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T resumo
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tumoral.

Os autores relatam um caso de meduloepitelioma terat6ide maligno intra-ocular acometendo
uma menina de 7 anos com histéria de glaucoma congénito. O padrao histolégico demons-
trou ilhas de epitélio primitivo, com freqiientes estruturas tubulares e focos de cartilagem.
Apbs procedimento cirdrgico, a paciente encontra-se bem, sem evidéncia de recorréncia

abstract "

The authors report a case of intraocular malignant teratoid medulloepithelioma affecting a seven | Diktyoma

years old girl with congenital glaucoma. The histological sections showed areas of primitive and

Medulloepithelioma

undifferentiated cells, with frequent tubular formations and foci of mature hyaline cartilage. After

surgical treatment the patient is well and free of recurrence.

Neoplasm of the ciliary body

Introducéo

Meduloepitelioma intra-ocular € uma rara neoplasia
embriondria, originada do epitélio ciliar nédo-
pigmentado indiferenciado. Apresenta crescimento
lento, sendo localmente agressivo e com metastases a
disténcia infreqlientes. Acomete criancas e, preferen-
cialmente, o corpo ciliar (1). Foi reconhecido e desig-
nado como carcinoma primitivo por Badel e Lagrange
em 1892 (2). Verhoeff descreveu outro caso em 1904
(3), o qual denominou “teratoneuroma”, apesar de
este ndo conter elementos teratdides. Fuchs relatou
caso similar em 1908 (4), com presenca de células
pouco diferenciadas arranjadas em corddes, o qual de-
nominou “diktioma”, derivado do radical grego que
significa rede. Esta designacdo ndo inclui as caracteristi-
cas citoldgicas e embrionérias da lesdo, mas continua o
termo mais popular para esta lesdo. A designacao

“meduloepitelioma” foi utilizada pela primeira vez em
1931, por Grinker (5).

O presente relato descreve o caso de uma crianca
de 7 anos, do sexo feminino, com histéria de glaucoma
ha um ano, sendo posteriormente diagnosticada, apds
enucleacdo, como portadora de meduloepitelioma
teratéide maligno intra-ocular.

Relato do caso

Paciente do sexo feminino, 7 anos, com exoftalmia
e diminuicdo da visdo ha dois anos, em olho direito,
por glaucoma congénito. Ha um ano foi submetida a
cirurgia para glaucoma fistulizante, permanecendo
com dreno intra-ocular pés-operatério. Tomografia
pos-operatdria mostrou massa intra e extra-ocular resi-

800G ‘GEZ-€63 "d ' U 'gE "A ‘Olouer Bp Oy

233

|eliojeloqe euloipaly @ eibojojed ap oJid|iselg [eulof

1. Residente em patologia,
Departamento de Patologia
Médica, Universidade Federal do
Parana (UFPR).

2. Médico patologista do Hospital
Infantil Pequeno Principe.

3. Médica oncologista pediatrica
do Hospital Infantil Pequeno
Principe.

4. Médica oftalmologista
pedidtrica do Hospital Infantil
Pequeno Principe.

5. Professor titular de patologia
médica, Departamento de
Patologia Médica (UFPR).




Rio de Janeiro, v. 38, n. 3, 2002

234

Jornal Brasileiro de Patologia e Medicina Laboratorial

dual com necrose conjuntival, sendo realizada subsequiente
enucleacdo, com saida de mdiltiplos fragmentos irregulares,
medindo, no conjunto, 2,5cm x 2,5cm x 1,5¢m, de colora-
¢do cinza esbranquicada, foscos e macios.

Cortes histolégicos corados por hematoxilina e eosina
demonstraram uma neoplasia composta por corddes
anastomosantes (Figura 1) infiltrando a esclera e o corpo
ciliar (Figura 2). Os corddes eram formados por células
clbicas e poliédricas, com citoplasma eosinofilico, nlcleos
centrais, nucléolos inconspicuos e figuras de mitose au-
sentes (Figura 3). Observou-se presenca de ilhas forma-
das por células pequenas, arredondadas, com citoplasma
escasso e nucleos hipercromaticos em meio a uma matriz
eosinofilica e fibrilar, PAS positiva, formando lengéis. Tam-
bém foram observados focos de cartilagem hialina com
condrécitos bem formados (Figura 4) e formacdes
tubulares com epitélio colunar pseudo-estratificado.

