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RESUMO

CHAGAS, Helen Oliveira. Meduloepitelioma, um raro tumor intraorbitario: relato
de caso. Trabalho de Conclusdo de Curso (Residéncia Médica em Radiologia e
Diagndstico por Imagem) — Instituto Nacional de Cancer (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

Objetivo: Agregar conhecimento sobre a apresentacdo da rara neoplasia nos
diferentes métodos de imagem, contribuir para a realizacdo do diagndstico,
estadiamento radiologico e definicdo do tratamento possibilitando diminuicdo das
chances de recidiva e de acometimento agressivo extraorbital pelo tumor. Relato de
caso: Lactente, 10 meses, foi diagnosticada com glaucoma congénito e perda
completa da visdo esquerda. Aos 8 anos, realizou tomografia computadorizada devido
a diversas recidivas pés operatérias de cisto intraocular. A tomografia
computadorizada (TC) identificou a massa tumoral. A ressonancia magnética (RM)
além de caracterizar melhor a les@o expansiva intraorbitaria, identificou as metastases
para linfonodos parotideos e cervicais ipsilaterais. A bidpsia definiu o diagndstico
histopatoldégico de meduloepitelioma. A paciente realizou o tratamento cirurgico,
quimioterapico e radioterapico e segue em acompanhamento, sem recidivas.
Discussdo: O meduloepitelioma intra-ocular € uma neoplasia embrionéaria rara,
localmente agressiva, que se desenvolve no corpo ciliar e ocasionalmente afeta iris,
retina e o nervo optico. E o segundo tumor ocular mais comum na infancia. A leséo
se apresenta como uma massa heterogénea com componentes solidos e cisticos.
Raramente causa metastase a distancia e costuma apresentar bom progndstico. A
ultrassonografia identifica a lesdo comprometendo o corpo ciliar, descolamento vitreo
e colecdes liquidas associadas. A TC permite avaliar a presenca de calcificactes,
incomum neste tumor, mas importante para o diagnostico diferencial com
retinoblastoma. Na RM, as caracteristicas de sinal dos tumores oculares podem variar
na dependéncia da composicéo da lesdo como presenca de hemorragia, necrose ou
calcificacbes. As sequéncias de RM ponderadas em T1 geralmente demonstram o
tumor iso-hiperintenso, hipointenso no T2 e o realce avido é heterogéneo pos
contraste, mas também podem demonstrar o tumor iso-hipointenso em T1 pré
contraste e hiperintenso em T2. Dentre os diagnosticos diferenciais desta patologia
estdo retinoblastoma, melanoma uveal e doenca de Coats. Conclusédo: Neste relato,
a RM foi essencial para abranger as caracteristicas da lesdo, avaliar a invaséo dos
tecidos adjacentes e das metéstases locais. O papel da imagem para essa patologia
esta principalmente no diagndstico e no estadiamento pré-operatério para melhor
planejamento cirargico que pode exigir eventual exenteracao.

Palavras-chave: meduloepitelioma; ressonancia magnética;, diagndstico;

estadiamento.



ABSTRACT

CHAGAS, Helen Oliveira. Medulloepithelioma, a rare intraorbital tumor: case
report. Final paper (Medical Residency in Radiology and Diagnostic Imaging) —
Brazilian National Cancer Institute (INCA), Rio de Janeiro, 2025.

