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RESUMO

Tumores pigmentados localizados sobre o disco 6ptico sdo raros e
representam desafio diagndsti co. Paciente masculino, 60 anos, apresenta
baixadaacuidadevisual no olho esquerdo devido alesdo pigmentadaque
cobreo disco Gptico. Foi indicadaaenucl eagdo com recusapel o paciente.
Oquadroevoluiucomdescolamento deretina. Examinadoem outro servico
teve indicagdo de vitrectomia também recusada. Retorna ans nossos
cuidados; feita a enucleacdo o diagnéstico anatomopatol 6gico revelou
melanomamaligno dacordide com invasdo pos-laminar do nervo optico.
A importéncia prognéstica dainvasgo do nervo optico por melanomada
coréideaindando estatotal menteesclarecida. Emborararo, tumor pigmen-
tado cobrindo o nervo Gptico pode representar melanoma maligno. O
diagndstico diferencial destes casos € geralmente dificil, porém seu re-
conhecimento aultra-sonografiaocul ar épatenteedescolamentoderetina
associado é sinal de atividade tumoral. Os riscos de disseminacédo da
doenca exigem atencdo na suspeita diagnéstica e conduta precisa.

Descritores: Neoplasiasdacoréide/patologia, Neoplasiasdacoréide/cirurgia; Neoplasias
dacoréide/diagnoéstico; Nervodptico/patologia, Melanoma/cirurgia; Evisceracéodoolho;
Invasividade neoplasica; Relatode caso

| NTRODUCAO

Invasdo do nervo Optico por melanoma maligno da coréide (MM) éum
evento raro, geralmente so ocorrendo em tumores negligenciados ou com
padréo de crescimento difuso®2,

A topografia e aspecto das lesbes podem gerar grande dificuldade no
diagndstico clinico e correto manejo desses casos. O objetivo deste traba-
Iho é relatar um caso de pequeno melanoma de coréide com invasdo do
nervo optico, discutindo as dificuldades no seu diagndstico diferencia e
tratamento.

RELATO DE CASO

Individuo masculino, 60 anos, apresentavabaixa progressivadavisdo em
olho esguerdo (OE) nos Ultimos 2 meses. A acuidade visual eraigual a0,9 &
direitae conta dedos a 10 cm aesquerda. O exame do olho direito (OD) n&o
mostravaalteractes. A pressdo intra-ocular erade 14 mmHg OD e 15 mmHg
OE. A fundoscopia em olho esquerdo observava-se lesdo pigmentada
elevada que impedia a avaliagcdo da papila dptica. A por¢do da leséo que
cobria diretamente a papilatinha aspecto aveludado, com coloragéo casta-
nha e formato em cogumelo com aparente origem na cordéide justa-papilar
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temporal e superior. A periferiadalesdo apresentavatonalidade
cinza, com depositos aaranjados na superficie (Figura 1A). A
ecografiaocular mostrava massa hipoecdica, com espessurade
2,88 mm, sobre nervo Gptico de didmetro aparentemente normal
esimétrico ao contralateral. A angiografiafluoresceinica(AGF)
revelava lesdo com hipofluorescéncia por bloqueio e discreto
vazamento periférico tardio. A tomografia computadorizada
(TC) das Orbitas mostrava nervos 6pticos de didmetro normal e
simétricos. A avaliago oncol 6gica sistémica ndo revelou pre-
senca de lesdo mestastatica ou primaria em outros érgaos.

Emborao aspecto oftalmoscdpico e angiofluorescei nogré-
fico gerasse duvida diagnostica entre MM e melanocitoma,
tratava-se de olho legalmente cego com a possibilidade de
portar tumor maligno de grande potencial metastético. Por
esses motivos, foi proposta enucleagdo do globo ocular.

Apesar de esclarecido sobre as possibilidades diagndsti-
cas, 0 paciente mostrou-se rel utante quanto ao procedimento.
Um més mais tarde a acuidade visual a esquerda passou a
percepcdo de vultos. Nessa época, procurou atendimento de
urgéncia em outro servigo. Foi informado ser portador de
descolamento de retina sendo proposta vitrectomia. A
fundoscopia mostrava descolamento de retina, com grande
tortuosidade e congestdo vascular (Figura 1B). Retornou ao
NOSSO Servigo para uma segunda opini&o e, depois de esclare-
cido sobre osriscos de umacirurgiaintra-ocular em olho com
provavel tumor maligno, concordou com a enucl eagéo.

