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RESUMO

O melanoma uveal é raro na infincia. Relata-se um caso de melanoma da
cordide em crianca de 5 anos que se manifestou por baixa visiao, olho vermelho
edor.Osexames ultrassonografico e tomografico mostraram tumor intraocular
extenso e o exame histopatolégico mostrou se tratar de melanoma do tipo
epitelicide de pequenas células. Sdo enfatizados os fatores prognésticos do
melanoma coroidal e a raridade do melanoma uveal na crianga.
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INTRODUGCAO

RELATO DE CASO

Os tumores intra-oculares sio raros
na crianga. O mais freqiiente é o retino-
blastoma que representa 3% dos tumo-
res malignos da infancia '.

O melanoma ¢é o tumor intra-ocular
mais comum da idade adulta. Estima-se
que a incidéncia do melanoma nos
E.U.A., na idade de 85 anos, seja de
3,7/100.000; porém, entre individuos
de 20 anos, a incidéncia estimada é de
0,1/100.000 2.

O melanoma uveal é muito raro na
crianga - entre 1624 casos de mela-
noma, OSTERLIND 3 encontrou apenas
0,7% ocorrendo em criangas de 0 a 14
anos. Até o ano de 1965 haviam apenas
14 casos de melanoma uveal descritos
em criangas menores que 10 anos de
idade no mundo *. No Brasil, MIRAN-
DA et al.’ citam um caso de melanoma da
cordide em crianga de 2 anos de idade.

Relatamos um caso de melanoma da
cordide em uma crianga que € acompa-
nhada em nosso Servigo.

LHD, feminina, branca, 5 anos, en-
caminhada para o Servigo de Oftalmo-
logia da Faculdade de Medicina de
Botucatu - UNESP - em janeiro/1995
com queixa de perda da visdo no olho
esquerdo ha 15 dias. Ha 2 dias, apresen-
tou dor ocular forte, olho vermelho e
vomitos. Negava qualquer episddio an-
terior, outros sintomas acompanhantes
ou casos semelhantes em familiares.

Ao exame ocular, o olho esquerdo
apresentava percepgdo luminosa nega-
tiva, injegdo ciliar, edema difuso da
cornea (++/+++), cdmara anterior rasa
(ausente na periferia), iris com atrofia
do mesoderma superficial, semimi-
driase paralitica, cristalino sem altera-
¢des, perda do reflexo vermelho do
fundus e visualizagdo de massa tumoral
escura no setor nasal atras do cristalino.
A digitopressio, o olho estava pétreo e
a fundoscopia observava-se a presenga
de lesdo castanho-escura com areas cla-
ras, bastante elevada, recoberta por reti-
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na descolada, visualizada na regido na-
sal pré-equatorial e se estendendo até o
polo posterior.

A ecografia revelou presenga de
massa na regido pré-equatorial nasal,
estendendo-se do corpo ciliar até o polo
posterior, com formato de “botdo”, me-
dindo 15,1x11,1x16,0 mm, sem forma-
¢Oes cisticas no seu interior. A estrutura
interna era bastante irregular com refle-
tividade média a alta. O tecido era bas-
tante vascularizado ¢ com algumas cal-
cificagdes puntiformes em seu interior.
A retina estava descolada. Havia pe-
quena quantidade de liquido subre-
tiniano.

A tomografia, a lesdo era hiper-
densa, de contornos definidos, pontos
de calcificagdo, com realce apds inje-
¢do endovenosa de contraste, restrita ao
globo ocular (Fig. 1).

Frente aos achados de exame, fez-se
o diagnostico de tumor intra-ocular e
optou-se pela enucleagdo imediata, com
implante de esfera de acrilico na cavi-
dade. Apds a enucleagdo foi feito es-
quema de imunoestimulagdo com BCG.

A macroscopia do globo ocular evi-
denciou massa tumoral enegrecida, pre-
enchendo grande parte da cavidade
ocular, originando-se do podlo posterior,
em formato de cogumelo. Os cortes
histolégicos demostraram neoplasia

Fig 1 - Corte tomografico mostrando globo ocular esquerdo contendo
lesdo hiperdensa e com pontos de calcificagao.
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melanocitica, ricamente vascularizada,
com intensa pigmenta¢do, com ruptura
da membrana de Bruch e invasido
tumoral da esclera, porém sem ultra-
passa-la. A drea de contato do tumor
com a esclera era extensa. A retina esta-
va descolada e com exsudato sub-reti-
niano sero-hemorragico. Ndo haviam
células tumorais no vitreo. O nervo
optico ndo apresentava comprometi-
mento neoplasico. A iris ¢ o cristalino
estavam anteriorizados pelo tumor,
causando diminuigdo da profundidade
da camara anterior e fechamento do
angulo de drenagem por sinéquias ante-
riores extensas. As células tumorais
eram do tipo epitelidide, pequenas e uni-
formes, citoplasma amplo, com grande
quantidade de melanina ¢ nucleo com
nucléolo e raras mitoses (Fig. 2). Foram
observados alguns focos de calcifi-
cagdo (principalmente proximo as mar-
gens do tumor) e focos de necrose tu-
moral. O diagnostico histopatoldgico
foi de melanoma coroidal do tipo pe-
quenas células epitelioides.

