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RESUMO

O linfoma intraocular é uma situacfo clinica rara que afecta habitualmente
individuos com idade superior a 50 anos, tratando-se na grande maioria dos casos de
linfomas nfdo-Hodgkin (LNH) primarios do sistema nervoso central (SNC) de
linfécitos B com caracter multicéntrico, envolvendo o cérebro, espinal medula,
leptomeninges e/ou globo ocular. Os autores apresentamn o caso clinico de um doente
de 55 anos com o diagnéstico de LNH priméario do SNC submetido a radioterapia,
quimioterapia e cirurgia em 1997/1998, clinicamente em remissdo. Recorre a
consulta de Oftalmologia em Novembro de 2001 por enevoamento e diminui¢ao
progressiva da acuidade visual, tendo sido diagnosticado uma panuveite ODE
resistente a corticoterapia local e sistémica, associada a hipertensdo ocular do OE.
E apresentada a evolugio clinica e os resultados dos estudos complementares
realizados para o diagnéstico de linfoma intraocular, realcando o papel do estudo
neuro-radiolégico do SNC por Ressonincia Magnética (RM) com espectroscopia
proténica, e a importincia dos mesmos na decisdo da instituicdo de terapéutica
neste caso.

SUMMARY

Intraocular lymphoma is a rare clinical situation occurring almost in individuals over the
age of 50 and usually are primary non-Hodgkin’s lymphoma (NHL) of large B-cell
lymphocyte of central nervous system (CNS) with multicentric character, involving brain,
spinal medulla, leptomeninges and/or ocular globe

The authors presents a clinical case of a 55 yrs old patient, with previous primary NHL of
CNS diagnostic submitted in 1997 and early 1998 to radiotherapy, chemotherapy and
surgery and clinical in remission. The patient recurs to ophthalmology office in
November 2001 with complains of blurred and progressive visual acuity diminution. On
ophthalmologic observation it was found panuveitis in both eyes resistant to local and
systemic anti-corticotherapy associated to intraocular hypertension of OS. The authors
presents clinical evolution and the results of diagnostic investigation studies towards the
possibility of intraocular lymphoma, overwhelming the role of MRI head scan with
proton spectroscopy in the decision of institution of therapy in these case.
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Introducao

linfoma intraocular é uma situagio clinica

rara que afecta habitualmente individuos
com idade superior a 50 anos!. 2, tratando-se na
grande maioria dos casos de linfomas nao-
-Hodgkin (LNH) do sistema nervoso central
(SNC) de linfécitos B com caracter multicén-
trico, envolvendo o cérebro, espinal medula,
leptomeninges e/ou globo ocular!23. No
entanto, em 15% dos casos sdo LNH sistémicos
com invasdo secunddria do globo ocular por
intermédio da circulagdo coréideiad. O envol-
vimento ocular por linfoma frequentemente
precede o desenvolvimento de doenga clinica-
mente evidente do SNC em 80% dos casos,
constituindo uma das principais causas de
sindrome mascarado, sendo o diagndstico
definitivo realizado quando sido encontrados
linfocitos malignos em amostras de vitreo, LCR
ou tecido cerebral®. Do ponto de vista clinico, o
LNH do SNC manifesta-se frequentemente por
infiltra¢do uni ou multifocal do espago sub-
-retiniano, retina, vitreo e inflamacgdo do
segmento anterior, associando-se a diminui¢do
e enevoamento da visdo 1.2,

Caso clinico

A. F. S., doente de 55 anos, sexo masculino,
técnico de electrdnica, imunocompetente, com
diagndstico prévio de linfoma de ndo-Hodgkin
primério do SNC difuso de células grandes tipo
B, submetido em 1997/1998 a quimioterapia,
radioterapia ¢ cirurgia, clinicamente em remis-
sdo. Recorre a consulta de Oftalmologia em
Novembro 2001 por enevoamento e diminuigao
progressiva da acuidade visual ODE, sem ante-
cedentes oftalmoldgicos de relevo.

Ao exame oftalmolégico apresentava:
AVccOD (+1.25 +0.50 0°) = 5/10 e AVccOE
(+0.50 +0.25 110°) = PL; pressdo intraocular
(PIO) OD 11 mmHg e OE 60 mmHg; a biomi-
croscopia, uveite anterior com Tyndall OD ++ /
OE +++, precipitados queraticos finos dispersos
pelo endotélio do OD (Fig. 1) e precipitados
granulomatosos no endotélio OE (Fig. 2);
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facoesclerose nuclear incipiente ODE; a fun-
doscopia, vitrite intensa bilateral sem lesdes
corio-retinianas identificaveis ODE.

