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Caso clinico

Melanoma uveal y radiocirugia: Reporte de un
caso y revision de la literatura

Dr. Ramiro del Valle Robles,* Dr. Salvador Ruiz Gonzalez,* Dr. Luis Pérez Eupierre,* Dr. José Jaramillo
Magafa,* Pedro M Mendoza Diaz,** Dra. Rosa G Najera,*** Dr. Juan C Osnaya Martinez**

Resumen

El melanoma uveal es el tumor intraocular maligno primario mas co-
mun de la edad adulta. El 85% afecta a la coroides, 9% al cuerpo
ciliar y 6% al iris. Su incidencia se estima en 5.2 a 7.5 casos por cada
millén de personas/afio. La historia de exposicion intensa a la luz
solar, la hiperpigmentacién ocular congénita conocida como melano-
citosis y el sindrome de nevo displasico; se han asociado con un
incremento de su incidencia. El melanoma uveal esta relacionado
con alteraciones del cromosoma 9, 8, 3, 6p y 6g2. Es mas frecuente
en la edad adulta o senil con una edad promedio de 53 afios y afecta
a menos del 2% de los pacientes menores de 20 afios de edad. Este
tipo de tumor es raro en la gente de raza negra, con una relacién
blanco: negro de 15:1. Usualmente se diagnostica mediante oftal-
moscopia, angiografia fluoroscépica o ultrasonido. Debido a que la
enucleacién no puede prevenir las metastasis, el manejo del pacien-
te con sospecha de melanoma de coroides ha sido sujeto de impor-
tantes controversias en los Ultimos afios. Una nueva alternativa de
tratamiento es la radio-cirugia estereotactica con Gamma-Knife, con
el objetivo de preservar el globo ocular y la funcién con minima inva-
sién. En las series reportadas, se ha obtenido un 97-98% de control
tumoral con minimas recidivas. Los melanomas de coroides de <10
mm de didmetro y 3 mm de espesor tienen relativamente un prondés-
tico favorable con una mortalidad de 10 a 15% a 5 afios.
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Caso clinico

Reportamos el caso de un paciente hombre de 90
anos de edad, originario del estado de Jalisco y resi-
dente de Michoacan, con antecedente de cardiopa-
tia isquémica en 1987, hiperplasia prostatica benig-
na diagnosticada en 1997, colocaciéon de lente
intraocular en ambos ojos hace 3 anos por cataratas
bilaterales, transfusién sanguinea debida a sangra-
do de tubo digestivo. Inici6 su PA hace un afo aproxi-
madamente con sensacién de cuerpo extrano en glo-
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Abstract

The uveal melanoma is the neoplasm more frequent in the eye of
adults. The 85% affect the coroid, 9% to the ciliary body and 6% to
the iris. The incidence of the uveal melanoma is estimated in 5.2 to
7.5 per million/year. A history of exposure to light sun, congenital
hyperpigmentation known as melanocytosis and displasic nevus
syndrome are related with a high risk of melanoma. Chromosomal
abnormalities are deletion of short arm of 9 chromosome, multiplica-
tion of 8 chromosome large arm, 3 chromosome monosomy and 6p
chromosome material increased and lost of 6q2 chromosome. The
incidence is increased to the age. Most of the cases are diagnosed
in the adult or ancient age. The average is 53 years old. Less than
2% of tumours affect to younger patients than 20 years old. Uveal
melanoma is uncommon in black people, with a ratio of 15:1. Usua-
Ily, melanoma is diagnosed by ophthalmoscopy, fluoroscopic angio-
graphy or ultrasonography. Due to the enucleation doesn’t prevent
metastases; the treatment is controverted in the last years. A new
approach of treatment is the Gamma-Knife, which preserve the eye
and the function with minimal damage. The successful has been
reported until 97-98%, with minimal relapses. Prognosis is favoura-
ble in tumours of <10 mm diameter and 3 mm of deep. Mortality is
10 to 15% to 5 years.

