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RESUMEN

La panoftalmitis es una forma rara y grave ocular de presentacion del melanoma
coroideo, por lo que, ante la presencia de una masa intraocular e inflamacién de
todas las estructuras intraoculares, con extension extraescleral y los tejidos vecinos
de la 6rbita, debe considerarse el diagnoéstico diferencial de esta neoplasia maligna.
Se presenta el caso de un paciente masculino de 83 afios de edad, con diagndstico
de panoftalmitis como presentacién atipica de un melanoma coroideo. Acudié a
consulta de Cuerpo de Guardia de Oftalmologia con dolor ocular intenso en ojo
derecho, acompafiado de nauseas y vomitos. Se constatd, al examen, hipertension
ocular, que evolucion6 toérpidamente durante su ingreso, con inflamacion
intraocular con extension extraescleral. Se le realizaron ultrasonido ocular y
tomografia axial computarizada de O6rbitas y se diagnosticO una panoftalmitis
secundaria a un melanoma coroideo. Los hallazgos clinicos de esta forma atipica de
presentacion se mostraron, cuyo tratamiento definitivo es la enucleacion. El
diagnoéstico histolégico de melanoma maligno coroideo necrético fue confirmado.
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ABSTRACT

Panophthalmitis is a rare and severe ocular form of presentation of choroid
melanoma, therefore, in the presence of intraocular mass and inflammation of all
intraocular structures, with extra-scleral extension and to the tissues neighboring
the orbit, the differential diagnosis of this malignant neoplasia should be
considered. The case presented deals with a male patient, aged 83 years, with
diagnosis of panophthalmitis as atypical presentation of choroid melanoma. He
assisted to the consultation of Ophthalmology Emergency with intense ocular pain
in the right eye, accompanied by nausea and vomits. On examination, ocular
hypertension was observed, that torpidly evolved during admission, with intraocular
inflammation with extra-scleral extension. He had ocular ultrasound and computed
axial tomography of orbits and was diagnosed with panophthalmitis secondary to
choroid melanoma. The clinical findings of this atypical presentation form showed,
whose definite treatment is enucleation. Histological diagnosis of necrotic choroid
malignant melanoma was confirmed.
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INTRODUCCION

El melanoma coroideo es el cancer primario intraocular mas frecuente en adultos, y
representa el 80 % de todos los melanomas uveales, aunque aun se considera
relativamente raro. La incidencia es maxima hacia los 60 afios de edad. El tumor
esta compuesto a menudo exclusivamente por células fusiformes o una mezcla de
células fusiformes y epitelioides. Las lesiones pueden penetrar a través de la
membrana de Bruch y el epitelio pigmentario retiniano (EPR) y herniarse al espacio
subretiniano, adoptando clasicamente la forma de champifién. La invasion de
canales esclerales y venas vorticosas puede dar lugar a diseminacion hacia la
Orbita. Las metéastasis normalmente se localizan en el higado, hueso y pulmoén; solo
al 1-2(‘;/0 de los pacientes se le detectan metastasis cuando se diagnostica el
tumor.®

El melanoma coroideo es una patologia poco frecuente pero muy seria. Es de los
pocos diagnosticos oftalmolégicos que pueden costar la vida del paciente. Por esto
es clave su diagnoéstico temprano y tratamiento oportuno. Lamentablemente, en un
porcentaje de los casos, a pesar del tratamiento, la sobrevida del paciente a cinco
anos puede ser de menos del 30 %. Por consiguiente, el adecuado consejo del
médico es clave en ayudar al paciente a enfrentar esta terrible enfermedad.®
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Aproximadamente el 50 % de los pacientes con melanoma coroideo desarrollan
enfermedad metastasica, que casi siempre es fatal. Con una vigilancia intensiva y
una terapia adyuvante sistémica a pacientes de alto riesgo, se puede bridar
tranquilidad a aquellos con un buen pronéstico.®

A menudo es asintomatico y el tumor se detecta por casualidad en un examen
rutinario de fondo de ojo; también puede haber gran variedad de trastornos
visuales en funcién de las caracteristicas de la tumoracion. Clinicamente puede
observarse una masa subretiniana solitaria y prominente en forma de cupula, con
color gris parduzco o rara vez amelanética; es rara la infiltracion difusa.

