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Resumen

Se describe el caso clinico de un paciente varén de 34
aflos que consulta a la guardia de Oftalmologia del
HIGA Rodolfo Rossi por dolor y ojo rojo derecho de
48 horas de evolucion. Habia sido diagnosticado en
otro centro como glaucoma agudo. Se realiz6 examen
oftalmoldgico completo donde se constaté disminu-
cion severa de agudeza visual del ojo derecho asociada
a inyeccion ciliar moderada, edema corneal epitelial,
cdmara anterior estrecha, pupila arreactiva, Tyndall
+ y aumento de la presion intraocular sin afectacién
del otro ojo. El fondo de ojo derecho no se podia ob-
servar por opacidad de medios y nula dilatacion. Se
realiz6 ecografia del ojo derecho donde se observo
imagen lobulada en polo posterior con compromiso
del nervio 6ptico, de media reflectividad, de 14,5 mm
de alto y 10,5 mm de ancho con excavacion coroidea,
compatible con melanoma coroideo. El ojo izquier-
do no tenia alteraciones. Se hizo interconsulta con el
Servicio de Oncologia para descartar metastasis y se
decidié enucleacion del ojo afectado con colocacion
de protesis. El resultado anatomopatoldgico informé
proliferacion neoplasica atipica de células fusiformes
pigmentadas, compatible con melanoma coroideo. La
importancia del caso, mas alla de la particular juven-
tud del paciente con un tumor ocular, radica en re-
saltar las multiples formas de presentacion clinica del
melanoma coroideo, pero que también es primordial
realizar a todos los pacientes el control del fondo de
ojos. Esto permitira detectar de forma temprana ca-
sos que pueden ser inicialmente asintomaticos, para
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realizar un tratamiento oportuno que permita mejo-
rar la expectativa de vida del paciente.

Palabras clave: melanoma, coroides, fondo de ojo,
glaucoma agudo; enucleacion.

Young patient with choroidal melanoma:
a clinical case report

Abstract

We describe the clinical case of a 34-year-old male
patient who consulted the Ophthalmology Emergen-
cy Room of the HIGA Rodolfo Rossi, due to pain and
right red eye of 48 hours of evolution, diagnosed in
another center with acute glaucoma. A complete oph-
thalmologic examination showed a severe decrease in
visual acuity of the right eye associated with moder-
ate ciliary injection, epithelial corneal edema, narrow
anterior chamber, arreactive pupil, Tyndall + and in-
creased intraocular pressure, without involvement of
the other eye. The right fundus was not visible due to
media opacity and no dilation. Ultrasound of the right
eye showed a lobulated image in the posterior pole
with optic nerve involvement, of medium reflectivity,
14.5 mm high and 10.5 mm wide, with choroidal ex-
cavation, compatible with choroidal melanoma. The
left eye had no alterations. The Oncology Department
was consulted to rule out metastasis and it was decid-
ed to perform right eye enucleation with prosthesis
placement. The anatomopathologic result reported
atypical neoplastic proliferation of pigmented spin-
dle cells, compatible with choroidal melanoma. The
importance of the case, beyond the particular youth
of the patient with ocular tumor, lies in highlighting
the multiple forms of clinical presentation of choroi-
dal melanoma, as well as the fact that it is essential to
check the eye fundus in all patients. This will allow
early detection of cases that may be initially asymp-
tomatic, in order to perform a prompt treatment to
improve the patient’s life expectancy.

Keywords: choroidal melanoma, fundus, acute glau-
coma, enucleation.

