoso modifica de
caracteristicas ap0s contraste) (Figuras lae 1b).

As varizes orbitéarias podem ser primérias, ou secun-
darias aumaanomaliavascular intracraniana. As varizes
primarias sdo a causa mais frequente de hemorragia
orbitaria espontanea; correspondem a dilatagdo de uma
ou mais veias orbitarias. Podem ser distensiveis e ndo
distensiveis, dependendo do tamanho da sua comunica-
¢80 com o sistema venoso sistémico, e do facto de as
veias da 6rbitando conterem valvulas. Quando acomuni-
cacdo é aprecidvel, manifestam-se por umaproptoseinter-
mitente, que se agrava com manobras que aumentam a
pressao venosa dentro da orbita, como atosse ou 0 espir-
ro. Asvarizes com uma peguena comunicagdo com 0 Sis-
temavenoso sistémico, como apresentam fluxo maislen-
to, tém tendéncia atrombose e a hemorragia, apresentan-
do-se geralmente de um modo stbito, com diplopia e dor
retrobulbar, para além da proptose. As varizes primarias
sdo massas bem definidas, alongadas ou ovéides, que
captam contraste precocemente. Pode ser (til para a sua
demonstracdo, arealizacdo de um estudo deimagem antes
e durante amanobra de Valsalva, com extensdo das veias
do pescogo ou com compressao das veias jugulares. O
exame de €eleicdo para estas manobras é a TC, pela sua
rapidez de execucdo (Figuras 2a, 2b e 2¢).

A causamaiscomum de varizes orbitarias secundérias
sdo as fistulas arteriovenosas, e dentro destas, a fistula
carétido-cavernosa. Esta tltima condiciona um aumento
da pressdo venosa na Orbita, com dilatagdo das veias
orbitarias e congestéo passiva dos restantes tecidos des-
ta regido. Podem ter origem traumatica ou espontanea,
sendo que as esponténeas sd0 mais comuns em mulheres
de meia-idade, e geralmente do tipo indirecto. Um doente
com uma fistula carétido-cavernosa, surge com um olho
vermelho, associado a proptose e sopro pulsateis (por
vezescom frémito), e com diplopiaedor retrobulbar; pode-
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Fig. 3 — Doente com fistula caro6tido-cavernosa direita, que
apresenta proptose e olho vermelho homolaterais.

-se observar quemose e congestdo das veias episclerais
(Figura3). A TC eaRM revelam veias orbitérias dilatadas
e tortuosas, por vezes trombosadas. E possivel observar-
-se também espessamento dos muscul os extra-oculares,
por congestao passiva (Figuras 4a e 4b).

NEOPLASIASVASCULARES*®

As neoplasias vasculares mais frequentes séo o
hemangioma capilar nacrianga, e 0 hemangiomacaverno-
S0 no adulto.

O hemangiomacapilar surge geralmente durante o pri-
meiro ano de vida. E o tumor orbitério benigno mais co-
mum na popul agdo pediétrica. Representaumaprolifera-
¢80 hamartomatosa de capilarese célulasendotelials, limi-
tada por septos conjuntivos. Pode apresentar grandes
vasos de nutri¢do e de drenagem, provenientes de ramos
das artérias carétidas externae/ou interna. Surge maisfre-
guentemente no quadrante supero-medial da orbita, no
compartimento extra-conico. Tipicamente € multicompar-
timental, etal como o linfangioma, atinge muitas vezes a
pal pebra. Tem umaclinicapeculiar: cresce em regrarapi-
damente durante os primeiros meses devida (12-24), para
depois involuir espontaneamente. Quando é superficial

Fig. 2 — Imagens de RM ponderadas em T1 (T1 SE)(2a), T2 (T2 STIR)(2b), e T1 apos contraste (T1 SE)(2c), no plano axial, onde se
observa uma massa alongada extra-conica, adjacente a parede lateral da orbita esquerda, que se comporta com isossinal em T1 e
hipersinal em T2, com captacéo intensa e homogénea de produto de contraste. Variz orbitaria primaria.
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Fig. 4 — Imagens de TC em janela de tecidos moles apds contraste,
no plano axial (4a), onde se observa proptose e dilatagdo da
veia oftdlmica superior a direita, associadas a alargamento do
seio cavernoso ipsilateral; no plano coronal (4b), visualiza-se
espessamento dos musculos extra-oculares da orbita direita.
AlteracOes orbitarias secundarias a fistula car 6tido-cavernosa
direita.

