SECCION 3. TUMORES DE LA SUPERFICIE OCULAR

CAPITULO

3.2

INTRODUCCION

Los tumores congénitos de la superficie ocular
son principalmente coristomas, aunque también
podemos encontrar hamartomas y quistes conjun-
tivales congénitos. Los coristomas son los tumores
oculares congénitos mas frecuentes (1). Coristoma
se define como el sobrecrecimiento congénito de
un tejido normal en una localizaciéon anormal (2).
Histolégicamente hay varios tipos de coristomas
(3): dermoides y dermolipomas, gléndula lagrimal
ectopica (coristoma simple y complejo), coristo-
mas epibulbares 6seos (4) y coristomas epibulbares
neurogliales (5).

DERMOIDE Y DERMOLIPOMA

Los dermoides y dermolipomas son los coristo-
mas epibulbares mas frecuentes.

Dermoide

Los dermoides pueden producirse sobre la
coérnea, el limbo o la conjuntiva (fig. 1). Son mas
frecuentes en el limbo y regién epibulbar (1), so-
bretodo inferotemporalmente. Son redondeados
u ovoides, de un color blanco-amarillento, sdélidos,
vascularizados, y en forma de clipula. En ocasiones,
sobresalen pelos de la masa (fig. 2). El tamafio es
variable, de 2 a 15 mm de didmetro. Normalmen-
te son lesiones Unicas y unilaterales, pero pueden
ser multiples y bilaterales. Pueden afectar la cor-
nea central o toda ella (fig. 3). Los dermoides lim-
bicos y corneales generalmente se extienden hacia
el estroma més profundo sin afectar la membrana
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Fig. 1: Quiste dermoide en cartncula, adyacente a plie-
gue semilunar.
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Fig. 2: Dermoide epibulbar localizado en limbo infero-

temporal con pelos en la superficie.

de Descemet y el endotelio. Se han caracterizado
tres tipos diferentes de dermoide segun el grado
de afectacion (tabla 1) (7). El dermoide grado 2 es
el més importante en el diagndstico diferencial de
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Fig. 3: Dermoide corneal de mas de 5 mm de didmetro
que afecta parte del estroma corneal.

las opacidades corneales congénitas (queloides
corneales, anomalia de Peters, distrofia endotelial
congénita hereditaria y esclerocérnea) (1).

Histolégicamente, los dermoides estdn com-
puestos de coladgeno similar al de la dermis, den-
tro del cual pueden encontrarse foliculos pilosos,
glandulas sebéceas, glandulas sudoriparas y |6-
bulos grasos, y estan cubiertos por epitelio esca-
moso (8).

Dermolipoma

Clinicamente los dermolipomas son similares a
los dermoides, pero son mas amarillos y normal-
mente se localizan préximos a la insercién del recto
lateral. Aparecen como masas blandas, méviles y
subconjuntivales que se localizan generalmente en
el canto externo, y se pueden extender hacia el fér-
nix superior (fig. 4).

Por su localizacion y color, el diagndstico di-
ferencial de esta lesién incluye prolapso de grasa

Fig. 4: Dermoide epibulbar de méas de 5 mm de didme-
tro localizado en limbo inferotemporal. El tumor dermoi-
de se continua con un dermolipoma en zona temporal y
éste se extiende hasta férnix superior.

orbitaria, prolapso del I6bulo palpebral de la glan-
dula lagrimal y linfoma. Lo que diferencia estas tres
Ultimas lesiones es que se mueven libremente so-
bre la esclera subyacente, a diferencia de los der-
molipomas que estan firmemente fijados (1).

Histolégicamente el dermolipoma es parecido
al dermoide excepto que no suelen existir anejos
cutaneos y tiene mas grasa.

Tanto los dermoides como los dermolipomas
suelen presentarse de forma esporadica y aislada,
aunque pueden aparecer asociados a otras mal-
formaciones sistémicas. La malformacién sistémica
asociada mas frecuente, es el sindrome de Gol-
denhar (1): displasia oculo-auriculo-vertebral, con
apéndices preauriculares (fig. 5), microsomia hemi-

Tabla 1. Clasificacién dermoides

GRADO 1 (mas frecuente)

GRADO 2

GRADO 3 (muy raro)

Méximo 5 mm didmetro

Més de 5 mm didmetro

Mas severo

Aislado en limbo inferotemporal

Cubre parte o toda la superficie corneal

Se asocia a microftalmia y anormalidades
segmento posterior

Superficial

Profundidad estromal variable pero no
afecta membrana Descemet y endotelio

Afectacion todo segmento anterior:
tumor reemplaza cérnea, cdmara anterior
y estroma iris, revestido posteriormente
por epitelio pigmentario iris
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IE|g 5: Tres apéndices preauriculares en paciente con
dermoide de gran tamafio y coloboma palpebral de fi-
gura 6.

