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Glaucoma secundario a melanocitoma de iris. Caso clinico
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RESUMEN

Los melanocitomas son lesiones benignas causadas por proliferacion de melanocitos localizados en el tracto uveal,
pudiéndose ubicar en cualquier sitio del globo ocular, siendo la papila €l lugar méas comin. Con incidencia muy baja en
la poblacion, se manifiesta de forma unilateral en adultos hiperpigmentados, siendo asintométicos, raramente se malig-
nizan, y se observan como una lesion Unica, uniforme y densamente pigmentada, que puede acompafiarse de dispersion
de pigmento y elevacion de la presion intraocular con una altatendencia a desarrollar necrosisy fragmentacion, simulan-
do un melanoma con hifema, ectopiay glaucoma secundario.

En el presente trabajo se describen las caracteristicas clinicas, ecogréficas y anatomopatol gicas de un caso de melano-
citomadeiris que simulé un melanomay desarroll6 glaucoma secundario.

Palabras clave: Melanocitoma de iris , melanoma, glaucoma secundario, glaucoma pigmentario, glaucoma por lesién
tumoral.

SUMMARY

Melanocytomais a benign lesion caused by proliferation of the melanocytes normally found in the uvea. They can occur
anywhere along the uveal tract, although the optic disc is the most common site. It is typically of adult hyper pigmented
individuals, unilateral, asymptomatic, stationary and rarely undergoes a malignant transformation. Melanocytomas are
uniformly densely hyperpigmented isolated lesions found on the optic nerve, choroid, ciliary body and iris that may
present with pigment dispersion and secondary elevated 10P and should not be necessarily be interpreted as a sign of
malignant transformation. They have a strong tendency to undergo necrosis and fragmentation leading to pigment release
(after surgical procedures or injuries) and may simulates melanoma with hyphema, ectopia or secondary glaucoma.

We report clinico-echographic and pathologic features of a case of iris melanocytoma which simulated melanoma and

developed secondary glaucoma.

Key-words: Iris melanocytoma, melanoma, secondary glaucoma, pigmentary glaucoma, tumoral glaucoma.

INTRODUCCION

El término melanocitoma fue creado por Zimmerman debi-
do ala apariencia similar de las células tumorales con las
células observadas en el tracto uveal de la melanocitosis
ocular. Histdricamente este tumor ha sido confundido con
melanoma maligno en sus caracteristicas clinicas e histo-
patol égicas (1).

Los melanocitomas son tumores intraocul aes pigmenta-
dos benignos que se localizan generalmente en la cabeza
del nervio Gptico aunque pueden localizarse en cuaquier
zonadel tracto uveal comoiris, cuerpo ciliar y coroides (2).

El melanocitoma es una variante profundamente pigmen-
tadadel nevo melanocitico clésico. También selellamanevo
magnocelular. Clinicamente se caracteriza por un color café
0scuro o negro; histopatol 6gicamente esta compuesto por
pigmento querodea células ovales con abundante citoplas-
may nucleos pequefios, redondos y uniformes (1).

Laedad mediade presentacion del melanocitomadel cuer-
po ciliar es de 47 afios, habiéndose descrito casos en el
rango de 3 meses a 90 afios. Es mas frecuente en mujeres
(65%) (3). El diagndstico de certeza se hace mediante estu-
dio histopatoldgico, posterior a la toma de biopsia o por
tratamiento quirdrgico (4).
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La frecuencia de aparicion del melanocitoma en todo el
tracto uveal esde 0.55% Yy del 0.22% en el cuerpo ciliar (5).
En estalocalizacion se presenta como un tumor asintoméati-
co, de hallazgo casual, muy pigmentado, de superficielisay
regular, que suele invadir la camara anterior y el angulo
iridocorneal, sin crecimiento evidente (5). Puede acompa-
flarse de dispersion de pigmento y elevacion de la presion
intraocular con una alta tendencia a desarrollar necrosis y
fragmentacion, simulando un melanoma con hifema, ecto-
piay glaucoma.

