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Melanocitoma do nervo 6ptico

Resumo

Introduc¢io: Melanocitoma ¢ uma designagado instituida por Zimmerman e Garron em
1962, que pretende descrever lesdes densamente pigmentadas do disco Optico com
comportamento assintomatico e benigno.

A sua prevaléncia exacta ¢ desconhecida, sendo frequentemente um achado no exame
oftalmolégico de rotina. O diagndstico diferencial com outras lesdes pigmentadas,
nomeadamente com o melanoma maligno uveal com extensdo ao disco Optico ¢ dificil, mas
mandatorio devido ao diferente prognostico vital.

Objectivo: Apresentar a prevaléncia de melanocitoma do disco Optico encontrada
numa populacdo portuguesa.

Material e métodos: Estudo retrospectivo de registos retinograficos de uma
populacao portuguesa, de 77.083 doentes, com diabetes mellitus, observada num programa de
rastreio de retinopatia diabética durante os ultimos 10 anos.

Sdo analisados diferentes parametros morfologicos, nomeadamente dimensdes e
localizagdo, além da sua caracterizagcdo com varios meios complementares de diagndstico.

Resultados: A idade média na data de diagnostico era de 70 anos. Houve um
predominio do sexo masculino (77,8%). O tumor era assintomatico em todos os casos. A
média da maior dimensdo dos tumores era 1,6 mm. A acuidade visual era normal em trés
casos ¢ subnormal num caso, ndo relacionado com o tumor. Foram observadas alteracdes
campimétricas em dois casos. Foi documentado crescimento tumoral em dois casos, com
seguimento de 2 a 9 anos, sem transformac¢ao maligna.

Conclusdo: A prevaléncia de melanocitoma do disco optico ¢ de 10/100.000, na

populagdo portuguesa.

Palavras-chave:
melanocitoma, nevus magnocelular, disco dptico, nervo optico, epidemiologia, prevaléncia,

autofluorescéncia, tomografia de coeréncia Optica.
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Abstract

Introduction: Melanocytoma is a designation implemented by Zimmerman and
Garron in 1962, to describe heavily pigmented lesions of the optic disc, with asymptomatic
and benign behavior.

Its real prevalence is unknown, and frequently is a hazard finding during routine
ophthalmic examination. The differential diagnosis with other pigmented lesions, namely the
uveal malignant melanoma with extension to the optic disc, is difficult but imperative due to
the different vital prognosis.

Purpose: To present the prevalence of optic disc melanocytoma in a Portuguese
population.

Material and methods: Retrospective study of retinal photographs of a Portuguese
population of 77,083 patients with diabetes mellitus, submitted to a screening program for
diabetic retinopathy during the past ten years.

Different morphological parameters are analyzed such as dimensions and location. In
addiction, lesion characterization with several ancillary exams is performed.

Results: The mean age at the time of diagnosis was 70 years. There was a male
predominance (77.8%). Tumor was asymptomatic in all cases. The mean of greatest
dimension was 1.6 mm. Visual acuity was normal in three cases and subnormal in one case,
not tumor related. We found visual field defects in two cases. Tumor growth was documented
in two cases, with a follow-up of 2 and 9 years, without malignant transformation.

Conclusion: The prevalence of optic disc melanocytoma is 10/100,000 in Portuguese

population.

Key words:
melanocytoma, magnocellular nevus, optic disc, optic disk, optic nerve, epidemiology,

prevalence, autofluorescence, optic coherence tomography.
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Introducao

A abordagem dos melanocitomas do disco Optico alterou-se nas ultimas cinco décadas.
Até a década de 60 do século passado, perante lesdes densamente pigmentadas do disco
optico, a atitude era frequentemente a enucleagdo, por se considerarem como melanomas
malignos do disco 6ptico (Cordes, 1948 por Mansour et al., 1989). Acreditava-se que estes
tumores resultavam de uma transformag¢do maligna de um nevus do disco Optico
(Loewenstein, 1945 por Mansour et al., 1989), embora alguns autores duvidassem da
existéncia de melanomas malignos primarios do disco 6ptico (Deveer, 1954, por Mansour et
al., 1989).