O estudo histopatol 6gico do olho enucleado revelou MM
comtipo celular predominantemente fusiforme, nucléolos evi-
dentes e figuras de mitose atipicas. A membrana de Bruch
estavarotasuperior etempora menteapapila. O tumor invadia
0 nervo oOptico posteriormente alémina cribosa, com margem
cirargicalivre(Figura?2).
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DI SCUSSAO

LesBes pigmentadas que se situam proximas ou sobre o
disco éptico, representam um desafio diagndstico. Melanoci-
toma ou nevo magnocelular é provavelmente 0 mais comum
desses tumores. Trata-se de tumor densamente pigmentado
(castanho ou negro), geralmente com aparéncia aveludada. A
ocorréncia de transformagéo maligna é extremamenterara. O
tumor € assintomatico na maioria dos casos. Ocasiona mente
pode haver a presenca de escotomas ou baixa da acuidade
visual por obstrucdo vascular. A observagao seriada é suficien-
te como forma de manejo para os melanocitomas. Pode haver
crescimento progressivo sem que isso indique transformacéo
maligna®.

Melanomas primarios do nervo Optico sdo extremamente
raros e usuamente erroneamente diagnosticados como me-
lanocitomas até que levem a baixa de visao.

A abordagem diagndstica complementar nesses casos inclui
ecografia ocular para se obter medidas seriadas e afastar a
possibilidade de crescimento; AGF naqual os MM usualmente
apresentam presenca de circulag8o intrinseca, e os melanocito-
mas hi pofluorescéncia por bloguei o devido adensa pigmenta-
¢ao; TC ou ressonancia nuclear magnética de érbitas para
avaliar possivel invasdo macroscépica do nervo optico.

A presenca de aumento da pressdo intra-ocular tem sido
apontada como fator facilitador da invaséo do nervo optico
por células tumorais flutuantes no vitreo, embora como no
Nosso caso, ndo seja fator indispensavel ¥. A avaliagdo ele-
trofisioldgica ja foi sugerida como teste diagnéstico para a
invasdo tumoral do nervo éptico, entretanto até o presente
ndo encontramos estudos comprobatérios na literatura®.

Figural-A)Lesé&opigmentadade coloracdo marrom e superficie “aveludada” (setas brancas), aporc¢éo coroidal dalesdo tem aspecto

acinzentado (setas negras). B) Ummés apés. Descolamento exsudativode retinae sinais de congestaovascular. Por¢cdo mais pigmentadada
lesédo cobrindo onervo 6ptico evidente (seta)
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Figura2-Microfotografiamostrandootumor(M)sobreonervoéptico(NO).
Ascélulasneoplasicasinvademonervoépticoalémdaregidaolaminar
(setabranca). Laminacribosa(setanegra). (Hematoxilina-eosina20X)

Em casos selecionados como em pacientes monocul ares,
tumores de aspecto muito atipico ou pacientes que recusam a
enucleacdo sem comprovacao definitiva de que portam tumor
maligno, abidpsiaaspirativacom agulhafinapode ser tentada.
A avaliagdo citol 6gicado material aspirado nem sempre éfécil,
com freqiiente ocorrénciade material ndo representativo®. Ha
ainda, relato da associagdo de MM e melanocitoma em um
mesmo olho, o que pode resultar em erro diagnostico por
aspiracdo de material proveniente da parte benignadalesio®.

Os MM tendem a se exteriorizar através dos canais escle-
rais pré-formados. Embora a invasio secundéria do nervo
Optico por melanoma de cordide tenha sido mostrada como
sendo a mais frequente causa de tumor de nervo 6ptico, sua
ocorréncianaclinicaéextremamenterara, sendo estimadaem
0,6 a3,7% dos melanomas de cor6ide®”. Esse comportamento
atipico, geralmente esta associado a tumores negligenciados
que foram deixados crescer por muito tempo, tumores que
apresentam invasdo de retina ou aos raros casos com padréo
de crescimento difuso e altaagressividade, onde as|esdes sdo
primariamente compostas por célul as epiteli6ides™2.

O significado prognéstico dainvasdo do nervo éptico por
melanomas de coréide ainda ndo é claro. Weinhaus et a®
estudou 63 casos e encontrou significancia estatistica apenas
pelaandliseunifatorial, quando utilizadaandlise de multivaria-
veiso nimero de células epitelidides e localizagdo damargem
anterior daleséo foram os Unicosfatores deimportanciaprog-
nostica. Shields et a® relataram a invasdo de nervo éptico
como sendo sinal de mau progndstico em série de melanomas
com padréo de crescimento difuso, embora chamem atencéo de
gue o pegqueno nimero de pacientes estudado impede um per-
feito entendimento desse achado. Além disso, melanomas di-
fusosgeralmente sdo dedificil diagndstico clinico egeramente
compostos por células epitelidides de extrema agressividade?.