pode conferir um tom azulado apele. A proptose e aptose
gue pode condicionar, aumentam com o choro dacrianga.
A hipovisdo acontece quando al can¢a grandes dimensdes.
Nos estudos deimagem, surge como umamassalobulada,
de bordosirregulares, com sinais de hemorragiafrequen-
tes, e que realga de umaformaintensa apos contraste (Fi-
guras5a, 5b e 5c).

O hemangioma cavernoso é também um hamartoma,
constituido por espacos vasculares dilatados (caverno-
S0S), COM sangue no seu interior, revestidos por endotélio,
e limitados por uma pseudocépsula. Contudo, segundo
alguns autores, em muitos aspectos comporta-se mais
como umamalformac&o vascular de baixo fluxo. Apresen-
ta-se indistintamente, com proptose indolor e hipovisio
progressivas, em geral acompanhadas de diplopia. E uma
massa bem definida, arredondada, que respeita sempre o
contorno do globo ocular. Raramente pode ser intra-6s-
seo ou intramuscul ar. E espontaneamente hiperdenso nos
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Fig. 5 — Imagens de RM ponderadas em T1 (T1 SE)(5a) e T2 (T2
TSE)(5b) no plano axial, e ponderadas em T1 apds contraste
(T1 FATSAT)(5¢) no plano sagital, onde se observa uma massa
na orbita esquerda, heterogénea, com componentes intra e
extra-conicos e palpebral, multiloculada, que se comporta com
isossinal em T1 e hipersinal em T2, e real¢a heterogeneamente
apo6s contraste. Hemangioma capilar.

estudos de TC, podendo justificar remodel agéo 6ssea. As
calcificagBes no seu interior sdo pouco comuns. Caracte-
risticamente, naimagem por RM, apresenta hipossinal a
periferia, que corresponde a pseudocapsula, que repre-
senta ostecidos comprimidos em redor do tumor. A capta-
¢do de contraste é variavel (Figuras 6a e 6b).
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Fig. 6 — Imagem de TC (6a), em janela de tecidos moles, no
plano axial, onde se observa uma massa intra-conica a direita,
homogénea, bem delimitada e espontaneamente hiperdensa;
imagem de RM (6b), ponderada em T1 (T1 SE) no plano axial,
em que a mesma massa Se apresenta isointensa com hipossinal
a periferia (pseudocapsula). Hemangioma cavernoso.

Existem outras neoplasias vasculares que podem
ocorrer na Orbita, mais raras, tais como o
hemangiopericitoma e o angiossarcoma. S&o neoplasias
malignas, e ubiquas, ndo exclusivasdadrbita, e maisfre-
guentes noutras localizagtes.

O hemangiopericitoma tem origem nos pericitos que
envolvem os capilares e as vénulas. E preferencialmente
um tumor do sistema muscul o-esquel ético. Pode desen-
volver-se em qualquer idade, sendo mais frequente entre
0s 40 e os 50 anos. Histologicamente é constituido por
nuMerosos espacos vasculares limitados por endotélio,
rodeados por pericitos em proliferacdo; podem ser
lobulados, e geralmente apresentam capsula de tecido
conjuntivo. Atinge com mais frequéncia os quadrantes
superioresdaérbita; localiza-se raramente naglandulala-
crimal e nas meninges do nervo Optico. Clinicamente
condiciona proptose progressiva, que se acompanha de
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dor ocular em um terco dos doentes. Quanto as suas ca-
racteristicasimagiol 6gicas apresenta-se Como umamassa
de tecidos moles bem delimitada, mas por vezes com ca-
récter maisirregular einfiltrativo. NaTC, apresentadensi-
dade homogénea, podendo estar associado a erosao 6s-
sea. Naimagem por RM manifesta-seem geral por isossinal
nas ponderacbes T1 e T2, com captacdo marcada de pro-
duto de contraste.