Melanoma de cordide em paciente jovem:
um caso clinico

Resumo

E descrito o caso clinico de um paciente do sexo
masculino, 34 anos, que consultou o servi¢o de Of-

talmologia do HIGA Rodolfo Rossi por quadro de
dor e olho direito vermelho com 48 horas de evo-
lugdo. Tinha sido diagnosticado em outro centro
como glaucoma agudo. Foi realizado exame oftal-
molégico completo, que revelou grave diminuigao
da acuidade visual do olho direito associada a in-
jecao ciliar moderada, edema epitelial da cornea,
camara anterior estreita, pupila ndo reativa, Tyn-
dall + e aumento da pressao intraocular sem afetar
o outro olho. O fundo direito ndo pdde ser obser-
vado devido a opacidade da midia e a auséncia de
dilatacdo. Foi realizada ultrassonografia do olho
direito onde foi observada imagem lobulada no
polo posterior com envolvimento do nervo 6ptico,
de refletividade média, 14,5 mm de altura e 10,5
mm de largura com escavagao de cordide, compa-
tivel com melanoma de cordide. O olho esquerdo
ndo apresentava alteragdes. Foi realizada consulta
ao Servigo de Oncologia para descartar metastase
e optou-se por enuclear o olho afetado com colo-
cagao de protese. O resultado anatomopatoldgico
relatou proliferacdo neoplasica atipica de células
fusiformes pigmentadas, compativel com melano-
ma de cordide. A importancia do caso, para além
da particular juventude do paciente com tumor
ocular, reside em evidenciar as multiplas formas
de apresentacdo clinica do melanoma de cordide,
mas também ¢é fundamental a verificacdo do fun-
do de olho em todos os pacientes. Isto permitira a
detecgdo precoce de casos que podem inicialmente
ser assintomaticos, para proporcionar um trata-
mento oportuno que melhore a esperanca de vida
do paciente.

Palavras-chave: melanoma, cordide, fundo, glau-
coma agudo; enucleacao.

Introduccion

El melanoma uveal (MU) es el tumor maligno
primario intraocular mas frecuente. Del total de
melanomas, aproximadamente el 5% se origina de
tejidos oculares y anexos y de estos, la mayoria de
ellos se generan en la tivea (85%), s6lo un 5% en
conjuntiva y un 10% en otros sitios'. El lugar de
afectacion mas comun para el MU es la coroides
(entre un 85% y un 90% de los casos) seguido del
cuerpo ciliar (5%-8%) e iris (3%-5%)' Si bien
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Figura 1. Ecografia ocular donde se observa una imagen en masa,
lobulada en polo posterior con compromiso del nervio dptico, de media
reflectividad de 14.5 mm de alto y10.5 mm de ancho, con excavacion
coroidea, compatible con MC.

no tiene predileccion por sexo, el pico de inci-
dencia en hombres se da en el grupo etario entre
los 55-62 afios, mientras que en el sexo femenino
el pico ocurre una década antes®. El MU afecta
con mayor frecuencia a caucasicos en un 97,8%>.

Dentro de los factores de riesgo asociados al
huésped se describe el fototipo de piel clara que
se asocia con la carencia de melanina en estos
pacientes, que despoja al individuo de la protec-
cién contra la radiacion UV?. Sobre los factores
ambientales se encuentran la exposicion prolon-
gada al sol y las circunstancias ocupacionales*”.
EI MU tiene una alta tendencia a metastatizar lo
que resulta en una tasa de mortalidad alta, con-
siderando que aproximadamente el 50% de los
pacientes progresa a diseminacion metastasica y
posterior muerte dentro de los 10 afios del diag-
nostico, independientemente del tratamiento del
tumor®.

La edad de presentacion del melanoma de
coroides (MC) en hombres es a partir de los 55
afios de edad y es menos frecuente en jovenes,
en quienes ademads si no se diagnostica y trata a
tiempo puede tener efectos mortales como tam-
bién se ha explicado previamente. Por lo tanto,
nuestro objetivo es presentar un caso clinico de
paciente caucasico joven con melanoma coroideo

en el ojo derecho (OD) y describir su presenta-
cion y manejo terapéutico.

