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MELANOMA DE COROIDE EM
CRIANCAS E ADOLESCENTES

Melanoma of the choroid in children and adolescents

MIRNA HATANAKA KIKAWA!, CELIA BEATRIZ GIANOTTI ANTONELL?,
MARTHA MARIA MOTONO CHOJNIAK3, BEATRIZ DE CAMARGO*

Cinco pacientes com diagnéstico de melanoma de cordide atendidos no Hospital do Céncer — A.C. Camargo, Sdo Paulo, entre janeiro
de 1970 e agosto de 2001 foram analisados retrospectivamente. A idade variou de 6 a 20 anos, sendo quatro pacientes do sexo feminino
e um do sexo masculino. O tempo decorrido entre o primeiro sintoma ao atendimento médico variou de 3 a 24 meses. Quatro pacientes
Sforam enucleados (trés enucleados em outros servigos e encaminhados ao Hospital do Cancer ) e um foi submetido a braquiterapia. O
exame andtomo-patolégico revelou extensdo extra-ocular do melanoma de cordide em dois casos. O melanoma de cordide é um tumor
raro na infancia e adolescéncia. Este fato leva a dificuldades no diagnéstico da doenga, retardando seu tratamento e mudando seu
progndstico no caso de extensdo extra-ocular. Grupos de estudo cooperativo s@o necessdrios para definir uma estratégia diagndstica mais

precoce do melanoma de cordide em criancas e adolescentes bem como a terapéutica adequada.
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Introducao

melanoma na infincia é uma doenga rara'. Os primérios

de globo ocular, incidem em seis casos por milhfio de

pessoas, acometendo geralmente adultos apés os 50
anos de idade?*., E possivel que os melanomas de coréide tenham
crescimento lento antes de se manifestarem clinicamente,
trazendo dificuldade diagnéstica®.

O presente trabalho diz respeito a cinco casos de melanoma
de coréide em pacientes com idade abaixo de 20 anos de idade,
com a finalidade de discutir as formas de tratamento instituidas
levando em conta o estadiamento do tumor. Os autores fazem
ainda um levantamento bibliografico referente ao tema,
comentando os atuais métodos diagnésticos e terapéuticos.

Pacientes e métodos
Cinco pacientes menores de 20 anos portadores de melanoma

de coréide, encaminhados aos departamentos de pediatria e
oftalmologia do Hospital do Cancer — A.C.Camargo — Fundagio
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Anténio Prudente, durante o periodo de 1970 a 2001 foram
analisados. A compilagio dos dados demogrificos foi efetuada
através das anotagOes constantes no prontudrio. Todos os casos
foram revisados do ponto de vista andtomo-patolégico.

Resultados

No perfodo compreendido entre Janeiro de 1970 a Agosto de
2001, cinco pacientes portadores de melanoma de coréide foram
admitidos nos Departamentos de Pediatria e Oftalmologia do
Hospital do Céancer — A.C.Camargo-Fundag¢io Antonio Prudente.

A idade de acometimento variou de 6 a 20 anos de idade. Quanto
a0 sexo, quatro pacientes eram do sexo feminino ¢ um do sexo
masculino. Todos os pacientes eram de cor branca.

Com relagdo a lateralidade, o olho esquerdo foi acometido em
trés pacientes e o direito, em dois. O tempo decorrido entre o
primeiro sintoma e o atendimento médico variou de 3 a 24 meses.

O exame andtomo-patoldgico revelou melanoma de cordide
em quatro pacientes, sendo que em dois, o tumor foi
classificado como do tipo epiteliéide, em um paciente, como do
tipo misto e no paciente restante, como tumor do tipo fusiforme
B. Um dos pacientes da andlise, ndo foi submetido 2a
enucleagdo, portanto o diagndstico foi realizado pelo exame
oftalmoldgico (figuras 1 e 2).

Figura 1: Paciente R.T. Retinografia de olho esquerdo demostrando
lesdo sobrelevada e pigmentada de cordide em regido temporal.