Dentro de laclasificacion etiol 6gica de los glaucomas, se
encuentran los glaucomas secundarios, asociados con tu-
mores. Debido ala baja frecuencia de aparicion de melano-
citomadel cuerpo ciliar se encuentran pocos casos reporta-
dos de glaucoma secundario a este tumor, sin embargo, por
su localizacion se describen varios mecanismos de produc-
cion de glaucoma, entre los que se encuentra la invasion
directa de la malla trabecular, cierre del angulo por presion
posterior, bloqueo de la malla trabecular por pigmento, cé-
lulasy residuos procedentes de lanecrosistubular, esto Ulti-
mo Illamado glaucoma melanocitomalitico.

Se ha propuesto que las células endoteliaes de la malla
trabecular pueden fagocitar particulas de pigmento disperso
y otros deshechos, para después ir ala autdlisis o migrar a
través delamallatrabecular. Durante estos episodios puede
haber elevacion transitoria de la presion intraocular, siendo
reversible igual que € dafio en la malla trabecular. Lo ante-
rior depende del equilibrio entre la pérdida y reemplazo de
las células endoteliales. Cuando el dafio a tejido trabecular
esrecurrente, latrabécula se denuday llevaa rompimiento
y colapso delos espaciosintertrabecul ares con la subsecuente
degeneracion y esclerosis de la trabécula. Laincapacidad de
lamallatrabecular y de las células endoteliales para reparar
el dafio eslo quellevaala elevacion delaPlO (6).

REPORTE DE CASO

Mujer de 54 afios de edad quien acudi6 al Hospital General
de México con sintomatologia de ojo rojo en OD de dos
anos de evolucién, multitratada sin mejoria con colirios t6-
picos no especificados, y disminucion de la agudeza visual
con dolor ocular moderado que no cedia con analgésicos de
uso comun, desde una semanapreviaasu visita. La pacien-
te refirid anorexia y pérdida ponderal de 5 kg en el mes
previo asu revision. Sus antecedentes familiaresy persona-
les patol 6gicos fueron negativos.

A la exploracion oftalmol 6gica su agudeza visual fue en
OD 20/100 (.) 20/50 con defecto pupilar aferentey 20/20 en
el Ol. Lapresién intraocular se encontré en 54 mm Hg en
ODy 12 mm Hg en Ol.

Biomicroscépicamente en OD se observé hiperemia con-
juntival e inyeccion ciliar, con distribucién de pigmento en
endotelio en forma de uso de Krukenberg y edema corneal
(figura 1). En laraiz del iris, entre M X1y M I, se detectd
unalesién de masa que ala gonioscopia mostré invasion del
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Fig. 1 Biomicroscopia de OD en que se observa hiperemia con-
juntival e inyeccion ciliar, con distribucion de pigmento en endo-
telio en forma de uso de Krukenberg y edema corneal.

Fig. 2. Enlaraiz del iris, entre M X1 y M 11, se detecté unalesion
de masa que, a la gonioscopia, mostro invasion del angulo ca-
merular y cuerpo ciliar.

Fig. 3. Fundoscopia con medios oculares opacos por gran disper-
sién de pigmento y dificilmente se observa la papila.

51



Prado Serranoy cols.

TeC-8 dB

Fig. 4. UBM. Lesion bien definidaanivel delaraiz del iris desde
M X1 aM Il, dereflectividad alta, sin vascularidad, aprecidndose
cuerpo ciliar infiltrado a dicho nivel en angulo camerular de M
VIl aM V einfiltracion del mismo y del cuerpo ciliar con impor-
tante atenuacién acustica posterior y angulo camerular totalmen-
te ocluido por esta masa.

