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.Tumores del iris

Melanoma del iris

En general, los melanomas de la tivea son tres veces mas fre-
cuentes en los pacientes con iris azul/gris que en los que tienen
iris marrén. Son extremadamente raros en personas de raza negra
y no existe un predominio sexual. Las enfermedades asociadas o
con predisposicién a melanomas de la tvea de inicio precoz son:
(a) melanocitosis ocular, (b) nevus de Ota, (c) nevus cutdneos
displdsicos, (d) melanoma familiar y (€) neurofibromatosis-1. El
melanoma del iris supone aproximadamente el 5% de todos los
melanomas de la Gvea. La mayoria estdn compuestos por células
fusiformes B (ver después) y tienen escasa malignidad. Una
minoria presentan un componente celular epitelioide y pueden
ser agresivos. Es un tumor generalmente de crecimiento muy
lento sobre la superficie del iris y puede invadir el dngulo y el
cuerpo ciliar anterior. El pronéstico es muy bueno, y s6lo apro-
ximadamente el 5% de los pacientes presentan metastasis.

Signos clinicos

I. La presentacién es durante la quinta a sexta décadas de la
vida, que es una década antes que el melanoma del cuerpo ciliar
y coroideo, con aumento de una lesién del iris preexistente.
2. Signos
a. Tipicos
¢ Nédulo pigmentado o no pigmentado que tiene al
menos 3 mm de didgmetro y 1 mm de espesor localizado
en la mitad inferior del iris con una superficie suave o
irregular (Fig. 11.1). Hay vascularidad superficial del
tumor y es més facil de detectar en un tumor no pig-
mentado (Fig. 11.2), mientras que en un tumor muy
pigmentado puede quedar enmascarada.
e Se pueden ver distorsi6n pupilar, ectropién uveal y a
veces cataratas localizadas (Fig. 11.3).
e Los signos asociados con un componente celular epite-
lioide prominente incluyen vascularidad importante,
crecimiento rdpido y pigmentacion heterogénea.

Fig. 11.1
Melanoma del iris pigmentado.
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Fig. 11.2
Melanoma del iris no pigmentado con vasos superficiales
prominentes.

Fig. 11.3
Melanoma del iris que produce distorsién de la pupila,
ectropién uveal y una opacidad del cristalino localizada.

b. Variantes raras
e Melanoma de crecimiento difuso dentro de la estroma que
puede producir heterocromia hipercrémica ipsilateral.
e «Melanoma en tapioca», que se caracteriza por multi-
ples nédulos sobre la superficie del iris (Fig. 11.4).

Tratamiento

I. La observacién de una lesion sospechosa supone una docu-
mentaci6n cuidadosa con respecto a la extensién mediante el
examen con ldmpara de hendidura, gonjoscopia y fotograffa.
El seguimiento debe prolongarse durante toda la vida porque
el crecimiento puede tener lugar después de varios afios de
aparente inactividad. Inicialmente el paciente se revisa cada
3-6 meses, después cada 6-9 meses y finalmente cada afio.

2. Iridectomia para los tumores pequefios con reconstruccion
del iris para reducir la fotofobia postoperatoria.

3. Iridociclectomia para los tumores que invaden el dngulo
(Fig. 11.5).
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Fig. 11.4
Melanoma del iris en tapioca. (Cortesia de B. Damato.)

Fig. 11.5
Visién gonioscépica de un melanoma del iris que afecta al angulo.

4.

5.

La radioterapia con placas locales (braquiterapia) o la irra-
diacién externa con particulas cargadas para los tumores no
resecables.

La enucleacién puede ser necesaria para los tumores que
crecen difusamente.

Diagnéstico diferencial

28
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Nevus del iris, si es grande y distorsiona la pupila (ver Fig.
11.11).

Melanoma del cuerpo ciliar con extension a través de la
raiz del iris (ver Fig. 11.24).

Las metastasis en el iris son raras y suelen presentarse en
pacientes con una neoplasia sistémica conocida. Los tumores
secundarios son masas de crecimiento rapido, rosadas o ama-
rillas (Fig. 11.6), que se asocian a menudo con signos de uvei-
tis anterior y en ocasiones hipema. También pueden verse
multiples depésitos pequefios (Fig. 11.7).

. El adenoma del epitelio pigmentario del iris es un

tumor benigno raro que se caracteriza por un nédulo de color
gris oscuro-negro con una superficie lisa pero a veces multi-
nodular, habitualmente en el iris periférico (Fig. 11.8). La

Fig. 11.6
Metastasis solitaria en el iris.

Fig. 11.7
Metdstasis multiples en el iris. (Cortesfa de B. Damato.)

Fig.11.8
Adenoma del epitelio pigmentario del iris.

lesién causa desplazamiento anterior y adelgazamiento de la
estroma del iris, que en ocasiones puede erosionarse, ponien-
do de manifiesto la existencia del tumor con la biomicrosco-
pia con lampara de hendidura.
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5. El leiomioma es un tumor benigno extremadamente raro que
se origina en el misculo liso. El aspecto es similar al de un
melanoma amelandtico excepto que el leiomioma no esté con-
finado necesariamente a la mitad inferior del iris (Fig. 11.9).
En la mayor parte de los casos el diagndstico sélo puede esta-
blecerse histolégicamente.

6. Quiste primario del iris (ver después).

Fig. 11.11
Nevus del iris que distorsiona la pupila.

Fig. 11.9
Leiomioma del iris.

Nevus del iris

0. Un nevus del iris tipico es una lesién pigmentada, plana o
ligeramente sobreelevada, que suele tener menos de 3 mm de
didmetro (Fig. 11.10). Se localiza en las capas superficiales
del iris y a veces puede causar una distorsion leve de la pupi-
la y ectropién uveal (Fig. 11.11).

2. Un nevus del iris difuso oscurece el patrén normal de las

Fig. 11.12
Nevus del iris difuso.

criptas del iris y origina una heterocromia hipercrémica (Fig.
11.12). Se puede ver en los pacientes con sindrome de Cogan-
Reese (ver Capitulo 9) y puede mostrar también la presencia
de pequeiios nédulos pedunculados que parecen mamelones.

Fig. 11.10
Nevus del iris con varias pecas.

. Los nédulos de Lisch son miiltiples pequefios hamartomas

melanociticos bilaterales que se encuentran después de los
16 afios de edad pricticamente en todos los pacientes con
neurofibromatosis-1 (Fig. 11.13).

Fig. 11.13
Nédulos de Lisch.
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4. Las pecas son mds pequefias que los nevus (ver Fig. 11.10).
Suelen ser multiples y bilaterales, pero nunca distorsionan la
arquitectura del iris.

.Quistes del iris

Quistes primarios

Los quistes primarios del iris son unas curiosidades raras que se
originan del epitelio pigmentario del iris o, excepcionalmente, de
la estroma. La inmensa mayoria, especialmente los que se origi-
nan en el epitelio pigmentario, son estacionarios y asintomaticos.

I. Los quistes epiteliales son estructuras globulares, solitarias,
unilaterales y de color marrén oscuro que se transiluminan.
Pueden estar localizadas en el borde de la pupila (Fig. [1.14),
en la zona media (Fig. 11.15) o en la raiz del iris. En ocasio-
nes los quistes se desprenden y flotan libremente en la cdma-
ra anterior o el humor vitreo. La inmensa mayoria son ino-
cuos y raramente necesitan tratamiento.

Fig. 11.14

Quiste epitelial pupilar del iris.

Fig. 11.15
Quiste epitelial del iris en la zona media.

2. Los quistes de la estroma se presentan en el primer afio de
vida. Son unilaterales y solitarios, tienen una pared anterior
suave y transparente y contienen liquido (Fig. 11.16). El quiste
puede permanecer inactivo durante afios o aumentar de tamafio
bruscamente y causar glaucoma secundario, descompensacion
corneal, y mostrar un nivel de liquido-depdsitos como residuo
de un seudohipopién (Fig. 11.17). En ocasiones el quiste se
puede romper, liberdndose del iris, y queda flotando en la
camara anterior o migra hacia otra localizacién. Aunque puede
ocurrir una regresion espontdnea, la mayorfa necesitan trata-
miento mediante aspiracion con aguja o extirpacion quirdrgica.

Fig. 11.16
Quiste de la estroma del iris primario.
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Fig. 11.17
Quiste de la estroma del iris primario que contiene un nivel
liquido-depésitos.

Quistes secundarios

Los quistes secundarios del iris se producen como resultado de
un implante, pardsitos (Fig. 11.18), tumores o el uso prolongado
de midticos de accién prolongada. Los tltimos suelen ser bilate-
rales, pequeflos y miiltiples, y se localizan en el borde pupilar
(Fig. 11.19). Se puede evitar su aparicién mediante el empleo de
fenilefrina al 1,5% tépica. Los quistes de implantacién se origi-
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Fig. 11.18 Fig. 11.20
Quiste del iris secundario que contiene un gusano. Quiste del iris secundario después de un trasplante corneal.

Signos clinicos

I. La presentacion es durante la sexta década de la vida con
sfntomas visuales, aunque en ocasiones el tumor se puede
descubrir casualmente.

