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RESUMO

O leiomioma mesectodérmico do corpo ciliar € um tumor benigno raro, frequentemente confundido com
melanoma e geralmente diagnosticado apés enucleacdo e andlise histopatolégica. Relatamos o caso de
um paciente com progressao rapida e agressiva de um tumor no olho direito, inicialmente suspeito de
malignidade, que culminou em enucleacéao. Adicionalmente, foi identificado um hamartoma congénito e
nao progressivo de epitélio pigmentar da retina na méacula do olho contralateral, de carater benigno mas
com comprometimento visual. Este relato retine dois diagndsticos raros e previamente ndo descritos em
associacao.

ABSTRACT

Mesectodermal leiomyoma of the ciliary body is a rare benign tumor, often mistaken for melanoma and
usually diagnosed after enucleation and histopathological analysis. We report the case of a patient with
rapid and aggressive progression of a tumor in the right eye, initially suspected as malignant, which
culminated in enucleation. In addition, a congenital, non-progressive hamartoma of the retinal pigment
epithelium was detected in the macula of the contralateral eye, which was benign but caused vision
impairment. This report describes the association of two rare diagnoses that has not been previously
reported.

INTRODUCAO

mulam lesdées malignas. Entre esses, destacam-se o

Os tumores benignos oculares raros representam leiomioma mesectodérmico do corpo ciliar e 0 hamar-
desafios diagnésticos significativos devido a sua baixa toma simples do epitélio pigmentar da retina (EPR),
prevaléncia e caracteristicas que frequentemente si- ambos escassamente descritos na literatura.
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O leiomioma mesectodérmico do corpo ciliar é
um tumor benigno incomum, com apenas cerca de
30 casos documentados nas dltimas cinco décadas'.
Foi descrito pela primeira vez em 1977 por Jakobiec
et al.2. Sua principal caracteristica distintiva é a com-
binacio de elementos neurogénicos e miogénicos,
sugerindo origem na crista neural'. Estudos indi-
cam que o tumor € mais prevalente em mulheres em
idade fértil, frequentemente apresentando sintomas
como visdo embacada, geralmente com preservagio
da acuidade visual acima de 20/200%°,

O hamartoma simples do EPR, por sua vez, ¢ uma
lesdo benigna rara, descrita inicialmente em 1981 e
detalhada em 1989¢. Localiza-se entre os vasos co-
riocapilares e os fotorreceptores na retina externa’,
apresentando-se como uma lesio escura na regiao
macular. Este tumor € congénito, nio progressivo e,
em geral, tem impacto visual limitado®.

A seguir, descrevemos um relato de caso inédito
que ilustra a coexisténcia desses dois raros achados tu-
morais em olhos contralaterais, contribuindo para o
entendimento de sua apresentagao clinica e manejo.

O presente relato de caso foi aprovado pelo comité
de ética e publicado com o consentimento do pacien-
te. Foi realizado de modo retrospectivo com acesso a
informacoes do prontudrio médico.

A

Figura 1. Biomicroscopia de olho direito com tumoracdo que se
expande para regiao nasal inferior, aparentemente a nivel de ora
serrata em direcdo ao centro, com carater amelanético em periferia.
Auséncia de vasos nutridores evidentes ou catarata associada.
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RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino masculino, de 26
anos, natural de Campinas-SP, procurou o setor de
Urgéncia de Oftalmologia do Hospital de Clinicas da
Unicamp com queixa de baixa acuidade visual no olho
direito (OD) ha seis dias, acompanhada de percepgao
de mancha escura no campo visual temporal superior
e moscas volantes. Negava dor, hiperemia ou outros
sintomas oculares. Relatava histérico de miopia cor-
rigida com 6culos e pior acuidade visual no olho es-
querdo (OE) desde a infincia, sem investigacao prévia.

No exame oftalmolégico, a acuidade visual foi de
conta dedos a 4 metros em OD e 20/200 em OE. O
exame anterior e posterior do OD revelou uma grande
massa expansiva de coloracio amarronzada com halo
esbranquicado na regido nasal inferior, proxima a ora
serrata, associado a descolamento de retina (Figura 1).
No OE, observou-se uma lesao macular elevada,
amarronzada, sem exsudacdo e com retina aplicada
(Figura 2).