Fig. 5. Modo A. Lesion de bordes bien definidos con estructura
interna bastante regular, reflectividad altay sin vascularidad

angulo camerular y cuerpo ciliar (figura 2). La fundoscopia
revel 6 medios opacos por gran dispersion de pigmento y difi-
cilmente se observé la papila (figura 3). Se realiz6 biomi-
croscopia en la que se observo unalesion bien definida a ni-
vel delaraiz del irisdesde M XI aM I, dereflectividad alta,
sin vascularidad, apreciandose cuerpo ciliar infiltrado a di-
cho nivel en angulo camerular de M VIl aM V einfiltracion
del mismoy del cuerpo ciliar conimportante atenuacion acls-
tica posterior y angulo camerular totalmente ocluido por esta
masa (figura4). Con el modo A fue evidente unalesion de
bordes bien definidos con estructurainterna bastante regular,
reflectividad altay sin vascularidad (figura 5). Los estudios
ecogréficos fueron compatibles con una lesion de masa por
probable melanoma o melonocitoma de iris'y cuerpo ciliar.
Ademas se practico una angiografia directa con fluoresceina
en la que se observé una zona de hiperfluorescencia central
en el estromade lalesion (figura 6).

De igual modo se hizo tomografia axial computarizada
comparativa de ambas 6érbitas que fue normal. Otros estu-
dios sistémicos como telerradiografia de térax, pruebas de
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Fig. 6. Angiografia directa con fluoresceina en la que se observo
una zona de hiperfluorescencia central en el estroma de lalesion.

funcién hepética, biometria hemética, quimica sanguineay
examen general de orina estuvieron dentro de parametros
normales.

La paciente seguiarefiriendo dolor ocular importante que
seincrementd rapidamente, asi como disminucién delaagu-
dezavisual que progresd a sélo percepcion de luz, con pre-
sién intraocular que no se pudo disminuir a menos de 60
mmHg con tratamiento tépico y sistémico maximo. Ante la
sospecha de un melanoma, fue sometida a enucleacion del
0jo derecho.

Hallazgos macr oscépicos

El globo ocular derecho midié 24 mm en su €je anteropos-
terior y 23 mm en su gje vertical. El nervio éptico midi6 12
mm de longitud y 3 mm de didmetro. En los cortes antero-
posteriores se evidencié engrosamiento de forma nodular a
nivel del cuerpo ciliar y raiz del iris, de color café negruzco,
gue midié 4.5 mm de gje mayor (figura 7).

Hallazgos microscopicos

El iris, en el sector superior, estaba casi total mente substitui-
do por untumor hiperpigmentado que cerrabacompletamente
el angulo e invadia el trabéculo (figura 7), con la presencia
de células pigmentadas en las venas acuosas. S6lo una pe-
guefia proporcion del iris a nivel del borde pupilar estaba

Fig. 7. Engrosamiento de forma nodular a nivel del cuerpo ciliar
y raiz del iris, de color café negruzco.
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Fig. 8. El irisen el sector superior casi totalmente substituido por
lesién tumoral hiperpigmentada.

libre de tumor. Se realizaron algunas preparaciones blan-
gueadas con permanganato de potasio para eliminar el exce-
so de pigmento melénico, y se demostré un tumor compues-
to por células redondas, con abundante citoplasma, de limi-
tes bien definidos y niicleos pequefios centrales sin nucléo-
los prominentes ni mitosis. En su porcién anterior, esta neo-
formacién teniacélulas de limites periféricos mal definidos,
algunas con nicleos puntiformes y otras sin ellos. En el an-
gulo del sector inferior se observaban numerosos macréfa-
gos con abundante pigmento i ntracitopl asméatico, muchos de
ellos en la superficie anterior del irisinvadiendo el trabécu-
lo. El iris mostraba ectropion uveal. En algunas de las sec-
ciones a nivel del  sector superior, esta masa se extendia
parcialmente ala pars plicata del cuerpo ciliar sinllegar ala
pars plana. La coroides estaba moderadamente pigmentada
en toda su extension. La retina artificialmente desprendida
presentaba cambios de degeneracion microquisticaen la pe-
riferia. Lacabezadel nervio 6ptico estaba excavaday lareti-
na subyacente era de aspecto glidtico. El estroma del nervio
Optico mostré multiples formaciones cavitarias (figuras 8-
10). Con todos los hallazgos anteriormente descritos se hizo
el diagndstico de melanocitoma del iris, glaucoma secunda-
rio y degeneracion cavernosa del nervio éptico.