Key words: Melanoma, radiosurgery, oncology, Gamma-Knife.

bo ocular derecho (GOD), acompanandose de lagri-
meo y disminucién de la agudeza visual. Acudié a
valoraciéon oftalmolégica detectandose lesién en
GOD. Se realiz6 ultrasonido, detectandose una masa
tumoral en forma de perla de collar en regiéon tem-
poral inferior, con una altura aproximada de 10.36
cm y una base de 10.37 cm; de reflectividad baja
(Figura 1); diagnéstico presuntivo: melanoma uveal.
Se derivo a neurocirugia sin detectar déficit neuro-
légico; se realizé IRM detectando una lesién hiper-
intesa en T'1 en el cuadrante inferior nasal del GOD,
confirmando el diagnéstico de melanoma uveal (Fi-
gura 2). Debido a la edad del paciente y al pronésti-
co de la enfermedad, se decidi6 tratamiento median-
te radio-cirugia estereotactica con Gamma-Knife
para control local de la enfermedad y evitar la enu-
cleacion ocular.
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Antecedentes

La uvea (coroides, cuerpo ciliar e iris) son derivados
del mesodermo y neuroectodermo. De tal manera que
puede albergar tumores mesodérmicos y neuroectodér-
micos. Esta provee un sustrato favorable para el creci-
miento de las células tumorales, ya que es la porcién
mas vascularizada del globo ocular. Por esta razon, las
neoplasias oculares primarias y metastasicas mas co-
munes involucran a la coroides. El melanoma maligno
es el tumor mas frecuente de la uvea. Debido a su loca-
lizacién anatémica, los tumores del tracto uveal no son
accesibles para toma de biopsia sin cirugia intraocular.
Consecuentemente el diagnostico se realiza mediante
la exploracion clinica y auxiliares diagnésticos de gabi-
nete como angiografia fluoroscépica, ultrasonido, tomo-
grafia axial computarizada (TAC) y resonancia magné-
tica (IRM).!

El melanoma uveal es el tumor intraocular malig-
no primario en los adultos. El 85% afecta a la coroides,
9% al cuerpo ciliar y 6% al iris. La incidencia del me-
lanoma maligno de coroides se ha estimado en 5.2 a
7.5 casos por millon de personas/ano. La etiologia se
desconoce, pero se han identificado varios factores de
riesgo, tales como historia de exposicién intensa a la
luz solar, la hiperpigmentacién ocular congénita cono-
cida como melanocitosis, el sindrome de nevo displa-
sico; todos ellos se asocian con un incremento del ries-
go de melanoma uveal.}? Factores reproductivos,
terapia estrogénica, y consumo de tabaco parecen no

incrementar en forma significativa el riesgo de mela-
noma uveal.

Varias anormalidades citogenéticas han sido encon-
tradas raramente en las células del melanoma uveal,
y estas anormalidades cromosémicas pueden ser las
responsables en cierta forma del desarrollo de malig-
nidad. Las anormalidades cromosémicas mas comu-
nes incluyen delecién del brazo corto del cromosoma
9, multiplicaciéon de una porciéon del brazo largo del
cromosoma 8, monosomia del cromosoma 3 y aumen-
to de material del cromosoma 6p y pérdida de mate-
rial del cromosoma 6q2.12

Su incidencia se incrementa con la edad. La mayor
parte del melanoma de coroides se diagnostica en la
edad adulta o senil con una edad promedio de 53 afnos.
Menos del 2% de los tumores afectan a pacientes me-
nores de 20 anos de edad. Los melanomas uveales son
raros en gente de raza negra, con una relacién blanco:
negro de 15:1. En la raza negra estos tumores son gran-
des, mas pigmentados y con mayor necrosis. Se ha esti-
mado que en gente blanca la melanosis ocular es 25
veces mas frecuente en aquellos pacientes con
melanoma uveal, en comparacién con los que no lo pa-
decen, y que el rango de transformacion de los nevos a
un melanoma maligno es de 1 por 10,000 a 15,000/ano.
El melanoma uveal bilateral es extremadamente raro.!

