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Os meduloepiteliomas constituem raras 
neoplasias do epitelio nao pigmentado do cor­
po ciliar. Nos dillS atuais, sao consider ados 
tumores de origem embrion!iria que even­
tualmente podem se manifestar em adultos. 
No presente trabalho, relatamos urn caso do 
referido tumor em individuo adulto, apre­
sentando·se clinicamente como urn tumor epi· 
bulbar devido a invasao extra-ocular. 

APRESENTAQAO 00 CASO - M.D.P., 20 
anos, sexo feminino, branca, domestica, na­
tural de Mundo Novo, Bahia. Registro n.O 
253121 do Hospital Prof. Edgard Santos. 

Desde os oito anos de idade, ap6s ter 
sido acometida por sarampo, come�ou a apre­
sen tar mancha de cor branco avermelhada 
na pupila do olho esquerdo surgindo poste­
riormente urn tumor naquele local. Referia 
aumento da lesao ap6s duas gesta�6es. 

o exame oftalmol6gico revelou visao nor· 
mal no olho direito e nula no olho esquer· 
do. Nenhuma patologia foi encontrada no 
olho direito enquanto que 0 olho esquerdo 
apresentava 0 segmento anterior totalmente 
deformado as ctliStas de tumora�ao que me­
dia 42x23x28 mm nos seus maio res diame­
tros, protusando atraves a fenda palpebral 
impedindo a sua oclusao. (Fig. 1 ) .  0 tumor 

Fig. 1 - Fotografia cilnica - Segmento anterior do OE 
totalmente deformado as custas do tumor que f azia 
protusao atraves a fenda palpebral. Note·se area de 
necrose temporalmente situada na superficle tumoral. 

tinha superficie lisa e colora�ao r6seo aver­
melhada, a exce�ao da sua por�ao temporal 
que mostrava colora�ao branco amarelada. 
Foi observado que a tumora�ao tinha prova· 
vel origem no interior do globo ocular atra· 
vas a presen�a de pediculo ocupando grande 
extensao da c6rnea onde se aprofundava. 

o exame clinieo geral resultou normal 
bern como 0 estudo radiol6gieo das 6rbitas 
e do t6rax. 

Foi submetida a enuclea�ao do globo ocu­
lar esquerdo juntamente com 0 tumor, obe­
decendo 0 principio de seguran�a da exerese 
de ampla extensao de conjuntiva vizinha ao 
mesmo. 

o p6s·operat6rio decorreu sem anorma­
lidades e a paciente teve alta nao mais reo 
gressando, a despeito das recomenda�6es, pa­
ra acompanhamento. 

ESTUDO ANATOMO-PATOL6GICO - Ma­
croscopia - Globo ocular esquerdo, fixado 
em formol, medindo 24x25x25 mm com 0 ner­
vo 6ptico seccionado a 8 mm da esclera. 
Segmento anterior deformado pela presen�a 
de tumora�ao castanho avermelhada medin­
do 40x20x25 mm. Tinha superficie lisa, 
mostrando extensa area de localiza�ao tem­
poral de cor esbranqui�ada sugestiva de ne­
crose. Nao conseguimos seccionar a pe�a no­
rizontalmente devido a resistencia oferecida 
pelo seu interior. Utilizamos entao a descal· 
cifica�ao pelo EDTA a 5% durante vinte e 
duas horao!). 0 exame da superficie de corte 
confirmou que a tumora�ao epibulbar se ex­
tendia para 0 interior do globo ocular atra­
ves solu�ao de continuidade corneana, pre­
enchendo-o quase que totalmente (Fig. 2). 
A colora�ao era esbranqui�ada e mostrava al­
gumas areas hemorragicas. Material de con­
sistencia gelatinosa de cor amarelo acinzen­
tada estava localizado pr6ximo ao polo pos­
terior entre a mass a tumoral e a cor6ide. 
Microscopia - Revelou 0 interior do globo 
ocular quase que totalmente ocupado por 
neoplasia constituida de celulas com mlcleos 
hipercromaticos, arredondados ou fusiformes 
e citoplasma escasso. Tais celulas compu­
nham estruturas de forma e tamanho varia­
do, englobando lumens, (Figs. 3 e 4 ) ,  lem-
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Fig. 2 - Macroscopia - Demonstra que a tumora�iio 
epibulbar se continuava para 0 interior do globo ocular 
atraves soluc;;ao de continui dade corneana, preenchendo·o 
quase que totalmente. 

