RETINOBLASTOMAS

Craniotomia frontal com seccdo pré-quiasmatica do nervo
¢éptico e exenteracdo orbitaria.
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Recidiva néoplasica do coto do
nervo optico tem sido frequentemente
observada nos casos de retinoblastomas
submetidos a enucleacdo ou exenteracao
orbitaria. Este fato, torna o prognés-
tico dos casos operados muito reser-
vado.

A forma mais frequente de propa-
gacdo do glioma da retina, deve-se ao
comprometimento do nervo 6ptico. A
néoplasia extende-se através a bainha
ou fibras do nervo, invadindo o quiasma
(Fig. 1), dai se propagando ao nervo
do lado oposto. Secundariamente, a
orbita e os 0ssos do cranio sdo atingi-
dos (H. Elwin) (1).

Reese (2), em 119 casos estudados
histol6gicamente, observou comprome-
timento do nervo 6ptico além da lamina
crivosa em 63 casos, ou seja 52. Em
51 casos submetidos a enucleacdo, o
exame histologico revelou que a seccio
do nervo éptico se fez em plena massa
tumoral, falhando portanto este tipo de
cirurgia na extirpacao do tumor. Esta
falha, compreende 43 por cento dos ca-
sos de Reese estudados na epoca. Esse
autor constatou a existencia de glioma

bilateral em uma crianca de 15 meéses,
na qual a necropsia revelou o blastoma
inicial localisado no olho esquerdo, pro-

Fig. 1 — Retinoblastoma com propagaciao ao

quiasma Optico. Crianca de dois anos de

idade, submetida a exenteracdo orbitaria.
(T.S. — Reg. geral 29.727)
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pagando-se pelo nervo 6ptico homélogo
até o espaco subdural, quiasma e nervo
6ptico do lado oposto.

A consulta da literatura médica re-
lativa aos retinoblastomas, revela que a
mortalidade nestes casos se deve a ex-
tensao intracraniana por via do nervo
optico. Nos casos de Merriam (3),
dentre 17 pacientes portadores de reti-
noblastomas, a necropsia revelou que
nove casos apresentavam extensao in-
tracraniana através o nervo 6ptico.

Na cirurgia do glioma da retina, o
cirurgiao deve ter em mira a seccédo do
nervo 6ptico o mais distante possivel do
globo ocular afetado. As dificuldades
oferecidas a esta seccao nas operacgoes
comumente empregadas (enucleacdo e
exenteracdo orbitaria), fez com que
fosse tentada a seccdo pré-quiasmatica
através craniotomia frontal. A pri-
meira tentativa de tratamento dos reti-
noblastomas mediante seccdo intracra-
niana do nervo dptico, deve-se a Dott e
Meighan, (4) em 1933. A maneira
pela qual a terapéutica foi conduzida
neste caso, nao foi satisfatoria. Ini-
cialmente, a paciente (idade?) fora
submetida a enucleacdo por apresentar
retinoblastoma. O exame histolégico
mostrou que a sec¢do do nervo 6ptico
invadido se fez em plena néoplasia, fi-
cando portanto a operacdo incompleta.
Sete dias mais tarde foi tentada extir-
pacao do restante do nervo 6ptico por
via orbitaria. Como isto resultasse in-
frutifero, os autores tentaram a roent-
genterapia, tambem sem resultado.
Posteriormente o nervo foi ressecado
por via intracraniana, juntamente com
a massa tumoral recidivada.

Rand (5), em 1934, realisou a enu-
cleacio em uma crianca de 4 anos e

sete méses, Como houvesse recidiva

orbitaria do retinoblastoma, foi prati-
cada a seccdo do nervo 6ptico ao nivel
do quiasma e extirpacao da massa tu-
moral recidivada por via craniana.
Neste caso, instalou-se fistula liquérica,
infeccao e morte.

Em 1943, Ray e Mc Lean (6), rea-
lisaram a operacao combinada pratican-
do a resseccdo do nervo éptico entre o
quiasma e o buraco 6ptico em dois ca-
sos. Depois de ressecar a porcao do
nervo, obstruiam o buraco 6ptico com
um fragmento de musculo. Isto visa
impedir a comunicacdo com 0 espago
subaracnoideu. Doze a treze dias mais
tarde, realisavam o tempo orbitario
enucleando o globo ocular e retirando a
porcao orbitaria do nervo optico.

