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INTRODUÇÃO 

Os tumores intra-oculares compreendem um extenso elen
co de lesões benignas e malignas , capazes de acarretar não 
somente a perda da visão mas, também, da própria vida. A 
correta abordagem destas lesões fundamenta-se na detecção 
precoce e no diagnóstico preciso .  Embora o diagnóstico de 
certeza dos tumores intra-oculares imponha confirmação 
histopatológica, técnicas de biópsia totalmente seguras ainda 
não foram desenvolvidas 1 • 2 e o procedimento da biópsia 
acaba sendo indicado apenas em casos selecionados .  Entre
tanto, recentemente , o advento de novos métodos prope
dêuticos por imagem em muito têm auxiliado o diagnóstico dos 
tumores intra-oculares .  Não obstante a falta da confirmação 
histopatológica, a decisão diagnóstica e terapêutica tem 
freqüentemente se pautado em informações fornecidas pelos 
métodos de imagem 3-5 • 

A abordagem dos casos com suspeita de tumor intra
ocular inicia-se pela anamnese cuidadosa, com ênfase para os 
antecedentes oculares ao nascimento. O retinoblastoma, em 
geral , não é observado antes de alguns meses de vida, ao 
passo que a persistência de vítreo primário hiperplástico e a 
displasia da retina estão presentes ao nascimento . A prematu
ridade na criança Ieucocórica sugere retinopatia da prematu
ridade em detrimento do retinoblastoma 6 • Antecedentes de 
tumores malignos sistêmicos,  melanoma de pele, cânceres de 
pulmão, próstata ou mama sugerem metástase intra-ocular 7• 8 • 
Os antecedentes famil iares podem auxil iar o diagnóstico, 
como na neurofibromatose e na esclerose tuberosa. 
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O exame ocular externo merece destaque pela possibilida
de de revelar sinais associados ao tumor intra-ocular, tais 
como estrabismo ou heterocromia da íris no retinoblastoma, e 
congestão episcleral (vasos sentinelas) na neoplasia do corpo 
ciliar ou da coróide periférica. O exame do olho contralateral é 
importante , pelo fato de que tumores como o retinoblastoma, 
metástases uveais ,  astrocitomas podem ser bilaterais ,  en
quanto os melanomas e hemangiomas de coróide são, em 
geral , unilaterais .  Algumas lesões que podem simular tumor, 
como a degeneração macular disciforme e a retinosquise, tam
bém são afecções usualmente bilaterais .  

Em virtude de sua importância para o diagnóstico dos tumo
res intra-oculares, duas etapas do exame ocular devem ser subli
nhadas : a biomicroscopia e a oftalmoscopia. A biomicroscopia 
na lâmpada de fenda proporciona a visão das lesões com 
magnificação e estereopsia, destacando-se como excelente 
método para a avaliação dos tumores e pseudotumores do seg
mento anterior. O uso de uma lente de contato de três espelhos 9 
ou de lentes manuais de 90 ou 78 dioptrias possibilitam a avalia
ção das lesões periféricas e do segmento posterior do olho. A 
oftalmoscopia binocular indireta tem fundamental importância 
no diagnóstico dos tumores intra-oculares9• A estereopsia e o 
amplo campo de visão facilitam a diferenciação entre as lesões 
planas e elevadas, assim como permitem a avaliação de lesões 
periféricas do segmento posterior do olho, particularmente ser
vindo-se da depressão escleral . A transiluminação é outro mé
todo úti l .  Em geral , tumores pigmentados e o sangue bloqueiam 
a transmissão da luz, ao contrário das lesões não pigmentadas e 
do fluido seroso. 

Os exames por imagem complementam a avaliação e auxi
liam no diagnóstico diferencial dos tumores intra-oculares. 
Sua importância é realçada pela natureza destas lesões que, 
em virtude de sua localização, dificultam a biópsia e a confir
mação histopatológica. O mesmo ocorre quando a visão direta 
do tumor (oftalmoscopia, biomicroscopia) é dificultada por 
alterações da transparência dos meios ópticos, como nas opa
cidades da córnea, catarata ou turvação vítrea. 

Destacam-se como exames complementares na avaliação 
dos tumores intra-oculares :  
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• Fotografia de segmento anterior e retinografia 
• Angiofluoresceínografia 
• Teste com fósforo radioativo 
• Ultra-sonografia ocular (Ecografia) 
• Tomografia computadorizada 
• Ressonância magnética 
• B iomicroscopia ultra-sônica 

As fotografias dos segmentos anterior e posterior possibi
l itam documentar e monitorar, em detalhe, o comportamento e 
o eventual o cresc imento das lesões  i ntra-oculare s .  A 
angiofluoresceínografia (AFG) informa a respeito do supri
mento vascular da lesão intra-ocular e é particularmente útil 
para diferenciar a localização retiniana da coroidea 1 0• Não há 
padrão angiofluoresceínográfico patognomônico para cada 
tumor intra-ocular, caracterizando-se as alterações predomi
nantemente pela hiper e hipofluorescência. Ainda que úti l ,  o 
teste com o fósforo radioativo 1 1 é raramente utilizado nos dias 
atuai s .  B aseia-se no princípio de que os tecidos metabolica
mente ativos,  como os tumores,  captam e retêm mais fósforo 
radioativo que os tec idos não neoplásicos 1 2 . O teste é realiza
do através da administração de fósforo radioativo oral ou 
endovenoso e ,  após 48  horas , um contador Geiger mede a 
radioatividade na área tumoral e na área controle .  Testes fal
so-positivos e falso-negativos freqüentemente ocorrem na 
experiência clínica 1 3 ,  razão pela qual a oftalmoscopia indireta e 
a ultra-sonografia tendem a prevalecer. 

A ultra-sonografia (USO) ocular ou ecografia é particular
mente útil na detecção do tumor intra-ocular quando os meios 
ópticos não estão transparentes 1 4• 1 5 • O método baseia-se no 
registro da propagação e reflexão das ondas sonoras através 
dos tecidos .  O registro em uma dimensão, modo A, informa o 
grau de refletividade interna do tumor, ou seja ,  a sua solidez. O 
registro em duas dimensões, modo B ,  adiciona informações 
como dimensão, espessura, formato e posição da lesão. 

A tomografia computadorizada (TC) destaca-se,  entre ou
tros, pela avaliação da extensão dos tumores para os  tecidos 
adjacentes 4. Acusa a presença de calcificação nos retinoblas
tomas e hamartomas astrocíticos da retina, e detecta formação 
óssea no osteoma de coróide. Nas facomatoses pode avaliar o 
comprometimento do SNC. A res sonância magnética 1 6- 1 8 , se 
comparada à tomografia, destaca-se por não expor o paciente 
à radiação, assim como pela maior resolução e especificidade. 

A biomicroscopia ultra-sônica (BUS) apresenta os  mes
mos princípios da ultra-sonografia convencional exceto pela 
freqüência das ondas acústicas , s ignificativamente maior ( 40-
1 00 MHz), o que proporciona resolução microscópica e a ava
l iação do segmento anterior, corpo ci l iar, retina e coróide peri
féricas 19• É útil na avaliação de tumores retro-irianos e do 
corpo ciliar, em geral não abordáveis  à oftalmoscopia indireta 
e biomicroscopia, na determinação do limite anterior dos tu
mores de coróide periféricos,  bem como na diferenciação entre 
cistos e tumores sólidos do segmento anterior 20• 

A biópsia de um tumor intra-ocular não está indicada, em 
geral , como procedimento inicial , particularmente se o diag-

nóstico pode ser efetuado com exames não invasivos . Se 
indicada, pode a biópsia ser real izada por dois métodos princi
pai s :  biópsia aspirativa com agulha fina 2 1 • 2 2  e biópsia 
incisional 23 • A biópsia aspirativa tem indicações restritas , 
incluindo o tumor amelanótico de coróide , que não pode ser 
diferenciado entre um melanoma amelanótico de coróide e um 
carcinoma metastático, assim como a lesão sub-retiniana que 
não pode ser diferenciada entre tumor linfóide e inflamação . 

Em que pese ser o tratamento do tumor intra-ocular muito 
variável ,  de acordo com a natureza da lesão, impõe-se o diag
nóstico preciso antes do início da terapêutica. Dependendo 
do caráter da lesão (benigna ou maligna) , da local ização, das 
condições clínicas do paciente, da idade , e do olho contrala
teral , pode o tumor ser observado periodicamente, fotocoa
gulado, submetido à crioterapia, diatermia, radioterapia (com 
feixe externo ou com placa, esta denominada braquiterapia), 
excisão local, enucleação, exenteração, quimioterapia, imuno
terapia, ou uma combinação de diferentes métodos 24• 

Os tumores intra-oculares originam-se predominantemen
te da úvea (íris ,  corpo ci l iar, e principalmente coróide),  retina, 
disco óptico e ,  mais raramente, do epitélio pigmentar. 

