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RESUMEN

Introduccion: El melanoma uveal, es el cancer intraocular mas comun en adultos, representa cerca
del 3 % al 5 % de todos los melanomas; con un pico de incidencia en hombres en la sexta década de
la vida.

Objetivo: Describir la presentacion clinica, diagndstico y tratamiento de una paciente con melanoma
uveal.

Caso clinico: Paciente femenina de 39 afios de edad, con antecedentes de salud, quien acudié a
consulta por presentar dolor intenso de doce dias de evolucién localizado en el ojo derecho, asociado a
pérdida de la visién, dolor a los movimientos oculares, astenia y anorexia. Al examen fisico se
encontré edema palpebral severo, abundantes secreciones mucopurulentas, quémosis conjuntival en
360 grados marcado e hiperemia cilio-conjuntival en el ojo derecho. Se realizaron estudios analiticos e
imagenoldgicos. Al analizar el resultado de la exploracion fisica y los complementarios se decidid la
intervencidon quirdrgica consistente en la exenteracion orbitaria derecha, esfenoidectomia vy
etmoidectomia transorbitaria derecha. Con una evolucidn satisfactoria fue egresada del centro

hospitalario. La biopsia informd un melanoma coroideo.
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Conclusiones: El melanoma coroideo es una enfermedad ocular poco frecuente en mujeres jovenes
de piel negra. La sintomatologia es extremadamente variable con las masas coroideas. Es importante
conocer sus caracteristicas, pues estos efectos clinicos sirven como un recordatorio para los

oftalmédlogos para incluirla en el diagndstico diferencial de otras patologias oculares.

DeCS: SINDROMES PARANEOPLASICOS OCULARES/diagnéstico; SINDROMES PARANEOPLASICOS
OCULARES/cirugia; MELANOMA; NEOPLASIAS DE LA COROIDES; ENUCLEACION DEL 0JO.

ABSTRACT

Introduction: Uveal melanoma is the most common intraocular cancer in adults, represents
approximately 3 % to 5 % of all melanomas; with a peak incidence in men in the sixth decade of life.
Objective: To describe the clinical presentation, diagnosis and treatment of a patient with uveal
melanoma.

Clinical case: A 39-year-old female patient, with a health history, who came to the consultation due
to intense pain of twelve days of evolution located in the right eye, associated with loss of vision, pain
with eye movements, asthenia and anorexy. Physical examination revealed severe palpebral edema,
abundant mucopurulent secretions, marked 360-degree conjunctival chemosis, and cilio-conjunctival
hyperemia in the right eye. Analytical and imaging studies were performed. When analyzing the
results of the physical and complementary examination, the surgical intervention consisting of right
orbital exenteration, sphenoidectomy and right transorbital ethmoidectomy was decided. With a
satisfactory evolution, she was discharged from the hospital. Biopsy reported choroidal melanoma.
Conclusions: Choroidal melanoma is a rare ocular entity in young black women. Symptomatology is
extremely variable with choroidal masses. It is important to know its characteristics, since these
clinical effects serve as a reminder for ophthalmologists to include it in the differential diagnosis of

other ocular pathologies.

DeCS: PARANEOPLASTIC SYNDROMES, OCULAR/diagnosis; PARANEOPLASTIC SYNDROMES, OCULAR/
surgery; MELANOMA; CHOROID NEOPLASMS; EYE ENUCLEATION.
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INTRODUCCION

La Uvea esta formada por el iris, el cuerpo ciliar y la coroides. Es la capa media del ojo, limitando por
dentro con la retina y por fuera con la esclerética. Es una estructura ricamente perfundida que consta
de vasos sanguineos y la superficie del estroma redondeandolos. Dentro del estroma hay melanocitos
de la cresta neural, de los cuales surgen melanomas. ¥

