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RESUMEN

Introduccion: el melanoma uveal es una enfermedad ocular infrecuente, pero es el tipo mas comun de
cancer intraocular en adultos; se origina en las células pigmentadas llamadas melanocitos, presentes en
la Gvea del ojo. El diagndstico se realiza a partir de la evaluacién clinica, que incluye técnicas como:
fundoscopia, ultrasonido y tomografia de coherencia oOptica. El tratamiento quirurgico es parte integral
de la conducta a seguir con esta enfermedad.

Objetivo: presentar el caso de una paciente con diagndstico de melanoma uveal.

Presentacion del caso: paciente femenina, de 43 afios de edad con antecedentes oculares de glaucoma
pigmentario en el ojo derecho, que presentd dolor intenso en este o0jo, disminucion de la vision,

enrojecimiento, lagrimeo y fotofobia. Mediante el examen oftalmoldgico y estudios de imagen, se
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diagnosticd un melanoma uveal. Se realizd la enucleacion del ojo derecho y biopsia, lo que confirmo el
diagndstico clinico.

Conclusiones: la identificacion temprana del melanoma uveal y un enfoque proactivo, son esenciales
para la eleccion del tratamiento y mejorar el prondstico del paciente.

Palabras clave: enucleacién, Uvea, melanoma uveal.

ABSTRACT

Introduction: uveal melanoma is the most common type of intraocular cancer in adults, which originates
in pigmented cells called melanocytes, present in the uvea of the eye. The diagnosis is made based on
clinical evaluation which includes techniques such as fundoscopy, ultrasound and optical coherence
tomography. Surgical treatment of uveal melanoma is an integral part of the management of this disease.
Objective: to present the case of a patient diagnosed with uveal melanoma.

Case presentation: female patient, 43 years old with ocular history of pigmentary glaucoma in the right
eye. She presented intense pain in his right eye, decreased vision, redness, tearing, and photophobia.
Through the ophthalmological examination and imaging studies, she was diagnosed with uveal
melanoma. Right eye enucleation plus biopsy was carried out, confirming the clinical diagnosis.
Conclusions: early identification of uveal melanoma and a proactive approach are essential for treatment
choice and improving patient prognosis.

Keywords: enucleation, uvea, uveal melanoma.
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INTRODUCCION

El melanoma uveal es una enfermedad ocular infrecuente, pero es el tipo mas comun de cancer

intraocular en adultos; se origina en las celulas pigmentadas llamadas melanocitos, presentes en la Gvea
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del ojo. Esta condicion representa entre el 3% y el 5% de todos los melanomas diagnosticados, es mucho
menos comdn que el melanoma cutaneo, el cual representa aproximadamente el 90% de los casos.®

La Uvea estd compuesta por tres partes: el iris, el cuerpo ciliar y la coroides. EI melanoma uveal puede
desarrollarse en cualquiera de estas areas, aunque en la mayoria de los casos surge en la coroides, que es
la porcion méas grande y vascularizada. Los melanomas del iris son menos comunes y suelen ser mas
faciles de detectar debido a su localizacion visible.®

Muchos casos son asintométicos y se detectan durante exdmenes oculares rutinarios, sin embargo,
algunos pacientes pueden experimentar sintomas como vision borrosa, destellos o alteraciones en el
campo visual. La incidencia anual en Cuba es de alrededor de 15 a 20 pacientes al afio y constituye el 6
% de todos los melanomas del resto del organismo.??