2. Los signos dependen del tamafio y de la localizacién del
tumor. Los tumores pequefios y localizados no se pueden
visualizar sin dilatacién pupilar y gonioscopia.

e Vasos sanguineos cpiesclerales dilatados en el mismo cua-
drante que el tumor (vasos centinela) (Fig. 11.21).

Fig. 11.19
Quiste del iris secundario debido a la administracion tépica
de midticos de accion prolongada.

nan por el depdsito de células epiteliales superficiales de la con-
juntiva o la cérnea sobre el iris después de un traumatismo pene-
trante o quirtrgico y pueden ocasionar lo siguiente:

I. Los quistes perlados son pequeiias lesiones sélidas y blan-
cas con paredes opacas que se localizan en la estroma, y no
estan conectados con la herida.

2. [Los quistes serosos son translicidos, estdn rellenos de liqui- Fig. 11.21
do y pueden estar conectados con la herida (Fig. 11.20). A Melanoma del cuerpo ciliar con vasos centinela asociados.
menudo se agrandan, dando fugar a edema corneal, uveitis (Cortesia de B.Damato,)
anterior y glaucoma. La biomicroscopia con ecografia puede
mostrar la localizacién y la extension de las lesiones cuando
se plantea la reseccioén quirdrgica. e La extension extraocular a través de los vasos emisarios

esclerales puede dar lugar a una masa epibulbar oscura (Fig.
11.22), que se puede confundir con un melanoma conjuntival.
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Exploraciones

I. La biomicroscopia con lampara de hendidura con una
lente de contacto de triple espejo a través de una pupi-
la bien dilatada es esencial y especialmente ttil para detec-
tar la erosion hacia delante a través de la raiz del iris dentro
del 4ngulo.

2. La transiluminacion puede dar una indicacién aproxima-
da de la extension del tumor pero tiene poco valor diagnés-
tico porque un melanoma amelanético puede ser transitumi-
nado.

3. La biomicroscopia con ecografia es ttil en los ojos con
medios opacos y también proporciona informacién respecto
a las dimensiones y la extensién.

4. La biopsia puede ser (til en casos seleccionados.

Fig. 11.22
Extension extraocular de un melanoma del cuerpo ciliar.

Tratamiento

I. Consideraciones generales (ver el melanoma coroideo
mas adelante).

2. La enucleacion es el tratamiento de eleccion para los gran-
des melanomas del cuerpo ciliar y los que afectan a la coroi-
des anterior. La presencia de glaucoma secundario, resultado
de la invasién extensa del canal de Schlemm, es también una
indicacién de enucleacion.

3. La iridociclectomia se puede realizar para tumores de
tamafio pequefio o medio que sélo afectan a una tercera parte
del dngulo iridocorneal. Las complicaciones mds graves son
hemorragia vitrea, desprendimiento de retina y reseccién
incompleta.

4. La radioterapia mediante braquiterapia o irradiacién con
haz externo puede ser adecuada para casos seleccionados.

Fig. 11.23
Desplazamiento del cristalino por un melanoma del cuerpo
ciliar. (Cortesia de C. Barry.)

Diagnéstico diferencial

l. El sindrome de efusién uveal (ver Fig. 12.66) puede
parecerse a un melanoma circunferencial del cuerpo ciliar.
Sin embargo, la efusién uveal es lobulada, brillante a la trans-
iluminacién y aparece como quistica en la ecograffa.

2. Los quistes iridociliares epiteliales congénitos pueden
desplazar al cristalino pero se pueden diferenciar ficilmente
del melanoma mediante ecografia.

3. Otros tumores del cuerpo ciliar, que son extremada-
mente raros, son meduloepitelioma, metastasis, adenocarci-
noma, adenoma quistica y leiomioma. En la mayoria de
ellos el diagndstico correcto sélo se puede hacer histolégi-
camente.

-4

.Tumores coroideos

Fig. 11.24
Melanoma del cuerpo ciliar que erosiona la raiz del iris.

Melanoma coroideo

e E] crecimiento circunferencial (anular) del tumor de 360° El melanoma de la coroides es el tumor intraocular primario
tiene el peor prondstico porque el diagndstico precoz es  mads frecuente en adultos y supone el 85% de los casos de mela-
dificil. noma uveal.
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Signos clinicos

I. La presentacion suele ser durante la sexta década de la vida
(entre la quinta y la octava) de una de las formas siguientes:
¢ Se puede detectar un tumor asintomdtico por casualidad.
¢ Los tumores sintomdticos pueden causar una disminucién
de la agudeza visual o un defecto en el campo visual.

¢ Alrededor de una tercera parte de los pacientes se quejan
de la presencia de «bolas de luz» muy breves que atravie-
san el campo visual dos o tres veces al dia, y que resultan
més aparentes con luz tenue.
2. Signos
* Una masa en forma de ctipula, sobreelevada y subretiniana,
de color marrén o gris (Fig. 11.25). En ocasiones el tumor
puede ser moteado con pigmento marrén 0SCuUro o negro, o
puede ser practicamente amelanético (Fig. 11.26). La pre-
sencia de pigmento superficial anaranjado (lipofuscina) sobre
la superficie del tumor es frecuente pero no diagnéstica.

* A medida que el tumor crece puede atravesar la membrana de
Bruch y adquirir un aspecto en forma de hongo (Fig. 11.27).

Fig. 11.27
Melanoma coroideo en forma de hongo con lipofuscina
superficial. (Cortesia de D. Lehman.)

e Escomun un desprendimiento exudativo secundario y no debe
confundirse con un desprendimiento primario regmatégeno.

e Otros signos que se asocian a veces son la presencia de
pliegues coroideos, hemorragia, glaucoma secundario,
catarata y uveitis.

Exploraciones

I. La oftalmoscopia indirecta binocular es suficiente para
el diagndstico exacto en la inmensa mayorfa de los casos.
2. Labiomicroscopia indirecta con lampara de hendidura
es util para la deteccion de signos sutiles asociados con tumo-
res relativamente pequefios, como la presencia del pigmento
lipofuscina, liquido subretiniano, cambios cistoideos en la reti-
na sensorial que recubre y vasos dilatados dentro del tumor.
La ecografia es el método mds exacto para establecer el
tamafio del tumor y detectar la extensién extraocular. La eco-
graffa en modo B muestra el borde anterior del tumor como
una cavidad acustica, la excavacion coroidea y las sombras
orbitales (Fig. 11.28).

%

Fig. 11.25
Melanoma de la coroides.

Fig. 11.28
Fig. 11.26 Ecografia en modo B que muestra un melanoma coroideo
Melanoma amelanético de la coroides. y un desprendimiento de retina secundario.
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4. La angiografia con fluoresceina tiene un valor limitado
en el diagn6stico porque no hay un patrén patognomonico.
La mayoria de los melanomas muestran una «circulacién
doble» (Fig. 11.29b y c), fluorescencia jaspeada durante la
fase arteriovenosa, con tincién progresiva de la lesién y
retencién prolongada del colorante (Fig. 11.29d).

La angiografia con indocianina verde es superior a la
angiograffa con fluoresceina porque hay menos interferen-
cias causadas por los cambios del EPR, mejor visualizacion
del tumor y de los vasos coroideos, y superior definicién de
los mérgenes del tumor.

La RM, especialmente cuando se combina con secuencias
espirales de la superficie y con supresién de grasa, puede
visualizar los melanomas coroideos que son hiperintensos en
imagenes con carga T1 (Fig. 11.30) e hipointensas en image-
nes con carga T2, aunque estos signos no son patognomonicos.

o

5

7. La imagen con Doppler-color puede ser ttil para diferen- Fig. 11.30
ciar los tumores pigmentados de la hemorragia intraocular, RM. cor; carga T1 que muestra un melanoma coroideo
especialmente en ojos con medios 0pacos. (flecha blanca) y extension extraocular (flecha negra).
8. La biopsia por aspiracién con aguja fina se emplea en (Cortesfa de M. Karolczak-Kulesza.)

ocasiones para obtener aspirados celulares para andlisis
cuando el diagndstico no se puede establecer por métodos

menos invasivos. mujeres. A veces, el primer lugar es el rifion o el tracto gas-

9. La exploracién clinica general pretende lo siguiente: trointestinal. Las exploraciones iniciales deben incluir

e Excluir una metéstasis er la coroides, que suele ocurrir a radiografia de térax, exploracién rectal y mamografia en
partir del bronquio en ambos sexos y de la mama en las las mujeres.

Fig. 11.29
(a) Melanoma
coroideo;

(b y c) fase
precoz de la
angiografia con
fluoresceina que
muestra una
«circulacion
dobley; (d) fase
tardia que
muestra una
hiperfluorescencia
ligera debida a
fuga. (Cortesia

de S. Milewski.)




¢ Detectar una diseminacién metastdsica desde la coroides,
ya que esto influird en el tratamiento. Por ejemplo, un
paciente con una enfermedad metastdsica declarada no
serd sometido a enucleacién de un ojo no doloroso. El
higado es con diferencia el lugar més frecuente de las
metdstasis. La afectacion hepdtica se detecta mediante
ecograffa y aumento de los valores de gammaglutamil
transpeptidasa y fostatasas alcalinas. También hay que
solicitar una radiografia de térax para detectar la posible
presencia de metdstasis pulmonares, aunque éstas son
poco [recuentes sin metdstasis hepdticas.