Objective: To aggregate knowledge about the presentation of rare neoplasia in
different imaging methods, contribute to diagnosis, radiological staging and definition
of treatment, enabling a reduction in the chances of recurrence and aggressive
extraorbital involvement by the tumor. Case report: A 10-month-old infant was
diagnosed with congenital glaucoma and complete loss of left vision. At the age of 8,
she underwent computed tomography due to several postoperative recurrences of an
intraocular cyst. Computed tomography (CT) identified the tumor mass. The magnetic
resonance imaging (MRI) better characterized the expansive intraorbital lesion and
identified metastases to the ipsilateral parotid and cervical lymph nodes. The biopsy
confirmed the histopathological diagnosis of medulloepithelioma. The patient
underwent surgical, chemotherapy, and radiotherapy treatment and is being monitored
without recurrence. Discussion: Intraocular medulloepithelioma is a rare, locally
aggressive embryonal neoplasm that develops in the ciliary body and occasionally
affects the iris, retina, and optic nerve. It is the second most common ocular tumor in
childhood. The lesion presents as a heterogeneous mass with solid and cystic
components. It rarely causes distant metastasis and usually has a good prognosis.
Ultrasonography identifies the lesion involving the ciliary body, vitreous detachment,
and associated fluid collections. CT allows the evaluation of the presence of
calcifications, which are uncommon in this tumor but important for the differential
diagnosis with retinoblastoma. On MR, the signal characteristics of ocular tumors may
vary depending on the composition of the lesion, such as the presence of hemorrhage,
necrosis, or calcifications. T1-weighted MRI sequences usually demonstrate
isohyperintense tumor, heterogeneous avid enhancement after contrast and
hypointense on T2, but may also demonstrate isohypointense tumor on pre-contrast
T1 and hyperintense on T2. Among the differential diagnoses of this pathology are
retinoblastoma, uveal melanoma and Coats disease. Conclusion: In this report, MRI
was essential to encompass the characteristics of the lesion, assess the invasion of
adjacent tissues and local metastases. The importance of radiological evaluation for
this pathology is mainly in diagnosis and preoperative staging for better surgical
planning that may require eventual exenteration.

Keywords: medulloepithelioma; magnetic resonance imaging; diagnosis; staging.
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Meduloepitelioma, um raro tumor
Intraorbitario: relato de caso
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O presente estudo descrevera a historia clinica de uma paciente
diagnosticada com meduloepitelioma maligno de oOrbita esquerda e
metastase para parotida e regiao cervical ipsilateral. Serdo apresentadas as
Imagens da lesdo primaria e metastaticas na tomografia computadorizada
(TC) e ressonancia magnetica (RM) ao diagndéstico e a comparagcdo com
outras lesbes oculares, visando agregar conhecimento sobre a
apresentacdo da rara neoplasia nos diferentes métodos, contribuir para a
precoce realizacéo do diagndstico histopatoldgico e definicao do tratamento
possibilitando diminuicdo das chances de recidiva e de acometimento
agressivo extra orbital pelo tumor.
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Nao ha conflitos de interesse.
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Historia Clinica
oLactente do sexo feminino, 10 meses, iniciou com prurido e lacrimejamento em

olho esquerdo e foi diagnosticada com glaucoma congénito. Nessa ocasiao
constatou-se que néo havia mais visao a esquerda.

oAos 8 anos, realizou TC devido a diversas recidivas p0s operatérias de cisto
intraocular. A TC identificou a massa tumoral. Em seguida foram feitos RM, outros
metodos de imagem complementares, e a bidpsia, que definiu o diagnostico
histopatoloégico de meduloepitelioma intraorbitario com metastases para linfonodos
parotideos e cervicais ipsilaterias. A paciente realizou o tratamento cirargico,
guimioterapico e radioterapico e segue em acompanhamento, sem recidivas.
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Figura 1. Tomografia computadorizada, corte axial: massa intraorbital a
esquerda, heterogénea (ponta de seta azul).
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Figura 2: Ressonancia
magnética, aquisicao STIR,

corte axial: Volumosa

formacao expansiva ocular a
esquerda, de contorno lobulado e
limites parcialmente definidos,
sinal heterogéneo, com aspecto
vegetante (seta azul) e
comprometendo a musculatura
orbitaria, nervo optico e a gordura
retrobulbar (seta vermelha).
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Figura 3: Ressonanua magnetica, corte sagital, aquisicao T1 pds contraste,
com supressao de gordura: a massa apresenta impregnacao heterogénea
ao meio de contraste.