Aproximadamente el 60 % se localizan a menos de 3 mm de la papila 6ptica o la
fovea. Son frecuentes los cumulos de pigmento naranja en su superficie. Si el
tumor atraviesa la membrana de Bruch, adopta el aspecto de champifion. A
menudo hay hemorragias y liquido subretiniano asociados; el ultimo puede producir
un desprendimiento bulloso que oculte la lesiébn subyacente. Otros signos que
pueden verse son: vasos centinela, pliegues coroideos, inflamaciéon, rubeosis del
iris, glaucoma secundario y catarata.®**

El dolor severo es poco usual, a no ser que haya inflamacién intraocular o una
extension extraocular masiva del tumor, lo que puede estar en relacion con el tipo
histolégico en cuestidon. Presenta un curso clinico impredecible, durante el cual
pueden ocurrir metastasis fulminantes. En su etiologia se sugiere la posibilidad de
componentes hereditarios ain no identificados. Su diagnéstico clinico se basa en los
hallazgos oftalmoldgicos caracteristicos de este tipo de tumor, y aunque examenes
fluorangiograficos y de ultrasonografia ocular ayudan a corroborar este diagnoéstico,
son los estudios anatomopatoldgicos los que lo confirman.®®

Existen diferentes clasificaciones histolégicas. Callender divide a los melanomas
malignos en seis tipos: fusiforme A, fusiforme B, fascicular, mixto, epitelioide y
necrético.*>

El objetivo de este trabajo es reportar un caso de una paciente con diagnéstico
histologico de melanoma de coroides necrdético, que desarrolld6 un cuadro de
panoftalmitis y evolucidon con sintomas y signos inflamatorios intensos como forma
atipica de presentacion de este tipo de tumor.

PRESENTACION DEL CASO
Motivo de consulta: dolor ocular intenso en el ojo derecho (OD).

Historia de la enfermedad: paciente masculino de 83 afios, blanco, que refirié
pérdida de la visién de forma lenta y progresiva hace aproximadamente dos afios,
con diagnodstico de catarata senil en el OD. Acudié al Cuerpo de Guardia de
Oftalmologia por presentar dolor ocular intenso, enrojecimiento ocular asociado a
nausea y vomitos. Se constatd hipertension ocular y se decidié su ingreso como un
glaucoma facogénico para mejor estudio y tratamiento.

Antecedentes patolégicos personales (APP): hipertension arterial (HTA), aneurisma

de la aorta abdominal, operado de melanoma de piel a nivel de la nariz con colgajo
a nivel de esta region hace cinco arfios.
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Examen oftalmoldégico al ingreso:
MAVC: Ojo derecho (OD): no percepcion luminosa (No PL); ojo izquierdo (Ol): 0,3.
Tension ocular: OD: 56 mmHg; Ol: 17 mmHg.

Anexos: OD: edema palpebral moderado, inyeccion cilioconjuntival moderada,
quemosis ligera; Ol: blefarochalasis.

Segmento anterior:

OD: edema corneal moderado, pliegues en la membrana de Descemet, que no
permitié ver detalles de las estructuras del segmento anterior, cAmara anterior
estrecha y midriasis media paralitica. (Fig. 1)

Ol: sin alteraciones.

Medios:

OD: opacidad total del cristalino.

Ol: opacidad parcial del cristalino.

Fondo de ojo: no se pudo observar por opacidad de los medios en ambos ojos.

Motilidad ocular: sin alteraciones en ambos ojos.

Fig. 1. Edema palpebral, quemosis, camara anterior estrecha.

El paciente fue valorado por el equipo de guardia, que le diagnosticé un glaucoma
facogénico. Por ello, fue ingresado con tratamiento antinflamatorio vy
antihipertensivo topico y sistémico, logrando alivio del dolor, no asi de los signos
oftalmoldgicos.

