Oftalmologia - Vol. 37: pp.149-152

Comunicacoes Curtas e Casos Clinicos

Sindrome de Horner pediatrica associada a
ganglioneuroma: relato de caso
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RESUMO

Os autores apresentam um caso clinico, de uma crianga, 5 anos, com miose do OE, ligeira ptose
ipsilateral e heterocromia da iris. A durag@o dos sinais oftalmolégicos ¢ desconhecida. Procedeu-
se ao teste farmacologico com Apraclonidina a 0,5% e houve dilatagcdo do OE, com reversao da
ptose. No OD ndo houve dilatagio, confirmando-se o diagndstico de Sindrome de Horner (SH).
Foram realizados RNM do crénio, regido cervical e torax, a qual revelou massa ovalada no me-
diastino esquerdo. O diagnostico anatomopatologico, realizado apos biopsia guiada por TC, foi
compativel com Ganglioneuroma.

Apesar da maioria dos casos de SH na infancia serem de etiologia congénita, ou em decorréncia
de traumas no parto, nem sempre ¢ facil perceber o aparecimento/evolucao dos sinais oftalmolo-
gicos. Na auséncia de historia de traumas obstétricos e/ou cirurgicos, salientamos a importancia
da investigagdo imagiologica e dosagem de catecolaminas urinarias, devido a frequente associa-
¢do dessa sindrome com patologias neoplasicas.
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ABSTRACT

The authors present the case of a child, five years old, with miosis of the left pupil, mild ipsilateral
ptosis and iris heterochromia. The duration of ophthalmic signals is unknown. Proceeded to test
pharmacological Apraclonidine 0.5% and there was dilation of left pupil, with reversal of ptosis.
There Wasn’t dilation of right pupil, confirming the diagnosis of Horner’s syndrome (HS).

We performed MRI of the skull, neck and chest, which showed oval mass in the left mediastinum.
The pathological diagnosis performed after CT-guided biopsy was compatible with Ganglioneu-
roma.

Although most cases of HS in childhood are congenital or due to trauma during childbirth is not
always easy to see the emergence / evolution of ophthalmologic signs. In the absence of a history
of obstetric trauma and / or surgical stress is essential to proceed research imaging and measure-
ment of urinary catecholamines, due to the frequent association of this syndrome with neoplastic
pathologies.

Key-words
Miosis, ptosis, Horner syndrome, ganglioneuroma, apraclonidine.

Vol. 37 - N° 2 - Abril-Junho 2013 | 149



Audrey Sampaio, Ana Paixao, Mariza Martins, Alcina Toscano

INTRODUCAO

A Sindrome de Horner (SH) consiste na cléssica triade
de miose, ptose ipsilateral e anidrose facial, resultando da
lesdo de pelo menos um dos trés neurdnios constituintes da
via oculossimpatica'.

Na idade pediatrica a etiologia pode ser: congénita ou
adquirida. As causas congénitas mais frequentes sdo trau-
matismos obstétricos?, neoplasias e anomalias das caroti-
das®. Dentre as adquiridas, destacam-se as neoplasias (sendo
o neuroblastoma o mais comum), as sequelas de cirurgias
a cabeca/pescoco/torax e as infecgdes®. Quando nenhuma
causa ¢ identificada a sindrome ¢ tida como idiopatica.

RELATO DO CASO

Crianca do sexo masculino, 5 anos, recorre a consulta
por anisocoria e ligeira heterocromia da iris. A mae desco-
nhece ha quanto tempo a crianca apresenta estas alteragdes,
acredita ser desde o nascimento. Nega traumas no parto e
cirurgias prévias. Nao apresenta doengas concomitantes.

Ao exame oftalmoldgico apresentava anisocdria, com
miose do OE, mais evidente em condigdes escotopicas,
ligeira ptose ipsilateral ¢ heterocromia da iris, sendo a iris
do OE menos pigmentada. O estudo motosensorial, bem
como fundoscopico nao revelaram alteragdes. A acuidade
visual ndo corrigida de AO 10/10. (Figura 1)

Fig. 1| Anisocoria, com miose e ligeira ptose do OE.

Procedeu-se ao teste farmacologico com Apraclonidina
a 0,5% (Iopidine, Alcon, Portugal)®, havendo dilatagdo
do OE, com reversdo da ptose ipsilateral apds 1 hora. Nao
houve dilatagdo do OD, confirmando a SH®.

