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Melanocitoma do nervo optico

Optic disk melanocytoma: bibliographic review

Enéias Bezerra Gouveia', Maira Saad de Avila Morales’

Resumo

O melanocitoma do disco 6ptico é bem conhecido como uma variante do nervo
melanocitico que geralmente ocorre no disco 6ptico. Historicamente o tumor foi con-
fundido com melanoma maligno. Histopatologicamente é composto por células redon-
das densamente pigmentadas com citoplasma abundante e pequenos nucléolos. O
melanocitoma € considerado um tumor benigno, estaciondrio e com pouca predisposi-
¢ao de sofrer malignag@o. Na maioria dos casos sdo assintomaticos, mas podem apre-
sentar defeitos pupilares e no campo visual. E importante salientar que a transforma-
¢do maligna em melanoma ocorre em 1 a 2% dos casos. Assim, os oftalmologistas
devem familiarizar-se com o melanocitoma do disco dptico e os pacientes afetados
devem ser acompanhados periodicamente.
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INTRODUCAO

melanocitoma do disco Optico apresenta-se

como uma lesdo densamente pigmentada, pou-

co sobrelevada, arredondada, variando do cin-
za ao preto e com diversos tamanhos. Representa uma
variante especifica do nervo melanocitico uveal.

Existem relatos de malignizacdo em casos de
melanocitomas. O crescimento da lesdo com
espessamento local deve servir de alerta, sugerindo uma
possivel transformagdo maligna .

Historicamente a possibilidade de malignizacdo
fez da enucleacdo o modo preferido de tratamento desta
neoplasia, porém nas tltimas décadas o tratamento so-
freu mudancas para simples observagao seriada.

Este artigo objetivou rever dados histdricos,
prevaléncia, patogénese, histopatologia, transformagao
maligna, quadro clinico, diagnéstico diferencial, exames
complementares e conduta do tumor.

Historico

Antes dos trabalhos pioneiros de Zimmerman
as lesdes densamente pigmentadas do disco Optico eram
consideradas como melanoma maligno primaério do dis-
co Optico. Loewenstein sugeriu que tais lesdes poderiam
representar uma transformacio maligna do nevus do
disco 6ptico “*”.Como resultados de um estudo clinico e
histopatoldgico, realizado por um longo periodo de acom-
panhamento, Zimmerman instituiu o termo
“melanocitoma”, para indicar o comportamento benig-
no desta lesdo pigmentada do disco 6ptico™.

6)

Prevaléncia

A prevaléncia exata do melanocitoma ¢ dificil
de estimar devido ser um achado ocasional de exame de
rotina, bem como por ter sido confundido por muitos anos
clinica e histopatologicamente como melanoma malig-
no. Além do fato de poucos pacientes procurgrem o of-
talmologista por ser assintomdtico em sua grande maio-
ria e ter uma lenta deteriorizacdo visual e podendo cau-
sar defeito de campo visual “.

O melanocitoma apresenta leve predilecdo pelo
sexo feminino “ e por individuos de ragas pigmentadas,
sendo raras em brancos *, no entanto nao ha uma expli-
cagdo aparente para esta predisposi¢do de sexo e raga.
A idade média do diagnéstico € de 50 anos, variando de
1-91 anos .

Patogénese

A patogénese do melanocitoma do disco dptico é
desconhecida. E possivel que o melanocitoma seja uma
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lesdo congénita, mas que sé se torna clinicamente apa-
rente em uma fase tardia da vida, talvez devido a aquisi-
cdo de pigmentos em uma lesdo previamente
amelandtica””. Existem relatos de desenvolvimento em
adultos com documentacao fotografica prévia como nor-
mal, abrindo especulacio para existéncia de uma forma
adquirida ou também para uma apresentagdo de uma
lesdo amelandtica que se torna pigmentada .