El melanoma uveal, es el cancer intraocular mas comun en adultos, representa cerca del 3 % al 5 %
de todos los melanomas®y constituye un problema significativo en Oncologia oftalmica.™ La inciden-
cia anual en Cuba es alrededor de 15 a 20 pacientes al afio y segun el Registro Nacional del Cancer
(RNC) constituye el 6 % de todos los melanomas del resto del organismo.®

A menudo se presenta con sintomas de disminucién de la agudeza visual, fotopsias (destellos), mos-
cas volantes y defectos del campo visual. En raras ocasiones, los pacientes no tienen sintomas vy el
melanoma uveal se detecta en los exdmenes oculares de rutina.®

Segln cita Souri et al.,® el 50 % de los pacientes desarrollan metastasis y no se ha producido una
mejora en la supervivencia en los Ultimos 50 anos. El higado es el sitio mas comun de metastasis y
estd involucrado en el 90 % de los individuos que desarrollan enfermedad metastasica. Los sitios de
metdastasis extrahepaticos son los pulmones (30 %), hueso (23 %) y piel (17 %).®

El diagndstico es clinico y se basa en la evaluacion fundoscépica de un especialista en Oftalmologia,
junto a técnicas especializadas no invasivas como ultrasonido, tomografia de coherencia optica,
angiografia con fluoresceina, entre otros estudios. De forma general, se necesitan investigaciones de
seguimiento, confirmacioén, documentacidn y estimacién del prondstico de la enfermedad.*”

Los principales objetivos del tratamiento son: destruir el tumor, prevenir la recurrencia y la
metdstasis y conservar la vision.® Los autores del trabajo tienen como objetivo la presentacion
clinica, diagndstico y tratamiento de una paciente con melanoma uveal. Se resalta la importancia de

ilustrar esta afeccion muy poco comuin en mujeres jévenes de piel negra.

CASO CLINICO

Paciente femenina de 39 afios de edad, color de la piel negra, con antecedentes de salud; ingresd en
el servicio de Oftalmologia, manifestando dolor intenso desde hace 12 dias en el ojo derecho, sin
alivio al reposo ni a la administracién de analgésicos, con irradiacion a la regién fronto-parietal
derecha y acompafiado de pérdida de la visidon de ese ojo, dolor a los movimientos oculares, astenia y
anorexia.

Como elementos positivos durante el examen fisico del ojo derecho se observéd: edema palpebral

severo, abundantes secreciones mucopurulentas, quémosis conjuntival en 360 grados marcado,
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hiperemia cilio-conjuntival. Cérnea edematosa que impresiona camara anterior ocupada por fibrina y
que no permite ver estructuras del segmento anterior.

Se le indico estudios analiticos, resultando los siguientes valores: hematocrito: 0,38 %, glucemia: 5,4
mmol/I, creatinina: 82 mmol/l, tiempo coagulacion: 7 segundos, tiempo sangramiento: 2 segundos,
conteo de plaquetas: 200x10°/I y leucograma con diferencial: 11x10°/I (polimorfonucleares: 0,70 %,
linfocitos: 0,30 %).

La tomografia computarizada (TC) de craneo mostré proptosis del globo ocular derecho con aumento
de volumen de regidn periorbitaria de ese lado, sin demostrarse alteracion del nervio Optico
ipsilateral. Se aprecié lesion hiperdensa que produce osteolisis a nivel de los senos etmoidal y
esfenoidal, con destruccidn de silla turca sin alteraciones encefalicas.

En la imagen de resonancia magnética (IRM) de craneo, se evidencié hiperintensidad difusa en la
secuencia T1-T2 que afecta el contenido de la cavidad orbitaria derecha. En el etmoides posterior
contiguo a la orbita, existe una coleccion tabicada que produce lisis de la pared medial y base de silla

turca sin lesién intracraneal ni desplazamiento de la linea media (Figura 1).

Figura 1 IRM de craneo que muestra hiperintensidad difusa de |la cavidad orbitaria
derecha. (Imagen de los autores).

