Neurilemoma oftalmico
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INTRODUGCAO

A cavidade orbitdria € uma regiao de in-
teresse de trés especialidades: a oftalmolo-
gia, a otorrinolaringologia e a neurocirurgia.
Entretanto, um grande nuimero de tumores
desta regido ultrapassa os limites de cada
uma das especialidades.

Tumores que se originam ou invadem
essa cavidade produzem sintomas ou sinais
por compressao ou por infiltracao. Em
muitos casos podem ser apenas uma massa
ocupando espaco, produzindo uma proptose
com associagdo de limitacdo dos movimen-
tos oculares.

Sintomas e sinais neuroftalmolégicos de-
correm do efeito exercido diretamente so-
bre o nervo 6ptico, sobre os nervos moto-
res oculares, sobre o ramo oftdlmico do
trigémeo e, mais raramente, sobre a inerva-
¢do intrinseca.

Os tumores neurogénicos derivados das
células de Schwann sao denominados de neu-
rofibromas, neurofibromas plexiformes, neu-
rilemoma e tumores de células granulares 6.0,

Enquanto que para alguns autores have-
ria também participagdo do tecido conjun-
tivo, para outros sé seriam constituidos pe-
las células de Schwann e 0 nome mais acer-
tado seria Schwanoma !!,

Neurofibromas, especialmente do tipo
plexiforme, podem ocorrer na érbita em as-
sociagao com a moléstia de von Recklinghau-
sen, assim qualquer paciente com este tipo
de tumor pode ser considerado como por-
tador de neurofibromatose até prova em
contrdrio 10,

Neurilemoma € uma entidade isolada,
enquanto que neurofibroma pode ser uma
manifestagao local de neurofibromatose. En-
tretanto, Mortada 15 relata 2 casos de neuri-
lemoma encapsulado orbitdrio associados
com pigmentacao cutanea “café au lait”.

Como se vé, a histogénese desses tumo-
res nao estd perfeitamente esclarecida e por
conseguinte os termos neurinoma, neurile-
moma, neurofibroma, fibroblastoma perineu-
ral e schwanoma tém sido usados como si-
nénimos. De qualquer modo trata-se de
tumor anatomopatologicamente benigno que
nédo oferece geralmente perigo de transfor-
macdo maligna.

! Pés-Graduando em Oftalmologia (Nivel Doutorado) da Escola Paulista de Mediicna.

Apesar das caracteristicas benignas, cli-
nicamente sao malignas pela localizagao, de-
terminando perturbag¢des funcionais graves
Mohan!3 chama a aten¢ao para um caso,
inicialmente rotulado como neurite retrobul-
bar de etiologia desconhecida, sem evidén-
cia de tumor orbitdrio. Apds 3 anos o pa
ciente retorna com acentuada redug¢ao da
acuidade visual neste olho e proptose. Tra-
tava-se de neurilemoma, sem sinais cuta-
neos e orbitdrios observados na doenga de
von Recklinghausen.

Se o tumor nao atingiu um desenvolvi-
mento acentuado, sua total extirpacao pode
dar excelente resultado, sem perigo de reci-
diva8. Se a extirpacao nao for possivel, re-
tira-se o tumor por curetagem, mantendo-se
a cdpsula para reter os restos neopldsicos.

De 1935 a 1963, neurilemomas sdao descri-
tos com incidéncia de 1% dos tumores or-
bitdrios 18,

Prando, Secaf e Clemente F.° (1983) 17
examinaram, de um total de 12.000 tomogra-
fias computadorizadas, 76 pacientes com al-
teragbes da regido orbitdria. Destes, 26
apresentavam condigGes tumorais mas ne-
nhum caso de neurofibroma ou de neurile-
moma foi diagnosticado. ’

Gongalves (1984) 3 relata, dentro de 123
casos de neoplasias e cistos orbitdrios, ape-
nas um paciente de 30 anos com neurilemo-
ma de localizagao extracOnica, no nervo su-
pra-orbitdrio direito.

Devido a baixa freqiiéncia desse tipo de
tumor orbitdrio apresentamos e discutimos
o0 presente caso.

RELATO DO CASO

J.C.F°, 29 anos, sexo masculino, pardo,
natural do Rio Grande do Norte, Reg. Ge:
Geral 229.536 da Escola Paulista de Medici
na — Hospital Sao Paulo. Examinado ini-
cialmente em 26/03/80, na Sec¢ao de Neurof-
talmologia da Disciplina de Oftalmologia,
sob o n.° 800075, apresentou os seguintes da-
dos:

Queixa: H4 seis meses foi notado cresci-
mento do olho direito. Hd4 quatro meses
notou alteragdo na visdo deste olho e que
vem piorando progressivamente. Refere que
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0 processo estd em evolucao e nenhum tra-
tamento foi efetuado. Apresenta uma vaga
dor de cabeca, bilateral. Nao refere visao
dupla.

