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Carcinoma de Meibomio como segundo tumor em portadores

de retinobastoma: relato de dois casos

Eyelid tumor in anophthalmic socket due to retinoblastoma: report of two cases
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RESUMO

Oretinoblastoma pode acometer um ou os dois olhos, ocorrendo de forma heredita-
ria ou esporadica. O portador dessa doenca pode desenvolver, a longo prazo, outros
tipos de tumores ndo oculares. Relatamos dois pacientes: o filho, portador de
cavidade anoftalmica bilateral apds remocao dos olhos devido ao retinoblastoma,
que apresentou segundo tumor palpebral unilateral, afetando a palpebra superior;
e o pai, portador de cavidade anoftdlmica unilateral também por remocao de
retinoblastoma e que apresentou tumoragao de crescimento rapido na palpebra
superior ipsilateral ao olho enucleado. O exame imuno-histoquimico de ambas as
lesdes excisadas revelou que se tratava de carcinoma de glandulas sebaceas. Os
pacientes evoluiram bem apds a remogao do tumor palpebral e, até o momento,
ndo apresentam sinais de recidiva ou metastase.
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ABSTRACT

Retinoblastoma is a unilateral or bilateral intraocular tumor, occurring as a hereditary or
sporadic tumor. Another not ocular lesion is a possibility for retinoblastoma carriers. The
authors report the cases of two patients: a son with bilateral anophthalmic socket due to
retinoblastoma, who presented unilateral upper eyelid tumor; and his father with unila-
teral anophthalmic socket secondary to enucleation due to retinoblastoma and a tumor
growing fastin the upper eyelid at the same side of the anophthalmic cavity. Lesions were
diagnosed as sebaceous carcinoma confirmed by immunohistochemical exam. Both
patients had the eyelid tumors removed, with good resolution. None of them have
presented either signs of recurrence or metastasis.
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INTRODUGCAO

O retinoblastoma é a neoplasia intraocular mais comum na infan-
cia. Ocorre de duas formas: esporadica ou hereditaria, podendo
afetar um ou ambos os olhos®. Cerca de dois tercos de todos os
casos sdo unilaterais e um terco, bilaterais®.

Criangas portadoras de retinoblastoma apresentam risco para
trés condicdes que podem ameacar a vida: metastase do retinoblas-
toma, tumor intracraniano (retinoblastoma trilateral) e tumores se-
cundarios ndo oculares®.

Individuos com retinoblastoma hereditario possuem aproxima-
damente 4% de chance de desenvolver um cancer secundério du-
rante os primeiros 10 anos de seguimento, 18% durante os primei-
ros 20 anos e 26% dentro de 30 anos®,

Criangas com mutacao germinal no gene RB1 que sobreviveram
ao retinoblastoma hereditario, possuem alto risco de desenvol-
verem outros tumores primarios e também outras neoplasias nao
oculares®.

Os tumores secundarios mais frequentes nesses casos sdo 0 0s-
teossarcoma, hemangiopericitoma, condrossarcoma, rabdomiossar-
coma, neuroblastoma, glioma, leucemia, carcinoma de glandula se-
bacea, carcinoma espinocelular e melanoma®.

O retinoblastoma deve ser visto ndo apenas como um cancer
intraocular, mas também como um protoétipo de cancer heredita-
rio em humanos®.

Este relato de caso estéd sendo feito por estarmos acompanhan-
do dois portadores de cavidade anoftdlmica apds remocéo do olho
devido ao retinoblastoma e que apresentaram carcinoma sebaceo
palpebral como segundo tumor. O fato mais sui generis destes dois
casos é que se trata de pai e filho.

RELATO DE CASOS

Caso 1

RTK, masculino, 31 anos, descendente de japoneses, natural de
Mirandépolis - SP. Portador de cavidade anoftdlmica bilateral des-
de os trés anos de idade, secundaria a enucleacao devido a retino-
blastoma bilateral. Este é o Unico filho de mde sadia e pai que teve
retinoblastoma unilateral. Em outubro de 2007 foi atendido no
servico de Plastica Ocular da Faculdade de Medicina de Botucatu -
UNESP, com queixa de lesao na palpebra superior do olho esquer-
do, em crescimento h& um ano. No exame o paciente apresentava
extensa lesdo elevada, acometendo toda a placa tarsal da palpebra
superior, de cor amarelada, sem sinais flogisticos e com cilios pal-
pebrais normais, endurecida a palpacédo (Figura 1). Foi feita a hipote-
se diagndstica de carcinoma sebéceo, diagndstico confirmado por
exame citoldgico por raspado da lesdo tarsal, que foi positivo para
neoplasia, sugestivo de carcinoma. O paciente foi entdo submetido
a cirurgia para exérese do tumor com ampla margem de seguran-
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CARCINOMA DE MEIBOMIO COMO SEGUNDO TUMOR EM PORTADORES DE RETINOBASTOMA: RELATO DE DOIS CASOS

¢a, seguida de reconstrucdo total da pélpebra superior do olho es-
querdo usando retalhos e enxertos. O exame anatomopatoldgico
da leséo excisada foi compativel com neoplasia maligna pouco
diferenciada, de células epitelidides, com margens livres. O estudo
imuno-histoquimico foi positivo para os anticorpos AET/AE3, EMA,
CD 15, Breast - 2 e p 63 (Figuras 2 e 4), definindo o diagnéstico de
carcinoma de glandulas sebdceas.
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Figura 1. Aspecto da lesao palpebral do paciente RTK.