Melanocitoma foi uma designagdo instituida por Zimmerman e Garron em 1962. Com
este termo pretenderam descrever lesdes densamente pigmentadas do disco Optico com
comportamento assintomatico e benigno. A sua op¢ao baseou-se na semelhanga histologica
encontrada entre as cé¢lulas deste tumor e os melandcitos encontrados nos doentes com
melanocitose ocular e no aspecto citologico relativamente uniforme destas células. Outras
designacdes foram dadas a este tumor como “nevus magnocelular” por Cogan, em 1964, pelo
grande tamanho das suas células ou “melanoma benigno” por Reese em 1974 (Zimmerman,
1965).

As células referidas pertencem a um unico tipo celular e caracterizam-se por serem
altamente pigmentadas, pelo que as suas restantes caracteristicas apenas sdo visiveis apos
despigmentacgdo (“lixiviacdo”) da melanina. Trata-se de células arredondadas, poliédricas,
com citoplasma abundante e nucleo pequeno e uniforme, sem nucléolos proeminentes
(Zimmerman e Garron 1962, Zimmerman 1965, Shields JA et al. 2004, Shields JA et al. 2006,
Esmaili et al. 2009).

Alguns autores (Juarez e Tso, 1980) referem existir um segundo tipo celular,
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constituido por células fusiformes e menos diferenciadas. Ultraestruturalmente descrevem o
primeiro tipo como contendo melanosomas redondos gigantes e relativa escassez de outros
organelos, no citoplasma, enquanto o segundo tipo teria nucléolos mais proeminentes, mais
organelos citoplasmaticos e os melanosomas seriam cilindricos (Shields JA et al., 2006). Este
segundo tipo poderia ser o responsavel pelo eventual crescimento tumoral.

Segundo Zimmerman (1962 e 1965) a malignidade atribuida aos melanocitomas seria
devida a aparente invasdo e intensa pigmentagdo. Apds os seus trabalhos, em que foram
observados clinicamente 14 doentes e histologicamente 20 olhos enucleados, por suspeita de
melanoma maligno do disco Optico e um apds autdpsia, a atitude perante tumores
hiperpigmentados do disco Optico alterou-se (Mansour et al., 1989).

Os melanocitomas s3o agora considerados lesdes benignas com potencial de
malignidade muito reduzido, embora podendo crescer e estender-se para as estruturas
adjacentes (Shields JA et al. 2002; Shields JA et al. 2004; Zografos et al. 2004).

O crescimento nos melanocitomas reflecte o seu comportamento invasivo local
(Zimmerman 1965; Zografos et al. 2004). Segundo Zografos et al. (2004), este crescimento
aparente sera mais uma migragdo de células pigmentadas, ao longo das fibras nervosas e dos
vasos sanguineos, porque envolve sempre a parte intrarretiniana e nunca a parte coroideia do
tumor. O padrio desse crescimento ¢ desconhecido, havendo casos descritos de tumores que
cresceram ao longo de sete anos e se tornaram estacionarios nos oito anos seguintes e outros
em que o crescimento parece ter ocorrido no espago de uma semana (Zimmerman 1965).

Para alguns autores (Shields JA et al. 1978, De Potter 1996, Shields JA et al. 2006), o
melanocitoma ¢ uma variante peculiar de nevus que ocorre na cabeca do disco Optico,
considerando-se como acumulacdo excessiva de melanocitos na lamina choroidalis (Demirci

et al. 2003). No entanto, os melanocitomas podem ocorrer na cordide, corpo ciliar, iris,
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conjuntiva e esclera, bem como, na drbita e meninges (Rahimi-Movaghar et al. 2003, Tsugu et
al. 2009).

Nao existem dados sobre a sua prevaléncia exacta, sendo frequentemente um achado
no exame oftalmoldgico de rotina. O diagnostico diferencial com outras lesdes pigmentadas,
nomeadamente com o melanoma maligno uveal com extensdo ao disco Optico ¢ dificil, mas
mandatério devido ao diferente prognostico vital.

Devido a inexisténcia de estudos populacionais em Portugal, propusemo-nos descrever
a prevaléncia e as caracteristicas de melanocitomas do disco 6ptico numa extensa populagao

definida e submetida a retinografia ndo midridtica para rastreio de retinopatia diabética.