A íri s pode ser sede de nevo, neurofibroma, leiomioma, 
hemangioma, ou de tumores malignos como o melanoma e os 
tumores metastáticos .  No corpo cil iar, predominam as metás
tases e o melanoma. Embora raro, o epitélio não pigmentar po
de dar origem a tumores como o adenocarcinoma e o medulo
epitelioma. A coróide é a principal sede de tumores intra
oculares ,  entre eles o melanoma, os tumores metastáticos e o 
hemangioma. Na retina, além do retinoblastoma, há que se 
lembrar as lesões benignas ,  como os hamartomas de origem 
vascular e glial . O linfoma primário intra-ocular pode manifes
tar-se apenas pela presença de células neoplásicas suspensas 
no vítreo ,  sem alterações da retina ou coróide . As neoplasias 
verdadeiras do epitélio pigmentar são raras . Além dos tumores 
propriamente ditos ,  lesões de natureza inflamatória, como os 
granulomas ou as lesões císticas podem simular um tumor e 
por isso devem ser lembrados no diagnóstico diferencial . 

TUMORES PRIMÁRIOS DA ÚVEA 

/) Tumores melanocíticos da úvea 

Os tumores uveais mais importantes são os originários dos 
melanócitos uveai s .  No olho normal há três grupos de me
lanócitos :  as células dos epitélios pigmentados, os melanó
citos conj untivais e os melanócitos uveais ,  que diferem entre 
si quanto à origem embriológica, morfologia e modalidade de 
reação patológica. Consideram-se os melanócitos conjuntival 
e uveal como os tipos celulares que dão origem ao melanoma 
ocular 25 • 

Dentre as lesões melanocíticas do trato uveal destacam-se : 
os nevos ,  a melanocitose ocular congênita e o melanoma pri
mário .  Os nevos são lesões benignas compostas por melanó
citos uveais e que apresentam potencial,  ainda que baixo, para 
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a transformação maligna. A melanocitose ocular congênita 
caracteriza-se por uma hiperpigmentação episcleral e do trato 
uveal e é classicamente subdividida em melanocitose ocular 
congênita pura e melanocitose oculo-dermal 26 . Na melano
citose oculo-dermal ou "nevus" de Ota observa-se também a 
hiperpigmentação da pel'! peri-ocular .  Ambas predispõem ao 
aparecimento de melanoma uveal , da órbita ipsilateral e do 
sistema nervoso central 21»0 . 

O melanoma primário da úvea é definido como o tumor 
maligno originário dos melanócitos uveais .  Raramente , pode 
ser secundário, metástase de um tumor cutâneo primário .  

Uma entidade peculiar, referida como proliferação melano
cítica uveal difusa bilateral , pode ocorrer como parte da 
síndrome paraneoplásica em pacientes com malignidade 
sistêmica, geralmente um carcinoma disseminado, o qual pode 

d 
. 

d . . 1 3 1 32 estar oculto quando o aparecimento os smais ocu ares · . 

A) Tumores melanocíticos da íris 

Os nevos são as lesões pigmentadas mais comuns da íris ,  
consistindo de  tumores benignos formados por acúmulo de 
melanócitos que substituem uma porção do estroma da íris .  
Podem ser circunscritos o u  difusos, com pigmentação variá
vel, e não apresentam vascularização. Ocasionalmente podem 
sofrer transformação maligna, originando o melanoma. A do
cumentação fotográfica pode ser útil para detectar o cresci
mento da lesão, uma vez que o aumento de tamanho do tumor 
é o sinal mais indicativo de transformação maligna 33. Uma 
variante rara dos nevos difusos de íris é a síndrome de Cogan
Reese34· 35 ,  que faz parte da síndrome írido-córneo-endotelial 
(ICE) 36 e que consiste de múltiplos nódulos de íris ,  sinéquias 
anteriores periféricas e glaucoma secundário ipsilateral . 

Os melanomas de íris apresentam-se circunscritos ou 
difusos, e sua diferenciação com o nevo pode ser bastante 
difícil .  Os melanomas de íris situam-se entre 3 a 1 6% dos 
melanomas de úvea 37 , com preferência pelas íris claras . Entre 
os sinais clínicos que sugerem malignidade, destacam-se: le
sões grandes com perda da visão, grande vascularização com 
hifema espontâneo, glaucoma secundário,  compressão da 
córnea com edema e ceratopatia em faixa 38·40 . Os melanomas 
difusos geralmente produzem uma heterocromia hipercrômica 
com glaucoma ipsilateral 4 1 · 42 . Tumores pouco pigmentados 
podem ser confundidos com outras condições, como leiomio
ma, tumor metastático e iridociclíte granulomatosa. A AGF 

d 1 · - d I - 43 44 A pode auxiliar demonstran o a vascu anzaçao a esao · . 

BUS pode diferenciar a lesão sólida de um cisto. A documen
tação fotográfica tem grande uti lidade em virtude da importân
cia diagnóstica da evidência de crescimento do tumor. Se 
incerto o diagnóstico do melanoma de íris ,  a conduta restrin
ge-se à observação periódica. Evidenciado o crescimento, in
dica-se a excisão local , através da iridectomia ou iridociclec
tomia, se circunscrita a lesão . Se extensa ou difusa a lesão, 
indica-se a enucleação . Se o olho afetado é o olho único do 
paciente, pode-se tentar a radioterapia com placa. O prognós
tico de visão e vida no melanoma de íris é favorável . A morta
lidade por metástase situa-se em torno de 1 a 4% 37• 45 .  
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B) Tumores melanocíticos da coróide e do corpo ciliar 

O nevo de coróide apresenta-se como uma lesão em geral 
plana, de pigmentação variável, com diâmetro entre 1 ,5 a 5 mm 46• 
Freqüentemente, observam-se drusas do epitélio pigmentar na 
superfície da lesão 46· 47 .  Por vezes,  ocorre descolamento sen
sorial da retina 48 e formação de membrana neovascular49· 50 . A 
maior parte dos casos mantém-se estável, sem evidências de 
progressão 5 1 . Histologicamente, podem ser compostos por 
diversos tipos celulares : células névicas poliédricas (tipo mais 
comum),  células fusiformes, células névicas dendríticas ou, 
menos freqüentemente, células em balão 52 . Limitam-se à 
coróide externa, poupando a coriocapilar 46. 

Ainda que, em geral , a oftalmoscopia baste para o diagnós
tico dos nevos de coróide, alguns exames subsidiários podem 
fornecer informação adicional . Não há padrão específico, à 
AFG, para o nevo de coróide . No entanto, as lesões mais 
pigmentadas tendem à hipofluorescência, ao passo que as 
menos pigmentadas à hiperfluorescência relativa 53 .  Nas le
sões mais planas a USG pouco adiciona, e nas mais elevadas o 
traçado pode ser indistinguível dos pequenos melanomas de 
coróide . O modo A pode auxiliar no acompanhamento do 
crescimento da lesão .  Uma vez estabelecido o diagnóstico, a 
maior parte dos nevos de coróide não requer tratamento. A 
transformação de um nevo em melanoma de coróide é bastante 
rara 54. Se houver descolamento seroso da mácula, a fotocoa
gulação pode ser efetuada em casos selecionados. Lesões 
suspeitas devem ser acompanhadas cuidadosamente, com 
documentação fotográfica 54' 56 . 

O melanocitoma 57· 58 compreende uma variante particular 
do nevo; embora localizado caracteristicamente na cabeça do 
nervo óptico, localizações extra-papilares j á  foram descri
tas ,59·6º podendo, em alguns casos, ser difuso 6 1 . Embora pos
sa, ocasionalmente, apresentar algum crescimento, é uma le
são benigna. Histologicamente, apresenta células névicas re
dondas ou ovais ,  densamente pigmentadas . É importante dife
renciar o melanocitoma do melanoma maligno. Em contraste ao 
melanoma justapapilar 62 , o melanocitoma de nervo óptico 
apresenta-se intensamente pigmentado e com margens fibrila
das, em virtude do envolvimento da camada de fibras nervo
sas da retina peripapilar.  São mais comuns em melanodérmicos 
63 ,  enquanto os melanomas são mais freqüentes em brancos. 
Os melanocitomas, ocorrendo em outras áreas que não o ner
vo óptico,  podem ser clinicamente indistingüíveis  dos nevos 
uveais ou de pequenos melanomas . Na maior parte dos casos 
é possível o diagnóstico pela oftalmoscopia. A documentação 
fotográfica é mandatária para verificar o crescimento da lesão . 
A AFG mostra em geral hipofluorescência, devido à intensa 
pigmentação da lesão 63 .  A perimetria mostra o aumento da 
mancha cega em cerca de 90% dos casos 64. A conduta para o 
melanocitoma consiste de observação. A .probabilidade da 
transformação maligna do melanocitoma é semelhante à do 
nevo de coróide. 

