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RESUMO

Os tumores melanociticos conjuntivais sao desde lesdes benignas como os nevos conjuntivais, lesoes pré-
cancerosas como melanose adquirida primaria com atipia até o melanoma maligno conjuntival. O melanoma de
conjuntiva é um tumor que pode acometer a mucosa dos olhos e das palpebras. Podendo-se apresentar na con-
juntiva bulbar proxima ao limbo, conjuntiva palpebral, forniceal, na plica ou na regiao da caruncula. Originar-se
a partir de areas de melanose adquirida primaria com atipia, também de areas com nevos conjuntivais e de
locais sem lesoes prévias. Apresenta-se como uma massa ou uma lesao conjuntival pigmentada elevada, pode
também ter aspecto mais difuso ou multiplo, com bordas mal definidas, particularmente quando associada a

melanose adquirida primaria. O tratamento consiste na excisao cirargica com margem ampla, se possivel total e
0 mais precoce, e crioterapia para prevenir a recidiva. E uma doenca extremamente rara e com alta taxa de me-

tastase e mortalidade. A identificacao destas lesdes e seu diagnostico permitem o tratamento, contribuindo
para a reducgao da morbidade e mortalidade. Este estudo descreve um caso de melanoma de conjuntiva em um
homem jovem proveniente provavelmente de um nevos, com doenca com acometimento linfonodal cervical e
de glandula parotida e como tratamento realizado esvaziamento cervical com exenteracao orbitaria com con-

feccao de retalho alem de radioterapia.
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ABSTRACT

Conjunctival melanocytic tumors range from benign lesions such as conjunctival nevi, precancerous lesions
such as primary acquired melanosis with atypia to malignant conjunctival melanoma. Conjunctival melanoma is
a tumor that can affect the mucosa of the eyes and eyelids. It can be present in the bulbar conjunctiva near the
limbus, palpebral conjunctiva, forniceal, in the plica or in the region of the caruncle. Originate from areas of
primary acquired melanosis with atypia, also from areas with conjunctival nevi, and from sites with no
previous lesions. It presents as a mass or an elevated pigmented conjunctival lesion, it may also have a more
diffuse or multiple appearance, with ill-defined borders, particularly when associated with primary acquired
melanosis. Treatment consists of surgical excision with a wide margin, if possible total and as early as possible,
and cryotherapy to prevent recurrence. It is an extremely rare disease with a high rate of metastasis and
mortality. The identification of these lesions and their diagnosis allow treatment, contributing to the reduction
of morbidity and mortality. This study describes a case of conjunctival melanoma in a young man, probably

originating from a nevus, with disease with cervical lymph node involvement and parotid gland, and as
treatment performed neck dissection with orbital exenteration with flap creation in addition to radiotherapy.
Keywords: Melanoma; Nevus; Conjunctiva.
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INTRODUCAO
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0 melanoma é uma neoplasia maligna que,
na maioria dos casos, origina-se da transformacao
maligna de melanocitos da pele e/ou da mucosa.
Apenas 1,3% dos melanomas acomete as mucosas
e, destes, cerca de 55% ocorrem na regiao de cabe-
¢a e pescoc¢o, 18% no trato genital feminino, 23,8%
na regiao anal/retal e 2,8% no trato urinario (1. Em
relacao a regiao cervicofacial, o local mais comum
para o aparecimento do melanoma é a conjuntiva,
seguido pelas vias aéreas superiores e mucosa o-
ral(2),

As lesoes melanociticas da superficie ocular
representam um amplo espectro de condicoes, des-
de as benignas a malignas, como o melanoma da
conjuntiva, que apesar de raro, representa a segun-
da lesao maligna conjuntival mais frequente depois
do carcinoma de células escamosas, corresponde a
apenas de 2% dos melanomas oculares e menos de
1% de todos os tumores malignos do olho (34,

Melanoma de conjuntiva € um tumor que
pode acometer a mucosa dos olhos e das palpebras.
O tumor incide tipicamente na quinta década de
vida. E raro o acometimento em negros ou durante
as primeiras decadas de vida. A exposicao a radia-
cao ultra-violeta parece estar associada ha uma
maior incidéncia desse tumor(s),

O tumor pode acometer a conjuntiva bulbar
proxima ao limbo, conjuntiva palpebral, forniceal,
na plica ou na regiao da caruncula, podendo origi-
nar a partir de areas de melanose adquirida prima-
ria com atipia, constituindo 75% dos casos, de areas
com nevos conjuntivais em cerca de 20% dos casos,
e em locais sem lesdes prévias (5% dos casos) 3), E
mais frequente em individuos idosos com idade
media variando de 55 a 70 anos, caucasianos e com
maior exposicao aos raios ultravioleta (6-8),

