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Resumo

O melanoma de cordide é o cancer mais comum a acometer o olho nos adultos - também é chamado de melanoma ocular
ou melanoma uveal. A incidéncia anual de melanoma ocular é de aproximadamente 10 casos para cada milhdo de
habitantes, isso quer dizer que a cada milh&o de pessoas temos 10 casos por ano. No Brasil temos aproximadamente 2
mil casos desta doenca por ano. Para atender aos objetivos do trabalho, realizou-se uma revisdo integrativa quantitativa
e qualitativa da literatura, onde foram seguidas as seguintes etapas: definicdo do tema e elaboragdo da questdo de
pesquisa; elaboracdo dos critérios de elegibilidade, inclusdo e exclusdo dos estudos; defini¢do dos descritores, busca na
literatura e coleta de dados; analise critica dos estudos incluidos e discussdo dos resultados; e apresentacdo da sintese
da revisao. Devido a alta mortalidade que a doenca apresenta, associando a grande importancia que a funcéo visual e a
estética visual tém na integralizacdo do individuo com o meio social, destaca-se a importancia do diagndstico e
tratamento precoce da doenca.
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Abstract

Choroidal melanoma is the most common cancer to affect the eye in adults - it is also called ocular melanoma or uveal
melanoma. The annual incidence of ocular melanoma is approximately 10 cases for every million inhabitants, which
means that for every million people we have 10 cases a year. In Brazil we have approximately 2,000 cases of this disease
per year. To meet the objectives of the work, an integrative quantitative and qualitative literature review was carried
out, in which the following steps were followed: definition of the theme and elaboration of the research question;
elaboration of the eligibility, inclusion and exclusion criteria of the studies; definition of descriptors, literature search
and data collection; critical analysis of included studies and discussion of results; and presentation of the review
summary. Due to the high mortality that the disease presents, associated with the great importance that the visual
function and visual aesthetics have in the integration of the individual with the social environment, the importance of
early diagnosis and treatment of the disease is highlighted.
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Resumen

El melanoma coroideo es el cancer mas comun que afecta el ojo en adultos; también se le llama melanoma ocular o
melanoma uveal. La incidencia anual de melanoma ocular es de aproximadamente 10 casos por cada millon de
habitantes, lo que significa que por cada millon de personas tenemos 10 casos al afio. En Brasil tenemos
aproximadamente 2000 casos de esta enfermedad por afio. Para cumplir con los objetivos del trabajo, se realizd una
revision bibliogréafica integrativa cuantitativa y cualitativa, en la que se siguieron los siguientes pasos: definicion del
tema y elaboracion de la pregunta de investigacion; elaboracidn de los criterios de elegibilidad, inclusion y exclusion
de los estudios; definicion de descriptores, basqueda bibliografica y recopilacion de datos; analisis critico de los estudios
incluidos y discusion de los resultados; y presentacion del resumen de la revision. Debido a la alta mortalidad que
presenta la enfermedad, asociada a la gran importancia que tiene la funcién visual y la estética visual en la integracion
del individuo con el entorno social, se destaca la importancia del diagndéstico y tratamiento precoz de la enfermedad.
Palabras clave: Neoplasias oculares; Carcinoma; Neoplasias conjuntivales.
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1. Introducéo

Os melanomas primarios de 6rbita sdo extremamente raros, atingindo menos de 1% das neoplasias orbitais, acometem
de criancas a idosos, sendo que normalmente o diagnostico é feito tardiamente. Eles sdo relativamente relatados com frequéncia
em associacdo a lesbes melanociticas predisponentes, como nevo azul, nevo de Ota e melanocitose ocular (Barsotti et al. 2007).
Em cavidades anoftalmicas, os melanomas orbitarios sdo, em geral, decorrentes de recidiva de melanomas uveais de olhos
previamente enucleados. Sabe-se que a recorréncia orbitaria apds a enucleagao ocorre em 3% dos casos dos melanomas restritos
ao compartimento intraocular e em 18% dos casos nos quais ha evidéncias histolégicas de extensdo extra-escleral (Cerbone et
al., 2014, Crawford, 1995, Dutton et al., 2006)

A recidiva orbitaria pode ocorrer até 42 anos apds a enucleacdo. Em consideracdo a sua condicgdo rara, ndo existem
muitos dados que demonstrem seu comportamento clinico. Na auséncia de historia pregressa de melanoma, o diagnostico da
origem do tumor nas cavidades anoftalmicas é, as vezes, bastante dificil e depende dos achados clinicos e histopatoldgicos
(Fernandes et al. 2008).

