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GLIOMAS DO NERVO OPTICO
ESTUDO DE 11 CASOS
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RESUMO - Os gliomas do nervo Optico podem apresentar-se esporadicamente ou como componentes da
neurofibromatose. S%o neoplasias raras, correspondendo a 2 a 5% dos tumores intracranianos e cerca de 6% dos
tumores intra-orbitarios. No presente estudo, analisamos 11 casos de glioma de nervo dptico diagnosticados em
Curitiba num perfodo de 25 anos, sendo 10 pacientes do sexo feminino ¢ 1 do sexo masculino. As idades
variaram de 3 a 25 anos; 6 pacientes apresentavam idades inferiores a 15 anos. Dos casos desta série, 27,3%
(n=3) apresentavam associagio com neurofibromatose. Quanto a localizag3o dos tumores, em 5 pacientes a
lesdo estava restrita ao nervo 6ptico ¢ no restante havia extens3o para o quiasma 6ptico, regido supra-selar, lobo
frontal ou temporal. Todos os pacientes tinham astrocitoma pilocitico.
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Optic nerve gliomas: a study of 11 cases

ABSTRACT - Optic nerve gliomas may occur alone or as components of neurofibromatosis. They are rare
tumors accounting for 2 to 5% of all intracranial tumors and 6% of the intra-orbitary neoplasms. The authors
present 11 cases of optic nerve glioma diagnosed in Curitiba in the last 25 years. Out of these 11 patients there
were 10 women and only 1 man. The ages ranged from 3 to 25 years old, and 6 patients were under 15 years. In
this series, 27,3% (n=3) of the cases were associated with neurofibromatosis. Five patients had their tumors
restricted to the optic nerve while the others had either extension to the optic chiasm, supra-selar region, frontal
or temporal lobe. All the patients had pilocytic astrocytomas.

KEY WORDS: optic nerve, astrocytoma, optic chiasm, glioma.

Gliomas do nervo 6ptico (GNO) correspondem a 2 a 5% dos tumores intracranianos®’ € cerca
de 6% dos tumores intra-orbitarios. Podem ser encontrados como casos esporadicos ou, em cerca de
70% dos casos*’, como componentes da neurofibromatose (NF). Apresentamos 11 casos de glioma
de nervo 6ptico.

MATERIAL E METODOS

Os tumores de sistema nervoso central (SNC) operados em todos 0s centros neurocirdrgicos da cidade
de Curitiba no periodo de 1990 a 1994 foram pesquisados, dando origem a um banco de dados - o Banco de
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Patologia Tumoral do Sistema Nervoso Central de Curitiba. Realizaram-se 2371 bidpsias de SNC nesse periodo.
Desse total, 1340 eram neoplasias primérias do SNC. Além disso, foram revisados os arquivos, dos tltimos 25
anos, do Servigo de Anatomia Patolégica do Hospital de Clinicas, UFPr'®. Ao todo, foram encontrados 11 casos
de glioma de nervo 6ptico, o que corresponde a 0,82% das neoplasias primarias de SNC. Estes pacientes tiveram
seus prontuérios revistos, sendo avaliados para este estudo: sexo, idade, associagdo com NF, extensao da lesdo,
sintomatologia do paciente, tratamento ¢ evolu¢io do quadro clinico.

As biopsias foram colhidas através de procedimentos cirtirgicos, fixadas em formalina a 10%, incluidas
em parafina e coradas com Hematoxilina-Eosina. Estudo imuno-histoquimico foi realizado segundo a técnica de
avidina-biotina-peroxidase'!, utilizando anticorpo anti-protefna glial 4cida fibrilar (DAKO-GFAP, diluigio 1/400).

RESULTADOS

Os dados epidemioldgicos e principais elementos clinicos estdo apresentados na Tabela 1.

Quanto a incidéncia na populag#io, hé prevaléncia de mulheres em relagfio a homens, numa
propor¢do de 10:1. As idades variaram entre 3 ¢ 25 anos, com média de 13,6 anos, 4 pacientes
estavam na primeira década de vida no momento do diagnéstico, 5 na segunda e apenas 2 na terceira.
Dos 11 pacientes, 3 eram portadores de NF (27,3%).

A maioria dos pacientes apresentou sintomas como amaurose, diminuigdo da acuidade visual
¢ exoftalmia. Entretanto, alguns dos pacientes apresentaram sintomatologia pouco caracteristica
deste tipo de les#o incluindo convulsdes, alteragSes piramidais e secre¢o inadequada de ADH.

Com relagdo 4 localizagdo inicial, 4 pacientes tiveram extensfio intra-cerebral, 2 para o espago
intra-orbitario; nos S pacientes restantes o tumor ficou restrito ao nervo ou ao quiasma 6ptico. Dos
11 pacientes deste estudo, 10 tiveram a lesdo retirada cirurgicamente. Destes, apenas 2 realizaram
tratamento radioterapico adjuvante. Um paciente foi tratado somente com quimioterapia.

Todos os casos de GNO apresentavam a microscopia, tipo histologico de astrocitoma pilocitico.
Este se caracteriza pela presenga de matriz finamente fibrilar com feixes de células fusiformes e

Tabela 1. Gliomas do nervo dptico estudados.