Apos 15 meses de seguimento no
Servigo de Onco-oftalmologia da
UNESP, a crianga ndo apresenta doenga
metastasica ou recorréncia local.

DISCUSSAO

O melanoma uveal
é tumor raro. Estima-
se que ocorram cerca
de 1500 casos novos
por ano nos E.U.A,,
com incidéncia calcu-
lada em 6:1.000.000 8.
Nio ha predilegdo
por sexo *8 Quanto a
raga, o melanoma ¢
muito mais freqiiente
em brancos que em
negros °. Geralmente
acomete individuos
acima dos 60 anos 7310,
sendo o pico na 82
década da vida. O
melanoma, especial-
mente o uveal, é raro
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epitelidide, pequenas e uniformes, contendo gran-
de quantidade de pigmento. (HE - x100).

em criangas ''. Na Dinamarca, em estu-
do de 40 anos, encontrou-se apenas 11
casos de melanoma ocular em criangas
menores que 14 anos *. Nos E.U.A,
dentre 791 melanomas, nenhum ocor-
reu em individuo menor que 15 anos '2.
Apenas 1% dos melanomas uveais
ocorrem antes dos 20 anos de idade . A
incidéncia do melanoma ocular na faixa
etaria de até 20 anos esta entre 0,6 a
1’6% 3,13, 14, 15.

Este € o primeiro caso de melanoma
uveal na infincia em nosso Servigo. A
crianga tinha S anos na época do diag-
néstico e nesta ocasido o tumor ja pos-
suia tamanho grande. Tendo em vista
que o melanoma coroidal ¢ um tumor
de crescimento lento, e que leva cerca
de S anos para atingir grandes dimen-
sdes (> 15 mm) ', como o observado
em nossa paciente, pode-se supor que a
doenga tenha se iniciado em tenra ida-
de. Existe relato de crianga recém-nas-
cida que apresentava extenso melanoma
uveal com metéstases hepaticas ',

O melanoma uveal pode se manifes-
tar por queixas de dor ocular forte '3,
visdo borrada '°, € estrabismo 2°, embo-
ra a doenga seja assintomatica em nu-
mero expressivo de pacientes ? ¢ des-
coberta em exame oftalmoscopico de
rotina. A paciente que apresentamos
queixava-se de perda visual que € o sin-
toma mais freqliente nos portadores de
melanoma da cordide ° e pode ser de-
corrente de descolamento da retina ou
catarata '°. Queixava-se também de dor
ocular e olho vermelho, € 0 exame ocu-
lar era compativel com glaucoma agudo
secundario. A presenga de glaucoma
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secundario é um dos fatores de mal
progndstico nos melanomas 22, O au-
mento da pressdo ocular ocorre em cer-
ca de 3,4 a 20% # dos olhos com
melanoma da cordide e pode ser conse-
qiéncia de neovascularizagdo da iris,
crescimento de tecido fibrovascular no
angulo de drenagem, sinéquias anterio-
res ou anteriorizagdo do diafragma len-
te-iris '824. Outras possibilidades seriam
obstrugdo do 4angulo por células
tumorais necréticas ou melanina fago-
citada por macrofagos que ocluiriam o
angulo de drenagem 2.

A biomicroscopia era possivel visua-
lizar a massa tumoral atras do cristali-
no, confirmando-se sua presenga por
meio do exame fundoscdpico. O exame
ultrassonografico mostrava que o tumor
era de origem coroidal. Cerca de 80%
dos melanomas uveais ocorrem na
cordide; 10 a 15% no corpo ciliare 5 a
8% na iris 7. O ultrassom é um exame
particularmente interessante para o di-
agnostico, principalmente quando ha
descolamento da retina extenso ou meios
opacos. Ele pode confirmar a natureza
solida da lesdo e suas dimensdes exatas
- o tamanho do tumor vai influir ndo s6
na escolha do tratamento, como esta li-
gado ao progndstico do paciente ' '°.
Para o ultrassonografista experiente, o
exame pode fornecer indugdes do tipo
histopatolégico do tumor . O exame
sonografico em nossa paciente mostrou
outro aspecto raro do melanoma que foi
a presenga das calcificagdes. Os deposi-
tos de calcio, freqiientes no retinoblas-
toma, raramente estio presentes nos
melanomas 2.

A tomografia também auxilia no di-
agnostico. No presente caso, confirmou
a presenca das calcificagdes e que a le-
sdo estava restrita ao globo ocular. O
valor do exame tomografico nos mela-
nomas esta em detectar a extensido ex-
tra-escleral do tumor - e a presenga de
metastase cerebral.