DISCUSION

Existe unavariedad delesiones|ocalizadasen €l irisy cuerpo
ciliar que clinicamente simulan melanomas'y pueden ocasio-
nar una confusion diagnostica, principalmente entre mela-
nomay melanocitoma, si crecen e invaden répidamente otros
tegjidos (7), especialmente en etapas tempranas, pudiendo ser
muy dificil diferenciarlas dado que ambas pueden estar loca-
lizadas por detras del diafragma del iris, region de dificil
acceso biomicroscdpico (8). Ambostienen un comportamiento
biolégico similar, con un potencial de crecimiento lento que
ocasionalmente llega a ser agresivo localmente (9, 10).

El melanocitoma del iris es un tumor benigno muy poco
frecuente en México y alin menos reportado en la literatura
oftalmol dgica revisada hasta la elaboracién del presente tra-

Enero-Febrero 2008; 82(1)

Fig. 9. Tumor que cerraba el dngulo e invadia el trabéculo.

Fig. 10. Tumor compuesto por células redondas, con abundante
citoplasma, de limites bien definidos y nlcleos pequefios centra-
les sin nucléolos prominentes ni mitosis. En el angulo del sector
inferior se observaban numerosos macréfagos con abundante pig-
mento intracitoplasmatico, muchos de ellos en la superficie ante-
rior del iris invadiendo el trabéculo.

bajo, que por lo general se confunde con melanoma (11).
Howard y Fornest, en 907 tumores intraoculares pigmenta-
dos, encontraron sdlo 5 melanocitomas (0.6%) (4, 11), adi-
ferencia de Jakobiec y Silbert quienes identificaron 10 mela-
nocitomas en 189 lesiones pigmentadas (5%) (12). La edad
mediaa momento del diagndstico es de 50 afios (4, 13), gru-
po etario delapaciente, y se presenta mas frecuentemente en
individuos de raza blanca (80%) (12), siendo aun més raro
en sujetos con mestizaje bien determinado como este caso.

Estos tumores con frecuencia tienen un comportamiento
agresivo en formalocal, ya que generalmente presentan ex-
tension al cuerpo ciliar, al trabéculoy con menos frecuencia
aescleray epiesclera (14). Ademéas de su crecimiento pro-
gresivo, lalesion tumoral puede comprometer el gje visua
(15) y s existe necrosis, este hecho determina dispersion
de pigmento, uveitisy glaucomasecundario (7, 16), debién-
dose diferenciar con otras lesiones pigmentadas, hiperpla-
sia reactiva, adenoma, y adenocarcinoma del epitelio pig-
mentado del cuerpo ciliar y melanoma (7).
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Laasociacion entre tumores intraoculares y glaucoma ha
sido ampliamente estudiada. En 1987 Shields y cols. (17)
reportaron 2704 ojos con tumores intraocul ares, encontran-
do que 5% tuvieron elevacién de la presion intraocular se-
cundaria a tumor, siendo el melanoma uveal el tumor més
comun en adultos que serelaciona con glaucoma (17, 19).

El caso de melanocitomadeiris reportado aparecié como
unamasa café bien limitada, como se refiere en laliteratura
(20) y puede asociarse a areas de necrosis que, a fragmen-
tarsey liberar célulastumoralesy pigmento dentro del angu-
lo, determinan glaucoma secundario. También se observo el
caracteristico huso de Krukenberg que se encuentra en suje-
toscon sindrome de dispersion pigmentariay glaucoma pig-
mentario debido a las corrientes de conveccion del humor
acuoso y a la fagocitosis del endotelio corneal. Ademas se
encontrd pigmento en la malla trabecular, la capsula poste-
rior del cristalino, la zénulay la hiaoides anterior -descrito
anteriormente en la literatura (19-22)- y cierre angular por
compresion e infiltracién del angulo conformando un meca-
nismo mixto en la fisiopatologia de este glaucoma.