El diagndstico se realiza principalmente a través de una evaluacion clinica que incluye técnicas como la
fundoscopia, el ultrasonido y la tomografia de coherencia dptica. Se han identificado varios factores de
riesgo para el melanoma uveal tales como: melanocitosis ocular u oculodérmica, nevus cutaneos, del iris
0 coroideos, mutacion en el gen de supresion tumoral BAP1, exposicion a la luz solar y exposicion
intermitente a luz ultravioleta artificial.*>

El tratamiento del melanoma uveal depende del tamafio y localizacion del tumor. Las opciones mas
comunes incluyen: la braquiterapia, la terapia con haz de protones, que es un tipo de radioterapia externa;
y en los casos donde el tumor es extirpable o si la radioterapia podria causar mas dafio que beneficio,
esta indicada la operacién. Esta constituye una parte integral del tratamiento de la enfermedad. La
eleccién entre enucleacion y reseccion local, depende de multiples factores clinicos como: tamarfio del
tumor, caracteristicas tumorales, localizacion, estado del paciente. Cada caso debe ser evaluado
individualmente por un equipo multidisciplinario especializado en oncologia ocular.®"

La tasa de éxito del tratamiento primario es alta, con una recurrencia en el 0jo que ocurre en menos del
5% de los casos, sin embargo, aproximadamente el 50% de los pacientes desarrollaran metéstasis; el
higado es el sitio mas comin para la propagacion del cancer.® La supervivencia general para estos
pacientes ha sido histéricamente baja, lo que subraya la importancia del diagndstico temprano y una
atencion adecuada.®

El tratamiento de esta enfermedad ocular poco frecuente, requiere un enfoque multidisciplinario que
involucra oftalmdélogos, oncologos, radidlogos y otros especialistas. Un diagnéstico temprano y un

tratamiento adecuado, no solo aumentan las tasas de supervivencia, sino que también mejoran la calidad
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de vida del paciente durante y después del tratamiento. El objetivo del presente articulo es describir las

manifestaciones clinicas y la conducta a seguir ante un paciente con diagnostico de melanoma uveal.

INFORMACION DEL PACIENTE

Paciente femenina, blanca, de 43 afios de edad, ama de casa, con antecedentes generales de salud aparente
y antecedentes oculares de glaucoma pigmentario (0jo derecho refractario a tratamiento) por lo cual se
le realizd una intervencion quirdrgica combinada (trabeculectomia més extraccion extracapsular del
cristalino) y capsulotomia posterior con laser. Acudio al servicio de oculoplastia remitida desde el
servicio de retina, por presentar crecimiento de una masa hiperpigmentada que ocupa el sector inferior
de la camara anterior en su ojo derecho y diagndstico clinico de melanoma uveal. La paciente refirid
dolor ocular intenso, disminucion de la vision, enrojecimiento, lagrimeo y fotofobia con empeoramiento

progresivo.

CUMPLIMIENTO DEL COMPONENTE ETICO

El comité de ética de la institucion aprobd la publicacion del presente articulo, previa aceptacion de la
paciente mediante la firma del consentimiento informado para la investigacion, la divulgacién del caso

Yy Sus imagenes.

PERSPECTIVA DEL PACIENTE

La paciente se recuper0 y quedd satisfecha con el tratamiento.

HALLAZGOS CLINICOS
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Durante el examen fisico de la paciente, se midio la agudeza visual sin cristales (en el ojo derecho
movimiento de mano; en el izquierdo 1,0), ojo derecho sin mejoria en la agudeza visual mejor corregida,
la refraccion (ojo izquierdo) fue de +1,25 esferas.

En la biomicroscopia del segmento anterior con lampara de hendidura, se aprecio en el ojo derecho:
hiperemia cilioconjuntival moderada, con vasos gruesos y pigmentos en la region perilimbica y el area
de la bula filtrante; cornea transparente, cdmara anterior amplia, formada y ocupada en el sector inferior
por una masa hiperpigmentada no vascularizada de aproximadamente 3 mm, ademés, pupila
hiporreactiva, irregular, iris tapizado en 360 grados por pigmentos de tamafios variables, con predominio
de regidon superonasal, iridectomia temporal permeable (Fig. 1), lente intraocular discretamente
subluxado a cdmara anterior regién temporal con abundantes pigmentos iridianos en la cara anterior,
opacidad subcapsular posterior y capsulotomia laser central. El ojo izquierdo sin alteraciones.

