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INTRODUCCION

El osteoma coroideo es un tumor de caracter benigno, de rara presentacion
que se debe tener en consideracion ya que sus principales diagnosticos
diferenciales conllevan a un prondstico, tanto visual como vital, diametralmente

distintos.

Si bien en su mayoria podria lograrse su diagndéstico casi certero mediante la
clinica, en la actualidad las herramientas diagndsticas al alcance de los

médicos logra un diagndstico con una certeza del 100%.

Aunque este, como ya se menciong, tiene caracter benigno, se debe conocer
Su presentacion, evolucién y posibles complicaciones ya que seran de gran
importancia para normar un manejo adecuado que lleve al mejor prondstico

visual de cada paciente.



RESUMEN

El osteoma coroideo (OC) es un tumor benigno de la coroides, muy poco
frecuente, capaz de producir auténtico tejido 6seo. Afecta tipicamente a
mujeres jovenes y sanas y se localiza en el polo posterior del globo ocular, en
la region yuxtapapilar usualmente. Generalmente es una lesion unilateral y su

etiologia es desconocida.

En el presente trabajo se inicia comentando la anatomia de la retina y coroides.
Posteriormente se comenta la presentacion, epidemiologia y caracteristicas
clinicas. Se describen todos los métodos diagndsticos disponibles con su

respectivas caracteristicas, asi como tratamiento y pronostico.

Se expone un reporte de caso clinico en el cual se llegé a dicho diagndstico y

finalmente una discusion sobre el caso con las conclusiones del mismo.



ANATOMIA DE RETINA'Y COROIDES

Retina

La retina es una membrana transparente que recubre el ojo por dentro, con su
cara externa en contacto con la coroides por medio de su epitelio pigmentario,
y Su cara interna en contacto con el vitreo, al que se adhiere en la region de la

ora serrata a nivel de la base del vitreo?.

A la exploracion se puede observar:

 Papila, o disco oOptico: punto donde el nervio 6ptico entra en el globo
ocular, atravesando la esclerética, la coroides y finalmente la retina. Es un
disco rosado que se encuentra en la parte posterior del globo ocular y esta
situado unos 3 milimetros medialmente al polo posterior del ojo. Tiene unas
dimensiones de 2 x 1.5 mm. En la papila no existen fotorreceptores, por lo que

se llama punto ciego.

* FOvea: situada a unos 2,5 mm o 17 grados del borde temporal de la
papila 6ptica, donde la superficie de la retina estd deprimida y es poco
profunda. Presenta un mayor numero de células ganglionares, con una
distribucion mas regular y precisa de los elementos estructurales, posee sélo
conos. Los vasos sanguineos rodean a la févea por arriba y por abajo, mientras
que dentro de ella sélo existen pequefios capilares. En el mismo centro de la
févea, en un area de unos 0,5 mm de didmetro, no existen capilares para

aumentar al maximo la transparencia de la retina.

» Ora serrata: Es el limite anterior de la retina.



También puede dividirse macroscopicamente en dos zonas:
« Area central de la retina: Es la porcion de la retina que rodea a la févea
y donde se produce la mayor fotorrecepcion. La fovea y la pequefia area que la

rodea contiene un pigmento amarillo y por eso se llama macula lutea.

« Area periférica de la retina: Esta zona tiene menos capacidad de

fotorrecepcion, por poseer menor niamero de conos y bastones.

La retina contiene diez capas paralelas que son, comenzando por la zona mas
profunda, hasta la mas superficial:

1. Epitelio pigmentario: Es la capa mas externa de la retina. Esta formada por
células cubicas que no son neuronas y poseen granulos de melanina que le
dan una pigmentacion caracteristica.

2. Capa de las células fotorreceptoras: Esta formada por los segmentos mas
externos de los conos y los bastones.

3. Capa limitante externa: No es una membrana, sino uniones intercelulares
del tipo zénula adherente entre las células fotorreceptoras y las células de
Muller.

4. Capa nuclear o granular externa: Esta formada por los nucleos celulares
de las células fotorreceptoras.

5. Capa plexiforme externa: Es la regién de conexion sinaptica entre células
fotorreceptoras y las células bipolares.

6. Capa nuclear o granular interna: Esta formada por los nucleos celulares de

las células bipolares, las células horizontales y las células amacrinas.