Frente aos achados, levantou-se a hipétese inicial
de melanoma de corpo ciliar em OD e de uma lesido
congénita nao relacionada em OE, motivando a reali-
zacao de exames complementares. A ultrassonografia
(USG) de OD revelou uma massa cupuliforme hipoe-
coica, medindo 15,3 x 18,7 mm, homogénea, com re-
fletividade interna média e auséncia de dngulo kappa
(Figura 3). No OE, a USG identificou uma lesio plana
hiperecogénica de 1,1 x 1,3 mm. A tomografia de co-
eréncia 6ptica (OCT) do OE mostrou elevagao focal
do EPR com sombreamento posterior (Figura 4), en-
quanto o OCT angiografico (OCT-A) evidenciou vas-
cularizacdo superficial an6mala, sem vasos profundos
ou sinais de isquemia, compativel com hamartoma
simples do EPR (Figura 5).

A ressonancia magnética de Orbitas confirmou
uma lesdo expansiva no segmento posterior do OD,
com isossinal em T1 e hipossinal em T2, sem infil-
tracao extraocular visivel (Figura 6). Exames sistémi-
cos e laboratoriais descartaram metdstases ou anor-
malidades sistémicas. Devido a rdpida progressio da
lesdo e auséncia de progndstico visual, optou-se pela
enucleacao do OD.

A analise anatomopatoldgica revelou um leiomio-
ma mesectodérmico do corpo ciliar, medindo 1,8 x
1,7 x 1,4 cm, com margens livres e descolamento de
retina secundario a neoplasia. O perfil imunohisto-
quimico confirmou a origem mesectodérmica, com
positividade para 1A4, calponina, CD56 e vimentina,
além de negatividade para S100, descartando a sus-
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Figura 2. Retinografia mostrando uma lesdo macular amarronzada, elevada e sem sinais de exsudacdo. A autofluorescéncia indica
hipoautofluorescéncia na regido central da lesao, circundada por um halo hiperautofluorescente, sugerindo envolvimento cronico do epitélio

pigmentar da retina.
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Figura 3. Ultrassonografia com corte transversal parcial (limitado
pelas dimensoes e localizagdo da lesao) olho direito com massa
cupuliforme hipoecoica estrutura interna regular, homogénea, com
refletividade interna média.

peita inicial de melanoma uveal (Figura 7 e Tabela 1).
Ap6s um ano de seguimento, a lesio no OE permane-
ceu estdvel, sem sinais de progressio.

DISCUSSAO

Apresentamos um caso inédito de coexisténcia de
dois hamartomas benignos em olhos contralaterais:

um leiomioma mesectodérmico do corpo ciliar € um
hamartoma simples do EPR.

O leiomioma mesectodérmico do corpo ciliar é
uma neoplasia ocular benigna rara, derivada de mus-
culatura lisa, caracterizada histologicamente por cé-
lulas fusiformes uniformes, nucleos alongados, ci-
toplasma eosinofilico e auséncia de atipia celular ou
atividade mitdtica significativa'=. Embora benigno, o
tumor pode crescer e ocupar espaco intraocular, resul-
tando em compressao de estruturas adjacentes e per-
da visual progressiva!. A apresentacdo clinica, mais
comum em mulheres, ocorre com média de idade de
35,8 anos, podendo variar de 8 a 80 anos’®. Nos esta-
gios iniciais, o tumor pode ser assintomadtico, mas,
com o0 crescimento, os sintomas incluem baixa visio,
dor ocular, diplopia e inflamacao.

O diagndstico diferencial é um desafio, envolvendo
outras massas do corpo ciliar, como melanomas, nevus,
adenomas e adenocarcinomas epiteliais!. No caso rela-
tado, a ultrassonografia ocular e a ressonincia magné-
tica foram fundamentais para caracterizar a extensio e
a localizacdo da lesdo. As caracteristicas imagioldgicas,
como auséncia de dngulo kappa na ultrassonografia e
isossinal em T1 na ressonincia, nio eram tipicas de
melanoma. Contudo, devido ao rapido crescimento,
comprometimento visual severo e auséncia de alterna-
tivas terapéuticas eficazes, optou-se pela enucleacao.
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Figura 4. Tomografia de coeréncia 6ptica mostrando alta refletividade e sombreamento posterior do epitélio pigmentar da retina na regiao
foveal, resultante de marcada elevagao focal oriunda de hamartoma localizado.
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Figura 5. Tomografia de coeréncia 6ptica com angiografia mostrando interrupcéo do sinal nas camadas retinianas profundas e na coriocapilar
na regido da lesao.
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Figura 6. Ressonancia nuclear magnética de 6rbitas: corte axial T1 (A) com isossinal e coronal T2 (B) com hipossinal, evidenciando lesédo
expansiva no segmento posterior do olho direito.