Os melanomas malignos de corpo ciliar e coróide podem 
ser assintomáticos ou podem produzir uma variedade de sin-
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tomas e sinai s ,  dependendo do seu padrão de crescimento e 
de seus efeitos nas estruturas oculares adj acentes 65 • Ao 
contrário dos melanomas de íri s  que são visíveis e dos 
melanomas de pólo posterior que produzem sintomas preco
cemente, o melanoma de corpo cil iar pode permanecer desper
cebido até atingir grandes dimensões e produzir sintomas . Um 
dos sinais mais precoces é o aparecimento de vasos sentine
las (vasos episclerais dilatados) no quadrante do tumor. Os 
melanomas de corpo cil iar podem assumir um crescimento 
nodular ou difuso.  O tumor difuso ,  também conhecido como 
melanoma em anel , é mais agressivo, com tendência à extensão 
extra-escleral e de prognóstico reservado.  Podem afetar o 
epitélio  ciliar, alterando a produção de humor aquoso com 
diminuição da pressão intra-ocular. Hemorragia  e sementes 
vítreas são outras possíveis compl icações.  Os melanomas de 
corpo ciliar podem crescer em direção à câmara anterior e 
produzir glaucoma secundário e hifema. 

O melanoma de coróide , o mais comum dos melanomas 
uveais ,  pode apresentar crescimento nodular ou difuso,  este 
último com pior prognóstico .  Acredita-se que a maior parte, 
senão a totalidade dos melanomas de coróide têm origem a 
partir de nevo pré-existente 65 • Em raro relato , o melanoma de 
coróide foi descrito como de aparecimento "de novo" em área 
de coróide previamente examinada e clinicamente normal 66• 
Como os demais melanomas malignos uveais ,  apresenta predi
leção por caucasianos e pelo sexo masculino.  O paciente pode 
apresentar-se assintomático ou com turvação da visão. Com 
menor freqüência, observa-se olho doloroso por inflamação 
ou glaucoma. Os melanomas de coróide podem produzir 
atrofia do epitélio pigmentar, assim como o aparecimento de 
drusas . Com o crescimento do tumor, pode haver estiramento 
e ruptura da membrana de Brüch. O tumor hernia através da 
área da ruptura e cresce em direção do espaço subretiniano 
assumindo uma configuração típica, em forma de cogumelo, 
nas lesões de tamanho médio .  Os efeitos na retina adj acente 
vão desde degeneração dos fotorreceptores ,  retinosquise,  
descolamento de retina ou mesmo a invasão da retina por 
células tumorais 65 • Os melanomas de coróide freqüentemente 
invadem a esclera, geralmente através dos canais esclerais ,  e 
podem atingir a órbita. Ainda que raro, pode ocorrer invasão 
do nervo óptico nos melanoma difusos ou justapapilares .  Os 
tumores maiores podem produzir subluxação do cristal ino e 
neovascularização da íris ,  com glaucoma secundário .  

Os melanomas de coróide e corpo ci l iar podem ser classifi
cados como pequeno, quando a espessura é menor que 3 mm 
e o maior eixo é menor que 1 0  mm ; médio ,  quando a espessura 
está entre 3 e 5 mm e/ou o maior eixo tem entre 1 1  e 1 5  mm ; e 
grande, quando a espessura excede 5 mm e/ou o maior eixo 
excede 15 mm 2· 67 • Em 1 93 1 ,  Callender68 propôs uma classifica
ção dos melanomas malignos uveais baseada nos aspectos 
citológicos e histopatológicos e demonstrou valor prognósti
co nesta classificação 69. Segundo esta classificação, as célu
las podem ser de dois tipos : fusiformes ou epitelióides . As 
células fusiformes, mais coesas, podem ser do tipo A,  com 
núcleo alongado, ou do tipo B, com núcleo globoso.  As célu-

las epitelióides apresentam-se maiores e mais pleomórficas 
que as fusiformes ,  com formato poliédrico, pouco coesas e 
com nucléolo evidente . De acordo com Callender e colabora
dores 69 , os melanomas malignos da úvea foram classificados 
em seis grupos : quatro grupos de acordo com o tipo citológico 
(fusiforme A, fusiforme B, epitelióide e misto) e dois grupos 
adicionais classificados de acordo com as características 
histopatológicas (fascicular e necrótico ). Wilder e Paul 70 en
contraram o tipo misto (fusiforme + epitelióide) como o mais 
freqüente (48%)  seguido do tipo fusiforme B, o segundo mais 
freqüente (32% ). As porcentagens dos tipos necrótico ,  
fusiforme A, fascicular e epitelióide foram, respectivamente , 8,  
6 ,  5 e 2 .  Correlacionando o tipo histológico e a taxa de so
brevida, os grupos de tumores fusiforme e fascicular apresen
taram melhor prognóstico, com uma taxa de mortalidade em 
torno de 22%, enquanto os grupos de tumores necrótico, 
misto e epitelióide tiveram pior prognóstico, com uma taxa de 
mortalidade devida a metástases em torno de 62% . A classifi
cação original de Callender foi modificada por McLean e cola
boradores 7 1 e, atualmente, prefere-se classificar os melano
mas malignos da úvea em fusiformes, sem a distinção entre 
fusiforme A e B ,  e em mistos, elimin.ando-se o puramente epi
telióíde, uma vez que praticamente todos os melanomas uveais 
contém células fusiformes . Aparentemente, o tamanho e a va
riabilidade do nucléolo têm maior importância prognóstica que 
o formato das células . Outros fatores de importância prog
nóstica incluem o tamanho do melanoma, atividade mitótica, 
infiltração linfocitária do tumor e o padrão vascular 72-75 • 

O diagnóstico de melanoma pode ser dificultado pelas 
variações clínicas que o tumor pode assumir. Além disso, um 
certo número de lesões benigm�s podem simular o melanoma 
de coróide à oftalmoscopia (ver diagnóstico diferencial ) .  O 
problema é ainda maior nos olhos com meios ópticos não 
transparentes .  Alguns exames subsidiários podem auxiliar a 
conclusão diagnóstica. Embora nªo exista padrão patogno
mônico à AFG de melanoma uveal , este pode ser um exame útil 
para diferenciar o melanoma de algµns pseudomelanomas 76• 77 . 
Tumores pequenos,  sem alterações do epitélio pigmentar, po
dem ser normoflyorescentes .  Lesões maiores,  com alterações 
do epitél io pigmentar, podem apresentar hiperfluorescência 
na fase arterial oy venosa precoce. O padrão à AFG nos 
grandes melanomas com proeminentes vasos coroidais no 
interior da lesão é característico :  fluorescência simultânea dos 
vasos do tumor e da retina (padrão de dupla circulação) 78 . 

À USO, no modo A, observa-se, na área do tumor, uma alta 
amplitude inicial ,  seguida de progressiva atenuação do eco, 
formando o chamado ângulo "kappa" ; no modo B, a massa 
coroidal mostra silêncio acústico e escavação coroidal . Em 
ocorrendo ruptura da membrana de Bruçh, o tumor apresenta, 
caracteri sticamente , a forma de cogumelo 79•  

A TC detalha a configuração e o tam!)nho de lesões maio
res que 3 mm, além de avaliar extensão orbitária do tumor 80• À 
RM, os melanomas uveais apresentam-se em geral hiperin
tensos em relação ao vítreo nas imagens em TI e hipointensos 
em T2 1 7• 1 8 • A biópsia aspirativa pode ser útil no diagnóstico 
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diferencial entre melanoma amelanótico, tumor uveal metas
tático e l infoma. 

A conduta nos melanomas de coróide permanece um tópi
co de controvérsia, sendo possível delinear alguns consen
sos X l -R4 ; 

• lesões entre 0,5 e 2 mm de espessura (nevo suspeito): obser
vação periódica e documentação fotográfica (cada 6 meses) ; 

• tumores pequenos e dormentes (lesões entre 2 e 3 mm de 
espessura) : fotografia, AFO, USO. Repetir exame em 3 meses .  
Se não houver mudança, a cada 6 meses ;  

• fotocoagulação ou  placas radioativas podem ser aplica
das em melanomas pequenos , fora da área macular,  e que 
mostram evidência de crescimento ; 

• lesões maiores ,  até 1 5  mm de diâmetro , em olhos com 
visão útil ,  podem ser submetidas à braquiterapia com placas 
episclerais ou à ressecção local ; 

• tumor avançado, em olho sem visão: enucleação , que 
deve ser real izada com mínima manipulação . Nos casos de 
invasão orbitária maciça, a exenteração pode ser necessária .  A 
radioterapia pode ser combinada com a enucleação, exente
ração e outros métodos nos casos de alto ri sco. Nos pacientes 
com metástases, radioterapia paliativa, quimioterapia, imuno
terapia podem ser empregados .  