A historia natural dessa patologia ainda nao

esta bem esclarecida. Segundo alguns autores cer-
tos melanomas apresentam-se como simples nodu-

los pigmentados que nunca sofreram recorréncia
apos uma excisao local, outros sao mais agressivos
ou recorrem de tempos em tempos®),

Os tumores originados na conjuntiva bulbar
tém o melhor prognostico, com uma sobrevida aos

cinco anos de 100%. Essa taxa cai para 80% com os
tumores de limbo e para 50% com os originados na
conjuntiva palpebral (prognoéstico desfavoravel

pelo atraso no diagnostico, em virtude da localiza-
¢ao) (9.10),

Clinicamente, o melanoma de conjuntiva
pode ter diversos tipos de apresentacgao. Classica-
mente, apresenta-se como uma massa ou uma lesao
conjuntival pigmentada elevada. Em alguns casos,
pode ter aspecto mais difuso ou multiplo, com bor-
das mal definidas, particularmente quando associa-
da a melanose adquirida primaria. Em casos mais
raros, o melanoma de conjuntiva pode apresentar-
se como uma lesdao de pigmentacao rosea, averme-
lhada ou amelanotico, dificultando e retardando seu
diagnostico (11.12),

Apresenta trés formas clinicas:

1) Melanoma com melanose primaria adquirida:
ocorre quando o tumor evolui indiretamente apos
um variavel e prolongado curso de melanose pri-
maria adquirida. Nesses casos a principal suspeita
de malignidade deve-se ao aparecimento repentino

de um ou mais nodulos em outros planos de lesao,
podendo ou nao acometer a pele adjacente;

2) Melanoma primario sem melanose primaria ad-
quirida;

3) Melanoma derivado de um nevus pre-existente
sendo esse muito raro.

O tratamento consiste na excisao cirurgica
com margem ampla e crioterapia para prevenir a
recidiva. E extremamente importante nao tocar a
conjuntiva normal com nenhum instrumento ou
esponjas que entrem em contato com o tumor para
evitar disseminacao. A biopsia incisional deve ser
evitada devido ao risco de disseminacao tumoral e
de fibrose local. Se a histologia revelar extensao do
tumor a margem profunda da amostra, pode-se
utilizar radioterapia quando a conjuntiva estiver
cicatrizada. Caso ocorrer disseminacao superficial
difusa, pode-se prescrever quimioterapia topica
adjunta (10.11),

RELATO DE CASO

A.S.C. 44 anos, sexo masculino com historia
de que em 2019 notou surgimento de lesao enegre-
cida em palpebra inferior esquerda, indolor, que
apresentava sangramento quando em atrito com
objetos asperos, por exemplo, toalha, e melhorava
espontaneamente. Em dezembro de 2020 a lesao
apresentou crescimento rapido associada a “sensa-
cao de areia no olho”, o que o fez procurar assistén-
cia medica.

Ao exame fisico foi evidenciada lesao pig-
mentada, enegrecida, de contornos bem definidos
em palpebra inferior esquerda sem infiltracao da
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regiao supraorbitaria; mobilidade do globo ocular
preservada. A palpacdo, verificou-se nédulo suspei-
to de metastase em regiao de parotida esquerda. A
biopsia da lesao revelou melanoma de mucosa con-

juntival ocular.
Foram realizadas tomografias de cranio,

pescoco, torax e abdome, que demonstraram linfo-
nodomegalia unica em regiao parotidea a esquerda
com realce periférico ao contraste e areas centrais
de necrose/liquefacao medindo cerca de 19 x
18mm.

Em marco de 2021, o paciente foi submetido
a cirurgia, sendo realizada a resseccao da lesao por
meio de exenteracao orbitaria esquerda, seguida de
esvaziamento cervico facial esquerdo e reconstru-
¢ao com retalhos locais. No intra-operatorio, foram
vistos diversos linfonodos suspeitos em regiao cer-
vical, além daquele localizado na regiao parotidea.
Foram deixados 2 drenos de suc¢ao para vigiar
sangramento. Paciente evoluiu no pos-operatorio
bem, estavel, sem queixas, sem sangramento com
retirada dos drenos no 4? dia de pos-operatorio
sem intercorréncia e recebendo alta hospitalar no
5% dia do pos-operatorio para acompanhamento de
seguimento em ambulatorio.

Figura 1.Lesao melanocitica em paciente antes da cirur-
gia.

Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos
proprios autores.

Figura 2. Peca cirurgica - Macroscopia.
Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoals dos
proprios autores.

O histopatologico revelou melanoma con-
juntival invasivo, infiltracao de 3mm, ulceragao
presente, mitoses 7/MM2, margens livres, regres-
sao ausente, invasao angiolinfatica e perineural
ausente, linfonodo intraparotideo com metastase
de melanoma, metastase em 4/13 linfonodos cervi-
cais, extensao extracapsular, sendo entao encami-
nhado para tratamento adjuvante,

Figura 3.Células melanociticas atipicas. Pigmento de
melanina (seta). Figura de mitose (cabeca de seta). HE
200x.

Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos

proprios autores.

Figura 4.Leito operatorio apos tratamento adjuvante.
Fonte: imagem pertencente aos arquivos pessoais dos

proprios autores.
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Realizou radioterapia adjuvante 20 sessoes
de 275CGY em regidao de leito operatorio, regiao de
parotida e drenagem linfatica cervical.

DISCUSSAO

Uma ampla variedade de lesbes pigmenta-
das pode ser vista clinicamente na superficie da
conjuntiva ocular e palpebral. O diagnostico pode
ser dificil e ter graus variaveis de potencial maligno.
0 melanoma de conjuntiva € umas dessas lesoes
melanociticas, e pode ser considerada uma neopla-
sia rara, pois corresponde apenas de 2% dos mela-
nomas oculares e menos de 1% de todos os tumo-
res malignos do olho. No entanto, este e extrema-
mente agressivo com elevadas taxas de metastases
e de mortalidade (12,

0O melanoma da conjuntiva € mais encontra-
do no sexo feminino e na raga branca e geralmente
ocorre por volta da quarta a sétima década de vida.
Apresenta-se como uma massa elevada com pig-

mentacao variavel, na area interpalpebral e peri-
limbal (12),

Lesoes Precursoras

Nevo conjuntival: Os nevos conjuntivais
sao os tumores benignos mais frequentes da con-
juntiva (14), Os nevos podem ser congénitos ou ad-
quiridost'3), Os nevos conjuntivais adquiridos cos-
tumam aparecer na primeira decada de vida. O a-

cometimento da conjuntiva forniceal e tarsal é raro
e seu envolvimento pode indicar maior risco de

malignidade. A cornea nao costuma ser acometida
(4),

Os nevos podem ser focais ou difusos, mas
nao multifocais. Por serem superficiais podem ser

mobilizados com a conjuntiva sobre a esclera, a nao
ser quando situados sobre o limbo ou a conjuntiva

palpebral. A grande maioria dos nevos conjuntivais
é pigmentada e esta pigmentacao pode variar au-
mentando sua intensidade na puberdade e na ges-
tacao (16), Auséncia de pigmentacao (nevos amela-
noticos) é observada em 16 a 29% dos casos (14),

Os nevos conjuntivais possuem margens
bem delimitadas e vasos nutridores, embora menos
frequentes que no MC, podem ser encontrados. A
presenca de cistos sugere benignidade e pode ser
vista em até 65% dos nevos (), Na presenca de pig-
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mentagcao plana adjacente deve-se considerar a
coexisténcia de melanose primaria adquirida 15,

Melanose Adquirida Primaria: A melano-
se adquirida primaria (MAP) da conjuntiva € uma
lesdo pigmentada plana, de aspecto amarronzado. E
quase sempre unilateral ocorrendo em individuos
da raca branca (17), Tipicamente acomete pacientes
de meia idade com predilecao pelo sexo feminino. O
termo “melanose” indica que o pigmento encontra-
do é derivado especificamente da producao de me-
lanina, enquanto o termo “adquirida” distingue es-
tas lesoes das congénitas. O termo “primaria” carac-
teriza que as lesOes em questao nao sao decorren-
tes de processos generalizados de pigmentacao,
como em doencas sistémicas (por exemplo, doencga
de Addison), ou secundario a fatores locais tais co-
mo a presenga de corpo estranho, trauma, inflama-
¢ao, ou uso de medicacao topica como epinefrinat®),

Apesar de a conjuntiva bulbar ser o local
mais frequentemente acometido pela MAP, todas as
porc¢oes da conjuntiva podem ser afetadas. Quando
ha envolvimento da conjuntiva palpebral, a pigmen-
tacao pode estender-se sobre a margem palpebral
até a epiderme adjacente. O aspecto clinico da MAP
pode variar. Classicamente a area de pigmentacao é
difusa, pobremente circunscrita, irregular e locali-
Zzada proxima ao limbo. As areas de pigmentacao
podem diminuir de tamanho, permanecer estaveis
ou exibir crescimento radial, intensificando ou di-
minuindo sua coloracdao. Pacientes sendo acompa-
nhados por, ou com diagnostico recente de MAP, e
que apresentem alteracao do padrao plano da lesao
com o surgimento de um ou mais nodulos, devem
ser considerados em risco de progressao para me-
lanoma de conjuntiva (17,

A MAP pode ser classificada histologicamen-
te em MAP com ou sem atipia. Esta diferenciacao é
fundamental, ja que os pacientes com atipia apre-

sentam risco de até 46,4% de progressao para me-
lanoma de conjuntiva (MC) em cerca de 2,5 anos(19,

Quanto maior a extensao em “horas de relogio”
maior a chance de recorréncia e progressao para
MC.20 Pacientes portadores de MAP com atipia e
aumento da densidade linfatica tumoral apresen-
tam maiores chances de recorréencia, aumentando o
risco de progressao para MC (7],

Melanoma: Apesar de raro, o melanoma
conjuntival representa a segunda lesdao maligna
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mais comum da conjuntiva. O MC corresponde a
apenas 1,6% de todos os melanomas nao cutaneos e
a 2% de todas as lesoes malignas oculares.

