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INTRODUCCION

Los me1anocitos del tracto uveal, coroides, cuerpo ci
liar e iris, al igual que los que se encuentran en la piel
y mucosas de todo el organismo humano, tienen un desarrolio
embriolégico tardio, Su pigmento empieza a observarse, cuan
do muy pronto, dentro del quinto mes de vida fetal, mismo
que continuaré produciende durante toda su vida, El estrg
ma celular de los melanocitos, cuando es sometido a la ac-
- eién de 1a tirosinasa, én reacciones histoquimicas, puede-'_‘
producir'pigmeﬁto meldnico; &sto nos habla de su potenci?l
'vactividad celular, capaz de producir neoplasias. Por otra-
parte, los epitelios pigmentados de 1la retina, cuerpo ci--
liar e iris tienen un desarrollo embriol8gico tempraho;y:-
v su pigmento lo han bruducido antes, de la quinta semana_de4 ’
rde$arf0110 embriolﬁgico,’miémo que ya no producirin déspués;‘:'
yédn”tirOSina negativbs y muy .rara V¢z producen neqplasia$;f

El melanoma del tracto uveal es el tumer malignoiin-=




traocular que cn nuestro medio ocupa cl segundo lugar en - -
frecuéncia despubs del retinoblastoma, Su historia natural,-
coma la de todas las ncoplasias malignas, irremediablemente-
termina en defuncifn, siendo en este caso por metfistasis, Su
comportamiento es diferente a los melanomas del resto del or
ganismo en vista de que es de aparicién relativamente tardfa
y su diseminacién es por via hemat8gena, mientras quc en los
otros melanomas lo es por via linfdtica, Durante més de¢ un -
siglo su tratamiento ha sido la enucleacidén acompafada o né-
de inmunoterapia y/o de radioterapia o quimioterapia, pero -
en recientes afios la terapfutica quirfrgica ha tratado de mo
dificarse en base a los estudios del Dr, Zimmerman y de otros
autores que demuestran que la letalidad por metdistasis en --
los primeros afios después de la cnucleacifn aumenta en rela-

cidn a la letalidad del curso natural de la cnfermedad.

En el presente trabajo se reportan los resultados de --
los estudios de 86 piezas operatorias con diagn6stico de me-
lanoma del tracto uveal, que en los dltimos 25 ahos se han -
realizado en el Departamento de Anatomia.Patolégicé del Hoé-'
pital de la Asociaci6n Para Evitar la Ceguera en México, Se
recibieron para su cestudio 80 ojos, 3 6rbitas y 3 biopsias,-
las cuales procedian de varias Instituciones de salud y-de -

diversos cirujanos. Los resultados serdn discutidos en base-
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a datos clinicos de los pacientes, incidencia, tamafio del tu
mor, su situacién, tipo celular, pigmentacifn, extensifn ex-
traocular, entre otros, La sobrevida dinicamente fué posible-
seguirse en ocho casos., Asimismo, se hace una revisitn de -
los métodos de diagnbstico usados actualnente y de los concep

tos recientes refercentes a su tratamiento.




MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
REVISION HISTORICA,

La historia del melanoma, se conoce desde hace mis de -

150 afios, sicndo la primera discusién la de Lacnnec (1819)

t

quien 1lamé melanosis a estos crecimientos pigmentados, Su =

naturaleza maligna fué'subrayada por Lawrence (1845), mien-

tras que Sichel (1851) distinguib sus variedades benigna y -
maligna, El1 tema fu€ puesto sobre bases firmes por Rudolph -
Virchow (1863} quien revel§ el hecho, generalmente aceptado-
ahora, de que el criterio real de la naturaleza del tumor se
establece en su estructura histelfgica fntima, mostrando que
la presencia de pigmento fué relativamente no importante y -
di6 a estos crecimientos su primera clasificacibn sisteﬁéti-
ca en.melanoma benigno, melanosarcoma y melanocarcinoma, Casi
_ inmedintamente después Von Grafe (1868) y Knapp confirmaron-
"Qstog datos histdlﬁgicos y dieron una clara y exacta explica

ci8n del curso clfnico de estas neoplasias que pueden ser mo



aceptado por Briete (1874), Fuchs (1882), Riecke (1891}, La-
grange (1901), Coppez (1901), Ribbert (1904),(5)

Posteriormente se creyf, que los melanomas uveales te--
nian origen a partir del tejido de la retina. Lewis (1903) y
Wieting y Hamdi (1907) puntualizaron gque ¢l pigmento migraba
del epitelic pigmentario de la retina hacia la coroides. Esta
teorfa fu€ criticada en 4 puntos: Lupa (1917, 1920) y Smith-
(1925) mostraron in vitro que la c@lula pigmentada del trac-
to uveal difiere morfol6gicamente de la de la retina) Reds-=
lob (1925) y Treacher Collins (1927) mencionaron que la mem~
brana de Bruch era impermeable; Mann (1927) enfatiz6 el he--
cho de que el pigmento del epitclio pigmentario de la retina
aparece antes de la quinta semana de desarrollo embriolbgico,
mientras que el pigmento uveal se ve, cuando muy pronto, en-
el quinfb mes de vida fetal e incluso en las capas externas-
de la coroides alejado decl epitelio pigmentario de 1a retina;
el argumento mis fuerte en contra de la teorfa retiniana eﬁ-
el hecho, demostrado por Miescher (1923), de que las células
del estroma uveal son positivos a la DOPA-reaccibn, es decir,
son capaces de producir melanina, mientras ﬁue 1as;cé1u1as -
‘pigmentadas de la retina ﬂo le son. Algunos autores retorna-

ron al punto de vista de que los melanomas uveales se deriva



dificadas ahora s6lo en detalles esenciales (1}. Von Hippel.
" (1930-1936) publicé sus trabajos relacionando el prondstico
con el estadio de la enfermedad. Terry y Johns (1935) sugi~
rieron el t&rmino melanoma maligne en luzar de sarcoma o mg
lanosarcoma (5) y hoy dia se acepta la r.menclatura de mela
noma benigno o nevo y de melanoma maligno o simplemente me-
lanoma, Callender (1931) y Callender y Wilder (1935-1939) -
publicaron sus trabajos, aceptados ahora por la gran mayoria
de autores, en los que detallaron el grado de malignidad del
tumor en relacién a su tipo celular y a su contenido en fi-

bras argirdfilas.

En relacifn a la histogénesis del tumor primero se crg
y6 que los tejidos de la coroides tenfan origen mesodérmico
Yy este origen se le imputdyal-tgmor; Virchow (1964-1965) ob
servd que las c&lulas fusiformes, caracteristicas de los -~
sdrcomas, se encontraban en los melanomas uveales y les dif
el nombre de melanosarcomas; tambi&n encontrd éélulas estre

lladas y redondas y debido a &stas dltimas, les denoming me
lanoéarcinomas, es decir, sugiri6 también origen epitelial,
Knapp (1968) mencionbé dos tipos dé desarrollo, uno a partir
‘de las dclk"tejido madre", células pigmentadas y el otro a-
' pa:Fir de la migracifn de c@&lulas de los vasos sanguineos y

filipfﬁticbs y se les di6 el nomb}e de leucosarcomas; hecho -




ban de los melanocitos, sin embargo, otros como Knight (1924),
Dawson (1925), Mawas (1925), Wagener y Wellbrock (1930} y --
Moutinho (1938) continuaron adherides a la teoria retiniana,
Lowestein (1949) menciond que los "melancmas™ del epitelio -
pigmentario diferfan de los uveales en e. tamafio de los gré-

numos de melanina, entre otras cosas,

La teorfa neurogénica empezd a cobrar importancia en ba
se a las investigaciones hechas por Masson (1926) sobre la -
histogénesis de nevos cutfineos, refiriendo que eran debidos-
a la proliferacifn de las células de Schwan y que, bajo cier
‘tas circunstancias, estas cBlulas pueden producir melanina,
Berger y Vaillancourt (1934) notaron que la mayoria de las -
células pigmentadas del ojo, tanto como las de la piel son -
de 1a naturaleza de ias células de Schwan y que la melancgé-
nesis puede tomar lugar bajo condiciones neopidsicas de las-
c8lulas de Schwan. Dvorak-Theobald (1937) mencion§ que los~
tumores coroideos se originaban de las c&lulas de Schwan de-
los nervies ciliares posteriores., Reese (1947, 1951) distine

_guib entre dés principales tipos de melanomas malignos, uno-
>originado de las células de Schwan y otro de 1los "melanoblas
tos™; 1o cual, comp}obﬁ posteriormente (1958) cor\cultivos -
celulares., Bartelmez y Blount (1954) demostraron células’de

“las crestas neurales en. las vesfculas oculares de embriones,




- Westerveld-Brandon (1952) incluso presumieron que las c8lu -
las neuroectodérmicas, pluripotenciales son capaces de dife-
renciarse en melanoblastos, c&lulas de Schwan, elementos de-
las leptomeninges y de la glfa espinal y simpfitica, tanto cg

mo en células cromafines,

La teorfa de un origen unitario de las crestas ncurales
de todas las cflulas pigmentarias del cuerpo, excepto las cg'
lulas del epitelio pigmentario de la retina parece ser acep-

tada universalmente.




MELANOMA DEL TRACTO UVEAI
CLASIFICACION

En los afios treintas la clasificacidn de Callender Wil-
der fué establecida y ha sido reconocida y usada por los pa-
t6logos oculares de todo el mundo hasta nuestros dfas. Su -<
viabilidad se debe al hecho de que sus bases puramente morfo
16gicas son de gran importancia pronéstica., Fué publicada ~-
por Callender en 1931 y por Wilder en 1935, La clasificacidn
se refiere a tres puntos: 1) al tipo celular, 2) al contenido

en fibras argir6filas y 3) al contenido en pigmento.

1) TIPO CELULAR: estd basado principalmente en la divisién-
clisica de cBlulas fusiformes y redondas. Se incluyen seis

~ tipos:

FUSIFORME A: c&lulas fusiformes con nfcleo pequefio y - -
oval y nucleolo mal definido o indistingui~

ble, Frecuentemente se ve una linea de cro~



Fig Nos 1 Corte histolbgico de un melanoma tipo
celular fusiforme A. (Dpto. Anatomfa Patol8gica de la
Asociacibn Para Evitar la Ceguera en México, APEC).
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Fig Noa 2 Detalle histol8gico de un melanoma con
tipo celular fusiforme B. Obsérvense los nuclecion pro=
minentes. (Departamenro de Anatomfa Patolbgice de la
A'P' Eoci)i



FUSIFORME B:

FASCTCULAR:

EPITELIODE:

MIXTO:

NECROTICO:

10

matina nuclear que se extiende a través del --

centro del ndcleo en su longitud axial.

¢Elulas fusiformes con nlicleo oval, grande y -

con nucleolo prominente.

esti basado mds bien-en la disposicién que en-

el tipo celular. Se puede describir como célu-

- 1as fusiformes B dispuestas en bandas o en em-

palizadas, a menudo alrededor de los vasos san

guineos.

