Schwannoma maligno da orbita associado a proptose e
ectasia posterior do globo ocular

Malignant orbital schwannoma associated with proptosis and posterior globe ectasia
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RESUMO

escleral.

Descrevemos uma paciente de 68 anos, com um grande tumor orbitario
intraconal, cujo sinal de apresentagio foi proptose acompanhada de uma

by

ectasia posterior do globo ocular. O tumor era aderente a esclera e foi
removido juntamente com o globo ocular. O diagnéstico anatomopatolégico
mostrou um Schwannoma maligno, um tumor extremamente raro na 6rbita.
A deformidade ocular produzida pelo tumor é singular e acreditamos que deva
ser um sinal indicativo de malignidade e de que o tumor infiltra a parede
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INTRODUCAO

Tumores malignos origindrios das
bainhas dos nervos cranianos (neu-
rofibromas e schwannomas) sdo extre-
mamente raros na Orbita, com apenas
19 casos previamente descritos '2. A
maioria deles tinha origem presumida
de ramos orbitarios do nervo trigémeo,
situando-se na regido medial e supe-
rior da orbita 2. O objetivo deste tra-
balho é o de relatar uma paciente que
se apresentou com proptose € ectasia
posterior do globo ocular decorrentes
de um grande schwannoma maligno
intraconal aderente a esclera.

RELATO DO CASO

Paciente de 69 anos, sexo feminino,
branca, procurou o Hospital das Clini-
cas da FMUSP com queixa de cres-
cimento progressivo e indolor do olho
direito ha 2 anos. Os antecedentes pes-
soais nada revelavam.

Ao exame a acuidade visual cor-
rigida era de 20/50 no olho direito
(OD + 1,50 DE x -0,75 DC a 180) e

20/30 no olho esquerdo (OE +0,75 DE
x -0,25 DC a 180). Observava-se
proptose axial acentuada do OD. A
medida com exoftalmémetro de Lue-
dde revelou 28 mm no OD e 17 mm no
OE. As pupilas eram isocoricas e ha-
via um discreto defeito aferente relati-
vo a direita. Observava-se restri¢ao
importante da movimentagdo do OD
em todas as dire¢des do olhar. O exa-
me biomicroscopico assim como a
tonometria de aplanagdo foram nor-
mais em ambos os olhos (AO).

O exame oftalmoscdpico era nor-
mal no OE e revelava no OD a presen-
¢a de uma ectasia posterior, circular,
nasalmente a papila mas englobando
parte da mesma. Esta alteragdo tinha
contornos nitidos e era bastante pro-
funda. O restante da retina era normal.

A paciente foi internada e subme-
tida a tomografia computadorizada
que mostrou lesdo tumoral contras-
tante, situada dentro do cone orbitario
direito e de limites posteriores bem
definidos. A parede do globo ocular
direito mostrava-se aderente ao tumor
e observava-se ectasia posterior do
globo (Figura 1). O exame ultra-sono-
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Figura 1. Tomografia computadorizada com contraste, mostrando volumoso
tumor hipercaptante dentrodo cone orbitério direito. Observe a ectasia posterior
do globo ocular.

grafico das orbitas mostrou massa
solida hipoecogénica de limites deli-
mitados, predominantemente locali-
zada no espago intraconal, englobando
o nervo Optico e fazendo protrusdo da
parede posterior do globo ocular direi-
to. Uma extensa investigagdo sisté-
mica incluindo raio x de toérax, ultra-
sonografia abdominal, raio x de ossos
longos, hemograma, eletroforese de
proteinas, enzimas hepaticos, fosfa-
tase acida, avaliagdo clinica e gineco-
légica revelou-se normal.

A paciente foi submetida a orbi-
totomia combinada com remogdo da
parede Ossea lateral e abertura da
conjuntiva seguida de desinserg¢do do
musculo reto medial. O tumor foi
completamente dissecado e isolado
das estruturas orbitarias e de parte da
parede ocular, mas mostrava-se ade-
rente & esclera em uma determinada
area proxima ao nervo Optico, ndo
sendo possivel a sua separagdo
completa do globo ocular. Foi entdo
obtida bidpsia de congelagdo que de-
monstrou células malignas. O tumor
foi removido em sua totalidade jun-
tamente com o globo ocular. O estudo
anatomopatolégico revelou uma
neoplasia altamente celular com dis-
creta anaplasia compativel com sch-
wannoma de baixo grau de maligni-
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dade. O tumor
infiltrava e tra-
cionava a esclera
na regido da ec-
tasia e envolvia
também a cordide
e nervo Optico ad-
jacentes.

A evolugdo
pos-operatoria foi
satisfatoria e os
exames ambula-
toriais ndo mostra-
ram qualquer reci-
diva tumoral ou
metastase sisté-
mica ap6s 18 me-
ses de seguimento.