Antecedentes pessoais:
sao arterial, diabetes e etilismo.
de 1 a 2 magos por dia.

Antecedentes familiares: Nao hd casos
semelhantes.

Exame fisico geral: PA = 120 x 70 mm
Hg; P = 80 bat./min.; Bom estado geral. Nao
ha manchas cutianeas do tipo “café au lait”.

Exame neurologico: Normal.

Exame oftalmolégico:

Acuidade visual: Com a melhor corregao,
para longe: OD = conta dedos a 1 metro e
OE = 1,0; para perto: OD — nao vé J7 e OE
= Jl.

Refracao. OD = +2,50 DEe OE = —0,50
DE.

Pupilas: Isocdricas, com didmetro de
5 mm.

Reflexos pupilares: Defeito aferente rela-
tivo a direita (pupila de Marcus Gunn).

Grade de Amsler: OD = Nao percebe

Nega hiperten-
Fumante

parte do quadrante superior temporal. Nao
percebe alteragdo nas formas. OE — normal.

Visao de cores: Ishihara — A.O. = Vé
todos os nimeros mas com o OD nota um
pouco de embagamento; Panel D 15 de Farns-
worth Munsell = Normal em A.O.

Exame ocular externo: OD = Globo ocu-
lar desviado para direita e para baixo. OE
— Sem alteragoes.

Exoftalmometria (Hertel): OD = 19 mm
e OE = 13 mm.

Biomicroscopia: Sem alteragdes em A.O.

Sensibilidade corneana: Normal em A.O.

Sensibilidade facial: Simétrica.

Tonometria de aplanacdao: 12 mmHg (as
17:00 h) em A.O.

Motilidade extrinseca ocular: Sem limi-
tacoes na movimentacao de A.O.

Oftalmoscopia: OD (Fig. 1A) = Polo
posterior apresentando estrias claras e es-
curas, horizontais e obliquas, radiadas no
sentido temporal, a partir da papila. Ele-
vacido e borramento das bordas papilares
temporal, superior e nasal. A regiao justa-
papilar nasal superior também se encontra
elevada. Veias ingurgitadas e tortuosas. OE
= Normal.

Angiografia fluoresceinica (em 14/04/80):
OD (Fig. 1B) = Pregas alternadas hipo e hi-

Fig. 1 — OLHO DIREITO: A — Retinografia com luz aneritra, focalizando as regiées papilar e peripapilar.

B —

Angiografia fluoresceinica na fase venosa tardia, na qual se notam o padrio das dobras coroidais e o edema
papilar,

perfluorescentes, correspondendo as estrias
acima descritas, observadas ja nas fases pre-
coces. Nessas pregas niao se observa vaza-
mento do corante durante todas as fases cir-
culatdrias. Capilares papilares dilatados. Fase
venosa tardia apresentando vazamento do
corante na papila temporal, superior e na-
sal. Retardo no retorno venoso. O diag-
noéstico € de edema papilar e dobras coroi-
dais. OE = Nao se observam alteragdes na
fase venosa tardia.

Perimetria (Aparelho Topcon): OD (Fig.
2) — Mancha cega apresenta-se alargada
temporalmente com a maior mira (V4e), sem
e com corre¢ao. Com mira I4e atinge pro-
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porcdes maiores e com I3e e I2e chega a
causar retragcao nas isOpteras respectivas, ul-
trapassando a 4rea de fixagaco. Esse alarga-
mento diminui acentuadamente com a adi-
cao de lentes positivas. Nao percebe o es-
timulo Ile. Conclusao: defeitos compativeis
com as alteragdes oftalmoscdpicas. OE =
Dentro dos parametros normais.

Ecografia ocular (Bronson-Turner, modo
B, sonda de 10 MHz): OD = Globo ocular
de dimensOes normais. Presenca do cristali-
no. Vitreo acusticamente vazio. Eco parietal
apresentando um discreto achatamento, para
o interior do globo, na regidao nasal supe-
rior. Na drbita (Fig. 3) nota-se uma mas-
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sa acusticamente vazia, de limites anterio-
res arredondados, com pouca transmissao
sonora e com alguns ecos no seu interior.
Os limites posteriores nao sao possiveis de
se definir devido & absorgdo sonora, mas se

nota apenas parte da parede medial orbi-
tdria. A massa mascara a imagem do ner-
vo Optico. As caracteristicas ecograficas sao
de estrutura “sélida” do tipo neurogénico.
OE = Sem alteracoes.