Quanto ao tratamento instituido , quatro pacientes foram
enucleados (trés foram enucleados em outros hospitais e
encaminhados para acompanhamento e um paciente foi submentido
a enucleagdo na nossa Instituiggo, quando do diagndstico. O paciente
em que o diagnéstico foi oftalmolégico, apresentava um tumor
passivel de tratamento com braquiterapia, tendo sido submetido a
essa modalidade terapéutica.
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Figura 2: Paciente R.T. Ultrassonografia de olho esquerdo
demonstrando lesdo sobrelevada, sélida e homogénea, em formato
de “cogumelo” em regido temporal.

A tabela 1 mostra os dados com relagdo a idade, sexo, cor,
lateralidade, tratamento insituido e diagndstico anitomo-patolégico
dos pacientes em estudo.

Discussao

O melanoma cutineo origina-se dos melandcitos e
representa 1% dos canceres nos Estados Unidos e 5% das
neoplasias cutaneas®.

A primeira descrigdo de melanoma cutaneo hereditario foi
feita por Norris em 1820°% Estima-se que 11% dos melanomas
possam ser hereditdrios ocorrendo 10 anos mais cedo que os
melanomas esporddicos*.

A incidéncia desses tumores tem aumentado nos ultimos 10
anos mais rapidamente que outros canceres. A exposi¢do a
radia¢io solar aumenta seu risco de aparecimento.® Parece que a
pigmentagio da pele age como fator protetor, j4 que o melanoma
¢ rarissimo em pacientes da raga negra.

Com relag@o ao globo ocular, o melanoma de cordide € o
tumor intra-ocular primario mais comum nos adultos sendo sua
incidéncia de aproximadamente 6 casos por um milhZo. E um
tumor raro em pacientes jovens (menos de 1%)**”. Quando se
manifesta, é mais comumente encontrado em pacientes com
melanocitose 6culodérmica, sindrome do nevus displdsico e
neurofibromatose tipo I%.

Em linhas gerais, a idade de aparecimento dos tumores malignos
pedidtricos se d4 entre os 3 e 5 anos, sendo que o melanoma acomete
criangas e jovens em idades superiores a essa***.
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Tabela 1: Apresentacio dos cinco pacientes portadores de melanoma de coréide.

Paciente Idade Sexo Cor Olho Tratamento Tipo histolégico
{anos) {exame anatomo-patolégico)
T.LG 6 M B oD Enucleagao prévia Misto
realizada em outro
hospital
AM.S.J. 11 F B OE Enucleagéo prévia Epitelidide
realizada em outro
hospital
S.B.D. 14 F B OE Enucleagéo prévia Epitelicide
realizada em outro com extensé&o
hospital extra-ocular
AAM. 11 F B oD Enucleagao Fusiforme B
com infiltragéo
de esclera
R.T. 20 F B OE Braquiterapia

OD: Olho direito; OE: Olho esquerdo; M:masculino; F: feminino; B: branco.

Poucas informagdes se tem quanto ao tempo decorrido entre
0 primeiro sinal ou sintoma e o diagnéstico. Na nossa anlise,
encontramos uma variagdo entre 3 e 24 meses. Esse fato talvez
se deva 2 desinformagao tanto médica quanto leiga, com relagio
aos tumores malignos em geral.

A rara incidéncia deste tumor na infancia e adolescéncia
pode levar a dificuldades no seu diagnéstico, resultando em
tratamento tardio e alterando o prognéstico dos pacientes?.

Uma das pacientes analisadas esteve em tratamento por mais
de um ano de uma uveite, que provavelmente j4 era sinal clinico
da manifestagio do melanoma de coréide. O exame anitomo-
patolégico desse olho submetido 2 enucleagfio revelou extensio
extraocular do melanoma. Outra paciente referia sintomas
oculares h4 6 meses antes de procurar assisténcia médica. Nesse
caso, o exame anitomo-patoldgico do olho enucleado revelou
sinais de invasdo focal de esclera.

