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Melanoma del iris: a proposito de un caso

Introduccion

El melanoma «en tapioca» de cre-
cimiento difuso con glaucoma monocu-
lar secundario en un paciente de corta
edad es altamente infrecuente en la lite-
ratura. Revisamos las series publicadas
y comentamos la diferente incidencia y
comportamiento segun grupos de edad y
localizacion, asi como una actitud diag-
noéstica y terapéutica en funcién de las
evidencias clinicas, estableciendo los di-
ferentes diagnésticos diferenciales.

Caso clinico

Unanifia de 12 afios de edad acude
aconsultas (febrero de 1994) con el diag-
nostico de tumoracion iridiana y glauco-
ma unilateral en el Ol, en tratamiento t6-
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pico con betaxolol cada 12 horas y pilo-
carpina cada 8 horas. Aporta campime-
tria (Humphrey, 30.2), normalenelODy
con isiote central en el Ol (Figura 1), asi
como RMN de craneo y orbita izquierda
informada dentro de la normalidad.

La agudeza visual en el OD, sin co-
rreccion, erade 10/10yenel Olcon 140°
1,5-56=0.9. La presionintraocular en el OD
erade 16 mmHg y de 33 mmHg en el Ol
y la longitud axial de 27 mm. La explora-
cion del segmento anterior era anodina
en el ODy en el Ol destacaba una masa
poco pigmentada (Figura 2) sobre un iris
claro, sobreelevada entre las V y las Vil
horas, de aproximadamente 6,4 mm de
base y 2,6 mm de altura, discreta corec-
topia en el sentido de la lesidn y signos
de crecimiento difuso con multiples né-
dulos dispersos por la superficie iridiana.
La gonioscopia mostraba una infiltracién
difusa del trabéculo en unos 270°.

Con el diagnéstico de presuncion de
melanoma de iris «en tapioca», dada la
buena AV de la paciente, se realiz6 una
puncion-aspiracion con biopsia (marzo
de 1994) cuyo resultado mostro citologia
positiva para células malignas pigmen-
tadas que confirmaba el diagnéstico y
nos llevod a plantear como Unica opcion
terapéutica la enucleaciéon (Figura3) yla
colocacion de un implante de hidroxia-
patita, que fue realizada segun la técni-
ca habitual sin complicaciones (abril de
1994). La pieza fue remitida para su es-
tudio anatomopatoldgico e informada co-
mo melanoma maligno de tipo celular
mixto (Figura 4), afectado en la mayor
parte de secciones examinadas y que
englobaban practicamente toda su cir-
cunferencia, con extensién multifocal al
iris y la esclera. Algunas secciones mos-
traban el canal de Schlem rodeado total-
mente por el tumor (Figura 5).

La paciente fue remitida al Servicio
de Oncologia, que ha ido practicando




YOLUMVIII-N°4

Melanoma del iris: a propésito de un caso

controles periddicos con analiticas, gam-
magrafias 6seas y ecograffas hepaticas,
que han sido informadas dentro de la nor-
malidad hasta la actualidad.

Discusion

Elmelanoma de iris (M) es un tumor
melanocitico originado a partir de los me-
lanocitos del estroma. La primera des-
cripcion la realizd Tay en 1866 [3). Es di-
ficil determinar su verdadera incidencia,
pero aproximadamente constituyen el
52% de los tumores primarios de iris Y,
segun las diferentes series, entre el 3% %
el 12,3% de todos los tumores de la Gvea
[4-7]. Cifiéndose exclusivamente a la
edad pediatrica y la adolescencia, Apt
encuentra una frecuencia del 41% para
los melanomas de iris [8]. Shields, en una
serie de 3.706 pacientes afectos de me-
lanoma de la tivea de todas las edades,
encuentra una frecuencia de nifios y ado-
lescentes afectos del 1% [9], lo que se
corresponde con otras series publicadas
por Barr[10], dentro de las cuales el 80%
de los afectos, tanto de los primarios de
iris como los de Uvea posterior, tenian
edades comprendidas entre los 15 y los
20 anos. Si esto es debido al lento creci-
miento tumoral o a los cambios propios
de la edad es alin una cuestion contro-
vertida. También se ha descrito, aunque
de manera excepcional, el melanoma
congenito de iris [11]. Respecto a la pro-
porcion entre los melanomas de iris ylos
de cuerpo ciliar y coroides, varia en la li-
teaturadesde el 1:6 en EEUU al 1:30 de
Dinamarca.