En la tonometria de Goldmann se constatan cifras de tension ocular de 53 mmHg en el ojo derecho y 15
mmHg en el ojo izquierdo. La gonioscopia evidencia en el ojo derecho, pigmentos que ocluyen el &ngulo
iridocorneal en 360 grados y en el ojo izquierdo un angulo abierto sin alteraciones.

En la biomicroscopia indirecta del segmento posterior bajo dilatacion y con identacion escleral, se
observa la papila con excavacion 0,9 con anillo neurorretiniano ausente en la region temporal del ojo
derecho y abundantes opacidades vitreas que dificultan la visualizacion del resto de las estructuras; ojo

izquierdo con fondo de 0jo normal.

Fig 1- Biomicroscopia del segmento anterior del ojo derecho. Obsérvese masa hiperpigmentada que ocupa el

sector inferior de la cAmara anterior y abundantes pigmentos en el iris.
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EVALUACION DIAGNOSTICA

A la paciente se le realiz6 un ultrasonido ocular en el ojo derecho en el cual se observé la presencia de
una masa sélida que sobresale hacia el interior del globo ocular en la coroides e involucra el cuerpo ciliar,
la retina se mantiene aplicada. (Fig. 2)

Fig. 2 - Ultrasonido ocular del ojo derecho. Obsérvese la masa sélida que sobresale hacia el interior del globo

ocular.

Se indico una resonancia magnética nuclear que inform6 cambios en la intensidad de la sefial en
proyeccion anterior del globo ocular derecho y desestructura los componentes del mismo con aspecto

oncoproliferativo. No se observaron lesiones en la drbita y sus estructuras. (Fig. 3)

Fig. 3 - Resonancia magnética nuclear. Obsérvense cambios en la intensidad de la sefial en proyeccion anterior

del globo ocular derecho.

Se le indic6 ultrasonido abdominal que inform6 higado no homogéneo, con calcificacién en el sector VI,
sin lesion focal. La radiografia de torax no arrojé datos positivos y los analisis de hemoquimica no
mostraron alteraciones.

En el diagndstico de melanoma uveal, se tuvieron en cuenta varios elementos desde el punto de vista
médico: los sintomas y signos clinicos encontrados mediante el examen fisico ocular, los hallazgos en

los estudios de imagen y la biopsia que fue concluyente.
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INTERVENCION TERAPEUTICA

La paciente fue valorada en consulta multidisciplinaria por las especialidades de oftalmologia, cirugia
maxilofacial y otorrinolaringologia, en conjunto se decidid indicar tratamiento quirdrgico. Se coordin6
con el servicio de anestesiologia la administracion de anestesia general orotraqueal. Se le realizo
enucleacion del ojo derecho y biopsia del érgano extraido (Fig. 4).

La operacion transcurrid sin complicaciones. La biopsia revel6: globo ocular de 2,5 cm de didmetro con
fragmentos del nervio 6ptico; cornea oscura de 1,5 cm de diametro, sin hemorragia; humor vitreo turbio
con presencia de fragmento de pigmentacién melanica en la coroides y camara posterior consistente con

un melanoma uveal.

A

Y

Fig. 4 - Imagen de la base de datos de la consulta de oculoplastia. Organo enviado a anatomia patoldgica para

biopsia.

SEGUIMIENTO Y RESULTADOS

Se mantuvo el seguimiento semanal del estado de la paciente. Se indico terapia topica con antinflamatorio
esteroideo y antibidtico: prednisolona en colirio 0,5% y cloranfenicol en colirio 0,5% ambos una gota
cada tres horas, con un intervalo de cinco minutos entre ambos medicamentos; prescritos durante un mes.
No se observaron complicaciones oftalmoldgicas.

A partir del segundo mes, el seguimiento se hizo mensual hasta los seis meses; posteriormente cada tres

meses. Al mes, previa valoracion por oncologia y radioterapia, comenz6 la radioterapia superficial, con
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un total de 20 sesiones y periodicidad de tres veces por semana, sin complicaciones asociadas. Una vez

concluido el tratamiento acudi6 al departamento de oculoplastia para la elaboracion de la prétesis ocular.