DISCUSSAO

O caso acima descrito € interessan-
te por varios aspectos. Em primeiro
lugar os tumores malignos de nervos
periféricos sdo bastante raros na Orbi-
ta. Em 1989, Lyons et al. ! revisaram
13 casos previamente descritos e rela-
taram mais 3. Estes autores salientam
que muitas vezes ¢ dificil saber se tais
tumores originaram-se das células de
Schwann ou de outras células que
compdem os nervos periféricos como
as perineurais ou os fibroblastos en-
doneurais. Em decorréncia disso pre-
ferem a denominagdo genérica de tu-
mores de nervos periféricos evitando
designar a célula de origem. Tais tu-
mores originam-se das bainhas de ner-
vos cranianos situados na oOrbita, re-
presentados em grande parte por ra-
mos do nervo trigémeo e incluindo
também os nervos ciliares e os ramos
terminais dos nervos oculomotor,
troclear e abducente. Ndo se originam
do nervo optico cujas fibras represen-
tam na verdade um prolongamento do
cérebro, revestido por meninges e que
ndo possui células de Schwann.

Recentemente, Erzurum et al. ? re-
lataram mais 3 casos de tumores ma-
lignos de nervos periféricos na orbita
totalizando 19 pacientes previamente

descritos. Nenhum deles apresentava
neurofibromatose. A faixa etaria os-
cilou entre 19 € 76 anos € em 13 a
origem pareceu ser o ramo supra-
orbitario do nervo trigémeo, uma vez
que o tumor se situava no setor nasal e
superior da orbita. Outras localiza-
¢oes foram a regido inferotemporal da
orbita e a regido do nervo infraor-
bitario. Em apenas 1 paciente o tumor
se situava dentro do cone muscular
como em nosso caso ' Os sinais de
apresentagdo mais comum foram:
um noédulo subcutdneo préximo ao
canto interno, dor, proptose, diplopia
e hiperemia '?. Tais tumores se com-
portam de maneira muito agressiva,
com extensio para a regido intra-
craniana e metastases para os pulmdes
e mediastino além de linfonodos
submandibulares, pré-auriculares e
cervicais. O prognostico é portanto
reservado. Os tumores sdo radior-
resistentes e o Unico tratamento capaz
de produzir cura € a ressecgdo total da
lesdo !. Erzurum et al. ? sugerem o uso
da radioterapia como tratamento coad-
juvante apos a exérese cirurgica.

O aspecto mais interessante na
paciente por nés examinada foi o fato
do tumor produzir uma deformacgio
do polo posterior do globo ocular.
Tumores orbitarios de crescimento
rapido tais como linfangiomas e rab-
domiossarcomas podem provocar de-
formacgdo nas paredes do globo ocular,
mas geralmente estas caracterizam-se
por um achatamento das paredes ou
mesmo um afunilamento do polo pos-
terior nos casos mais dramaticos, que
geralmente se acompanham de grande
congestdo orbitaria. Nossa paciente,
por outro lado, apresentava uma defor-
magdo ovalada, semelhante aos esta-
filomas de polo posterior observados
em degeneragdes da parede escleral.
Nao havia, no entanto, qualquer evi-
déncia de alteragdes miopicas no fun-
do de olho ou de que se tratasse de
uma malformagdo congénita da porgido
posterior do globo. A deformidade era
localizada sendo o restante do fundo
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de olho inteiramente normal. Acredi-
tamos portanto que se trate de uma
alteragdo adquirida e decorrente do
tumor. A hipétese mais provavel a
nosso ver € a de que o tumor tenha se
originado de um pequeno ramo nervo-
so no trajeto escleral o que explica
aderéncia ao globo ocular observada
durante a cirurgia e ao exame ana-
tomopatoldgico. A partir desta origem
o tumor provavelmente cresceu para a
orbita tracionando a parede escleral
lateralmente e originando a ectasia
posterior. A deformidade ocular
produzida pelo tumor no caso em
questdo ¢é singular uma vez que ndo
encontramos nenhum relato na lite-
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ratura. Acreditamos que sua observa-
¢30 em um tumor orbitario deva ser
um sinal indicativo de malignidade e
de que o tumor envolve a parede
escleral.

SUMMARY

We describe a 68-year-old patient
with a large intraconal orbital tumor
that presented with proptosis and
posterior globe ectasia. The tumor
was adherent to the sclera and was
removed with the eye. Histologic
diagnosis revealed a malignant
Schwannoma, an extremely rare

orbital tumor. The deformity in the
scleral wall produced by this tumor
was unique. We believe it should be
considered a sign of malignancy and
that the tumor infiltrates the scleral
wall.
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