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Resumo

A miosite orbitaria idiopatica é uma entidade clinica rara em idade pediatrica,
cuja fisiopatologia ainda nao estad bem esclarecida. Geralmente, os doentes apre-
sentam-se com queixas oculares unilaterais, tais como dor agravada pelos movi-
mentos oculares, eritema e edema palpebral, quemose e hiperémia conjuntival. A
ressonancia magnética desempenha um papel fundamental na identificagdo dos
musculos afetados. Relata-se o caso de uma adolescente de 14 anos com dor ocular
a direita, agravada pelos movimentos oculares, com 1 més de evolugdo. Perante a
suspeita da existéncia de um processo inflamatério ou infecioso da regido orbitaria
direita, realizou ressonancia magnética na qual se identificou um espessamento do
musculo reto lateral, ao nivel da érbita direita. Admitiu-se o diagndstico de miosite
orbitéria idiopatica e iniciou-se prednisolona com resolugcdo completa do quadro cli-
nico. A descri¢do deste caso pretende alertar para o conhecimento desta entidade
em idade pediatrica.

Abstract

Idiopathic orbital myositis is a rare clinical entity in pediatric age, with its patho-
physiology not yet fully understood. Patients typically present with unilateral ocu-
lar complaints such as pain aggravated by eye movements, erythema and eyelid
edema, chemosis, and conjunctival hyperemia. Magnetic resonance imaging plays a
crucial role in identifying the affected muscles. We report the case of a 14-year-old
adolescent who presented with right ocular pain, aggravated by eye movements,
for one month. Upon suspicion of an inflammatory or infectious process in the right
orbital region, magnetic resonance imaging was performed, revealing thickening
of the lateral rectus muscle in the right orbit. The diagnosis of idiopathic orbital
myositis was established, and treatment with prednisolone was initiated, resulting
in complete resolution of the clinical symptoms. The description of this case aims to
raise awareness of this condition in the pediatric age group.
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Introducdo

A miosite orbitaria idiopatica é um subtipo de doen-
ca inflamatéria orbitaria, caracterizada por um processo
inflamatdrio nao infecioso dos musculos extraoculares,’
sendo rara em idade pediatrica.>® A etiologia permane-
ce desconhecida,** embora tenham sido descritos casos
associados a doengas autoimunes, incluindo a artrite
idiopatica juvenil, a granulomatose com poliangeite e
doenga inflamatdria intestinal,®’ levantando a hipétese
de que vias inflamatérias e imunolégicas semelhantes
possam contribuir para a fisiopatologia da miosite orbi-
taria idiopatica.

Geralmente, os doentes apresentam queixas ocula-
res unilaterais, sendo a dor agravada pelos movimen-
tos oculares o sinal mais caracteristico, frequentemente
acompanhada de eritema e edema palpebral, quemose
e hiperémia conjuntival.**!% A existéncia de diplopia e
limitacado dos movimentos oculares variam de acordo
com a extensido do processo inflamatério.!" Por vezes,
pode estar associada a sintomas sistémicos, como febre,
cefaleias, vémitos e mal-estar geral.2'?

O diagndstico é estabelecido através da histéria clini-
ca, exame fisico, avaliacao laboratorial e exames de ima-
gem, sendo que a tomografia computorizada e a resso-
nancia magnética desempenham um papel fundamental
na identificacio do atingimento muscular.®>'3 O diag-
néstico diferencial abrange qualquer patologia suscetivel
de induzir um quadro orbitario agudo, sendo que, em
idade pediatrica, o mais comum é a celulite orbitaria.®'3

O tratamento baseia-se na corticoterapia sistémica,
habitualmente com resposta favoravel."*'* No entanto,
podem ocorrer recidivas meses ou anos apds o episédio
inaugural,®'® o que motiva um acompanhamento clinico
regular das criangas e adolescentes com este diagnéstico.

O principal objetivo deste trabalho é relatar um caso
de miosite orbitaria idiopatica em idade pediatrica, des-
crevendo as suas caracteristicas clinicas, aspetos ima-
gioldgicos e abordagem terapéutica, bem como alertar
para a importancia do conhecimento desta entidade

nesta faixa etéria.

Caso Clinico

Adolescente do sexo feminino, de 14 anos de idade,
sem antecedentes pessoais de relevo, que recorreu a
urgéncia pediatrica por dor ocular a direita, agravada
pelos movimentos oculares, com | més de evolucao.

Associadamente, apresentava queixas de edema pal-

pebral e hiperémia conjuntival do olho direito. Negava
febre, outros sintomas sistémicos ou histéria recente de
infecOes respiratérias baixas ou gastrointestinais.

