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RESUMO

Osarcomagranul ocitico étumor quefreqlientementeapareceem pacientes
portadores de leucemia miel 6ide aguda, podendo aparecer em diferentes
regides do corpo, incluindo a 6rbita. Nesta Ultima localizag&o, € mais
fregliente em criancas e adultos jovens, com discreta predominancia em
pacientes do sexo masculino. Este € um caso de sarcoma granul ocitico
orbit&rio de evolugdo rapida, sem manifestagdo sistémica associada em
uma paciente de 33 anos de idade, o que o tornaincomum. O surgimento
do sarcoma granulocitico orbitério sem acometimento leucémico pode
ocorrer em cerca de 88% dos pacientes com acometimento orbitario. A
mai oriados paci entes apresenta evidénci as hematol 4gicas de comprome-
timento sistémico em 2 meses apds amanifestacdo orbitaria. Nesterelato
de caso, a paciente ndo apresenta acometimento sistémico, apesar da
manifestacdo orbitériaestar presente ha 30 meses. Os principaisdiagnos-
ticos diferenciais do sarcoma granulocitico orbitario sdo o linfoma, o
rabdomi ossarcomae o neuroblastoma. O diagnéstico podeser dificultado,
principalmente nos casos sem acometimento sistémico, nos quais 0s
exames de imagem e as manifestacBes clinicas pouco diferem de outras
doencas. Paraodiagndstico deve-serealizar umabidpsiadalesdo orbitéria
paraandlise anatomopatol 6gica e imuno-histoquimica. O tratamento nos
casosde sarcomagranul ociti co orbitari o sem acometi mento sistémiconédo
épadronizado. A hipétese diagndsticade sarcomagranul ocitico orbitario
deve ser aventada em casos de paci entes com tumoragéo orbitariamesmo
gue ndo apresentem sinais ou sintomas sistémicos e independentes da
faixaetaria

Descritores: Leucemia mieléide/patologia; Neoplasias Orbitarias/patologia; Sarcoma,
granulocitico/patologia; Diagnoéstico diferencial; Tomografia computadorizada por raios X

INTRODUCAO

O sarcoma granulocitico, primeiramente descrito em 1811 por Allen
Burns, é um pequeno tumor que aparece em pacientes portadores de leuce-
miamiel 6ide aguda, e em alguns casos podendo preceder as manifestaces
sistémicas da doenca. Este tumor apresenta como caracteristica clinica o
aspecto esverdeado de sua superficie, dai 0 nome de cloroma. Também
denominado de miel oblastoma, mielocitoma, cloroleucemiae sarcomamie-
|6ide, ele se manifesta principal mente nos subtipos M4 e M5 da leucemia
miel6ide aguda (LMA)®,

Pode aparecer junto com a doenca sistémica ou preceder as manifesta-
¢Oes sistémicas do sangue periférico ou da medula 6ssea, em alguns casos
em até 1 ano®.

O sarcoma granulocitico pode aparecer em diferentes regides do corpo,
incluindo a orbita. Nesta dltima localizag&o, € mais freqliente em criangas e
adultos jovens®.
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558 Sarcoma granulocitico em 6rbita: relato de caso

Este € um caso de apresentacdo incomum, em um paciente
de 33 anos de idade com quadro de envolvimento orbitério e
de evolucdo rdpida, sem manifestacdo sistémica associada.

RELATO DE CASO

N.S.L., 33 anos de idade, sexo feminino, branca, apresen-
tando quadro oftalmoldgico de proptose progressiva no olho
esquerdo acompanhada de dor nos Ultimos 2 meses antes de
seu primeiro atendimento no Setor de Orbitado Departamento
de Oftalmol ogiadaEscolaPaulistade Medicina- UNIFESP. A
paciente referiaum episodio semel hante ha cercade 12 meses,
sendo tratada com corticoterapia oral com resultado satisfato-
rio. No momento da consulta a paciente referia estar fazendo
uso de dexametasona 8 mg via oral 2 vezes por dia ha 1 més
sem melhoradasintomatol ogia. Negava antecedentes familia-
res e pessoais.

No exame oftal mol 6gi co apresentava acuidade visual com
melhor correcéo de 20/20 no olho direito (OD) e 20/100 no olho
esquerdo (OE). As pupilas eram fotorreagentes e normais. A
motilidade extrinsecaocular apresentavalimitagéo em aducéo,
abducéo, infralevoversdo e infradextroversdo. A medida da
exoftalmometria utilizando-se o exoftalmdmetro de Hertel foi
de 15 mmem OD e 23 mm em OE. O olho direito mostrava-se
sem alteracdo, porém o olho esquerdo apresentava edema
palpebral 2+/4+, equimose, proptose axial, hiperemiaconjunti-
val e quemose inferior (Figura 1). A tonometria de aplanagdo
erade 18 mmHg no OD e24 mmHg no OE eo examedefundo de
olho ndo revelou quaisquer alteragdes em ambos os olhos.