Figura 4: RM, corte axial, T1: mostrando envolvimento da musculatura
orbitaria, nervo optico (seta verde) e infiltracdo da gordura retrobulbar.
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Figura 5: RM, corte coronal em STIR e Figura 6, RM, corte axial em T2:
Conglomerado linfonodal parotideo a esquerda, de caracteristicas similares as da
lesdo ocular, compativeis com comprometimento secundario. Abaula a pele e
rechacam profundamente a veia retromandibular, porém sem reduzir seu calibre.
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Discussao

O meduloepitelioma intra-ocular é uma neoplasia embrionaria rara,
localmente agressiva, que se desenvolve no corpo ciliar, ocasionalmente
afeta iris, retina e o0 nervo optico. Trata-se do segundo tumor ocular mais
comum na Iinfancia. Geralmente ocorre na faixa etaria pediatrica.
Raramente causa metastase a distancia e costuma apresentar bom
prognostico. A ultrassonografia identifica a lesdo comprometendo o corpo
ciliar, descolamento vitreo e colecbes liquidas associadas. A TC permite
avaliar o comprometimento extraocular. A RM €& o exame padrao, permite
identificar e delimitar adequadamente a lesdo, além de detectar as
complicacdes associadas. O diagnostico diferencial radioldgico desta
patologia inclui, retinoblastoma, melanoma e doenca de Coats.
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Discussao

No meduloepitelioma, as imagens de RM ponderadas em T1 geralmente
demonstram o tumor isointenso a levemente hiperintenso em relacdo ao
vitreo, com realce avido apos a administracao do contraste e hipointensas

el -~

Figura 7: Ressonancia magnética,
corte axial, T2: meduloepitelioma de
Orbita esquerda. Imagem do presente
relato de caso. Tumor mostra-se
hipertintenso na aquisicao T2.
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Discussao

O retinoblastoma € um tumor da infancia e apesar de raro, o tumor
Intraocular mais comum em criangcas menores de 5 anos. E um tumor
gue surge do tecido imaturo da retina e possui formas hereditarias e nao
hereditarias. A manifestacao clinica mais comum € a leucocoria.

O diagnostico diferencial do retinoblastoma é dificil apenas por meio de
padroes de realce. E um tumor que costuma demonstrar calcificacoes.
O meduloepitelioma teratoide também pode mostrar calcificacdo, que
geralmente surge anteriormente do corpo ciliar, € nao posteriormente da
retina.

A localizacdo do tumor para o corpo ciliar sugere o diagndstico de

meduloepitelioma, mas se o tumor se espalha ou surge na retina e
contem calcificacbes distroficas, diferenciacdo de retinoblastoma é
impossivel sem exame histologico.
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Os achados tomograficos de retinoblastoma consistem em uma massa
hiperatenuante no globo posterior, de margem lisa ou irregular. As
calcificactes sao aparentes na TC em 95% dos casos.

Na imagem ponderada em T1, o retinoblastoma costuma ser ligeiramente
hiperintenso ao vitreo ipsilateral. Em T2, o tumor &€ mais comumente
hipointenso em comparacao com o vitreo e realca ao meio de contraste.
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Figura 8 e 9: Paciente de 2 anos. Ressonancia magnética da orbita ponderada em T2, com supressao de
gordura : leséo expansiva marcadamente hipointensa em T2 (seta violeta), ocupando grande parte da
camara vitrea do globo ocular esquerdo, estendendo-se ao disco éptico, com pequena area de hemorragia
subretiniana (seta vermelha) associada lateralmente, sem sinais de extensao através da capsula de Tenon. A
lesédo também demonstrou restricado a difusao e realce irregular pelo meio de contraste.
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O melanoma é o tumor maligno intra-ocular primario mais comum no
adulto, geralmente acometendo homens a partir de 60 anos, com predilecao
para raca branca, sendo muito raro na infancia, mais incomum que o
retinoblastoma e meduloepitelioma.

Pacientes com melanoma uveal sdo mais frequentemente assintomaticos.
Os sintomas tipicos, quando presentes, sao defeitos no campo visual, perda
visual e fotopsia.
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Achados da imagem do melanoma uveal:

O US modo B demonstra massa lobulada ou em forma de
cogumelo. O local de invasdo pode ser descrito como escavacao
coroidal e arqgueamento retiniano.