No existen diferencias significativas
por sexos, pero si se ha constatado una
mayor frecuencia en individuos de raza
blanca con iris poco pigmentados, el 80%
de los cuales se asienta en los cuadran-
tes inferiores, predominantemente en el
sector inferotemporal.

Aunque estos pacientes no presen-
tan alteraciones cromosomicas propias
y los hallazgos mas frecuentemente des-
critos en la literatura referentes a los me-
lanomas de Gvea posterior son excep-
cionales, Sisley [12] encuentra una cierta
prevalencia no significativa de anormali-
dades en los cromosomas 5 y 18.

Contrariamente a los localizados en
la Gvea posterior, la gran mayoria son re-
lativamente benignos y no metastatizan.

En menores de 20 afios, solo hay tres
casos publicados en los que se haya de-
mostrado por biopsia del tumor primario
Y, aunque en adultos hay mas casos des-
critos, en la mayoria existia también afec-
tacion de coroides y de cuerpo ciliar, por
lo que resulta comprometido etiquetar-
los como tumores primarios de iris.
Actualmente, pese a que diferentes
estudios afirmaban que en edad pedia-
trica las metastasis son extremadamen-
teinfrecuentes y el pronéstico mucho me-
jor [13,14], se considera que el compor-
tamiento clinico del tumor no difiere de la
forma adulta. Noor [15] publica una serie
de adultos afectos de Ml con un 3,5% de

Figura 2 (arriba).
Masa no pigmentada.

Figura 3 (abajo).
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Figura 4.
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metéstasis en la que encuentra una ma-
yor incidencia en aquellos mas pigmen-
tados con nucleolos mas prominentes.
La naturaleza celular de los Ml les
confiere una mayor benignidad que a los
de cuerpo ciliar y coroides. Son frecuen-
tes los melanocitos y las células fusifor-
mes, mientras que en los melanomas de
coroides predomina el tipo celular mixto
y epitelioide [10]. Se ha sugerido el nom-
bre de «melanoma benigno» para los de
tipo celular fusiforme por la baja poten-
cialidad maligna que presentan.

Ante una tumoracién sospechosa
con irregular adelgazamiento del iris y
pérdida de criptas, estamos obligados a
etiquetar el tumor mediante una minu-
ciosa exploracion biomicroscopica, ase-
gurarnos del origen primario mediante
transiluminacion, que nos aportara infor-
macidn sobre la afectacion del cuerpo ci-
liar, aunque no sea diagndstica (los me-
lanomas melanociticos y los quistes de
iris bloguean la transmisidn de la luz,
mientras que los melanomas amelanoti-
€0S No muestran sombra alguna). Los tu-
mores localizados en la raiz del iris, a
efectos prondsticos y terapéuticos, de-
ben ser considerados como una tumora-
cién del cuerpo ciliar [16]. Jakobiec [17],
en una serie de 189 tumores de iris y
cuerpo ciliar, describe la frecuencia de

los diferentes hallazgos clinicos en fun-
cion de la localizacion.

Una vez determinado el origen pri-
mario del tumor, es esencial un registro
de sus medidas, si es posible, fotografico,
pues un crecimiento documentado se
admite como indicativo del potencial ma-
ligno. Maltiples signos clinicos han sido
mencionados por diferentes autores co-
mo factores predictivos: tamafio superior
a medio cuadrante, catarata sectorial,
vasculatura propia, distorsion pupilar, ec-
tropion de Uvea, invasién de estructuras
del &ngulo e hipertensién ocular. El au-
mento de la PIO se manifiesta mas fre-
cuentemente en adultos que en nifos
[18,19]. Territo [20], en una serie de 176
casos, encuentra que tan sélo lapresen-
cia de un sindrome de dispersion pig-
mentaria y la localizacion medial de la
masa tumoral tienen validez predictiva.
La edad, el sexo, la PIO, el color del iris,
el tamafo, la vasculatura propia, la dis-
torsion pupilar, el ectropién de Gveay la
catarata sectorial no son significativos del
potencial maligno. Sin embargo, desde
gue la actitud conservadora es amplia-
mente aceptada, el glaucoma monocu-
lar es una complicacion frecuente. Lava-
loracion de la P1O es, por tanto, funda-
mental y, en pacientes de corta edad,
debe iracompafada de la ecografia mo-
do A, pues en nuestro paciente la miopia
axial se presento casi con toda seguri-
dad como respuesta a una PO elevada
que se tradujo en una elongacién del glo-
bo ocular antes que en una elevacion
tensional.

