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Os tumores do nervo Optico associados a neurofibromatose ocorrem,
segundo Reese (1963), em 10% dos casos. Enquanto porém, a concomitan-
cia de neurofibromatose e glioma do nervo 6ptico é bastante comum, o mes-
mo nao ocorre quando se trata de Meningioma e neurofibromatose, bem mais
rara. O caso que vamos apresentar é incluido entre os mais raros, tratan-
do-se de um meningioma do nervo Optico retrobulbar intraorbitario asso-
ciado a neurofibromatose.

Relato do caso: Paciente do sexo feminino, leucoderma, 15 anos de
idade, com estéria de proptose do olho esquerdo axil de progressao, desde
os 11 anos.

Ao exame, verificamos: Proptose axil do olho -esquerdo, nao pulsatil,
irredutivel, acompanhada de limitacao dos movimentos oculares.

O exame do fundo do olho mostrou atrofia do nervo o6ptico. A acui-
dade visual estava bastante diminuida, a ponto da paciente visualizar ape-
nas vultos.

O exame radiolégico das orbitas e buracos opticos revelaram aumento
da orbita esquerda, enquanto que as radiografias do cranio e térax nao
evidenciaram anormalidades.

A paciente foi submetida a cirurgia em 03/12/72, tendo sido realizada
uma exenteracao da orbita com poupanca das palpebras. O tumor foi re-
tirado totalmente, com parte do nervo optico normal correspondente ao
vértice da orbita.

O exame anatomopatolégico revelou tratar-se de um meningioma do
nervo oOptico. O laudo foi o seguinte: “Os cortes mostram ser a neoplasia
dotada de certa variedade de aspectos panoramicos: a) Em certas areas,
prevalece o aspecto de grandes ninhos, formados por acumulos de forma-
coes lamelares concéntricas, com discreta calcificagao central (corpos psamo-
matosos em formacao) (Fig. 1). Em outras areas, predomina uma rica e
densa proliferagao de células endoteliais sob a forma de massas lobulares,
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confluentes e anastomosadas e separadas por septos conjuntivos, nos quais,
vemos corpusculos hialinos calcificados e bem diferenciados (Fig. 2). Colo-
ragcoes de Gomori para fibras de reticulina revelam a riqueza dessas fibras
no estroma, entre as massas endoteliais (fig. 3). As figuras 4 e 5 mostram
a peca do tumor total e ao corte.

Diagnostico: “Meningioma endotelial psamomatoso”.
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Em observacgao subsequente, constatamos a presenca de varios nédulos
cutaneos, sendo um noédulo na pele da regiao frontal, dois na face como
mostra a fig. n.2 6, bem como manchas cor de “café au lait” no brago es-
querdo, acompanhadas de alguns nédulos cutianeos em formacao.

O exame anatomopatologico de um dos nédulos da face mostrou tra-
tar-se de neurofibromatose. (Fig. 7).

Fig. 6

A paciente foi submetida a radioterapia.

Em 03/06/72, novas radiografias foram feitas, cujos resultados atesta-
ram: Calcificacao dos plexos coroides de III ventriculo, aumento dos dia-
metros da orbita esquerda, buracos oOpticos normais e discreta calcificagao
mediana projetada acima do seio frontal.

COMENTARIOS: Desde o trabalho basico de Cushing e Eisenhard, em
1938 2, varias tém sido as publicagcoes em térno da sistematica desses tumo-
res e de sua histogénese.

Dublin * admite dois tipos principais: a) Meningioma meningotelial
ou mesotelial cuja histogénese reside no endotélio da aracnoide, e b) Menin-
gioma fibromatoso, oriundo dos fibrocitos do estroma da pia-mater e arac-
noide.

Escourolle et Poirier * sao da mesma opiniao que Zulch 5 conside-
rando apenas aspectos particulares de transformagoes ou degeneragoes as de-
mais variedades (angiomatosa, mixomatosa, xantomatosa, etc.).