éélulas,redondas o poligonales, usualmente gran
des, pero con considerable pleomorfismo. El -~
nicleo es grande y redondo, con un nucleolo --
prominente, El citoplasma es abundante, homogé
neo y acid6filo. Las mitosis son mis frecuentes

en este tipo celular que en los otros,

es el mis comfin tipo de melanoma de cuerpo ci-
liar.y coroides, Se caracteriza por una combi-
nacién de células fusiformes y epiteliodes en- -

diferentes mezclas,

tumores demasiado necr6ticos para ser clasifi-

cados exactamente,



Fig No.3 Detalle histoldégico de un melanoma tipo
celular fusiforme y con disposicibén Fascicular {Dpto.
de Anatomfa Patolégica de la AP.ELC.)



Fig Nou 4 Corte histold8gico de un melanoma con
tipo celular epitelioide. Obsérvese el aspecto celular
redondeado y la gran cantidad de mitosis (Dpto. de And
tomfa Patolégica de Ja A.P.E.C. )
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Estos tipos celulares incrementan en malignidad en el orden

establecido, excepto el necrdético.

2) CONTENIDO EN FIBRAS ARGIROFILAS: @&sta clusificaci6n estd

basada en el relativo contenido de fibras argir6filas que

s¢ encuentran en el estroma del tumor., Su malignidad se -

incrementa en el siguiente orden:

DENSO:

~ ABUNDANTE:
MODERADO:
DISCRETO:

AUSENTE:

tumores con fibras en todas las dvcas, (ormando-
una red que rodea 1las cdlulas tumorales indivi -

duales,

tumores en los que predomina cl contenido de fi-

bras, es decir, excede al 504,

tumores que contienen igualmente grandes freas -

con y sin fibras, es decir, aproximadamente 50%.

tumores en los que predominan las &rcas libres -

de fibras y su contenido es menor del 50%.

tumores sin fibras o solamente un pequefio nGmero

en el estroma interlobular (no rodeando a las cg

lulas;indideualps).
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3) CONTENIDO EN PIGMENTO: esti estimada a groso modo en li-
gero, moderado, abundante y demso, ¢on incremento en la -

malignidad en este orden.

Ixisten algunos autores italianos otros franceses que -
critican los criterios de clasificacién mencionados, pero no
han lograde mejorarlos. Zimmerman redujo la clasificacién --
del tipo celular en tres: fusiforme (A, B, y fascicular), -

mixto (incluye al necrStice) y epiteliode.



MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
EPIDEMIOLOGIA.

INCIDENCIA,

‘La incidencia general muestra que es una enfermedad no
frecuente, Davenport (1927) reportS una frecuencia de 200 a

600 ﬁop 1 millén de habitantes,(l’s’b)

mientras que la mayo
ria de autores encuentran que varfa de 4,9 a 7,5 por millén
(Dorn and Cutler, 1939; Jensen, 1963; Ganley and Comstock,-
1973; Cutler and Young, 1975; Shammﬁns and Watzke, 1977);6)
Bs el tumor‘maligno intraocular mis frecuente en los pafses
.de‘raza blanca } mds -alin en los nérdicos: su relacién es de _
175:1 entre caucfisicos y no caucésicostz); en nuestro medio
ocuba el segundo lugar después del retinoblastoma én'propog
cién de 2:1 (G6mez Leal), La edad promedio es de la quinta-
a la séptima década de la vida£1'6) si bien existe un caso-
~reportado en la litcratura en un nifio de 3 afios de edad, (7

La diferencia en sexo no es significativa, sin embargo, la-
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mayorfa de los autores encuentra ligera predominancia en mu-

jeres.

Jensen (19633(5) reporta que el estado civil, herencia,
ocupacién, la expusicidn a radiaciones, trauma, enfermedades
generales previas no tuvieron una relacifn importante en la-
incidencia del melanoma; sin embargo, encontr6 predominancia

~en pacientes con iris claros y, dado que el color del iris y
cl color del pelo tienen herencia diferente no encontrf rela
cifn entre este dato y 1la enfermedad. Reporta 5 casos de ne-
vos que los observé durante 10 afios y no-se malignizaron; sin
embargo Reese(g) observ8 otros que sf se malignizaron y que,
ademds, la inflamaci6n juega un papel impoftante para inducir

N

el crecimiento de un nevo. Kline reportd un caso de panof
talmitis secundaria a trauma en un paciente que tenia melano

ma.,
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MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
CUADRO CLINICO.

Siguiendo las enseflanzas de Knapp (1868), la evolucibn
“clinica de los melanomas sigue cuatre estadfos: 1) Asinto-
mitico, 2) signos inflamatorios que se acompafian de glauco-

md, 3) extensibn extraocular y 4) metistasis,

La critica de esta divisi6n en estadfos es, particular
mente, en contra de las delimitaciones del segundo'y tercer
beriodo, especialmente cuando la divisién se usa como una -
base para especulacion2s diagnsticas, Un tumor puede pare -

 cer clinicamente estar en el segundo -perfodo, cuando real--
 mente ha alcénzaic el tercero. Este fenfmeno puede verse en
tumores con loctalizacién pqster&or con un grado de extensifn
- extraescleral tal, que no ha producido proptosis aﬁn;(s)
Pof otra parte, el tumor ﬁuede préducir metfistasis en.cual-

. quier estadfo, algunas veces desde el primero y muy frecuen
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temente, desde luego, antes del tercero.(l)

Los datos clinices, por lo tanto, dependerdn del sitio
ocupado por el tumor, su tamafio, su extensidn, las estructu

ras oculares que incluya, si es Gnico o mGltiple,

Con respecto a la parte afectada del ojo, la gran ﬁayg
rfa ocupa la coroides: Fuchs (1882), 85% en coroides, 9% --
cuerpo ciltiar y 6% iris; Martin-Johns (1946) 92%, 6% y 2%;
Réeée (1951) 83%, 9% y B%; Jensen (1963) 93%, 4% y 34; Gémez
Leal (1981) 90%, 10% y 0%, respectivamente.

SINTOMAS -

En su reporte de 305 casos de melénomas Jensen (1963) -

:resume 1a sintomatologia de los pacientes, dc la manera si--

- .guiente:
‘Sintomas Sintomas que mo-
iniciales tivaron la consulta
ntmero .| % " niimero_ $
'_Ttasxornos viéuales 193 67 o127 44
dolor, irritacién 17 6 70 24
' Sombré, "mancha negra" 61 21 68 . 24
. "0jo rojo" | 5 7 7. 2

"w:Thmdf-visible, "mancha . ;
café™ . 4 1 3




{Continga)

Sintomas Sintomas que mo-
iniciales tivaron la consulta
nGmero ) nimero )

"Algo mal en el ojo" - - 3 1
Hallazgo accidental 9 3 9 3
Otros sintomas - - 4 1
Total 289 100 201 100
No declarados 6 _4

295 . 295

El grupo de trastornos visuales comprende: pérdida de -
la visi6n, dificultad para ver, disminucifn de la apudeza vi
sual, agudeza visual reducida, "neblina por delante del ojo",
"estorbos visuales", la pérdida de la agudeza visual como --
sintoma inicial y como motivo de la consulta fué 3 vy 3% res-
pectivamente, mientras las metamorfopsxas, fosfenos, fotop -
" sias y micropsias const1tuyeron el 4 y 3% respectivamente --
del total. Visién borrosa el 7 y 3% del total de casos, Los--
trastornocs visuales soen sintomas tempranos de tumores que se
originan-en el polo posterior. Los césos con "tumor visible'
Y "mancha café" fueron aqhellos en los que el tumor se vif -

" directamente por la pupila o, por invasibn, se habia'manifeg
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tado como una mancha café en el iris < en la esclera, En la-
serie de 359 casos reportados por Raivie (1977)(4) los sinto
mas estfin en cstrecha correlacién con los reportades por Jen
sen. Sin embargo, en el perfode de duracifn de los sintomas-
‘ﬁrevios a la consulta el 28% de los pacientes tenfan més de-

un afio en la serie de Jensen y el 20% en la de Raivio,

SIGNOS (JENSEN 1963)

nlimero $ | ndmero no con-
de casos [signados

Posicibn anormal ........ 24 8 290 5
Incl, protrusi6n .,. 8

Congestitn ..vvevnnsneras 66 23 290 5
Incl, congest.de conj. 19 '

- Vasos local, dilat,... 15

* Reaccién inflamat.uveal 44 15 290 5
Pupilas asimétricas ,..... 45 16 290 5
Tumor visible o desp, de 34 12 290 5
retina :

Opacidades .densas en los
medios de refraccitn ... - 61 . 21 290 5.

" Incl. edema corneal ....32

Catarata densa ,.,... .10
Defectos de campo visual 134 64
No defectos en campo visual 5 7

Campo visual imposible de

E examinar 71 34 210 . 85
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(Continta) nimero $ nGmero no con
’ de casos  signados

Sombra con transilumina-

Lo L+ 1 T 217 90

No sombra con transilum. 20 8

Hemorragias ....‘......;.. 27 9 291 4
Pigmentacibn de la super

ficie vievirenreninronnes 32 11 291 4
0jo compafiero normal .... 260 93

Ojo compafiero no normal . 19 17

Cambios generales .,,.... 23 8 295 -5

Los casos comprendidos en posicién anormal incluyen des -
plazamiento y proptosis, Se cncontrd estrabismo 'divergente en-

15 casos, todos con percepcién de luz dGnicamente,

De los ojos congestivos, 51 de 66 ervan glaucomatosos, De -
ios 19 con congestidn conjuntival, 5 se describieron.con cabeza
de meduza. En 14 de los iS 0jos con dilatacibn vascular loéal,
‘21 tumor se encontrb localizado en el sitio'correspondiente a-
la dilatacidn y 8 de éstos fueron en cuerpo ciliar. Los 5 ojés-

“con cabeza de meduza albergaban el tumor por detrds del ecuador.

29 de los 44 ojos con signos inflamatorioes tenian glaucoma,
24 teniﬁn'necrosis, fin 30 casos la historia fué de més de un -~ .

afio de duracidn,



Fig No. 5 Aspecto macroscdépico de un melanoma que
incluye coroides cuerpo ciliar @ iris (Dpto. de Anato-
mfa Patolégica de 1a A.P.E.C.), La retina estd despren-
dida en la parte inferior por exudado y en la parte
superior por artificio de técnica.




Fig Nos, 6 Aspecto macroscSpico de un melanoma de
corojdess En la porcién inferior la retina estd despren-
dida por exudado subretiniano y en la porcibn superior
por un artificio en fa téctina (Dpto de Anatomla Patolé=
gica 'de la A.P.E.C.).
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Siete tumores fueron visibles directamente, habiendo in
vadido la esclera, otros 7 en el dngulo de la clmara anterior,

mientras que otros § causaron abultamiento del iris.

Hemorragias menores sobhre el tumor se vieron en 15 ojos,
mientras que mis grandes, mis difusas e irregulares se obser

varon en 4 casos: hemorragias marginales en 3 casos.

Respecto. al ojo congénere, 5 presentaron catarata, en -
el resto (t4) presentaron defectos de refraccién como miculas

corneales, glaucoma o cambios degenerativos en el fondo.