Fundamentalmente, diferenciamos
dos formas clinicas: circunscrito y difu-
so. El circunscrito es una masa sélida
bien delimitada que conviene diferenciar
correctamente del nevus. Puede ser
amelandtico, en cuyo caso suele ir acom-
pafiado de multiples nédulos dispersos
palidos y transllcidos, escasamente pig-

‘mentados, de aspecto gelatinoso, que

recibe el nombre de «<melanoma en ta-
pioca», suele asentarse preferentemen-
te en el cuadrante temporal inferior y del
cual hay pocos casos publicados enla ti-
teratura. Una forma singular la constituye
el melanoma en anillo (ring melanoma),
de localizacién trabeculary en el cual no
nos es posible diferenciar una masa niti-
da. El melanoma difuso constituye, co-
mo su nombre indica, una forma difusa
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en la que el iris se encuentra afecto de
manera generalizada, no siendo posible
diferenciar una masa sélida, claray bien
definida. Generalmente, el trabéculo se
encuentra tambien afecto, manifestan-
dose como una heterocromia hipercré-
mica unilateral con glaucoma ipsilaterai.
Cuando un melanoma en anillo ocupa
mas de 180° debe considerarse comoun
melanoma difuso.

El buen pronéstico en general del
MI, seguramente, esté relacionado tam-
bién con su facil y temprana deteccion en
la mayoria de los casos, porlo que esre-
comendable adoptar una actitud conser-
vadora de entrada y que los signos clini-
cos acompanantes determinen nuestra
actitud terapéutica. Una actitud expec-
tante esta indicada, de acuerdo con los
conocimientos actuales, entumores que
hace pocos afios hubieran sido tratados
quirdrgicamente de entrada [2,21]. Los
Mi presentan un crecimiento, en gene-
ral, mucho mas lento que los localizados
en el cuerpo ciliar y la coroides, por lo que
su rapido crecimiento constituye un ha-
llazgo excepcional. Es preceptiva la ob-
servacion periédica, con controles ten-
sionales bilaterales, asi como una cui-
dadosa exploracion del angulo. La
existencia de nédulos de pigmento en el
trabéculo no es necesariamente de ori-
gen tumoral, pues pueden ser macréfa-
gos que fagocitan la melanina de las cé-
lulas tumorales, por lo que, en caso de
duda, una puncién-aspiracion con aguja
fina puede servir de ayuda y, si la citolo-
gia muestra células fusiformes, continuar
controlando periédicamente. En caso de
gue el resultado mostrase células epite-
liodes o cuando exista un crecimiento do-
cumentado, hay que resecarlo antes de
gue alcance un tamano superior a un
cuadrante. Si existe un gladcoma se-
cundario y la masa tumoral ocupa menos
de un cuadrante, el tratamiento antiglau-
comatoso con iridectomia o iridociclec-
tomia puede ser una opcion valida [22].
Si el patron es en anillo y se extiende mas
de un cuadrante, debemos realizar una
iridociclectomia seguida de criocicloco-
agulacién sobre el anguio afecto y si el
posterior analisis de la pieza confirma
una citologia de células epiteliodes, de-
beriamos considerar la enucieacion. Si
ésta no es aceptada por el paciente o en
caso de ojo Unico, de manera excepcio-

nal podriamos aplicar una ciclocriocoa-
gulacion los 360° para controlar la ten-
sion e intentar destruir la mayoria de cé-
lulas malignas. Cuando exista una masa
pigmentada con el angulo afectado en su
totalidad y nédulos multiples al igual que
un melanoma difuso, la enucleacion de-
be valorarse muy seriamente, ya que en
estos casos la reseccién quirdrgica com-
pleta es imposible y el glaucoma intrata-

ble [23]. Asimismo, podriamos conside-
rarla en los melanomas en ojos con baja
vision y que presentan hifemas esponta-
neos de repeticion, dada la mayor ten-
dencia a metastatizar que ello comporta.
Shields [24] aplica la braquiterapia a una
serie de pacientes afectos de Ml y me-
tastasis de iris no resecables quirdrgica-
mente, y encuentra que éste es un me-
todo efectivo con escasos efectos se-
cundarios. El tratamiento del melanoma
con glaucoma asociado es especial-
mente delicado, sobre todo en los ojos
con buenaAV. La intervencion fistulizan-
te esta contraindicada de un modo casi
absoluto por la evidencia de extension
de células malignas fuera de la esclera,
con lo que se favorece la diseminacién
tumoral y el potencial metastasico.
Shields propone una pauta de actuacién
en los casos de melanoma con glauco-
ma afadido [1].