Tratamiento

La eleccion del tratamiento adecuado es compleja y debe adap-
tarse a cada paciente individualmente, teniendo en cuenta los
siguientes factores: (a) tamafio, localizacién, extension y activi-
dad aparente del tumor, (b) estado del otro ojo, (¢) salud general
v edad del paciente, y (d) deseos y temores del paciente. Por
ejemplo, el tratamiento puede no ser adecuado para un tumor de
crecimiento lento en el tinico ojo de un paciente muy anciano o
cronicamente enfermo. Hay una tendencia que va en aumento
hacra ¢l empleo de tratamiento combinado con las modalidades
siguientes:

I. La braquiterapia es con frecuencia el tratamiento de pri-
mera eleccién porque es relativamente sencillo y efectivo,

a. Las indicaciones son tumores de menos de 10 mm de
sobreelevacién y menos de 20 mm de didmetro basal en los
que hay una posibilidad razonable de conservacién de la
vision. En algunos casos puede ser precisa la termoterapia
transpupilar suplementaria para mejorar los resultados. La
regresién del tumor se inicia alrededor de 1-2 meses des-
pués del tratamiento y se mantiene durante varios afios.

b. Las complicaciones son retinopatia, papilopatia, hemo-
rragia vitrea, catarata y recurrencia del tumor.

c. Latasa de curacion es similar a ]a de la enucleacién de
tumores comparables.

2. Radioterapia externa con protones o iones de helio por
medio de un ciclotron. Las ventajas de esta forma de radiote-
rapia sobre la braquiterapia son que el haz puede enfocar
mucho més y proporciona una dosis relativamente homogénea
de radiacién. El tratamiento se fracciona a lo largo de 4 dfas,
administrando cada dosis durante un periodo de 30 segundos.
a. Las indicaciones son tumores que son inadecuados para

la braquiterapia a causa de su tamafio o de la localizacién
posterior dentro de los 4 mm de la papila o la fovea.

b. Las complicaciones, que son més frecuentes después del
tratamiento de tumores grandes, incluyen pérdida de las
pestafias, despigmentacién palpebral, canaliculitis con
epifora, queratinizacién conjuntival, queratitis, desprendi-
miento retiniano exudativo y glaucoma neovascular.

¢. Latasa de curacion es similar a la obtenida tras la bra-
quiterapia o la enucleacion.

3. La termoterapia transpupilar (TTT) se realiza con un
ldser de diodo para inducir hipertermia pero no coagulacién,
a. Lasindicaciones son pequefios tumores seleccionados,

especialmente si son pigmentados y se localizan cerca de
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la févea y la papila 6ptica. También es una modalidad
complementaria a la braquiterapia.

b. Las complicaciones son defectos del campo visual y
maculopatia.

4. Lareseccion local transescleral es un procedimiento difi-
cil que supone la escisién del tumor con un ribete de coroides
sana bajo un colgajo escleral de espesor parcial. El procedi-
miento se lleva a cabo bajo hipotension arterial sistémica,

a. Las indicaciones son tumores cuidadosamente seleccio-
nados que son demasiado gruesos para la radioterapia y
generalmente tienen menos de 16 mm de didmetro.

b. Las complicaciones incluyen hemorragia, desprendi-
miento de retina, catarata y recurrencia del tumor.

5. La radiocirugia estereotaxica con ¢l corte Gamma es un
nuevo método que supone la administracién en una sola
sesion de radiacién ionizante a un volumen de tejido locali-
zado estereotdxicamente. Esta modalidad es una alternativa a
la irradiacion con particulas cargadas o la enucleacion para el
tratamiento de los tumores grandes con conservacion de la
funcién visual en casos seleccionados.

6. Enucleacion

a. Las indicaciones de extirpacion del globo ocular son
tumores muy grandes, especialmente si se ha perdido
irreversiblemente toda la visidn dtil. En estos casos se
prefiere la enucleacién a la braquiterapia porque la dosis
de irradiacién necesaria para alcanzar el dpex del tumor
serfa demasiado grande para conservar el resto del globo
ocular.

b. Para evitar la diseminacién hematégena de células malig-
nas, la técnica de enucleacion debe ser meticulosa. El pro-
cedimiento ha de llevarse a cabo con un aislamiento y una
seccion delicados de los midsculos extraoculares y una
traccion minima del nervio éptico mientras se seccionan.
Aproximadamente 4 semanas después de la enucleacién,
el paciente se puede adaptar un ojo artificial.

La exanteracién de la drbita estd indicada en pacientes

con extension extraocular importante en el momento del

diagnéstico o para recurrencias orbitarias después de la enu-
cleacion.

8. El tratamiento paliativo con quimioterapia y/o inmunote-
rapia puede prolongar la vida en pacientes con enfermedad
metastdsica. En los pacientes con metdstasis pulmonares la
esperanza de vida es generalmente inferior a 1 afio y, cuando
el higado esta afectado, es inferior a 6 meses.

59

Clasificacién de Callender modificada
de los melanomas de la dvea

l. Los melanomas de células fusiformes, que suponen
hasta el 45% de todos los tumores, estdn compuestos por
células fusiformes, con una pequefia proporcién descrita
como fasciculares debido al alineamiento en empalizada o en
forma de cinta de las células en filas paralelas (Fig. 11.31).

2. Los melanomas de células epitelioides puras suponen
el 5% de todos los tumores (Fig. 11.32).

3. Los melanomas de células mixtas, que contienen células
fusiformes y epitelioides, suponen el 45% de todos los tumo-
res (Fig. 11.33).
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Fig. 11.31

Fig. 11.33
Melanoma de células mixtas. (Cortesia de A. Garner.)

4. Los melanomas necroticos, en los que el tipo de célula
predominante es irreconocible, suponen el 5% restante (Fig.
11.34).

Fig. 11.34
Melanoma necrético. (Cortesia de A. Garner.)

Factores pronéstico

1. Los signos histolégicos que tienen un prondstico adverso
son un gran nimero de células epitelioides por campo de
eran aumento, asas vasculares cerradas dentro del tumor e
infiltracion linfoeitica.

2. Las anomalias cromosémicas dentro de las células del
melanoma se asocian con un prondstico muy malo, con una
mortalidad del 50% a los 5 afios.

3. Los tumores grandes lienen un peor pronostico que los
tumores pequenos, Después de la enucleacion, la mortalidad
alos 5 afos es la siguiente:

e Tumores pequeiios (< 10 mm de diametro): 16%.
e Tumores medianos (10-15 mm de didmetro): 32%.
e Tumores grandes: 53%.

4. La extension extraescleral comporta un prondstico muy
malo.

5. Localizacion: los tumores anteriores tienen un prondstico
peor porque suelen diagnosticarse mds tarde que los que
estdn cerca del polo posterior.

6. Los pacientes ancianos con edades superiores a los 65
afos lienen un pronostico peor que los pacientes mas jovenes.

Diagnéstico diferencial

Aunque en la inmensa mayoria de los casos el diagndstico es
sencillo, los siguientes trastornos deben tenerse en cuenta en el
diagnéstico diferencial de los casos atipicos, especialmente los
melanomas amelandticos:

I. Otros tumores coroideos. principalmente nevus grandes,
hemangiomas circunscritos y metdstasis solitarias,

2. Granulomas coroideos solitarios asociados con la sar-
coidosis y la tuberculosis.

3. Escleritis posterior (ver Capitulo 7).

Nevus coroideo

Los nevus coroideos existen en aproximadamente el 5% de la
poblacién general, pero son menos frecuentes en los individuos
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de piel blanca. Aunque probablemente existen ya en el momen- e Agrupaciones de pigmento anaranjado (lipofuscina) sobre
to del nacimiento, el crecimiento maximo tiene lugar principal- su superficie (Fig. 11.37).

mente durante los afios prepuberales y es extremadamente raro
después. Por este motivo, el hecho raro de un crecimiento detec-
table clinicamente debe despertar sospechas sobre la posibilidad
de transformacién maligna.

Signos

I. Nevus tipico
® Una lesion de color gris pizarra o gris-verdosa, plana o
minimamente sobreelevada, ovalada o circular y asintoma-
tica, con bordes detectables pero no recortados y que se
puede asociar con drusas en la superficie (Fig. 11.35 y ver

Fig. 11.38a).
e El didmetro es inferior a 5 mmy el espesor 1 mm o menos.

Fig. 11.37
Nevus coroideo sospechoso con lipofuscina superficial.

¢ Ausencia de drusas superficiales en una lesién gruesa.

e Localizacién en el margen posterior de la lesién dentro de
los 3 mm de la papila 6ptica.

¢ Un desprendimiento de retina serio sobre la superficie de la
lesién o inferiormente.