Para melhor ilustracdo destas neoplasias raras, des-
crevemos um caso clinico de uma doente do sexo femini-
no, de 53 anos, que recorreu ao Servico de Urgéncia por
proptose progressiva com diplopiaintermitente, acompa-
nhada de dor retrobulbar episddica, com seis meses de
evolugdo. Na TC das orbitas realizada na admisséo, ob-
Servou-se uma massa intra-conica, espontaneamente
hiperdensa, de densidade homogénea, que desviava o
nervo optico medialmente, com captacéo de produto de
contraste. Condicionava moldagem da parede lateral da
Orbitae compressdo do musculo recto lateral (Figuras 7a,
7be7c). No estudo por RM realizado jano internamento,
apresentava isossinal nas sequéncias ponderadas em T1,
e hipersinal na ponderagdo T2, real cando apds gadolinio
de um modo heterogéneo (Figuras 8a, 8b e 8c). O diagnds-
tico anatomo-patoldgico apds cirurgia foi de
angioleiomioma(Figura9). Estaéumaneoplasiabenigna,
com origem no musculo liso dos vasos, que surge entre
0s 30 e 0s 50 anos de idade, mais frequente no sexo femi-
nino. Existem menos de 20 casos descritos na literatura
mundia com localizag&o orbitéria, umavez que €um tumor
com preferéncia paraas extremidades, sobretudo as supe-
riores (mé&os). No entanto, considerando o caso clinico
destadoente de meia-idade, com umamassaorbitériaintra
-cOnica com as carateristicas apresentadas, a primeirahi-
potese de diagndstico seria a de hemangioma cavernoso.

CONCLUSAO

Ostumores vascul ares da érbita podem ser estudados
por diferentes métodos de imagem. A ultrassonografia, €
muitas vezes o primeiro exame deimagem aser realizado,
emgera pelo Oftalmologista. A angiografiadigital de sub-
tracgdo € cada vez menos utilizada no diagnostico dife-
rencia das patologias vasculares da 6rbita; actualmente
estareservada para o diagnostico das anomalias vascula-
resintracranianas com repercussao naorbita, e paraquan-
do existe a possibilidade de tratamento endovascular.8-2
A TC éespecia menteimportante no Servico de Urgéncia,
e nas situagdes em que se suspeita de variz orbitaria pri-
méria, com recurso amanobrade Vasalva. A RM éo exa-
me de escolha para o esclarecimento das lesdes vascul a-
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Fig. 7 — Imagens de TC em janela de tecidos moles, no plano
coronal (7a), no plano axial apos contraste (7b), e em janela
6ssea no plano axial (7c), onde se observa uma massa intra-
conica a esquerda, hiperdensa, com captacéo de contraste, e
que justifica desvio medial do nervo 6ptico e moldagem da
parede lateral da orbita. Angioleiomioma.
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Fig. 8 — Imagens de RM no plano axial, ponderadas em T1 (T1
SE)(8a), em T2 (T2 TSE)(8b), e em T1 apos contraste (T1
SE)(8c), onde se observa uma massa na o6rbita esquerda, intra-
conica, isointensa em T1 e hiperintensa em T2, com captacao
heterogénea de contraste. Angioleiomioma.
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Fig. 9 — Numerosos espacos vasculares rodeados de paredes
espessas de musculo liso.

res da 6rbita, especialmente quando estas ndo revelam a
suanaturezavascular ao exame oftalmol égico.

A idade do doente, e os sinais e sintomas deste tipo
de patologia, complementados pela imagem, como foi
exemplificado ao longo deste trabalho, tém em conjunto
um papel de relevo no diagnostico diferencial destas le-
sbes. Os exames deimagem sdo também preciosos auxilia
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res na decisdo terapéutica, e até na via de abordagem ci-
rdrgica, quando acirurgiaé umaopcao.
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