Examen oftalmolégico a las 24 h del ojo afecto (derecho).
Tension ocular: en el OD no se pudo registrar con pneumotonémetro por la

presencia de signos inflamatorios intensos, pero se realiz6 toma digital y se
constato ligeramente elevada.
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Anexos:

OD: edema palpebral moderado, quemosis conjuntival severa que dificulté ver la
cornea en detalle, pero se observo ligero edema corneal y discreta infiltracion en
sector inferior y presencia de secreciones amarillentas en fondo de saco inferior y
angulo interno. No se modificd la conducta terapéutica teniendo en cuenta que solo
tenia el tratamiento desde hacia 24 h, pero se decidi6 realizar evoluciones
frecuentes.

Ol: sin variaciones con respecto al examen del ingreso.
OD: examen oftalmolégico a las 72 h del ingreso.

Anexos: rubor, calor, aumento de volumen de zona periorbitaria y parpados.
Secreciones amarillentas abundantes en fondo de saco. (Fig. 2)

Segmento anterior: quemosis hemorragica en sabana, cérnea deslustrada con
infiltrado en 360°, mas denso en sector nasal inferior con descematocele a ese nivel
y contacto del iris con endotelio corneal que tapiza microperforacion en hora 7,
presencia de atalamia.

Movimientos oculares: limitacion de los movimientos del recto superior, lateral y
medial.

Fig. 2. Aumento de volumen de zona periorbitaria y parpados.

Se decidi6 comenzar con antibidticos toépicos y sistémicos e interconsulta con
retina, donde se realiz6 ultrasonido ocular y se constaté vitreo completamente
ocupado por opacidades de baja reflectividad y presencia de membranas. Se
observ6 imagen elevada de bordes poco definidos, de consistencia mas densa, de
aproximadamente 17 mm de base x 8 mm de altura, de reflectividad media a baja,
sugestivo de melanoma de coroides, pero no concluyente. También pequefia zona
de desprendimiento de retina seroso. (Fig. 3)
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Fig. 3. Opacidades vitreas y desprendimiento de retina seroso.

Por las caracteristicas del cuadro clinico y los antecedentes patoldgicos del paciente
se decidi6 realizar tomografia axial computarizada (TAC) de 6rbita, craneo y senos
perinasales.

TAC de Orbita: cortes a 2-3 mm donde se observd aumento de la densidad del
globo ocular derecho de localizacion posterior con nivel, densidad que oscilé entre
34-60 UH, sugestiva de lesion sdlida. Musculatura extrinseca con ligero
engrosamiento de los musculos rectos lateral y medial. (Fig. 4)

Fig. 4. Aumento de la densidad del globo ocular.

En la TAC de craneo y senos perinasales no se encontraron alteraciones. El Rx de
torax y ultrasonido abdominal no aportaron datos positivos. Los estudios de
laboratorio de rutina fueron normales. El exudado de las secreciones oculares
arrojo la presencia de un estafilococo aureo.

Por las caracteristicas clinicas del cuadro y los hallazgos ultrasonograficos y de la
TAC, se plante6 la presencia de un cuadro de panoftalmitis asociada a la presencia
de un melanoma de coroides. Se les explicod a los familiares la severidad del cuadro
y se les plante6 la necesidad de la conducta quirdrgica necesaria en este caso, la
que seria enucleacion. Se realizé este procedimiento una vez cedido el cuadro
inflamatorio y se constatd, posteriormente, el resultado histopatolégico que
demostro6 la presencia de un melanoma coroideo de tipo necrético, responsable del
cuadro inflamatorio presente en este paciente.
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DISCUSION

El melanoma del cuerpo uveal (iris, cuerpo ciliar y coroides) es una entidad poco
frecuente; su incidencia es de 5 a 6 casos por millébn de habitantes. Es el tumor
maligno intraocular primario y el tipo de melanoma no cutaneo mas frecuentes. Su
relacion con el melanoma de piel es de 1-8 en los Estados Unidos. La edad de
mayor presentacion es la sexta década de la vida y su incidencia asciende con la
edad; resulta mas frecuente en hombres, con una relacién de 3:1.¢7®

Estas caracteristicas se correspondieron con las del paciente objeto de estudio, el
que ademéas de encontrarse en el grupo que presenta estas caracteristicas
demogréficas, tenia el antecedente de una cirugia de melanoma de piel a nivel de la
nariz, aproximadamente cinco afios antes.

