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INTRODUCCION

Los tumores derivados de los tejidos no epite-
liales de la conjuntiva afectan a diferentes zonas
de la superficie ocular. En estos tumores pueden
verse involucradas estructuras vasculares, linfati-
cas, nervios periféricos, tejido conectivo, glandulas
y anejos cutdneos como la cartncula. Muchos de
ellos, como los neurofibromas, fibromas, sarcomas,
schawanomas o neurotekiomas son secundarios a
una expansion orbitaria y excepcionalmente apare-
cen como afectacién primaria de la superficie ocu-
lar (1). Los principales tumores de este grupo y que
van a tratarse en este capitulo pueden observarse
en la tabla 1.

Tabla 1. Clasificacién de los tumores
de partes blandas

Origen Benignos Malignos

Adenocarcinoma
sebéceo

Glandulas - Oncocitoma
anejasy - Adenoma
secundarios - Pleomérfico
Carunculares | - Adenoma
- Apocrino
- Adenoma
- Sebéceo

Tejidos - Vasculares Sarcoma de
Blandos - Granuloma Kaposi
piégeno Histiocitoma
- Hemangioma/ | Fibroso
Varices/ Rabdomiosarcoma
Glomus
- Linfangioma
- Fibroma
- Mixoma
- Lipoma
- Osteoma

TUMORES DE GLANDULAS ANEJAS
Y SECUNDARIOS. CARUNCULARES

La carincula es una protuberancia conjuntival
carnosa, ovalada situada en la fosa lagrimal nasal/
medial al pliegue semilunar y cubierta por un epi-
telio no queratinizado similar al epitelio conjunti-
val. Contiene foliculos pilosos, glandulas sebaceas
y sudoriparas y, a diferencia de la piel, ademas,
glandulas lagrimales accesorias. La mayoria de los
tumores carunculares que requieren cirugia son de
naturaleza benigna (91%-95%) y dentro de estos
los mas frecuentes son los oncocitomas, los ade-
nomas eosinofilicos y los cistoadenomas. Por otro
lado, el carcinoma de células sebéceas y el carci-
noma de células basales son los tumores malignos
mas frecuentes en este subgrupo (2).

Oncocitoma

Es un tumor benigno que se origina de las cé-
lulas glandulares epiteliales, generalmente de la
glandula lagrimal, salivar y otros érganos. La loca-
lizacion mas frecuente en el ojo es la cardncula y el
canto interno de los parpados, aunque también se
ha comunicado su aparicién en la glandula lagrimal
y en la conjuntiva (3,4). En la cardncula se manifies-
ta como una tumoracién redondeada, rojiza-azu-
lada de crecimiento lento sélida o quistica y que
afecta con mas frecuencia a personas de mediana
edad (fig. 1)(3).

Histolégicamente se observan células epitelia-
les benignas con abundantes eosindfilos con cito-
plasma granular y numerosas anormalidades mito-
condriales (4).
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Fig. 1: Oncocitoma caruncular. Varén caucasico 76 afios.

El tratamiento de eleccidn es la cirugia. Se debe
realizar una escisién quirdrgica completa, si es posi-
ble con 1-2 mm de margen libre. En caso de tumo-
res grandes o con alta sospecha de malignidad se
puede utilizar una doble barrera de frio perilesional.

Adenocarcinoma sebaceo / Carcinoma
de células sebaceas

El carcinoma de células sebéceas (CCS) es una
neoplasia derivada de las glandulas sebéaceas fre-
cuente en los parpados. Supone del 2 al 7% de los
tumores en esta localizacion y entre el 1y el 3% de
todos los tumores malignos oculares (5,6).

De naturaleza maligna y potencialmente letal
puede tener un comportamiento local agresivo y
metastatizar en ganglios linfaticos regionales y 6r-
ganos distantes. En estos los Ultimos afios y gra-
cias al conocimiento mayor de este tumor se estan
realizando diagndsticos mas precoces lo que esta
permitiendo utilizar terapias menos agresivas.

Afecta principalmente a mujeres de edad avan-
zada origindndose en las glandulas de Meibomio
del tarso superior y en algunas ocasiones en las
glandulas sebaceas de Zeiss, cardncula o ceja. Al
igual que el adenoma sebéceo, puede estar asocia-
do con el Sindrome de Muir-Torre.

Clinicamente, el CCS puede presentarse prin-
cipalmente de dos formas, bien como un nédulo
palpebral solitario o como un engrosamiento pal-
pebral difuso.

La lesién solitaria comienza como un nédulo so6-
lido que surge del tarso, adherido y profundo en la
epidermis y que en algunas ocasiones puede ser
visible en la conjuntiva tarsal. La ulceracion de esta
lesién es poco frecuente, pero puede producirse

en casos avanzados. El diagnéstico diferencial es
muy importante durante las primeras etapas del
desarrollo tumoral ya que son frecuentes los erro-
res diagndsticos con el chalacion. La afectacion
intraepitelial difusa puede extenderse en un pa-
trén pagetoide a través de la conjuntiva tarsal, la
conjuntiva bulbar e incluso la cérnea y la cardncula
y el diagndstico diferencial debe realizarse con la
blefaroconjuntivitis crénica, siendo las diferencias
principales con la blefaritis la unilateralidad y la in-
duracién palpebral.

Estos tumores pueden presentarse como una
masa de glandula lagrimal secundaria a una inva-
sion mas profunda simulando una neoplasia pri-
maria de glandula lagrimal o afectar a la carincula
como lesiones tumorales pedunculadas y amari-
llentas. Un comportamiento muy frecuente, entre
un 44%- 80% de los casos, y muy descrito del CCS
es su capacidad de diseminacién intraepitelial (pa-
getoide) hacia la epidermis del parpado y el epite-
lio conjuntival asocidandose a un mayor riesgo de
exenteracion (figs. 2y 3)(7,8).