Este tumor puede apreciarse en etapas tempranas
accidentalmente durante un examen oftalmolégico ruti-
nario, como una masa circunscrita a la coroides de pig-
mentacién variada. En algunos casos el tumor puede ser

Figura 1. Ultrasonido ocular que muestra imagen tumoral en perla de collar en regiéon temporal inferior del globo ocular derecho.
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Figura 2. Imagenes de RMI que
muestran la lesién tumoral en
GOD, hiperintensa en T1, que re-
fuerza con gadolinio e hipointen-
sa en fase T2.

amamelonado. Inicialmente es plano dentro de la
coroides; mas tarde se eleva y surge a través de la mem-
brana de Bruch’s, resultando en una lesién caracteristi-
ca en forma de hongo creciendo hacia la cavidad vitrea
(Figura 3). El crecimiento del tumor provoca deterioro
severo de la retina y hemorragias retinianas. Si el tumor
no es tratado, puede ocurrir glaucoma secundario y ex-
tensién del tumor hacia dentro de la regién retrobulbar.
Las manifestaciones clinicas habitualmente estan au-
sentes a menos que esté comprometida la macula. En
estas tltimas etapas, el crecimiento del tumor puede lle-
var a desprendimiento de la retina con pérdida del cam-
po visual.

En 1931, Callender,® disené una clasificaciéon
histolégica para el prondstico de estos tumores con
relacién a la aparicién de las metastasis. Esta clasifi-
cacion relativamente modificada sigue siendo utiliza-
da hoy en dia de la siguiente forma:

A.Melanomas fusocelulares: células tumorales
Figura 3. Imagen tipica en forma de hongo de un melanoma de coroides. cohesivas con nucleos pequenos y fusiformes, 5% de
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los melanomas del cuerpo ciliar y la coroides, pronés-
tico muy bueno, sélo 8% fallece debido a metastasis al
cabo de 15 anos tras la enucleacion (Figura 4-a).

B.Melanomas fusocelulares B: células cohesivas
ovales con ntcleos fusiformes con nucléolo promi-
nente, 40% de los melanomas del cuerpo ciliar y la
coroides (Figura 4-b).

C.Melanomas epitelioides: células escasamente
cohesivas, grandes, con nucléolos redondeados y pro-
minentes. Es la forma menos frecuente, 3% de to-
dos los casos. Tiene pronéstico malo, 72% de morta-
lidad a los 15 anos (Figura 4-c).

D.Melanomas de tipo mixto: presentan células
fusiformes (generalmente B) con células epitelioides.
Es el mas frecuente del cuerpo ciliar y la coroides,
60% de mortalidad a los 15 anos (Figura 4-d).

E.Melanoma necroético: presenta tal grado de
necrosis que no se puede identificar la célula
neoplasica. 7% de todos los tumores del cuerpo ciliar
y la coroides. Pronéstico similar al de tipo mixto.

El melanoma uveal usualmente se diagnostica me-
diante oftalmoscopia, angiografia fluoroscépica o ul-

trasonido. En el TAC, la mayoria de los melanomas
son lesiones bien marginadas, elevadas e hiperdensas.
Las lesiones de la coroides mayores de 3 mm usual-
mente se visualizan mediante TAC o IRM. Las lesio-
nes mas pequenas se estudian mejor con ultrasonido.
La extension del tumor puede ser valorada en forma
mas precisa mediante IRM. Los melanomas uveales
refuerzan con la administraciéon de gadolinio en T2.
Con supresion de grasa se demuestra una expansion
marcada de la escala de grises con aparente incremen-
to en la intensidad de senal en T1 de los musculos
extraoculares y la glandula lagrimal. El dafo retiniano
asociado a melanomas de la coroides se observa mejor
con IRM que con TAC.}#