Histopatologia

O melanocitoma descreve um tumor pigmentado
do nervo 6ptico, podendo acometer também a iris ",
cor6ide’, esclera"”, conjuntiva"’ corpo ciliar "'”. A mai-
oria das células pigmentadas intra-ocular tem origem
nas células pluripotentes da crista neural, nestes se in-
cluem nevo, melanomas e melanocitomas. O
melanocitoma ¢é considerado uma forma especial do
nevo uveal, podendo ocorrer em qualquer local que apre-
sente melandcitos. Histologicamente as células se apre-
sentam intensamente pigmentadas por melanina, sdo
grandes, poliédricas, com abundante citoplasma con-
tendo nucleos pequenos e nucléolos pequenos ou au-
sentes “"*”. O tumor freqiientemente envolve as cama-
das de fibras nervosas da retina adjacente e demonstra
margem fibrilada. Na maioria dos casos, os
melanocitomas sao contiguos com a cordide justapapilar.

Juarez e Tso ™, através de estudo com microscopia
eletronica, identificaram dois tipos celulares de
melanocitoma. No tipo I, as células sdo poliédricas, apre-
sentam melanossomos gigantes e poucas organelas
citoplasméticas. No tipo II, as células s@o pequenas,
fusiformes, contém nucléolos proeminentes, numerosas
mitocondrias, ribossomos e reticulo endoplasmatico.

Transformacao maligna

O melanocitoma ¢ um tumor benigno, estaciona-
rio,com pouco potencial de crescimento, bem como quase
nenhuma propensao de sofrer transformacdo maligna, que
¢ considerada uma complicagdo rara “*”*, apesar de que,
nos dltimos anos, tém sido registrados alguns casos de
transformacdo maligna provada histologicamente “**.
Esta mudanc¢a maligna € estimada ocorrer em aproxima-
damente 1a2% dos casos . Comprometimento extenso
do nervo Optico com importante baixa da acuidade visual
é sugestivo de transformagdo maligna “***’. Nestes casos,
a evidéncia de transformacdo maligna, em particular o
aumento em seu tamanho e achados ecograficos
correlacionados, necessita de uma avaliag@o precisa com
o objetivo de se detectar o mais precocemente possivel as
alteragdes compativeis com melanoma maligno a fim de

se instituir terapéutica adequada .
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Figura 1. Retinografia - Observou-se lesdo pigmentada, sobrelevada e
arredondada, no quadrante temporal inferior do disco éptico do olho
direito

Quadro clinico

Raramente existe queixa oftalmoldgica objeti-
va. A baixa de acuidade visual é uma forma rara de
apresentacdo cujos fatores de riscos incluem extensao
tumoral e a presenca de fluido sub-retiniano ”.

A anisocoria também € bastante rara nestes pa-
cientes, no entanto o defeito pupilar aferente aconte-
ce em pelo menos 30% dos pacientes com
melanocitoma do disco éptico, de provavel origem
compressiva “*".

Oftalmoscopicamente a apresentacdo do
melanocitoma do disco 6ptico varia de caso para caso,
embora classicamente seja visto como uma lesdo ele-
vada, freqlientemente no quadrante temporal inferior
do disco 6ptico, variando do cinza ao preto, de tama-
nho variavel (Figura 1). Em 60% dos casos ndo exce-
dem um didmetro de disco dptico, contudo hd registro
de uma lesdo de tamanho de seis didmetros de papila
@ Joffe et al. “ avaliaram diversos tipos de apresen-
tagdo clinica do melanocitoma em 40 pacientes. Eles
encontraram a lesdo confinada a cabeca do nervo
optico em 18% dos pacientes, estendendo nas cama-
das de fibras nervosas da retina em 77 %, apresentan-
do um componente coroidal justapapilar em 47% e
demonstrou minimo crescimento em 15%. Em 75%
dos olhos envolvidos, a acuidade visual variou de 20/
15 a 20/30.

Foram relatados alguns casos raros de associa-
¢des oculares,embora consideradas provaveis coincidén-
cias, tais como melanose racial, hipoplasia do disco 6ptico,
retinose pigmentar, hipertrofia congénita do epitélio
pigmentar da retina, neurofibromatose tipo dois, carci-
noma basocelular **.
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Diagnéstico diferencial

Diante de um quadro de suspeita de
melanocitoma, devemos fazer diagnoéstico diferencial
com nevo peripapilar, hamartomas combinado da reti-
na com epitélio pigmentar da retina (EPR), hiperplasia
do EPR, adenoma do EPR, melanoma metastatico do
disco 6ptico e melanoma maligno “***”, sendo este a prin-
cipal entidade diagnéstica diferencial devido a sua
morbidade e mortalidade.