i

Figura 7. (A e B) Células fusiformes com nucleos ovais ou arredondados, em um fundo fibrilar, indicando caracteristicas neuroides e baixa
atividade mitética. (C) Coloracao por hematoxilina-eosina mostrando padrao de crescimento difuso de células fusiformes com bordas celulares
indistintas, citoplasma fibrilar eosinofilico e nlcleos ovais sem pleomorfismo significativo. (D) Positividade para calponina, evidenciando
caracteristica muscular. (E) Positividade para CD56, indicando caracteristica neurogénica. (F) Negatividade para S100, marcador geralmente
presente em melanoma.
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Tabela 1. Relacdo de marcadores imunohistoquimicos aplicados em peca cirtrgica

Imunohistoquimica

Marcador Resultado

1A4 positivo nas células neopldsicas

AE1AE3 negativo nas células neopldsicas (controle interno positivo)
CALPONINA positivo nas células neoplésicas

CAM5.2 negativo nas células neoplésicas (controle interno positivo)
CD56 positivo nas células neoplésicas

DESMINA negativo nas células neoplésicas (controle interno positivo)
EMA negativo nas células neoplésicas

GFAP negativo nas células neopldsicas (controle interno positivo)
IDH1 negativo nas células neoplasicas (controle interno positivo)
MAP2 negativo nas células neoplésicas (controle interno positivo)
NSE negativo nas células neoplasicas

S100 negativo nas células neopldsicas (controle interno positivo)
SNF negativo nas células neoplésicas (controle interno positivo)
VIMENTINA positivo nas células neoplésicas

Ki67 positivo em cerca de 5% das células neopldsicas

O perfil imunohistoquimico confirmou o diag-
noéstico de leiomioma mesectodérmico, com positi-
vidade para marcadores musculares lisos (1A4, cal-
ponina, vimentina) e negatividade para marcadores
de malignidade, como S-100 e HMB-45'%12, O prog-
noéstico desse tumor € excelente, com baixo risco de
recorréncia ap0ds excisao completa. No entanto, o mo-
nitoramento regular € essencial em casos manejados
conservadoramente para avaliar o crescimento e pre-
servar a funcao visual.

Por outro lado, o hamartoma simples do EPR ¢é
uma malformacdo congénita rara, composta por cé-
lulas normais do EPR organizadas de forma anomala,
sem atipia ou atividade mitética”®. Clinicamente, a
lesao se apresenta como uma area pigmentada focal,
plana ou ligeiramente elevada, localizada no polo pos-
terior. E geralmente assintomdtica, sendo identifica-
da incidentalmente durante exames oftalmoldgicos.
No caso relatado, a lesdo foi diagnosticada por meio
de exames multimodais, como OCT e OCT-A, que
revelaram elevacao focal do EPR e vascularizagao su-
perficial anémala.

O diagnéstico diferencial do hamartoma inclui
nevus coriorretinianos, melanocitomas e melanomas
coroidais. Embora a maioria dos casos exija apenas
acompanhamento periddico, complicagdes como ede-
ma macular ou descolamento de retina podem ocor-
rer. Intervencdes sio raramente necessarias, exceto
em casos de comprometimento visual significativo.

Do ponto de vista embrioldgico, acredita-se que o
leiomioma mesectodérmico tenha origem na crista
neural, enquanto o hamartoma do EPR deriva de célu-
las progenitoras ectdpicas que nao completaram sua di-
ferenciagdo durante o desenvolvimento embriondrio's.
Nao hé evidéncias de relagao direta entre essas lesoes,
e este € o primeiro caso descrito com essa associacao.

Este relato destaca a importincia do diagndstico
preciso, manejo multidisciplinar e seguimento regu-
lar em casos de tumores oculares raros, contribuindo
para o entendimento dessas lesoes e suas implicagoes
clinicas.
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