Caso clinico

Acude a la guardia de Oftalmologia del HIGA
Rodolfo Rossi (La Plata, Buenos Aires, Argentina)
un paciente varén de 34 afios por dolor y ojo
rojo derecho de 48 horas de evolucion, diagnos-
ticado en otro centro de glaucoma agudo donde
no pudieron observarle el fondo del ojo del OD.
Al examen oftalmologico se constaté que la AV
en OD tenia vision luz con mala proyeccién y
en OI estaba conservada (10/10). A la biomi-
croscopia (BMC) se observé en OD: inyeccion
ciliar moderada, edema corneal epitelial, cimara
anterior estrecha, pupila arreactiva, con efecto
Tyndall+. A la BMC el OI se observo normal.
La presion intraocular (PIO) del OD era de 38
mmHg y del OI, normal. El fondo de ojos del OD
no se podia observar por opacidad de medios y
nula dilatacién, mientras que el OI era normal.
Ante esta situacion, en la misma consulta se rea-
liz6 ecografia de OD (fig. 1) donde se observé una
imagen en masa, lobulada en polo posterior con
compromiso del nervio 6ptico, de media reflec-
tividad de 14,5 mm de alto y 10,5 mm de ancho,
con excavacion coroidea compatible con mela-
noma de coroides. Se interconsult6 al servicio
de oncologia, quienes de inmediato realizaron
estudios de imagenes para descartar metdstasis
sistémicas. Ante este escenario, se le explicé al
paciente la relevancia de la patologia y se decidié
la enucleaciéon del OD considerando el tamafio
tumoral, con la colocacidon de protesis esférica
multiperforada y adaptacion de cascarilla. Se
envid pieza ocular al servicio de patologia quie-
nes informaron proliferacion neoplasica atipica
de células fusiformes pigmentadas que infiltraba
la esclera en forma inicial, compatible con mela-
noma coroideo, grado I histoldgico.

El paciente se sigui6 controlando en el servicio
de oftalmologia realizandose controles y también
con el servicio de oncologia quienes lo mantienen
en observacion mediante un seguimiento semes-
tral para evaluar que no aparezca metastasis.
Resulta interesante agregar que el paciente tuvo
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una depresion reactiva por este problema y tam-
bién se le debid dar sostén profesional mediante
el servicio de psiquiatria, quien ademas del tener
el problema de salud descrito, también habia per-
dido su trabajo ya que era conductor profesional
de autobuses.

Discusion

A pesar de que el melanoma uveal es una enfer-
medad infrecuente, conocer los signos y sintomas
del melanoma coroideo es de suma importancia
para cualquier médico oftalmdlogo ya que su
identificacion temprana puede salvar la vida del
paciente. Cuando se presentan casos como éste
se toma relevancia del valor médico que tiene
el control ocular completo de rutina, resaltando
que muchos melanomas pueden ser asintomati-
cos en una etapa inicial de su evolucion y detec-
tarse como un hallazgo en momentos tempranos
y propicios para su tratamiento.

Ante la presuncidn diagndstica, es importante
describir las caracteristicas del tumor (forma,
tamano, localizacion, tipo histolégico), la edad
del paciente y considerar también su potencial
expectativa de vida, ya que son temas delicados
pero que deberan plantearse adecuadamente
con el paciente mientras se puede establecer el
diagnostico de certeza. En nuestro caso, cabe
destacar que el hecho de poder haber realizado
un diagndstico oportuno aun sin diseminacion
metastasica al momento de la consulta, permitié
realizar tratamiento del melanoma coroideo con
enucleacion sin necesidad de tratamiento qui-
mioterapico sistémico.

Aun asi, fue inminente la derivacion al servicio
de salud mental para entrevista y seguimiento por
parte de psicologos y psiquiatras. En los sucesivos
controles postoperatorios el paciente manifestd
angustia e irritabilidad persistente con falta de
voluntad para retomar sus actividades habituales.

Esto subraya la importancia de, primero poder
identificar el melanoma aun con ausencia de sin-
tomas, y de realizar tratamiento oportuno, sobre
todo en pacientes jovenes donde no es habitual
encontrar este tipo de patologias. Siempre se debe
realizar un abordaje multidisciplinario de estos

pacientes, valorando la extension de la enferme-
dad y la viabilidad del tratamiento.