Hamperl ¢ no Illustrated Tumors Nomenclature, da Union International
Contre le Cancer, considera os meningiomas divididos em tres grupos: a)
Epitelioide (ou endotelial); b) Fibroblastico; e ¢) Psamomatoso.
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Finalmente, Minckler 7, em sua recentissima Patologia do Sistema Ner-
voso, aceita quatro tipos frequentes de meningiomas: Tipo I: Meningotelio-
matoso; Tipo II: Verticelar; Tipo III: Fibroblastico e Tipo IV Angioblasti-
co, bem como variedades ou tipos mais raros: Condroblastico, Melanoma-
toso e Meningioma maligno. Os tumores do nervo 6ptico associados a neu-
rofibromatose antes dos 14 anos sao geralmente gliomas. Os meningiomas
aparecem, geralmente, depois dos 30 anos, representando 5% dos tumores
orbitais. Seu crescimento é lento e sé aparece dificuldade visual tardia-
mente, devida a compressao. Os primeiros sinais sao a proptose e a limi-
tagao dos movimentos oculares, sempre precedendo a perda da visao® oe 10,

Nos casos em que ha perda visual, o campo podera apresentar esco-
toma centrocecal.

Nosso caso é bastante raro porque a paciente apresentou a sintoma-
tologia inicial aos 11 anos, sendo a ocorréncia desses tumores em criancas
ocorréncia excepcional. O mais comum é a incidéncia acima dos 14 anos e,
mais ainda, depois dos 30 anos.

Clinicamente, a principal diferenca entre meningioma do nervo o6ptico
e glioma é a proptose preceder a perda da visao, bem como o grupo etario
em que incidem mais frequentemente.

Nao sao, porém, critérios matematicos, pois meningiomas que se si-
tuem logo atras do bulbo ocular poderao provocar alteracoes iniciais de
perda de visao, imitando os gliomas.

Shapland e Greenfiel (1935) descreveram um caso semelhante em aque
havia meningioma difuso da bainha do nervo o6ptico e neurofibromatcse.

O prognostico é, geralmente bom, exceto quando ha generalizacao. A
recurréncia é rara, tanto que Schwart (1936) relata um caso em que houve
extirpacao incompleta do tumor e a recurréncia 56 se deu apds 5 anos.

SUMMARY
This is the clinicopathological report of a case of Meningioma of the optic nerve,
associated with neurofibromatosis. Such association is rather unusual, chiefly in children

under fourteen. The association glioma-neurofibromatose is much more common.

BIBLIOGRAFIA

._.
|

DUKE-ELDER: Neuro-Ophtalmology, Vol. XII, Henry Kimpton, London, 1971.

2 — CUSHING, H., and EISENHARDT, L.: Meningiomas. Springfield, Illinois, Charles
Thomas, 1954.

3 — DUBLIN, W. B.: Fundamentals of Neuropathology. Springfield, Illinois, Charles
Thomas, 1954.

4 — ESCOUROLLE et POIRIER, J.: Manuel Elémentaire de Neuropathologie, Paris,
Masson Editeure, 1971.

5 — ZULCH, K. J.: Atlas of the Histology of Brain Tumors, pgs. 193, 194 e 195,
1971, Springer-Verlag, Berlin Heidelberg, New York.

6 — HAMPERL, H., et al: Illustrated Tumor Nomenclature, International Union Against
Cancer, Berlin, Springer-Verlag, 1965.

7 — MINCKLE, J.: Pathology of Nervous System., vol. II, pgs. 2137:2141, New York,
McGraw-Hill Book Company, 1971.

8 — HUBER, A.: Eye Simptoms in Brain tumors, Mosby, St. Louis, 1961.

9 — WALSH, F. B.: Clinical Neuro-ophtalmology. The Williams and Wilkens Company,

Baltimore, 1957.

— 190 —