Object
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Fig. 2 — Gréfico da
corrigfvel,

Fig. 3 — Ecografia da orbita direita.
sobre a esclerética e no meridiano das 8 horas, cuja imagemtumoral aparece na profundidade entre 15 e 45 cm.

Raios-X simples de cranio: 6rbita, bura-
cos. Opticos e fendas esfenoidais normais.

Liquido céfalo-raquiano: Normal.

Eletro-encefalograma: Normal.

Exames hematolégicos. Normais.
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perimetria do olho direito.
em parte, com

Sonda aplicada horizontalmente no sentido é&ntero-posterior,

Object

H4 um grande alargamento da mancha cega
lentes positivas.

V/ gordura retrobulbar

?

v
§ 7 //R¢V'

s

parede medial
) da Orbita

com centro

Mapeamento com isétopo 99mTc: Ausén
cia de concentragao andmala.

Tomografia computadorizada cerebral
(Fig. 4): Realizada em cortes coronais e
axiais, demonstrando proptose a direita, pre-
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Fig. 4 — Tomografia computadorizada, feita com con-

traste, indica uma massa retrobulbar direita.

senga de massa hiperatenuante retrobulbar
direita, homogénea com limites nitidos, ocu
pando predominantemente o espago supero-
nasal. Trata-se de processo expansivo retro-
bulbar direito.

Angiografia carotidea direita: Elevacao
e desvio posterior da artéria oftdlmica di-
reita, sem retencao de contraste. Distribui-
¢ao normal dos vasos intracranianos.

Com todos os dados, foi orientado para
a operacao da retirada do tumor retrobulbar
direito.

Craniotomia frontal direita (21/05/80):
Através da incisao coronal, foi realizada uma
craniotomia osteopldstica com exposi¢ao do
assoalho da fossa anterior. Abordagem epi-
dural com preservacao do nervo olfatério e
minimo traumatismo ao retrair o lobo fron-
tal. Orbitotomia foi realizada com uso de
micro-brocas. Com o uso do microscépio
cirirgico e micro-instrumental, a periérbita
foi aberta medialmente aos miisculos eleva-
dor da pdlpebra e reto superior. Uma mas
sa tumoral foi identificada, no meio da gor-
dura orbitdria, de aspecto fusiforme, acin-
zentado e duro, medindo no conjunto 5 x 4
x 2 cm. Diante da dificuldade de retirada
em bloco, em relacdo as demais estruturas,
foi feito uma abertura no tumor, curetado
o seu interior, com conseqiiente retirada da
cdpsula na sua totalidade, nao sendo possi-
vel a individualizacdo do nervo no qual o
tumor se originou. Verificada a hemostasia,
foi refeito o teto da 6rbita com fragmento da
craniotomia. Fechamento por planos.

Apresentou boa evolugao pds-operatdria,
referindo diplopia e melhora da visao, com
ptose parcial da pdlpebra superior em evi-
dente regressao.

Anatomo-patolégico: Exame macroscoépi-
co — Vidrios fragmentos irregulares de teci-
do, medindo em conjunto 5 x 4 x 2 cm, de
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Fig. 5 — Aspecto geral do neurofibroma.
Coloragdao H.E., 100 x.

Fig. 6 — Area schwandide da neoplasia.
Coloragao H.E., 160 x.

coloragao acastanhada e consisténcia mole.
Exame microscépico (Figs. 5 e 6). — Mate-
rial representado por proliferacdo de células
fusiformes tipicas em meio ao estroma, cons-
tituido por fibrilas ténues dispostas em blo-
cos, lembrando arranjos turbilhonados, ora
espiralados ora em feixes. Hd ainda raras
células com mitoses, além de vasos dilatados
e congestos e células com pigmento de he-
mossiderina no citoplasma. Envolvendo todo
o tumor observa-se cdpsula de tecido con-
juntivo fibroso denso. Diagndstico: Neurofi-
broma com dreas Schwandide.

Evolucdio (dois meses apds): Acuidade
visual com corregao, para longe: OD — 0,1.
Refragcao dindmica: OD = +0,50DE +0,50DC
x 30°. Reflexos pupilares: Marcus Gunn a
direita. Exame ocular externo: Assimetria
na fenda palpebral — OD = 8 mm e OE = 9
mm. Exoftalmometria (Hertel): OD = 14
mm e OE = 13 mm. Oftalmoscopia: OD =
regressao quase total do edema papilar e das
dobras coroidais. Ecografia: OD = Desapa-
recimento total da massa tumoral e do
achatamento do eco parietal. Nota-se bem
0 nervo Optico e a forma em “W” da gordu-
ra retrobulbar normal.
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Evolucdo (dois anos apés): Visao inal-
terada. Nega diplopia. Refere ter tido crise
convulsiva generalizada e faz uso de carba-
masepina 200 mg ao dia.

