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Comunicacoes Curtas e Casos Clinicos

Melanoma da iris em idade pediatrica
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RESUMO

Introducio: Relato de um caso clinico referente a um melanoma da iris em idade pediatrica,
tratado com feixe de protdes externo, seus resultados e complicagdes associadas.

Caso clinico: Crianga de 8 anos de idade, com lesdo pigmentada inferotemporal da iris do olho
esquerdo. A lesdo foi interpretada como um nevus da iris e documentada através de fotogra-
fias seriadas do segmento anterior ¢ biomicroscopia ultra-sénica. Verificou-se crescimento da
lesdo e perante esta evolucdo, assumiu-se a hipotese de melanoma difuso da iris. Foi realizada
radioterapia com feixe de protdes externo.

Apos 18 meses de radioterapia, desenvolveu catarata subcapsular posterior no olho esquerdo,
tendo sido submetido a cirurgia de facoemulsificacdo. Com 5 meses de seguimento, a acuidade
visual é de 10/10, sem complicagdes a relatar. Trés anos apos a radioterapia, ndo se observa
qualquer recorréncia do tumor nem evidéncia de doenga metastatica.

Discussio: O caso clinico apresentado descreve uma situacao clinica rara em que o diagnosti-
co ¢ a melhor opgéo terapéutica continuam a ser um desafio.

A radioterapia com feixe de protdes foi uma opgao terapéutica com boa resposta ¢ bem tolera-
da. A principal complica¢do foi o desenvolvimento de catarata, que, embora constituisse um
desafio cirtirgico, foi resolvida com sucesso. O uso de micro-incisdo, capsulorexis posterior
e triamcinolona intracamerular asseguram mais rapida recuperagdo visual e transparéncia do
eixo visual, com menor inflamagéo.
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ABSTRACT

Introduction: Case report of a child with iris melanoma treated with proton beam, results and
related complications.

Clinical Case: A 8-year-old child presented with a pigmented lesion in the inferotemporal iris
of the left eye. It was interpreted as a nevus and documented by photography of the anterior
segment and ultrasonic biomicroscopy in serial reassessments. The lesion had grown and was
assumed the diagnosis of a diffuse iris melanoma. It was performed proton beam therapy (PBT).
After 18 months of radiotherapy, developed a posterior subcapsular cataract on his left eye being
submitted to phacoemulsification. Five months later, visual acuity was 20/20, without complica-
tions. Three years post PBT, we did not report any recurrence of the tumor neither evidence of
metastatic disease.
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Discussion: This work describes a rare clinical case in which the diagnosis and the best thera-
peutic approach remains a challenge. Primary PBT was a good option and well tolerated. The
main complication was cataract, which was successfully treated, although in pediatric age is al-
ways a surgical challenge. The use of micro-incision with posterior capsulorhexis and intracame-
ral triamcinolone seems to allow faster visual recovery, no visual axis obscuration and providing

significantly less inflammation.
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INTRODUCAO

O melanoma da iris ¢ uma neoplasia maligna melano-
citica, com origem no estroma da iris. E a neoplasia pri-
maria da iris mais comum, apesar de corresponder apenas
a 2-10% dos melanomas da tvea. Face ao melanoma da
coroideia e do corpo ciliar o diagnostico ¢ feito por volta
dos 50 anos, cerca de 10 anos antes, tem melhor prognds-
tico e menor potencial metastatico (cerca de 5% apos 10
anos de tratamento)'>345,

A maioria dos melanomas da iris sdo assintomaticos e
o primeiro sinal de alarme pode ser o aumento progressivo
das dimensdes de um nevus pré-existente®.

Podem apresentar pigmentacdo variavel, serem circuns-
critos, difusos, em tapioca ou em anel (trabeculares) e, em
80% dos casos, localizam-se na por¢do inferior da iris.

O diagnostico diferencial entre melanoma da iris e nevus
nem sempre € facil e alguns dos factores preditivos de evo-
lugdo para melanoma sdo: tamanho >3mm em didmetro ¢
espessura >2mm, vascularizagao intrinseca que pode causar
episodios de hifema espontdneo e envolvimento das estru-
turas adjacentes, condicionando ectrdpio uveal, anisocoria,
células no humor aquoso, catarata sectorial ou glaucoma. A
sigla ABCDEF, pode ajudar a lembrar alguns dos factores
preditivos:

A= age <40 years, B=blood/hyfema, C=clock hour infe-
rior (4- 9h), D=diffuse tumor, E=ectropion uvea and F=
feathery margin®>°.

