SECCION 3. TUMORES DE LA SUPERFICIE OCULAR

CAPITULO

3.1

INTRODUCCION

Los tumores conjuntivales suponen un reto
diagndstico y terapéutico para el oftalmélogo, ya
que abarcan un amplio abanico de patologias, de
diferente origen y grado de malignidad, siendo al-
gunos potencialmente letales como el melanoma
de conjuntiva o el carcinoma epidermoide (1-3).
Su diversidad se justifica en la amplia variedad de
origen de las células que componen la conjuntiva,
siendo los més frecuentes los de origen epitelial y
melanocitico (2,4-7). Los podemos clasificar segin
su origen y grado de malignidad (tabla 1)(8).

Los factores de riesgo para el desarrollo de los
tumores conjuntivales son: la edad, la exposicion
solar, la pigmentacién de la piel, el tabaco, el virus
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del papiloma humano (VPH) o el virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH), entre otros. Algunos
de ellos varian con respecto a la localizacién geo-
gréfica y la raza, dando lugar a las diferencias epi-
demioldgicas encontradas en la literatura.

La mayoria de los registros epidemiolégicos
estan basados en la poblacién estadounidense o
del norte de Europa, de piel clara y baja exposi-
cién solar, siendo escasos los estudios realizados
en poblacién del sur de Europa, con mayor expo-
sicion solar. Ademas, la mayoria de los estudios no
estan enfocados desde una perspectiva clinica, por
lo que un registro nacional basado en una correla-
cion clinico-patoldgica seria de gran ayuda para el
conocimiento de esta patologia.

Tabla 1. Clasificacién de los tumores conjuntivales seguin su origen y grado de malignidad

- Adenoma Pleomérfico
- Adenoma Apocrino
- Adenoma sebéaceo

y secundarios

Origen Benignos Premalignos Malignos

Epiteliales - Papiloma escamoso - Queratosis actinica - Ca. Escamoso

- Hiperplasia pseudoepiteliomatosa - Neoplasia intraepitelial | - Ca. Mucoepidermoide

(CIN) - Ca. Basocelular

Melanociticos - Nevus sin atipia - Nevus con atipia - Melanoma

- Pigmentacion racial - Melanosis adquirida

- Melanocitosis Ocular primaria con atipia

- Melanosis secundaria

- Melanosis adquirida primaria sin atipia
Glandulas anejos - Oncocitoma - Adenocarcinoma

sebéceo

Tejidos blandos - Granuloma piogénico - Sarcoma de Kaposi
- Hemangioma - Histiocitoma Fibroso
- Linfangioma - Rabdomiosarcoma
- Fibroma
- Mixoma
- Osteoma

Linfoide - Hiperplasia linfoide - Linfoma

- Leucemia

Plasmocitoma




En la unidad de oncologia ocular del Hospital
Clinico Universitario de Valladolid entre los afios
1992y 2017 se registraron 462 tumores conjuntiva-
les de los cuales 252 (54,5%) fueron melanociticos
(siendo 88,5% benignos), 153 (33,1%) de origen
epitelial (siendo 61,4% precancerosos), 23 (5,0%)
originados en tejidos blandos y 16 (3,5%) de estir-
pe linfoide (5). En este capitulo, realizaremos una
breve introduccién de las lesiones melanociticas,
epiteliales y linfoides ya que abarcan el 90% de las
lesiones conjuntivales.

TUMORES MELANOCITICOS

Alrededor del 50% de los tumores conjuntivales
son de origen melanocitico, siendo maés frecuentes
en poblacién de raza caucasica. Este grupo esta
compuesto tanto por lesiones benignas, como el
nevus de conjuntiva, lesiones precancerosas con
potencial de malignizacién, asi como lesiones ma-
lignas potencialmente mortales, como el melano-
ma de conjuntiva. Pueden localizarse en cualquier
parte del tejido conjuntival, aunque su localizacién
mas frecuente es en la conjuntiva bulbar (5). Entre
las lesiones mas frecuentes dentro de los tumores
melanociticos se incluyen:

Lesiones benignas

Nevus: es el tumor melanocitico conjuntival mas
frecuente. Durante la infancia se manifiesta como

una lesién plana, ligeramente sobreelevada y poco
pigmentada. Durante la segunda década de la vida
es caracteristica su evolucién, que consistente en
un aumento en su pigmentacién y la aparicién de
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sus caracteristicos quistes, permaneciendo estable
en la edad adulta. Son lesiones méviles que sue-
len localizarse en la conjuntiva bulbar, sin invadir la
cérnea (fig. 1 A). Cabe destacar que hasta el 30%
pueden ser no pigmentados.