Pelo fato de serem tumores raros, possuem na maioria das vezes o seu diagnéstico tardiamente, além de, na maioria das
vezes, serem de evolucéo fatal. Portanto, este estudo tem como propdsito revisar as informagdes existentes sobre 0os melanomas

primarios de 6rbita para ajudar a sua identificagdo precoce e consequente tratamento.

2. Metodologia

Para atender aos objetivos do trabalho, realizou-se uma revisdo narrativa da literatura, onde foram seguidas as seguintes
etapas: definicdo do tema e elaboracéo da questdo de pesquisa; elaboracao dos critérios de elegibilidade, incluséo e exclusdo dos
estudos; definicdo dos descritores, busca na literatura e coleta de dados; andlise critica dos estudos incluidos e discussdo dos
resultados; e apresentacéo da sintese da revisdo. Para o levantamento da bibliografia realizou-se busca de artigos nas bases de
dados Scientific Eletronic Library Online, Literatura Latino-Americana e do Caribe em Ciéncias da Saude e Medical Literature
Analysis and Retrieval Sistem Online (Font et al. 2008). Os descritores utilizados foram: neoplasias oculares, carcinoma,
neoplasias conjuntivas. Para a sele¢do dos artigos que serviram de base, buscou-se em especial artigos dos publicados nos Gltimos
cinco anos, que possuiam relevancia na tematica da presente revisdo, 0s quais traziam as principais informagdes sobre a patologia.

Para a incluséo de material na pesquisa, foram selecionados artigos que:

a) tratam do melanoma ocular, melanoma uveal ou melanoma de cordide;

b) tratam do impacto desses tumores nos pacientes;

c) tratam da prevaléncia nos maiores paises;

d) sejam disponiveis gratuitamente em portugués, espanhol, inglés;

e) foram publicados no periodo entre 2010 e 2021.
Os critérios de exclusdo apds selegdo e leitura dos artigos séo:

a) Artigos cujo resumo € em portugués, espanhol ou inglés, mas cujo texto integral esta escrito em outro idioma;
b) Artigos que ndo tratam dos melanomas oculares.

3. Resultados e Discusséo
Os restos embrionarios de células da crista neural, os quais podem ser encontrados ao longo das veias emisséarias, das

leptomeninges do nervo 6ptico, como também ao longo dos nervos ciliares, provavelmente originam os melanomas orbitéarios
Crawford, 1995)
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O melanoma orbitario primario possui semelhangas histopatoldgicas com o melanoma uveal. O melanoma uveal pode
se manifestar por queixas de dor ocular forte, visio borrada, estrabismo, embora a doenca seja assintomatica, em namero
expressivo de pacientes é descoberta em exame oftalmoscopico de rotina. A presenca de glaucoma secundario é um dos fatores
de mal prognostico nos melanomas. O aumento da pressao ocular ocorre em cerca de 3,4 a 20% dos olhos com melanoma da
coréide e pode ser consequéncia de neovascularizagidé da iris, crescimento de tecido fibrovascular no angulo de drenagem,
sinéquias anteriores ou anteriorizagdo do diafragma lente-iris. Outras possibilidades seriam a obstru¢do do angulo por células
tumorais necroticas ou melanina fagocitada por macréfagos que ocluiriam o angulo de drenagem. Na avaliacdo de portadores de
tumores orbitarios, deve ser realizada uma minuciosa historia clinica, acrescentado ao exame fisico, e a exames de imagem
(Giblin et al., 1989, Hospital das Clinicas, 2017, Junqueira & Carneiro. 2004).