A conduta deve ser individualizada para cada caso. Fato
res como acuidade visual, tamanho do tumor, condição do 
olho oposto, condições gerais do paciente devem ser consi
derados .  

O paciente com suspeita de melanoma uveal deve ser  sub
metido a uma avaliação sistêmica para excluir a possibilidade 
de um tumor metastático para a úvea e para detectar metástase 
à distância a partir do melanoma uveal. Os órgãos mais atingi
dos por metástase do melanoma uveal são o fígado e pulmão xs . 
A aval iação sistêmica inclui exame físico, enzimas hepáticas, 
raio-X de tórax, USO e TC de abdome e mapeamento de fígado 
com radioisótopos .  O intervalo médio entre a enucleação e o 
aparecimento de doença metastática no melanoma maligno 
primário da úvea varia de 34 a 43 meses. Estes pacientes têm um 
prognóstico muito ruim e sobrevivem, geralmente, menos de 1 anox6• 

A conduta nos melanomas de coróide, como dito anterior
mente, ainda apresenta certa controvérsia .  Em 1 986,  nos Esta
dos Unidos, foi fundado peloNational Eye Institute o Estudo 
Colaborativo para o Melanoma Ocular (Collaborative Ocular 
Melanoma Study - COMS) com o intuito de avaliar os métodos 
alternativos de tratamento do melanoma de coróide . O COMS 
conta, atualmente, com uma rede de 42 centros nos Estados 
Unidos e Canadá e os resultados deste estudo prospectivo 
têm sido publ icados regularmente, fornecendo importantes 
dados sobre a escolha do tipo de tratamento e a história 
natural dos melanomas x7 _ Os avanços nos campos da genética 
e da biologia molecular também permitirão a detecção do defei
to genético nos melanomas RR. 89 possibil itando uma melhor 
abordagem terapêutica destas lesões. 

Diagnóstico diferencial dos melanomas uveais posteriores 90: 
• nevo de coróide 
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• hemangioma de coróide circunscrito 
• tumores metastáticos para a úvea 
• osteoma de coróide 
• melanocitoma de nervo óptico 
• neurilemoma (schwannoma) 
• leiomioma 
• hemangioma capilar da retina 
• hemangioma cavernoso da retina 
• lesões do epitélio pigmentar 
• tumores do epitélio não pigmentado do corpo ciliar 
• Além dos tumores propriamente ditos,  lesões como a 

degeneração senil de mácula, descolamento hemorrágico da 
retina, descolamento e efusão de coróide, lesões inflamatórias 
como esclerite posterior, granulomas corio-retinianos, lesões 
císticas como a retinosquise degenerativa e cistos da íris e 
corpo ciliar podem simular melanoma. 

II) Tumores vasculares da úvea 

O hemangioma cavernoso da coróide, circunscrito ou 
difuso, é o tumor vascular mais comum da úvea 9 1 . A forma 
circunscrita apresenta coloração vermelho-alaranj ada e forma 
arredondada. Pode acompanhar descolamento de retina se
cundário que, atingindo a área macular, provoca metamor
fopsia e diminuição da acuidade visual . Esta forma freqüente
mente compromete o epitélio pigmentar sobrejacente, com 
desenvolvimento de degeneração cistóide das camadas exter
nas da retina. A AFO mostra hiperfluorescência dos vasos 
coroidais dentro do tumor na fase pré-arterial ou arterial pre
coce, ao contrário do melanoma, em que a hiperfluorescência é 
mais tardia. No modo A à USO, há alta refletividade interna, 
sem ângulo "kappa" e, no modo B, além da alta refletividade, 
não se observa escavação coroidal ou sombra acústica 
orbitária. Por vezes ,  observa-se metaplasia óssea, restrita à 
superfície do tumor, diferentemente do osteoma de coróide, 
em que o tecido ósseo substitui a coróide em toda a espessu
ra. A forma difusa do hemangioma associa-se, em geral , à 
síndrome de Sturge-Weber, com achados cutâneos (nevo 
facial flamej ante) e do sistema nervoso central . À oftalmos
copia, observa-se o espessamento difuso vermelho-alaran
j ado do pólo posterior ,  podendo ser acompanhado de 
descolamento da retina. O tratamento depende dos sintomas e 
da extensão do descolamento de retina associado. A fotocoa
gulação com "laser" parece ser o melhor método de tratamento 
dos hemangiomas circunscritos sem grande descolamento de 
retina associado. Outros tumores vasculares benignos como o 
hemangiopericitoma e o hemangioma capilar (hemangioen
dotelioma) são extremamente raros .  

III) Tumores ósseos da úvea 

O único tumor ósseo importante da coróide é o osteoma, 
tumor benigno composto por tecido ósseo maduro 92 • A 
patogênese deste tumor é desconhecida, mas muito provavel
mente deve tratar-se de um cori stoma. Bi lateral em 20% dos 
casos, é mais comum em mulheres j ovens .  A USO e a TC 
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mostram a calcificação correspondente ao tumor. A neovascu
larização é complicação freqüente, podendo ser tratada pela 
fotocoagulação . O diagnóstico diferencial inclui essencial
mente o melanoma de coróide. Em contraste ao melanoma, o 
osteoma é bem delimitado, de coloração amarelo-alaranj ada, 
com projeções marginais (pseudópodos) .  

IV) Tumores miogênicos da úvea 

Tumores raros ,  incluem o leiomioma e o rabdomiossar
coma. O leiomioma intra-ocular 9 3  é um tumor benigno do 
músculo liso e ocorre em geral na íri s ou no corpo ciliar, sendo 
extremamente raro na coróide. Pode simular o melanoma 
amelanótico .  A USG mostra baixa refletividade interna e au
sência de ângulo "kappa" . Ao modo B há silêncio acústico e 
ausência de escavação coroidal . Tumores maiores podem ser 
submetidos à resecção local (iridectomia, iridociclectomia) . O 
rabdomiossarcoma raramente ocorre na  úvea, geralmente na 
íris  ou corpo cil iar 9 4 •  95

• Recomenda-se a ressecção local e ,  no 
caso de recidiva, a enucleação. 

V) Tumores neurogênicos da ú vea 

Também são tumores raros incluindo o neurilemoma 96 

(schwannoma) e o neurofibroma. De natureza benigna, podem 
ser cl inicamente indi stingüíveis dos melanomas amelanóticos 
da úvea e dos tumores metastáticos .  O neurilemoma origina-se 
das células de Schwann dos nervos ci l iares e o neurofibroma é 
composto por uma combinação variável de células de Sch
wann, fibroblastos e axônios .  Os  neurofibromas podem ocor
rer como tumores sol itários 9 7 ou, mais caracteri sticamente, 
como lesões difusas nos pacientes com neurofibromatose 9 8

• 

Na íris ,  denominam-se nódulos de Lisch.  A AGF mostra, em 
ambos os tumores ,  hiperfluorescência progressiva. À USG, o 
schwannoma mostra no modo A baixa refletividade interna e 
no modo B silêncio acústico e escavação coroidal , como visto 
no melanoma. Devido à dificuldade de diagnóstico diferencial 
com o melanoma, estas lesões acabam em geral sendo res
secadas . 

VI) Tumores fibrosos e histiocíticos 

Não obstante sej am normalmente observados na órbita, 
estes tumores podem , raramente, ocorrer como lesões intra
oculares 99 . O xantogranulom a j uveni l  é uma afecção inflama
tória benigna que por vezes assume proporções tumorais .  
Ocorre e m  crianças na forma d e  múltiplas pápulas cutâneas , 
mas que podem ser observadas na íris e em outros tecidos 
oculares .  Pode ser causa de hifema espontâneo e glaucoma. A 
doença de Letterer-Siwe é uma histiocitose si stêmica que 
pode infiltrar difusamente a coróide produzindo descolamento 
de retina secundário .  Os achados si stêmicos facilitam o diag
nóstico nas duas afecções .  O tratamento não está bem estabe
lecido e inclui o uso de corticosteróide s istêmico.  Outros 
tumores, como o histiocitoma fibroso e o xantoma são extrema
mente raros na úvea. 