Fig. 3 - Fotomicrografia - Neoplasia constltuida por 
celulas pequenas com micleos hipercromaticos e cito· 
plasma escasso compondo estruturas de forma e tama· 
nbo variado que englobam lumens. H.E. 10xl0. 

Fig. 4 - Fotomicrografia - Maior aumento permite <lb· 
servar que as estruturas lembram epitelio medular pri· 
mitivo e epitelio ciliar embrionario. Material eosino· 
filico fibrilar e visto no interior dos lumens. H.E. 10x40. 

6 

brando epitelio medular primitivo e epitelio 
ciliar embrionario. Em muitas areas foi pos· 
sivel observar que as celulas se dispunham 
em faixa formando estrutura analoga a mem­
brana limitante externa em uma das superfi­
cies enquanto que a superficie oposta estava 
em contato com material eosinofilico fibri­
lar. Vari!liS rosetas foram tambem observa­
das bern como areas de necrose e hemorra­
gia. 0 tumor se estendia para 0 exterior atra­
ves a c6rnea que mostrava acentuado panus 
fibrovascular e formac;ao de membrana re­
trocorneana com duplicac;ao da membrana 
de Descemet. A camara anterior estava to­
talmente preenchida pel a neoplasia. Na por­
c;ao extra-bulbar, 0 tumor perdia, em gran­
de parte, a distribuic;ao em malha e faixas 
antes descrita e as celul!liS formavam macic;os 
exibindo maior indiferenciac;ao (Fig. 5 ) ,  com 

Fig. 5 - Fotomlcrografia - Na porc;;ao extra·bulbar do 
tumor as celu1as neoplasicas se distribuem em maci;;os 
onde acentuado hipercromatismo alem de maior grau 
de indiferenciac;;ao sao observados. H.E. 10xlO. 

acentuado hipercromatismo nuclear e nume­
rosas figuras de mitose atipicas. Extensas 
areas de necrose e hemorragia foram tam­
bern observadas nesta area. A iris nao foi 
reconhecida e 0 cristalino nao se encontrava 
presente nas secc;oes. Os processos ciliares 
se continuavam com a neoplasia e eram por 
ela tracionados. A retina estava totalmente 
infiltrada pelo tumor e a coroide mostrava 
congestao vascular e hemorragia. 0 epitelio 
pigmentar da retina exibia extens!liS areas de 
hiperplasia e de metaplasia fibrosa. A escle­
ra tinha aspecto normal e 0 nervo 6ptico nao 
se fazia presente nas secc;oes obtidas. 

COMENTARIOS 

Segundo ZIMMERMAN ( 1977) ,  0 medu­
loepitelioma e neoplasia rara que deriva do 
epitelio medular embrionario localizado na 
parede interna do calice 6ptico 0 qual ori­
ginara 0 epitelio nao pigmentado do corpo 
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ciliar ou pars ciliaris retinae. A grande maio­
ria dos meduloepiteliomas oSurge ao nivel do 
corpo ciliar muito embora alguns deles pos­
sam aparecer no nervo optico como aqueles 
publicados por REESE ( 1957) e GREEN, 
ILIFF e TROITER ( 1974) ou mesmo na re­
tina como demonstrou MULLANEY ( 1974) _ 

Na literatura oftalmologica brasileira en­
contramos 0 trabalho de CHAVES ( 1962 ) ,  
descrevendo urn caso de meduloepitelioma 
intra-ocular benigno em crianQa de quatro 
anos associado com vitreo primario persis­
tente e hiperplastico, agenesia do canal de 
Schlemn, persistencia do sistema hialoide e 
microftalmia_ 

Coube a VERHOEFF ( 1904) a primeira 
descriQao histopatologica detalhada da neo­
plasia que foi por ele denon:inad� de