Cerca de 10 dias antes da admissao, por queixas de
cefaleia frontal intensa e oculodinia direita, ja tinha re-
corrido a urgéncia pediatrica e, apés observacdo pela
Oftalmologia, realizou uma tomografia computorizada
cranio-encefilica e das érbitas, que descreveu achados
compativeis com sinusite maxilar, sem outras alteragdes
relevantes, pelo que teve alta medicada com amoxicili-
na e acido clavulanico em dose adequada por via oral.
Dada a auséncia de melhoria das queixas - e até mesmo
nogao de agravamento - recorreu novamente a urgéncia
pediatrica.

No momento da admiss3o, encontrava-se apirética e
hemodinamicamente estavel, com discreto edema pal-
pebral e eritema conjuntival direitos, bem como dor a
aducdo desse olho, embora sem aparente restricao. Ne-
gada diplopia e a acuidade visual encontrava-se preser-
vada. A restante observacao clinica, incluindo explora-
¢ao neuroldgica, nao revelou outras alteragoes. Perante
a suspeita da existéncia de um processo inflamatério
orbitario direito, foi admitida para controlo da dor e in-
vestigacdo etioldgica no hospital da area de residéncia.
Dada a necessidade de observacao por Neuropediatria
— nomeadamente para exclusdo de patologia do sistema
nervoso central e de patologia da juncao neuromuscular,
em particular a miastenia gravis — transferiu-se para o
hospital de referéncia, onde foi submetida a ressonancia
magnética (RM) cranio-encefalica e das érbitas. Neste
exame, foi identificado um espessamento do musculo
reto lateral, ao nivel da érbita direita (Fig. 1), com in-

vestigagao laboratorial (Tabela 1) inteiramente normal,

Figura 1. Ressonancia magnética orbitaria revelando es-
pessamento e edema difuso do musculo reto lateral direito,
particularmente do seu terco médio (seta). A: coronal T2 com
saturagdo de gordura; B: coronal T1 apds administragdo de
gadolinio; C: axial T2 com saturagéo de gordura; D: axial T1
ap6s administragdo de gadolinio.
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Tabela 1. Investigagdo analitica realizada para caracterizagéo e exclusdo de diagndsticos diferenciais.

Leucécitos: 5,7 x 10°%/L

LDH: 182 U/L

Neutréfilos: 3,6 x 107/L

Proteina C reativa: 0,10 mg/dL

Linfécitos: 1,63 x 10%/L

Creatina cinase (CK): 92 U/L

Hemoglobina: 11,9 g/dL

TSH: 0,74 mg/dL

Plaquetas: 243 x 10%/L

T4 livre: 1,01 mg/dL

Creatinina: 0,80 mg/dL

Anticorpos anti-TPO, anti-tiroglobulina e anti-AChR negativos

AST: 14 U/L

ALT: 10 U/L

incluindo hemograma e parametros inflamatérios, bem
como avaliagdo da funcdo tiroideia e pesquisa de anti-
corpos anti-recetor da acetilcolina (anti-AChR), apesar
de nao haver uma histéria de clara flutuacao e fatigabili-
dade dos défices. Perante os resultados prévios e na au-
séncia de febre ou outros achados analiticos sugestivos
de causa infeciosa, assumiu-se o diagnéstico de miosite
orbitaria e iniciou-se prednisolona oral na dose de 60
mg/dia durante sete dias, com reducido progressiva de
aproximadamente 50% da dose a cada trés dias, até a
suspensao ao fim de cerca de trés semanas. Verificou-se
resolucdo completa dos sintomas ao fim de duas sema-
nas apos o inicio da terapéutica.

Cerca de dois meses apés o inicio dos sintomas, foi
observada em consulta de Neuropediatria, apresentan-
do-se sem queixas. Toda a investigagao etioldgica adi-
cional realizada foi normal, tendo-se excluido causas

infeciosas, metabdlicas e autoimunes.

Discussao

O caso apresentado ilustra os desafios diagnésticos
inerentes a miosite orbitaria idiopatica em idade pedia-
trica, cuja apresentagao clinica pode ser indistinguivel de
outras causas de inflamacdo orbitaria aguda. Embora a
evolugio seja habitualmente benigna, o reconhecimento
tardio pode originar sequelas da mobilidade ocular.* Este
caso reforca a necessidade de uma maior consciencializa-
¢ao sobre a miosite orbitaria idiopatica entre os pediatras,
ilustrando a importancia do diagnéstico e tratamento ade-
quados. A adolescente apresentou-se com manifestacoes
clinicas tipicas desta entidade — dor orbitaria agravada
pelos movimentos oculares e edema palpebral, embora
sem diplopia nem restri¢ao franca da motilidade ocular; o
que pode ocorrer em fases iniciais ou em formas menos
extensas de envolvimento muscular.