DISCUSSAO

Quando se suspeita de uma alteracdao or-
bitdria, em particular produzindo uma prop-
tose unilateral, uma seqiiéncia de exames
clinicos e para-clinicos deve ser seguida.
Apds os exames clinico e neurolégico exaus-
tivos !, no sentido de se afastar uma doenca
sistémica, o exame neuroftalmoldégico deve
ser realizado, compreendendo basicamente:
melhor acuidade visual corrigida, grade de
Amsler, visao de cores, pupilas com reflexos
a4 luz e para perto, exame ocular externo,
exoftalmometria, sensibilidades cornedna e
facial, motilidade extrinseca, oftalmoscopia,
angiografia fluorescefnica, perimetria e eco-
grafia ocular.

Tumores localizados dentro do cone
muscular, como por exemplo o hemangioma,
o glioma do nervo 6ptico e 0 meningeoma,
produzem uma proptose axial, isto €, o glo-
bo ocular € projetado para frente. Tumores
que crescem fora da musculatura do cone,
tais como o neurinoma, cisto dermdide e os
tumores das glandulas lacrimais, além da
protusao anterior do globo ocular, tendem
a desviar para o lado oposto da lesao, possi-
bilitando assim — pela direcao da proptose
— identificar-se a natureza do processo or-
bitdrio 12,

Estrias horizontais, vertical ou gbliquas
no polo posterior do olho podem ser sinais
indicativos de massa expansiva retrobul-
bars!619, Estas estrias podem preceder a
proptose e dar origem & hipermetropia e ao
astigmatismo em graus variados, que podem
ou nao ser corrigiveis com lentes 3. Dados
andtomo-patolégicos revelam nao sé dobras
da limitante interna e da retina como tam-
bém da membrana de Bruch e do epitélio
pigmentar. A por¢ao da dobra seria prova-
velmente causada pela tragao entre a papi-
la e a drea de pressao do tumor e a porgao
nao dobrada seria pela identagao poste-
rior do globo pelo tumor!9. Estas dobras
coroidais apresentam um padrao caracteris-
tico de linhas de hipo e hiperfluorescéncia
na angiografia fluorescefnica. As linhas cla-
ras correspondem & crista das dobras e as
linhas escuras aos vales. Em hipétese, as
linhas escuras seriam devidas & inclinagao
do epitélio pigmentar nesta regiao, causan-
do um aumento de espessura e, em conse-
qiiéncia, um bloqueio na transmissao da
fluorescéncia, e as linhas claras o resultado
de atrofia do epitélio pigmentar nas cristas
das dobras 16,

ARQ. BRAS. OFTAL.
49(3), 1988

Nosso caso apresentou ecografia carac-
teristica de tumor “sélido”, isto €, limites
arredondados, boa demarcagao das estrutu-
ras circunvizinhas, alta absorgao acustica e
falta de homogeneidade acustica com pre-
senca de ecos internos. Esses ecos internos
ocorrem devido as interfaces entre os pla-
nos celulares do tumor, septo de tecido co-
nectivo e vasos sangliineos grandes2.

A solicitacdo de exames complementa-
res deve iniciar-se por um estudo detalha-
do de radiografias do cranio, da érbita e do
canal 6ptico. Calcificagdes, hiperostose e des-
truicoes Osseas devem ser identificadas, as-
sim como patologias dos seios da face, que
poderiam ser bem identificadas pelo estudo
planigrdfico com o politomo, o qual permite
uma precisa definicio das margens Jsseas
das dJrbitas. A precisa extensdo de uma hipe-
rostose e de uma lesao osteolitica pode dar
o diagnéstico da presenca de uma encefa-
locele, de uma patologia de seio da face ou
de um processo destrutivo e invasivo.

O estudo com radiois6topos pode ser
importante para afastar um processo tumo-
ral em vista da positividade encontrada em
relagdo aos processos nao tumorais, como
por exemplo o hipertiroidismo, onde o es-
tudo € negativo. Este exame deve ser reali-
zado principalmente naqueles pacientes com
exoftalmo e exames radiolégicos normais ou
ainda, no acompanhamento dos pacientes que
foram submetidos & cirurgia. Uma excecao
do que foi dito refere-se aos pacientes por-
tadores de neurofibroma, como o que ocor-
reu com o nosso paciente, cujo estudo com
o0 isétopo 99mTc foi negativo.