Al no existir un tratamiento para los pacien-
tes con metastasis es de suma importancia en el
abordaje inicial realizar estadios de imagenes bus-
cando extension tumoral en los 6rganos comun-
mente afectados como lo son el higado, el pulmoén
y el cerebro. De encontrarse, lamentablemente no
se justifica someter al paciente a un tratamiento,
mas alld que en los casos de ojo doloroso se deba
realizar una terapia paliativa. También debemos
recordar que ninguno de los tratamientos trae
una ventaja sobre el otro en términos de sobre-
vida, siendo los sitios comunes de metastasis el
higado (89%), pulmén (29%), hueso (17%), piel
y tejido subcutaneo (12%) y ganglios linfaticos
(11%)’. Asimismo, la afectacion hepatica esta
relacionada con la pobre respuesta a la quimiote-
rapia y peor pronostico; sin embargo, al momento
del diagnostico las metdstasis hepaticas estan pre-
sentes solo entre el 1%-2% de los enfermos, lo que
sugiere la existencia de metastasis subclinicas en
las etapas precoces de la enfermedad’.

Pero el pronoéstico del melanoma uveal se ha
relacionado con diferentes factores clinicos, his-
topatologicos y citogenéticos. En cuanto a los
factores clinicos, el tamafio es el factor clinico
pronostico mas importante de mortalidad. Las
tasas de mortalidad para tumores pequefios (<
3 mm de altura y < 10 mm de didmetro base) es
de 16% alos 5 afios y para tumores grandes (> 8
mm de alturay > 15 mm de base) de un 53%?® En
nuestro paciente, se tratd de un tumor de gran-
des dimensiones pero que pudo ser tomado a
tiempo. En cuanto a los factores pronodsticos
histopatoldgicos, cuando nos referimos al tipo
celular, el melanoma uveal de células fusiformes
tiene la mejor prediccion, seguido del melanoma
de células mixtas, y finalmente el melanoma de
células epitelioides con el peor prondstico’. En los
ultimos afios, el analisis genético ha cobrado real
importancia para determinar con mayor preci-
sion el riesgo de padecer metastasis en el futuro®.
Las alteraciones cromosémicas como la pérdida
parcial o total del cromosoma 1(1q) confieren
una disminucién importante a la supervivencia®.
La pérdida o ganancia del cromosoma 6(6q) se
asocia como un factor protector aunque no se
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conoce bien del todo su funcién y la ganancia del
8q se considera de mal prondstico, ya que esta
asociada a la expresion de otros oncogenes como
el MYC, DDEF1, ASAP1 yel NB". La pérdida del
cromosoma 3 es el marcador mas significativo
de prondstico de sobrevida por su relacion con
mortalidad asociada a enfermedad metastasica'>.

En nuestro caso no fue posible realizar por el
momento el estudio genético, aunque espera-
mos que la terapéutica haya sido realizada en el
momento oportuno para evitar algin impacto
en la sobrevida del paciente.

La mayoria de los pacientes con melanoma
coroideo se presenta con manifestaciones clini-
cas que varian en funcién del tamafio y locali-
zacion del tumor. Los sintomas mads frecuentes
son las fotopsias, las miodesopsias, alteracio-
nes del campo visual y pérdida de la agudeza
visual', como sucedié en nuestro caso. Pero
nuestro paciente también tuvo como manifes-
tacion un glaucoma agudo secundario, que es
menos comun y mas tipico de melanomas de
iris o cuerpo ciliar. Los mecanismos responsa-
bles del aumento de la presién intraocular son
la invasién tumoral del dngulo iridocorneal y la
neovascularizacion del iris'>. Raramente el glau-
coma es secundario al desplazamiento anterior
del diafragma iridocristalino por la presencia de
un tumor de gran volumen o de localizacion ante-
rior". Sin embargo, al momento del diagnostico,
hasta un 30% puede estar asintomatico, de ahi
que la exploracion oftalmologica adquiere gran
relevancia'.