Los individuos de raza blanca tienen un 8 a 15 % mayor riesgo de presentar
melanomas uveales que los de raza negra, con una relaciéon de 80:1; la incidencia
es baja en la poblacibn mestiza, ademas de presentarse a edades mas
tempranas.?

Los melanomas uveales pueden aparecer en iris, cuerpo ciliar o coroides. EIl menos
frecuente y de peor prondstico es el del cuerpo ciliar, aunque la mayoria de los
melanomas intraoculares son de origen coroideo y pueden ir desde
hiperpigmentados hasta amelanéticos.®”® La incidencia anual en Cuba es de
aproximadamente 15 a 20 pacientes al afio, y seguin datos del Registro Nacional del
Cancer (RNC) constituye el 6 % de todos los melanomas del resto del
organismo.“® Su prevalencia mayor es entre la sexta y séptima década de la vida;
no obstante, se ha observado en pacientes jovenes y en nifios. Este tumor, por su
evolucion, provoca una diseminacion metastasica, fundamentalmente en el higado,
el pulmodn, la piel y el tracto gastrointestinal, lo que resulta de muy mal prondéstico
para la vida del paciente. Segun la literatura revisada, solo el 1-2 % de los casos
presentan extension sistémica en el momento del diagnodstico y del tratamiento, y
el 50 % presenta metastasis en los siguientes 15 afios.%*"

El tipo celular es un elemento predictivo, pero otros factores prondsticos son el
tamafio del tumor, la extensiéon extraocular y la localizacion."® De estos factores
depende el tipo de tratamiento a utilizar, que en la actualidad va encaminado a
conservar el globo ocular y la agudeza visual, siempre y cuando las caracteristicas
del tumor lo permitan.

La inflamacién ocular y orbitaria puede presentarse en pacientes con melanoma
intraocular maligno, mas frecuentemente asociada con aquellos que presentan
compromiso extraocular.*® Una rapida expansién del mismo o, como en este caso,
el tumor necrético en si, puede desencadenar un grado variable de inflamacién
intraocular y orbitaria, que puede simular una celulitis orbitaria o una panoftalmitis,
que no es mas que un proceso inflamatorio infeccioso de todas las estructuras que
componen el globo ocular, con caracteristicas similares a las presentadas en el
paciente reportado. El término de melanoma necrdtico se emplea en aquellos casos
en los que la necrosis impide la identificacion de las células tumorales; es este el
tipo de melanoma de peor pronéstico.®**® Se desconoce la causa de la necrosis
celular, pero el tejido necrético produce gran cantidad de mediadores inflamatorios,
y ese probablemente sea el principal origen de la inflamacién orbitaria. Si bien es
una presentacion clinica poco habitual, se la puede observar en aquellos casos en
los que no hay extension extraescleral.™® En la ultrasonografia modo-B no se
encuentran las caracteristicas tipicas de un melanoma coroideo por la presencia de
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necrosis tumoral; ciertos hallazgos como la apariencia no-homogénea y la alta
ecogenicidad del material intraocular orientan para su diagnéstico.*® En el paciente
reportado las caracteristicas del ultrasonido ocular no fueron concluyentes por la
presencia del cuadro inflamatorio intenso asociado, por lo que fue necesario realizar
la TAC de orbita para contribuir a definir el diagnostico.

