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RETINOBLASTOMA ADULTO

Adult retinoblastoma
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Reportamos um caso de retinoblastoma intra-ocular em wma paciente do sexo Seminino com 21 anos de idade. Os autores
discutem o rdpido crescimento do tumor constituido por células extremamente indiferenciadas.
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Introducao

retinoblastoma foi descrito inicialmente por Virchow

(11) em 1864, que o considerou derivado das célu-

las gliais da retina. Estudos recentes sugerem, entre-
tanto, que esse tumor tenha origem em uma célula
neuroectodérmica primitiva.

Raro em adultos (7, 8), o retinoblastoma ocupa o 4° lugar
em freqiiéncia na faixa etdria de 0 - 14 anos (2), segundo
dados histopatolégicos do estudo da distribui¢do percentual
do cincer no Brasil.

Aceita-se, atualmente, duas formas de retinoblastoma:
congénita e esporddica. Em ambas, ocorreriam dois eventos
mutacionais. Na forma congénita, a primeira mutagio estaria
presente tanto em células germinativas como em células
somdticas e a segunda mutagdo ocorreria em células somdticas.
No retinoblastoma esporadico, os dois eventos mutacionais
ocorreriam apenas nas células somiticas (5). Estudos de pa-
cientes com retinoblastoma e alteragSes cromossémicas de-
monstram uma mutagdo génica localizada no brago longo do
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Figura 1 - Fotografia mostrando uma massa sobreelevada
nao-pigmentada com celulas em sua superficie.
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Figura 2 - Ecografia mostrando uma massa intra-ocular sem
calcificagao.

Figura 3 - Corte histoiogico do olho mostrando descolamento da
retina por tumor constiturdo por celulas redondas (HE - 10 x).
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Figurd 4 Celuids extremdmente indiferenciadas com acentuada
variagao na forma e tamanho dos nucleos (HE - 40x).

cromossomo 13 (12). O conhecimento da etiologia génica do
retinoblastoma € de fundamental importancia para compreen-
der suas caracterfsticas bioldgicas, permitindo diagndstico
precoce, tratamento apropriado e planejamento familiar, prin-
cipalmente no que se refere a orientagio dos pais quanto a
repeti¢iio do evento em geragdes futuras (1).

Descricdo do caso

E.F.P, feminino, 21 anos, natural do Rio Grande do Sul,
examinada inicialmente ¢cm 06.11.89, com histdria de dimi-
nuigdo abrupta de acuidade visual e perda de brilho no olho
esquerdo.

Ao exame apresentava olho direito normal com acuidade
visual 20/20 ¢ no olho esquerdo visdo de vultos. A pressdo
intra-ocular era de 12/19 mmHg. A oftalmoscopia binocular
indireta do olho esquerdo obscrvou uma massa vascularizada
¢ elevada na metade inferior da retina com pequeno nidmero
de células vitreas em sua superficie e pequeno descolamento
de retina na borda posterior.

Na 4% semana de evolugdo a pressio intra-ocular era de 24
mmHg no olho esquerdo ¢ a oftalmoscopia binocular indire-

ta revclou um aumento da massa tumoral e de células vitreas
¢ a paciente passou a referir dor.

Exames complementares incluiram ccografia, que mos-
trava massa tumoral sélida ocupando a cavidade vitrea (17 x
16 x 15 mm) sem sinais de calcificagao com descolamento de
retina e opacidade vitrea. Repetido em 3 semanas mostrou
evidente crescimento da lesdo (de 1/3 para 1/2 da cdmara vi-
trea); a angiofluoresceinografia mostrava massa tumoral
vascularizada e a tomografia computadorizada uma massa
intra-ocular sem sinais de extensdo extra-ocular ¢ de
calcificagdes, sendo decidida a enucleagdo em 07.12.89.

Ao exame macroscépico do olho enucleado observamos
tumor esbranquigado de 17 mm de comprimento axial ocu-
pando mais da metade da cdmara vitrea. A microscopia reve-
lou deslocamento da retina (figura 3) por uma massa de célu-
las indiferenciadas com nicleos volumosos, basoéfilos e irre-
gulares (figura 4) evidenciando-se invasido focal da cordide
(figura 5). Ndo havia sinais de extensdo cxtra-ocular.

A revisio histolGgica, realizada no Instituto de Patologia das
Forcas Armadas, Washington, D.C., Estados Unidos, confirmou
os dados acima e demonstrou um pequeno foco de tumor bem
diferenciado com evidéncia de fotorreceptores nos cortes
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Figura 5 - Invasao focal da coroide por celulas com mascarado
pleomorfismo nuclear (HE - 40x).

seqiienciais, firmando o diagnéstico de retinoblastoma. O estu-
do imunoistoquimico, utilizando anticorpos contra enolase
neurdnio especifica, demonstrou a expressiio dessa enzima.

Nio foi indicado tratamento radioterdpico ou quimiotera-
pico apés a cirurgia em virtude de tratar-se de retinoblastoma
intra-ocular Reese V. A ultima revisdo feita no paciente data
de 1995, ndo tendo sido evidenciadas recidiva local e
metdstases a distincia.

Discussao
De acordo com Gallie ¢ cols. (3) os retinoblastomas do

adulto sdo ativagdes de retinomas precxistentes. Os retinomas
sdo descritos como lesbes congénitas da retina, brancas,

translicidas ou de aspecto calcificado e avascular, semelhan-
tes a retinoblastomas, porém inativos. Sfo geneticamente idén-
ticos ao retinoblastoma e considerados variantes benignos do
mesmo. As vezes sdo denominados de retinoblastoma esti-
dio zero. Gallie considera que retinomas podem entrar em
atividade desenvolvendo massas tumorais a qualquer tempo
€, portanto, portadores de retinomas devem ser acompanha-
dos por oftalmoscopia durante toda sua vida. Os retinomas
sdo ainda referidos como retinoblastomas extremamente bem
diferenciados. Portadores de retinomas sio considerados por-
tadores de formas hereditdrias de retinoblastomas, e portanto
multifocais. Para a mesma autora a idade média de diagnésti-
co dos retinocitomas reportados na literatura € de 18 anos
com variagdo de 3 a 29 anos.

Shields e Shields (6) descreveram um caso de transforma-
¢do maligna de retinocitoma em crianga de oito anos de ida-
de. O presente caso nos chama a atengdo pelo fato de o pa-
ciente ja ter passado por outros exames oftalmolégicos pre-
viamente, sem que fosse diagnosticada lesdo retiniana e apre-
sentar ao exame anatomopatolégico tumor de extrema
indiferenciagio celular. Este exame comprovou ainda que o
tumor era unilateral ¢ unifocal. Estes fatos falam contra a hi-
pétese de reativag@o de um retinoma preexistente nesse caso,
sugerindo que seja devido a mutagdo somadtica tardia em cé-
lula retiniana. A expressdo de enolase neurdnio especifica
observada nas células indiferenciadas confirma dados da lite-
ratura que demonstram a presenga dessa enzima glicolitica,
principalmente nos retinoblastomas indiferenciados (6, 10).

Summary

A case of a2l years old female with an intraocular retinoblastoma is reported. The authors discuss the rapid growth of the

tumor which is composed by extremely undifferentiated cells.
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