TUMORES DO EPITÉLIO CILIAR 

Tumores raros ,  originam-se das camadas pigmentada ou 
não pigmentada do epitélio ci l iar. Lesões originárias do 
epitél io pigmentado incluem a hiperplasia e, mais raramente o 
adenoma 1 00• 1 02 e o adenocarcinoma.  Os tumores originários 
do epitél io não pigmentado podem ser congênitos (glioneu
roma 1 º3 •  1 04 e meduloepitelioma 1 05• 1 07) ou adquiridos (hiper
plasia psudoadenomatosa ou adenoma de Fuchs 1 08 • 1 09

, 

adenoma 1 1 0 e o adenocarcinoma 1 1 1 • 1 1 2)
. A importância destas 

lesões está no diferencial com o melanoma do corpo ciliar que, 
clinicamente , pode ser muito difíci l .  As lesões do epitélio 
pigmentado apresentam-se hipofluorescentes à AFG, ao pas
so que as do epitél io não pigmentado,  em não contendo pig
mento, transiluminam.  

O meduloepitelioma, ou dictioma, é o tumor congênito mais 
comum do epitélio não pigmentado do corpo ciliar, no entanto 
menos freqüente que o retinoblastoma. Na forma benigna ou 
maligna, geralmente unilateral , ocorre em crianças entre 4 e 1 2  
anos, embora também tenha sido descrito e m  adultos 1 1 3

• 

Histologicamente ,  consi ste de tecido neuroectodermal pouco 
diferenciado,  com arranj o tubular que, em algumas áreas, asse
melha-se à retina embrionária.  Por vezes ,  além das células 
neuroepitel iais ,  identificam-se tecidos normalmente não en
contrados no olho, incluindo cartilagem, rabdomioblastos,  te
cido neuroglial , caracterizando o meduloepitelioma teratóide. 
Os meduloepiteliomas em geral não produzem metástases a 
distância.  Embora não sej am propriamente tumores,  as lesões 
císticas da íris e do corpo ci l iar devem ser lembradas no diag
nóstico diferencial . Cistos primários do epitélio pigmentar da 
íris não são comuns e geralmente apresentam-se como achado 
acidental no exame histopatológico.  Raramente, podem tor
nar-se bastante grandes e serem confundidos com o melano
ma. Além dos cistos do epitélio pigmentar, cistos de inclusão 
epitelial podem surgir na íris após traumas perfurantes ou 
procedimentos cirúrgicos ,  em virtude da proliferação do 
epitélio conj untiva! na câmara anterior ("epithelial ingrowth").  
Tais c is tos são revestidos por epitélio estratificado não 
ceratinizado, podendo conter células caliciformes .  

TUMORES PRIMÁRIOS DA RETINA 

1) Retinoblastoma 

Tumor intra-ocular maligno mais comum da infância 1 1 4
, é 

somente ultrapassado pelo melanoma uveal como neoplasia 
maligna primária intra-ocular em todas as idades.  Não há predi
leção racial ou por sexo, apresenta-se bilateral em 25-35% dos 
casos e é em média diagnosticado por volta dos 1 8  meses de 
idade . Há história famil iar em cerca de 6% dos pacientes, 
predominando a herança autossômica dominante com pene
trância incompleta, o que ressalta a importância do aconselha
mento genético.  Os casos esporádicos correspondem a 94% . 
Cerca de 1 5 %  dos pacientes com retinoblastoma unilateral 
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esporádico sofreram mutação germinal e são carreadores do 
gene . Nos demais ,  a mutação é somática, ocorreu apenas na 
retina e não há transmissão genética. 

A abordagem da criança com suspeita de retinoblastoma 
deve incluir a anamnese e a avaliação sistêmica cuidadosas . 
Os familiares também devem ser examinados com o intuito de 
se identificar alguma evidência de retinoblastoma com regres
são espontânea 1 1 5 • 

O exame biomicroscópico do segmento anterior e do vítreo 
e a oftalmoscopia indireta são importantes para confirmar o 
diagnóstico ou para o diagnóstico diferencial . Olhos com 
retinoblastoma têm tamanho normal , ao contrário dos olhos 
com persi stência de vítreo primário hiperplástico ou rubéola, 
que são geralmente microftálmicos . Há, entretanto, descrições 
de casos de retinoblastoma associados à persistência de ví
treo primário hiperplástico 1 1 6• 1 1 7 • O cristalino é,  em geral , 
transparente .  O sinal clínico mais freqüente no retinoblastoma 
é a Jeucocoria, embora, nos tumores pequenos, o estrabismo 
pode ser o primeiro sinal .  Olho vermelho, heterocromia da íri s 
e hifema são sinais  menos freqüentes .  A neovascularização da 
íri s está presente em cerca de 1 7% dos casos 1 1 8 • Alguns re
tinoblastomas muito necróticos podem produzir uma inflama
ção periocular secundária, resultando em quadro clínico que 
se assemelha ao da celulite preseptal ou endoftalmite 1 1 9 •  

Há dois padrões principais ,  endofítico e exofítico 1 1 4, de 
crescimento do tumor. No endofítico, o tumor cresce a partir 
da retina em direção à cavidade vítrea e ao exame oftalmos
cópico não se identificam os vasos retinianos . Por conta de 
sua natureza friável , o tumor tem tendência a produzir semen
tes vítreas, podendo atingir a câmara anterior e produzir 
pseudo-hipópio, simulando endoftalmite . No padrão exofítico, 
o tumor tende a crescer sob a retina, com progressivo des
colamento retiniano. À oftalmoscopia, os vasos da retina po
dem ser vistos na superfície do tumor. Com freqüência, princi
pal mente nos tumores mais avançados,  observamos uma 
combinação dos dois padrões de crescimento . Existe, ainda, uma 
forma rara, denominada retinoblastoma infiltrativo difuso 1 20- 1 22, 
em que a retina apresenta-se difusamente infiltrada por células 
neoplásicas não se identificando massa tumoral óbvia. Esta 
forma pode simular uveíte , tendo seu diagnóstico retardado. 
Observada em crianças numa faixa etária maior que a do 
retinoblastoma típico, costuma ter apresentação unilateral , 
esporádica, sem história familiar. 

O retinoblastoma apresenta predileção para a invasão do 
nervo óptico 1 23 • A lâmina cribriforme oferece alguma resistên
cia para a progressão do tumor mas, uma vez ultrapassada, 
pode o tumor ganhar o espaço sub-aracnóideo e disseminar
se l ivremente pelo quiasma e, depois,  para o cérebro. O 
retinoblastoma pode invadir o corpo ciliar e exteriorizar-se 
através da esclera. Na região posterior, o tumor pode invadir a 
coróide e ganhar a órbita através das emissárias esclerais .  A 
extensão extra-ocular do retinoblastoma aumenta, drastica
mente, a chance de disseminação hematogênica e o risco de 
metátases a distância, além de permitir o acesso aos l infáticos 
conjuntivais e a possibilidade de metátases para linfonodos 
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regionais 1 24 • 
Recentes evidências têm apoiado a existência de uma va

riante benigna, incomum, do retinoblastoma denominada 
retinocitoma ou retinoma 1 24· 1 25 •  Clinicamente, difere do 
retinoblastoma ativo, pois apresenta-se como uma lesão pe
quena, homogênea, translúcida e acinzentada, podendo apre
sentar áreas de calcificação . 

A regressão espontânea 1 24• 1 26 é possível nos retinoblas
tomas, caracterizada pela reação inflamatória severa, seguida 
por "phthisis bulbi" .  Não é certo se esse fenômeno ocorre por 
i squemia ou por mecanismos imunopatológicos . Esta possibi
lidade deve ser considerada em qualquer criança com olho 
atrófico por causa incerta. 

A USG no retinoblastoma apresenta achados característi
cos 1 1 4• No modo A revela alta refletividade interna e atenua
ção rápida do padrão normal orbitário, correspondendo à base 
do tumor próxima à esclera. No modo B, verifica-se massa 
tumoral sólida com ecos de alta refletividade, que permanecem 
mesmo quando a sensibilidade do ultra-som é diminuída, o 
que significa a presença de calcificação intra-tumoral, além de 
uma atenuação do ecos posteriores ao tumor. A TC, além de 
detectar a presença de focos de calcificação, possibilita a 
avaliação da extensão extra-ocular do tumor 1 27 . À RM, o 
retinoblastoma apresenta-se hiperintenso em relação ao vítreo 
em T l  e hipointenso em T2 m.  