O MC representa um desafio para o clinico e

para o patologista, pois pode apresentar diversas
facetas e originar-se de lesbes aparentemente be-

nignas como 0s nevos conjuntivais, ou até mesmo
de lesdes nao pigmentadas como em alguns casos
de melanose adquirida primaria (MAP).

O exame histopatologico da conjuntiva se

mostrou um procedimento simples, que forneceu
informacoes valiosas no estudo das lesoes oculares

externas. Nesse sentido, o método pode ser consi-
derado eficaz, confiavel e de facil execucdo. E por
meio da imunohistoquimica que se identificam os
tipos celulares encontrados em cada lesao. Na mi-

croscopia optica, quatro tipos celulares de melano-
ma de conjuntiva podem ser encontrados:

1. Celulas pequenas poliedricas;
2. Células grandes epitelioides;
3. Células fusiformes:

4. Celulas em "Balao”.

E frequente visualizar a combinacdo entre
os tipos celulares em um mesmo melanoma. As
células melanociticas sdao altamente invasiveis e
podem comprometer a esclera, e se estender a epis-
clera (12),

Em relacao ao tratamento, existem varias
técnicas e variaveis prognosticos. Dentre as mais
utilizadas temos: excisdo local em geral associada a
crioterapia ou laser local; exenteregao reservada
aos grandes tumores disseminados para a palpebra
e a orbita; e quimioterapia paliativa para a doenca
metastatica.

O tratamento deve ser a exérese total o mais
cedo possivel apos o diagnostico — se possivel, com
crioterapia adjuvante no leito da lesao e nos bordos
dos tecidos perilesionais. Lesoes com prognostico
ruim incluem lesdes que atingem a conjuntiva do
fornice ou tarsal, invasao da esclerotica e da orbita
e a auséncia de inflamacdo. Apos a excisao cirurgica
do MC, é necessario um acompanhamento, inicial-
mente trimestral, posteriormente, semestral, jun-
tamente com a avaliacao sistémica (13),

A biopsia incisional deve ser evitada devido
ao risco de disseminacao tumoral e de fibrose local,
sendo apenas razoavel nos casos associados a MAP
com pigmentacao difusa e controle em areas apa-
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rentemente (sem pigmentacao) e nao acometi-
das(20),

As taxas de metastase encontradas por Shi-
elds et al,, para o MC foram de 16% em 5 anos, 26%

em 10 anos e 32% em 15 anos de acompanhamen-
to. A metastase ocorre por contiguidade ou por dis-
seminacao atraveés da via linfatica. Os locais mais
comumente afetados pela doenca metastatica sao
os linfonodos regionais, seguidos do cerebro, figa-
do, pulmbes e da doenca disseminada. Os fatores
relacionados a maiores taxas de metastase foram o
envolvimento da margem lateral na peca cirurgica e
a localizacao nao acometendo o limbo (21), A palpa-
cao dos linfonodos regionais deve ser realizada de
rotina nas consultas de seguimento.

O MC pode recorrer apos tratamento em
269% dos casos em 5 anos, 51% em 10 anos e 65%
em 15 anos de acompanhamento. A localizacao do
tumor (nao acometendo o limbo) e o envolvimento
das margens cirurgicas (margem lateral) sdo fato-
res fortemente correlacionados com a recidiva tu-
moral (1), Outros fatores associados com maior
recidiva do MC sao invasao palpebral, diametro
basal maior que 5 mm e alta densidade linfatica
intratumoral. Tumores recorrentes podem apresen-
tar pigmentacao diferente do tumor primario, po-
dendo ser amelanoticos ou de aspecto semelhante a

um granuloma piogénico, dificultando o diagnosti-
col21),

CONCLUSAO

0 melanoma conjuntival é extremamente

[

raro e com alta poténcia de metastase e de letalida-

de. Ainda ha poucos estudos na area. O diagnostico
histopatologico e abordagem terapéutica de excisao
cirurgica seguindo critérios de seguranca sao de
extrema importancia para obtermos melhores

prognosticos evitando a doenca residual, e diminu-
indo assim, as taxas de recorréncia e de metastase,

tendo em vista que diagnostico tardio pode com-
prometer com comportamento agressivo e baixa
sobrevida do paciente.
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