O Nevo de cordide ¢ uma lesao coroidal plana, ou
de minima elevagdo que encontra-se fora do disco ptico
e nao sobre ele. Contudo, muitos melanocitomas tém
componente justapapilar que é idéntico ao nevo de
corodide, bem como tém sido observados casos de nevo
justapapilar com pequeno componente no disco optico,
tornando-se dificil a classificagdo primdria entre nevo
de cor6ide ou melanocitoma do nervo 6ptico .

O Hamartoma justa papilar da retina e EPR po-
dem ser muito parecidos com o melanocitoma, embora
geralmente ndo envolva o disco Optico em si, mas esten-
de-se de sua margem. Estd associado com gliose, que
pode causar tragdo nos vasos retinianos tornando-os
retificados ™.

A Hiperplasia do EPR por sua vez ocorre apds
trauma ocular, processo inflamatério ou intervengao ci-
rargica .

O Adenoma do EPR justapapilar também pode
lembrar o melanocitoma, embora possa se estender
da margem do disco dptico ndo apresenta margem
fibrilada “”.Em contraste com o melanocitoma ele pode
ocasionalmente ser amelanético .

O Melanoma cutineo mestastatico para o disco
optico ¢ extremamente raro. No entanto, seu crescimen-
to é rdpido e infiltra difusamente o disco Optico, configu-
rando um papiledema ou papilite aguda *’.

O Melanoma maligno do disco dptico € originado
do tecido coroidal justapapilar que espalha sobre o dis-
co, sendo extremamente raro sua confinacdo no nervo
optico “*". Trata-se do tumor intra-ocular mais comum
entre adultos acima dos 50 anos de idade e com maior
incidéncia na racga branca. Oftalmoscopicamente estes
tumores, em geral sdo mais largos, crescem mais rapido
e sdo tipicamente amarelado ou marrom em compara-
¢do ao melanocitoma. Apresenta ecograficamente
refletividade média para baixa, presenca de sinais de
vascularidade, além do angulo kappa””’. Na
angiofluoresceinografia destes pacientes evidencia uma
hiperfluorescéncia durante todo o estudo “”. Na
tomografia de coeréncia Optica o melanoma se caracte-
riza por uma camada de alta refletividade devido ao
EPR e a coriocapilar atenuada pelos sinais coroidianos
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Figura 2: Angiofluoresceinografia do melanocitoma do disco Optico, com a caracteristica hipofluorescéncia que se mantém ao longo do estudo

Figura 3: Ultra-som - Imagens revelam lesdo solida, cupuliforme, ndo mével, em area papilar no meridiano das 4 a 6 horas, com refletividade

interna heterogénea, média-alta sugestivo de melanocitoma

subjacentes, mostrando ter o melanoma um padrao sutil
de diferenca da coréide normal .

Exames complementares

Os pacientes com suspeita de melanocitoma de-
veriam ser avaliados a partir da sua historia clinica,
exame oftalmoldgico completo, em particular a avali-
a¢do da pupila, complementando com a campimetria
computadorizada, ultra-sonografia (modo A e B),
retinografia, angiofluoresceinografia e mais recente-
mente a tomografia de coeréncia 6ptica ampliando
assim o leque de exames para uma melhor avaliagdo
diagndstica e seguimento e garantindo aos pacientes
portadores de melanocitoma a natureza benigna des-
te tumor.
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Angiofluoresceinografia

Na maioria dos casos o estudo angiografico do
melanocitoma do disco dptico demonstra lesdo com
hipofluorescéncia precoce que se mantém durante todo
exame . Isto ocorre devido as células densamente
pigmentadas e compactas,com pouca vasculariza¢do. Em
casos de edema do disco Optico, temos hiperfluorescéncia
da porc¢ao edemaciada do disco 6ptico (Figura 2).