Caso Sexo Idade NF Extensio Sintomas Tratamento Evolugio
1. M 3 ndo sela DAV + SIADH cirtRxT BEG/LD
2 F 4 sim quiasma DAV QT BEG/LD
3 F sim sela DAV + sint. piramidais cir obito
4. F 10 ndo retro-ocular Exolftalmia + DAV cir BEG/LD
5 F 11 ndo quiasma + Amaurose + convulsdes cir BEG/LD

cimara anterior
6. F 13 nio nervo optico DAV cir BEGAD
esquerdo
7. F 18 sim lobo frontal DAV cir BEG/LD
8. F 19 ndo lobo tempor + DAV cirtRxT 6bito
lobo frontal
9. F 20 ndo nervo Optico DAV cir BEG/LD
direito

10. F 23 no quiasma amaurose cir BEG/LD
iI1. - F 25 nio quiasma DAV cir BEG/LD

M, masculino; F, feminino; idade em anos; NF, neurofibromatose; SIADH, secre¢3o inadequada de ADH;
DAV, diminuigio da acuidade visual; QT, Quimioterapia; LD, livre de doenga; BEG, bom estado geral; Cir,
Cirurgia; RxT, radioterapia.
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Fig 1. Corte histoldgico de glioma de nervo dptico mostrando astrécitos

alongados dispostos em arranjo pilocitico (P) ao redor de vasos sanguineos (V)
e dreas apresentando degeneragdo microcistica (M). HEx400.

uniformes algumas vezes em arranjo fibrilar ou turbilhonado e fibras de Rosenthal (Fig 1). A imuno-
histoquimica foi realizada em um dos casos e demonstrou positividade para GFAP.

Dois pacientes faleceram durante a evolugo da doenga e os outros 9 continuam em bom
estado geral e sdo acompanhados ambulatorialmente. '

DISCUSSAD

A primeira descrigdo de um glioma de nervo 6ptico foi feita por Scarpa em 1816°. Com
relagdo & incidéncia, a literatura mundial mostra uma relagfo de 3:2 entre homens € mulheres®. Em
nosso estudo, a proporgdo de homens:mulheres foi de 1:10. A média de idade de ocorréncia destes
tumores ¢ aproximadamente 5,8 anos®, com grande prevaléncia durante as duas primeiras décadas
da vida*", A média de idade dos pacientes aqui apresentados é 13,6 anos. O fato de nossa média de
idade ser o dobro daquela registrada na literatura se deve a 3 pacientes com idade do diagnéstico
muito acima do esperado (20, 23 ¢ 25 anos de idade). Estes pacientes, por sua vez, podem ser
considerados como pacientes que tiveram diagnésticos feitos tardiamente, elevando a média de
idade deste estudo.

A sintomatologia classica do glioma de nervo dptico € diminui¢o da acuidade visual, proptose,
amaurose e estrabismo?. A maioria dos nossos pacientes apresentava um ou mais dos sintomas
cléassicos, com excegdo de 3 pacientes que apresentaram sintomas pouco caracteristicos incluindo



Arg Neuropsiquiatr 1996, 54 (2) 283

convulsdes, alteragdes piramidais e secre¢@o inadequada de ADH. Tal sintomatologia estd associada
a extensdo intra-cerebral do tumor, especialmente o envolvimento da sela tdrcica.

Em 1822, Wishart fez a primeira citagdo sobre a associag¢o de NF con'tumores intracranianos'2.
Atualmente a literatura mundial, predominantemente de origem européia, indica uma relagio de
cerca de 70% de asssociagdo entre glioma de nervo ou quiasma 6ptico com NF*7. Nosso estudo
mostra 3 de 11 pacientes (27,3)% com esta associagdo. Tal discrepancia pode ser devida a maior
incidéncia de facomatoses em familias de origem européia',

O diagnéstico do GNO ¢ realizado através de ressondncia nuclear magnética (RNM) sendo
caracterizada pela presenga de tumor fusiforme, com alta densidade na periferia ¢ baixa densidade
no seu centro’, ao nivel do nervo e/ou do quiasma optico. A alta especificidade dos achados de RNM
torna questiondvel a necessidade de bidpsia para confirmagéo diagnoéstica.

O tratamento desta neoplasia, apesar de ainda controverso, consiste de observagdo ¢
acompanhamento ambulatorial, cirurgia, radio e quimioterapia, dependendo a escolha da severidade
dos sintomas, local e extensdo dos tumores, idade do paciente e alteragdes funcionais'. Nossos
pacientes, com excecéo de um, foram submetidos a cirurgia, com associagdo de radioterapia em 2. O
paciente que ndo foi submetido a cirurgia foi submetido a quimioterapia.

O prognostico desta doenga esta relacionado com a idade de aparecimento dos sintomas. Do
ponto de vista clinico e biolégico, dois subgrupos de glioma de nervo dptico foram descritos®. O
subgrupo mais frequente afeta pacientes jovens. O tumor permanece localizado no nervo ou quiasma
optico e tem evolugdo clinica favoravel. Pertencem ao tipo histolégico astrocitoma pilocitico. Na
presente casuistica, 4 pacientes pertencentes a cste subgrupo apresentaram, entretanto, evolugdo
agressiva com extensdo intra-craniana da lesdo ¢ 2 faleceram em consequéncia desta. O outro subgrupo
acomete pacientes adultos, tem maior agressividade biologica ¢ padrio histologico de astrocitoma
anaplasico ou glioblastoma. Nenhum dos nossos casos preencheram tais critérios.
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