Na TC, o melanoma é retratado como uma massa inespecifica de
partes moles, com realce pds contraste. CalcificacOes sao raras,
mas podem aparecer apos a terapia.
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Figura 10 e 11: Tomografla computadorlzada respectlvamente cortes sagital e axial
poOs contraste: formacao expansiva heterogénea e lobulada, predominantemente
densa, que realca pelo meio de contraste, localizada na parede inferior do globo

ocular esquerdo, em relagcdo com o corpo ciliar e o cristalino em situacao
inferolateral. O nivel liquido no humor vitreo com densidade elevada pode
representar sangue.

11
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Na ressonancia magnética, o0 melanoma de cordéide apresenta-se hiperintenso nas imagens
ponderadas em T1, hipointenso nas imagens ponderadas em T2 e mostra realce moderado
difuso apds a injecado de material de contraste a base de gadolinio.

12
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Figura 12 : Ressonancia magneética axial, ponderada em T1 pos contraste.
Figura 13: Ressonancia magnética axial, ponderada em T2 com supressao
de gordura. Paciente 45 anos com histéria de visao turva e perda da
acuidade visual.

A ressonancia magnética ocular observou globo ocular esquerdo topico e
de volume usual, exibindo hemorragia subrretiniana difusa, de permeio a
gual se observa lesdo nodular ovalada, hiperintensa em T1 (figura 12) e
hipointensa em T2 (figura 13), com Iintensa impregnacao homogénea pelo

contraste, implantada na parede postero-infero-lateral e projetada na
camara vitrea.
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A doenca de Coats € um diagnostico diferencial ndo tumoral. Trata-se de
uma malformacgao vascular da retina congénita, ndo hereditaria, unilateral,
gue produz um exsudato lipoproteinaceo sub-retiniano. Acomete
comumento criancas de 6 a 8 anos de idade e predominio no sexo
masculino.

A apresentacdo comum € leucocoria, mas 0s pacientes tambéem podem
apresentar estrabismo,glaucoma ou perda de visao.

Ao contrario do retinoblastoma, estudos de imagem nao revelam

calcificacdoes e nenhum realce de espaco sub-retiniano na doenca de
Coats.
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Achados de imagem — Doenca de Coats:

« ATC demonstra aumento da atenuacao no globo em comparacao com o
vitreo normal, devido aexsudato sub-retiniano proteico. O exsudato pode

ocupar quase todo o globo e obliterar o espaco vitreo em casos
avancados.

« Aressonancia magnética na doenca de Coats geralmente revelao
exsudato sub-retiniano apresenta alta intensidade de sinal uniforme nas
Imagens ponderadas em T1 e T2 devido ao seu alto teor de gordura. A
presenca dehemorragia ou fibrose podem conferir aspecto heterogéneo,
principalmente nas imagens ponderadas em T2.
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Seguem as imagens de ressonancia magnetica orbitaria, mostrando oOrbita
direita acometida por Doenca de Coats em lactente de 18 meses,
apresentando leucocoria a direita. Imagem obtida do artigo de referéncia
namero 1.

3. 0thk./0. Osp/C
8/03:28

Figura 14: TC axial sem contraste mostra atenuacao difusamente aumentada no
corpo vitreo do olho direito em relacao ao olho esquerdo — RadioGraphics.
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Figura 15 RM axial, T1 com saturacdo de gordura, pos contraste:
configuracédo em V de laminas destacadas da retina (setas) sem alteracao
do espaco subretiniano. — Radiographics.

Conclusao

Neste relato, a RM foi essencial para abrangir as caracteristicas da leséo,
avaliar a invasao dos tecidos adjacentes e das metastases locais. O papel
da imagem para essa patologia esta principalmente na fase pré operatoria
para 0 planejamento cirdrgico, na definicAo de invasdo nervosa,
disseminacao extraocular e envolvimento muscular, o que pode exigir
exenteracao.
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