Respecto a la agudeza visual:

52 19% no percibfan lu:z
34 124 percibfan luz
87 324 con A,V, = § menor de 6/60
75 27% con A,V, entre 6/60'y 6/12
o .28 10% con A.V, mayor de 6/12
276 100
.19 no consignados
295

" Con respecto a la tensién ocular, 10% mostraren hipoto-

nia, 54$,con‘t¢nsiﬁn normal y 36% Eon glaucoma,
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El 191 de los ojos eran ciegos, estos datos estdn de acuerdo

con los de Zimmerman 1973 y Raivio 1977,

La frecuencia y el porcentaje en pacientes con hiperten
s$ifn ocular y signos de inflamaci6n fué ruy semejante entre-

las series de Jensen y las de Raivio.(4’5)
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MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
DTAGNOSTICO

Fl diagnbstico del melanoma uveal debe ser extremada. --
mente cuidadoso dado que un error, por una parte conduce a--
la extirpaéi&n innecesaria del ojo y, por la otra, se atenta
contra la vida del paciente, Jensen (1963) reporta que en el
22% de 389 ojos enucleados con diagn8stico de melanoma no se
encontré tal tumor en el estudio histopatolfgico; Ferry =--
(1964) reporta el 20%, Por otro lado, DNuke-Flder (1966) ano-
ta que él 10% de ojos removidos con 6tfos diagn8sticos como-
glaucoma absoluto, atrofia ocular se ha encontrado con sor--

presa en el estudio histopaéolbgico que son melanomas,

Fn la mayorfa de los casos el diagndstico se hace oftal
moécbﬁicamente. Los'que_dan manifestaciones mis tempranas --
son los melaﬁomés del iris y del cuerpo ciliar, En lbs mela~
nomas del iris los vasos Qecinps al tumor se¢ encuentran dila

tados (Handmann 1922),
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MANTFESTACIONES SUBJFTIVAS:

Cuando el melanoma se origina en la coroides adyacente-

a la regidn macular el enfermo puede acuszar 1) Escotoma Te-
lativo o absoluto, 2) Macropsias dehidas a ligera separacién
-de la retina, 3) Metamorfopsias, 4) Hipermetropia adquirida,
Cuando 1a lesifn estd alejada de la micula, no hay evidencia
del tumor hasta que ocurra un defecto apreciabhle en los cam-
pos visuales bien a causa del tamafio del tumor o por despren

dimiento retiniano seroso.

Puede haher dolor secundarlo a glaucoma o muy rara vez-
por invelucramiento de los nervios ciliares, también por in-
flamacifin ocular debida a necrosis, la cual puede estar acom
pafiada de hiperhemia (iridociclitis, endoftalmitis, escleri-

tis),

MANIFESTACIONES OBJETIVAS:

1.~ Color de la lesién, A la oftalmoscopia revela ca--
racteristicamente un color pardo a gris pizarra, mids obscuro
que el de un desprendimiento,.Cuando no hay o hay poéo pig -

mento o cuando la retina estd desprendida sobre el sitio del
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tumor, el color es menos obscuro. En ocasiones existe pigmen
tacifén naranja (lipofuscina) sobre la superfiéie del tumor,
Fsto se debe al pigmento que conticnen células clumps el cual
es liberado del epitelic pigmentario destruido o bien al pig
mento similar que contienen las cflulas del epitelio pigmen-
tario de la retina (12-14). En el ojo normal el color de 1la
coroides es liperamente café y el del epitelio pigmentaric -
de la retina es negroy cuando 8ste prolifera d4 un color nc
gro-azabache; las felulas pigmentadas de 1la coroides no pro-
1iferan, Por 1o tanto, cualquier pigmentacidn adquirida de -
naturaleza no neoplisica debe originarse del epitelic pigmen
tario y, dado que una pigmentacién café calro no puedelvenir
de un preceso reparativo o proliferative de los melanocites,
debe ser el resultado de una ncoptasia originada de estas --

células,

2.~ Forma de la 1lesifn, Fn etapas iniciales cxiste un-
pequeflo levantamiento. del epitelio pigmentaric, pero cuando-
el tumor ha roto la membrana de Bruch adquierc forma de hon-

go o en "botén de camisa',

3,~ Desprendimiento s6lido de la retina asociado a des-
prendimiento seroso, [Ixcepto cuando. la retina 'esté despren-

~dida sobre el sitio del tumor, la lesifn tiene una apariencia



FIG No. 7 Aspecto clfnico de un meianoma de coroi-
des en un paciente de 38 aiios de edad (Dpto de fotograffa
de la A.P.E.C.).
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sdlida y glebular, no trémula y con pocos pliegues y arrugas.
Puede haber desprendimientos serosos secundarios, que son on
dulados o rugosos, trémulos y transltcidos, claros a rojizos;
su asociaciBn con inflamacién sustenta la presencia de mela-

noma,

4,- Patrén vascular anormal, Tn un 20% de los mclanomas
coreideons, sobre su superficie, hay amplios conductos vascu-
lares de naturaleza y patrén diferentes a los de la coroides
y de 1a retina, Estos vasos sinuosos probablemente represen-
tan venas varicosas de congestifn nasiva debida a constric--
cifn que de la porcidn del tumor que se ha extendido a través

(9) Esta explicacidén la ha da-

de la 1dmina vitrea elfistica,
do 7Zimmerman- para explicar las hemorragias vitrcas ocasiona-
les crece a través de 1a limina vitrea, E1 tumor puede suplir
se de vasos rctinianos y, de este modo, los vasos que cursan
© desde 1a pupil? al tumor estfn dilatados, Esta situacién pue

de simular una angiomatosis retiniana.

5.- Vasos epiesclerales dilatades, Fn aproximadamente -
un tercio de los casos los vasos epiesclerales que correspon
den al sitio del melanoma estdn dilatados, Sec infiere que di

" chos vasos son nutrientes, pero pueden ser evidencia, en po-

cos casos, de escleritis media secundaria a necrosis del tu-
mor,



6,- Fstrfas retinjanas, La tienda de la retina en la -
que se producen estrias radiadas, concéntricas a la base del

tumor se presenta en un tercio de los casos,

7.~ Papel de la inflamaci6n, La inflamacibn sccundaria
a la necrosis de un tumor puede enmascarer el cuadro clfinico.
lReese considera que es tamhién posible que un nproceso infla-
matorio en la coroides puede estimular a crecer a una lesidén
benigna o, inclusb inducir el crecimiento de una lesién ma--

ligna (8), mientras que Jensen niega este hecho.(s)

8,- Fxtensi6n extraocular, Aparece como una vasculari-
zada masa negruzca en la esclera o como un pequefic nédulo es
cleral, el cual es perfectamente visible, a menos que el pa-

ciente presente una gran retraccién-palnebral,

9.~ Asociado con neves del iris, Cualquier melanoma de
la uvea, no obstante su localizacién, puede acompafiarse de -
ﬁe&os en cualquier parte de la uvea, Rstos representan milti
“ples orfigenes del tumor y el iris es su sitio mfs comdn ---
(Reese, 19443 Wilder, 1948; Kirk y Petty, 1956). Cuando la-
lesifn del iris se vea clinicamente, puede ser de ayuda diag
(ﬁﬁética. Jensen, sin embargo sigﬁié 5 de 9 nevos durante 10

v aflos y no observé malignizacién.(s)
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10.- Otros cambios del iris, Handmann ({1922) observd -
dilatacién de los vasos del iris en el cuadrante que corres-
ponde al sitio en el que se aloja el tumor, Phippsen (1891)-
observ$é una paresia del iris (dilatacidn lenta, alin con atrg
pina) en el sector que corresponde al si-io donde se aloja -

el tumor,

11,~- Melanoma yuxtapapilar, Los melanomas que crecen -
en la uvea adyacente a la papila caminan usando como puente-
a la l8mina vitre "herniindose' a nivel de la papila y dan -

la impresidn que se ariginan en este iltimo sitio. -

12,- Sédan {1934) ha notado anestesia de la cfrnea en -
el sector cque corresponde al cuadrante en el que se aloja el

tumor,

PRUEBAS,

1, Retroiluminacifn, Bien hecha esta prueba es de mu-
cho valor.diagnﬁstico, Larfﬁente de.luzrsevcéloca.transcon:r
juﬁtival (previa dilatacidn de la vupila) de manera que que-
;de en el borde inferior de la tumoracibn; es importénte manj
pular la.cabeza del paciente y la luz hasta que los réyos Te
flejados alcanzen el ojo del exaﬁinador. Siylé lesifn es un-

" melanoma a) los rayos reflejados no lo penetran y su borde-
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se ve como una zona opaca u ohscura, b) los vasos retiniancs
que cursan sohre de ella aparecen fluorescentes (un efecto -

nunca producido por lesliones que lo simulan),

2, Reposo en cama, Reese ha encontrado en pﬁcicntes -
con melanomas, acompafiados de desprendimiento de retina que-
después.del reposo en cama con oclusién binocular, durante - -
varios dias, el 1fquido subretiniano se recabsorbe y 1la le¢ -~

sidn se hace mds conspicua,

3., Fluoroangiografia, Los melanomas coroideos con gran ‘
des vasos cerca de su superficie manifiestan una DOBLE CIRCQ
LACION, la cual consiste en la visi6n simultéinea de los va -
sos retinianos y tumorales en el sitio del tumof.(Io) Este -
hallazgo es mds conspicuc cuando el tumnr sca menos pigmenta
‘do., Tdwards y col.(11) observaron quec estos vasos solamente-
se ven cuando el tumor tiene una elevacién de por lo menos. -

6 mm,

La mayoria de los casos muestra tardfa tincién del tu--
mor, preéumihlemente por el escape-de fluoreScefna de los va -
sos.coroideos normaies y de los-vasos que sc¢ localizan en el
espesor de la tumoracién, La fluorescencia 6ptima se facilita

por degeneracién y atrofia del epitelio pighentario. En las-




Fig No. 8 Aspecto fluorvangiogréfico de un mela-
noma de coroides en la fase venosa tardla. Obsérvese la
citculacién del tumor (vasos gruesos) y el escape de!
medio de contraste {Dpto de Fotograffa de la A.PE.C.).
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fases tardias algunos ojos muestran manchas punteadas hiper-
fluorescentes, las cuales son mis aparentes en la periferia-
- de la lesifn, La presencia de lipofuscina en c&lulas clumps-
o en rélulas del cpitelio pigmentario caisa hipofluorescen--
(12-14)

cia, similar a cualquier substancls que acumule pig-=~

mento como la sangre o también exudados opacos.

4, Ultrasonografia., La mayoria de los melanomas sc¢ ---
diagnostican oftalmoscdpicamente. La importancia de la eco--
graffa se sustenta en la evaluacidn de las estructuras mis -

(18)

profundas, inalcanzahles por otres medies, La importan-
cia de &ste estudio es mavor cuande los medios no son -trans-
parentes; de ahf que pacisntes en 1os que cuyo diagnfstico -
preliminar sea catarata, hemorragia vitrea y glaucoma de &n-
gulo cerrado, entre otros, es obligado hacerles una ccogra--

ffa.