Diante da suspeita de oftalmopatia tireoidiana, a paciente
foi investigada sistemicamente.

O exame clinico sistémico ndo apresentou alteracoes,
assim como ostestesdefuncéotireoidiana (T4, TSH). O exame
detomografiacomputadorizadade 6rbita (Figura?2) apresenta-

palpebral, equimose, proptose axial, hiperemia conjuntival e quemose
inferior
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vaumalesdo intrae extraconal com densidade de partes moles
hiperdensa com realce apds contraste. A imagem por resso-
nancia magnética de érbita apresentava uma lesdo expansiva
sblida com sinal intermedidrio em T1 e T2 (Figura 3) que
ocupava a regido supero-lateral da Orbita esquerda, extra e
intraconal, deslocando media mente a muscul atura extrinseca
adjacente e o nervo Gptico esgquerdo, determinando acentuada
proptose. Houve realce apos injecdo endovenosa do contras-
te paramagnético (gadolineo). Ndo haviadefinicéo da glandu-
la lacrimal esquerda, que permitisse observar plano de cliva-
gem com ales&o.

A lesdofoi biopsiadaatravésde umaorbitotomialateral ea
analise anatomopatol 6gica revel ou processo inflamatdrio cro-
nico inespecifico. Neste momento, o esquema de corticotera-
piaviaoral (dexametasona 8 mg, 2 vezes por dia) foi re-intro-
duzida e mantida observacdo cuidadosa.

Figura 2 - Corte axial de um exame de tomografia computadorizada
(janela de partes moles): observa-se uma leséo intra e extraconal com
densidade de partes moles com realce apés contraste

NS - ‘

Figura 3 - Corte axial de um exame de ressonancia magnética (T2):
Presenca de lesdo expansiva sélida com sinal intermediario, ocupando
a regido suUpero-lateral da érbita esquerda, extra e intraconal
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Duas semanas apds, a paciente retornou com queixa de
piora da dor ocular, fraqueza e fadiga. Houve piora da sua
acuidade visual, assim como proptose severa, quemose e
hiperemiaconjuntival. Frente a piorado quadro, apacientefoi
submetida a nova bidpsia. O estudo anatomopatol dgico reve-
lou quadro sugestivo de infiltracdo por sarcoma granul ocitico
(Figura4A). A imuno-histoquimicafoi realizada pelo método
estrepto-avidina-biotina complexo/HRP e os antigenos pes-
quisadosforam: LCA, PANB, PANT, mieloperoxidaseelisozi-
ma, revel ando positividade paraos antigenoslisozimaemielo-
peroxidase (Figura 4B e 4C). Com isso, o perfil imuno-histo-
guimico associado aos achados histolégicos desta bidpsia
foram compativeiscom infiltragcéo por sarcomagranulocitico.

A pacientefoi submetidaainvestigacéo sistémica, incluin-
do puncéo de medula, que ndo demonstrou doenca medular.
Iniciou quimioterapia sistémica com Ara-c e Daunorubicin.
Houve melhora importante do quadro com diminuicdo da
proptose, dor e acuidade visual. Ao exame oftalmoldgico a
paciente apresentava uma nébula corneana no olho esquerdo
(Figura 5). Ap6s 20 dias a paciente foi internada para nova
sessao de quimioterapia. O exame de ressonancia magnética
de érbita apds as sessdes de quimioterapia apresentava acen-
tuada reducdo das dimensbes da lesdo, notando-se apenas
leve hipersinal em T2 e realce laminar adjacente a glandula
lacrimal, possivelmenteresidual (sequielas).

A paciente permanece em seguimento ambulatorial .

DISCUSSAO

O sarcoma granulocitico tipicamente acomete criancas
com uma média de idade de 7 anos®¥, sendo 0 acometimento
de pacientes na fase adulta mais raro®.

Na literatura observa-se uma predominancia desta doenca
em populagdes africanas, do leste asiético, sul-americanas, e
outras com descendéncia espanhola®+%, assim como uma
discreta predominancia em pacientes do sexo masculino®©69,

O acometimento ocular éfacilmenteidentificado atravésde
sinais como: proptose, inflamag&o orbitéria, aumento da gléan-
dulalacrimal, tumorac&o pal pebral, irianaou conjuntival, uvei-
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te e massa escleral ¢+6%13), Dentre estes sinais a proptose é 0
maiscomum+48),

Neste trabal ho relatamos um caso de sarcoma granulociti-
co emumapaciente de 33 anosdeidade, brasileira, sem acome-
timento sistémico. A pacientereferiaum episddio de proptose,
sem qualquer outro sinal ou sintoma ha cerca de 12 meses.
Segundo alguns autores o surgimento do sarcoma granul ociti-
co orbitério sem acometimento leucémico sistémico nédo &
incomum podendo ocorrer em cercade 88% dos pacientescom
acometimento orbitario®. Quanto ao subseqiiente desenvol-
vimento da doenga sistémica, 0s mesmos autoresobservaram
gque em 2 meses apds a manifestacdo orbitéria a maioria dos
pacientes apresentava evidéncias hematol 6gicas de compro-
metimento sistémico®.