7. Capa plexiforme interna: Es la region del conexion sinaptica entre células
bipolares, amacrinas y ganglionares.

8. Capa de las células ganglionares: Esta formada por los ndcleos de las
células ganglionares.

9. Capa de fibras del nervio Optico: Esta formada por los axones de células
ganglionares que
forman el nervio
Optico.

10. Capa limitante
interna: Separa la
retina del humor
vitreo?.

Figura 1. A. Capas de
la Retina, B.
Fotomicrografia
correspondiente.
Obtenido de Clinical
Anatomy and
) Physiology of the
Visual System. Third
Edition. Elsevier.

Coroides

La coroides o Uvea posterior se encuentra detras del cuerpo ciliar, entre la
esclera y la retina. Se encuentra ricamente vascularizada, en parte por la
esclera y parte por la retina. La irrigacion de la coroides procede de las arterias
ciliares posteriores, que son ramas de la arteria oftalmica y el drenaje venoso
se efectla por las venas vorticosas, que son habitualmente cuatro y salen del

globo ocular a nivel del ecuador por otros tantos orificios ubicados en la



esclera, drenando a los plexos pterigoideos y al seno cavernoso a traves de las

venas oftalmicas inferior y superior, respectivamentes.

La coroides esta formada de fuera a dentro por tres capas diferentes:

1. Capa supracoroidea o lamina fusca. Es una capa de tejido conjuntivo
formado por laminillas donde se observan fibras elasticas, colageno y
celularidad representada por melanocitos y fibroblastos que separa los
capilares de la esclerdética.

2. Estroma o lamina vasculosa. Ocupa la mayor parte y es la propiamente
vascular con ramas ciliares de la arteria oftalmica. Presenta fibras nerviosas y
vasos ademas de fibras de colageno, fibras elasticas, fibroblastos, macréfagos
y melanocitos.

3. Capa de Bruch. Esta en intima relacion con la retina. Se relaciona con la
retina a través de su superficie interna o retiniana, mientras que su superficie

externa es la porcién coroidea.

En los humanos, la coroides presenta una pigmentacién oscura debido a la

presencia de melanina y una gran abundancia de vasos sanguineos, lo que

ayuda a absorber la luz que llega al ojo y prevenir asi su reflexion3.
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OSTEOMA COROIDEO

El osteoma coroideo (OC) fue descrito por primera vez por Van Dyk en la
reunion de la sociedad Verhoeff en 1975°. Es un tumor de la coroides de
caracteristicas benignas, extremadamente raro, con la peculiaridad de ser
capaz de formar auténtico tejido 6seo (trabéculas dseas densas y médula 6sea
vascularizada con osteocitos, osteoclastos y osteoblastos). A pesar de que
presenta caracteristicas de benignidad, el tumor puede crecer lentamente y

provocar la pérdida de la vision. El crecimiento rapido del OC es excepcional*>.

Afecta tipicamente a mujeres jovenes y sanas, de raza blanca, entre los 10 y
los 30 afios de edad. Cuando el tumor aparece en edades tempranas de la vida
se ha descrito un aumento con respecto a su capacidad de crecimiento en

comparacioén con los pacientes de mayor edad#>.

El tumor es unilateral en un 75-80% de los casos. Se localiza en el polo
posterior del globo ocular, con preferencia por la region yuxtapapilar de la

coroides o area macular4.

Distintas teorias para su etiologia se han propuesto incluyendo causas
congénitas, por una metaplasia 6sea del epitelio pigmentario de la retina o bien
por procesos inflamatorios y enfermedades sistémicas, pero la teoria de mayor
aceptacion en la actualidad es la que defiende que se trata de un coristoma

benigno (tumor congénito primario de origen embrionario, de estirpe
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mesenquimatosa, formado por tejidos no presentes en condiciones normales

en coroides)?.