No primeiro dos pacientes opera-
dos por Ray e Mc Lean, tratava-se de
uma crianca de 6 méses de idade que
apresentava convulsées recentes. O
exame de fundo de olho revelou pequeno
ndédulo arredondado de cor acinzentada
na metade temporal da papila direita.
Foi feito o diagnéstico de retinoblasto-
ma com provavel extensido intracrania-
na. A paciente foi submetida & opera-
cao com 13 dias de intervalo entre o
tempo craniano e o tempo orbitario. O
diagnostico histologico foi de esclerose
tuberosa (Enfermidade de Bournevil-
le). As convulsées foram atribuidas
entao a esta afeccao do sistema nervoso
central. No segundo caso, tratava-se
de uma menina de 11 semanas, com
quadro oftalmolégico provavel de reti-
noblastoma, na fase de glaucoma se-
cundario moderado (moderate seconda-
ry glaucoma). Neste vaso, apds seccdo
do nervo 6ptico entre o quiasma e co-
ma). Neste caso apds a resseccao do
nervo 6ptico os autores coagularam a
extremidade distal do nervo e os con-
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tornos do buraco 6ptico com bisturi elé-
trico.

O exame histolégico foi positivo
para retinoblastoma.

O primeiro caso de Ray e Mc Lean,
em que pese o erro diagnostico, serviu
para mostrar a viabilidade da operacao
proposta por estes autores. O segundo
caso, bem sucedido, revelou que a néo-
plasia ainda se achava em faze inicial.
No6s pensamos, que nesta etapa do de-
senvolvimento dos retinoblastomas, se-
ja mais prudente a enucleacdo seguida
de protese ocular e roentgenterapia.
As intervencoes amplas devem ser re-
servadas para os casos em que nao haja
possibilidade de erro no diagnostico ou
entdo, que esta possibilidade seja muito
diminuta.

Reese (7), tecendo consideracoes
sobre os que advogam a operacao com-
binada, afirma que ela foi determinada
pela concepcdo de que os retinoblasto-
mas se propagam através o nervo opti-
co. Si a propagacado si extender até
10 milimetros além do globo ocular, o
espaco subaracnoideu pode ser atingido
e a difusao metastatica se generalisa ao
longo das vias liquéricas. No Instituto
Nacional de Cancer, o Prof. E. Fialho
obseryou extensa difusdo das celulas
néoplasicas ao longo do espaco sub-
arac-noideu do nerraxe, com formacao
inclusive, de embolos néoplasicos no ca-
nal central da medula.

Acreditamos ser melhor indicada a
dupla operacdo em uma s6 sessdo ope-
ratéria.

A enucleacao ou exenteracao orbi-
taria praticada como tempo inicial, traz
a nosso ver, o incoveniente de facilitar
a disseminacdo néoplasica no fundo da
cavidade, por ocasido da seccdo do ner-
vo 6ptico, no caso de ja existir compro-

metimento do mesmo. A experiencia
nos tem mostrado, que o alto indice de
recidivas nos deve alertar para esta
possibilidade. Por outro lado, parece-
nos mais de acoérdo com os preceitos
da moderna cancerologia, a retirada em
bloco das lesdoes malignas de naturesa
néoplasica, juntamente com os tecidos
suspeitos de comprometimento. Este
reaciocinio pode ser aplicado em rela-
cao ao nervo 6ptico, uma das vias pre-
ferenciais de propagacao do chamado
glioma da retina. Nestas néoplasias,
caracterisadas do ponto de vista biolé-
gico, por sua elevada malignade, o ci-
rurgido deve praticar a intervencio o
mais amplamente possivel. O proble-
ma cosmético fica relegado, nestes ca-
sos, a um plano secundario.

A craniotomia prévia, permite ava-
liar o estado do nervo 6ptico, da regiao
quiasmatica e terna possivel a seccao
do nervo logo apds sua emergéncia do
quiasma, ou seja, o mais distante pos-
sivel do globo ocular. Da mesma for-
ma, permite a ligadura prévia da arté-
ria oftalmica antes da penetracdo no
buraco 6ptico. Esta medida facilita o
tempo orbitario, evitando o sangramen-
to abundante tdo comum nas exente-
racoes.

DESCRICAO DA TENICA
EMPREGADA:

I) — Craniotomia frontal ampla,
osteoplastica Fig. 2: incisdo semicir-
cular do couro cabeludo desde a glabela
até a parte média do zigoma, acompa-
nhando a linha mediana até a altura
aproximada do bregma. Trepanacao
craniana com trepano manual e rebati-
mento do retalho 6sseo com a base pre-



REVISTA BRASILEIRA DE CANCEROLOGIA DEZEMBRO,

1956 93

sa ao musculo temporal. Incisdo da
dura mater e rebatimento do retalho
meningeo, com a base voltada para o
seio longitudinal superior. Afasta-
mento cuidadoso do logo frontal, prote-
gendo-se a superficie cerebral com la-
minas de algodao embebidas em soro

morno.