Outros autores relatam que cerca de 57% dos pacientes
apresentaram sinais de envolvimento sistémico da doenca 5
meses apés o diagndstico da lesdo orbitaria®.

Neste relato de caso, a paciente ndo apresenta acometi-
mento sistémico, apesar da manifestacéo orbitaria estar pre-
sente h& 20 meses. Alguns autores relatam interval os prolon-
gados entre o aparecimento dalesdo orbitéria e o acometimen-
to sistémico, variando de 1 a 16 anos*+19,

Os principais diagnésticos diferenciais do sarcoma granu-
locitico orbitéario sdo o linfoma, o rabdomiossarcomae o neu-
roblastoma. O diagnostico pode ser dificultado, principal men-
te nos casos sem acometimento sistémico, onde os exames de
imagem e as manifestagfes clinicas pouco se diferem de
outras patologias®.

Para o diagnéstico deve-se realizar uma biopsia da leséo
orbitariaparaandlise anatomo-patol 6gicaeimuno-histoquimi-
ca. Com o desenvolvimento do corante de Leder e daimuno-
histoquimica o patologista obteve um grande auxilio para o
diagnéstico do sarcoma granulocitico orbitario®. Cerca de
98% dos casos de sarcoma granul ocitico apresentam positivi-
dade para o corante de Leder e para os antigenos lisozima na
imuno-histogquimica®.

Neste relato aimuno-histoquimicafoi realizada revelando
positividade paraos antigenos L CA, mieloperoxidase e lisozi-
ma e os achados histoldgicos da bidpsia foram compativeis
com infiltragdo por sarcomagranulocitico.

Figura 4 - Fotomicrografia - Sarcoma granulocitico - Aumento de 400X. A: HE. Neoplasia constituida por células redondas com alta relagéo ntcleo-
citoplasmatica e citoplasma escasso; B: IH. Lisozima - Observamos imunocoloragdo acastanhada no citoplasma de células neopléasicas; C:
IH. Mieloperoxidase - Observamos imunocoloragdo acastanhada no citoplasma de células neoplésicas
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Figura 5 - Ap6s quimioterapia sistémica - houve melhora importante do
quadro com diminuicdo da proptose, dor e acuidade visual. Presenga
de nébula corneana no olho esquerdo

O tratamento nos casos de sarcoma granul ocitico orbitério
sem acometimento sistémico ndo é padronizado®®. Alguns
autores preferem aassociagdo da quimioterapiacom aradiote-
rapia®®. Em casos de pacientes idosos sem acometimento
sistémico geralmente opta-se pela radioterapia, evitando qua-
dros de mielossupressdo que normalmente acompanham a
quimioterapia®.

O prognostico nestes casos de sarcoma granulocitico
orbitario sem acometimento sistémico é indeterminado®®.

A hipétese diagnostica de sarcoma granul ocitico orbitario
deve ser aventada em casos de pacientes com tumoracdo
orbitaria mesmo que néo apresentem sinais ou sintomas sisté-
micos e independente da faixa etaria.

Esta paciente permanece em acompanhamento ambul ato-
rial sem apresentar até o presente momento sinais de envolvi-
mento sistémico.

ABSTRACT

Orbital granulocytic sarcomaisalocalized tumor consisting of
malignant cells of myeloid origin. This tumor may present in
association with acute myelogenous leukemia. Granulocytic
sarcomamay be found in avariety of locations throughout the
body including the orbit and typically affects children and
young adults. There is a slight male predominance in these
cases. Thisisan uncommon casereport of a33-year-old Latin-
American woman who was admitted to the Hospital for rapidly
progressive orbital proptosis. There was no systemic manifes-
tation of leukemia. The occurrence of orbital granulocytic
sarcoma before the devel opment of systemic leukemiain chil-
dren and young adults is not uncommon and these cases
frequently develop hematological evidence within 2 months
after initial orbital disease. In this case report, there was no
systemic manifestation of leukemiain thelast 30 months, even
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in the presence of orbital tumors. Granulocytic sarcoma is
most frequently confused with malignant lymphoma, rhabdo-
myosarcomaand neuroblastoma. The differential diagnosis of
these cases can be challenging, particularly when there is no
evidence of systemic leukemia, when imaging features are not
sufficiently specific to distinguish granulocytic neoplasms
from other tumors. To establish the diagnosis often a biopsy
isrequired. The treatment in such cases (orbital granulocytic
sarcoma) is not standardized. Orbital granulocytic sarcoma
may be suspected in cases of orbital tumors even in the
absence of systemic manifestations of leukemia at any age.

K eywor ds: L eukemia, myeloid/pathology; Orbital neoplasms/
pathology; Sarcoma, granulocytic/pathology; Diagnosis, dif-
ferential; Tomography, x-ray computed
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