La presentacion clinica del glaucoma secundario atumo-
res intraoculares, entre ellos el melanoma y/o melanocito-
ma, como es el caso de esta paciente, puede ser resultado de
diferentes mecanismos dependiendo del tamafio, tipo y lo-
calizacion del tumor, como por gjemplo la disminucién de
la salida del humor acuoso por compresion o infiltracion o
invasion directa de la masa tumoral en el angulo de la c&
mara anterior, €l cierredel angulo por rotacion anterégra-
da del cuerpo ciliar y del diafragma iridocristaliniano, por
dispersién de pigmentoy célulasinflamatorias (17-19), sien-
do estos |os mecanismos que en lesiones tumorales, como
el melanocitoma del cuerpo ciliar reportado, producen glau-
coma secundario de angulo cerrado.

Ante laimposibilidad de valorar € polo posterior y la ne-
cesidad de documentar la lesion tumord de iris, se realizo
ecografia modo A/B y hiomicroscopia ultrasonica, método
imagenol dgico diagndstico valioso, aunque no estandarizado
en € segundo caso, que permite identificar lesiones sdlidas
cupuliformes con estructura interna regular y reflectividad
interna media cuando se localizan en el cuerpo ciliar (10,
22), aunque existe poca informacion en laliteratura médica
delas caracteristicas ecogréficas de este tipo delesiones | oca-
lizadasen €l iris. En el presente caso, lareflectividad interna
delalesion siempre fue altay con atenuaci én acUstica poste-
rior. Tambien sellevé acabo unaangiografiadirectacon fluo-
resceina en la que se observod una zona de hiperfluorescencia
central en el estromadelalesiony, aunque aporté informa-
cion sobrelavascularidad del tumor, tampoco fue concluyen-
te en conjunto con latomografiay el estudio sistémico, para
hacer el diagnostico diferencia entre melanoma, melanoci-
toma vy otro tipo de tumores del iris (23).

En los melanocitomas de crecimiento répido con inva-
sién de estructuras adyacentes el diagnostico puede ser di-
ficil, ya que la caracteristica clinica justamente es su creci-
miento lento (24). Esto Ultimo concuerda con el presente
caso, ya que €l tiempo de evolucion de este tumor en su
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etapa crénica fue de aproximadamente de dos afios, sin
embargo, la pérdida ponderal orientaba hacia un tumor
maligno (elemento semiolégico que did lugar a confusién
diagnéstica).

En este caso no serealizé biopsia por aspiracion con agu-
jafinani esclerotomia superficial (27), elementos de diag-
néstico que no se practican de rutina en nuestro servicio
para evitar el riesgo de siembras tumorales (10, 25, 26) u
otra complicacion, ademas de tener el inconveniente de no
proporcionar una cantidad adecuada de tejido para ser es-
tudiado mediante patologia (26, 27). La identificacion de
células malignas en la muestra confirma el diagnoéstico,
aunque la presencia de células benignas no excluye malig-
nidad en la porcion del tejido que no fue analizada (27).

Con unaimpresionante y rapida evolucion, el caso reporta-
do cursd con dolor ocular unilateral progresivo, severo y
discapacitantey € aumento de la presién intraocular (glauco-
ma de mecanismo mixto) no controlada por terapia farma-
coldgicaantiglaucomatosa tépicay sistémica maxima, se de-
cidio redlizar enucleacion ante la posibilidad de tratarse de
un melanomay por & nulo prondstico de recuperacion parala
funcion visua y por la peticion de la paciente de realizar di-
cho procedimiento quirdrgico para eliminar e dolor intenso.