Fig. 2 — Craniotomia, frontal, isolamento

com gancho rombo e seccao pré-quiasmatica

do nervo o6ptico. A arteria oftalmica e liga-

da previamente com clipes de prata, coagu-

lada e seccionada (primeiro tempo da opera-
¢ao combinada).

Abertura da cisterna quiasmatica
e aspiracao do liquido cefalo raquiano,
acumulado nesta dilatacdo do espaco
subaracnoideu. O nervo 6ptico apare-
ce entao com nitidés, nascendo do an-
gulo anterior do quiasma.

Isolamento do nervo oOptico com
gancho rombo e ligadura da artéria
oftalmica com dois clipes de prata.
Em seguida, a artéria é coagulada e
seccionada entre os clipes. O nervo
optico é levemente tracionado com gan-
cho rombo e a seguir seccionado,

Apbs a seccao, procede-se ao isola-
mento do nervo dos contornos do bu-
raco Optico, deixando-o livre de qual-
quer conexao.

Hemostasia cuidadosa, fechamento
da dura mater com pontos separados,
reposicao do retalho ésseo e sintese dos

planos superficiais.
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Fig. 3 — Exenteracao orbitaria: o nervo

optico é isolado das massas musculares pro-

ximo & insercao no apice orbitario e tracio-

nado para o interior da cavidade. A seguir,

pratica-se a seccao da musculatura e retirada
de todo o conteudo da orbita.

2) Exenteracdo orbitaria (Fig.
3) : este segundo tempo é feito pela téc-
nica habitual, preservando-se as palpe-
bras. A unica particularidade de im-
portancia, refere-se ao isolamento do
nervo 6ptico das massas musculares, ao
nivel do apice orbitario. Apdés isola-
mento, o nervo é puxado com leve tra-
cfo, para o interior da cavidade orbita-
ria. Sec¢do dos musculos proximo da
insercao e retirada em bloco da peca
operatéria. Hemostasia com tampona-
mento. KEnxerto dermo-epidermico li-
vre, revestindo as paredes da orbita,
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Traumatismo ocular anterior ao
aparecimento da doenca, nao sabendo
informar a epoca exata.

Caso I — G.M., 3 anos, sexo feminino,
branca.

H.D.A. — Exoftalmia unilateral direita,
hda um més. Concomitantemente, a crianca
tornou-se facilmente irritavel, chorando a tode
momento. Anorexia e emagrecimento mod::-
rado. Epistaxes frequentes. Diminuicdo pro-
gressiva da visao,

AP, — Ex. clinico:
¢do da orbita direita dura e levemente dolo-
rosa determinando protusdo ocular « disten-
sdo da palpebra superior (Fig. 4 ¢ 5). Ul-

Volumosa tumora-
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Fig. 4 — Caso I, G.M. 3 anos. Retinoblasto-
ma do olho direito, com propagacao pela bai-
nha nervosa.

ceracac da cornea direita. Ausencia de ade-
nopatias satélites. Estado geral em decadén-
~ia. Radiografias de torax e cranio, normais.

Operada em 19.10.54 — Craniotomia fron-
tal direita. Afastamento do lobo frontal,
abertura da cisterna quiasmatica e aspiracao

do liquido cefalo-raquiano. O nervo optico

Fig. 5 — Mesma paciente, 30 dias apdos a
operacao combinada.

apresentava macroscopico normal.
Seccio préquiasmatica do nervo, apds o que,
ocorreu sangramento abundante, por lesdo da
Este acidente prolongou
o ato operatério, razao pela qual o tempo orbi-
tario foi realisado em interven¢ao posterior.
Nesta ocasiao, o nervo optico foi retirado com
facilidade em toda a extensao (Fig. 6).

aspecto

artéria oftalmica.

Diagnéstico histopatologico: Retinoblas-
toma com propagacao pela bainha nervosa.
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Fig. 6 — Caso I — Peca cirurgica.
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CAso 2 — M.V.S.; 6 anos, sexo feminino, Em 19.12.56, foi sumetida a rigoroso
parda, brasileira. controle clinico, estando em magnificas con-
H.D.A. — Ha trés méses passou a quei- dicoes gerais e locais. Ausencia de sinais

xar-se de dor no globo ocular esquerdo e cefa-
léa de localisacao frontal. Ao mesmo tempo
apresentou lacrimejamento abundante, ema-
grecimento acentuado anorexia e hipertermia.

Desde o inicio da doenca, passou a quei-
xar-se de diminuicao da visao com o olho doen-
te. De nada se queixa com relacao ao olho
direito.