NB: Cuanto mayor es el nimero de estos signos, mayor [\

| S

es la probabilidad de que la lesién sea un melanoma. ‘

Fig. 11.35
Nevus coroideo tipico.
Exploraciones
I. Los hallazgos de la angiografia con fluoresceina depen-
2. El nevus sospechoso tiene una o més de las caracteristicas den de la cantidad de pigmentacién dentro del nevus y los
siguientes: cambios asociados del EPR que lo recubre. La mayoria de
e Presencia de sintomas, como metamorfopsia o fotopsia. los nevus coroideos son avasculares y pigmentados, dando
¢ Una lesién superior a 5 mm de didmetro y superiora 1 mm lugar a hipofluorescencia causada por bloqueo de la fluores-
de espesor (Fig. 11.36). cencia coroidea de fondo. Si el nevus se asocia con drusas en

la superficie, esto dard lugar a dreas de hiperfluorescencia
(Fig. 11.38b). Sin embargo, la angiografia con fluoresceina
no es Util para distinguir un melanoma pequefio de un nevus.
2. La ecografia muestra una lesién plana o ligeramente sobre-
elevada con una reflectividad interna elevada (Fig. 11.39).

Tratamiento

1. Los nevus tipicos no requieren seguimiento porque el ries-
go de transformacion maligna es extremadamente bajo.

2. Los nevus sospechosos deben ser examinados inicialmen-
te cada 3-6 meses y después cada 9-12 meses con fotografia
del fondo de ojo y ecograffa para detectar la posibilidad de
crecimiento. Aunque es dificil detectar cambios pequefios en
el espesor mediante ecografia, una comparacion cuidadosa
de las fotografias del fondo de ojo, prestando una atencién
especial a la localizacién de sefiales de referencia como los
vasos sanguineos, suele ser un método fiable para constatar

Fig. 11.36
Nevus coroideo sospechoso.
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Fig. 11.38
(a) Nevus coroideo tipico con drusas superficiales; (b) angiografia con fluoresceina que muestra bloqueo de la fluorescencia de fondo y
una hiperfluorescencia de las drusas superficiales.

2. Signos
® Masa coroidea en forma de ciipula o placa y de color rojo-
naranja que se mezcla con la coroides de alrededor (Fig.
11.40). Pueden existir focos blancos sutiles en la superficie
del tumor y probablemente corresponden a metaplasia
fibrosa del EPR que lo recubre.

G=63dB 08 (LF)

Fig. 11.39
Ecografia en modo B de un nevus coroideo (ver texto).
(Cortesfa de M. Karolczak-Kulesza.)

el crecimiento. Cuando se documenta el crecimiento, hay
que reclasificar la lesién como melanoma coroideo y tratarlo
de acuerdo con ello.

Fig. 11.40

Hemangioma coroideo circunscrito Hemangioma coroideo circunscrito. (Cortesia de J.A, Shields
y A.Singh.)
El hemangioma coroideo circunscrito es un hamartoma vascular
raro y benigno que probablemente existe en el momento de nacer
pero que no se vuelve sintomatico hasta varios afios después. El ) _ .
tumor es casi siempre solitario y no se asocia con enfermedad sis- * La lesién suele medir entre 3 y 9 mm de didmetro y

témica, La mayorfa son estacionarios y algunos crecen lentamente. se localiza habitualmente en la zona yuxtapapilar o
macular.

3. Las complicaciones son degeneracién retiniana cistoide
secundaria que cubre el tumor, desprendimiento de retina

I. La presentacion tiene lugar en la cuarta o quinta décadas exudativo, invasién macular, degeneracién del EPR y fibro-
de la vida. con afectacién visual central unilateral. sis subretiniana.

Signos clinicos




Exploraciones especiales

I. La ecografia muestra una lesién ovalada o en placa
con un borde anterior marcado y una reflectividad interna
alta, pero sin excavacién coroidea o sombras orbitarias
(Fig. 11.41).

Fig. 11.41
Ecografia en modo B de un hemangioma coroideo circunscrito
(ver texto). (Cortesfa de S. Milewski.)

2. La angiografia con fluoresceina muestra llenado durante
la fase coroidea (Fig. 11.42a), hiperfluorescencia progresiva
durante la fase venosa y fuga tardia (Fig, 11.42b).

Fig. 11.42

Tumores intraoculares

Tratamiento

Las lesiones que ponen en peligro la visién se pueden tratar de
la siguiente forma:

I. Termoterapia transpupilar para las lesiones que no afec-
tan a la macula. Se puede administrar verde indocianina
como adjunto para aumentar la captacién de la energfa del
laser de diodo.

2. Radioterapia mediante irradiacién con haz externo a dosis
bajas respetando el cristalino o braquiterapia.

Hemangioma coroideo difuso

El hemangioma coroideo difuso suele afectar a mas de la mitad
de la coroides y crece muy lentamente. Se produce de forma
caracterfstica en pacientes con sindrome de Sturge-Weber ipsi-
lateral al lado del nevus flammeus (ver Capitulo 20).

I. La presentacion es en la tercera década de la vida con afec-
tacion visual.

2. Signos. Engrosamiento de la coroides y un color rojo inten-
so «en tomate ketchup», que es mas marcado en el polo pos-
terior (Fig. 11.43).

3. Las complicaciones son degeneracion retiniana cistoide
secundaria y desprendimiento de retina exudativo.

4. El tratamiento se realiza mediante radioterapia con haz
externo.

Tumores metastasicos

La coroides es con diferencia el lugar mds frecuente de las metds-
tasis uveales, correspondiendo a un 90% de ellas, seguida del iris

Angiografia con fluoresceina de un hemangioma coroideo circunscrito. (a) Fase precoz que muestra hiperfluorescencia debido

a llenado; (b) fase tardia que muestra fuga. (Cortesia de S. Milewski.)
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Fig. 11.43
Hemangioma coroideo difuso.

y el cuerpo ciliar. Los tumores metastasicos en la coroides son més
frecuentes que las neoplasias primarias pero su presencia suele ser
indetectable o estar ensombrecida por la enfermedad general del
paciente. El lugar primario més frecuente es la mama en las muje-
res y el bronquio en ambos sexos. Una metéstasis coroidea puede
ser la forma de presentacién inicial de un carcinoma bronquial,
mientras que una historia antigua de mastectomia es habitual en
las pacientes con tumores de mama. Otras localizaciones primarias
menos frecuentes son el tracto gastrointestinal, el rifién y el mela-
noma cutdneo. Sin embargo, la préstata es un lugar primario extra-
ordinariamente raro. La supervivencia del paciente suele ser mala,
con una media de 8-12 meses para todos los pacientes y de 15-17
meses para los que tienen carcinoma de mama. En las pacientes
con carcinoma de mama, los factores de riesgo de metdstasis

coroideas incluyen la diseminacién de la enfermedad en més de un
6rgano y la presencia de metastasis pulmonares y cerebrales.

Signos clinicos

l. La presentacion suele ser con afectacién repentina de la
vision, aunque las metdstasis pueden ser asintomdticas si se
sitdan lejos de la macula.
2. Signos
e Lesion ovalada o en placa, de color blanco-crema y creci-
miento rdpido, localizada generalmente en el polo poste-
rior (Fig. 11.44).

¢ El tumor raramente se sobreeleva lo suficiente porque
infiltra lateralmente (Fig. 11.45).

Fig. 11.44
Metastasis coroidea de un carcinoma de colon. (Cortesia
de S. Milewski.)

Fig. 11.45

Metastasis coroidea de un carcinoma
de mama. (Cortesia de M. Karolczak-
Kulesza.)
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e A veces los depésitos adoptan una forma globular y pue-
den simular un melanoma amelanético.

¢ ] os depésitos pueden ser multiples y afectan a ambos ojos
en el 10-30% de los casos.

e El desprendimiento de retina exudativo secundario es fre-
cuente y puede producirse en ojos con depdsitos relativa-
mente pequefios.

Exploraciones especiales

I. La ecografia muestra engrosamiento coroideo difuso y
reflectividad acistica interna moderada (Fig. 11.46).
2. La angiografia con fluoresceina muestra hiperfluorescen-
cia precoz (Fig. 11.47b) con tincién tardia difusa (Fig. 11.47¢
y d), pero, al contrario que los melanomas coroideos, no hay
una «circulacién dobles. Fig. 11.46

3. La biopsia, transescleral o por aspiracién con aguja fina, Ecografia de una metastasis coroidea (ver texto). (Cortesia
i, de M. Karolczak-Kulesza.)
puede ser ttil.

Fig. 11.47
(a) Metéstasis coroidea; (b) fase arterial de angiografia con fluoresceina que muestra hiperfluorescencia pero ausencia de una
«circulacion dobley; (c y d) fases tardias que muestran tincién. (Cortesia de S. Milewski.)
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4. Exploraciones sistémicas para detectar el tumor primario,
si es desconocido, u otras localizaciones metastasicas.

Tratamiento

I. Observacion, si ¢l paciente estd asintomético o recibe qui-
mioterapia sistémica.

2. Radioterapia, con haz externo o mediante braquiterapia si
el tumor es pequefio.

3. La termoterapia transpupilar es ttil para los depésitos de
espesor moderado y minima cantidad de liquido subretiniano.

4. El tratamiento sistémico del tumor primario puede ser
beneficioso para las metastasis coroideas.

5. Puede ser necesaria la enucleacion en caso de un ojo ciego
doloroso.

Coristoma 6seo coroideo

El coristoma 6seo coroideo (osteoma) es un tumor osificante
muy raro y benigno, de crecimiento muy lento y que afecta tipi-
camente a mujeres jévenes sanas. Se afectan ambos ojos en alre-
dedor del 25% de los casos, pero no necesariamente de forma
simultdnea.

|. La presentacion es en la segunda o tercera décadas de la
vida con afectacién visual gradual si estd afectada la macula.