Material e Métodos

Foram realizadas retinografias sem dilatacdo pupilar a doentes diabéticos no &mbito do
programa de rastreio da retinopatia diabética da Administragdo Regional de Satde (ARS) do
Centro, nos seis distritos da Regido Centro — Aveiro, Castelo-Branco, Coimbra, Guarda, Leiria
e Viseu. As imagens foram posteriormente enviadas para classificacdo ao Centro de Leitura,
em Coimbra. Entre Junho 2001 ¢ Dezembro de 2010, foram realizados 152.397 exames a
87.336 individuos.

As imagens foram captadas com uma cdmara fundoscopica ndo midridtica de 45°
(modelo CR6-45NM; Canon, Amstelveen, Holanda). A digitalizacdo das imagens foi
realizada com uma camara de video a cores (modelo DXC950; Sony, Téquio, Japao) ligada ao
retindgrafo por um adaptador “Dual Angle TV Adapter” (modelo CR-TA; Canon, Amstelveen
Holanda). A gravacdo das imagens foi efectuada com um “frame graber” (modelo MV-300P;

TEAC Deutschland, Wiesbaden-Erbenheim, Alemanha). O método de compressiao e
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descompressdo dos dados utilizados foi o padrdo internacional JPEG (Joint Photograph
Experts Group). Os ficheiros de imagem gerados tinham cerca de 768x584 pixéis, com uma
taxa de compressdo de 1:3 a 1:10, com uma resolucdo de 300x300 pixéis por polegada em
modo “true color RGB”, com 24 bits por pixel, ocupando cada um 30 a 120 KB. Foram
armazenadas em discos magneto-Opticos regravaveis de 3,5’ e 230 MB.

Foram colhidas duas imagens por olho, uma centrada a mécula e outra nasal, com o
bordo do disco a um disco de diametro da respectiva extremidade do eixo horizontal de
maneira a registar a papila, a retina nasal e pequena por¢do da retina temporal, centrada no
disco optico (4 fotografias/doente).

As imagens foram analisadas com ARS2001 (aplicagcdo desenvolvida no nosso centro),
que armazena a informacdo numa base de dados, e apresenta as quatro imagens
simultaneamente num monitor de 21” (modelo GDM-W900; Sony, Téquio, Japao) com uma
resolucao de 1600x1200 pixel e frequéncia de refrescamento de 70Hz, com recurso de uma
placa grafica de 32MB (modelo Millenium G450 AGP Dual Head; Matrox, Seagate
technology, Scolts Valley, EUA).

Os exames foram classificados segundo o grau de retinopatia diabética e os doentes
orientados de acordo com o protocolo do programa. Sempre que foram encontradas lesdes
suspeitas de outras patologias, foi proposta uma reavaliagdo em consulta de oftalmologia.

Foram consideradas insuficientes e excluidas as fotografias que ndo permitissem
visualizar 75% da retina em todos e cada um dos campos.

Quando detectadas lesdes densamente pigmentadas junto ao disco Optico foi registada
a sua presenga, numero, bilateralidade, dimensoes, forma e localizagao.

Na determinacdo de dimensodes e distancias, assumiu-se como referéncia o diametro do

disco optico (DD), tendo por base a relagdo 1 DD = 1,5 mm, ou utilizou-se a escala fornecida
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pelo nomograma dos dispositivos de imagem, sempre que possivel.

Naqueles casos procedeu-se a convocatoria dos doentes para consulta de oftalmologia,
com apoio dos Centros de Satde onde estavam inscritos. Efectuaram-se exames
imagiologicos como fotografia do fundo ocular sem e com filtros de infravermelhos, de luz
aneritra e de autofluorescéncia, bem como angiografia com fluoresceina e verde de
indocianina, tomografia de coeréncia Optica e ecografia de modo A e B. Foi igualmente
realizada perimetria estatica computadorizada.

As imagens de autofluorescéncia e de tomografia de coeréncia Optica foram obtidas
utilizando sistemas confocais de varrimento laser (confocal scanning laser ophthalmoscope —
SLO) de Heidelberg (Heidelberg Engineering, Dossenheim, Alemanha): Spectralis HRA e
Spectralis OCT. Sao equipamentos confocais SLO equipados com fonte de laser capaz emitir
luz laser em trés comprimentos de onda para diferentes modos de aquisigao.

Na autofluorescéncia (fundus autofluorescence - FAF) a retina ¢ excitada por uma luz
laser de corpo solido azul, com comprimento de onda de 488 nm sendo utilizado um filtro
barreira de 500 nm, para bloquear a luz de excitagdo e deixar passar a luz emitida. Para as
fotografias aneritras estes sistemas utilizam o mesmo comprimento de onda, sem filtro de
barreira.