Figura 5.
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El indice de supervivencia de los
melanomas de Uvea en el grupo de edad
inferior a 20 afos es alentador, situando-
se segundiferentes series entre el 95%y
el 100%, pero el tiempo de seguimiento
no es superior a cinco anos [9]. En nues-
tro caso, han transcurrido cinco ahos
desde el diagnéstico, con informes den-
tro de la normalidad en los controles pe-
riodicos efectuados por el Servicio de
Oncologia. En adultos se han descrito
metéstasis hepaticas hasta 17 afios des-
pués de la enucleacion en un paciente
en el que el tumor primario era del tipo fu-
siforme con un patron de malignidad muy
bajo, lo gue de alguna manera sugiere el
impredecible comportamiento de los me-
lanomas [25].

Las pruebas complementarias que
pueden ayudarnos son en estos casos
de utilidad limitada. La ecografia de in-
mersion no tiene la suficiente resolucion
para constituir una ayuda realmente Uil
ademas de que cuanto mas anterior es
un tumor, mas altura debe tener para po-
der ser diferenciado, lo que constituye
una clara desventaja respecto a los de
polo posterior. La biomicroscopia ultra-
sonica permite una imagen de alta reso-
lucion del segmento anterior mediante
transductores de alta frecuenciay es un
método eficaz para determinar la exten-
sion, localizacion y estructura del tumory
del &ngulo camerular. El MM se presen-
ta como una masa solida de media o al-
tareflectividad con atenuacion progresi-
va de ultrasonidos, infiltracién iridiana y
alteracién de estructuras vecinas. Aun-
que Demeler [26] otorga gran importan-
cia a la AGF del segmento anterior e in-
cluso correlaciona hallazgos-angiografi-
cos con el tipo histologico, actualmente
se considera una prueba poco especifi-
ca. Se acepta, sin embargo, que en au-
sencia de difusion de contraste podemos
considerar un proceso benigno y una di-
fusion acentuada en tiempos tardios es
caracteristica de la mayoria de los pro-
cesos neoplasicos e inflamatorios del iris
[27]. La RMN de los melanomas es de-
pendiente de las propiedades paramag-
néticas de la melanina, por lo que tendra
una alta sensibilidad y especificidad pa-
ra un melanoma pigmentado, mientras
gue en un amelandtico identificara lama-
sa pero dificilmente podra caracterizar-
la. Presentan unos tiempos de relajacién

T1-T2 acortados, por lo que aparecen hi-
perdensos enT1 (sefial mas intensa que
el vitreo) e hipodensos en T2 (sefial me-
nos intensa que el vitreo). Es una técnica
diagnostica util en tumores superiores a
3 mmde altura. La TACy el test de fésfo-
ro radiactivo no nos aportan informacién
valida.

La puncidn-aspiracién con aguja fi-
na (PAAF) seguida del estudio citologico
del material aspirado puede ser de gran
utilidad. La técnica quirurgica empleada
es la descrita por Shields [1]. Con anes-
tesia local y una aguja de calibre 22-25
G conectada mediante un tubo de polie-
tileno a una jeringa de 10 mly ayudados
por el microscopio, llevamos la aguja
tangencialmente a través de la cornea
hasta el tumor sin cruzar la pupila y aspi-
ramos. Depositamos el material aspirado
en una solucion salina estéril y se envia
para su estudio citolégico. Debe acom-
pafarse de una historia clinica exhaus-
tiva, que al citopatdlogo le sera de gran
utilidad de cara al diagnédstico exacto. Si
no es posible obtener una cantidad sufi-
ciente de células, puede plantearse una
biopsia a cielo abierto. Pese a que la biop-
sia es masinocua a través de unacérnea
transparente que a cielo abierto y que es-
ta ampliamente admitido que ni se favo-
rece la extension local del tumor nila pro-
duccion de metastasis, no debe realizar-
se una PAAF en todos los casos en que
sospechemos un tumor, sino tan sélo en
aquellos casos seleccionados enlos que
el diagnéstico es dudoso y en los que el
resultado citologico puede influiren la ac-
titud terapéutica. Si el diagnéstico dife-
rencial incluye un proceso infeccioso, el
material aspirado debe someterse tam-
bién a exdmenes microbiolégicos.