Quanto aos factores de risco que predispdem para mela-
noma, podem referir-se: pele e iris clara, nevus cutaneos
multiplos, melanocitose ocular congénita, nevus de Ota,
melanocitoma uveal, nevus cutidneo displasico, melanoma
cutaneo familiar e neurofibromatose tipo 1. Nao hé evidén-
cia consistente quanto ao papel da radiagao ultravioleta®’.

O melhor tratamento para o melanoma da iris perma-
nece controverso.

As opgdes terapéuticas incluem a iridectomia, iridoci-
clectomia, braquiterapia, radioterapia com feixe de protdes
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externo ou enucleagdo. A escolha depende, entre outros fac-
tores, do tamanho e extensdo do tumor, idade, estado geral
do doente e do olho adelfo, assim como, dos recursos tera-
péuticos disponiveis?$%1°,

No melanoma localizado da iris a iridectomia ou a iri-
dociclectomia, se invasdo do angulo, sdo uma opgdo com
baixa mortalidade e bom prognostico visual.

Actualmente, a radioterapia ¢ uma opg¢ao terapéutica
cada vez mais consensual no melanoma da iris.

A radioterapia com feixe de protdes, face a braquitera-
pia, tem a vantagem de possibilitar uma libertagdo homogé-
nea da radia¢@o e apenas na area definida, o que minimiza
o dano nos tecidos adjacentes; contudo, encontra-se dispo-
nivel em poucos centros e exige a colaboragdo do doente’.

A enucleacdo reserva-se para situacdes particulares,
como nos tumores de grandes dimensdes (>20mm em
didmetro, espessura >10mm, envolvimento extraescleral),
apos faléncia da radioterapia ou na presencga de glaucoma
secundario grave.

Foi demostrado que a enuclea¢do ndo apresenta benefi-
cio em termos de sobrevida, nem diminui o risco de metas-
tizagao sistémica, face a terapéutica conservadora’®.

Em Portugal, foi inaugurado em 2013 o Centro de
Tumores Oculares do Centro Hospitalar ¢ Universitario de
Coimbra dispondo de braquiterapia episcleral para o trata-
mento de melanomas da tivea.

CASO CLINICO

Rapaz, 8 anos de idade, pele e olhos claros, sem antece-
dentes pessoais ou familiares relevantes.

Ao exame oftalmologico apresentava lesdo pigmentada
inferotemporal da iris do olho esquerdo (OE), sem outras
alteragdes. Negava sintomas oftalmologicos.

A lesdo foi interpretada como nevus da iris e documen-
tada através de fotografia do segmento anterior (Fig.1) e
biomicroscopia ultra-sonica em reavaliagdes seriadas.
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Fig. 1| Lesdo pigmentada inferior da iris do OE.

Apds 6 meses, verificou-se crescimento da lesdo, em dia-
metro e espessura, com corectopia e ectropio uveal (Fig.2).

Fig. 2| Crescimento tumoral com corectopia e aumento da es-
pessura tumoral na UBM.

Mantinha acuidade visual (AV) de 10/10 e pressao intra-
-ocular (PIO) de 10mmHg em ambos os olhos, sem outras
alteracdes no segmento anterior ou a fundoscopia.

A Dbiomicroscopia ultra-sonica (UBM) confirmou
aumento da espessura tumoral (1,6mm para 2,3mm) com
auséncia de invasdo do corpo ciliar ou angulo irido-cor-
neano (Fig.2).

Apds verificagdo de crescimento tumoral e sob suspeita
clinica de evolugao para melanoma, referenciou-se ao Hopi-
tal Ophtalmique Jules-Gonin, em Lausanne, onde se esta-
beleceu o diagnostico provavel de melanoma difuso da iris.
Fez radioterapia com feixe acelerado de protdes, com exci-
sdo e recolocacdo de células limbares (Fig.3), para prevenir
a insuficiéncia limbar e a epitelizagdo corneana secundaria.