Con el método combinado de A y B-Scan (con &nfasis en -

un método estandarizado de A-Scan), los melanomas malignos -

“de la coroides y. el cuerpo ciliar se han diagnosticédb en un
97%, Diamond y Ossing (1977).('%) E1 sello distintivo del me

lanoma es la baja o media reflectividacd dde las espigas dué -

corresponden a la masa interna del tumor, tombinada con la -




Fig No. 9 Aspecto ecogréfico de un melanoma de co=
roides. A la izquierda con A-=Scan y a la derecha con B~Scan
La Flecha de la izquierda seiiala ondas de baja reflecti=
vidad que son de la masa tumoral y que corresponde al "va=
cfo” que seflala la flecha de la derecha.Cortesfa del Dr

Eduardo Moragrega A.).
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consistencia s6lida {no movimicntos de las espigas del tejido
superficial durante la ecografia cinética) y su estructura -
regular, El B-Scan muestra la clevacifn de la masa en forma-
de domo de el tumor pedunculado asociado con un marcado en--
sombrecimiento evidenciado por el vacfo acidstico. Enel A --
Scan 1las espigas correspondientes a la masa del tumor son --
muy bajas o desaparecen. Mis del 80% dc los melanomas presen
tan, en adicién, signos definidos de vascularidad evidencia-
dos por movimientos espontiineos del ecograma, Mientras.ningg
no de estos criterios solos establecen el diagndéstico de me-
1dnoma, en combinacién son patognoménicos para dicha lesién.
Sin embargo, si la estructura del tumor es irregular o la le
si6n no es suficientemente grande, el diagnéstico ecogrdfico
puede errarse, En una revisi6n de 200 casos a los que estos-
autores les efectuaron el método combinado tuvieron dos fal-
sos negativos, los cuales se diagnosticaron como tumorcs me-
tastdsicos, Cuatro fueron falsos positivos, los que fueron -
diagnosticados éomo degeneracifn disciforme extensa, hemorra
gia en vitreo (2 casos) y panoftalmitis con destruccidn de -

(29)

la esclera, Hodes encuentra una efectividad de 95% con -

el A-Scan estandarizado,

2

5. Captacién de P3 . Esta prueba puede hacerse trans-
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conjuntival si el tumor se encuentra en el iris ¥y cuerpo ci-
liar o transescleral para tumores (ue se localizan en la co-
roides. la via transescleral implica un procedimiento duirﬁ;
gico en el que se incide la conjuntiva y la localizacidn de-
1a lesién se hace bajo oftalmoscopfa ind recta, sitio en el-
que se colocard el indicador que captard ias radiaciones be-
ta emitidas por el fésforo radiactivo que ha sido captado por

las células tumorales, Kl PSZ

se aplica por via endovenosa-
y 1a lectura se hard de 1 a 48 horas siguientes a la inyec -
ciﬁn; se usard la regién simétrica del ojo contralateral como
control y la prueba ser& positiva cuando la captacifn es 30%

mayor en el ojo con tumor en relacidén al ojo de control.

Fs una prueba muy ampliamente usada y su certeza es de-
aproximadamente 95%, siendo un poco m4s frecuentes las fal--
sas nepativas que las falsas positivas (Thomas, 1852 y 1954;
Terner, 1856; Carmichael y Leopold, 1860; Goldberg, 1961; ~-
Leopeld, 1964; Shields, 1977).

Bl f6sforo radiactivo cmite partficulas beta que viajan-
aproximadamente 4 mmn, a través de los tejidos, por &sta ra--
z6n, las falsas negativas se pueden producir en tumores pe -

quefios del iris por la interposicién del humor acuoso, cbrnea
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y estructuras del dngulo. %)

las falses negativas en la cg
roides también pueden explicarse en hase al tamafio y'a la Ip
calizaci6n del tumor. Rl resultado serd positive cuando el-
tumor sca de 1.5 mm, de elevacién y 3 mm. de diﬁmetro.(16’17)
En vista de que en los Gltimos afios se ha tratado de mo
dificar 1la eleccibn de la enucleacin tanto como su técnica-
quirfirgica en base a que durante los 2 primeros afios aumenta
la letalidad postenuclescibn, esta técnica se antoja de muy-
elevado riesgo para producir metistasis y, para comprobar o-
descartar esto, deherd haber un estudio de seguimiento de pa
cientes a los que se les haya efectuado la prucba, pero que-
su tratamiento scea conservador, comparando su letalidad con-
tra la de otro grupo en el que sf se haya efectuado enuclea-
“cifn y contra los casos de letalidad de la historia natural-

de la enfermedad.
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MEJLANOMA DRL TRACTO UVEAL
DIAGNOSTICO DIFRRENCIAL

Uno de los problemas diagnfsticos mis dificiles en oftal
_ mologia es 1la diferenciacifn clinica del melanoma corcideo de
ciertas lesiones que lo simulan aGn, a pesar de estar transpa

. a
rentes los medios refractlvos§1~12°,31)

El uso de procedi --
mientos diagn6sticos auxiliares, tales como la angiografia, -
ecografia y 1a prueba de captaci6én de yodo radiactivo ayudan-

‘a aliviar algunas de E&stas dificultades diagnﬁsticas.(1n'17'

21,22)
DESPRENDIMIENTO REGMATOGENO DI RETINA (DRR)

1 DRR fué la lesifn que mds condujo a enucleacibn como-
~-sospecha de melanoma.en'dos grandeé series reportadas en el -.

Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas de los Estados--
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-2
(18-20) La experiencia reciente, sin

linidos de Morteamérica.
embargo, que es ahora mfis raro para un DRR ser diagnosticado
como melanoma, La situacién opuesta, en 1a que un paciente-
con melanoma es referido para cirugia de desprendimiento, --
ocurre mis frecuentemente, el diagn6stico se lleva a cabo v-

se cvita dicha cirugia.(18’31)

Ciertas caracteristicas oftalmosclpicas nos ayudan a di
ferenciar un melanoma de un DR,

a) La presencia de un desgarro en la retina, algunos au

tores lo han reportado en casos de melanoma(23’24)

pero ----
Shields(18) no lo ha encontrado con asociacién frecuente, re

firiendo que un desgarro que puede presentarse cn un ojo por

lo demds normal puede asociarse con un melanoma, pero no es-

éste la causa del desgarro,

b) Superficie de la retina. ©n el DRR es de apariencia
rugesa y la superficie de la coroides se puede ver a través-
del 1iquido subretiniano, En el caso de melanoma la superfi-
cie de la rotina ¢s lisa ¥y no pucde observarse cl patrén nor

mal de 1a coroides en el frea del tumor,

c)‘El 1iquido subretiniano fluctfia mis con los cambios-
. de posiciénde 1a cabeza -cuando el DR es producido a causn_ -

de un melanoma.

-
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d) En la fluoroangiografia de un DR temprano puede ver-
se una ligera hipofluorescencia por la presencia de liquido-
subretinianc; cuando es tardio puede verse ligera hiperfluc-

(10)

rescencia por degeneracién del epitelio pigmentado. En-
el melanoma puede observarse el patr6n d.- "doble circulacién"
y, en las fases tardfas la masa tumoral se¢ hace hiﬁerfluoreg
cente o bilen presenta manchas punteadas hiperfluorescentes -

que son mis numerosas en la periferja de la lesiGn.(]0-14)

e} La ecograffa no reporta masas s6lidas si no hay tu-~-

{

MACULOPATIA SENIL EXUDATIVA (DEGENFERACION DISCIFORME DE LA -

mor,

MACULA; ENFERMEDAD DE KUHNT-JUNIUS).
/

Esta entidad puede confundirse con un melanoma (19,20,

31,39) su diferenciacidn puede hacerse en base a:

a) La lesi6n estd localizada en el 4rea macular o para-

- (18)

- macular, sitio no frecuente para un melanoma.

‘b) Frecuentemente es bilateral, aunque a menude asimé-

tricas.,
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c¢) lLas hemorragias extensa'y los exudados asociados a -
gsta lesifn, son raros para un melanoma de¢ dimensiones seme-

jantes,

d) La fluoresceina reyela sitios de hipofluorescencia -
en las hemorragias e hiperfluorescencia en las dreas de atro
fia del epitelio pigmentario. La neovascularizacién tiene --
una apariencia delicada y uniforme de la fronda, muy diferep
te de los vasos del melanoma. Su apariencia es de confiar de

no malignidad en una lesi6n especifica.(10)

e) Su diagnéstico es mis dificil cuando la hemorragia -
es grande y ha incluido el vitreo, Los hallazgos de ultraso-
nido muestran que el polo posterior de la lesidn es relativa.
mente plana, con patr6n homogéneo y sin excavacifn coroideagzs)
la combinacién del A-Scan éstandarizado y el B-Scan darédn cri

(15) Eﬁ el ¥uhnt-Ju-

terios patognoménicos para el melanoma.
nius se ven 2 espigas de alta reflectividad una dada por el-
epitelio pigmentarico y otra por la retina, con la ecografia-
.cinética hay movimientos de 1a masa (1o cual nos habla de -~

consistencia no s81ida) .y en los examenes siguientes no hay-

" evidencias de crecimiento,
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RETINOSQUISIS,

La retinosquisis, especialmente la de tipo buloso, --
ocasionalmente se ha confundido con el m:lanoma (19,20,26)

su diferencia se hace en base a:

.a), La retinosquisis es la apariencia lisa, de pared-
delgada y bulosa, asociada a degeneracién quistica, perife
rica extensa, El fluido dentro de la cavidad es claro y pue
de haber agujeros cn la capa externa; presenta mancha blan

cas que corresponden a rupturas de las células de Muller.

b)}. Frecuentemente es bilateral con localizacibn en el
cuadrante temporal inferior, El melanoma es unilateral, de

apariencia sb6lida y no tiene mancha ni agujeros.

¢), La transiluminacién y 1a ecografia reportan una -

masa transldcida.