No melanoma primario orbitario, ndo ha uma concluséo sobre a histéria natural da doenca, bem como os sintomas e
sinais classicos da doenca néo sdo conhecidos.

Sabe-se que grande parte dos pacientes apresenta proptose crescente, associada a dor, que se origina de uma massa
orbital. Contudo, a identificacdo de sinais de malignidade, bem como diagnéstico diferencial, sdo dificeis de serem identificados
na primeira avaliacdo, pois sdo inespecificos, e podem se confundir com o diagndstico de tumores benignos ou doengas
inflamatdrias. Além disso, por se tratar de uma condicao rarissima, hd uma grande escassez na literatura médica sobre o assunto,
dificultando ainda mais o diagnoéstico precoce (MAshayekhi et al, 2014; Onken et al., 2012).

O Unico meio de se chegar ao diagnostico correto da doenga é pela realizagdo do estudo anatomopatoldgico. Para que
seja definido o diagndstico, é de extrema importancia, demonstrar por exames de imagens e exames anatomopatoldgicos, que a
lesdo orbital ndo se originou no globo ocular, como também n&o representa uma metéstase (Pereira, 2010).

O ultrassom ¢ um exame que vem se mostrando particularmente interessante para o diagnastico, principalmente quando
ha descolamento da retina extenso ou meios opacos. Ele pode confirmar a natureza solida da lesao e suas dimensfes exatas,
sendo que o tamanho do tumor influi ndo s6 na escolha do tratamento, como esta ligado ao progndstico do paciente. (Saomil et
al. 2009).

Os melanomas sao classificados em pequenos (diametro menor que 10mm), médios (10 a 15mm) e grandes (maior que
5mm). Nos tumores pequenos na Europa e nos E.U.A., raramente se recomenda a enucleagdo, podendo-se optar pela
"monitoriza¢ao™ do tumor por meio de exames periddicos. Os fatores preditivos que indicariam a intervengdo seriam o
aparecimento de novos sintomas, como o0 aumento de tamanho (principalmente em espessura), descolamento da retina e
aparecimento de "clumps" de pigmento laranja na superficie do tumor. Parece que a sobrevida dos portadores de pequenos
melanomas tratados com braquiterapia é superior a de individuos enucleados, embora as metastases possam estar presentes
também nestes pacientes. Nos tumores maiores é consenso a indicagdo da remocdo do globo ocular, podendo-se
simplificadamente dizer que a enucleagdo deve ser feita quando o tumor ocupa a maior parte do globo ocular. A localizagao do
tumor é outro fator importante para a escolha do tratamento e para o prognaéstico. Os tumores originarios de sitios mais anteriores,
pré-equatoriais, apresentam maior risco de metastases. Porém sao mais facilmente abordados em ressec¢des cirargicas (extra ou
endoressecgdes). (Shields & Shields, 2015)

Outros fatores que influenciam na escolha do tratamento seriam a idade, a satide geral do paciente e a disponibilidade
das técnicas alternativas para o tratamento. No arsenal terapéutico alternativo existem, ainda, uso de placas radioativas (cobalto,
ruténio, i6do, paladio) e a fotocoagulagao. O exame histopatologico define outros fatores relacionados ao prognostico ('Yanoff,
& Duker, 2011)

Além disso, deve ser feito o diagnostico diferencial, com tumores malignos e benignos, da orbita, das cavidades

paranasais e da base do cranio. Os melanomas sao classificados histologicamente em epitelioides, fusiformes ou mistos. O tipo
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misto ¢ o mais frequente (52%) e o epitelidide é o de pior prognostico, contudo ocorre em apenas 10% dos casos (Hospital das
Clinicas, 2017)

4. Consideracdes Finais
Devido a alta mortalidade que a doenga apresenta, associando a grande importancia que a funcéo visual e a estética
visual tém na integralizacdo do individuo com o meio social, destaca-se a importancia do diagndstico e tratamento precoce da

doenca.
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