Caso 2

SK, masculino, descendente de japoneses, natural de Mirandé-
polis - SP, 63 anos, pai do paciente descrito no caso 1. Também
portador de cavidade anoftdlmica a esquerda, devido a remocéo
do olho por retinoblastoma. Em marco de 2009 foi atendido com
queixa de surgimento de ndédulo na palpebra superior esquerda ha
trés meses. No exame, apresentava lesdo endurecida, sem sinais
flogisticos, localizada na placa tarsal da palpebra superior esquer-
da. Foi feita a hipotese diagndstica de carcinoma sebaceo e subme-
tido a cirurgia para exérese do tumor (Figura 3, A e B).

Foi feita a exérese do tumor com reconstrucdo da palpebra
superior esquerda. O anatomopatolégico da lesdo excisada foi
compativel com carcinoma sebdceo, com margens livres. O estudo
imuno-histoquimico foi positivo para os anticorpos EMA, CEA, CD
15 e Breast - 2 (Figuras 2 e 4).

DISCUSSAO

O retinoblastoma atualmente possui progndstico bom, com a
cura em cinco anos da maioria das criangas tratadas, desde que o
diagnéstico seja precoce e o tratamento efetivo. Com a sobrevida a
longo prazo, existe o risco de se desenvolver um segundo tumor
nao ocular®, risco esse, aumentado pelo uso da radioterapia®.

Figura 2. Imagem do exame imuno-histoquimico, coloragao para CD15, mostrando positividade difusa, com marcagdo de membrana nas células tumorais, tanto no paciente RTK (A),

como no SK (B). AB 400X.

Figura 3. A) Aspecto da lesao palpebral do paciente SK. B) Lesao do paciente SK imediatamente apos exérese.
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Figura 4. Antigeno de membrana epitelial (EMA) fortemente positivo nas células tuniorais. A) Paciente RTK, B) Paciente SK.ABC 200X.

Nos casos relatados, os portadores de cavidade anoftdlmica
secunddria ao retinoblastoma apresentaram, em idades diferentes,
um segundo tumor ndo ocular, provavelmente devido a sua associa-
¢do com a mutacao no gene RB1. O tumor apresentado por esses
pacientes foi o carcinoma de glandulas sebéceas, localizado nas
palpebras superiores, ambos com apresentacdo unilateral.

O carcinoma de glandulas sebéceas é uma neoplasia maligna
que apresenta agressividade local e pode evoluir com metdstases
para linfonodos e érgaos distantes. Ocorre principalmente na pal-
pebra superior e sua apresentacgao clinica mais comum é como um
nédulo solitario, firme, indolor e fixo ao tarso®. A conjuntiva tarsal é
acometida em 100% dos casos”.

O estudo imuno-histoquimico no carcinoma sebaceo é positivo
para o antigeno de membrana epitelial (EMA)®, 0 que ocorreu em
ambos 0s casos.

Como a maioria dos tumores palpebrais sdo benignos e o car-
cinoma sebaceo pode mimetizar uma condicdo inflamatdria local
como um caldzio ou blefarite, muitos pacientes sofrem com a de-
mora no diagndstico”®, como ocorreu no caso 1 (RTK), que foi diag-
nosticado apds um ano do surgimento da leséo, apesar de ter sido
avaliado por varios especialistas, e nos chegou com lesdo extensa,
acometendo toda a palpebra superior e até parte da inferior.

O progndstico do carcinoma sebaceo é similar ao do carcinoma
espinocelular da pele®. Felizmente, nos dois casos relatados, o diag-
nostico foi feito em tempo de se remover com sucesso toda a leséo.
Até o momento, ambos 0s pacientes nao apresentaram sinais de
recidiva ou metéstases para linfonodos locais.

CONCLUSAO

Os casos relatados reforcam a conhecida tendéncia de apresen-
tacdo de segundo tumor em portadores de retinoblastoma. Ambos
tiveram a remocdo do tumor na infancia, sendo o filho portador de
lesdo bilateral e o pai unilateral. Ambos tiveram carcinoma de
células sebaceas na palpebra, com evolucéo favoravel até o presente
momento.
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