Perante o diagnodstico de SH, e na auséncia de historia
de trauma no parto e/ou cirurgico, foi solicitado RNM de
cranio/regido cervical/térax, bem como dosagem de cate-
colaminas (acido vanilmandélico e acido homovanilico).
A dosagem das catecolaminas urinarias foram normais. A
RNM do térax, evidenciou massa ovalada no mediastino
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Fig. 2| RNM do térax, apresentando massa ovalada de aproxi-
madamente §cm no mediastino superior.

superior de aproximadamente 8 cm de didmetro. (Figura 2)
A cintigrafia com 123 I-MIBG revelou captagao mode-
rada do radiofarmaco pela massa sem evidéncia de metas-
tases, sugerindo o diagnéstico de neuroblastoma. (Figura 3)
Foi realizado biopsia guiada por TC, cujo diagndstico
anatomopatolédgico foi compativel com ganglioneuroma.
Submeteu-se o paciente a intervengdo cirurgica, com
exerése completa do tumor.
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Fig. 3| 123 I-MIBG com captac¢do de radiofarmaco moderada
por massa mediastinal (imagem torax posterior).
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Fig. 4| 123 I-MIBG apo6s 3 meses da exerése do tumor, demons-

trando ndo haver captag¢do do radiofarmaco.

Apds 3 meses, realizou-se nova cintigrafia com 123
I-MIBG, que ndo demonstrou captacdo do radiofarmaco.
(Figura 4)

DISCUSSAO

A SH na infancia constitui muitas vezes um dilema
diagnostico, uma vez que nem sempre ¢ facil perceber se o
aparecimento dos sinais é congénito ou adquirido’. A hete-
rocromia da iris pode ser confundida com o normal desen-
volvimento da pigmentacao iridiana. A presenca de hetero-
cromia normalmente indica lesdo congénita e/ou adquirida
antes dos 2 anos de idade, uma vez que a deposigdo de pig-
mento na iris é controlada pelo sistema simpatico?.

Jeffery et al®, referem que 42% das SH pediatricas sdo
de etiologia congénita, 15% sdo adquiridas sem intervengao
cirurgicas ¢ 42% apos intervengdo cirurgica ao SNC/regido
cervical/torax.

Dentre as causas congénitas, o trauma obstétrico ¢ o
mais frequente®’, decorrente do uso de forceps, extragdo
a vacuo, distocia fetal com injuria ao plexo braquial. Ha
casos relacionados a agenesia das carotidas, bem como
neoplasias.

Dentre as formas adquiridas na auséncia de intervengao
cirurgica, destacam-se as neoplasias, sendo mais frequentes
os tumores neuroblasticos?, dentre estes o Neuroblastoma é
0 mais comum. Dissec¢do carotidea, bem como infecgdes,
sao apontados tambem como causas de SH adquirida.

Neuroblastoma, ganglioneuroblastoma e ganglioneu-
roma, sdo tumores do sistema nervoso simpatico, ¢ podem
ser encontrados na regido cervical, mediastino superior,
glandula adrenal, retroperitonio, e pelvis. Estes trés tumo-
res diferem no grau de celularidade e de maturagdo extra-
celular, sendo os tumores mais imaturos mais agressivos ¢
tendem a ocorrer numa idade mais precoce, idade média de
surgimento aos 2 anos.

O mais benigno dentre estes, ¢ também uma causa rara
de SH ¢ o ganglioneuroma. O neuroblastoma ¢ o mais
agressivo, por ser menos diferenciado, no entanto, possui
um curso relativamente benigno quando diagnosticado na
auséncia de metastases®.

Os tumores neuroblasticos podem secretar catecolami-
nas (VMA e HVA), podendo a sua dosagem urinaria ser
usada como método de rastreio’. No entanto, diversos estu-
dos tém demonstrado niveis normais destas catecolaminas,
mesmo na presenga destes tumores*.

Concluimos que perante uma Sindrome de Horner na
infancia, e na auséncia de historia de trauma obstétrico,
sequelas de cirurgias prévias, bem como um aumento/sur-
gimento de heterocromia da iris, torna-se crucial proceder
a uma detalhada investigacao etioldgica. Uma vez que, ha
uma associacdo com esta sindrome de patologias potencial-
mente graves (neoplasias), ameagadoras a vida e passiveis
de tratamento.
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