A tomografia de coeréncia Optica, naquele equipamento, baseia-se na tecnologia de
dominio espectral. Utiliza um feixe de luz de 870 nm (emitida por um laser de diodo
superluminescente) para explorar a retina, gerando cortes transversais (modo B) e podendo
formar imagens tridimensionais, utilizando até 241 imagens transversais regularmente
espacadas.

Para tratamento estatistico dos dados, foi usado o programa Statistical Package for the

Social Science (SPSS v.17.0.1 for Windows, SPSS Inc, Chicago, Illinois). Os dados foram
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comparados com outras séries anos (Shields JA et al. 2004, Zografos et al. 2004, Gologorsky
et al. 2010, Lee et al. 2010). Para analise de variaveis ordinais (diametro e altura) foi utilizado

o teste t de Student e considerado estatisticamente significativo valores de p inferiores a 0,01.

Resultados

Foram realizados 152.397 exames a 87.336 individuos diabéticos, para rastreio de
retinopatia diabética. Daqueles, apenas 83% tinham qualidade de imagem suficiente para
avalia¢do, o que perfez um total de 77.083 doentes com pelo menos um exame em que era
possivel visualizar pelo menos um dos fundos oculares (88,3%). Em 3559 individuos, apenas
foi possivel observar um dos olhos.

Foram observadas lesdes hiperpigmentadas junto ao disco Optico em 10 doentes.
Destas, nove apresentavam sinais fotograficos sugestivos de serem melanocitomas do disco
optico, o que corresponde a uma prevaléncia de 10/100.000 individuos. Destes casos, dois
tinham falecido e apenas quatro doentes compareceram a convocatoria.

Dos nove doentes, todos caucasianos, sete eram homens (77,8%). A idade média na
altura do diagnostico era de 70 anos (53-82 anos) e o seguimento médio foi de 22 meses (0-
109 meses).

Cinco melanocitomas encontravam-se no olho esquerdo (55,6%) e quatro no direito,
ndo se verificando casos de bilateralidade. Dois doentes apresentavam uma segunda lesdo
melanocitica no mesmo olho.

As lesdes eram pretas ou cinzentas escuras em 100% dos casos e a sua maior
dimensao variou entre 0,6 € 3,0 mm, com a média de 1,6 + 0,9 mm e a mediana de 1,5 mm.

Quanto a forma, constatou-se serem irregulares, tendo uma das lesdes uma forma de arco,
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mas todos apresentavam bordos lesionais bem definidos, apesar de irregulares ou

emplumados (Fig. 1).

Fig. la e 1b — Melanocitomas do disco 6ptico

Em relagdo a localizagdo no disco Optico situavam-se trés no quadrante temporal
superior, dois no nasal superior, um no temporal inferior e trés no nasal inferior. Contudo se
da divisdo em quadrantes for feita em superior, inferior, nasal e temporal a sua distribui¢do ¢ a
seguinte: 4, 3, 1 e 1, respectivamente.

A lesdo estava confinada ao disco 6ptico num dos doentes (11%) e estendia-se para
além das margens do disco Optico em oito (89%).

Um doente apresentava drusens nos limites lesionais que diminuiram de ntmero

durante o seguimento de 40 meses (Fig. 2ae 2 b).

Fig. 2a ¢ 2b — Drusens num caso de melanocitoma (a — 2007, b — 2010)
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Dos quatro doentes que compareceram a convocatoria, um tinha hipertensao arterial
(HTA) documentada, bem como neoplasia prostatica, entretanto submetido a braquiterapia.

Outro tinha melanocitose ocular ipsilateral (Fig. 3).

Fig. 3 — Melanocitose ocular

O tumor era assintomatico em todos os casos. Em trés casos a visdo era normal
(melhor acuidade visual corrigida de 1,0). Um doente tinha a visao de 0,2 devida a catarata e

retinopatia diabética, ja submetida a fotocoagulagdo laser. Nao se detectou defeito pupilar

aferente relativo em nenhum caso. P — T -
Trés doentes realizaram perimetria T e 00 -
estatica computadorizada. Foram observadas : RIE
alteracdes campimétricas em dois casos, B
relacionadas com o tumor. Ambos tinham U
alargamento da mancha cega e um tinha também D B s iaaleaaes ML
um defeito do campo periférico, ndo explicavel W
por outra patologia (Fig. 4). A outra doente e
HE H
| IR 1S N | L BN I N |
~ . . . cemm T
apresentava alteracdes significativas, mas que
Bk
W<05%
foram atribuidas a retinopatia diabética e

H © 1994-2000 Humphrey Systems
HFA Il 750-2593-125/12.5

fotocoagulagao laser, pois eram bilaterais.