Por lo anteriormente expresado se pone énfasis
en la relevancia del diagndstico de estas patolo-
gias, que requiere de un alto indice de sospecha
clinica y una evaluaciéon fundoscépica detallada.
Sin dudas la oftalmoscopia binocular indirecta
(OBI) es el analisis mas importante, llegando al
diagndstico en mas del 95% de los casos™. Al exa-
men oftalmoscépico, y debido a que la esclera
contiene el crecimiento axial del tumor, se puede
observar una lesion pigmentada sobreelevada con
lipofuscina y drusas que crece hacia la cavidad
vitrea, presentindose en forma de domo en el
75% de los casos, acompanado o no de despren-
dimiento seroso del EPR, tipicamente con una
altura que es aproximadamente la mitad de su

diametro. La mayoria presenta un contorno cir-
cular u ovoide. En un 20% de los casos, el mela-
noma de coroides puede romper la membrana de
Bruch, por lo que parte del tumor crece a través
de la ruptura adquiriendo la caracteristica forma
de champifén, considerada altamente sugestiva
de melanoma. Finalmente, en un 5% de los casos
se muestra en forma difusa, con un patréon de
crecimiento principalmente horizontal; en estos
casos se observa un melanoma plano o levemente
elevado con bordes irregulares'®.

Pueden también presentarse melanomas coroi-
deos amelanociticos o ligeramente pigmentados
y en estos casos es la proliferacion del epitelio
pigmentario de la retina lo que le da color oscuro
al melanoma. Esa proliferacion del epitelio pig-
mentario de la retina causa degeneracion y atrofia
retinal, apareciendo los sintomas tipicos mencio-
nados anteriormente'’.

De forma complementaria a la fundoscopia, las
imagenes multimodales cobran gran importancia
en la oncologia ocular. Los métodos imagenologi-
cos complementarios son la tomografia de cohe-
rencia optica de dominio espectral (SD-OCT), la
angiografia con fluoresceina (AGF) y la ultraso-
nografia de alta resolucion (US). Esta es la técnica
de eleccion para diagndstico y evaluacion de la
extension intraocular del tumor. El modo A nos
brinda informacién sobre la altura del tumor, la
reflectividad interna y su vascularizaciéon, mien-
tras que el modo B permite determinar el tamafio
relativo, la forma y la posicion. Los melanomas
coroideos son tumores solidos con reflectividad
media-baja y una estructura homogénea con una
atenuacion acustica importante (US hollowness)'®.

La AGF es de utilidad para evaluar la circu-
lacion tumoral y para documentar la presencia
de fugas, pero para su realizacién se debe poder
observar el fondo del ojo, algo que no era facti-
ble con nuestro caso. El patrén mas clasico de la
AFG es la presencia de una circulacién propia
del tumor (doble circulacidn); sin embargo no es
muy comun y en cambio la presencia de “man-
chas calientes” y la fuga tardia son hallazgos que
se encuentran hasta en el 60% de los casos®.

Otros estudios complementarios de interés son
la tomografia computarizada (TC) y resonancia
magnética nuclear (RMN). Se indican cuando es
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dificil evaluar el fondo de ojos o en otras situacio-
nes cuando se desea evaluar la extension extraocu-
lar del tumor. El melanoma uveal en la tomografia
se presenta como una lesioén hipodensa con realce
homogéneo y moderado tras la inyeccién de con-
traste intravenoso; y en la RMN, como imagenes
hiperdensas y homogéneas en T1y T2%.En gene-
ral, la RMN es mas sensible que la tomografia com-
putarizada en el diagnostico de melanoma uveal
y esto se debe a que la melanina expuesta por el
tumor aumenta la intensidad de la sefial en T1?'.

Por otra parte, la tomografia por emision de
positrones (PET) cobré mayor popularidad
como examen imagenoldgico complementario
en pacientes con melanoma uveal, porque ade-
mas ha demostrado tener una alta sensibilidad y
valor predictivo positivo para metastasis hepaticas
en pacientes con melanoma uveal primario®. Los
criterios de medicién se basan en las pautas del
Collaborative Ocular Melanoma Study (COMS) y
en el American Joint Committee on Cancer (AJCC)
Tumor-Nodes-Metastases (TNM) y no solo logra
tipificar el tumor sino que también hay estudios
que han correlacionado la actividad tumoral meta-
bdlica con ciertos factores pronosticos®. Por lo
tanto, en pacientes con melanoma coroideo, el
error diagndstico tras utilizar las técnicas de diag-
ndstico multimodal actuales deberia ser inferior
al 1%*.