Los pacientes con OC pueden encontrarse asintomaticos o, mas
frecuentemente, aquejar vision borrosa, metamorfopsias, defectos en el campo
visual o fotofobia. La vision se va a comprometer por una atrofia gradual de la
retina suprayacente, edema foveal, acumulacion de liquido o hemorragia

subretiniana asociada o no a la presencia de una neovascularizacién coroideas.

El tumor aparece como una masa que va de blanco-amarillento a naranja-rojizo
con o sin acumulo de pigmento de bordes geograficos con vasos ramificantes
con aspecto de “arafia” en su superficieb. La variacion de colores en el osteoma
se debe a la presencia de calcificacion, siendo de tonalidades naranjas en
etapas tempranas y amarillo en etapas mas tardias, ya descalcificados y en los

cuales hay disfuncion y atrofia del epitelio pigmentado y retina externa*12.

Histopatol6gicamente hay trabéculas O6seas densas y espacios con médula
Osea que son atravesados por vasos sanguineos de pared delgada
denominados vasos “arafia” o nutricios y que conectan a la coriocapilaris con

los vasos coroideos grandes?®.

Entre las complicaciones que pueden ocasionar la pérdida de la vision se
encuentra el desprendimiento de retina seroso no asociado a
neovascularizacion coroidea, el crecimiento con afectacion de la fovea, la

hemorragia y, como causa principal de ceguera, la neovascularizacion
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coroidea. Esta se trata de una grave complicacion que afecta a 31-47% de los

pacientes y esta asociada a disrupcion del EPR y membrana de Bruch315,

En un estudio realizado por Shields y col. en 61 pacientes se encontr
crecimiento tumoral en 51% de los casos, descalcificacion en 50% y agudeza
visual de 20/200 o menos en 56% de los casos a 10 afios®. A excepcién de
algunos casos aislados de crecimiento acelerado, la mayoria de los osteomas
coroideos muestran un crecimiento aleatorio y lento con un incremento de su

diametro basal promedio de 0.37mm anual*®°.

En un seguimiento a 10 afios la presencia de liquido subretiniano se resolvié
en alrededor de 64% de los ojos y el resto tuvo un mal resultado visual. La
probabilidad estimada en 10 afios de perder agudeza visual igual o por debajo

de 20/200 es del 56-58%16.

Entre sus principales diagnosticos diferenciales cabe destacar melanoma
coroideo amelandtico, nevo coroideo amelanético, carcinoma coroideo
metastasico, hemangioma coroideo circunscrito, degeneracion macular
disciforme, esclerosis posterior, calcificacion esclerocoroidea idiopéatica,

cartilago coroideo, leucemia y retinoblastoma entre otros?®.



METODOS DIAGNOSTICOS

El diagnéstico del osteoma coroideo es principalmente clinico con la
exploracion aunque actualmente existen mdultiples modalidades de imagen

complementarias entre ellas.

La tomografia de coherencia oOptica, u OCT por sus siglas en inglés puede
mostrar areas de reflectividad variable dependiendo de si hay o no calcificacion
de la masa con la parte descalcificada siendo hiperrefléctica. Esta también
puede dar informacion acerca de la retina suprayacente y de la presencia de
liquido subretiniano®. Se ha reportado un caso donde era tan grande que se
proyectaba importantemente a la retina causando gran protrusién y

desorganizacion e la retina®°.

Actualmente se prefiere el
OCT de dominio espectral
(SD-OCT) [Fig. 1] sobre el
OCT de dominio de
tiempo (TD-OCT) [Fig. 2]
debido a que presenta
mayor resolucion y brinda
mas informacion vy

detalles.

Figura 1. A. Foto clinica de polo posterior,
B. imagen correspondiente a lesién por
ecografia Modo B, C. imagen
correspondiente obtenida por SD-OCT?3,



El OCT-EDI (Enhanced
Depth Imaging) ha sido
utilizado recientemente ya
gue nos aporta imagenes
de estructuras profundas
como coroides y esclera
[Fig. 3]. Los patrones
descritos para el osteoma
coroideo son multiples
puntos pequefios
hiporreflécticos esparcidos

en una matriz

Figura 2. Superior se observa imagen de un
corte retiniano obtenido mediante TD-OCT
correspondiente a la imagen inferior de polo

posterior ante la presencia de un OC20.