Fig. 2 — Precipitados queréticos granulomatosos OE.

Perante o quadro clinico observado foi colo-
cada como hipétese diagndstica uma panuveite
bilateral de ctiologia a esclarecer associada a
hipertensdo ocular OE. Como tratamento
inicial, o doente foi submetido a terapéutica
tépica com corticosterdides (dexametasona
colirio + predniftalmina pomada), midriase
farmacolégica (sulfato de atropina a 1%), anti-
-inflamatério néo esterdide sistémico (ibupro-
feno) e anti-hipertensivo ocular tépico OE
(timolol 0.5%) e sistémico (acetazolamida).
A resposta a terapéutica instituida foi minima,
mantendo o doente precipitados querdticos
particularmente no OE e vitrite intensa ODE,

. raz@o pela qual a 3.* semana, apds exclusio de

causas infecciosas ¢ imunodepressio, se deci-
diu iniciar corticoterapia sistémica (metil-
prednisolona 1mg/Kg/dia). No entanto, ndo se
obteve resposta terapéutica significativa a
6.* semana, pelo que se concluiu tratar-se de
uma panuveite cortico-resistente. Quanto a
hipertenséo ocular do OE, observou-se resposta
parcial com diminui¢do da PIO para 32 mmHg
a 3." semana, pelo que se associou brimonidina
topica tendo-se alcancado estabiliza¢fo da PIO
nos 20 mmHg.
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Exames complementares de diagndstico

No contexto da investigagdo etiopatogénica
da panuveite bilateral cortico-resistente pre-
sente foram realizados os seguintes exames
complementares de diagnédstico:

— Paracentese da camara anterior: (Nov.

2001): Sem evidéncia de doenca linfo-
proliferativa (Fig. 3);

[fig. 3 — Paracentese da CA: Sem evidéncia de doenga
linfoproliferativa.

— Bioépsia vitrea (Fev. 2002): Imunomar-

ca¢do do sedimento celular para linfé- -

citos B ¢ T, com maior nimero de células
a marcarem para fendtipo B. Resultado
dificil de valorizar devido a escassez € ma
preservagdo celular, ndo se podendo
excluir por completo a existéncia de
células de linfoma (Fig. 4);

Fig. 4 — Biopsia vitrea: Ndo exclui por completo a e¢xisténeia
de células de linfoma.

— Pesquisa de agentes infecciosos por
PCR no humor aquoso e vitreo: nega-
tiva;

— Exame citoquimico do LCR (Mar
2002): Imunomarcagdo para fendtipo B e
T foi negativa. Citologia negativa para
malignidade;
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— Mielograma (Mar 2002); Amostra com
celularidade aparentemente normal. Série
linfoplasmocitaria sem altera¢des signifi-
cativas. Medula reactiva?

— Serologia: Hepatite B ¢ C negativa; VIH
[ e 2 negativa; Herpes simplex 1 e 11
negativa; ac. Anti-toxoplasmose IgM-
-IgG +; ac. Anti-CMYV IgM- IgG +;

— TC-CE (Dez 2001): Hipodensidade
lenticular na vertente anterior da corona
radiata esquerda, provavelmente isqué-
mica. Desmieliniza¢cdo pés-radiogénica
da substancia branca profunda. Sinais de
lobectomia temporo-polar esquerda.
(Fig. 5)

Fig. 5 — TC-CE (Dez 2002): Desmielinizagdo pés-radiogénica da
substancia branca profunda. Sinais de lobectomia temporo-polar
esquerda.

— RM-CE (Dez 2001): Sem aspectos
imagiolégicos sugestivos de recidiva
tumoral. (Figs. 6 ¢ 7);

Figs. 6 e 7— RM-CE (Dez 2001): Sem aspectos imagioldgicos
sugestivos de recidiva.