La paciente fue valorada en consulta multidisciplinaria por las especialidades de Oftalmologia,
Neurocirugia, Cirugia Maxilofacial y Otorrinolaringologia y en conjunto se decidié indicar tratamiento
quirargico. Con la informacién obtenida durante el interrogatorio, los hallazgos detectados al examen
fisico y los elementos positivos en los estudios analiticos se planted un proceso infeccioso
orbito-etmoidal (osteomielitis de la base del craneo) versus tumor sellar.

Se coordind con el servicio de Anestesiologia y con la administracion de anestesia general
orotraqueal, se le realizd exenteracion orbitaria derecha, esfenoidectomia y etmoidectomia
transorbitaria derecha. La evolucidn trans y posoperatoria transcurrié sin complicaciones. En la
actualidad la paciente se mantiene asintomatica con evaluacién clinica periddica, estudios de

imagenes y pruebas de funcidén hepatica por el servicio de Oncologia.
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La pieza se envio al departamento de Anatomia Patoldgica y la evaluacion macroscopica informd: ojo
derecho de 3x 2,5x 2,5 cm; rodeado de escasa grasa periorbitaria, superficie con opacidad de
estructuras externas sin lograr identificar iris y nervio optico. Al corte camara anterior y posterior
ocupada por material de color blanquecino, gelatinoso; con lesién blanquecina, consistencia firme vy

que impresiona infiltrar todas las estructuras oculares (Figura 2).

Figura 2. Seccion en plano horizontal muestra una masa solida, color
blanquecino que involucra cdmara anterior y posterior, ademas
de material blanquecino y gelatinoso. (Imagen de los autores).

El examen microscopico confirmé un tumor maligno de ojo derecho, melanoma pigmentado
(melanoma coroideo), con afectacion de camara anterior y posterior, cdérnea, esclera, iris, cuerpos

ciliares, retina y nervio optico (Figura 3).

Fuente: Banco de laminas del departamento de Anatomia Patoldgica
del Hospital Universitario Manuel Ascunce Domenech.

Figura 3. Microfotografia que muestra infiltracion de células
melanociticas atipicas compatible con melanoma coroideo.
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DISCUSION

El melanoma uveal es una afeccidon ocular poco comun pero potencialmente mortal. Los melanomas
uveales anteriores se originan en el iris, mientras que los melanomas uveales posteriores emergen de
la coroides o el cuerpo ciliar.®

Seglin Menéndez et al.,® los melanomas uveales pueden aparecer en iris, cuerpo ciliar o coroides. El
menos frecuente y de peor prondstico es el del cuerpo ciliar, aunque la mayoria de los melanomas
intraoculares son de origen coroideo y pueden ir desde hiperpigmentados hasta amelandticos. En el
caso expuesto por los autores, esta afeccion se origind en la coroides.

Los factores predictivos para que un melanoma de coroides se vuelva maligno segun Fallico et al.,®
son: un espesor mayor de 2 mm, presencia de liquido subretiniano, presencia de naranja pigmento,
proximidad al disco éptico, ausencia de drusas o halo y vacio ultrasonografico. Los estudios basados
en la poblacién segun el mismo autor ha demostrado una mayor incidencia ajustada por edad en el
sexo masculino en comparacion a las mujeres, con una tasa 20-30 % mayor en los hombres.

Presenta un pico de incidencia segin Aleman et al.,!® a los 60 afios en varones, mientras que
en mujeres ocurre una década antes. Este tumor se da preferentemente en caucasicos. Se cree que
es la falta de melanina la que despoja al cuerpo humano de proteccién frente a la radiacion
ultravioleta motivo por el cual este tumor es extremadamente raro en la raza negra. En el caso objeto
de la publicacién la lesiéon se observo en una mujer de 39 afios y color de la piel negra, lo cual
demuestra que pueden existir cambios en las variables epidemioldgicas.