NEVOS COROIDEQS,

Los nevos coroidecs puecden ser dificiles o imposibles
de ‘diferenciarse de pequeiios melanomas.(19’20'31J la pre--

" sencia de elevacibn, pigmento de lipofuscina en la super - .
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ficie, drusas, liquido subretiniano y defectos en los campos
visuales son sugestivos de melanomas, aunque tales cambios -

también pueden verse en los nevos.(27)

En los casos borderline algunas autoridades eligen ha--
cer angiograffa, ecograffa y captacién del P32 como ayudh --
diagnéstica, pero sus limitaciones para identificar masas pe
quefias, ya se han mencionado en el capitulo nnterior§10'17)

_Otros, en cambio prefieren observar la lesién perifdicamen. -

te para ver si hay evidencia de crecimiento,

En su estudio de casos Jensen(s) menciona que cinco de-
nueve casos de nevos uveales que siguid durante 10 afios, ---
ninguno presentd evidencia de crecimiento., Por otro lado, -
Reesecg) ventila la posibilidad de que los melanomas de ori-
gen mltiple probablemente se han desarrollade a partir de -
lesiones benigﬁas; también confiere un papel muy importante-
a la inflamacifn ocular: no s6lo que puede inducir el creci-

. miento de nevos, sino que también los puede transformar en -
malignos. Gass(zo) refiere que el riesgo para 1la observacifn
‘clinicg de pequefias lesiones es bajo en contra de otras for-
mas de térapia éomo la enucleaci6n temprana que puede afectar

el pronfstico de manera no favorable, si resulta ser melanoma,
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HEMANGTOMAS CORNIDFOS,

Los hemangiomas coroideos pueden ser dificiles de diag-
nosticar de melanomas amelanﬁticos£1s’20’31) Fstos tumores
sor. tipicamente no pigmentados,Apero pues en tener ¢lumps de-
ﬁigmento diseminados sohre 1a suberficie lo cual les puede-
conferir un aspecto rojo-naranja o amarillo-naranja,(10’12'14)
usunalmente localizados en el polo posterior, nasal o temporal
ila pabila. La acumulacidén de 1iguido subretiniano puede --

‘causar un desprendimiento seroso de la mdcula,

Fn la anglografia aparecen vasos dilatados en las fases
temprahas. Hay un escape progfcsivo del colorante con re$u1~
tante tincidn del tejido intersticial coroideo, lLa ruptura -
del ebitelio pigmentario deja ver un patrdn vascular similar
al del melanoma, Frecuentemente se asocian DR seroso y cam--
bios quisticos en 1a plexiforme externa, también visto en los
melanomas, Fn la ecogratia los hemangiomas tienen espiéas de
alta reflectividad, (en contraste con el melanoma).en el A-
Scan'y en.el B-Scan como un contnrno irregularmente e1evado§1sy

Si adn existe duda podrd efectuarse una prueba de captacifn-

de P32, 1a cual resultard negativa,

F1 stnirome de SturgesVeber frecuentemente se asocia a-
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hemangiomas coroideos. Fn este caso, el hemangloma es mis di
“fuso y a menudo se acompafla de glaucoma, Fstos hallazgos, en
asociacifn con el hemangioma facial, son evidencia en favor-

de hemangioma coroideo mds aue de melanoma.

INFLAMACION QCULAR,

Ciertos tipos de coroiditis, granulomas por sarcoidosis,
escleouveftis granulomatosa, presumible histoplasmosis y toxo
gariasis pueden confundirse con un melancma en su estadio in

flamatorio.

las coroiditis son lesiones-no pigmentudas, a menudo --
asociadas con c8lulas inflamatorias en el vitreco y en la cid-

' mara anterior, mientras que los melanomas son pigmentados y-
-rara vez tlenen células en la cdmara anterior. la sarcoido--
sis puede originar-una masd que parezca tumor, perd, en con-

traste con el melanoma, es frecucnte en negros.

La uveftis granulomatosa presenta masas que incluyen te
tina y coroides, con desprendimiento de retina suprayacente-.
'y ‘en tales casos puede ser virtualmerte imposible, por su --

apéfiencia tumoral, diferenciarla de un melanoma, (40922,31)
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Fstos pacientes, sin embargo, ticnen enlescleritis focal o -
(38}

difusa, un hallazgo raro en melcnoma Shammas reporta un-
caso en el que la captacibn de P:52 fue positiva y en estudio
histopatol8gico se encontr( un granuloma con baciles fijado-
res de alcohol y con un nevo, Fl caso se acompafiaba de escle
ritis, Lla maculoﬁat!a por presumible histoplasmosis tiene -
lestones peripapilares y sat8lites, adems estd icompafiada -
de ctertos grados de vasculitis, la cual también sc encuen--

i .
(37 reperta un caso de presu

-tra en 1a toxoplasmosis, Irvine
mible histoplasmosis cuyo diagnfistico fué histopatel6gico,
E1 toxocara es un pArasito intestinal del perro. La toxoca--
riasis se presenta generalmente en nifios, en contraste con -
el melanoma, buede presentarse en 3 formas clinicas. La for-

~ma m&s severa es unn endoftalmitis, nifios de 2 a 10 aflos, --

‘eon leucocoria y estrabismo; la segunda forma, en un granulo
ma en el ﬁo!o posterior, una masaxb]anca de aproximadamehte-
un didmetro §apilar, su pigmentacibn es.minima, los vasos re
tintanos han desaparecido y la reaccifn inf?nmatqria es mini

:na y 1la tercera forma es la de ura masa inflamatoria perifé-
rica, su reaccibn gencralmente-es mfnima, pero‘puede ser agu

- da hasta involucrar la cimara anterior.[3z)
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DESPRENDIMIENTO COROIDEO,

El desprendimicento coroideo aparece como una masa lisa,
celevada, color café, que se extiende desde la regidn del =---
cuerpo.ciliar a una distancia variable hicia el ecuador.(zo)
Superficialmente puede semejar un melanora del cuerpo ciliar,
En la mayoria de¢ los casos, sin embarge, la lesibn es anular,
involucrando mis de 2 cuadrantes, una eventualidad extremada
mente rara en el melanoma, Casi sicmpre hay historia de un -
traumatismo quirdrgico o no quirQrgico, seguido de hipotonia
ocular, Se han reportado, sin embargo, algunos casos con ci-
rugfa reciente que contienen un melanoma insospechado, el --
cual puede semejar un desprendimiento coroideo.(]s)

Existen cuadros.que recientemente se les ha 1lamado sfn
dromes de efusién uvcal.(§3’34) Se manifiestan por una uvei
tis generalmente discreta, puede haber desprendimiento coroi
deo ylo desprendimientoyde retina, siendo €ste muy peculiar;
es abolsado, el 1fquido subretiniano cambia dramiticamente -

'de.lugar con los movimiéntos de 1a cabeza del paciente, la -
retina s muy transparente y ol cpitelio pigmentario tiene -
aspecto dé'“sal y pimienta', dato que se confirma con la an-

giograffa. La ecografia serf de gran valor diagnbstico.
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LESIONES DEL EPITELIO PIGMENTADO DE LA RETINA (EPR}.

La hipertrofia congénita del EPR es plana, bien delimi-
tada, con pigmento negro azabache, con el tiempo presentan -
dreas despigmentadas en el centro y, fretuentemente tienen -
un haloe hipopigmentado que las rodea, en ocasiones puede te-
ner color naranja igual que algunos melanomas y angiomas. En
contraste con melanomas,ocurren en negros, Su tamafio es de--
uno a dos difmetros papilares, pero en la periferia son mds-
grandes, No presenta dificultad diagnéstica a la angibgraffn

ni a la ecografia,

Los tumores benignos del epitelio pigmentario son com--
pletamente raros. Fn la mayorfa de casos reportados ha sido-
clInlcamente imposible diferenciarlo de 1los melsamc)mas(18 35)
Sin embargo, ocurren mis frecuentemente en negros, no estdn-

asociados a desprendimiento de la retina, som lentamente pro

gresivos o no cambian. En ocasiones es diffcil diferenciarlos

ain con ecografia y angidgrafia, incluso hay casos reportados

en 1los que la actividad del tumor es importante y puede p051

tivizar 1a prueba de captaclén del p32 (35)
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MELANQCTTOMA,

El melanocitoma (o nevo magnocelular) cs una lesidn be-
nigna pigmentada, tfpicamente localizada en la cabeza del --
nervio 6ptico, Es de color negro azabache y de localizacién-
superficial, a menudo dentro de la capa de fibras nérviosas.
Cuando se localiza en la coroides su diferenciacifn cs ﬁrﬁc-
ticamente imposible., En la angiografia demuestra bloqueo de-
la fluorescencia. Sin embargo, Shields y Fént‘za) describie-
ron un caso de melanocitoma de la coroides que mostré hiper-
fluorescencia y ruptura del epitelio pigmentario, Rubin (36)
reportd un caso de melénocitoma que siguidé y due a los cuatro
afios de seguimiento present§ crecimiento sinulando en melanp
‘ma. En el estudio histopatol6gico se demqstfﬁ un melanocito-
‘ma con cambios similares a los de la degeneracién macular --

disciforme, con neovascularizacibn en la superficie,,

TUMOﬁES METASTASICOS A COROIDES.

Probablemente es la lesin mis diffcil de diagnosticar- -

clfnicamente del melanoma.CZI’zz)

En los casos dc carcinoma de pecho a menudo hay el ante

cedente de mastectomfa. Generalmente hay manifestaciones sis
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témicas de la enfermedad, ﬁero cuando la metdstasis corotdea

es 1a primera, el diagnfstico es dificil,

E1 tumor metastfisico es mis probable gue tenga configu-
racifn plana y difusa, es amelanftico, a menudo estd justo -

temboral a la micula,

OTRAS LESIONFS

Williams y Font(dn) reportaron un caso de coristoma - -
6seo con captacifn del p32 positiva, mientras que Shield5(41)
reportd un caso de melanoma que simulaba éngioma retiniano;-

ambos diagnbsticos se hicieron con el estudio histopatolégico,
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MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
TRATAMIENTO.

I.- &ENUCLEACION-U OBSERVACION?

Durante las dltimas décadas el tratamiento de eleccién-
de los melanomas uveales de coroidés y cuerpo ciliar ha sido
la enucleacién, en base a que, como tedas las neoplasias ma-
lignas,terminan en la defuncién del paciente, Por ésta ra --
z26n, nuestros conocimientos en lo relativo a la historia na-

tural de la enfermedad son muy limitados.

Esta conducta terap@utica se ha tratado de modificar en
. los:.dltimos afios en base a los conceptos emitidos por Zimmer

o (62-71)
man y otros autores que siguen su filosofia de tratamiento.

ARGUMENTOS EN. CONTRA,

a). En base a los estudios de Paul (1962), Zimmefmaﬁ’-

.



estima que 1la tasa de mortalidad antes de la enucleacidn es-
de 1%.(65)

b)., La tasa de mortalidad, después de la enucleacidn -
se eleva abruptamente hasta un 8%, alcan-ando un pico en el-
segundo afio postquirﬁrgico.(65’67)

c)., Aproximadamente dos tercios de las defunciones po-
drian atribuirse a la diseminacidn de émboles tumorales duran
te el procedimiento de la enucleacibn, Y ésto, Zimmerman lo-
estima porque las enucleaciones gene;almente son ejecutadas-
por fesidentes de primero y segundo afio; personas sin expe -

riencia quirirgica suficiente,

d). 8i bien son pocos los casos reportados en la lite-
ratura de pacientes que por diversas. razones no se han enu--
cleado y gue sc han seguido durante varios afles, o bien que-
,seihan seguido durante varios afios prior a la enucleacién --
hasta que el tumor de sintomasepresente evidencias de creci-
miente; su prondstico no ha variado de manera significativa-
en relacién al de los pacientes que se enuclean una vez he-=

cho el diagnés;icé.(4,5.62-69)
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e}, Se han encontrado, aunque en cusos excepcionales, -
muertes por metdstasis alin 20 6 30 afios después de la enu --
cleacisn, (4172)