A conduta nos  retinoblastomas varia com a lateralidade e a 
extensão do tumor 1 1 4 • A enucleação está indicada nos casos 
unilaterais ,  com tumor ocupando grande parte do globo ocu
lar, sem prognóstico visual. A fotocoagulação 1 29 pode ser 
feita nos tumores pequenos, confinados à retina posterior ao 
equador. A crioterapia 1 30 pode ser efetuada nos tumores pe
quenos ou médios localizados anteriormente ao equador. O 
uso da placa radioativa 1 3 1 • 1 32 aparece como método conserva
dor alternativo para o tratamento do retinoblastoma e pode ser 
indicado nos tumores com menos de 1 5  mm de diâmetro e 
localizados a uma distância de pelo menos 2 mm da fóvea ou 
do nervo óptico.  Nos casos bilaterais, procura-se preservar o 
segundo olho por meio da irradiação, fotocoagulação ou 
crioterapia. Em alguns casos pode-se efetuar uma combinação 
dos métodos .  A quimioterapia  é indicada para prevenir as 
metástases à distância .  

Na maioria dos casos , o retinoblastoma é reconhecido ao 
exame macroscópico do olho enucleado devido à sua aparên
cia típica: tumor de coloração esbranquiçada e com pontos de 
calcificação . Ao exame microscópico, caracteriza-se por uma 
ou mais massas originárias da retina sensorial . Tumores 
multicêntricos sugerem a variante hereditária. Tumores bem 
diferenciados mostram rosetas de Flexner-Wintersteiner e 
"fleurettes" 1 24 • 

Os tumores pouco diferenciados e a invasão do nervo 
óptico além da lâmina cribriforme são fatores de pior prognós
tico 1 23• 1 33 • A invasão superficial do nervo óptico associa-se a 
uma mortalidade de 1 0 % ;  até a lâmina cribriforme, a mortalida
de é de 29% ; ao passo que se a invasão for além da lâmina 
cribriforme, a mortalidade chega a 42% .  Se a margem cirúrgica 
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estiver comprometida, a mortalidade é de 78% 1 23 • 
Os sobreviventes de retinoblastoma bilateral podem desen

volver novos tumores aurante a vida, tais como o sarcoma 
osteogênico, o fibrossarcoma e o rabdomiossarcoma 1 34• 1 35 • Este 
risco é ainda maior nos pacientes submetidos a radioterapia. 
Descreveu-se também, nos retinoblastomas bilaterais ,  a asso
ciação a tumor pineal ou tumores neuroblásticos supra-selares ,  
condição conhecida como retinoblastoma trilateral 1 36• 1 37 . 

Quanto ao diagnóstico diferencial ,  clinicamente , as três 
condições que mais freqüentemente oferecem dificuldades 
são a persi stência de vítreo primário hiperplástico (PVPH),  a 
doença de Coats e a toxocaríase ocular presumida 1 24• A PVPH 
é uma condição congênita, observada nos primeiros dias ou 
semanas de vida. Em geral o olho afetado é menor que o 
contralateral e a afecção raramente é bilateral . A USG, no modo 
B, pode mostrar os remanescentes da hialóide e ausência de 
massa tumoral . A doença de Coats caracteriza-se por telean
giectas ias da retina com exsudação intra-retiniana progressi
va,  mais comum em meninos na primeira década de vida.  A 
USO mostra ecos particulados, porém com muito menor 
refleti vi d ade que os decorrentes de partículas de cálcio,  como 
ocorre no retinoblastoma e ,  não se identifica lesão tumoral 
distinta. A toxocaríase ocular ,  embora apresente diferentes 
formas clínicas , duas simulam o retinoblastoma: a grande mas
sa inflamatória retiniana com intensa reação celular no vítreo 
(endoftalmite nematóide) ,  assemelhando-se ao retinoblastoma 
endofítico, e o granuloma solitário subretiniano com pouca 
reação no vítreo ,  lembrando o retinoblastoma exofítico.  Histó
ria de contato com fi lhotes de cão, sorologia positiva para 
Toxocara canis, e o exame ultra-sonográfico auxiliam no diag
nóstico diferencial . Outras condições devem também ser lem
bradas no diferencial do retinoblastoma 1 1 4 ,  tai s como a catara
ta congênita, a displasia da retina, a endoftalmite, outros tu
mores intra-oculares (astrocitoma da retina, meduloepitelioma, 
hemangioma de coróide,  hemangioma capilar da retina),  o 
descolamento regmatogênico da retina e a hemorragia vítrea.  
As características clínicas e os exames subsidiários ,  como 
USO, AFO e o TC, auxiliam no diagnóstico diferencial .  

II) Tumores vasculares da retina 

O hemangioma capilar da retina DR aparece como uma lesão 
vermelho alaranj ada na retina com vasos aferente e eferente 
tortuosos e dilatados, por vezes com exsudação retiniana as
sociada.  Pode ocorrer i so lado ou como componente da 
síndrome de von Hippel-Lindau 1 39 , quando também se obser
va hemangioblastoma cerebelar. A AFG mostra rápido enchi
mento do vaso aferente e dos inúmeros vasos que constituem 
o tumor, e extravasamento para dentro da lesão durante a fase 
artéria-venosa. O tratamento consiste na fotocoagulação das 
lesões pequenas , crioterapia das lesões maiores e mais perifé
ricas, ou diatermia nas lesões grandes associadas ao descola
mento da retina. 

O hemangioma cavernoso é uma lesão relativamente 
incomum, com aparência de "cacho de uva" na retina. Em 
contraste com a doença de Coats e o hemangioma capilar, 

geralmente não se acompanha de exsudação. Lesões seme
lhantes podem ocorrer na pele e no sistema nervoso central 1 38 • 
Histologicamente , estas lesões são constituídas por aneuris
mas venosos interconectados por estreitos canais 1 40• Na maio
ria dos casos ,  a oftalmoscopia basta para o diagnóstico.  A 
AFO mostra hipofluorescência durante a fase arterial e, na fase 
venosa tardia, a fluoresceína penetra lentamente nos espaços 
vasculares .  Nas fases tardias , o contraste permanece nos es
paços vasculares sem extravasamento para o vítreo .  Em geral , 
nenhum tratamento é indicado, mantendo-se o paciente em 
observação periódica. 

O hemangioma racemoso ou má-formação artéria-venosa 
retiniana congênita consi ste de uma anastomose artéria-ve
nosa anômala ("shunt") que pode variar desde uma pequena 
comunicação vascular, localizada, próxima ao nervo óptico ou 
retina periférica até proeminentes vasos tortuosos associados 
à queda da acuidade visual . Pode associar-se a más-forma
ções artéria-venosas do mesencéfalo ou de outras partes do 
corpo ,  condição conhecida como síndrome de Wyburn
Mason 1 4 1 • A AFG mostra rápido fluxo da fluoresceína pelo 
"shunt" artéria-venoso, sem extravasamento de contraste 
para o vítreo .  Em geral , as lesões são estacionárias e não 
requerem tratamento . 

Ili) Tumores gliais da retina e do nervo óptico 

Os tumores gliais da retina e nervo óptico tendem a ocorrer 
predominantemente em pacientes com esclerose tuberosa ou 
neurofibromatose 1 42 • Três tipos de células gliais aparecem no 
s i stema nervoso  central : astróci to s ,  o l igodendrócitos e 
microglia 1 43 • A maior parte dos tumores que têm origem nos 
elementos gliais da retina são compostos por astrócitos .  Há 
dois principais :  o hamartoma astrocítico e o astrocitoma ad
quirido. 

O hamartoma astrocítico da retina e do nervo óptico é um 
tumor benigno que geralmente ocorre como parte da esclerose 
tuberosa e da neurofibromatose .  Em geral é assintomático mas 
pode estar associado à diminuição da acuidade visual se a 
lesão ocupa o pólo posterior. Podem ser solitários ou múlti
plos , uni ou bilaterai s .  As lesões que podem simular o 
hamartoma astrocítico incluem: retinoblastoma, hemangioma 
capilar, granulomas da retina, gliose, drusas do nervo óptico 1 44• 
À histopatologia, os hamartomas astrocíticos são compostos 
por astrócitos fibrosos com citoplasma eosinofílico e núcleo 
arredondad o .  Os tumores  ma i s  ca lc ifi cados  mostram 
fossil ização e estruturas basofílicas laminadas . Na AFO há 
hipofluorescência na fase arterial e ,  na fase venosa, apresenta 
uma proeminente rede de finos vasos na superfície da lesão, 
que extravasam nas fases tardias . A USO, mostra no modo B ,  
nas lesões maiores ,  uma massa bem delimitada, acusticamente 
sólida, com presença de calcificações,  e sem escavação 
comida! . Pode ocorrer uma sombra acústica orbitária, imedia
tamente após o tumor. O padrão ultra-sonográfico pode ser 
semelhante ao observado nos osteomas de coróide ou em 
alguns reti n oblastomas . A maioria destes tumores s ão 
assintomáticos e não requer tratamento. 
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O astrocitoma adquirido diferencia-se do hamartoma 
astrocítico, podendo ocorrer em qualquer idade, e apresentan
do lesão esbranquiçada ou rósea intra-retiniana. Pode sofrer 
crescimento progressivo e produzir descolamento de retina. 
Lesões grandes,  pedunculadas , têm numerosos vasos super
ficiais e lembram o melanoma amelanótico 1 44

• A AFG mostra 
rápido enchimento dos vasos na fase arterial precoce e pro
gressivo extravasamento do corante pelos vasos retinianos . O 
modo A da USG mostra, em geral , alta refletividade interna da 
lesão e o modo B mostra massa com sol idez acústica e ausên
cia de escavação coroidal . Devido a semelhança com lesões 
malignas, como o melanoma e o retinoblastoma, e a ausência 
de características patognomônicas nos exames subsidiários ,  
muitos olhos acabam sendo enucleados .  