A.P. Nada de importante a assinalar.

A.H. Quatro irmao vivos e sadios. Nao
ha referencia a casos identicos na familia.

Ex. clinico: Palpebras semicerradas a

esquerda. Conjuntivas hiperemiadas a es-

querda. Aumento da tensao do globo ocular
homoélogo. A pupila esquerda apresenta-se
dilatada, percebendo-se através o orificio pu-
pilar, formacao esbranquicada, de aspecto lei-
toso. Auséncia de adenopatias satélites visi-
veis ou palpaveis.

Operag¢ao combinada (craniotomia frontal
esquerda e exenteracio orbitaria) em 12.3.
A arteria
oftalmica, foi ligada préviamente & secgao
préviamente 4 seccao pré-quiasmatica do ner-
vo optico.

Dig.  histopatologico:
(fig. 7).

1955, pela técnica ja descrita.

etinoblastoma
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Fig. 7 — Caso 2 — Globo ocular mostrando
retinoblastoma. A paciente apresentava-se
no estagio de aumento da tensao intra-ocular.
0 nervo optico estava invadido préximo a
penetracdo no globo ocular.

Alta oito dias depois em boas condicoes
gerais.

clinicos e radiologicos de recidivas ou metas-
tases.

Atualmente, sao decorridos 30 meses des-
de que foi operada.
lecais sao excelentes.
ou metastases.

As condicoes gerais e
Ausencia de recidivas

ig. 8 — Caso 2 — Paciente 21 méses apos
a operacao combinada. Atualmente, sdo de-
corridos 30 meéses e a crianca apresenta ex-
celente estado geral, livre de recidivas ou
metastases.

COMENTARIO

Os autores fazem breve analise
sobre os retinoblastomas ou gliomas da
retina, sob o ponto de vista das recidi-
vas ao nivel do coto do nervo optico.
Isto é devido, segundo constataram El-
win, e Reese e Merriam, ao fato de que
a via preferencial de propagacio da re-
ferida néoplasia, se faz ao longo da
bainha ou das fibras do nervo optico
do lado doente. Partindo desta via, as
celulas néoplasicas atingem a regido
quiasmatica o espaco subaracnoideu, o
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nervo optico e globo ocular do lado
oposto.

Consideram que um dos problemas
mais importantes, na cirurgia do glio-
ma da retina, é a seccao do nervo 6ptico
o mais distante possivel do globo ocular
lesado.

Citam os trabalhos de Dott e Mei-
ghan, Rand, Ray e Mc Lean, os quais
praticaram a seccéo préquiasmaética do
nervo oOptico.

Propoe uma nova conduta cirurgi-
ca a que denominam “Operacdo combi-
nada (craniotomia frontal e exentera-
cdo orbitaria), em uma sessdo opera-
toria™, na qual realisam o tempo cra-
niano inicialmente, seccionando o ner-
vo Optico imediatamente adiante do
quiasma o6ptico. A seguir, o nervo é
isolado das conexoes ao nivel do buraco
optico. A artéria oftalmica é ligada
previamente. No tempo orbitario, o
nervo éptico é retirado em toda a exten-
sdo desde o globo ocular até o quiasma,
em bloco, juntamente com os demais
elementos contidos na cavidade orbita-
ria.

Dois casos sao apresentados. No
primeiro (caso n. 1), a operacdo cra-
niana foi realisada e o nervo 6ptico sec-
cionado. Durante a seccdo do nervo
Optico, a arteria oftalmica foi lesada
sangrando abundantemente. Este aci-
dente, levou os autores a praticarem a
ligadura deste vaso, previamente, antes
da seccao do nervo o6ptico. Esta pa-
ciente faleceu 4 méses ap6s a interven-
cao, com metastases cranianas.

O segundo caso, nao apresentou
qualquer dificuldade do ponto de vista
téecnico. A operacao foi realisada com

facilidade.A ligadura da artéria oftal-
mica, previamente, facilitou grande-
mente o ato operatério, permitindo a
exenteracdo orbitaria com sangramen-
to diminuto. KEsta paciente esta atual-
mente com 30 méses decorridos desde
que foi operada, livre de qualquer sin-
toma. Ausencia de recidivas ou metas-
tases.

Os autores preconisam o método,
principalmente, no segundo e terceiro
estadios do quadro clinico dos retino-
blastomas, respectivamente, na fase de
aumento da tensao intraocular e na fase
de perfuracdo do globo e crescimento
extraocular. Uma analise mais pro-
longada, em um grande numero de ca-
s0s, se impoe antes de se chegar a uma
conclusdo definitiva sobre o valor da
operacao combinada em uma sessao
operatoria. i
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