Por todas estas razones estos autores prefieren obser--
var los tumores de pequeflo tamafio hasta que se hagan sintomd
ticos o hasta que presenten evidencias de crecimiento, Pre--
fieren observarlos en pacientes con ojo lGnico. Asimismo en -
pacientes que cursan su séptima u octava d@cada dc la vida,-
_ya que los pacientes seniles tienen penr prondstico que los-
jﬁvenes,(q’s) o en los que el diagndstico adn no se ha hecho

con certeza,

ARGUMENTOS A FAVOR,

a). Todos los melanomas coroideos y de cuerpo ciliar --
son potencialmente ]etales»(Fuchs, 1882; Pawel, 1900; Sta --
‘1iard, 1964),(73) Y, si no se los trata, el paciente irreme-

diablemente va a morir por metdstasis,

- Las tasas de mortalidad postenucleacifn por metdstasis- _
.varian de 28 a 37% pard 1os'prim¢ros cinco afios; de 45°a 62%

a los 10 afios, seglin diferentes autores (Martin-Johnes, 1946;"
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Wilder y Paul, 1951; Terry y Johﬁs, 1853; Vannas, 1959; Jen-
sen, 1963; Raivio, 1977).A los 15 afios, Jensen reporta una -
mortalidad del 62%,(5) mientras que Raivio(d) de 54% y, por
Gltimo,anivio reporta 57% de mortalidad por metdstasis, post

enucleacién a los 20 afios de seguimiento,

b). Bl prondstico es peor cuante mds grande es el mela
(1-5,9,75-80)
noma y cuanto mis estructuras extraoculares incluya,

Davidorf(75’80)

encuentra una sobrevida de 94% a 5 afios y de
77% o 10 aiios en pacientes enucleados cuyo tumor a medido me
nos de 10 mm, de didmetro y 3 mm. de elevacién y reficre, --
ddemés, que no cstd enterado de muertes de pacientes cuyo tu

mor es menor de 7 mm. de difimetro y 2 mm. dc elevacién,

¢). las caracteristicas del tumor, tamafio, tipo celular,
actividad mit6tica, vascularidad, extensifn extraescleral, -

determinardn el desenlace del paciente, sea o no enucleado,

En su fase inicial el melanoma tiene un crecimiento len
to, 1a cual termina en un tiempo impredecible. A partir de -
entonces su crecimiento se acelera rdpidamente y, usualmente,
produce sintomas que nos dan evidencia de su existencia. Co-
leman y Ellswor;h, entre otros, atribuyen la elevacién de --

la mortalidad postenucleaci6n’a la fase de crecimiento del -



50 -

tumor, presente en ¢l tiempo de su deteccifn y no a la tera -

{68)

pia usada,_ sin embhargo, Mc lean y Zimmerman piensan lo -~
contrario.(70)

d)., Los tumores pequefios también pt<den estar consti--
tuidos de c8lulas epiteliodes, lo cual ncs habla de su malig
'nidad implicita y, por otra parte, hay tumores constituidos-
de células fusiformes que tambi&n dan lugar a metdstasis,
Fsto no hace pensar que una vez descubierto el tumor no hay-

razfn para continuar observindolo,

Muy rara vez se han ohservado metdstasis en paclientes -
que han sido referidos para ser tratados del tumor primario,
a pesar de estudios muy cuidadosos (Hogan, 1964; Duke-Flder,

1966, Zimmerman, 1979.f63j) ¥, los estudios de necropsias -

en muy contadas ocasiones dan evidencia de melanomas que se-

(5)

hayan escapado a su diagn6stico clinico. Estas observa -

ciones, aunadas a nuestros escasos conocimientos de la histe
ria natural de la enfermedad, dado que su gran mayoria se --

enuclean, nos plantean las siguicntes incégnitas emitidas por

*Zimmerman,(64) '

a). Fn qué porcentaje los . tumores pequefios estin cons-

tituidos de células epiteliodes o bien de células fusiformes?




b}. Nué po
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rcentaje de tumores pequefios y medianos se van

a desarrollar mis grandes?

c). De ést

van a hacer?

d). Con qu

crecen?

e). Con qu

de que la visig

f) Qué tan
que hayan produy

etc,?

IT,~ OTRAS ALT

1, RADIOT

"a}. RAYOS

os mis grandes, c¢n qué tasa de crecimiento lo
& frecuencia metastatizan los tumores que no-

& frecuencia metastatizan los tumores antes =

-

n itil se ha perdido?

a menudo metastatizan los melanomas antes de

cido dolor, inflamacién, glaucoma secundario,

FRNATIVAS DE TRATAMIENTO,

RRAPIA,
| N (4)
X, Fn las estadisticas publicadas por Raivio

- se anota que la
““tratados con Ra
. dos dnicamente

10 aflos la supe

L

supervivencia de los pacientes enucleados y-
os X es mejor que la de los pacienteés trata-
con enucleacidén en les primeros 5 afios. A los

rvivencia es la misma y a los 15 ¥ 20 afios es
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ligeramente mejor en aquellos pacientes que no se sometieron

a radioterapia,

b), Placa de cobalto., FEsta técnica implica una inter--
venciln guirdrgica para colocar con suturas la placa de cobal
to, suturfindola a la esclera en el sitio que corresponde al-
del tumor, el cual no debe estar cerca de 1a micula ni del -
nervio éptico para que las radiaciones no los afecten. La --
placa debe removerse una vez calculada la dosis de irradia -
cifn y la indicacién mds adecuada es en tumores de pequefio -
tamafio (2 a 3 mm, de e1evaci6n)g80'81)

Fl estudio combarativo de supervivencia de los pacientes-
tratados con placa de cobalto debe hacerse contra los pacien
tes enucleados cuyo tumor no exceda de 10 mm, de difimetro y-

3 mm, de elevaci6n; la tﬁsa de supervivencia en. éste grupd de

pacientes es de 94% a cinco afios y de 77% a diez afios, (80)

Davidorf(Bn) reporta slete casos tratados con segui --
niento de § afios, Dos de e#tos pacientes han muerto per me-
,tﬂstésis (29%), Zygulska(sz) reporta 102 casos seguidos a 3
afios en los que el tratamiento fué exitoso en 65%; Mc Faul
y Morgan(ﬂs) reportan que en 23 casos de 100 se hizo necésg

ria la enucleacin porque el tumor continud creciendo o-por
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que los ojos se tornaron dolorosos. Rotman y Longcsd)

siguie
ron a 3 aflos la sobrevida de 24 pacientes tratados, encontran

do un 83% de éxito,

c). RAYA DE PROTONFS. Gragoudas (83186

reporta un se-
guimiento de 18 pacientes a 2 afios y de 35 pacientes a 1 afio.
Todos los pacientes han presentado involucién del tumor, 2 -
han muerto por metdstasis, uno se enuclef por desprendimiento

total de retina,

d}, Fxiste también tratamiento con rayo de iones de he-
,lto(37) y con yodo—llscss) pero ¢l ndmero de pacientes es --

atin muy pobre,

2.+ FOTOGOAGULAGION CON XFNON, _FI tratamiento sélo es-
‘éfecfivo en tﬁmores de pequefio tamafio 7 mm, de diémétfo y 2-
mm, de elevacifn (calculados con el oftalmoscopio)feg) F1 -
. tratémiento no ha resiltado ser superior a la supervivencia-
de pactentes enucleados con tumores de las-dimensiones anota

das ariiba.

' 3, DIATFRMTIA. FEstd también indicada en tumores de pe-

(80}

'_quéﬁo tamafio y las estadisticas de supervivencia adn no-

son confiabies.
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4,- EXCISION LNCAL, Fstd indicada en tumores que no ex
cedan de 10 mm, {(pequeiio tamafio) y que no estén cerca de la-
pap1la(qn) En lo particular nos parece un tratamienta muy -
agresivo y muy peligroso por la potencial eventualidad de me

tdstasis por manejo quirdrgico,

5.~ INMUNOTFRAPIA, La 1nmunoterap1a en neoplasias ma--
llgnas empezd a cobrar importancia desde que Mathé 1n1c15 el

tratamiento de leucemia linfocitica aguda con BCG.

El melanoma ocular es un excelente modelo para la inmu-
noterapla porque;  a) Se han demostrado antigenos especifi--
cos en anticitoblasma y antimembrana de laé células tumora--
ies£97) b) Se puede llevar un control clinice del crecimien
to del tumor pre y postoperatorio; c) Fn el tiempo de enu--
cleacidn 1a cantidad de tumor remanente es muy poca; d) ---
>Aproximadamente el 90% de sus metdstasis son a higado prime-
ramente, De este modo, el primer ataque metéstasicd es rapi

damente detectable, (26497

No existen adn datos confiables en la literatura acerca
- de tratamlentos exitosos con la inmunoterapxa. -1a cual se- -~

'encuentra en fase experimental (93- 102)
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RECOMENDACTONES:

Los argumentos a favor de la enucleacifn parecen ser mis
contundentes que los que estdn en contra, Fl tumor tiene una
fase de crecimiento lento que seguramente es de varios afios-
antes de hacerse sintomdtico; quizd ocurra lo mismo con las-
metdstasis, por lo que es claro que mientras mids pequefio sea
el- tumor, mayores posibilidades tengamos de evitarlas con la

enucleacibn.

La técnica quirdrgica debe desarrollarse con EL MINIMQ-
-MANEJO del ojo ﬁﬁra prevenir eventuales diseminaciones del -
tumor y debe ser ejecutﬁda por cirujanos de experiencia§64’7;?

Manschot(73) recomienda dos dosis diarias de 400 rads -:
cada una, antes de la enucleaqidn, en base a los estudios de-'
Hoye y Powers, con la que se destruirfan el 90% de las célu-
las tumorales. Sin embargo, las estadfsticas de supervivencia

deberdn hacerse a largo plazo.

Pueden someterse a observaci6n los pacientes seniles --

dado. que su pronfstico es muy malo.

Obviamente la decisifn dehe tomarla en paciente, una vez
'que:le hayamos detallado el prondstico y una vez que lo haya

digeridd y asimilado,
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TASAS DE MORTALIDAD POR METASTASIS DADAS EN PORCENTAJES

1.~ DE ACUERDO AL TIPO CELULAR

Paul y Col., 1962;

periodo de seguimiento

. 2,652 casos 5 afios 10 afios | 15 afios
Fusiforme A,..vevervdvnsinenas 5 15 19
Fusiforme B..ivieseensnorvannse n 20 26

- Mixto y necrﬁtico.;........... 40 54 .59

Bpitelioide..ieevvrivvnneeaass - 57 66 72
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Jensen,1963;

292 casos

Fusiforme Asiviviioviranvrvons 8 1
Fusiforme B,,.cvvevvenrvuarsan 19 17
L = PN 45 63
Epiteliodessveviiinvensivnnans 62 77

mFascicular....................

Raivia, 1977,

314 caﬁos
Fusiformes Ay Boivevveroranss 31 41 - 48
B 3 & o« T S TP 34 48 53

Fpiteliode,..oiveiiianrinnnnns 47 53 62

2.- DE ACUERDO AL TAMARO

Raivio, 1977; periodo de observacién

En mm? 5 afios | 10 afios | 15 afos
i

Menos de 38 MMZ,...iieirininns 3 42 51

3 37 46

"~ Mayor 6 = 75 mm..............._ 45 58 - 60



Mc Lean, 1980;

Didmetro en mm.

Menos de 10 .uiuvnviiannicerine 19
De 10 8 15 tiiunvrrnnenrcnanes 40
Mayor de 15 ..ivivaivrnnnrnnes 65

El prondstico también empeora en cuanto a:

3.- Mayor cantidad del pigmento tenga el tumor,
4.- Menor cantidad de fibras argir6filas cohtenga.

5.~ 8i su extensidn es extraescleral.
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MELANOMA DEL IRIS.

La gran mayorfa de autores apoya la idea.de que los me-
lanomas del iris se desarrollan a partir de nevos pre-exis--

tentes.