Fig. 3| Auto-transplante das células limbares superiores apds
radioterapia.

Apds 18 meses de radioterapia, constatou-se desenvol-
vimento de catarata subcapsular posterior no OE, com evo-

lugdo rapida para catarata branca, contribuindo para a dimi-
nui¢do progressiva da AV até percep¢ao luminosa (Fig.4).

Fig. 4| Catarata no OE.
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A microscopia especular revelou boa densidade de célu-
las endoteliais com 2667células/mm? no OE ¢ 3040 células/
mm? no OD.

Aos 11 anos, foi submetido a cirurgia de facoemulsifica-
¢do micro-incisional do OE, combinada com capsulorexis
posterior primaria, injecgdo intracamerular de triamcino-
lona e implante de lente monobloco intra-ocular (Fig.5).

Fig. 5| Capsulorexis posterior.

Nao se registaram complicagdes intra-operatorias e apos
5 meses de seguimento, a AV do OE ¢ de 10/10, sem inter-
corréncias a registar.

Trés anos apos a radioterapia, ndo se observa qualquer
recorréncia do tumor (Fig.6) nem evidéncia de doenca
metastatica ou outras complicagdes associadas a radiotera-
pia, tais como, pressdo intra-ocular elevada ¢ retinopatia.
Mantém-se em reavaliagdes periodicas.

DISCUSSAO

O presente caso descreve uma situagdo clinica rara —
melanoma da iris em idade pediatrica — em que o diagnos-
tico e melhor abordagem terapéutica continuam a constituir
um desafio.

Apesar da grande maioria das lesdes pigmentadas da iris
serem benignas, estas devem ser vigiadas periodicamente
pelo seu potencial de malignidade. A vigilancia deve incluir
fotografias do segmento anterior (com e sem midriase) ¢
UBM seriadas para documentar o crescimento da lesdo,
permitindo assim, um diagnostico precoce.

Viérios estudos tém mostrado que a radioterapia com
feixe de protdes externo ¢ uma excelente op¢do no trata-
mento primario do melanoma da iris, e ndo so no tratamento
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Fig. 6 | Fotografia do segmento anterior ¢ UBM apés 3 anos de
radioterapia.

de resgate em casos de recidiva ou em associagdo com
outras modalidades terapéuticas. Contudo, a baixa disponi-
bilidade desta terapéutica a nivel mundial limita a sua maior
utilizagdo e difusao®'°,

O protocolo consiste na irradiagdo com 60GyRBE, em
fracgdes de 15GyRBE por 4 sessodes, com duragdo de apro-
ximadamente 30 segundos cada. O tratamento ¢ realizado
com o doente em posicdo sentada, sob anestesia topica,
com pupila em midriase e com retractores palpebrais para
proteccio dessa estrutura. E fundamental assegurar a imo-
biliza¢ao da cabeca, conseguida através do uso de mascara
facial de acrilico termoplastico e peca bucal, individuali-
zada para cada doente. E também importante garantir a fixa-
¢do do alvo definido para correcta irradiagdo.

Este tratamento ¢ bem tolerado, apresenta boa sobrevida
e baixa taxa de recidiva local, sendo que a maioria ocorre
nos primeiros 3 anos®*!°.

A principal complica¢do ¢ o desenvolvimento de cata-
rata, geralmente subcapsular posterior, uma vez que, o cris-
talino € a estrutura ocular mais radiosensivel*3%1011,

O glaucoma, o olho seco e raramente a irite, a querato-
patia e a retinopatia sdo outras das possiveis complicagdes.
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A cirurgia de catarata pos-radiagdo deve ser realizada 2
anos apds o tratamento ¢, apesar dos bons resultados, ¢ uma
cirurgia desafiante podendo haver marcada opacificagdo da
capsula posterior, assim como, exuberante reac¢do inflama-
toria no pos-operatorio’.

Aliado a isto, a catarata em idade pediatrica constitui
também um desafio cirargico importante!>!3,

O uso de micro-incisdo, capsulorexis posterior primaria
e a aplicacdo de triamcinolona intracamerular asseguram
maior seguranca no procedimento, uma mais rapida recu-
peragdo visual com transparéncia duradoura do eixo visual
e redugdo da inflamagdo no pés-operatorio.
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