Existem virias classificagdes de melanoma de coréide sendo a
classificagio do COMS (Collaborative Ocular Melanoma Study)
(tabela 2) a mais utilizada®>. O COMS classifica os tumores de
acordo com seu tamanho, a partir de medidas (maior diAmetro
basal e alrtura) obtidas com ultrassonografia ocular.

O tratamento nos casos com evidéncia de acometimento extra-
ocular apés a enucleagio é controverso e, segundo alguns autores,
inclui a exenteragdo e a radioterapia por feixe externo®®!, Em
casos em que a extensdo extra-ocular é diagnosticada antes do
tratamento cirdrgico, pode-se programar quais armas terapéuticas
serdo mais apropriadas. A extensio do tumor ¢é o fator
determinante da terapia a ser empregada. Nos tumores intra-
oculares faz-se termoterapia transpupilar em melanomas
_ pequenos, braquiterapia em tumores médios e enucleagio em

melanomas grandes, enquanto que na evidéncia de extensdo extra-
ocular, a exenteragio deverd ser aventada' 2.

Pela raridade do tumor e pelo alto potencial de metéstases, a
abordagem terapéutica continua sendo um grande desafio.
Atualmente, além da enucleagfio, braquiterapia, termoterapia
transpupilar, ressecgdo cirdrgica localizada, e radioterapia por
feixe externo de particulas carregadas para tumores oculares sem
extensido extra-ocular, o emprego de interferon alfa 2 e
interleucina 2, além de drogas como Cisplatina e Etoposide tem
sido preconizadas em pacientes portadores de tumores avangados
(extra-oculares) ou metastaticos® ¥,

Pach et al. (1986) analisando pacientes portadores de
melanoma de cordide com extensdo extra-ocular, referem uma
sobrevida de 15 anos em 37% dos casos, Os mesmos autores
referem ainda que 11% dos casos apresentaram recidiva do tumor
em 6rbita, evoluindo para o 6bito, independentemente do tipo de
tratamento a que foram submetidos's.

Alguns autores sugerem um melhor prognéstico em criangas
e jovens enquanto outros ndo encontram diferenga de sobrevida
levando em conta a faixa etdria®®.

Enquanto o melanoma de pele é um tumor evitivel pela
prevengdo ou de diagndstico mais precoce por alteragGes em
dreas especificas,os tumores oculares sdo diagnosticados mais
tardiamente,pois a sintomatologia s6 aparece numa fase avangada
de crescimento tumoral. Grupos de estudo cooperativos sio
necessarios para definir a estratégia terap8utica e o diagnéstico
mais precoce desse tumor.

Novos avangos nas 4dreas de genética e biologia molecular
poderdo contribuir para que o progndstico desses tumores possa
ser tragado.
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Tabela 2: Classificacao de melanoma de cordide segundo o COMS.

Pequeno Médio Grande
DB<16mm e DB<16mm e DB>16mm e
Alt.<2,56mm Alt=22,5mm Alt>2mm

DB: didmetro basal; Alt: altura.
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Abstract

Five patients data with diagnosis of melanoma of the choroid seen by the Hospital do Cancer — A.C.Camargo, Sdo Paulo (between january
1970 and august 2001) were analysed in a retrospective study. The patients aged from 6 to 20 years. There were four female and one male

patient. Time between the initial symptom and the medical attendance ranged from 3 to 24 months. Enucleation was performed in four patients

(three of them made in other medical services) and one patient underwent brachitherapy. The histopathological examination revealed extra-

ocular extension of the melanoma of the choroid in two patients. Melanoma of the choroid is a rare tumor in young patients, causing

diagnostic difficults, treatment delay and prognosis changing in the extra-ocular cases. Collaborative study groups are needed to stablish an

earlier diagnosis and therapeutic strategy for melanoma of the choroid in children and adolescents.
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