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RESUMO 

O melanoma uveal é raro na infância. Relata-se um caso de melanoma da 
coróide em criança de 5 anos que se manifestou por baixa visão, olho vermelho 
e dor. Os exames ultrassonográfico e tomográfico mostraram tumor intraocular 
extenso e o exame histopatológico mostrou se tratar de melanoma do tipo 
epitelióide de pequenas células. São enfatizados os fatores prognósticos do 
melanoma coroidal e a raridade do melanoma uveal na criança. 
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INTRODUÇÃO 

Os tumores intra-oculares são raros 
na criança.  O mais freqüente é o retino
blastoma que representa 3% dos tumo
res malignos da infância 1

• 

O melanoma é o tumor intra-ocular 
mais comum da idade adulta. Estima-se 
que a incidência do melanoma nos 
E.U.A. ,  na idade de 85 anos, sej a  de 
3, 7 / 1 00.000; porém, entre indivíduos 
de 20 anos, a incidência estimada é de 
0, 1 / 1 00.000 2 • 

O melanoma uveal é muito raro na 
criança - entre 1 624 casos de mela
noma, OSTERLIND 3 encontrou apenas 
0,7% ocorrendo em crianças de O a 1 4  
anos .  Até o ano d e  1 965 haviam apenas 
1 4  casos de melanoma uveal descritos 
em crianças menores que I O anos de 
idade no mundo 4

• No Brasil, MIRAN
DA et ai. 5 citam um caso de melanoma da 
coróide em criança de 2 anos de idade. 

Relatamos um caso de melanoma da 
coróide em uma criança que é acompa
nhada em nosso Serviço. 

RELATO DE CASO 

LHO, feminina, branca, 5 anos, en
caminhada para o Serviço de Oftalmo
logia da Faculdade de Medicina de 
Botucatu - UNESP - em janeiro/ 1 995 
com queixa de perda da visão no olho 
esquerdo há 1 5  dias . Há 2 dias, apresen
tou dor ocular forte, olho vermelho e 
vômitos.  Negava qualquer episódio an
terior, outros sintomas acompanhantes 
ou casos semelhantes em familiares. 

Ao exame ocular, o olho esquerdo 
apresentava percepção luminosa nega
tiva, injeção ciliar, edema difuso da 
córnea (++/+++),  câmara anterior rasa 
(ausente na periferia) , (ris com atrofia 
do mesoderma superficial ,  semimi
dríase paralítica, cristalino sem altera
ções,  perda do reflexo vermelho do 
fundus e visualização de massa tumoral 
escura no setor nasal atrás do cristalino. 
À digitopressão, o olho estava pétreo e 
à fundoscopia observava-se a presença 
de lesão castanho-escura com áreas cla
ras, bastante elevada, recoberta por reti-
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na descolada, visualizada na região na
sal pré-equatorial e se estendendo até o 
polo posterior. 

A ecografia reve lou presença de 
massa na região pré-equatorial nasal, 
estendendo-se do corpo ciliar até o polo 
posterior, com formato de "botão", me
dindo 1 5, 1 x 1 1 , 1 x 1 6,0 mm, sem forma
ções císticas no seu interior. A estrutura 
interna era bastante irregular com refle
tividade média a alta. O tecido era bas
tante vascularizado e com algumas cal
cificações puntiformes em seu interior. 
A retina estava descolada . Havia pe
quena quantidade de líquido subre
tini ano . 

À tomografia, a lesão era hiper
densa, de contornos definidos, pontos 
de calcificação, com real ce após inje
ção endovenosa de contraste ,  restrita ao 
globo ocular (Fig. 1 ) .  

Frente aos achados d e  exame, fez-se 
o diagnóstico de tumor intra-ocular e 
optou-se pela enucleação imediata, com 
implante de esfera de acrílico na cavi
dade . Após a enucleação foi feito es
quema de imunoestimulação com BCG. 

A macroscopia do globo ocular evi
denciou massa tumoral enegrecida, pre
enchendo grande parte da cavidade 
ocular, originando-se do pólo posterior, 
em formato de cogumelo .  Os cortes 
histológicos demostraram neoplasia 
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melanocítica, ricamente vascularizada, 
com intensa pigmentação, com ruptura 
da membrana de Bruch e invasão 
tumoral da esclera, porém sem ultra
passá-la. A área de contato do tumor 
com a esclera era extensa. A retina esta
va descolada e com exsudato sub-reti
niano sero-hemorrágico. Não haviam 
células tumorai s no vítreo .  O nervo 
óptico não apresentava comprometi
mento neoplásico. A íris e o cristalino 
e stavam anteriorizados pe lo  tumor, 
causando diminuição da profundidade 
da câmara anterior e fechamento do 
ângulo de drenagem por sinéquias ante
riores extensas .  As células tumorais 
eram do tipo epitelióide, pequenas e uni
formes, citoplasma amplo, com grande 
quantidade de melanina e núcl eo com 
nucléolo e raras mitoses (Fig. 2) . Foram 
observados alguns focos de ca lc ifi
cação (principalmente próximo às mar
gens do tumor) e focos de necrose tu
moral . O diagnóstico histopatológico 
foi de melanoma coroidal do tipo pe
quenas células epite/ióides . 