PECAS Y NEVOS. En 1a literatura oftalmolfgica los tér-
minos de ctimulos de células pighentadas; pecas, nevos Yy melg
nomas benignos se usanxintercambiablemente. Sin-emhargo, hay
.diferencias bien establecidas. Las pécas o aclimutos de célu-
ias pigmgntadas representan variaciones anatfmicas menores -
en la celularidad y grados de hiperpigmentacién de las célu-
.las uveales, clinicamente se observan cn el iris donde son -
‘particularmente promihentes a lo largo‘dél borde de la capa

anterior en la zona pupilar, Histoldgicamente se pueden en--

contrar en cualquier parte del tracto uveal. Los nevos o me< -

lanomas benignos son lesiones tumorales mis altamente celula

res, en los que los constituyentes cclulares aparecen mis re
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dondos, menos dendriticos y a menudo mencs pigmentados que -
los melanocitos uveales, Clinicamente, sin embargo, es impo

sible diferenciar una peca de un nevo.

CITOLOGIA., 1la clasificacién de Callander es mucho mis-
dificil para tumores del iris que para tumores del cuerpo ci
liar y coroides, Lo mismo, es cierto para la diferenciacién-
de tumores benignos tales como leiomiomas y nevos, De acuer-

do con Rones y Zimmerman (1958) no hay una distincién preci-

sa ni clinica ni patolégica entre nevos y tumores que se ori

ginan de los mdsculos del iris.

CLINICA, El incremento en tamafio, la vascularidad au--
_mentada, alteraciones del color, la irregularidad de ;a ﬁupi
‘-lg.y el incremento en la presifn intraocular, son manifesta-

ciones clfnicas de malignidad, Llas éélulas tumorales pueden?

ser visibles goniosc8picamente y el hipema puede ocurrir.ﬁn-
tumor periférico es més sospechoso de transformacifn maljfna
" que otro situado en el ﬁargen pupilar. Estudios de Reese -~
(1544) y de Wilder (1948) indican que los neves y las pecas-
estén presentes en aproxiﬁadamehte 501 de l1os ojos normales-
,‘y ﬁiendén.a ser m4s grandes y més'ffecuentes en bjbs que taﬂ

bién contienen un melanoma del tracto uveal,
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TRATAMIENTO Y PRONOSTICO, E1 tipo celular més comfin en
tre los melanomas del itis es el fusiforme, Su prombstico re
sulta muy favorable y claramente mejor que los de la coroides

‘ ¥ cuerpo ciliar,

‘Jensen (1963) reporta 10 casos cnucleados, de los que 7
sobrevivieron por un periodo de 9 a 17 afios y un caso de muer
te por metdstasis a los 4,5 afios después de 1a enucleacién -
de un tumor gue invadfa cuerpo ciliar y estaba constitufdo -~

por el tipo celular mixto.

De los pacientes a los que se les efectud IRIDECTOMiA,-
‘Rones y Zimmerman [1958) reportan 3 muertos por metfstasis -

en 125 casos seguidos por lo menos 15 afios,

De estos 125 casos, B7 fueron nevos. con células fusifor
me. A o leiomiomas considerados incapaces de dar met55t331£%03)
‘Reese y Cleasbycg) reportaron solamente 4 muertes en 140 pa-
| cientes seguidos por 20 afios o mds después de iridectomia,

" Ashton y WybarUMJ no reportaron muertes por metdstasis de-

.-1,1ﬁ1 casos seguidos en un perfodo de 5 a 20 afios.,

Por su.relativamente buen pronéstlco, raramente estﬁ -
}justlflcada la enucleacién en el melanoma c1rcunscr1to al -

»11’15 .
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MATERIAL Y METODO: .

Se estudian,86 piezas operatories que incluyen 80 glo--
bos oculares, 3 Srbitas y 3 biopsias, recibidas en el Labora
torio de Anatomfa Patol6gica de la Asociaci6n Para Evitar 1la
Ceguera en México, en un lapso de 25 afios. Se incluyen, cor-
tan y tiflen con técnicas habituales, excepto que en algunos-
casos son obligadas las secciones blanqueadas., Los datos his
tolbgicos que se relinen y que se toman para nuestro andlisis
son los siguientes: sitio y tamafio de la neoplasia, tipo ce-
1ulér, pigmentacidén, necrosis, extensién orbitaria, presencia
de glaucoma, desprendimiente de retina y metdstasis., Desdé -
el .punto de vista clinico se analizan edad, sexo, cjo afecta
do-y muerte o sobrevivencia, Se relacionan datos histdldgicos

s

con los clinicos,
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RESULTADOS :

La edad promedio de nuestro paciente es de 50 afios, cl
menor 13 y el mayor 75 afios, (Cuadro N°1) Hay ligero predo
minio del! sexo femenino de 50 a 36. No consignamos melanoma

uveal bilateral,

CUADRO N°1

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

EDAD PROMEDIO

= 50.45 AROS
'MENOR = 13 ANOS
MAYOR = 75 AROS

SEXO - 36 HOMBRES 50 MUJERES
0JO -'30 0, D. 56 0. 1.
BILATERAL = 0
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En el Cuadro N° 2, vemos la coroides involucrada casi en un
90% de los casos invadiendo ocasionalmente al cuerpo ciliar
e iris, Estos dltimos sin participacifn de la coroides, su-
man apenas un 10% y encontramos que son generalmente de ti-
po celular A y B, de pequefio tamafio y si,; necrosis, En nues
tra estadistica tenemos una sobrevivencii de 20 aflos con --

neoplasia del cuerpe ciliar,

CUADRO N° 2

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

SITUACION INTRAOCULAR

5 COROIDES SOLAMENTE - 56 (41%)
COROIDES COROIDES Y CUERPO CILIAR - 12
CORQOIDES CUERPO. CILIAR E IRIS - 9

B )

TOTAL 77 = 89.5%

_CUERPO CILIAR CUERPO CILIAR SOLAMENTE -2
‘ CUGERPO CILIAR B IRIS - 7
IRIS | SOLAMENTE -0

TOTAL 9 = 10.4%
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Fn el Cuadro N°3, se nota ligero predominio de aquellas
de menor tamaifio sobre una medida media convencional menor de

10 mm, del difimetro mayor del tumor.

CUADRO N°® 3

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

TAMARO
TODA LA CAVIDAD * - 6 - 6.9%
MAYOR DE 10 mm, XXX - 33 - 38.3%
MENOR DE 10 mm. XX - 47 - 54.6%

TOTAL - 86

NOTA: E1 tamafio- se calcula con la longitud del didmetro ma-

yor del tumor,

En relacién con las células que componen esta neoplasia
(Cuadro N° 4), en las formas puras, predominan los tipos Ay

B, pero en las mixtas, las epitelioides con cerca del 50?..
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CUADRO N° 4 i

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
TIPO CELULAR

FUSIFORME A - = - - = § - 6.9

FUSIFORME B - - - - - 28 -  32.5%

EPITELIOIDE - - - - - 10 -  11.6%

MIXTOS:

B Y EPITELIOIDE - - - 31 -  36%

FUSIFORME Ay B - - - 10 -  11.6%

FUSIFORME A,B y EPIT. 1
EPITELICIDE SOLO 0 COMBINADO 42 -  48.8%

~ La falta total de melanina es rara en nuestros estudios
y la pigmentacidn moderada o intesa es la regla. (Cuadro N°5)
La necrosis es un signo que estd en relacifn con neoformacio
nes que crecen répidamente destruyendo parcialmente sus célu

las por inadecuada nutricidn,
CUADRO N°® 5

MELANOMA DEL TRACTO IVEAL

PIGMENTACION
INTENSA- .46 - 53,43
MODERADA - .39 - 45.3%
- 1

: AMELANOTICO

86

TOTAL
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(Cuadro N°® 6). La necrosis desencadena cuadros inflama
torios que pueden confundir el diagnSstico clinico. Hemos en
contrado 26 cascs en los que se asocian desprendimiento de -

retina y glaucoma,

CUADRD N° 6

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

NECROSIS - 30 ~ 34.8%
GLAUCOMA - 34 - 39.5%
DESP, RETINA - 67 - 77.9%

26 DESP. DE RETINA Y GLAUCOMA

FEn los Cuadros N° 7 y 8, se hace un anflisis de la ex--
tensi6n del melanoma a los téjidos orbitarios; en 13 estudios,
¢ tienen tipo celular E solo o combinado, 10 son de gran ta-
mafio o con invasi6n total del globo ecular y 10 tienen necro
sis, siendo también intensamente pigmentados 9y moderadémeg
‘te 4, se anotan ﬁetéstasis al cerebro (en ojo obtenido én au

topsia) y metdstasis a higado y muerte en 3 afios después.
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CUADRO N° 7

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
EXTENSION EXTRA-OCULAR A ORBITA

n—

TIPO CELULAR | TAMARO | NECROSIS | PIGMENTACION | SOBREVIDA

E XXX 81 1 ?
E XXX S1 M METASTASIS
CEREBRO
B XXX SI 1 ?
* SI 1 ?
B-E XXX s1 M e
R-E * S1 I 7
B-B XXX 1 1 ?
B * NO 1 ?
E XXX I M MUERE 3.5
‘ AROS
B XX NO M tg
B X 51 1 2
B XX NO I ?
B-E L) SI 1 7

" E: Epitelioide, B: Fusiforme B, XXX: Mayor de 10 mm., XX: Me
nor de 10 mm,, X: Menor de § mm.,_‘: Toda la cavidad acular,

. Y: Intensa, M: Moderada
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CUADRO N° 8

il

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

ANALISIS DE LA EXTENSION A ORBITA 13 CASOS

TIPO CELULAR E SOLO O COMBINADO 9
TAMARN = XXX = 6 * = 4 NECROSIS = 100 (2 INTENSA)
PIGMENTACION INTENSA 9 MODERADA 4
METASTASIS A CEREBRO 1 (0JO OBTENIDQ DE AUTOPSIA)
METASTASIS A HIGADO Y MUERTE 3.5 ANOS DESPUES

Revisando los casos de extensién extraocular que suman-
‘13, se anota que s6lo en 2 de ellos se ha hecho exenteracién

orbitaria. (Cuadro N° 9)
CUADRO N° 9

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

- EXTENSION EXTRAOCULAR A ORBITA - 13 - 15%
- EXENTERACION ORBITARIA - 2 DL 13

. Cuando la neoformacidn’invade totalmente el globo ocular,
"6 casos (Cuadros N° 10 y 11), vemos que hay 4 con células.tipo"

- E solo o combinado, necrosis y pigmentacién intensa,
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CUADRO N° 10

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
INVASION DE TODO EL GLOBO* 6 DE 86 - 6,9%

T. CELULAR NEC, EXT. EXTRA PIGM.

- B NO NO MaD,
+B S S1 INT.
+B 51 NO INT.
+B-B ST ST INT.

B NO SI INT.
+E-B s8I NO INT.