— RM-CE (Mar 2002): Presenca de padrio
de leucoencefalopatia pés terapéutica
coadjuvante (RT e QT). Foco nodular de
captacdo do Gadolinium tdlamo-capsular
interno, lesdo recidivante? (Fig. 8);
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Evolucio clinica

Clinicamente observou-se queda progressiva
do estado geral do doente, com um internamento
por AVC isquémico em Dezembro de 2001 que
se prolongou até Abril de 2002. Nesta altura,
existiam fortes evidéncias oftalmologicas de
sindrome mascarado, um elevado grau de
suspeita imagioldgica e auséncia de confirmagdo
citol6gica absoluta de recidiva de LNH do SNC.
Dado o agravamento progressivo do cstado geral
do doente foi sugerido submeter o doente a
procedimento ndo invasivo através da realizagao
de RM-CE com espectroscopia protonica, com o
objectivo de tomar a decisdo de iniciar novo
ciclo de quimioterapia. Esta técnica imagioldgica
confirmou a existéncia de uma nova lesdo gros-
seiramente esférica, com 15 mm de didmetro,
localizada no brago anterior da capsula interna
esquerda (Figs. 9 ¢ 10). A andlise espectrosco-
pica dos shifts quimicos revelou redugdo do pico
de NAA sem aumento da colina e auséncia de
lactato, pelo que a lesdo identificada foi consi-
derada de natureza tumoral, provavelmente
recidiva de linfoma primario do SNC. Desta
forma, o doente apenas foi submetido a novo
ciclo de quimioterapia em Abril de 2002, apés
confirmagdo imagioldgica de provdvel recidiva
tumoral, tendo falecido em Agosto de 2002.

Figs. 9 e 10 - RM-CE com espectroscopia proténica (Abr 2002):
Lesao esférica com 15 mm de didmetro localizada no brago
anterior da cdpsula intcrna esquerda.

Discussao
A questdo-chave deste caso clinico consistiu
em saber como e quando decidir iniciar um novo

ciclo de quimioterapia sem a confirmagéio
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citopatoldgica de recidiva tumoral num doente
com o diagnéstico prévio de LNH primério do
SNC, evidéncias clinicas de panuveite bilateral
cortico-resistente, suspeita imagiolégica de
recidiva ao nivel do SNC e deterioragio progres-
siva do estado geral. Do ponto de vista da inves-
tigacdo oftalmoldgica realga-se a dificuldade
encontrada na obtencdo de varias amostras de
vitreo € humor aquoso, em virtude da deterio-
racdo do estado clinico do doente, no sentido de
obter contetido celular com qualidade € em
quantidade para se chegar a um diagndstico
citopatoldgico. Por outro lado, a mé preservagdo
€ manuseamento das amostras de humor aquoso
¢ vitreo, a inexperiéncia do citopatologista neste
tipo de casos e a necessidade clinica de intro-
duzir corticoterapia sistémica nos casos mais
graves e resistentes de panuveite sdo factores que
potencialmente retardam o diagnoéstico de
linfoma intraocular, uma vez que os linfécitos
malignos sdo células com pouca viabilidade e
cortico-sensiveis 2.3,

Nio obstante a elevada sensibilidade da TC
com contraste € da RM com Gadolinium na
detecgao de lesdes intracranianas 23, a RM com
espectroscopia proténica € uma técnica imagio-
l6gica com interesse e a valorizar na diferencia-
¢do entre leucoencefalopatia pés-radiogénica e
recidiva tumoral, uma vez que permite o estudo
das modificagdes de substincias quimicas como
o lactato € a colina ao nivel de tecidos tumorais
do sistema nervoso central.

Conclusao

O linfoma intraocular ¢ uma das principais
causas de sindrome mascarado, podendo ser
rapidamente fatal por disseminagdo intra-
craniana, em particular quando se trata de LNH
primério do SNC com envolvimento ocular 1.2,
As recidivas de LNH primdrio do SNC ocorrem
com frequéncia ¢ manifestam-se clinicamente
como inflamacdo intraocular crénica resistente a
terapéutica tdpica ¢ sistémica3. A sobrevida
média destes doentes € de 15 a 18 meses (3 a 4%
aos 5 anos)!, pelo que o diagndstico precoce e
tratamento imediato de recidivas de LNH do
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SNC pode melhorar o prognéstico e a qualidade
de vida nestes casos. O oftalmologista tem um
papel determinante no diagndstico e seguimento
de situacdes clinicas com manifestagdes mascara-
das, no sentido de alertar e ultrapassar resis-
téncias de outras especialidades médicas no
diagndstico de patologias ocultas sistémicas com
repercussio ocular.
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