Pigmentacion racial: es caracteristica de pacien-
tes de tez oscura. Se presenta como una lesién
pigmentada, bilateral, en la fisura interpalpebral y
movil sobre la superficie ocular.

Melanocitosis ocular: hiperpigmentacién con-
génita del tracto uveal debido a la migracién in-
completa de los melanocitos desde la cresta neural.
Se presenta de forma unilateral, con una llamativa
pigmentacion gris-azulada epiescleral, que no se
desplaza con la movilizacién de la conjuntiva. Esta
hiperpigmentacién puede resultar en una hetero-
cromia del iris o del globo ocular. Su manifestacion
aislada en el globo ocular se conoce como melano-
sis ocular congénita o melanosis oculi (fig. 1 B); en
cambio, si la piel se encuentra afectada se denomi-
na melanocitosis oculodérmica o nevus de Ota. Se
asocia con un mayor riesgo para el desarrollo de
melanomas uveales, por lo que deben revisarse de
forma anual (9).

Melanosis adquirida secundaria: resultado de
un aumento del depdsito de melanina en el epite-
lio conjuntival, secundario a enfermedades meta-
bdlicas, tratamientos farmacoldgicos o inflamacién
ocular crénica, entre otras causas (10).

Melanosis adquirida primaria (MAP) sin atipia:
proliferaciéon melanocitica epitelial, unilateral y
multicéntrica, que se manifiesta clinicamente como
una pigmentacién, que se extiende por toda la
conjuntiva, en pacientes de edad media. Clinica-
mente, es indistinguible de la MAP con atipia, por
lo que la biopsia es una prueba fundamental para
el diagnéstico de esta entidad (fig. 1 C).

Fig. 1: Lesiones benignas melanociticas. A. Nevus sin atipia en un varén de 14 afios asintomatico. B. Mujer de 67 afos

con «melanosis oculi», que presenta abundantes manchas azules en esclera y heterocromia de iris. C. Mujer de 80 afios

en con melanosis adquirida primaria (MAP) no sospechosa.
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Lesiones premalignas

Nevus con atipia: pese a que menos del 1% de
los nevus evolucionan a una lesién maligna, cual-
quier cambio en tamafio, coloracién, bordes o
apariencia debe hacernos sospechar en una trans-
formacion hacia melanoma, haciendo de la biopsia
una prueba imprescindible (fig. 2A).

Melanosis adquirida primaria con atipia: lesién
de caracteristicas clinicas similares a la MAP sin ati-
pia, de la cual se diferencia histolégicamente por
un crecimiento de células atipicas limitadas a la
capa basal del epitelio (fig. 2B).

Lesiones malignas

Melanoma: lesién potencialmente letal con una
incidencia de 0,2-0,8 casos por millén de habitan-
tes/afo en poblacién caucasica. Pueden originarse
sobre una MAP previa (74%), de novo (19%) o a
partir de un nevus previo (7%) (fig. 3)(11).

Son factores de riesgo la edad avanzada, la
afectacién de la conjuntiva tarsal, la elevacién o la
presencia de vasos prominentes, entre otros.

TUMORES EPITELIALES

Lesiones benignas

Papiloma escamoso: tumor adquirido de origen
epitelial, que se manifiesta como una lesién sonro-
sada, sésil o pedunculada y que se relaciona con
el VPH.

Fig. 3: Melanoma de conjuntiva en mujer de 85 afios. Se
traté mediante biopsia escisional y braquiterapia epies-
cleral como tratamiento adyuvante.