+ 4 CON T. CELULAR E, - NEC. Y PIGM. INTENSA

CUADRO N° 11

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL
ANALISIS DE INVASION TOTAL DEL GLOBO

- 6 CASOS -
TIPO CELULAR -4 = E - 5010 O COMBINADO
NECROSIS - -4
EXT. ORBITARIA - 3

 PIGM. INTENSA - 5

4 TIENEN T. CELULAR E, NECROSIS Y PIGM. INTENSA
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Por otro lado, aquellos pequefios, (Cuadro N°® 12) casi -
la tercera parte localizados en el cuerpo ciliar y en el - -
iris, tienen predominio de células A y B, los 6 de ellos con
glaucoma, un poco mis de Ta mitad con pigmentaciones intensa,

3 con necrosis y 1 sola extensién orbitaria,

CUADRO N° 12

e — e e bttt e

MELANOMA DEL TRACTQ UVEAL

ANALISIS DE 20 TUMORES PEQUEROS (MENOR

DE 10 mm.)

13 COROIDES - 7 C.C. E IRIS
TIPO CELULAR - A= 2 B =12 AB=3 E =3
6 CON GLAUCOMA - 3 CON NECROSIS - 11 PIG, INTENSA
1 EXT. ORBITARTA

En los pocos casos en que ha sido posible obtener el da - -
to de sobrevida o de muerte, s6lo en 4 hemos podido verificar
muerte comprobada por metistasis de melanoma de tracto uveal.:
Revisando el Cuadro N° 13, vemos combinacisn de Eelulas,. tama
fio moderado, necrosis en 50%, pigmentacidn moderada y exten-

5i6n orbitaria en s6lo 2 casos. En uno de ellos, el ojo obte

‘nido, durante la autopsia revela metistasis cerebral.
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CUADRO N® 13

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

MUERTE POR METASTASIS COMPROBADA

T.’CELULAR TAM. NEC. PIGM. EXT. 0. MUERTE

A-B XX NO M XO 6 AROS
E XXX SI M SI  AUTOPSIA
B-E XX NO M NO 3.5 AROS
B XXX SI M SI 3.5 AROS

En cuante a la valoracidn de sobrevida de 8 casos, los
Cuadros N® 14 y 15, nos dan los siguientes datos: locali--
zacién coroidea, la mayorfa son pequefios o mediano, s6lo ~--
héy uno con glaucoma, necrosis en 2, el tipo celular prefe- -
rentemente A yBy 5610 en 3 epitelioide., Se ha hecho enu-
cleacifn en fodo§ y no se encontré extemsifn orbitaria;‘ La

.sobrevida va de 2 1/Z afios a 20 afios.,
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CUADRO N° 14

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

VALORACION DE SOBREVIDA.

EDAD, | SIT,| TAM, | GLAUC, [ NEC. | PI6M, | CEL. | SOBREVIDA
48  C.C. X NO NGO MOD. A-B 20 AROS
55 C. XX NO  NO  MOD. A-B 12 "

74 €. XXX NO NO  MOD. B 11 "
56 €. XX S1 NO INT. B-E 11 "
70 C. XXX NO  MOD. INT, E 9 "
80  C. XX NO-  NO  MOD, A-B 7"
55 €. XX NO NO  MOD. B-E 70"
5§ C. XXX ST ST INT. B 21/2 "

ENUCLEACION EN TODOS - 'NINGUNO EXT. EXTRAOCULAR

CUADRO N° 15
MELANOMA - DEL TRACTO UVEAL

VALORACION DE SOBREVIDA - 8 CASOS

SITIO - TODOS COROIDES - TAMARG = 1 X - 4 XX - 3 XXX
GLAUCOMA = 1 NECROSIS = 2
'TIPO CELULAR A y B SOLO O COMBINADA EN 5 E en 3
ENUCLEACION .EN TODOS - NO EXTENSION ORBITA
SOBREVIDA DE 2.1/2. A 10 AROS
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Cuadro N° 16, en relacibn con el tratamiento 8D enuclea
ciones, 3 exenteraciones de 6rbita y 3 biopsias, estas esci-

sionales de tumores localizados en iris y cuerpo ciliar,

CUADRO N°® 16

MELANOMA DEL TRACTO UVEAL

TRATAMIENTO QUIRURGICO

ENUCLFACION = - = = - - 80
EXENTERACION DE ORBITA 3
BIOPSIA == = = = = = - 3

TOTAL - - 86
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DISCUSION.

El melanoma del tracto uveal es una enfermedad con‘uﬁa-
incidencia muy baja en nuestro medio. En los paises nérdicos
tiene una incidencia aproximada de 5§ por millén de habitantes

_ (Mork, 1961; Jensen, 1963; Raivio, 1977). Zimmerman (1962) -
informa una relacién de frecuencia de 170:1 entre caucfsicos
y no caucisicos, mientras que Yanoff (1975) da una relacién-
de 15:1, La enfermedad es mis rara en personas de piel més-
pigmentada, como nuestras razas aborigeﬁes y las de raza ne-

» gra, En el Departamento de Patologia de la Asociaci6n Para-
Evitar la Ceguera en México, que es uno de los centros de Pa
tologia ocular del pais, se han lograde recolectar solamente
86 piezas operatorias de melanomas delrtracto uveal, en 25 -

afios,

La incidencia entre mujeres, en nuestro estudio, fué su

perior a la de los hombres y es5 ain mayor que la reportada -
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pbr Jensen (1963) y por Raivio (1977). La edad promedio fu§
de 50 afios, siendo el menor de 13 y el mayor de 75, lo cual

concuerda con la reportada por todos los demis autores.

El diagnéstico histolégico del melanoma no ofrece difi
cultades, sin embargo, los detalles son de gran valor para-
el pronstico del paciente. La mayorfia de los auteres inclu
ye los tipos celulares fusiforme y epitelioide aunque los -
detalles varian de un autor a otro. Sin embargo, estos dos
tipos ceiulares no son bésicamente diferentes; observaciones
hechas en cultivos tisulares y microscopio electrfnico sus-
tentan esta opinién, Parece que los tipos celulares presen-
tes en un melanoma dado estfn determinados por las caracte-
risticas de crecimiento del tumor. En neoplasias de lento. -
crecimiento .las células estfin firmemente empacadas y son de
forma fusiforme, Si el tumor empieza a crecer rdpidamente,-
las células toman la forma redonda del tipo epiteliode. La
células fusiformes se han interpretado como bien diferencia
das, mientras que las de tipo epitelioide lo son menos. Por
tanto, los tumores de mayor tamafio y extensi6n tienen predo -
“minio de células epiteliodes, En nuestro material, de los -
melanomds de-mayor tamafio de los que invadieron totalmente-

‘el globo ocular y de los que presentaron invasidn orbitaria;
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la gran mayorfa estuvieron compuestos por c6lulas de predo-~
minio epitelioide y también mostraron una pigmentacién in --
tensa. De los 20 tumores de tamafio pequefio, @inicamente J.es
taban formados por células epiteliodes y 11 mostraban pig --
mentacifn intensa. Solamente un tumor fué amélanético. Ambos
parimetros tipo celular y pigmentacién, estdn cn concordan--
¢ia con los publicados por Callender (1931) y Wilder (1935)-
y aceptados casi universalmente. El tercer parfimetro, que --
estd basado en la cantidad de fibras argiréfilas por el tu--

mor, no se realizé en nuestro estudio.

Con respecto a su localizacién el 89% fué en coroides,-
el IOE en cuerpo ciliar (siendo 2 casos en cuerpo ciliar so-
lamente y 7 casos que incluian cuerpo ciliar e iris) y 0% en
iris.sﬁlamente. Estds cifras de acuerdo con las anotadas por
Fuchs (1882), Reese (1963), Jeﬁsen (1863), Ducke-Flder (1966),
Raivio (;977), aunque estos autores si reportan casos que --
afectan dnicamente al iris en una proporcidn variable de un-

5 a un 10%,

Con respecto a la sintomatologia, el.80% aproximadamente
presenfaron sintomas visuales (77.9% de casos presentaron --
desprendimiento de retina), Jensen (1963) y Raivio (1977) re

portan trastornos visuales en dos terceras partes de sus res
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pectivas series de pacientes, El glaucoma se encontrd en un-
40% y los signos inflamatorios en 35% en el presente material.
Jensen reporta una frecuencia de 36% de hipertensién intra--
ocular; mientras que Raivio de 27%, y ambos reportan una fre
cuencia de 15% en la presencia de signos inflamatories. El -
60% de los tumores del cuerpo ciliar, aungue la mayoria de -

pequefio tamafio, mostraron elevacifin de 1a presién intraocular.

La muerte por metdstasis sélamente ha sido comprobada -
en 4 casos (4.7%) en un tiempo variable de 3.5 a 6 aflos des-
pués de la enucleacifn, dos eran de tipo celular epitelioide
y dos mixtos sin epitelioide; dos de tamaﬁo mayor de 10 mm.-

y dos menor de 10 mm,; dos con extensi6n orbitaria.

La sobrevida se ha seguido en 8 casos (7%) en un perio-
do variable de 2.5 a 20 afios, cinco son del tipo celular fu-
siforme y 3 epitelioide, 3 de tamafio mayor de 15 mm, y 5 me-
nor de 10 mm, Estos dos Gltimos datos, los casos comﬁroba--
dos por metfstasis y los casos de scobrevida son tan pocos --
que ne se pueden inferir datos de importancia significativa
para establecer un criterio-de ttatamiento. Sin embargo, en-
el capitulo que se refiere a tratamiento, hicimos uma discu-

si8n al respecto en base a la literatura revisada.
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CONCLUSIONES.

El melanoma del tracto uveal, por caracteristicas racia-

.1es, es una enfermedad.muy rara en nuestro medio. Ocupa=-

" el segundo lugar como neoplasia maligna intraocular, des

pués del melanoma, en proporcién de 2:1., Prdcticamente -
no existe en nifios y su situaci6n preferentemente es en-:

la coroides.’

El 54% dec nuestros casos han sido tumores con tamafio me-

nor al medic convencional de 10 mm.

.La pigmentacién fué sicmpre martnda._gspccialmeﬁte en -~

los dé tipo celular E.

Los datos clinicos mids frecuentes en-cl melanoma sen: a)

‘. trastornos visuales, en el presente material,.el 77% prc .-

~sent6 desprendimiento-de retina, b) glaucoma, presente -

'iep[un;40$, y ¢) signos inflamatorios, -
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5.- Como dato especial de importancia, 13 de los 86 estudia-
dos mostraron propagacifn orbitaria y en s6lamente 2 se-

programd excenteracibn orbitaria,

6.~ En los de tamafio pequefio predominaro: los tipos celulares

Ay B,

7.- En los 4 casos de muerte con metdstasis comprobada el ty
mor fue de tamafio mediano a grande, con pigmentacién in-
tensa y de tipo celular E combinado. Un ojo fué de autop
sla, dos murieron a los 3 y medio aflos y otro al afio- des

pués de la enmucleacifn.

8.- En los 8 casos de sobrevivencia el tumor fué de pequefio-
tamafio, de tipo celular A y B, mantenidos bajo vigilancia
"de- 2 y medio a 20 afios, En 74 casés se ignora la evolu--

cién postoperatoria,

9,- De los tumores que invadian todo el globo ocular y de los
que presentaron extensién orbitaria, la gran mayoria eran’
de tipo celular E, su pigmentacién y su necrosis era in-

tensa,
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