TUMORES E LESÕES DO EPITÉLIO PIGMENTAR 

A hipertrofia do epitélio pigmentar 1 45 é uma condição 
relativamente comum , presumidamente congênita, em geral 
assintomática, achado acidental de exame. Aparece como uma 
lesão bem delimitada, plana e pigmentada. Nos j ovens, a lesão 
é homogeneamante negra e nos mais idosos pode haver focos 
de despi gmentação. Histologicamente, observam-se células 
epiteliais contendo grandes grânulos de pigmento melânico. 
Os aspectos oftalmoscópicos permitem, em geral , o diagnósti
co correto . Na AFG, se a lesão é uniformemente enegrecida, 
observa-se hipofluorescência em todas as fases .  Se houver 
áreas de despigmentação, ocorrem defeitos em j anela. Em ge
ral , não requer tratamento , apenas observação. Uma estreita 
relação tem sido observada entre a hipertrofia congênita do 
epitél io pigmentar e a poli pose adenomatosa familiar (síndro
me de Gardner) 1 46· 1 47 assoc iada a carcinomas de cólo e reto. 
Lesões, em geral múltiplas e bilaterai s ,  semelhantes às obser
vadas na hipertrofia congênita do epitél io pigmentar da retina 
são encontradas nos famil iares de pacientes com esta sín
drome. O aparecimento destas lesões parece ser um marcador 
para detecção precoce nos indivíduos com tendência familiar 
a desenvolver carcinoma intestinal . 

A hiperplasia reativa do epitélio pigmentar pode ocorrer 
em resposta a trauma ou inflamação .  A falta de história positi
va pode dificultar o diagnóstico diferencial com o melanoma 
mal igno da úvea. À oftalmoscopia, aparecem como lesões 
sol itárias ou múltiplas ,  de tamanhos variados ,  com bordos 
irregulares e áreas branco-amareladas de gliose na superfície .  
As lesões menores são semelhantes aos nevos e à hipertrofia 
congênita do epitél io pigmentar. Além da hiperplasia, o 
epitélio pigmentar pode reagir por meio de metaplasia fibrosa, 
calcificação ou mesmo ossificação 1 48

. 

O hamartoma combinado do epitélio pigmentar da retina 1 49 

é uma condição rara que ocorre mais comumente na margem do 
disco óptico e com menor freqüência na retina periférica. Apa
rece como lesão solitária bem pigmentada, discretamente ele
vada, com vasos retinianos tortuosos podendo causar tração 
da reti na.  Histologi camente ,  há proliferação do epitél io 
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pigmentar, células gliais e tecido vascular. 
O adenomas e o adenocarcinoma do epitélio pigmentar da 

retina são lesões extremamente raras 1 5º
· 

1 5 1
. O diagnóstico 

diferencial mais importante é o do melanoma maligno. 

TUMORES LINFÓIDES INTRA-OCULARES E LEUCEMIAS 

Os tumores l infóides e as leucemias são mais comuns na 
órbita e conjuntiva mas podem acometer estruturas intra-ocu
lares .  Freqüentemente mimetizam o melanoma amelanótico, os 
tumores metastáticos ou a inflamação intra-ocular, dificultan
do o diagnóstico clínico .  Também oferecem dificuldades para 
o diagnóstico histopatológico .  Em alguns casos, embora não 
haj a  dúvidas quanto à malignidade, as células são tão 
indiferenciadas que é difíc il a distinção entre um tumor 
linfóide e um tumor indiferenciado. Se linfóide, pode ser difícil 
determinar se é um tumor localizado, sistêmico ou parte de um 
processo leucêmico. Também pode ser difícil  a distinção entre 
um linfoma bem-diferenciado e um processo reacional (pseu
dotumor inflamatório) 1 52

. 

A hiperplasia l infóide reativa benigna é uma forma pecu
l iar, rara de pseudotumor, envolvendo a úvea com comprome
timento simultâneo, ou não, da conjuntiva e/ou órbita. O diag
nóstico diferencial inclui o melanoma amelanótico, o carcino
ma metastático,  o linfoma de grandes células, a uveíte simpáti
ca e a esclerite posterior. É caracterizada pela proliferação de 
l infócitos maduros e em alguns casos é possível a identifica
ção de focos de células mais pálidas , lembrando folículos 
germinativos.  Quando há envolvimento de conjuntiva ou órbi
ta, a biópsia destes tecidos pode auxiliar o diagnóstico. Em 
casos selecionados,  pode-se proceder à biópsia intra-ocular 
com agulha fina 1 5 3

. Nos casos suspeitos, mas não confirma
dos, pode-se fazer teste terapêutico com corticosteróide ou 
radioterapia em baixas doses . Em algumas ocasiões,  a 
enucleação diagnóstica pode ser necessária. 

Os linfomas não Hodgkin podem, ocasionalmente, infiltrar 
os tecidos intra-oculares ,  sendo o l infoma de células grandes, 
também conhecido como sarcoma de células reticulares ou 
linfoma histiocítico,  o mais comum 1 54- 1 56

• Representa, em ge
ral , doença sistêmica, embora o envolvimento ocular possa ser 
a primeira manifestação. Ocorre , com maior freqüência, em 
indivíduos idosos e, em cerca de 80% dos casos são bilaterais .  
Há dois  tipos de l infoma intra-ocular, o vítreo-retiniano e o 
uveal 1 52

• A forma vítreo-retiniana, mais comum, está, em geral , 
associada ao linfoma do sistema nervoso central , e é caracteri
zada por sinais e sintomas de uveíte posterior ou vitreíte . A 
forma uveal , menos comum vem, em geral , associada ao 
linfoma visceral ou nodal . Caracteriza-se por lesões múltiplas 
ou sol itárias, bem definidas , branco-amareladas , sem reação 
vítrea, e que demonstraram ser coleções de linfócitos abaixo 
do epitélio pigmentar da retina. Quanto ao diagnóstico dife
rencial, convém lembrar o carcinoma metastático, o melanoma 
amelanótico, o hemangioma de coróide e a hiperplasia linfóide 
reativa. Se envolvida a íri s ,  adiciona-se ao diferencial a uveíte 
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anterior, o carcinoma metastático para a íri s e o melanoma 
difuso da íris .  O diagnóstico de l infoma deve ser lembrado nas 
uveítes de causa desconhecida do indivíduo idoso.  

Nos casos de intenso envolvimento vítreo ,  o diagnóstico 
pode ser feito pelo exame citológico de material obtido por 
meio de uma aspiração do vítreo 1 55 ou de uma vitrectomia 
diagnóstica 1 5 7

. Em outros casos, a biópsia de coróide pode ser 
necessária 1 5 8

. As células são geralmente grandes e atípicas, 
com citoplasma escasso, núcleo oval ou em forma de rim e com 
nucléqlo proeminente. A abordagem diagnóstica na suspeita 
de linfoma ocular inclui a TC de crânio e o exame do l íquido 
cefalorraquideano.  O tratamento consiste na radioterapia e/ou 
quimioterapia. 