El diagnéstico diferencial debemos
establecerlo con:

1. Nevus. El control periddico con
ausencia de los signos mencionados an-
teriormente debe ser suficiente. Carlson
[28] y Paridaens [29] describen nevus
agresivos de consecuencias funestas
que son los clasificados como nevus
borderline de células fusiformes, segin
Jakobiec [17]. Hay que valorar clinica-
mente los nevus de forma minuciosa vy,
en caso de aumento de tamanio, ectro-
pién de Uvea, hipertension ocular o cual-
quier otro signo sospechoso, practicar
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una PAAF, aunque citolégicamente la di-
ferenciacion es muy dificil y precisa de
un citdlogo experto, por la semejanza de
las células fusiformes del nevus con las
del melanoma.

2. Melanocitosis benigna o nevus
de Ota. Este es congénito. Sigue una dis-
tribucion trigeminal y se acompaia de
manchas pigmentadas episclerales.
Conviene controlarlo periédicamente por
la mayor incidencia de melanomas uve-
ales que presenta [30].

3. Quistes de iris. Los primarios son
generalmente multiples y bilaterales.
Pueden ser claros, en cuyo caso provie-
nen del epitelio ciliar no pigmentado, y
pigmentados, que proceden del epitelio
pigmentario del iris y bloquean la trans-
mision de la luz. Se localizan en el area
pupilar e iridociliar, donde causan un
abultamiento anterior del iris periférico.
Cambian de forma con la dilatacién pu-
pilary pueden cursar, aunque infrecuen-
temente, con catarata y glaucoma. En los
secundarios existe siempre un antece-
dente previo de cirugia o traumatismo
ocular penetrante y antiguamente se ob-
servaban en pacientes en tratamiento
con mitticos potentes.

4. Hemangiomas. Muy infrecuen-
tes. Podrian presentar problemas de
diagnéstico diferencial con los Ml muy
vascularizados, incluso histolégicamente.

5. Leiomiomas. Constituyen el 10%
de los tumores del iris y son de naturale-
zabenigna. Son clinicamente parecidos
almelanoma amelanético. Se originan a
partir del masculo del esfinter o del dila-
tador pero nunca invaden el angulo ni se
acompafan de siembras en el resto del
iris. Su diagnostico es histolégico, ya que
las células del masculo del iris proceden
de la cresta neural y, en condiciones pa-
toldgicas, los melanocitos, las células
mioepitelioides e incluso las células de
Schwann pueden adoptar caracteristi-
cas similares que nos obliguen a realizar
colocaciones especiales. El leiomiosar-
coma es de aparicion excepcional.

6. Xantogranuloma juvenil. Tam-
bién llamado nevoxantoendotelioma o
histiocitoma. Aparece dentro de una xan-

tomatosis generalizada en nifios gene-
ralmente menores de tres afios que pre-
sentan papulas en la piel, preferente-
mente en la axila. Es localizado, de color
amarillo-verdoso, no pigmentado. Pro-
duce hifemas recurrentes, pues es tam-
bién muy vascularizado y podria causar
problemas de diferenciacion con el he-
mangioma. En ocasiones se acomparia
de glaucoma por obliteracion del trabé-
culo por células tumorales y restos he-
maticos.

7. Carcinomas metastasicos. Po-
co frecuentes, cursan con iridociclitis se-
veray, en ocasiones, glaucoma secun-
dario. Elfoco metastasico puede incluso
manifestarse incluso antes que el foco
primario (pulmén y mama). Son de color
blanquecino, sin apenas pigmentacién v
abarcan generalmente Ia raiz del iris. Se
localizan en cualquier cuadrante, aunque
muestran cierta preferencia por el supe-
rior y pueden ser incluso bilaterales.

8. Linfomas. Son excepcionales.
Adoptan la forma de una masa pseudo-
tumoral blanca grisacea en el iris y la ca-
mara anterior. Jensen [31] describe un
linfoma tipo-C que se inicia mimetizando
un «ring melanoma.

9. Granulomas. La sifilis, la TBC y
la sarcoidosis pueden presentar nédulos
unicos o mltiples en el iris que, en ge-
neral, no son pigmentados, se acompa-
fian de signos inflamatorios y, por lo ge-
neral, vascularizados.

10. Neurofibromas. Aparecenenla
neurofibromatosis de Von Recklinghau-
seny se caracterizan por la aparicion de
manchas de color café con leche. En of-
talmologia se observan méas frecuenten-
temente en la 6rbita, los parpados y el
nervio optico. Su aparicion en el iris es
excepcional.

11. Adenoma/adenocarcinoma del
epitelio pigmentado. Presenta una for-
ma nodular y generalmente desplaza el
estroma anterior del iris hacia adelante,
visualizandose perfectamente bajo mi-
driasis. Aveces es multinodulary puede
pasar a través del estroma a la camara
anterior, provocando en la mayoria de los
casos glaucoma secundario. [J
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