Apos o diagnostico clinico, optamos
pela enucleagdo. H4 controvérsias
quanto a indicagdo da enucleagdo para
tratamento do melanoma uveal 2, po-
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dendo-se ter, com este procedimento, a
disseminagdo de células tumorais ¥’. O
tamanho do tumor auxilia na escolha do
tratamento. Os melanomas sdo classifi-
cados em pequenos (didmetro menor
que 10mm), médios (10 a 15mm) e
grandes (maior que 15mm) '* 22, Nos
tumores pequenos na Europa e nos
E.U.A., raramente se recomenda a
enucleagdo 2%, podendo-se optar por
“monitorizagdo” do tumor por meio de
exames periddicos - os fatores predi-
tivos que indicariam a intervengio se-
riam o aparecimento de novos sinto-
mas, aumento de tamanho (principal-
mente em espessura), descolamento da
retina e aparecimento de “clumps” de
pigmento laranja na superficie do tu-
mor ' %, Parece que a sobrevida dos
portadores de pequenos melanomas tra-
tados com braquiterapia ¢é superior a de
individuos enucleados ¢, embora as
metastases possam estar presentes tam-
bém nestes pacientes. Nos tumores
maiores € consenso a indicagido da re-
mogdo do globo ocular 2, podendo-se
simplificadamente dizer que a enu-
cleagdo deve ser feita quando o tumor
ocupa a maior parte do globo ocular %,

A localizagdo do tumor é outro fator
importante para a escolha do tratamento
e para o prognoéstico. Os tumores origi-
narios de sitios mais anteriores, pré-
equatoriais, apresentam maior risco de
metastases *°. Porém sdo mais facilmen-
te abordados em ressecgbes cirurgicas
(extra ou endoressecgdes) .

Outros fatores que influenciam na
escolha do tratamento seriam a idade, a
saude geral do paciente e a disponibili-
dade das técnicas alternativas para o
tratamento. No arsenal terapéutico al-
ternativo existem, ainda, uso de placas
radioativas (cobalto, ruténio, iddo '»,
paladio) e a fotocoagulagio ' 2631,

No pos-operatério, a conduta tam-
bém é controversa com relagdo ao uso
de terapéutica adicional. Embora tenha-
mos optado pela imunoestimulagido
pos-operatoria com BCG, nédo ha evi-
déncias de que a quimioterapia ou a
imunoterapia sejam efetivas.

O exame histopatoldgico define ou-
tros fatores relacionados ao progndsti-
co. Os melanomas sdo classificados
histologicamente em epitelidides, fusi-
formes ou mistos - o tipo misto é o mais
freqiiente (52%); o epitelidide é o de
pior prognéstico e ocorre em apenas
10% dos casos ® '. As células epite-
lidides se assemelham as células da
crista neural primitiva, precursoras dos
melandcitos uveais e sdo consideradas
como indiferenciadas ou anaplasicas '°.
Porém, os tumores epitelidides do tipo
pequenas células possuem progndstico
mais favoravel °.

O presente caso foi classificado
histopatologicamente como epitelidide
de pequenas células, assim como tam-
bém outros 2 melanomas que ocorre-
ram em criangas '®'%. Em adig@o ao tipo
celular, a quantidade de mitoses pode
ser indicio de maior agressividade do
tumor. O tumor que descrevemos pos-
suia raras mitoses, a €scassez ou a au-
séncia de mitoses ja foram observadas
em melanomas por outros * '8,

O tumor descrito era intensamente
pigmentado. A quantidade de melanina
parece ndo estar relacionada com ma-
lignidade, podendo tumores densamen-
te pigmentados, supostamente bem dife-
renciados, serem altamente malignos 2.

Nossa paciente encontra-se em se-
guimento. O acompanhamento deve ser
longo, uma vez que as metastases po-
dem ocorrer até 10 anos apods o diag-
néstico 8. As metastases para o figado
sdo as mais freqiientes '5. Aproximada-
mente 30 a 50% dos pacientes morrem
dentro de 5 anos apés a enucleagéo 3334,

Apontamos alguns fatores de prog-
néstico adverso nesta crianga. A idade,
porém, constitui-se em fator favoravel.
Levantamento de SHIELDS et al. '?, de
40 pacientes portadores de melanoma,
seguidos em média por mais de 5 anos,
revelou apenas um 6bito em paciente de
20 anos.

O melanoma uveal, embora raro,
deve ser considerado nos diagnésticos
diferenciais dos tumores intrao-culares
da infancia. O comportamento deste tu-
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mor na crianga parece ser diferente do
melanoma uveal do adulto.

SUMMARY

The uveal melanoma is unusual in
children. We described a child five-
years old with choroidal melanoma
wich occurred with low vision, red eye
and ocular pain. The
ultrassonographic an tomographic
exams showed large intraocular tumor
and in the histopathological analysis
we founded epithelioid melanoma of
small cells. Prognostic factors and the
rarity of the uveal melanoma in the
children were emphasised.

Key words: Choroidal melanoma,
Ocular tumor, Pediatric Oncology.
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