A leucemia mielóide ou l infóide, aguda ou crônica, pode 
afetar as estruturas intra-oculares .  A infiltração leucêmica ver
dadeira ocorre em cerca de 3% dos pacientes ,  enquanto que a 
hemorragia intra-ocular e outras complicações associadas a 
alterações hematológicas aparecem em 40 a 50% dos casos 1 5 9• 

1 60
. As células leucêmicas podem infiltrar a retina, trato uveal , 

nervo óptico e vítreo .  O envolvimento da íris freqüentemente 
aparece como um espessamento difuso e em alguns casos 
pequenos nódulos podem ser observados na margem pupilar. 
Células tumorais podem acumular-se na câmara anterior for
mando o pseudo-hipópio ,  e a infiltração do trabeculado pode 
provocar glaucoma secundário .  Os achados retinianos incluem 
exsudatos duros e algodonosos,  e hemorragias (manchas de 
Roth) .  Infiltrados leucêmicos podem ser vi stos como depósi
tos amarelados na ret ina ,  no espaço sub-retiniano e na 
coróide. Infiltrados verdadeiros devem ser diferenciadas das 
lesões por agentes oportunísticos virai ou fúngico e dos 
infiltrados l infomatosos .  O diagnóstico baseia-se no exame 
direto de tecido ou células intra-oculares .  A paracentese,  a 
biópsia aspirativa por agulha fina ou a vitrectomia diagnóstica 
fornecem material para exame citológico 1 6 1

• Em casos excep
cionais ,  com envolv imento coriorretiniano,  a biópsia de 
coróide pode ser de valor diagnóstico 1 62

• O tratamento do 
olho envolvido geralmente consi ste na radioterapia em baixas 
doses e na quimioterapia si stêmica. O prognóstico visual de
pende do tipo de leucemia e da extensão do acometimento. 

TUMORES METASTÁTICOS PARA ESTRUTURAS 
INTRA-OCULARES 

/) Carcinomas metastáticos 

As neoplasias que dão origem a metátases para estruturas 
intra-oculares consti tuem um grupo de tumores importantes 
não só para o oftalmologi sta, mas também para os clínicos,  
cirurgiões e especial istas de outras áreas 1 63 • 1 64

• A metástase 
intra-ocular de um tumor maligno ocorre através da dissemina
ção hematogênica para o trato uveal e com menor freqüência 
para a retina, nervo óptico ou outras estruturas intra-oculares .  
Metastáses para a coróide posterior, devido sua r ica vascula
rização, são 1 O a 20 vezes mais freqüentes que para a íri s ou o 

corpo ciliar. Os carcinomas são os tumores metastáticos mais 
frequentes .  A história clínica pode sugerir o diagnóstico, mas, 
às vezes ,  a manifestação ocular pode ser a primeira indicação 
de malignidade s istêmica. Os carcinomas que mais freqüente
mente metastatizam para o olho são o de mama 1 65 · 1 66 na mulher 
e o broncogênico 1 67 no homem, vindo a seguir o adenocar
cinoma do trato gastro-intestinal 1 68

, o carcinoma da tiróide, 
rins ,  pâncreas , e o tumor carcinóide. São,  em geral , amela
nóticos,  excetuando-se as metastáses do melanoma cutâneo. 
O olho esquerdo é 1 ,5 vezes mais freqüentemente acometido 
que o olho direito , fato explicado pela origem distinta das 
artérias carótidas internas direita (indireta) e esquerda (direta) . 
Podem ser bilaterais ,  e existe a tendência à multifocalidade . Os 
aspectos clínicos variam de acordo com a localização do tu
mor. Metástases para íri s 1 69 •  1 70 e corpo ciliar geralmente apare
cem como nódulos gelatinosos brancos ou acinzentados .  Po
dem ser acompanhados de iridociclite, glaucoma secundário, 
"rubeosis iridis" ,  hifema ou pupila irregular. 

Nos tumores de pólo posterior, há em geral queda de visão 
e o exame oftalmoscópico revela lesão de forma placóide, 
coloração branca ou cinza-amarelada, podendo ter pigmenta
ção irregular na superfície .  O principal diagnóstico diferencial 
é o do melanoma amelanótico .  Na AFG a maioria dos tumores 
metastáticos apresenta-se hipofluorescente nas fases arterial 
e venosa precoce com progressiva hiperfluorescência nas 
fases subsequentes .  Na USG ,  o modo A mostra um pico inicial 
abrupto com moderada refletividade interna, enquanto que o 
modo B mostra lesão com solidez acústica e sem escavação 
comida! ou sombra orbitária .  Se inconclusivos os exames não 
invasivos,  indica-se a biópsia aspirativa 1 7 1

. 

Metástases para o nervo óptico 1 72 podem produzir papi
ledema, diminuição da visão e defeitos de campo visual . Me
tástases para a retina são raras,  sendo as lesões claras , pouco 
coesas e com distribuição perivascular. Podem produzir se
mentes vítreas e simular retini te. O aspirado vítreo para exame 
citológico confirma o diagnóstico.  

Todo paciente com suspeita de tumor metastático deve ser 
submetido à avaliação sistêmica. Uma vez estabelecido o diag
nóstico de tumor metastático, a terapêutica sistêmica é necessá
ria, j á  que há a premissa de disseminação hematogênica do 
tumor primário .  O tratamento ocular depende do tamanho da 
lesão e da localização . Em pacientes assintomáticos sem risco 
de comprometimento da visão, a quimioterapia pode ser sufi
ciente ,  não sendo necessário tratamento ocular. Se a lesão 
compromete a visão central , a irradiação é a melhor conduta. O 
diagnóstico do tumor metastático implica um prognóstico reser
vado porque, geralmente, já existe uma ampla disseminação do 
tumor primário .  O objetivo do tratamento oftalmológico nestes 
pacientes é a preservação ou a restauração da visão e o trata
mento paliativo da dor. Cirurgias radicais e tratamentos com 
riscos maiores que os benefícios desejados devem ser evitados. 

II) Linfomas e leucemia 

Previamente descritos nos tumores l infóides intra-ocula
res e leucemias . 

A R Q .  B R A S .  OFTAL .  6 1 (2) ,  ABRIL/ 1 998 - 251 



Tumores intra-oculares 

HAMARTOMATOSESSISTÊMICAS 

As hamartomatoses s istêmicas ou facomatoses 1 39 compre
endem um grupo de sínrlromes com variadas manifestações 
clínicas que envolvem primáriamente a região ocular, a pele, o 
si stema nervoso central e, às vezes ,  órgão viscerais .  Hamarto
mas referem-se a más-formações ,  semelhantes a tumores, com
postas por tecidos que normalmente estão presentes no local 
envolvido, geralmente de natureza vascular ou glial .  Coristo
mas , por outro lado, referem-se a más-formações compostas 
por elementos que normalmente não estão presentes no local 
onde ocorrem . Exemplo clássico é o dermóide limbar, tumor 
composto por elementos da derme que normalmente não são 
encontrados na conj untiva ou na córnea. 

A seguir, as principais hamartomatoses sistêmicas e suas 
manifestações intra-oculares :  

• Esclerose tuberosa (síndrome de Bourneville) : ha
martomas astrocíticos da retina ou do nervo óptico.  

• Neurofibromatose (síndrome de von Recklinghausen):  
hamartomas melanocítico-gliais envolvendo a íris  (nódulos de 
Lisch) ,  hamartomas astrocíticos da retina, schwannoma da 
coróide. 

• Hemangiomatose capilar retino-cerebelar (síndrome de 

von Hippel-Lindau): hemangioma capilar da retina. 
• Hemangiomatose cavernosa encéfalo-facial (síndrome 

de Sturge-Weber) : hemangioma coroidal difuso . 
• Hemangiomatose racemosa (síndrome de Wyburn -

Mason): hemangioma racemoso da retina. 
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TUMORES PRIMÁRIOS 

TUMORESUNFÓIDESll..EUCEMA 

TUMORES METASTÁTICOS 

TUMORES DOEPITÉUOCIUAR 

RE'TllA 

EPITÉLIO PIGMENTAR DA RETINA 

DISCO ÓPTICO 

linfoma primário (raro) 

Melanocíticos 
nEMJ 
melanocitoma 
melanoma ma.ligio 

vasculares: hemangioma 
ósseo: osteoma de coróide 
miogênico: leiomioma, rabdomiossarcoma 
neurogênico: schwannoma, neurofibroma 
fibrosos e histiocíticos 

pignentado: hiperplasia, adenoma, adenocarcinorna 

não pignentado: 

retincllastoma 

congênitos: ganglioneuroma, meruloepitelioma 
adquiridos: adenomadeFuchs, adenoma, 
adenocarciloma 

vasculares: hemangiomascapilar, cavernoso, racemoso 
gliais: hamartoma astrocílico, astrocltoma adquirido 

hipertrofia congênita, hiperplasia reativa, hamartoma combinado 
adenoma,adenocarciloma 

melanocitoma 
melanomamaliglo 
harnartomaastrocltico 

infiltração secundária de linfoma sistêmico: forma vítreo-retiniana(associada a linfoma SNC) 
formauveal (associada a linfoma visceral ou nodal) 

infi ltração leucêmica das estruturas oculares 

carcinoma: pulmão (homem), mama(mulher) 
melanomaaJtâneo 
tumorcarcinóide 
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