2. Signos. Lesion de color amarillo-naranja, con bordes bien
definidos, festoneados, y habitualmente situada en el polo
posterior (Fig. 11.48). El tumor crece muy lentamente con el
desarrollo de cambios en el EPR que lo recubre (Fig. 11.49).

3. Complicaciones. La neovascularizacién coroidea secunda-
ria es frecuente y responde mal a la fotocoagulacién con laser.

4. La angiografia con fluoresceina muestra un patrén jas-
peado difuso de hiperfluorescencia durante las fases precoz y
tardfa.

Fig. 11.48
Coristoma éseo coroideo.

Fig. 11.49
El mismo ojo de la figura anterior varios afios después muestra
cambios en el epitelio pigmentario retiniano superpuestos.

5. La ecografia muestra una lesiéon muy densa altamente
reflectiva (hueso) que oculta el tejido orbitario situado tras
ella (Fig. 11.50).

Fig. 11.50
Ecografia de un coristoma 6seo coroideo (ver texto).

Melanocitoma

El melanocitoma es un tumor benigno y muy pigmentado que
puede aparecer en cualquier lugar del tracto uveal, aunque es
mds frecuente que se origine en los melanocitos dendriticos de
la dvea en la l14mina cribosa de la cabeza del nervio 6ptico. Los
melanocitomas uveales anteriores pueden dar lugar a necrosis
aguda, que puede causar uveitis, dispersién del pigmento y glau-
coma secundario. Al contrario que el melanoma coroideo, el
melanocitoma afecta tipicamente a individuos de piel oscura,
aunque puede producirse también en personas de piel clara.

l. La presentacion del melanocitoma de la cabeza del nervio
optico suele ser un hallazgo casual, aunque en ocasiones un
tumor situado profundamente produce disfuncién del nervio
optico.




2. Signos. Lesion negra con bordes en flequillo que general-
mente ocupa la parte inferior de la papila 6ptica (Fig. 11.51).
A veces, el tumor estd sobreelevado y ocupa toda la superfi-
cie papilar.

Fig. 11.51
Melanocitoma de la cabeza del nervio éptico.

3. Las complicaciones, que son raras, incluyen transforma-
cién maligna y obstruccién vascular retiniana central secun-
daria a necrosis tumoral espontanea.

4. No es preciso tratamiento excepto en el caso muy raro de
transformacién maligna.

§. El diagnéstico diferencial incluye melanoma coroideo que
invade la cabeza del nervio 6ptico e hiperplasia reactiva del
EPR.

. Linfoma

El linfoma del sistema nervioso central intraocular primario es
un linfoma muy maligno, de células B grandes (no Hodgkin),
difuso e infrecuente. Se origina dentro del cerebro, médula espi-
nal, leptomeninges y/o el 0jo, y tiene un mal prondstico, con una
tasa de supervivencia a los 5 afios inferior al 33%.

Signos del SNC

l. En la presentacién se observan los siguientes cuatro perfi-
les:
¢ Noédulos intracraneales miiltiples o solitarios.
e ] esiones meningeas o periventriculares difusas.
e Masas espinales intradurales localizadas.
e Afectacién intraocular.

Tumores intraoculares

2. El diagnéstico suele hacerse mediante identificacion de lin-
focitos malignos en el cerebro, liquido cefalorraquideo o
humor vitreo.

Signos oculares

El linfoma tiende a afectar al humor vitreo y la retina y a menu-
do representa un reto diagnéstico, enmascarado bajo una apa-
rente uveitis. LLos hallazgos oculares suelen preceder a la afecta-
cién del SNC en meses o algunos afios, y sélo el 20% de los
pacientes tienen lesiones oculares en el momento del diagndsti-
co de la enfermedad del SNC. Pueden estar afectados ambos
ojos en el 80% de los casos, pero la gravedad de la enfermedad
suele ser asimétrica.

I. Uveitis anterior crénica que no responde a los corticoides.
2. Uveitis intermedia en un paciente anciano que inicial-
mente puede responder a los corticoides pero que después
deja de hacerlo. El humor vitreo muestra tipicamente grandes
actimulos o ldminas compuestas de células malignas.
3. Segmento posterior
e Habitualmente se observan infiltrados multifocales, gran-
des y amarillentos, por debajo del EPR (Fig. 11.52). La
coalescencia de las lesiones puede formar un anillo que es
patognomonico de linfoma intraocular (Fig. 11.53).

Fig. 11.52
Infiltrados subretinianos linffomatosos multifocales. (Cortesia
de A. Cruess.)

e Las manifestaciones menos frecuentes son infiltrados reti-
nianos difusos que simulan una retinitis viral, cobertura y
oclusién vasculares, y lesiones blancas profundas, finas y
multifocales, que se pueden confundir con inflamacién.

4. Las exploraciones incluyen la valoracién neuroldgica, RM,
puncién lumbar y biopsia del vitreo.

Tratamiento

I. El tratamiento sistémico se realiza con radioterapia con
haz externo de los ojos a dosis altas, a veces junto con radio-
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Fig. 11.53
Infiltracion subretiniana linfomatosa anular. (Cortesia de B. Damato.)

terapia de todo el cerebro y/o quimioterapia sistémica o
intratecal.

2. Se puede emplear metotrexato intravitreo como tratamien-
to primario y para las recurrencias después del tratamiento
sistémico.

.Tumores de la retina
y la cabeza del nervio
optico

Retinoblastoma

El retinoblastoma es el tumor intraocular maligno primario mas
frecuente en la infancia. No obstante, es un tumor raro, y se
produce sélo en aproximadamente 1 de cada 20.000 recién
nacidos vivos, suponiendo alrededor del 3% de todos los can-
ceres infantiles.

Genética

El retinoblastoma deriva de la transformacién maligna de las
células retinianas primitivas antes de la diferenciacion final.
Estas células desaparecen durante los primeros afios de vida,
por lo que el tumor raramente se ve después de los 3 afios de
edad. El retinoblastoma puede ser hereditario o no. El gen que
predispone al tumor (gen RPEI) se localiza en la regién 14 del
brazo largo del cromosoma 13 (13q14).

l. Elretinoblastoma hereditario (germinal) supone el 40% de
los casos. En estos pacientes, un alelo de RPE! (un gen
supresor tumoral) ha mutado en todas las células corporales.
Cuando un suceso mutdgeno posterior («second hit») afecta
al segundo alelo, la célula experimenta una transformacién
maligna. Todas las células retinianas precursoras contienen

la mutacién inicial, por lo que estos nifios presentan tumores

bilaterales y multifocales. Los casos familiares también

suponen una predisposicién a canceres no oculares, princi-

palmente pinealoblastoma (retinoblastoma trilateral) y osteo-

sarcoma. El riesgo de una segunda neoplasia aumenta enor-

memente si se ha empleado irradiacién con haz externo para

tratar el tumor original, y el segundo tumor tiende a surgir

dentro del campo irradiado.

¢ El riesgo de transmisién de la mutacion del gen es del
50%, y debido a la elevada penetrancia el 40% de los des-
cendientes de un superviviente de un retinoblastoma here-
ditario presentaran el tumor.

® Los padres no afectados de un nifio con retinoblastoma
bilateral y sin historia familiar tienen una probabilidad del
40% de tener otro hijo afectado.

¢ Algunos casos familiares se presentan con enfermedad ini-
cialmente unilateral, y aproximadamente el 15% de los
pacientes con retinoblastoma hereditario sélo tienen afec-
tacién unilateral.

El retinoblastoma no hereditario (somdtico) supone el

60% de los casos. El tumor es unilateral, no transmisible y no

predispone al paciente a un mayor riesgo de un segundo cdn-

cer no ocular. El 85% de los pacientes con retinoblastoma

unilateral entran en esta categoria.

S

Presentaciéon

La inmensa mayoria de los casos se presenta durante los prime-
ros 2 afios de vida. Los nifios con tumores bilaterales tienden a
presentarse antes (promedio de 12 meses) que los que tienen
afectacion unilateral.

I. La leucocoria (reflejo pupilar blanco) es el signo mds fre-
cuente y supone hasta el 60% de los casos (Fig. 11.54).

Fig. 11.54
Leucocoria izquierda causada por retinoblastoma avanzado.
(Cortesia de C. Barry.)

2. El estrabismo es el segundo signo en frecuencia (20%). Por
lo tanto, es obligatorio el examen del fondo de ojo en todos
los casos de estrabismo en la infancia.

3. El glaucoma secundario, que puede asociarse o no con
buftalmos, es infrecuente.

4. La invasion unilateral del iris en nifios mayores (edad
media de 6 afios) puede manifestarse como nédulos multifo-
cales (Fig. 11.55), de forma similar a la inflamacién granulo-
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matosa, o seudohipopién (sindrome de mascarada) (Fig. No supone necesariamente una extension extraocular y el
11.56). Por lo tanto, es importante pensar en el retinoblasto- mecanismo exacto no se conoce.

ma dentro del diagnéstico diferencial de una uveitis crénica 6. En los casos no atendidos puede producirse una invasién
no habitual en los nifios. orbitaria (Fig. 11.58).