Fig. 4 — Alteracdes campimétricas num
caso de melanocitoma do nervo dptico
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A ecografia, realizada apenas num doente, (Fig. 5) revelou uma formacao

hiperecogénica com 1 mm de maior espessura condicionando um cone de sombra posterior.

Patient: Clinic: ALCON Gray: Linear 12/85/11
Patient Setting: Depth: 4.8 0.8 12:41:27
Eye: OS/LEFT Operator: Operl Gain: 58 Images:

Edge Enh: Off 18 MHz

Fig. 5 — Ecografia de melanocitoma do nervo optico

Os exames angiograficos com fluoresceina e também com verde de indocianina,
tipicamente mostraram lesdes uniformemente hipofluorescentes durante toda a duragdo dos

exames, nos quatro doentes (Fig. 6 e 7).

Fig. 6 - Angiografia fluoresceinica (tempo tardio) Fig. 7 - Angiografia indocianinica (tempo tardio)

11
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As fotografias aneritras (Fig. 8) apresentaram-se com hipofluorescéncia nao uniforme

nos quatro doentes.

Fig. 8 — Fotografia aneritra

As fotografias com infravermelho, feitas em trés dos doentes, revelaram
hiperfluorescéncia em dois casos (um com focos hipofluorescentes) e no terceiro caso nao foi

evidente diferenca de fluorescéncia com a retina adjacente (Fig. 9).

1200 um 200 urn

Fig. 9 — Fotografia com infravermelhos (revelando focos hipofluorescentes) e OCT de melanocitoma

As imagens de FAF demonstraram lesdes hipoautofluorescentes, nos quatro doentes

(Fig. 10).

12
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Fig. 10 — Fotografia de autofluorescéncia

A tomografia de coeréncia Optica evidenciou hiperreflectividade junto as camadas
internas da retina, em forma de cupula e com siléncio subjacente (Fig. 9), num dos doentes;
hiperreflectividade na espessura das fibras emergentes do nervo 6ptico, parecendo estender-se
ao longo de 0,4 mm na profundidade num outro doente (fig. 11a e 11b); hiperreflectividade
junto as camadas internas da retina noutro caso e hiperreflectividade junto ao EPR no quarto

doente.

1200 m 200 pm

Fig. 11a — OCT revelando hiperreflectividade em profundidade

13
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1200 pm

Fig. 11b — OCT revelando hiperreflectividade em profundidade

Nao se verificaram casos de edema do disco dptico, exsudagdo retiniana, oclusdo
vascular, neovascularizagdo coroideia, sementes vitreas ou hemovitreo.

O crescimento tumoral limitado foi demonstrado em dois casos, seguidos por 27 ¢ 109
meses. Nao foram observados sinais de transformacao maligna.

Além destes 9 casos foi diagnosticada, num outro doente, uma formacao
hiperpigmentada macular, de cor preta com 1,2 mm de diametro, a 0,3 mm do disco dptico,

com bordos emplumados, correspondendo a provavel melanocitoma da cordide (Fig. 12).

Fig. 12 - Melanocitoma da cordide

14
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Discussao

Segundo Zimmerman (1962) o melanocitoma ¢ um tumor mais frequente em
individuos de tez escura e seria raro em caucasianos mas outros autores negam existir
diferengas étnicas (Shields JA et al. 2004). A unica série publicada, da qual podemos estimar
sua a prevaléncia ¢ a de Merle et al. (2005) que, em 10 anos de consultas nos quais observou
15.000 pessoas/ano, diagnosticou 3 casos, na Martinica, numa populacdo de ascendéncia
africana. A nossa série, apenas constituida por individuos caucasianos, aparenta ter uma
prevaléncia maior. Outro aspecto demografico referido ¢ a ligeira predilec¢do pelo sexo
feminino, chegando a ser de 3:2 (Shields JA et al. 2004, Zografos et al. 2004, Gologorsky et
al. 2010, Lee et al. 2010), enquanto na nossa série isso nao se verificou.