Fig. 6: Coloboma palpebral y dermoide de gran tamafio
en paciente con diagnéstico clinico de lipomatosis ence-
falocraneocutanea porque también asocia lipoma intra-
craneal y apéndices cutaneos.

facial y anomalias vertebrales. También se pueden
asociar a otras alteraciones oculares como colobo-
mas palpebrales (fig. 6) y microftalmia.

Estos tumores estan presentes en el nacimien-
to y tienden a mantenerse estables de tamafio o
crecer muy poco, de forma proporcional al creci-
miento del ojo del paciente (1). En general la ma-
yoria permanecen estables, aunque algunos au-
mentan ocasionalmente de tamafio, especialmente
en la pubertad. Ademas, suelen ser un problema
cosmético mas que visual, clinicamente la mayoria
son asintomaticos. Sin embargo, la vision puede
verse afectada si hay invasion del area pupilar por
el tumor o por el infiltrado lipidico que a menudo

que ha aumentado de tamafio en la pubertad y que presen-
ta signos inflamatorios por irritacién de la superficie ocular.

estd presente alrededor del dermoide y también
si producen astigmatismo elevado o astigmatismo
irregular (9). Asi, los dermoides que involucran o
distorsionan la cérnea central pueden reducir la ca-
lidad de la imagen visual y crear ambliopia. Tam-
bién pueden causar irritacién ocular (fig. 7) debido
a un defecto en la oclusion palpebral, alteraciones
de la pelicula lagrimal (fig. 8) o traumatismo de los
finos pelos que pueden crecer de la superficie.

El tratamiento estd indicado si la lesion se ex-
tiende al eje visual, produce una irritaciéon ocular
crénica o causa una deformidad estética. General-
mente se requiere una reseccion lamelar debido a

Fig. 8: Apariciéon de opacidad corneal vascularizada e
infiltrado lipidico adyacentes a dermoide epibulbar infe-
rotemporal de més de 5 mm de didmetro en paciente de
7 afios de edad.
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que el tercio externo de la esclerética a menudo
estd involucrado. Estos casos pueden precisar de
injertos lamelares corneales o esclerales (fig. 9)
(10,11). Cuando la afectacién del dermoide es Uni-
camente corneal se requiere una queratoplastia
lamelar o penetrante. El trasplante de membrana
amnidtica puede ser de utilidad para el cierre de
los grandes defectos conjuntivales (12).

Las complicaciones del tratamiento quirirgico
incluyen penetracién en el globo ocular, aumento
del astigmatismo, cicatrizacion corneal y conjunti-
val antiestética, motilidad reducida por cicatriza-
cién o lesion quirdrgica de un musculo recto (1).
Algunos dermoides y la mayoria de los dermolipo-
mas se extienden a los fondos de saco y pueden
enredarse en los musculos extraoculares y la grasa
orbitaria. En estos casos, la reduccién de la porcién
anterior puede mejorar la estética sin comprometer
la motilidad ocular.

.

Fig. 9: Injerto corneal lamelar tras reseccién de der-
moide epibulbar inferotemporal. El injerto se mantiene
transparente tras afios de seguimiento y no hay signos
de insuficiencia limbar.

GLANDULA LAGRIMAL ECTOPICA:
CORISTOMA SIMPLE Y COMPLEJO

La gléndula lagrimal ectépica es el segundo
coristoma mas comun que afecta la superficie
ocular (1). Los coristomas simples estdn com-
puestos Unicamente por lobulillos de gléndulas
acinares con ductos secretores, mientras que los
coristomas complejos estdn compuestos de teji-
do de glandula lagrimal ectépica mezclado con
una variedad de otros tipos de tejido ectdpico,
incluidos el musculo liso, el cartilago y el tejido
adiposo (13).

Clinicamente se presentan como una lesién sub-
conjuntival rosada, vascularizada y bien definida
(fig. 10). Estas masas tienen una conjuntiva supra-
yacente normal. Las lesiones pueden ser méviles o
adheridas a la esclera subyacente y con frecuencia
invaden el limbo corneal (13).
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Fig. 10: Tumoracién congénita rosada y vascularizada
que afecta a gran parte de la superficie corneal. Tras
reseccion y estudio anatomopatolégico se confirmé el

diagndstico de glandula lagrimal ectépica, el segundo
coristoma mas comun que afecta la superficie ocular.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Los coristomas son los tumores oculares congénitos mas frecuentes.
* Los dermoides y dermolipomas son los coristomas epibulbares més frecuentes.
* Suelen presentarse de forma esporadica y aislada, aunque pueden aparecer asociados a otras malformaciones

oculares y sistémicas.

e Estan presentes en el nacimiento y tienden a mantenerse estables de tamafio.
e El tratamiento estd indicado si la lesion se extiende al eje visual, produce una irritacién ocular crénica o causa

una deformidad estética.
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