Fig. 11.55
Multiples nédulos en el iris debidos a invasion
por un retinoblastoma.

Fig. 11.58
Invasion de la érbita por un retinoblastoma no atendido.

7. La enfermedad metastasica de los ganglios regionales y
el cerebro antes de la afectacién ocular es rara.

) -

A

blastoma trilateral» antes del diagndstico de afectacién ocu-
lar es muy raro.

9. En la exploracién rutinaria de un paciente que se sabe
que tiene riesgo.

Signos

Debe realizarse una oftalmoscopia indirecta con indentacién
escleral en ambos ojos después de una midriasis completa. Sino
se emplea indentacién escleral, puede no detectarse un tumor
Fig. 11.56 que se origine por delante del ecuador y en algunos casos puede
Seudohipopién debido a invasion del segmento anterior existir mas de un tumor en el mismo ojo. Los signos clinicos
o un e dependen del tamaiio del tumor y de su patrén de crecimiento.

5. Puede aparecer inflamacién orbitaria que simula una celu- I. Un tumor intrarretiniano precoz es una lesién blanca en

litis orbitaria o preseptal en tumores necréticos (Fig. 11.57). placa (Figs. 11.59 'y 11.60).
2. Un tumor endofitico crece interiormente hacia el vitreo,

proyectdndose desde la superficie retiniana como una masa
blanca friable, como queso, y que frecuentemente se asocia
con vasos sanguineos sobre su superficie (Fig. 11.61).
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Fig. 11.59
Retinoblastoma intarretiniano pequefio.

Fig. 11.62
Retinoblastoma exofitico. (Cortesia de S. Milewski.)

Fig. 11.60

Retinoblastoma.
Fig. 11.63
Desprendimiento de retina causado por un retinoblastoma
exofitico.

2. La TC pone de manifiesto una afectacién importante del ner-
vio 6ptico, orbitaria y extensién al SNC, y la presencia de
pinealoblastoma y calcificacién (Fig. 11.64). Sin embargo,
suporne una dosis significativa de irradiacién que puede ser
peligrosa en pacientes con mutaciones germinales.

3. La RM no puede detectar calcificaciones, pero es superior a
la TC para la evaluacién del nervio éptico y la deteccion de
pinealoblastoma, especialmente cuando se emplea un medio
de contraste. L.a RM también puede ser ttil para diferenciar
el retinoblastoma de cuadros similares.

4. Las exploraciones sistémicas como puncién medular y
puncién lumbar se llevan a cabo sélo en pacientes con
afectacion del nervio 6ptico o evidencia de extensién
extraocular.

Fig. 11.61
Retinoblastoma endofitico. (Cortesia de C. Barry.)
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 Fig. 11.64

TC que muestra la presencia de retinoblastomas bilaterales
avanzados. (Cortesia de K. Nischal.)

Tratamiento

1 .4 modalidad de tratamiento estd enormemente relacionada con
¢! tamafio del tumor, su localizacién y los hallazgos asociados
como desprendimiento de retina, siembras tumorales subreti-
mianas y vitreas, y el estado del otro ojo.

I. Los tumores pequefios, de no més de unos 4 mm de dié-
metro y 2 mm de espesor, sin siembras en el humor vitreo o
subretinianas, se pueden tratar con termoterapia transpupilar
con laser o crioterapia. Esta dltima es especialmente titil para
los tumores preecuatoriales que son dificiles de alcanzar con
laser (Fig. 11.65).

Fig. 11.65
Pequefio retinoblastoma periférico observado con indentacién
escleral.

Tumores intraoculares

2. Tumores medianos

a. La braquiterapia esti indicada para tumores de no més de
12 mm de didmetro y 6 mm de espesor, que no son adecua-
dos para la termoterapia o la crioterapia, siempre que no
exista siembra en el humor vitreo. Después del tratamiento
el tumor regresa dejando un residuo calcificado (Fig. 11.66).

Fig. 11.66
Regresién de un retinoblastoma con restos calcificados.

b. La quimioterapia se realiza con una combinacién de car-
boplatino, vincristina y etopdsido, que se puede asociar
con ciclosporina. Estos farmacos se administran por via
endovenosa en ciclos de 3 semanas durante un perfodo de
4 a9 meses dependiendo de la actividad de la enfermedad.
Esto puede continuarse con tratamiento local mediante
braquiterapia o termoterapia transpupilar para consolidar
el control del tumor.

c. Laradioterapia con haz externo debe evitarse si es posi-
ble, ya que supone un alto riesgo de complicaciones como
formaci6n de catarata, retinopatia por radiacién y defor-
midades cosméticas. En los pacientes con mutaciones
germinales también hay un riesgo significativo de inducir
una segunda neoplasia como sarcomas éseos o del tejido
conectivo.

3. Tumores grandes (Fig. 11.67)

a. La quimioterapia se emplea para reducir el tumor (qui-
miorreduccién) de forma que el tratamiento local pueda
aplicarse posteriormente a un tumor de menor volumen,
evitando de esta forma la enucleacién o la radioterapia
con haz externo. La quimioterapia también tiene un efec-
to beneficioso si existe un tumor pequefio en el otro ojo.

b. La enucleacion estd indicada si la quimiorreduccién fra-
casa, debido al mal prondstico visual y al riesgo elevado
de recurrencia con otras modalidades terapéuticas. La
enucleacién debe llevarse a cabo con una manipulacién
minima y es obligatorio obtener un trozo grande de nervio
optico (8-12 mm). No existe contraindicacién para la
insercién de un implante orbitario. Desgraciadamente, el

acortamiento posterior de los pliegues y la retraccién del
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Fig. 11.67
Gran retinoblastoma con nuevos vasos superficiales.

implante (sindrome del hueco postenucleacion) pueden
precisar una intervencion quirtrgica posterior.

4. La extension extraocular mds alld de la lamina cribosa se
trata con gquimioterapia despucs de la enucleacion. La exten-
sion al extremo de corte del nervio optico, o fa extension por
la esclerotica. se trata con quimioterapia e irradiacion de la
Orbita afectada.

5. La enfermedad metastasica se trata con altas dosis de qui-
mioterapia. Los pacientes con células malignas en el liquido
cefalorraquideo pueden precisar metotrexato intratecal.

Factores prondstico

La tasa de mortalidad global por el tumor es del 2-3% y se rela-

clona con los factores prondstico siguientes:

1. Tamano del tumor y su localizacion. Pequenios tumores
posteriores tienen una tasa global de supervivencia elevada
pero no hay una diferencia significativa entre los tipos endo-
[fico y exofitico.

2. Diferenciacion celular. La tasa de mortalidad de los pacien-
tes cuyos (umores tienen rosetas abundantes (Fig, 11.68) es

Retinoblastoma bien indiferenciado con abundantes rosetas.
(Cortesia de A, Garner.)

2

mucho menor en comparacion con los tumores altamente indi-
ferenciados (Fig. 11.69).

Retinoblastoma muy indiferenciado. (Cortesia de A, Garner)

3. La afectacion del nervio optico mis alld del punto de
transeccion quirdrgica se asocia con una tasa de mortalidad
elevada.

4. Lainvasion coroidea o de las venas vorticosas favorece la
diseminacion hematdgena v también es un factor pronostico
adverso.

5. La diseminacion extraescleral tiene un prondstico grave.

Diagnéstico diferencial

I. El vitreo primario hiperplasico persistente es una causa
importante de leucocoria congénita (Fig, 11.70). Se produce

Fig. 11.70
Leucocoria por vitreo hiperplasico primario persistente.

tipicamente en un ojo microftdlmico y casi siempre es unilate-
ral. Se caracteriza por una masa retrolental dentro de la cual se
insertan unos procesos ciliares agrandados (Fig. 11.71). Con el
tiempo la masa se contrae y estira de los procesos ciliares cen-
tralmente de forma que se pueden ver a través de la pupila. Una
dehiscencia asociada que afecta a la capsula posterior puede
dar lugar a fa posterior formacion de una catarata.

LLa enfermedad de Coats es casi siempre unilateral, mds
frecuente en ninos y tiende a presentarse mds tarde que el
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1. Laincontinentia pigmenti (sindrome de Bloch-Sulzberger) es
una enfermedad rara y ligada al cromosoma X que afecta a
nifias. Se caracteriza por dermatitis vesiculobullosa (Fig. 11.73)
en el tronco y las extremidades. También hay malformaciones
de dientes, pelo, ufias, huesos y sistema nervioso central. Apro-
ximadamente una tercera parte de las nifias presentan despren-
dimiento retiniano cicatricial que puede causar leucocoria en el
primer afio de vida (Fig. 11.74).

Fig. 11.71
Vitreo hiperplasico primario persistente.

retinoblastoma. Se caracteriza por vasos sanguineos retinia-
nos telangiectasicos, exudado intra y subretiniano extenso y
desprendimiento de retina exudativo (ver Capitulo 14).