DISCUSION

El melanoma uveal es un tipo de cancer maligno que se origina en las células pigmentadas del ojo,
especificamente en la Gvea. Este tipo de melanoma, aunque es el tumor ocular mas comun en adultos, en
la actualidad es considerado una enfermedad rara, con una incidencia de 5,1 casos por millén, localizados
principalmente en la coroides (90%), es extremadamente infrecuente su aparicion en el cuerpo ciliar (6
%) e iris (4%). Tiene una tasa de mortalidad cercana al 50% entre los 10 y 15 afios posteriores al
diagndstico. (219

La paciente sujeto de este informe, tiene 43 afios y no entra dentro del rango de edad promedio de
aparicion de esta enfermedad, en contraste con otras investigaciones que reconocen la edad media de
diagndstico alrededor de los 60 afios, aunque puede ocurrir a cualquier edad.®

Este tumor, se origina en los melanocitos, células responsables de la produccion de melanina, el pigmento
que da color a la piel, los ojos y el cabello. Las células se encuentran predominantemente en la Gvea, que
incluye el iris, el cuerpo ciliar y la coroides. Cuando los melanocitos sufren mutaciones genéticas, pueden
proliferar de manera descontrolada y formar tumores malignos. Las mutaciones en genes especificos
constituyen un factor crucial en la fisiopatologia del melanoma uveal.

Las mutaciones mas comunes incluyen GNAQ y GNA1 (asociadas con la activacion de vias de
sefializacion que promueven el crecimiento celular y la supervivencia), asi como la mutacion BAP 1, que
provoca la pérdida de funcion de este gen supresor tumoral y se relaciona con un mayor riesgo de
metastasis y un peor pronostico. Estas alteraciones genéticas llevan a cambios en la regulacién del ciclo
celular, favorecen la proliferacion celular y la resistencia a la apoptosis.®

La enfermedad puede presentarse de diversas formas, sus sintomas pueden variar en dependencia de la
localizacion del tumor y su tamafio. En ocasiones puede presentarse de manera asintomatica, o con
sintomas tales como: visién borrosa, alteraciones en el campo visual, aparicion de manchas oscuras en
el iris, miodesopsia, fotopsias y en raras ocasiones, dolor ocular.®) Durante un examen oftalmoldgico, se

pueden observar cambios en la forma de la pupila, asi como lesiones pigmentadas en el fondo del ojo, y
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en algunos casos, puede existir desprendimiento de retina exudativo asociado al tumor, lo cual afecta ain
mas la vision.?

La paciente en estudio presentd disminucion de la vision y dolor ocular con la presencia de una masa
hiperpigmentada en la cdAmara anterior y abundantes pigmentos en el iris. En este caso en particular, se
recogié el importante antecedente de presentar glaucoma pigmentario refractario a tratamiento médico y
quirdrgico en el ojo derecho. Jiménez-Gomez!? refiere que existe una forma de melanoma de iris que
afecta la malla trabecular y la lesion esta confinada al angulo iridocorneal, la cual crece de forma difusa,
y es de dificil deteccion.*?

Al tener en cuenta lo antes expuesto, se considera que, en esta paciente, el glaucoma pigmentado fue una
forma de presentacion del tumor que venia desarrollandose paulatinamente. Por la variabilidad de
presentacion de la enfermedad, se hace esencial el examen oftalmoldgico regular para detectar cualquier
anomalia temprana, lo que mejora las opciones de tratamiento y el prondstico del paciente.

La precision en el diagnostico clinico ha mejorado con el paso de los afios, gracias al mayor
entrenamiento de los profesionales y a la evolucion de las técnicas complementarias. La exploracion del
fondo de ojo en condiciones de midriasis farmacol6gica mediante oftalmoscopia indirecta, es el examen
mas importante recomendado por los oncélogos oculares.

La exploracion de la lesion con lampara de hendidura permite completar el estudio, reconocer invasiones
anteriores, efectos secundarios del tumor, como son, la presencia de glaucoma, hipema o alteraciones en
el cristalino y la presencia o no, de lesiones predisponentes como la melanocitosis o las malformaciones
vasculares.