Em relagdo a idade de diagndstico que foi de 70 anos, ¢ superior a descrita na maioria
das séries publicadas, que a situa entre os 38 e os 50 anos (Shields JA et al. 2004, Zografos et
al. 2004, Gologorsky et al. 2010, Lee et al. 2010). Este facto esta provavelmente relacionado
com a idade de diagndstico da diabetes. O melanocitoma é considerado um hamartoma
congénito (Shields JA 2002b), existindo alguns casos descritos em criangas (Demirci et al.
2003, Shields JA et al. 2005) e outros em que surge na idade adulta (Shields JA 2002b). Por
este motivo, alguns autores colocam a hipotese de o tumor ja existir & nascenga € SO
posteriormente adquirir pigmentagao.

Quanto a localizagdo no disco Optico, Meyer et al. em 1999 referem que o
melanocitoma seria mais frequente no quadrante temporal inferior, tal como referido por
Shields et al. (2004) que mostraram uma maior frequéncia de lesdes no quadrante inferior
(40%). Contudo, apenas um dos casos deste estudo apresentou uma localizagdo naquele
quadrante, sendo a sua distribui¢do mais parecida com a verificada por Lee et al. (2010), com

uma predileccao pelos quadrantes superiores.

15
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O melanocitoma esta por vezes esta associado com outras lesdes pigmentadas como a
melanocitose ocular, nevus da cordide, hipertrofia do epitélio pigmentar da retina (EPR)
(Shields JA et al. 2004) e a outras patologias sistémicas. Shields JA et al. em 2000 sugerem
que poderiam ser variagdes de uma mesma entidade pigmentar congénita. Kaliaperumal et al.
em 2007 referem que pode estar associado a HTA, provavelmente secundaria a um nivel
aumentado de catecolaminas, segregadas por células da paraglia ou da medula adrenal, com a
mesma origem na crista neural e que também poderiam ter proliferado. Shields JA et al.
(2002a) relatam um caso de associagdo com neurofibromatose do tipo 2, referindo que podera
ser mais do que uma coincidéncia, por ambas as condi¢des terem uma origem embrioldgica
similar. Na nossa série um doente apresentava HTA e outro melanocitose ocular ipsilateral.

Clinicamente o facto mais relevante ¢ o seu aspecto oftalmoscdpico caracteristico e a
auséncia de sintomas. O melanocitoma, geralmente assintomatico, pode por vezes originar
diminui¢do da acuidade visual acentuada (Shields JA et al. 2004, Shields JA et al. 2001,
Shields JA et al. 2005). Aquela pode surgir, em até 25% dos doentes, por necrose espontianea
do tumor com exsudacdo, neurorretinite, compressdo do nervo Optico e/ou oclusdo vascular
(Zimmerman e Garron 1962, Shields JA et al. 2001, Shields JA et al. 2004, Agarwal et al.
2005, Shields JA et al. 2005, Shields JA et al. 2006 ¢ Marback et al. 2009). Esta baixa de AV
pode por vezes recuperar apos resolugdo do processo inflamatorio (Wisnia 1974, Shields JA et
al. 2001) e a perda visual nao significa maligniza¢do (Shields JA et al. 2005). Pode, ainda,
apresentar-se com glaucoma neovascular (Croxatto et al. 1983).

Na nossa série, o motivo que contribuiu para o diagnoéstico foi um rastreio de
retinopatia diabética e nenhum dos doentes apresentava queixas relacionadas com o tumor. A
diminui¢do da acuidade visual foi encontrada apenas num doente, portador de catarata e que

tinha ja sido submetida a fotocoagulacao laser por retinopatia diabética proliferativa.
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Quanto as dimensdes, Zimmerman e Garron (1962) referem que sdo tumores pequenos
que raramente excedem os 2 DD. A série de Shields et al. (2004) apresenta lesdes com um
diametro e altura médias de 2,0 mm (1,0-10,0) e 1,0 mm (0,5-3,0), a de Gologorsky et al.
(2010) de 2,1 mm (1,0 a 4,5) e 1,3 mm (1,0-2,6) e na de Lee as medianas sao 3,1 mm (1,6-
4,4) e 1,9 mm (0,8-2,4), respectivamente. Nesta série a média do diametro e altura ¢ de 1,6
mm (0,5-3,0) e 0,7 mm (0,4-1,0), respectivamente. A avaliacdo da espessura, s6 foi possivel
no caso que realizou ecografia e no caso em o tumor que se situava no disco optico, através
do OCT. As menores dimensdes aparentes na nossa série podem estar relacionadas com o
método de diagnostico, contudo as diferengas carecem de significancia estatistica (p < 0,001).