3. La retinopatia de la prematuridad, si es avanzada,
puede causar desprendimiento de retina y leucocoria. El
diagndstico suele ser sencillo debido a la historia de prema-
turidad y bajo peso al nacer (ver Capitulo 14).

4. Toxocariasis (ver Capitulo 10).

a. Laendoftalmitis cronica por Toxocara puede causar una
membrana ciclitica y una pupila blanca.

b. El granuloma por Toxocara en el polo posterior puede
parecer un retinoblastoma endofitico (Fig. 11.72).

Fig. 11.73
Dermatitis vesiculobullosa en una incontinentia pigmenti.

Fig. 11.74
Desprendimiento de retina cicatricial en una incontinentia pigmenti.

Fig. 11.72
Granuloma por Toxocara que simula un retinoblastoma endofitico.
8. Se cree que el retinocitoma (retinoma) es una variante
benigna del retinoblastoma. Se caracteriza por una masa cal-

. La uveitis intermedia puede simular el tipo infiltrante
difuso de retinoblastoma que se ve en los nifios de més edad
(ver Capitulo 10).

cificada asociada con alteracién del EPR vy atrofia coriorreti-
niana (Fig. 11.75). Su aspecto es notablemente similar al del
retinoblastoma después de la irradiacién (ver Fig. 11.66).

6. La displasia retiniana se caracteriza por la presencia en el
nacimiento de una membrana retrolental rosada o blanca en
un ojo microftdlmico, con una cdmara anterior poco profun-
da y procesos ciliares agrandados. Los casos unilaterales no
suelen asociarse con anomalfas sistémicas. Los pacientes con
afectacidn bilateral pueden tener la enfermedad de Norrie o
los sindromes de Warburg, Patau y Edward.

9. Astrocitoma retiniano (ver después).

Astrocitoma retiniano

El astrocitoma de la retina o la cabeza del nervio dptico es un
tumor raro, benigno y que no compromete la visién. Aunque a
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Fig. 11.77

Fig. 11.75 Astrocitoma retiniano plano. (Cortesia de C. Barry)
Retinocitoma. (Cortesia de K. Nischal )

veces ocurre aisladamente, se observa con mayor frecuencia en
pacientes con esclerosis tuberosa (ver Capitulo 20). Alrededor
del 50% de los pacientes con esclerosis tuberosa tienen astroci-
tomas del fondo de 0jo, que pueden ser mdltiples y son bilatera-
les en aproximadamente el 15% de los casos.

Signos

e El aspecto mds comiin es una lesién nodular semitranslicida
(Fig. 11.76) o una lesion blanca, bien circunscrita y relativa-
mente plana (Fig. 11.77).

Fig. 11.78
Astrocitomas retinianos de larga evolucién.

Fig. 11.76
Astrocitoma retiniano nodular.

e Mis tarde, el tumor se vuelve mas sélido y blanco y puede,
en la exploracién superficial, parecerse a un retinoblastoma
(Fig. 11.78).

e El desarrollo de muiltiples dreas de calcificacion dentro de un
tumor de larga evolucién puede originar un aspecto fosiliza-
do, en mora (Fig. 11.79).

Fig. 11.79
Astrocitoma retiniano en mora calcificado.




Hemangioma capilar retiniano

El hemangioma capilar de la retina o la cabeza del nervio 6pti-
co es un hamartoma vascular raro, que compromete la visién y
que puede presentarse aisladamente (enfermedad de von Hip-
pel). Sin embargo, aproximadamente el 50% de los pacientes
con hemangiomas capilares solitarios y practicamente todos los
pacientes con lesiones multiples tienen enfermedad sistémica.
La combinacién de lesiones oculares y sistémicas se denomina
sindrome de von Hippel-Lindau (V-H-L) (ver Capitulo 20). La
prevalencia de hemangiomas capilares retinianos en los pacien-
tes con V-H-L es aproximadamente del 60%.

Endofitico

I. La presentacion suele ser durante la segunda o tercera
décadas de la vida, generalmente con afectacién ocular uni-
lateral o bilateral en el despistaje, o con afectacién visual.

2. Signos (en orden cronolégico)
¢ Una lesién roja y muy pequeiia localizada en el lecho capi-

lar entre una arteriola y una vénula (Fig. 11.80).
¢ Un pequefio nédulo bien definido (Fig. 11.81).

Fig. 11.80
Hemangioma capilar retiniano precoz.

Fig. 11.81
Hemangioma capilar retiniano. (Cortesia de S. Milewski.)

Tumores intraoculares

e Una masa redonda, mds grande y de color rojo-naranja,
que se asocia con dilatacién y tortuosidad de la arteria que
aporta sangre y de la vena de drenaje como resultado de
comunicaciones arteriovenosas de forma que ambos vasos
son parecidos (Fig. 11.82).

Fig. 11.82
Dilatacién y tortuosidad vasculares asociadas con un hemangioma
capilar retiniano.

3. La angiografia con fluoresceina muestra una hiperfluo-
rescencia precoz (Fig. 11.83a) y fuga tardia de colorante
(Fig. 11.83b).

4. Las complicaciones son formacién de exudado denso en el
drea que rodea el tumor y/o en la médcula (ver Fig. 11.85),
edema macular, formacién de una membrana epirretiniana,
desprendimiento de retina que puede ser por traccién o exu-
dativo, y hemorragia vitrea.

Otros tipos

I. El hemangioma exofitico es menos frecuente, se origina
en la retina externa en la regién yuxtapapilar y se presenta
con pérdida de visién. Se caracteriza por una lesién sésil mal
definida con vasos sanguineos dilatados, que se puede aso-
ciar con edema de retina y hemorragia (Fig. 11.84). Tiene un
riesgo elevado de desprendimiento de retina exudativo.

2. Hemangioma de la cabeza del nervio éptico (Fig. 11.85).

Tratamiento

I. La fotocoagulacion con laser de argén suele emplearse
para pequeflos tumores periféricos (Fig. 11.86a). Después de
un tratamiento con éxito el calibre de los vasos nutricios
vuelve a la normalidad (Fig. 11.86b).

2. La crioterapia se emplea para tumores periféricos mas
grandes o para los que tienen desprendimiento de retina exu-
dativo. El tratamiento vigoroso de una lesién grande puede
causar un desprendimiento de retina exudativo temporal pero
amplio.

3. La braquiterapia se emplea para lesiones con un tamafio
equivalente a una o dos veces la papila Sptica.

4. La cirugia vitreorretiniana puede ser precisa para una
hemorragia vitrea que no se reabsorbe, fibrosis epirretiniana
o desprendimiento de retina por traccidn. Si es adecuada, el
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Fig. 11.83

(a) Angiograffa con fluoresceina precoz de hemangiomas capilares retinianos que muestra hiperfluorescencia debida a lienado, (b) fase

tardia que muestra fuga. (Cortesia de S. Milewski.)

Fig.11.84
Hemangioma capilar retiniano exofitico. (Cortesia de S. Milewski.)

tumor puede ser destruido mediante fotocoagulacion con
endolaser.

Deteccién precoz

Es imposible predecir qué pacientes con lesiones retinianas ten-
drén también tumores sistémicos ocultos, por lo que el oftalmdlo-
go debe derivar a estos pacientes para una valoracién completa
sistémica y neurolégica. Ademds, se debe buscar el tumor en los
familiares, ya que existe un patrén de herencia dominante de la
enfermedad. Ademas de la exploracion fisica del paciente, debe
realizarse regularmente el siguiente protocolo de deteccién en los
pacientes con V-H-L establecida y los familiares con riesgo:

|. Cribado anual
e Examen del ojo, exploracién fisica y determinacién de la
presion arterial.

Fig. 11.85
Hemangioma capilar de la cabeza del nervio 6ptico con
exudados maculares. (Cortesia de K. Nischal.)

e Ecografia renal a partir de los 16 afios de edad.
e Recogida de orina de 24 horas para determinar las cifras de
dcido vanililmandélico y de catecolaminas a partir de los
10 afios de edad para detectar la presencia de un feocro-
mocitoma.
2. Cribado cada 3 afios con RM abdominal y cerebral a par-
tir de los 15 aftos de edad.

Hemangioma cavernoso retiniano

El hemangioma cavernoso de la retina o de la cabeza del ner-
vio 6ptico es un hamartoma vascular, raro, congénito y uni-
lateral. Un pequefio porcentaje de pacientes tiene lesiones
similares que afectan a la piel y el SNC. La combinacién se
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Fig. 11.86
(a) Hemangioma capilar retiniano, (b) después de fotocoagulacion con laser.

hereda de forma autosémica dominante y se denomina faco-
matosis neurooculocutdanea o, de forma alternativa, caverno-
ma nuiltiple.

I. La presentacion es durante la segunda o tercera décadas de
la vida con hemorragia vitrea 0. mas habitualmente. como un
hallazgo casual,

2. Los signos varian desde una coleccion de aneurismas (g,
11.87) hasta un complejo elaborado de anomalfas vascula-
res en la retina (Fig. 11.88) o la cabeza del nervio 6ptico
(Fig. 11.89) que en raras ocasiones pueden sangrar (Fig,
11.90), Debido al lento flujo de sangre dentro del tumor. los
glébulos rojos pueden sedimentar y separarse del plasma,

dando lugar a un depdsito o niveles liquidos dentro de la

lesion. Fig. 11.88
Hemangioma cavernoso retiniano.