Após 1 5  meses de seguimento no 
S ervi ço  de Onco-ofta lmologia  da 
UNESP,  a criança não apresenta doença 
metastásica ou recorrência local . 

DISCUSSÃO 

Fig 1 - Corte tomográfico mostrando globo ocular esquerdo contendo 
lesão hiperdensa e com pontos de calcificação. 

O melanoma uveal 
é tumor raro . Estima
se que ocorram cerca 
de 1 500 casos novos 
por ano nos E .U .A . ,  
com incidência calcu
lada em 6: 1 .000.000 6 • 

Não há p red i l e ção 
por sexo 3 · 8 . Quanto à 
raça, o melanoma é 
muito mais freqüente 
em brancos que em 
negros 9 • Geralmente 
acomete indi víduos 
acima dos 60 anos 7• 8 · I O, 

sendo o pico na 8ª 

década da v ida .  O 
melanoma, especial
mente o uveal , é raro 
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Fig 2 - Células tumorais melanocíticas, do tipo 
epitel ióide, pequenas e uniformes, contendo g ran
de quantidade de pigmento. (HE - x1 00). 

em crianças 1 1 • Na Dinamarca, em estu
do de 40 anos, encontrou-se apenas 1 1  
casos de melanoma ocular em crianças 
menores que 14 anos 3 • Nos E.U.A. ,  
dentre 79 1 melanomas, nenhum ocor
reu em indivíduo menor que 1 5  anos 1 2 • 

Apenas  1 % dos mel anomas uveais 
ocorrem antes dos 20 anos de idade 7

• A 
incidência do melanoma ocular na faixa 
etária de até 20 anos está entre 0,6 à 
1 ,6% 3 ,  1 3 ,  1 4 . 1 5 _  

Este é o primeiro caso de  melanoma 
uveal na infância em nosso Serviço. A 
criança tinha 5 anos na época do diag
nóstico e nesta ocasião o tumor já pos
suía tamanho grande. Tendo em vista 
que o melanoma coroidal é um tumor 
de crescimento lento, e que leva cerca 
de 5 anos para atingir grandes dimen
sões (> 1 5  mm) 1 6, como o observado 
em nossa paciente, pode-se supor que a 
doença tenha se iniciado em tenra ida
de. Existe relato de criança recém-nas
cida que apresentava extenso melanoma 
uveal com metástases hepáticas 1 7 • 

O melanoma uveal pode se manifes
tar por queixas de dor ocular forte 1 8 , 

visão borrada 1 9 , e estrabismo 20, embo
ra a doença seja  assintomática em nú
mero expressivo de pacientes 21 e des
coberta em exame oftalmoscópico de 
rotina .  A paci ente que apresentamos 
queixava-se de perda visual que é o sin
toma mais freqüente nos portadores de 
melanoma da coróide 9 e pode ser de
corrente de descolamento da retina ou 
catarata 1 9 • Queixava-se também de dor 
ocular e olho vermelho, e o exame ocu
lar era compatível com glaucoma agudo 
secundário .  A presença de glaucoma 
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secundário é um dos fatores de mal 
prognóstico nos melanomas 22 • O au
mento da pressão ocular ocorre em cer
ca de 3 ,4 a 20% 23 dos olhos com 
melanoma da coróide e pode ser  conse
qüência de neovascularizaçãó da íris ,  
crescimento de tecido fibrovascular no 
ângulo de drenagem, sinéquias anterio
res ou anteriorização do diafragma len
te-íris 1 8 • 24 • Outras possibilidades seriam 
ob strução do ângulo por  cé lu l a s  
tumorais necróticas ou  melanina fago
citada por macrófagos que ocluiriam o 
ângulo de drenagem 23 . 

À biomicroscopia era possível visua
lizar a massa tumoral atrás do cri stali 
no,  confirmando-se sua presença por 
meio do exame fundoscópico. O exame 
ultrassonográfico mostrava que o tumor 
era de origem coroidal . Cerca de 80% 
dos melanomas uveais  ocorrem na 
coróide ; 1 O a 1 5% no corpo ciliar e 5 a 
8% na íris 3 • 7 • O ultrassom é um exame 
particularmente interessante para o di
agnósti co, principalmente quando há 
descolamento da retina extenso ou meios 
opacos . Ele pode confirmar a natureza 
sólida da lesão e suas dimensões exatas 
- o tamanho do tumor vai influir não só 
na escolha do tratamento, como está li
gado ao prognóstico do paciente 1 7• 1 9 • 

Para o ultrassonografista experiente, o 
exame pode fornecer induções do tipo 
histopatológico do tumor 25 • O exame 
sonográfico em nossa paciente mostrou 
outro aspecto raro do melanoma que foi 
a presença das calcificações .  Os depósi
tos de cálcio, freqüentes no retinoblas
toma, raramente estão presentes nos 
melanomas 20• 

A tomografia também auxilia no di
agnóstico. No presente caso, confirmou 
a presença das calcificações e que a le
são estava restrita ao globo ocular. O 
valor do exame tomográfico nos mela
nomas está em detectar a extensão ex
tra-escleral do tumor 7 • 19  e a presença de 
metástase cerebral. 