_ 
trato­

neuroma. No entanto, tal deslgnaQao nao per­
durou pois 0 termo "neuroma" e indicativo 
de tumores con tendo neuronios maturos 0 
que nao ocorre noo meduloepiteliomas. Pos­
teriormente, FUCHS ( 1908) empregou 0 ter­
mo dictioma para denominar 0 tumor com a 
finalidade de enfatizar a rede de faixas de 
epitelio medular presentes no mesmo. Parece 
ter sido GRINKER ( 1931 )  0 introdutor do 
termo meduloepitelioma que foi utilizado por 
ANDERSEN ( 1962) para designar os tumores 
do epitelio ciliar, fossem eles embrionarios 
ou adquiridos, c1assificando-os em meduloe­
piteliomas embrionarioo e meduloepiteliomas 
tipo adulto_ Para ZIMMERMAN ( 1971 ) estas 
ultimas denominaQ6es sao questionaveis pOis 
o conceito atual e de que os meduloepitelio­
mas sao sempre tumores embrionarios. As­
sim, 0 termo meduloepitelioma embrionario 
seria redundante enquanto que 0 termo me­
duloepitelioma adulto seria .contraditorio. Le­
vando em conta estes fatos, 0 mesmo autor 
sugeriu classificaQao para os tumores neu­
roepiteliais do corpo ciliar na qual os subdi­
vidiu em congenitos e adquiridos. Dentre os 
congenitos, agrupou os glioneuromas, medu­
loepiteliomas benignos e malignos e os me­
duloepiteliomas teratoides benignos e malig­
nos. Dentre os adquiridos reuniu as hiper­
plasias pseudoadenomatooas, os adenomas e 
adenocarcinomas. Vale salientar que os me­
duloepiteliomas puros contem elementos que 
lembram muito 0 epitelio medular alem de 
conte rem estruturas que lembram aquelas 
derivadas da vesicula 6ptica secunda ria co­
mo epitelio pigmentar da retina, epitelio ci­
liar, vitreo e neuroglia. Nas variedades ma­
lignas, podem-se observar massas compactas 
de celulas neuroblasticas exibindo acentuada 
atividade mitotica. Eventualmente, estrutu­
ras parecidas com rosetas de Flexner-Win­
tersteiner, pobremente diferenciadas, podem 
eoStar presentes. Ja os meduloepiteliomas te­
ratoides, alem dos componentes meduloepi­
teliomatosos, con tern tecidos como cartila-
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gem, cerebro e ate mesmo musculo. Recen­
temente ZIMMERMAN e BROUGHTON 
( 1978) publicaram a mais extensa serie ba­
seada na analise clinico patologica de cin­
quenta e seis casos de med�l<?epiteli?maS 
intra-oculareoS, indicando a medIa de Idade 
do inicio das manifestaQ6es clinicas como 
sendo de 3 8 anos, com variaQao de 6 meses 
a 41 ano� de idade . Dor e diminuiQao 
da acuidade visual foram os achados 
clinic os predominantes ao lado dE;l mas­
sa tumoral na iris, camara anterIOr ou 
corpo ciliar . Glaucoma e 

_
c�tarata tam­

bern constituiram aspectos chmcos de gran­
de frequencia. Outros achadoo clinicos in­
c1uiram exoftalmia, aumento do globo ocu­
lar, estrabismo, epifora, alteraQao na cor do 
olho e hifema. Em todos os casos, 0 tumor, 
benigno ou maligno, foi unilateral . e 