Fig. 11.89
Fig. 11.87 Hemangioma cavernoso de la cabeza del nervio optico. (Cortesia
Pequefio hemangioma cavernoso retiniano. (Cortesia de S. Milewski.) de P Morse,)
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Fig. 11.91
Fig. 11.90 (a) Hemangioma racemoso retiniano; (b-d) angiografia
Hemorragia de un hemangioma cavernoso retiniano. con fluoresceina que muestra llenado pero ausencia de fuga.

(Cortesia de M. Karolczak-Kulesza.)

3. El tratamiento no es necesario en la mayorfa de los casos,  mente angiomas retinianos, melanomas coroideos amelandticos
aunque la vitrectomfa puede ser necesaria por la rara even- vy telangiectasia retiniana.
tualidad de hemorragia vitrea que no se reabsorbe.
. La presentacion es en la quinta o sexta décadas de la vida
con visién borrosa debido a exudacién macular.

Hemangioma racemoso retiniano 2. Signos. Una masa retiniana o subretiniana, amarilla, muy
— ‘ I e — vascularizada y solitaria, con vasos nutricios y de drenaje
El hemangioma racemoso de la retina y la cabeza del nervio normales (Fig. 11.92).

dptico es una malformacién arteriovenosa congénita, rara y
habitualmente unilateral, en la que hay una comunicacién direc-
ta entre las arterias y las venas sin un lecho capilar intermedio.
Algunos pacientes también tienen lesiones ipsilaterales que
afectan al cerebro medio, region frontal basal y fosa posterior.
Esta asociacién se denomina sindrome de Wyburn-Mason. La
afectacion cerebral puede dar lugar a hemorragia espontdnea o
epilepsia. A veces, las malformaciones pueden afectar al maxi-
lar, la mandibula y la érbita. También se han descrito lesiones
cutdneas faciales.

I. La presentacion puede ser con afectacién visual o, mds
habitualmente, como un hallazgo casual.

2. Signos. Los vasos sanguineos estdn agrandados, son tortuosos
y a menudo mas numerosos que en un fondo de ojo normal, y
la vena y la arteria son de un color similar (Fig. 11.91a).

3. La angiografia con fluoresceina muestra ausencia de fuga
(Fig. 11.91b-d), pero las lesiones muy grandes pueden dar Fig. 11.92
lugar a exudacién y hemorragia en alguna ocasién. Tumor proliferativo vascular retiniano. (Cortesia de B. Damato.)

4. No es preciso realizar tratamiento.

3. Las complicaciones incluyen hemorragia, exudacion,
Tumor proliferativo vascular retiniano edema macular cistoide, fibrosis epirretiniana y desprendi-
miento de retina exudativo.
El tumor vasoproliferativo retiniano es una lesion gliovascular 4. El tratamiento con crioterapia, fotocoagulacién con laser
rara que se produce habitualmente en individuos sanos. Se o braquiterapia puede resultar beneficioso, pero el prondsti-
puede confundir con una serie de otros trastornos, principal- co visual es reservado.




Tumores del epitelio
pigmentario retiniano

Hipertrofia congénita del epitelio
pigmentario retiniano

La hipertrofia congénita del epitelio pigmentario retiniano
(HCEPR) es una lesién benigna frecuente que puede ser: (a)
tipica, solitaria o agrupada, o (b) atipica. Es importante diferen-
ciar los dos tipos porque la tltima puede tener importantes
implicaciones sistémicas.

Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario
retiniano tipica

I. Solitaria
¢ Lesion unilateral, plana, de color gris oscuro o negro, bien
delimitada, redondeada u ovalada, con un tamaio de una a
tres veces el didmetro papilar, y frecuentemente con un
halo de hipopigmentacién justo por dentro del margen
externo de la lesién (Fig. 11.93).

Fig. 11.93
Hipertrofia congénita solitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano con despigmentacién periférica.

e Se pueden observar lagunas despigmentadas que a menu-
do se agrandan o se unen, especialmente en los pacientes
de mds edad (Fig. 11.94).

e Algunas lesiones pueden volverse casi totalmente despig-
mentadas con tan sélo un fino halo de pigmento residual en
su margen (Fig. 11.95).

2. Agrupada

e [esiones generalmente unilaterales, de tamafio variable,
claramente circunscritas, redondeadas, ovaladas, de color
gris oscuro o negro, a menudo organizadas segin un
patrén que simula huellas de animal (pigmentacidn en
huellas de 0so) (Fig. 11.96).
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Fig. 11.94
Hipertrofia congénita solitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano con lagunas centrales hipopigmentadas.

Fig. 11.95

Hipertrofia congénita solitaria tipica del epitelio pigmentario
retiniano que esta casi completamente hipopigmentado aparte
del anillo periférico.

Fig. 11.96
Hipertrofia congénita agrupada tipica del epitelio pigmentario
retiniano.
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e [.as lesiones suelen estar confinadas a un sector o un cuadran-
te del fondo de ojo con las manchas mds pequeiias habitual-
mente localizadas mds centralmente.

Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario
retiniano atipica

|. Signos
® I esiones multiples, bilaterales, ampliamente separadas, fre-
cuentemente ovaladas o fusiformes, de tamafio variable y
asociadas con hipopigmentacién en un margen (Fig. 11.97).

Fig. 11.97
Hipertrofia congénita atipica del epitelio pigmentario retiniano.
(Cortesia de B. Jay.)

e [a distribucion de las lesiones es al azar y pueden ser pig-

mentadas, despigmentadas o heterogéneas.
2. Implicaciones sistémicas

a. La poliposis adenomatosa familiar (PAF) es un trastorno
con herencia dominante que se caracteriza por la presencia
de pélipos adenomatosos distribuidos por todo el recto y el
colon, y que suele empezar a desarrollarse en la adolescencia
(Fig. 11.98). Si no se trata, pricticamente todos los pacientes

Fig. 11.98
Poliposis adenomatosa intestinal.

con PAF presentan carcinoma de la region colorrectal hacia
los 50 afos de edad. A partir de los 10 afios de edad las per-
sonas con riesgo deben someterse a exploraciones endoscé-
picas periddicas, y hay que llevar a cabo una colectomia total
profilctica pronto en la vida adulta en todas las personas
afectadas. Debido al patrén de herencia dominante, es obli-
gatoria una vigilancia intensiva de los miembros de la fami-
lia. El gen PAF se ha identificado en 5q21-q22. De esta
forma, el andlisis de genética molecular puede identificar a
los portadores de la enfermedad en casos seleccionados.
Mis del 80% de los pacientes con PAF tienen una HCEPR
que estd presente al nacer. Un criterio positivo de PAF es la
presencia de al menos cuatro lesiones independientemente
de su tamafio, 0 al menos dos lesiones una de las cuales debe
ser grande. Por lo tanto, estas lesiones del fondo de ojo en un
miembro de la familia deben hacer sospechar una PAF.

b. Elsindrome de Gardner se caracteriza por la presencia de
PAF, osteomas del craneo y la mandibula, y tumores de
partes blandas cutineas como quistes epidermoides, lipo-
mas y fibromas.

c. Elsindrome de Turcot se caracteriza por la presencia de
PAF y tumores del SNC, especialmente meduloblastoma
y glioma.

Hamartoma combinado del epitelio
pigmentario retiniano y la retina

El hamartoma combinado del EPR y la retina es una malforma-
cién rara y generalmente unilateral que puede ser yuxtapapilar o
periférica. Afecta predominantemente a hombres y se encuentra
con mayor frecuencia en pacientes con neurofibromatosis-2.

l. Yuxtapapilar

a. Lapresentacion es en la segunda infancia o la edad adul-
ta precoz con visién borrosa y metamorfopsia.

b. Signos. Una pigmentacién ligeramente sobreelevada, pro-
funda, de color gris-marrén y asociada con gliosis intra y
epirretiniana variable, una fina red de capilares dilatados
y tortuosidad vascular (Fig. 11.99).

Fig. 11.99
Hamartoma combinado yuxtapapilar del epitelio pigmentario
retiniano y la retina.




2. Periférico
a. Lapresentacion es en la primera infancia con estrabismo.
b. Signos. Una cresta lineal asociada con vasos sanguineos

estirados.

3. Las complicaciones incluyen distorsion de la retina y/o la
cabeza del nervio éptico (Fig. 11.100), edema macular, neo-
vascularizacién coroidea y, raramente, retinosquisis y des-
prendimiento de retina.

Fig. 11.100
Distorsion de la retina por un hamartoma combinado
del epitelio pigmentario retiniano y la retina.

Tumores intraoculares

4. Se puede intentar el tratamiento de las membranas epirre-
tinianas mediante cirugia vitreorretiniana, pero los resultados
visuales suelen ser decepcionantes.

Hamartoma del epitelio pigmentario
retiniano

Es una pequeiia lesién de color negro azabache, muy infrecuen-
te, que afecta al EPR, a menudo en la mécula, y que tiene ten-
dencia a extenderse en la superficie retiniana interna de alrede-
dor (Fig. 11.101).

Fig. 11.101
Hamartoma del epitelio pigmentario retiniano.
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