A avaliagao pela tomografia computado-
rizada da patologia orbitdria nos permite um
diagndstico precoce e preciso’?. Ela substi-
tuiu a orbitografia e a flebografia orbitdria
e em grande parte a arteriografia. O con-
traste radiogrdfico natural proporcionado pe-
la alta presenca de gordura na cavidade or-
bitdria facilita a deteccao de uma ampla va-
riedade de alteragdes patolégicas e em par-
ticular o diagnéstico de pequenas lesbes. O
estudo bem realizado nos permite identificar
toda a anatomia da cavidade orbitdria, in-
cluindo o tamanho e a posi¢cao do globo ocu
lar, do nervo 6ptico e da musculatura extrin-
seca ocular. O tamanho e a extensao de um
meningeoma, glioma do nervo 6ptico e um
tumor neurogénico pode ser definido pré
operatoriamente. A tomografia computado
rizada tem contribuido de forma importante
no diagndstico e tratamento da patologia
orbitdria e em particular das lesdes do es
paco retrobulbar. Tem permitido a detec
cdo e a exclusdao de um tumor nos pacien-
tes com proptose, assim como o diagnéstico
preciso de pequenas lesbes ou mesmo de

93



processos intracranianos com propagac¢ao
para a cavidade orbitdria em um glioma do
quiasma ou do nervo 6ptico.

Quando se chega, através deste estudo
seqiiencial, a um diagndstico preciso, locali-
zagao e extensdao bem definidas do tumor,
seja fora do cone muscular seja medial ou
lateral ao nervo Optico, a abordagem cirur-
gica deve ser discutida. Os neurilemomas
sao compostos de axdnios e células do fasci-
culo de Schwann separados por fibroblasto-
ma endoneural e geralmente podem ser ex-
tirpados em bloco.

No caso relatado, devido a extensao do
tumor, visto na tomografia computadoriza-
da, o qual ocupava quase toda a cavidade or-
bitdria — predominantemente medial ao ner-
vo Optico — optou-se pela via transcraniana
frontal direita. A técnica microcirurgica,
com o auxflio do microscépio cirurgico e
instrumental delicado, € fundamental nestes
casos.

Embora a via transcraniana, descrita pe-
la primeira vez por Dandy em 1922, nos per-
mite um 6timo acesso a esse tumor solité-
rio, ele pode ser também removido pela via
lateral de Kroenlein — a cantotomia late-
ral®.

A extirpacao em bloco do neurilemoma
nao foi possivel no presente caso. O exame
anatomopatolégico dos fragmentos mostrou
tratar-se de uma neoplasia benigna com dreas
de diferenciagao para schwanoma. O melhor
critério para o progndstico histolégico nesse
tipo de neoplasia € a baixa taxa de mitoses
por campo de grande aumento 4.

Apesar de tratar-se de um tumor benig-
no, de crescimento expansivo e lento, quan-
do extirpado podem recidivar ou, com rara
freqiiéncia sofrer transformag¢ao maligna, as-
sumindo entdao a forma de sarcoma 4,18, Nes-
sa ultima eventualidade o quadro anatomo-
patolégico muda completamente, o cresci-
mento € infiltrativo de modo a nao ser pos-
sivel a sua delimitacdo e histologicamente
verifica-se a imaturidade dos elementos cons-
tituintes, polimorfismo celular e aumento da
taxa de mitoses.

O acompanhamento ambulatorial do nos-
so paciente, dois anos apds a cirurgia, nao
evidenciou sinais de recidiva ou mesmo de
malignizacao.

Preferimos a denominagao neurilemoma
para o caso descrito por causa da benigni-
dade da sua evolucido, por ser entidade iso-
lada sem sinal cutidneo ‘“café au lait” e
pelas caracteristicas clinicas e anatomopa-
toldgicas.

RESUMO
Os autores apresentam um caso de neurilemoma or-

bitdrio benigno, solitdrio, operado sem recidiva ou ma-
lignizagdo durante a evolugdo. Discutemm o aspecto
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clinico e os achados neuroftalmolégicos e neurocinir-
gicos, assim como o quadro andtomo-patolégico desta
entidade nosolégica.

SUMMARY

The authors are reported a case of solitary benign
orbital neurilemmoma that was removed without re-
currence or malignant transformation. The clinical as-
pect and neurophthalmological and neurosurgical findings
are discussed, stressing the importance of the diagnosis
that was made by histopathologic examination after
craniotomy.
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