Hiperplasia pseudoepiteliomatosa: consiste en
una hiperplasia del epitelio reactiva a un proceso
inflamatorio o a la irritacién crénica. Suele mani-
festarse como una lesién elevada y sonrojada y de
crecimiento rapido, que sélo se diferencia del car-
cinoma escamoso en la ausencia de atipia en sus
células.

Lesiones premalignas

Queratosis actinica: lesion conjuntival tipica-
mente relacionada con la exposicién solar, que se
manifiesta como una lesién leucoplésica, de creci-
miento lento sobre el epitelio en el érea interpal-
pebral.

Fig. 2: Lesiones melanociticas premalignas. A. Varén de 80 afios con nevus sospechoso. B. Mujer de 35 afios con diag-

nostico de MAP con atipia en se traté mediante biopsia escisional y colirio de mitomicina C.
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Neoplasia intraepitelial (CIN): lesién precance-
rosa conjuntival de aspecto gelatinoso, nodular
y de color blanquecino, que se suele localizar en
el area limbica. Histoldégicamente, se caracteriza
por la presencia de células atipicas que respetan
la membrana basal, diferencidndola del carcinoma
escamoso (fig. 4).

Fig. 4: Varon de 79 afios con masa conjuntivo corneal.
Tras biopsia escisional con intencién diagnéstica y tera-
péutica, se catalogd de carcinoma in situ conjuntival y se
traté con terapia adyuvante de colirio de mitomicina C
al 0,02%.

Lesiones malignas

Carcinoma escamoso: tumor conjuntival malig-
no originado a partir de lesiones precancerosas,
que se caracteriza por la rotura de la membrana
basal y la invasién del tejido conjuntival subyacen-
te. Esto permite su acceso a la via linfatica condi-
cionando su potencial metastasico. Se manifiesta
como una lesién exofitica de crecimiento lento en
el area limbica (fig. 5 Ay B). Pese a tener capacidad
invasiva y metastasica su curso natural suele ser be-
nigno. La biopsia va a ser una prueba fundamental
en el diagnostico y manejo de esta patologia.

TUMORES LINFOIDES

Los tumores conjuntivales de origen linfoide su-
ponen el 20-30% de los tumores linfoides de ojos
y anejos. Abarcan desde las hiperplasias linfoides
reactivas hasta los linfomas malignos, siendo la ma-
yoria de fenotipo B asociado a mucosas (MALT).
Tanto las lesiones premalignas (fig. 6 A) como ma-
lignas (fig. 6 B) se manifiestan como lesiones sub-
conjuntivales planas de superficie lisa y de color
asalmonado, localizandose preferentemente en el
fornix conjuntival. Clinicamente no es posible di-
ferenciar las lesiones premalignas de las malignas,
por lo que la biopsia conjuntival es obligatoria.

Fig. 5: A. Varén de 58 afios con degeneracién actinica subconjuntival y pinguécula nasal en area de alta exposicion solar.
B. Carcinoma epidermoide conjuntival que se diagnosticé mediante biopsia escisional en varén de 70 afios. Se asocid
tratamiento adyuvante con braquiterapia epiescleral. En el seguimiento posterior se observé recidiva local del tumor con
invasion intraocular que se traté mediante enucleacién sin implante orbitario.
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Fig. 6: Tumores linfoides. A. Varén de 34 afios con diagndstico previo de conjuntivitis de 6 meses de evolucién sin res-
puesta al tratamiento. Pueden observarse los foliculos de gran tamafio en el saco conjuntival inferior caracteristicos de la
hiperplasia folicular linfoide. Se realizé una biopsia de las lesiones que confirmé la sospecha diagndstica. B. Varén de 83
afios con diagnodstico anatomopatolégico de linfoma. Se traté mediante radioterapia externa.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Los tumores melanociticos son los tumores conjuntivales que més frecuentemente producen consulta oftal-
moldgica.

® La mayoria de los tumores conjuntivales son benignos y asientan en la conjuntiva bulbar.

* Muchas lesiones premalignas o malignas son clinicamente indistinguibles de lesiones benignas por lo que la
biopsia y el estudio anotomopatolégico son fundamentales en su correcto diagnostico y tratamiento.
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