Figura 3. A la izquierda se observan 3 imagenes clinicas
y de lado izquierdo su corte por OCT-EDI
respectivamente. Cabeza de flecha sefala unién esclero-

coroidea.13

hiporrefléctica dando la apariencia de “esponja’. Se encontré que el tumor

estaba compuesto por multiples capas con distinta reflectividad interna y
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consistencia, separadas por una delgada linea horizontal de reflectividad
mediana y se describe una transparencia intrinseca del tumor que permite ver

la unién esclero-coroideals.

La angiografia con fluoresceina (FAG) muestra una imagen tipica de
hiperfluorescencia temprana con un patron moteado seguido de una
hiperfluorescencia persistente y difusa. En el caso que haya
neovascularizacién coroidea habra presencia de fuga®. Areas de atrofia en la

coriocapilar adyacente a zonas descalcificadas apareceran hipofluorescentes?2.

El verde de indocianina (ICG) puede mostrar vasos nutricios mas pequefios en
la superficie anterior del tumor en fases tempranas [Fig. 4]. Estos vasos

pueden fugar y frecuentemente no son detectados por la FAG®.

Figura 4. Diferentes fases del estudio de verde de indocianina, donde
se observa zona hipofluorescente central correspondiente a OC y la

vasculatura coroidea periférica que llega al tumor®.
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La autofluorescencia (AF) puede mostrar cualquier patron y esto va a estar
determinado por la presencia de atrofia y descalcificacion de la lesion asi como

por la presencia de complicaciones asociadas como liquido subretiniano.

Figura 5. Ay B fotos clinicas con su imagen
respectivamente por AF (D v E)12,

Se encontré patron isoautofluorescente en porciones totalmente calcificadas,
hiperautolfuorescencia en porciones parcialmente descalcificadas, donde habia
lipofuscina y en é&reas con liquido subretiniano. Por ultimo se encontrd
hipoautofluorescencia en porciones parcial o totalmente descalcificadas, zonas

de hiperplasia o atrofia del epitelio pigmentario de la retina'?.

La ecografia en modo B demuestra una masa coroidea discretamente elevada

con atenuacion acustica posterior dando la apariencia de un pseudo nervio
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optico®!4 [Fig. 1,6]. En modo A se encuentra una espiga de alta

reflectividad®14.15,

Debido a la presencia de tejido 6seo en el tumor, técnicas de imagen no
oftalmolégicas como la Tomografia Axial Computada de craneo donde se
muestre el globo ocular, podra evidenciar la presencia de una lesion intraocular
hiperdensal41> [Fig. 6]. En la resonancia magnética nuclear (RMN) se puede
observar una imagen hiperintensa que refuerza con gadolinio en secuencia T1

y una relativa baja intensidad en secuencia T217. Se reporta también que el

tumor es visible en una radiografia orbitaria de rutina?.

Figura 6. A, muestra lesion hiperdensa en TAC; B, imagen por ecografia en modo B donde se
observa lesién hiperecogénica con atenuacion posterior!4,
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TRATAMIENTO

En la actualidad no se cuenta con tratamiento especifico para el osteoma
coroideo. Se indica observacion con intervalos regulares cuando es
asintomatico en busca de signos de una neovascularizacion coroidea y las
diferentes modalidades de manejo disponibles van enfocados a tratar las
complicaciones que se pueden ir presentando tales como liquido subretiniano y

neovascularizaciéon coroidea.

El laser argon ha sido utilizado en mdultiples casos pero esta modalidad de
terapia estd reservada Unicamente para osteomas limitados a regiones
extrafoveales ya que provoca degeneracion del EPR suprayacente y esta ha
sido postulada a contribuir como uno de los principales factores para el mal

resultado visual.

Los resultados de un estudio demostraron que la fotocoagulaciéon de una
neovascularizacion coroidea extrafoveal fue exitosa para provocar su cierre en
25% de los ojos tratados, aunque la fotocoagulacion puede estimular el rapido

remodelamiento vascular y anastomosis en el osteoma’.

La termoterapia transpupilar (TTT) ha sido utilizada en un pequefio numero de

pacientes para neovascularizacion coroidea subfoveal con buenos resultados

en algunos reportes’, pero sin llegar a posicionarse como terapia de eleccion.