Após o diagnóstico clínico, optamos 
pela enuc leação .  Há controvérs ias  
quanto à indicação da enucleação para 
tratamento do melanoma uveal 26

, po-
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<lendo-se ter, com este procedimento, a 
disseminação de células tumorais 27 • O 
tamanho do tumor auxi lia na escolha do 
tratamento. Os melanomas são classifi
cados em pequenos ( diâmetro menor 
que 1 Omm), médios ( 1 O à 1 5mm) e 
grandes (maior que l 5mm) 1 3 • 22 • Nos 
tumores pequenos na Europa e nos 
E . U . A . ,  raramente se  recomenda a 
enucleação 28 , podendo-se optar por 
"monitorização" do tumor por meio de 
exames periódicos - os fatores predi
tivos que indicariam a intervenção 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 superfície do tu
mor 1 8 • 29 . Parece que a sobrevida dos 
portadores de pequenos melanomas tra
tados com braquiterapia é superior à de 
indivíduos enucleados 6, embora as  
metástases possam estar presentes tam
bém nestes paciente s .  Nos tumore s 
maiores é consenso a indicação da re
moção do globo ocular 26

, podendo-se 
simplificadamente dizer que a enu
cleação deve ser feita quando o tumor 
ocupa a maior parte do globo ocular 26 • 

A localização do tumor é outro fator 
importante para a escolha do tratamento 
e para o prognóstico. Os tumores origi
nários de sítios mais anteriores ,  pré
equatoriais, apresentam maior risco de 
metástases 30. Porém são mais facilmen
te abordados em ressecções cirúrgicas 
( extra ou endoressecções) 1 9 • 

Outros fatores que influenciam na 
escolha do tratamento seriam a idade, a 
saúde geral do paciente e a disponibili
dade das técnicas alternativas para o 
tratamento . No arsenal terapêutico al
ternativo existem, ainda, uso de placas 
radioativas (cobalto , rutênio, iôdo 1 25

, 
paládio) e a fotocoagulação 1 9• 26• 3 1 • 

No pós-operatório, a conduta tam
bém é controversa com relação ao uso 
de terapêutica adicional . Embora tenha
mos optado pela imunoestimulação 
pós-operatória com BCG, não há evi
dências de que a quimioterapia ou a 
imunoterapia sejam efetivas .  

O exame histopatológico define ou
tros fatores relacionados ao prognósti
co .  Os melanomas são classificados 
histologicamente em epitelióides, fusi
formes ou mistos - o tipo misto é o mais 
freqüente (52%); o epitelióide é o de 
pior prognóstico e ocorre em apenas 
1 0% dos casos 8 • 1 5 • As células epite
l ióides se assemelham às células da 
crista neural primitiva, precursoras dos 
melanócitos uveais e são consideradas 
como indiferenciadas ou anaplásicas 1 9 • 

Porém, os tumores epitelióides do tipo 
pequenas células possuem prognóstico 
mais favorável 5 . 

O presente caso foi  classificado 
histopatologicamente como epitelióide 
de pequenas células, assim como tam
bém outros 2 melanomas que ocorre
ram em crianças 1 6• 1 8 • Em adição ao tipo 
celular, a quantidade de mitoses pode 
ser indício de maior agressividade do 
tumor. O tumor que descrevemos pos
suía raras mitoses, a escassez ou a au
sência de mitoses já foram observadas 
em melanomas por outros 5 • 1 8 • 

O tumor descrito era intensamente 
pigmentado. A quantidade de melanina 
parece não estar relacionada com ma
lignidade, podendo tumores densamen
te pigmentados, supostamente bem dife
renciados, serem altamente malignos 32 . 

Nossa paciente encontra-se em se
guimento . O acompanhamento deve ser 
longo, uma vez que as metástases po
dem ocorrer até I O anos após o diag
nóstico 8 . As metástases para o fígado 
são as mais freqüentes 1 5 • Aproximada
mente 30 a 50% dos pacientes morrem 
dentro de 5 anos após a enucleação 33 • 34 . 

Apontamos alguns fatores de prog
nóstico adverso nesta criança. A idade, 
porém, constitui-se em fator favorável .  
Levantamento de SHIELDS et ai . 1 5 , de 
40 pacientes portadores de melanoma, 
seguidos em média por mais de 5 anos, 
revelou apenas um óbito em paciente de 
20 anos.  

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

SUMMARY 

The uveal melanoma is unusual in 
children. We described a chi/d 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 
sma/1 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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