Campimetria computadorizada

O melanocitoma do disco Optico pode causar uma
variedade de defeitos no campo visual “’. Osher e colabora-
dores ® mostraram que 90% dos pacientes apresentavam
defeito do campo visual. As anormalidades incluiam aumento
minimo da mancha cega em (15%), aumento severo da
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Figura 4: Tomografia de coeréncia éptica (OCT) mostrou uma lesdio estendendo-se anteriormente com uma camada de alta-refletividade, com
sombreamento atras deste, representando o melanocitoma, obscurecendo todos os detalhes do disco Optico e retina adjacente

mancha cega em (75%), dos quais (10%) apresentavam
concomitante defeito das fibras nervosas incluindo degrau
nasal, defeito relativo na camada de fibras nervosas (20%) e
defeito arqueado absoluto em (20%). O aumento da man-
cha cega parece estar relacionado a extensao do tumor, além
da margem do disco 6ptico e o defeito arqueado estd relaci-
onado a compressdo dos axonios do disco 6ptico .

A realizacdo do exame de ultra-som é extrema-
mente valiosa auxiliando no diagndstico. A caracteristi-
ca mais comum do melanocitoma € o seu crescimento
lento, permitindo acompanhar a pequena variagdo do
tamanho através do exame de ultra-som modo A e B.O
modo A ¢ o método mais acurado para mensuragdo do
tamanho da lesdo que raramente protrunde mais do que
1a2mm “,ja o modo B tipicamente apresenta solidez
acustica com uma refletividade interna regular e predo-
minantemente alta, sem vasculariza¢do interna ““*. O
registro ultrassonografico depende da arquitetura e den-
sidade do tecido analisado. O aumento da refletividade
interna e da atenuacdo sonora ocorre a medida que au-
menta o tamanho do tumor “’ (Figura 3).

Tomografia de coeréncia 6ptica (oct)

O exame de OCT € uma nova técnica que tem
sido usado para avaliar o melanocitoma do disco
6ptico “. Embora, 0 melanocitoma ndo tenha uma apre-
sentacdo especifica ao OCT, a técnica aparenta ser Ttil
em determinar a extensido do fluido sub-retiniano e
edema de retina, achados que nao sdo facilmente detec-
tados com outros métodos (Figura 4).

Tratamento
Uma vez que o melanocitoma do disco 6ptico ra-
ramente sofre transformac¢do maligna, exames e foto-

grafias devem ser realizados anualmente.

A freqiiéncia de seguimento do melanocitoma do
disco 6ptico estd na dependéncia das caracteristicas do
tumor. Se a lesdo pigmentar é descoberta na primeira
visita, o paciente deve ser questionado quanto a deteccao
de exames prévios e entdo ser realizados testes apropri-
ados como citados anteriormente e retornar em um més.
Se ndo houver mudanca da aparéncia da lesdo, reco-
menda-se uma reavaliacdo em seis meses. Teste de
campimetria deve ser repetido anualmente para
monitorar perda de visdo nao detectada pelo crescimento
aparente do tumor “*.

Nos casos em que se confirme crescimento pro-
gressivo e perda visual sugerindo malignizagdo devem
se considerar a enucleagao.

ABSTRACT

Melanocytoma of the optic disc is a well known variant of
melanocytic nevus that usually occurs as a deeply pigmented
lesion on the head of the optic disc. Historically, this tumor
has often been confused with malignant melanoma.
Histopathologically, it is composed of deeply pigmented
round oval cells with abundant cytoplasm and small, round,
bland nuclei. Melanocytomas is a benign, stationary tumors,
with almost no propensity to undergo malignant
transformation. Most cases that occur on the optic disc are
visually asymptomatic, but they can cause an afferent
pupillary and visual field defects. Importantly, it can exhibit
malignant transformation into melanoma in 1 to 2% of the
cases. The affected patients should have periodic follow up.
Keywords: Melanoma/diagnosis;, Optic disk/
pathology;, Optic nerve neoplasms/pathology;
Melanocytes/pahology; Diagnosis, differential; Review
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