Con relacion al tratamiento del melanocitoma deiris, en
lesiones pequefias en las que existe duda es aconsejable rea-
lizar un seguimiento mediante seriesfotogréficasy ecogra-
fia que documenten forma, volumen vy estado de la superfi-
ciedelalesion; se sabe que 15% de estos tumores muestran
minimo crecimiento en cinco afos de seguimiento (27, 28).
Lairidociclectomia se reserva para aguell os casos en que el
tumor es altamente sospechoso de malignidad, con tamafio
menor atres meridianos horario, y la enucleacién en lesio-
nes de mayor tamario (27-29).

El tratamiento convenciona se realiza sobre la base de
farmacos antiglaucomatosos, trabecul oplastiay/o cirugiafil-
trante siendo recomendable monitorizar la curva diaria de
presion por lavariabilidad diurna (29, 30). Fue muy impor-
tante en este caso €l tamarfio de lalesién tumoral y € meca-
nismo de produccién (mixto) que produjo el glaucoma, no
indicandose cirugia filtrante por estar contraindicada en
presencia de |esiones tumoral es intraocul ares malignas (29-
31). En € caso reportado se utilizod la terapéutica maxima
para reducir la presion intraocular pero las caracteristicas
fisiopatoldgicas aunadas ala pérdidade agudezavisual y €l
dolor ocular intenso, ademas de la sospecha de malignidad
fueron elementos suficientes para decidir la enucleacion.

L os melanocitomas pueden distinguirse de otras |esiones
pigmentadas con base en criterios histopatol dgicos, |o cual
puede resultar muy dificil antes de la cirugia.

Macroscopicamente, uno delos hallazgos de utilidad para
diferenciar los melanomas de |os melanocitomas, es su co-
loracién. Los melanomas, por o general, adoptan una colo-
racion café claray, en ocasiones, pueden ser amelandticos.
Por el contrario, los melanocitomas son intensamente pig-
mentados de color café negruzco (32). Histolgicamente,
los melanocitomas son tumores densamente pigmentados y,
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al igual que muchos melanomas, lamayoria de las veceslas
muestras de tegjido deben ser blanqueados para identificar
lamorfologia celular y poder separar ambos tumores (32).

En el caso reportado se realizo dicho procedimiento, lo
cual fue definitivo para llegar a un diagnéstico de certeza.
Las células que lo constituyeron fueron grandes, poliédri-
cas, con abundante citoplasma, nicleos redondos centrales
y sin nucléolos aparentes. Las mitosis en estos tumores son
raras (32). Estudios realizados mediante microscopia elec-
trénica han demostrado la presencia de dos tipos de células:
tipo 1, que son grandes, poliédricas, con conservacién nor-
mal de la relacion nicleo-citoplasma, sin nucléolo aparen-
te, que se cree son metabdlicamente inactivas; y tipo 2, que
se encuentran en el extremo de las lesiones y presentan un
ndcleo mas prominente, numerosas mitocondrias, riboso-
mas'y reticulo endoplasmico rugoso, por lo que se conside-
ran células con alta actividad metabdlica (26, 28, 32).

En la préctica oftalmol dgica, las lesiones pigmentadas del
tracto uveal siempre constituiran un reto diagnéstico para €l
oftalmdlogo, quien debe considerar que, ante su presencia,
répidaevoluciony desarrollo de glaucomasecundario, esprio-
ritario un estudio multidisciplinario Existe escasez de infor-
maci6n oftalmoldgicay estadisticanacional en lo general asi
como respecto ala prevalencia de esta patologia en particu-
lar en un pais con una amplia variedad étnica, genética, nu-
tricional y poblacional como México (33). Seguramente, con
el advenimiento de nuevatecnol ogia diagnostica seraposible
realizar ladiferenciacion entre lesiones benignasy malignas
del cuerpo ciliar para confirmar o descartar malignidad, va-
lorar le repercusion ocular y sistémica, la conservacion del
globo ocular € establecimiento de un tratamiento oportuno.
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