La enucleacion ha sido el tratamiento de eleccién
durante mas de un siglo. Debido a que la enucleacién
no puede prevenir las metastasis, el manejo del pa-
ciente con sospecha de melanoma de coroides ha sido
sujeto de importantes controversias en los tltimos
anos. También se ha cuestionado la posibilidad de di-
seminacion de células tumorales durante la cirugia.
La utilizacién de la reseccién esclerocoroidoretiniana
ha sido empleada en casos seleccionados por algunos

Figura 4. Imagen histolégica de
los diferentes tipos de melanoma.
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Figura 5. Imagen 3-D de la planeacion Gamma-Knife.

autores. En general, los melanomas de coroides de <10
mm de diametro y 3 mm de espesor tienen relativa-
mente un prondstico favorable con un 10% a 15% de
mortalidad a 5 anos.! Un melanoma de coroides
clinicamente estable usualmente es manejado con ob-
servacion longitudinal mediante exploracién fisica,
angiografia, ecografia, TAC e IRM. Dependiendo del
tamano del tumor, localizacién y otros factores, la enu-
cleacién, escision local, fotocoagulaciéon o radioterapia
estan indicadas cuando hay evidencia de crecimiento
tumoral.® Una nueva alternativa de tratamiento es la
radio-cirugia estereotéictica con Gamma-Knife, con el

Tz 10" 5T
sag B WL

Médica Sur, México

objetivo de preservar el globo ocular y la funcién con
minima invasion.

Técnica de radiocirugia con Gamma-Knife

* Bajo anestesia local se colocé en el craneo un bastidor
estereotactico y acto seguido se hizo bloqueo retrobul-
bar con anestesia local de accién prolongada.

* Se adquirieron imagenes digitalizadas de resonan-
cia magnética y tomografia axial (Figura 5), habien-
do administrado en la Unidad Gamma 70 Gy de
radiacion ionizante, en la isodosis del 70%.

* Toleré el tratamiento sin datos de toxicidad aguda
y fue dado de alta en las siguientes 24 horas.

Evolucién

A los 2 meses de tratamiento, el paciente refirié
mejoria de la agudeza visual; los estudios de ultraso-
nido e IRM, demostraron control del crecimiento
tumoral, sin metastasis, con datos incipientes de in-
volucién de la tumoracién, alrededor de 2 mm en la
base de implantacién (Figura 6).

Conclusiones

La enucleacién del globo ocular es el tratamiento
habitual del melanoma coroideo, con una sobrevida
a 5 anos del 10 al 15%. Con dicha cirugia no se ga-
rantiza el evitar las metéastasis; las cuales son mas
comunes en orden descendente en el higado, pul-
moén, hueso, rinén y cerebro. Por lo tanto, es impor-
tante descartar la presencia de metastasis antes de
tomar la decisién de realizar la enucleacién. La ra-

control del crecimiento tumoral.

Figura 6. Imagenes de IRM a 2
meses del tratamiento que muestran
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diocirugia gamma, ha demostrado resultados favo-
rables en el control de la enfermedad, ademas del
beneficio de evitar la enucleacion del globo ocular y
posiblemente con menor riesgo de metastasis al evi-
tar la manipulacién quirdrgica, asimismo disminu-
ye el riesgo quirtrgico en pacientes de edad avan-
zada. En las series revisadas®® se ha reportado un
control local del tumor de hasta el 98%. La recu-
rrencia de metastasis posterior al procedimiento de
radiocirugia se ha estimado hasta en un 11% en las
series revisadas.’ Por lo tanto consideramos que la
radiocirugia con Gamma-Knife es una buena alter-
nativa no quirdrgica para el manejo del melanoma
uveal con menor riesgo de diseminacién tumoral. De-
pendiendo de la localizacién del tumor en relacién a
la macula y a la papila, no se garantiza la conserva-
cién de la visién a largo plazo, por los efectos direc-
tos de la radiacién ionizante.!':1?
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