Outro aspecto clinico referido ¢ a ocorréncia de defeito pupilar aferente em 30% dos
doentes (Osher et al. 1979, El-Haddad et al. 2002), que ndo verificAmos em nenhum dos
nossos doentes.

As alteracdes campimétricas estdo descritas em até 90% dos doentes, como aumento
da mancha cega e escotomas (El-Haddad et al. 2002), facto também por nds verificado.

Na oftalmoscopia, o aspecto ¢ caracteristico e constitui o principal factor para a
suspeita do diagndstico. Apresenta-se como uma formagdo densa e uniformemente
pigmentada com cor castanho-escura a preta, com superficie aveludada de limites bem
definidos, emplumados, filamentosos ou finamente estriados e frequentemente com um
componente retiniano. E tipicamente unilateral, plano ou ligeiramente sobrelevado
(Zimmerman e Garron 1962, Meyer et al. 1999, Shields JA et al. 2004, Shields JA et al. 2006,
Marback et al. 2009). O melanoma da cordide exibe pigmentagdo menos densa, menos
homogénea e com maior componente coroideu (Marback et al. 2009).

Ecograficamente, pode observar-se a nivel papilar, uma formacdo com alta

reflectividade ecografica, sem extensdo retrobulbar (Hajji et al. 2005). Segundo Marback et
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al. 2009, este exame tera pouco interesse para o diagnostico diferencial, uma vez que ¢
geralmente um tumor de pequenas dimensodes € o aspecto, num caso de pequeno melanoma da
cordide, provavelmente seria semelhante. Contudo, Gologorsky et al. em 2010 advogam que a
ecografia, especialmente a de alta resolu¢do (20MHz), pode contribuir para detectar as
caracteristicas de crescimento e eventual malignizagdo de melanocitomas (aumento de
espessura, presenca de vascularizagdo intrinseca e forma nodular) e o diagnostico diferencial
com melanomas. Referindo que, ao contrario dos melanocitomas, os melanomas
classicamente tém pouca reflectividade interna, sdo vascularizados e geralmente mais altos e
largos. No tnico doente em que nos foi possivel obter o estudo ecografico, este foi igual ao
descrito - formacao com alta reflectividade ecografica.

O aspecto angiografico observado, quer com fluoresceina quer com verde de
indocianina, foi como o descrito noutros estudos, de areas de hipofluorescéncia precoce, com
limites bem definidos, por bloqueio devido a densa pigmenta¢do, mantendo-se esta constante
ao longo do exame. Este facto pode contribuir para o diagndstico diferencial, pois o
melanoma exibe frequentemente uma vascularizacdo intrinseca (Kadayifcilar et al. 1999,
Shields JA et al. 2004, Shields JA et al. 2006, Marback et al. 2009).

A autofluorescéncia ¢ uma propriedade intrinseca de algumas matérias que mostram
emissdo transitoria de luz, quando iluminados por uma fonte de luz externa. No olho, muitos
tecidos tém moléculas com propriedades autofluorescentes, como a coérnea, cristalino ¢ EPR.
A principal fonte de autofluorescéncia do fundo ocular (FAF) ¢ a lipofuscina, que se acumula
no EPR. A intensidade desta autofluorescéncia depende da quantidade e concentragdo da
lipofuscina. As imagens de FAF tém sido utilizadas para avaliar altera¢des inflamatorias,
distroficas ou degenerativas do EPR. Os tumores da cor6ide podem afectar secundariamente o

EPR. Estdo descritas acumula¢des de lipofuscina sobre tumores benignos ¢ malignos da
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corodide, incluindo pigmento laranja sobre melanoma, pigmento castanho sobre melanomas
amelanoticos e metastases e nos hemangiomas da cordide (Shields CL et al. 2007). As lesdes
melanociticas sdo hipoautofluorescentes, mas quando tém lipofuscina sobrejacente, esta ¢
altamente hiperautofluorescente. Estes aspectos da autofluorescéncia da lipofuscina podem
ser uteis na avaliacao de doentes com lesdes melanociticas. A deteccao precoce de presenca
subclinica de lipofuscina (pigmento laranja) por FAF pode ser crucial da deteccio de um
melanoma (Shields CL et al. 2007, Lavinsky et al. 2007).