XV



La terapia fotodinamica (PDT) ha demostrado un éxito parcial y puede acarrear
el riesgo de una descalcificacion por lo que se recomienda ser usado en

neovascularizaciones extrafoveales Unicamentes?®.

Se ha reportado una excelente respuesta a la aplicacion de bevacizumab (anti-
VEGF) intravitreo en la agudeza visual y en la desaparicion de metamorfopsias
con pocas aplicaciones y con seguimientos a largo plazo en diferentes
estudios®. Ranibizumab y bevacizumab intravitreo provocaron la regresion de
NVC, resolucion del liquido subretiniano y mejoria en la agudeza visual con un
promedio de 1.8 inyecciones, solos y algunos en combinacién con PDT o TTT.
El resultado visual favorable posterior a las inyecciones se adjudica a la
disminucién del VEGF, que aun en niveles fisiolégicos, podria reducir la

permeabilidad de la vasculatura coroideal®.

Existen reportes de terapia combinada con bevacizumab intravitreo y terapia

fotodinAmica demostrando un resultado favorable en la anatomia retiniana del

area afectada con una modesta mejoria en la agudeza visual*L.
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REPORTE DE CASO

Paciente femenino de 27 afos de edad que se presenta a la consulta refiriendo
baja visual progresiva de ambos ojos, simétrica, de 2 afios de evolucion, con
diagnostico previo de “tumoracion” en ojo derecho, sin especificar diagndstico

ni mayor detalle.

En sus antecedentes patolégicos destaca esteatosis hepética avanzada,
idiopéatica, en tratamiento homeopéatico. Antecedentes heredofamiliares
positivos para Linfoma No Hodgkin en madre, resto preguntados y negados.
Antecedentes oftalmolégicos post operada de LASIK ambos ojos 10 afios

previos a su ingreso.

A la exploracion oftalmolégica presenta capacidad visual (CV) 20/40 ojo
derecho (OD) y 20/25 ojo izquierdo (OS), presiones intraoculares (PIO) de
14mmHg para ambos 0jos asi como conjuntiva normal, cérnea transparente
gue no tefia, flap sin alteraciones, camara anterior amplia, iris regular, normo

reactivo.

A la exploracion bajo dilataciéon farmacoldgica se encontré cristalino
transparente en ambos ojos. Fondo de ojo izquierdo se observaba retina
aplicada sin alteraciones, macula con brillo foveolar normal y papila con

excavacion de 4/10.
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En retina de ojo derecho se observaba lesidn naranja, aparentemente elevada,
con zonas blanquecinas con acumulo de pigmento, atrofia retiniana adyacente,
adelgazamiento importante y algunos vasos coroideos visibles, ésta localizada

en area macular, peri-macular y arcada temporal inferior [Fig. 7].

Figura 7. Fotografia clinica de fondo de ojo derecho.

Clinicamente se establecen los diagnésticos diferenciales de hemangioma
coroideo, melanoma coroideo amelanético u osteoma coroideo por lo que se

solicitan estudios de imagen para establecer diagnéstico especifico.

La ecografia muestra lesién temporal inferior a la papila, plana, hiperecoica,
con atenuacioén posterior y reflectividad alta del 90%, ligeramente elevada [Fig

8].
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Figura 8. Imagen izquierda muestra
ecografia modo B con lesién
hiperecoica; superior ecografia modo A
mostrando reflectividad alta.

La angiografia con fluoresceina muestra areas de atrofia con
hiperfluorescencia difusa en etapas tempranas que aumentan en intensidad

pero no en tamafio en fases tardias [Fig. 9].

Figura 9. Imagenes de FAG en diferentes fases del estudio.
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En el SD-OCT y OCT-EDI se aprecia pérdida de la arquitectura normal de
retina, con elongamiento de la capa externa de los fotorreceptores sobre EPR y
coriocapilar atroficos, lineas finas horizontales hiperreflécticas y lamelas
tubulares en coroides dando aspecto de esponja ademas de encontrarse

visible la union esclero-coroidea [Fig. 10].