.
igual­

mente distribuido entre os olhos dlreltos e 
esquerdos, nao ocorrendo predileQao de sexo 
ou raQa. Vale lembrar que neste estudo, tu­
mor intra-ocular nao foi suspeitado clinica­
mente em nove doo cinquenta e seis casos, 
sendo a enucleaQao efetuada pois os olhos 
eram amauroticos e ou glaucomatosos. Nos 
quarenta e sete casos restantes .0 �iagnosti: 
co pre-operatorio de meduloepltehoma fOl 
suspeitado em apenas sete. Noo quarenta ca­
sos que sobraram, sete tiveram 0 diagnosti­
co de retinoblastoma e trinta e tres tiveram 
diagnostic ados outros tumores como melano­
ma, astrocitoma, xantogranuloma juvenil sen­
do a grande maioria desteoS olhos considera­
da como con tendo urn tumor intra-ocular de 
tipo nao especificado. No mesmo estudo, 
ZIMMERMAN e BROUGHTON ( 1978) ,  esta­
beleceram criterios histologic os de maligni­
dade que inc1uiam urn ou mais dos que se 
seguem: a) Areas compostas por celulas neu­
roblasticas pobremente diferenciadas se:ne­
lhantes as do retinoblastoma, com ou sem 
rosetas. b)  Maior pleomorfismo e atividade 
mitotica nas faixas e tubulos de epitelio me­
dular, comparados com 0 que deveria ser 
vis to durante 0 desenvolvimento embriolo­
gico da retina e epitelio ciliar. c) Areas sar­
comatooas lembrando rabdomiosarcoma, con­
drosarcoma ou sarcoma embrionario. d) In­
vasao da uvea, cornea, esclera e ou nervo 
optico com ou sem invasao extra-ocular. 
Aplicando tais criterios, os autores classifica­
ram trinta e sete, portanto sessenta e seis 
por cento dos cinquenta e seis meduloepite­
liomas como malignos. Apesar de tantos ca­
sos considerados como malignos, encontra­
ram mortalidade muito baixa em apenas 
quatro pacientes. Procuraram entao explica­
Q6es para esta desproporQao entre 0 elevado 
nllmero de meduloepiteliomas histologica­
mente malignos e a baixa incidencia de mor­
talidade. Isto poderia decorrer do lento creoS­
cimento que caracteriza os meduloepitelio­
mas 0 que leva ao diagnostico e enucleaQao 
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precoces. Outra razao seria a frequente falta 
de homogeneidade histopatol6gica destes tu­
mores, ou seja, celulas nitidamente malignas, 
pobremente diferenciadas sao frequentemen­
te circundadas por zonas de tecido benigno 
bern diferenciado. Tal fato constituiria uma 
barreira que retardaria ou preveniria a pro­
gressao no sentido de malignidade clinica . 
Alem do mais, sendo as disseminaQ6es linfa­
ticas e hematogenicas muito raras nestes tu­
mores, os 6bitos sao geralmente causados 
por extensao intra-craneana 0 que torna a 
invasao orbitaria urn fator progn6stico de 
grande importancia. Aplicados ao nosso ca­
so os criterios histol6gicos de malignidade 
estabelecidos por ZIMMERMAN e BROUGH­
TON ( 1978) , concluimos pela malignidade do 
tumor. De fato, foram observadas pobre di­
ferenciaQao celular, grande atividade mit6ti­
ca alem da invasao extra-ocular at raves a 
c6rnea. Lastimavelmente a paciente nao mais 
regressou ao hospital para controle. 

Quanto ao tratamento dos meduloepite­
liomas ZIMMERMAN e BROUGHTON ( 1978) 
afirmam que nos cinquenta e seis casos por 
eles estudados, a enucleaQao foi a forma 
mais comum de tratamento cirurgico, mas 
recomendam esforQos no sentido de extirpar 
o tumor atraves excisao local quando 0 mes­
mo e pequeno e bern delimitado, baseados 
no fato da iridociclectomia ter resultado em 
cura em dois dos seus pacientes. A radiote­
rapia foi empregada em varios casos e nao 
pareceu afetar significantemente a neoplasia. 
Apenas urn paciente na serie foi tratado pela 
combinaQao de radioterapia e quimioterapia 
devido a extensao extra-ocular apresentada. 
Este paciente estava assintomatico dois anos 
ap6s a enucleaQao que precedeu tal combi­
naQao terapeutica. 

De referencia ao caso por n6s estudado, 
gostariamos de salientar 0 quadro cUnico 
apresentado na ocasiao do exame, ou seja 
de volumoso tumor epibulbar produzindo de­
formaQao de segmento anterior em paciente 
de vinte anos de idade. Analizando casos pu­
blicados, concluimos que 0 caso ora apresen-
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tado certamente representa exemplo raro de 
meduloepitelioma. 

RESUMO 

J': relatado um caso de meduloepltelioma ocorrendo 
em individuo adulto, clinlcarnente manifesto como um 
tumor epibulbar. Os autores tecem comentarlos acerca 
da conceitu�o da neoplasia, nomenclatura, aspectos 
clfnicos e histopatol6gicos e chamam a aten�ao para a 
raridade de tal manifesta�io clinica deste tumor. 

SUMMARY 

A case of medulloeplthelioma in a twenty-years old 
patient clinically manifest as an epibulbar tumor is pre­
sented. After brief comments about the definition, no­
menclature, clinical and histopathological aspects of the 
tumor the authors emphasize the very rare clinical pictu­
re of a mendulloepithelioma as an epibulbar tumor. 
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