El estudio del tumor se completa con diferentes técnicas, entre las que se encuentran: la ecografia ocular
la biomicroscopia ultrasénica, la angiografia fluoresceinica con verde de indocianina, autofluorescencia,
la tomografia de coherencia Optica, la tomografia computarizada y la resonancia magnética nuclear.®
En ocasiones, no se dispone de todos los medios diagnosticos ideales, de ahi que los autores consideran
de gran importancia el correcto uso del método clinico con un examen detallado, mediante el cual se
obtiene informacion relevante para el diagnéstico temprano y el tratamiento oportuno.

Los principales diagnosticos diferenciales a tener en cuenta son, el nevus coroideo, lesion de pequefio
tamano, que suele ser plano con drusas en su superficie y con atrofia. Se debe realizar un control estrecho

de estas lesiones para vigilar la presencia de signos de malignizacion como son: espesor del tumor >2mm,
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liquido subretiniano, sintomas visuales, pigmento naranja, margen cerca del disco, cavidad ecogréfica y
ausencia de halo o drusas.

Otro diagnostico diferencial a tener en cuenta es el hemangioma coroideo, el cual en la ecografia se ve
como una masa de alta reflectividad y en la angiografia fluoresceinica con verde de indocianina, aparece
con fluorescencia temprana el fenémeno de wash out. En el caso del melanocitoma se observa una lesion
més pigmentada, con limites mas nitidos que suele ocultar la vascularizacion retiniana. Es importante
diferenciar el nevus del iris y los tumores del epitelio pigmentario de la retina (EPR) como los adenomas,
adenocarcinomas o las hipertrofias congénitas del EPR que presentan limites méas definidos, mayor
pigmentacion y caracteristicas ecograficas diferentes al melanoma.®®

En la actualidad diversas técnicas de radioterapia constituyen el tratamiento de eleccidn; se reserva la
enucleacion para 0jos que no pueden salvarse después de diversos tratamientos, o en los casos en los que
se espera una morbilidad excesiva, sin una vision Optima. La braquiterapia con 1125 o Rul06 es el
tratamiento conservador mas utilizado en el tratamiento del melanoma coroideo, seguido de la
radioterapia externa, en donde la técnica mas estudiada es la radiocirugia estereotactica. Otras
modalidades de tratamiento incluyen irradiacion con protones externos, escision en bloque y termoterapia
transpupilar.®

La enucleacidn ha sido tradicionalmente el tratamiento de eleccion para el melanoma uveal. Consiste en
la extirpacion del ojo por completo y parte del nervio 6ptico, respetando la conjuntiva y los masculos
extrinsecos (bajo anestesia local o general). La exenteracion orbitaria se reserva para casos con extension
orbitaria acompafiando 0 no a un ojo amaurotico o doloroso. También cuando un melanoma coroideo
presenta recidiva tras la enucleacion.®?

En el caso presentado se decidio realizar enucleacion por la presencia de extension extraescleral,
constatada en el examen fisico ocular en un ojo doloroso, sin expectativa de recuperacion visual y sin
diseminacion orbitaria. El estudio anatomopatoldgico de la pieza enviada confirmo el diagnostico clinico
de melanoma uveal.

El pronostico para los pacientes con melanoma uveal puede variar de forma considerable, aunque muchos
pueden ser tratados exitosamente y mantener su vision, aquellos pacientes con enfermedad metastasica

enfrentan un pronoéstico mucho mas grave, de ahi la importancia de un diagnéstico temprano.®
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CONCLUSIONES

La identificacion temprana del melanoma uveal y un enfoque proactivo, son esenciales para la eleccion
del tratamiento y mejorar el prondstico de supervivencia del paciente. La evaluacion interdisciplinaria es
fundamental para su diagnostico y seguimiento. Este trabajo aporta evidencia cientifica sobre el
melanoma uveal por lo que su divulgacion permite incrementar el conocimiento sobre una enfermedad

poco frecuente.
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