Figura 10. Imagenes obtenidas mediante SD-OCT, mostrando dos cortes a diferentes
niveles.

Se realiza también autofluorescencia demostrando autohipofluorescencia
generalizada de la lesiébn con puntos internos aislados hiperautofluorescentes

[Fig. 11].
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Figura 11. Imagen por autofluorescencia OD.

Con los hallazgos tanto clinicos como imagenolégicos se establece el
diagnodstico definitivo de osteoma coroideo, actualmente sin presencia de

complicaciones.

Dado que, como ya fue comentado en la revision del presente trabajo, estos no
tienen tratamiento escpecifico, y tomando en cuenta el cuadro clinico y la
ausencia de patologia asociada se indica seguimiento clinico e imagenolégico

no invasivo mediante SD-OCT, sin cambios hasta la fecha.
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DISCUSION

En este reporte de caso, llama la atencién como a pesar del aspecto clinico
caracteristico del tumor en la paciente, no se le habia dado ningun diagndéstico
diferencial posibe y recalcar que aparentemente nunca fue reportado en su
revision pre quirdrgica para su cirugia refractiva. Queda en duda si el tumor
para ese tiempo ya se podria observar clinicamente o si aun no presentaba
ninguna alteracién en dicha zona aunque ya se encontraba en el rango de

edad para su presentacion.

La paciente habia tenido indicado por oftalmologo particular realizarse una
angiografia con fluoresceina pero dado el caso que presentaba esteatosis
hepatica no se lo habia realizado pero tampoco se habia recurrido a ningan

otro estudio de imagen menos invasivo como los ya comentados.

A pesar de su enfermedad hepatica de base, dado que no era especifica, no
habia alteraciones laboratoriales francas en las pruebas de funcién hepéatica
solicitadas, y recordando que si bien el metabolismo de la fluoresceina se lleva
mayormente a nivel hepatico, su excreciéon es a nivel renal por lo que se
comenta con paciente la necesidad del estudio, sus riesgos y posibles

reacciones adversas, firmando consentimiento antes de realizarse.
Aunado a la angiografia se obtienen el resto de estudios, cada uno de ellos
mostrando datos caracteristicos de esta entidad, complementandose asi para

establecer un diagndéstico 100% certero.
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Por la clinica y los resultados en todos los estudios se demuestra que no existe
ninguna complicacion asociada de momento que ponga en riesgo la vision, y la
baja visual comentada por la paciente, la cual era su principal motivo de
consulta en su primer visita al oftalmélogo, pudiera mas bien adjudicarse a una
probable regresion midpica al ser post operada de LASIK ya que esta la referia

simétrica en ambos 0jos y sin alguna otra alteracion visual asociada.

A pesar de que en el momento del diagnoéstico no se puede realizar ninguin
manejo en especifico, esto no exime a la paciente de que en un futuro pudiera
presentar baja visual franca o alguna otra sintomatologia si es que el tumor
continua su crecimiento hacia el area macular o si se asocia alguna
complicacion por lo que se explica a detalle el padecimiento al paciente y se

cita a revisiones clinicas periddicas con datos de alarma.

En los reportes de caso y en la literatura médica aun no se establece ninguna
asociacion ni etiologia especifica para la aparicion del osteoma coroideo por lo
que queda la duda si en este caso, la presencia de una aparente esteatosis
pudiera ser una asociacion o simplemente una enfermedad aislada concurrente
en la misma paciente. Se solicita de cualquier manera valoracién por

gastroenterologo para un estudio mas a detalle de su esteatosis.
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CONCLUSIONES

El osteoma coroideo a pesar de tener caracteristicas clinicas
aparentemente evidentes, debe estudiarse para lograr un diagnéstico de
certeza ya que sus principales diagndsticos diferenciales conllevarian
prondstico y manejos muy distintos tanto para la vida como para la
funcion.

El osteoma coroideo no se trata, solo se tratan las complicaciones
asociadas si las hay.

A la fecha y por los resultados de los estudios reportados en la literatura
médica, el manejo preferido para la nevoascularizacion coroidea y el

liquido subrretiniano es la aplicacion de antioangiogénico intravitreo.
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