Nos doentes estudados nenhum apresentou focos de hiperautofluorescéncia sobre a
zona hipoautofluorescente da lesao.

A tomografia de coeréncia optica (OCT) tem vindo a ser utilizada com maior
frequéncia, pela simplicidade para os doentes e pela crescente alta resolugdo das imagens que
proporciona. Neste exame, os melanocitomas apresentam-se frequentemente com sinal de alta
reflectividade, sobrejacente a uma area de sombra opticamente vazia, com forma de ctpula e
continuando-se com o sinal de hiperreflectividade da camada de fibras nervosas da retina
adjacente, que pode ter aspecto desorganizado e por vezes com “sementes” vitreas (Antcliff et
al. 2000, Shields CA et al. 2008). Este aspecto ¢ semelhante nos métodos de OCT de dominio
temporal e de dominio espectral (Shah et al. 2009). O OCT pode contribuir para perceber a
extensao do tumor através da avaliacdo da espessura da membrana limitante interna, do
adelgacamento da retina e eventual dispersdo vitrea de pigmento (Finger et al. 2010). Pode
também ajudar no diagnostico diferencial com o melanoma de corodide, pois o sinal ndo se
continua com o sinal de hiperreflectividade gerado pelo epitélio pigmentar da retina e\ou
coriocapilar (enquanto no caso de melanoma da cordide o sinal daquelas estruturas se mantém
e o sinal da lesdo ¢ semelhante ao da cordide) (Antcliff et al. 2000).

Nesta série foi possivel observar este aspecto de hiperreflectividade e inclusivamente,
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num dos casos, observou-se que a extensao em profundidade era maior que em largura (este
era de pequenas dimensdes, tendo apenas aspecto pouco mais que linear, na superficie do
disco Optico). Nao se observaram casos de extensao para o vitreo.

Os estudos com ressonancia magnética nuclear (RMN) mostram um sinal hiperintenso
em T1 (Hajji et al. 2005). Contudo devido a presenca de melanina, tanto nos melanomas
como nos melanocitomas, estes estudos ndo ajudam no eventual diagnostico diferencial entre
ambos (De Potter et al. 1996). Nao foram realizados na nossa série.

Na série de 115 doentes apresentada por Shields et al. (2004) o crescimento foi
observado em 11% aos 5 anos e em 32% dos casos aos 10 anos de seguimento. Enquanto na
série de Zografos et al. (2004), com 9 doentes, foi de 67% aos 6 anos. Na de Gologorsky et al.
(2010), com 29 doentes, foi de 17% em 6,5 anos. Na de Lee et al. (2010), com 21 doentes, foi
de 19% no primeiro ano e foi estimada em 57% aos 8 anos. Na nossa série foi documentado
crescimento em 2 casos (22%), um com 2 e outro com 9 anos de seguimento.

Quanto a potencial malignizacdo que pode ocorrer entre 1 ¢ 5% dos casos (Shields JA
et al. 2004, Zografos et al. 2004, Gologorsky et al. 2010), ndo observamos na nossa série, no
tempo de observa¢ao decorrido, sinais da sua presenca.

Em alguns trabalhos é proposta a realizagdo de bidpsia aspirativa com agulha fina
(Saro et al. 2008), contudo também este exame ndo permite a exclusio de um melanoma
(Shetlar et al. 1999).

Nao existe nenhum exame complementar que permita afirmar uma transformagdo
maligna. A vigilancia ¢ sempre necessaria embora a malignizagdo seja rara, e deve ser tdo
mais frequente quao mais atipica for a apresentagdo clinica. (Hajji et al. 2005, Merle et al.

2005).
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Conclusao

Através deste estudo, compreendendo uma populagido de 77.083 individuos, e sendo a
maior série populacional alguma vez estudada, foi possivel estimar uma prevaléncia de

melanocitomas na populagao portuguesa como sendo de 10/100.000.
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