A frequéncia com que esta patologia se associa a in-

fecdes respiratdrias prévias'? ou a doencas imunomedia-

das tem levantado a hipétese de este processo ser vei-
culado por mecanismos de natureza autoimune,*¢ ainda
que dificilmente comprovaveis, tal como se verificou no
presente caso clinico, em que todo o estudo orientado
para esta etiologia foi normal ou negativo.

O diagnéstico diferencial da miosite orbitaria idiopa-
tica em idade pedidtrica é amplo,>®"3 incluindo etiolo-
gias infeciosas, inflamatdrias, autoimunes e neoplasicas.
Sendo um diagndstico de exclusdo, torna-se essencial a
investigacdo sistematica de outras causas antes de esta-
belecer este diagnéstico. Em Pediatria, a celulite orbi-
taria constitui o principal e mais desafiante diagndstico
diferencial,* dada a sobreposicao significativa das mani-
festagdes clinicas, nomeadamente dor orbitaria, edema
palpebral, proptose e limitacdio dos movimentos ocula-
res. Outros diagndsticos diferenciais relevantes em ida-
de pediatrica incluem a orbitopatia associada a doenca
tiroideia,'” geralmente caracterizada por uma evolugio
mais insidiosa e menor intensidade da dor, bem como
entidades menos frequentes, mas clinicamente impor-
tantes, como o linfoma orbitario, o rabdomiossarcoma
e outras neoplasias orbitarias.'®!°

A ressonancia magnética das érbitas é o exame de
imagem de escolha para a identificacdo do espessamen-
to dos musculos extraoculares afetados. No caso clinico
apresentado, verificou-se envolvimento do musculo reto
lateral, uma localizacao menos frequentemente descri-
ta, dado que os musculos retos horizontais, particular-
mente o reto medial, sio os mais comumente afetados
nesta patologia clinica.*'"*® A bidpsia muscular pode ser
necessaria em casos atipicos,®'® quando exista ddvida
diagndstica ou resposta inadequada aos corticosteroi-
des. No caso clinico descrito, o exame neuroldgico e os
achados imagiolégicos permitiram diagnosticar a miosite
orbitaria idiopatica, sem necessidade de bidpsia e confir-
macao histopatoldgica respetiva. Adicionalmente, a utili-

zac3o da corticoterapia demonstrou eficacia na melhoria
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do quadro clinico,"*'* verificando-se resolucdo completa
dos sintomas duas semanas ap6s o inicio da terapéutica,
reforcando a sua relevancia terapéutica nesta entidade.

O prognéstico é geralmente bom,'*!> variando de
acordo com o grau inicial de envolvimento das estru-
turas orbitdrias e da resposta a terapéutica. A avaliacao
por Neuropediatria revelou-se fundamental neste caso,
nao sé pela necessidade de excluir patologia do sistema
nervoso central e da jungdo neuromuscular, mas tam-
bém pela interpretacao integrada dos achados imagiolo6-
gicos e pela orientacdo e seguimento posteriores. Este
caso evidencia a importancia de uma abordagem multi-
disciplinar, em que o Neuropediatra assume um papel
central no diagnéstico atempado e na definicao e imple-
mentacdo de um plano terapéutico adequado.

A taxa de recorréncia em idade pediatrica € significati-
vamente mais elevada do que em adultos,'* com estudos
a reportar valores entre os 68% e os 90%.>'® Episddios
recorrentes podem ocorrer meses ou até anos apés o
episédio inaugural, pelo que um seguimento clinico es-
truturado é essencial para a identificacao e detecao pre-
coce de recidivas.>'® Adicionalmente, a precocidade da
instituicdo terapéutica, parece desempenhar um papel
relevante no prognéstico,'*'® estando o inicio precoce
da corticoterapia associado a uma resposta clinica mais
favoravel. O presente caso ilustra este principio, uma
vez que, apesar do atraso inicial no estabelecimento
do diagnéstico, a introdugao da corticoterapia permitiu
uma resolucdo completa da sintomatologia. Este facto
reforca a importancia de uma elevada suspeicao clinica
por parte dos pediatras e neuropediatras, de modo a
minimizar atrasos diagndsticos e terapéuticos com po-

tencial impacto no prognéstico funcional.
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