Numerosos estudios sugieren la posibilidad de componentes ambientales o
hereditarios hasta en un 12 % en el caso de los melanomas cutaneos, donde se han
encontrado alteraciones genéticas en el cromosoma 1, asi como pérdida o rearreglo
en el brazo corto del cromosoma 9, identificado como lesion precursora del
melanoma. Otros autores sugieren la presencia de una pequefia region de dos o
tres mega bases en 9p21 que parecen contener un gen supresor del melanoma
cutaneo, localizados en la regién 9p13-p22.“*"19) E| caso que se estudié tuvo el
antecedente de haber sido sometido a cirugia por presentar melanoma de piel de la
nariz, lo que constituyd un antecedente importante a la hora de realizar un
diagnoéstico. Las caracteristicas de las metastasis coroideas, de ser lesiones
multiples y en su mayoria bilaterales localizadas en polo posterior, hicieron
descartar su presencia en este paciente, pero solo el estudio anatomopatoldgico
confirmo el diagndstico.

Clinicamente, este tipo de lesiones tienen la caracteristica de ser un tumor
unilateral, con el resto de sus manifestaciones clinicas muy variables. En algunos
pacientes es asintomatico, detectandose por oftalmoscopia de rutina; en otros es la
causa de disminucion o pérdida visual y defectos campimétricos segun el tamafio y
localizacién retiniana.® El melanoma puede aparecer como un tumor pequefio en
cuyo caso mostrara algo de pigmento y liquido subretiniano, mientras que uno de
mayores dimensiones aparece como una masa elevada, ovoide y con un grado de
pigmentacion que puede variar, con frecuencia de color marron oscuro o la
persistencia de lesiones que clinicamente son amelanéticas.**10:19

Estas caracteristicas se pueden identificar al realizar un fondo de ojo, siempre que
la transparencia de los medios lo permitan, lo que no fue posible realizar en el
paciente estudiado por las alteraciones oftalmolégicas asociadas al cuadro tumoral.

A medida que el tumor crece, atraviesa la membrana de Bruch y toma aspecto
fungoide, lo que puede causar un desprendimiento exudativo de retina adyacente al
tumor o en la zona mas declive del globo ocular. Otras manifestaciones asociadas
que se observan ocasionalmente son pliegues coroideos, hemorragia subretiniana o
intrarretiniana, exudados de aspecto amarillento o hemorragia en vitreo.®*®

A la exploracion ocular puede encontrarse aumento de la presion, que en mas del
20 % se asocia con glaucoma por masas tumorales grandes o sinequias anteriores,
cierre angular o sinequias posteriores con iris bombé, lo que se corresponde con el
cuadro de hipertension ocular que dio inicio a los sintomas de este paciente. Un
glaucoma secundario de angulo abierto puede desarrollarse por siembras
neoplasicas en la camara anterior o glaucoma neovascular relacionado con rubeosis
iridis. 1329 Ademds, puede cursar con uveitis anterior o posterior y cataratas. El
propoésito de la exploracion clinica general es determinar el grado de afecciéon ocular
y excluir la posibilidad de un tumor metastasico en la coroides. Los méas frecuentes
son los bronquiales en el hombre y los de mama en la mujer, posibilidad que quedé
descartada en este paciente por ser negativos los resultados de los examenes

sistémicos realizados, asi como la posibilidad de metastasis a distancia del tumor
ocular.®:10-12.29)
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Debido a que el 97 % de los melanomas corideos afectan higado y pulmones en su
evolucidon metastasica, se recomienda la realizacidon de pruebas de funcidon hepéatica
y radiografia de térax. Son muy utiles también el ultrasonido abdominal, la TAC y la
resonancia magnética, no solo para el diagndstico de esta entidad, sino también
para el seguimiento que debe hacerse a estos pacientes por parte del oftalmdlogo y
del oncodlogo, para poder detectar a tiempo cualquier alteracion sistémica. Es
importante tener en cuenta que pueden tener varias formas de presentacion
dependiendo del estadio clinico en que sea detectado, por lo que es crucial que ante
cualquier afectacion de la vision o la presencia de sintomas inflamatorios oculares,
el paciente sea valorado por un especialista —sobre todos pacientes a partir de la
sexta década de la vida y del sexo masculino, aunque es una entidad que se ha
visto que puede afectar a pacientes jovenes.
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