Los melanomas coroideos se clasifican clinicamente en funcién del grosor: pequefio (0-3,0 mm),
mediano (3,1-8,0 mm) y grande (8,1 mm o mas).® Los factores de riesgo asociados al melanoma
coroideo son por tanto aquellos derivados de la falta de melanina como pueden ser: piel clara, color
de ojos claros o la incapacidad para broncearse. Ademas de estos factores de riesgo se han descrito
otros relacionados con factores ambientales como son la exposicién prolongada al sol y las circunstan-
cias ocupacionales. También como factores de riesgo se han relacionado los nevos atipicos con un
riesgo de 4,36 a 10,4 veces mas de desarrollar melanoma coroideo o la melanosis oculodérmica la
cual aumenta el riesgo de 1 a 400 veces.?

Menéndez et al.,® han reportado que a menudo es asintomatico, aunque también puede haber gran
variedad de trastornos visuales en funcion de las caracteristicas de la tumoracion. La paciente acudid
con sintomatologia consistente en dolor y pérdida de agudeza visual del ojo derecho.

El melanoma coroideo a menudo se diagnostica con base en el examen clinico realizado por un
oftalmdlogo con experiencia en Oncologia ocular. Aparece con mayor frecuencia como una lesion
subretiniano pigmentada elevada en el examen oftalmoscopio. Los hallazgos caracteristicos incluyen
un grosor superior a 2 mm, desprendimiento seroso de retina asociado y lipofuscina intralesional.®

El melanoma coroideo se caracteriza por su diseminacion hematégena inicial y su tendencia de hacer

http://revistaamc.sld.cu/ ) ev-ric |



http://revistaamc.sld.cu/

metastasis al higado, el cual se afecta en el 95 % de los pacientes y puede ser el Unico sitio de
metéastasis,!”) sin embargo, al momento del diagndstico, las metdstasis estan presentes sélo en el
1 % de los enfermos, lo que sugiere la existencia de metastasis subclinicas en las etapas precoces de
la enfermedad. %

La ecografia ocular sigue es la técnica de eleccién para el diagnéstico y evaluacion de la extension
intraocular del tumor. La TC y IRM se reservarian para casos donde fuera dificil evaluar el fondo de
ojo u otras situaciones en las que se deseara realizar un estudio de extensidon extraocular; % sin
embargo, en la paciente no fue necesario la realizacidon de la ecografia ocular, pues se determind en
consulta multidisciplinaria el diagndstico presuntivo de proceso infeccioso orbito-etmoidal
(osteomielitis de la base del craneo) versus tumor sellar.

Entre las diferentes modalidades de tratamiento se encuentran; la enucleacién, placa de braquitera-
pia, irradiacién con protones externos, escisién en bloque, termoterapia transpupilar.t”

Lépez et al.,(*? plantean que el principal objetivo del tratamiento es la preservaciéon de ojo y la
prevencion de metdastasis a distancia. En la actualidad diversas técnicas de radioterapia (RT)
constituyen el tratamiento de eleccidn, reservando la enucleacion para ojos no salvables después de
diversos tratamientos o en los casos en los que se espera una morbilidad excesiva, sin una visidon
optima. La braquiterapia (BQT) con I125 o Rul06 es el tratamiento conservador mas utilizado en el
manejo del melanoma coroideo seguido de la radioterapia externa (EBRT), en donde la técnica mas
estudiada es la radiocirugia estereotactica (SRS).

En tales casos, la cirugia puede ser una alternativa, como ocurrié en la paciente. Se descartd la
aplicacién de otras modalidades de tratamiento menos invasivas, sustentado en los sintomas vy

signos, la exploracién fisica y los hallazgos encontrados en los estudios de imagenes.

CONCLUSIONES

El melanoma coroideo es una enfermedad ocular poco frecuente en mujeres jévenes de piel negra. La
sintomatologia es extremadamente variable con las masas coroideas. Es importante conocer sus
caracteristicas, pues estos efectos clinicos sirven como un recordatorio para los oftalmélogos para

incluirla en el diagnoéstico diferencial de otras enfermedades oculares.
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