Los diagnosticos diferenciales mas comunes son:
nevus coroideos (49%), la coroidorretinopatia exu-
dativa hemorragica (8%), la hipertrofia congénita
del EPR solitaria (6%), el desprendimiento hemo-
rragico de retina (5%), los hemangiomas coroideos
circunscritos (5%) y la degeneracion macular rela-
cionada con la edad (4%)*. El diagnostico dife-
rencial debe hacerse sin excepcion con los nevus
coroideos, ya que un tumor muy pequeno es dificil
de diferenciar de un nevus grande'. Las princi-
pales caracteristicas que permiten diferenciar un
melanoma coroideo pequeio de un nevus son un
grosor mayor a 2 mm, fluido subretinal, la existen-
cia de sintomas, pigmento anaranjado y margenes
que alcanzan el disco 6ptico*. Al observar la OI,
la presencia de un color purpura anaranjado es
mas tipica de un hemangioma coroideo o de un
osteoma coroideo temprano. Una pigmentacion
oscura o negra se ve mas comunmente junto con

hipertrofia del epitelio pigmentario de la retina
o hiperplasia. Muy pocos casos se presentan sin
pigmento y se podria también sospechar de un
hemangioma coroideo o de metastasis de otras
neoplasias'.

La diferencia entre melanoma verdadero y pseu-
domelanoma debe hacerse en base a las caracte-
risticas clinicas y los estudios complementarios™.

El tratamiento del melanoma de coroides es
complejo yla eleccion del procedimiento depende
de factores como la agudeza visual del ojo afectado
y del ojo contralateral, el tamafo del tumor, la ubi-
cacién (delante o detras del ecuador), estructuras
oculares involucradas y si hay metastasis®. Los tra-
tamientos disponibles se pueden dividir en ablati-
vos (fotocoagulacion laser), radioterapia externa y
braquiterapia, y los mutilantes (enucleacion)®. Si
el melanoma es pequeno (diametro longitudinal
de 1-3 mm, didmetro antero-posterior < 5mm) y
esta ubicado en el polo posterior, se puede someter
a varias alternativas de tratamiento como la foto-
coagulacion, braquiterapia, radioterapia externay
reseccion quirurgica®. Si el melanoma es mediano
(didmetro longitudinal de 2,5-10 mm didmetro
antero-posterior < 16 mm) o grande (diametro
longitudinal >10 mm y didmetro antero-posterior
>16 mm), la enucleacion es la opcion de trata-
miento sobre todo si el melanoma causa glaucoma
severo como sucedi6 en nuestro caso o si invade
el nervio dptico, si es difuso o si se ha extendido
extraocularmente®.

La enucleacion se indica en los tumores que
ocupan mas de la mitad de la cavidad vitrea, ojos
con visiones de no percepcion de luz o glaucoma
neovascular siguen siendo tratados con este pro-
cedimiento, lo que en nuestro caso se cumplen
estos criterios. Esta bien estudiado que la satis-
faccion de los pacientes es mayor en tratamientos
que preservan el ojo, por lo que se recomienda
hacer un esfuerzo por conservar el 6rgano, pero
valorando riesgos beneficios junto al oncélogo y
considerando el estado general del paciente®.

Conclusion

El melanoma de coroides puede presentarse
en pacientes jovenes y si bien su manifestacion
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inicial puede ser confusa —como sucedi6 en el
caso presentado que se diagnosticé como glau-
coma agudo secundario—, resulta de utilidad
para subrayar el hecho que la dilatacion de la
pupila y ver el fondo del ojo es una exploracion
clinica relevante de incumbencia oftalmolégica,
la cual permite detectar enfermedades generales
potencialmente mortales, que mientras antes se
diagnostiquen a tiempo otorgan mas chances de
controlarlas, mejorando la expectativa de vida
del paciente.
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