Figura 1 - Neoplasia constituida por corddes anastomosantes e grupos de células
neuroepiteliais (H&E 40x)

Figura 2 - Infiltracdio da esclera por estruturas tubulares neopldsicas (H&E 100x)

Figura 4 - llha de cartilagem hialina (H&E 40x)

Os meduloepiteliomas ocorrem no corpo ciliar, sendo
raramente encontrados no nervo dptico ou na retina (10-
13). Tornam-se aparentes durante a primeira década de vida,
com uma média de idade variando de 4 a 7 anos (1, 6-8, 14,
15). Shields, em uma série de dez casos publicadas em 1996
(6), observou que as manifestacdes clinicas mais freqlientes
foram perda visual devida a subluxacao do cristalino, catara-
ta e glaucoma, sendo que 60% dos pacientes apresentaram
hipertenséo intra-ocular. Importantes aspectos clinicos foram
a dificuldade e o atraso no diagnéstico e no correto trata-
mento dos pacientes, sendo, em seis dos dez casos, de trés a
18 meses a média de tempo para o correto diagnéstico. No
presente caso, a paciente permaneceu 20 meses sem o diag-
ndstico correto da neoplasia.

O tumor é composto por proliferacéo de células neuro-
epiteliais, arranjadas em corddes, lencdis e tdbulos, entre-
meadas por espacos cisticos, contendo substéncia basofi-
lica, amorfa, positiva na coloracao de alcian blue, compa-
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tivel com acido hialurénico. Os corddes sdo formados -
por uma ou muitas camadas de células colunares e
cubdides, com ndcleos periféricos e citoplasma eosinofilico
e granular. Outras areas sdo formadas por células
neuroblasticas, com matriz fibrilar, ntcleos redondos,
hipercromaticos e com citoplasma escasso, onde podem
ser encontradas rosetas de Flexner-Wintersteiner. Mitoses
e atipias celulares sdo infreqlientes. O tumor € invasivo,
comprometendo esclera e trato uveal. Nos casos teratdides,
que se estima corresponderem a um terco do total (4),
observam-se cartilagem hialina, como no presente relato,
tecido muscular esquelético e tecido encefalico. O perfil
imunoistoquimico tem demonstrado positividade para
enolase neuroespecifica nos tlbulos neuroepiteliais e nas
rosetas, anticorpos especificos musculares nos feixes de
mdusculo estriado, proteina éacida glial fibrilar e proteina S-
100 nas ilhas de tecido neuroglial e vimentina nos ele-
mentos mesenquimais (7, 8).

O meduloepitelioma intra-ocular pode ser congénito ou
adquirido. Os congénitos sdo derivados do epitélio ciliar
indiferenciado, sendo encontrados na infancia; os adquiri-
dos séo derivados do epitélio diferenciado e acometem adul-
tos (1). Zimmerman, em 1971 (9), classificou estes tumores
em teratdides e ndo-teratéides e em benignos e malignos.
Os tumores terat6ides sdo os que contém elementos
heteroplasticos, como cartilagem, musculo esquelético e te-
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cido encefélico. Os ndo-teratdides sdo constituidos por uma
proliferacdo pura de células do epitélio ciliar (diktiomas). Os
critérios de malignidade séo: 1) éreas pouco diferenciadas
de células neuroblasticas, lembrando retinoblastoma;
2) pleomorfismo celular e atividade mitética; 3) areas
sarcomatdides; 4) invasao do estroma uveal e da esclera. Tra-
ta-se o presente caso de um meduloepitelioma teratdide
maligno, com invaséo neoplasica da esclera.

O tratamento atual é a enucleacéo, devido ao fato de
o tumor ser agressivo, diminuindo as chances de recidiva
local que ocorrem nos casos de tratamento mais conser-
vador. Nos poucos relatos disponiveis, os pacientes apre-
sentaram uma boa sobrevida apés a cirurgia, com baixos
indices de recorréncias e raras metastases (1, 6-8, 14). Os
pacientes na faixa etaria adulta apresentaram formas mais
agressivas, com areas sarcomatosas, alta taxa mitética,
pleomorfismo e pior sobrevida (6, 15). Até o presente
momento, a paciente relatada neste trabalho apresenta-
se livre de recorréncias.
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