A presenca de descolamento exsudativo de retina em nosso
caso, levou a proposta de vitrectomia via pars plana em outro
servico. Cirurgiasintra-ocularesem olhos com tumoresmalignos
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podem ter resultados bastante desagradaveis. Quando a eco-
grafia ocular e oftalmoscopia indireta ndo eram amplamente
difundidas, relatos de casos de identificacdo pds-operatoria
de melanomas de cordide em cirurgias de cataratae glaucoma
(inclusive com exteriorizagdo do tumor pela incisdo), ou a
identificacdo de tumor orbitério apds evisceracdo de olho
cego doloroso eram mais frequentes®'d. Uma vez que as
células neoplasicas ganham acesso ao espago subconjuntival
elou orbitario, a possibilidade de metéstase linfética e/ou he-
matogénica aumenta. Extensfo extra-escleral de MM leva a
uma mortalidade 2 a 3 vezes maior que a de pacientes com
tumor intra-ocular apenas®?. Apesar das possiveis complica-
¢Oes ao se operar inadvertidamente um olho com neoplasia
intra-ocular maligna, existe uma modalidade terapéutica que
conscientemente o faz para remover o tumor. Esse procedi-
mento é denominado endoressecdo (remogéo interna por vi-
trectomia). Tal forma de tratamento ndo é atual mente ampla-
mente aceitaou utilizada. Tem sido realizadaem casos sel ecio-
nados, sob anestesia hipotensora, em centros de referéncia
paraoncologiaocular, como parte de protocol os deinvestiga-
¢ao para novos tratamentos e consentimento informado do
paciente®149, Uma grande desvantagem desse tipo de trata-
mento é que a invasdo microscopica parcial de esclerando é
tratadanem identificada. Damato et al*®, recentementerel ata-
ram um caso de recidivado tumor, sob aformade um nédulo
intra-escleral, apds endoresseccao. Esse relato também evi-
dencia outras limitagdes possiveis com este procedimento
como a necessidade de multiplas cirurgias vitreo-retinianas
consecutivas, 0 mau resultado visual em lesdes proximas ao
disco éptico e a permanéncia prolongada de 6leo de silicone
na cavidade vitrea. Essa Ultima prejudica bastante o exame
ultra-sonogéfico e quando os meios ndo séo claros, impede
uma correta avaliacdo de possivel recidivalocal®9,

A invaséo do nervo 6ptico é achado raro em MM. Por esse
motivo ndo h& consenso ou proposta terapéutica compro-
vadamente mais eficaz. Pensamos que como a visdo invaria-
velmente esta muito comprometida e os tratamentos locais
como a braquiterapia e termoterapia, além de provavelmente
nao conseguiram destruir todo o tumor levam com certeza a
importante dano adicional ao nervo Optico, consideramos a
enucleacdo como o tratamento de escolha paratais casos.

Em lesBes pigmentadas peripapilares, baixa da acuidade
visual, sinais de compressdo dos vasos retinianos, presenca
depigmento alaranjado sobrealesdo e o formato em“ cogumel 0”
devem levar asuspeitade MM. A obtencéo de um longo coto
do nervo éptico durante a enucleacéo desses casos é sempre
aconselhavel, pois embora atipica ainvasdo do nervo Optico
por MM de cordide pode ocorrer mesmo em pequenas lesdes
€cOmo no caso relatado.

ABSTRACT

Small-pigmented lesions over the optic disc are very rare and
may represent a diagnostic challenge. To report a case of a
small malignant choroidal melanomainvading the optic nerve.

Arq Bras Oftalmol 2003;66:369-72



372 Invasao do nervo Gptico por melanoma peripapilar - Relato de caso

A 60-year-old male presentswith low visionintheleft eyedue
to a small, pigmented lesion over the optic disc. At first the
patient refused enucleation. One month later, after further
drop in visual acuity, the patient was seen at another service,
diagnosed as having a retinal detachment, and pars plana
vitrectomy was proposed but also refused by the patient.
Returning to our service, the eye was enucleated and a fina
diagnosis of choroidal melanoma with post-laminar optic
nerve invasion was made. Although rare, pigmented lesions
over the optic disc may represent a malignant melanoma. The
prognostic significance of optic nerve invasion by choroidal
melanoma is not clear yet. The differential diagnosis in these
casesisusualy difficult but asolid lesionisclear at ultrasonogra-
phy and serous retinal detachment may predict a active tumor
lesion. The management of these cases needs accuracy to avoid
the unpleasant consequences of dissemination.

Keywor ds: Choroid neoplams/pathology, Choroid neoplasms/
surgery; Choroid neoplasms/diagnosis; Optic nerve/patholo-
gy; Melanoma/surgery; Eye visceration; Neoplasm invasive-
ness, Case report
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