El carcinoma sebaceo se compone de una proli-
feracién maligna de células sebaceas con citoplasma
vacuolado debido a la presencia de lipidos, visibles
con tinciones especiales de grasa, como la de lipos-
fuscina y puede ser moderada o pobremente diferen-
ciado. Se han descrito distintos patrones histopato-
l6gicos: lobulillar, comedocarcinoma, papilar y mixto.

El tratamiento de eleccién es la escision quirdr-
gica completa y amplia con margenes libres. Si la
lesién es grande y sospechamos que exista afecta-
ciéon difusa se puede realizar previamente una biop-
sia 0 un mapeado de diferentes zonas con mdulti-
ples biopsias para planificar el abordaje quirdrgico.

Fig. 2: Tumor nodular de glandulas sebaceas. Crecimien-
to desde la linea gris. Varédn caucésico 89 afios.
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Fig. 3: Carcinoma sebdceo difuso. Afectacion conjuntiva
tarsal superior, parpado evertido. Variante leucoplasica
carcinoma epidermoide-like. Mujer caucasica 80 afios.

Las zonas con enfermedad pagetoide intraepi-
telial se pueden tratar con crioterapia mediante
doble congelacién y en algunos casos se ha des-
crito la utilizaciéon de mitomicina C con resultados
controvertidos (9).

Gracias al mayor conocimiento de este tumor
se estan logrando diagnésticos mucho més preco-
ces, por lo que en los Ultimos afos se estad produ-
ciendo mejoria importante en su prondstico a pesar
de su alta malignidad.

Adenoma pleomérfico

El adenoma pleomérfico, también llamado tu-
mor mixto benigno, aparece frecuentemente en las
gléndulas salivares, apocrinas o ecrinas de la piel
y la glandula lagrimal, aunque en algunas ocasio-
nes puede localizarse en el parpado y también de
manera excepcional malignizarse, transformandose
en un adenocarcinoma pleomérfico (tumor mixto
maligno)(10).

Este tumor aparece como una masa subcutanea
solitaria o multilobulada no dolorosa y de creci-
miento lento, sin caracteristicas clinicas especificas,
por lo que en ocasiones puede ser imposible dife-
renciarlo clinicamente de otras lesiones palpebra-
les subcuténeas.

Histopatolégicamente, el tumor del pérpado
tiene caracteristicas idénticas al adenoma pleo-
morfico de la glandula lagrimal con componentes
epiteliales y mesenquimales. Las células epiteliales
glandulares forman islas o cordones en un estroma
mucoide, que a menudo muestra metaplasia con-
droide. Estas células forman una doble capa, sien-
do la capa interna secretora y la capa externa de
naturaleza mioepitelial.

El tratamiento de eleccion del adenoma pleomér-
fico del parpado es la extirpacion quirlirgica comple-
ta siendo el prondstico generalmente excelente (10).

Adenoma sebaceo

Las glandulas sebaceas del area del parpado
(glandulas de Meibomio, Zeiss, glandulas sebaceas
de la cartncula y las glandulas sebéaceas de la ceja)
pueden dar lugar a hiperplasias, adenomas o ade-
nocarcinomas sebéaceos, estos dos Ultimos tumores
pueden formar parte del sindrome de Muir-Torre
(SMT)(11). El SMT es una enfermedad autosémica
dominante caracterizado por la aparicién de ade-
nomas y/o carcinomas de glandulas sebaceas, que-
ratoacantomas con asociaciéon a neoplasias malig-
nas gastrointestinales y otros tumores sistémicos.
Los analisis inmunohistoquimicos han sugerido que
la falta de expresion del gen de reparacion de erro-
res de emparejamiento MSH2 es un indicador de
SMT til en la deteccién de estos pacientes.

La hiperplasia de las glandulas sebaceas es fre-
cuente en personas de edad media o mayores y no
estd relacionada con el SMT. El adenoma sebéceo
es clinicamente similar, pero ligeramente mayor y
con aspecto de nédulo amarillo y superficie lisa.

Histopatoloégicamente la hiperplasia sebacea se
compone de lébulos bien delimitados de gldndulas
sebdceas maduras, ubicados alrededor de un con-
ducto sebaceo agrandado. Por el contrario, el ade-
noma de glandulas sebéaceas se compone de dos
tipos de células: células sebaceas maduras y células
basales pobremente diferenciadas. Los lobulillos
tumorales no suelen desembocar en un conducto
diferenciado. En algunos casos, puede haber una
superposicion histopatolégica entre la hiperplasia
sebécea y el adenoma, lo que dificulta la clasifica-
cion histopatoldgica.

El tratamiento ideal es la reseccion completa pu-
diendo ser util en las lesiones mdltiples la cauteriza-
cion y el acido tricloroacético. Se recomienda deri-
var a estos pacientes para ser evaluados y descartar
otras tumoraciones a nivel gastrointestinal (12).

Adenoma apocrino

El hidrocistoma apocrino también llamado cis-
toadenoma apocrino, quiste de la glandula apocri-
na o quiste sudoriparo es un quiste de retencion de
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una glandula apocrina que puede desarrollarse en
el parpado, la ceja o cerca del canto medial o late-
ral pero se localiza principalmente en el parpado
superior y cerca del canto interno, en adultos de
mediana edad sin distincién de género y en algu-
nos nifos.

Consiste en una tumoracién quistica lisa o mul-
tilobulada generalmente azulada por lo que en
ocasiones se debe realizar un diagndstico diferen-
cial con lesiones pigmentadas del margen palpe-
bral (fig. 4).

En alguna ocasion puede aparecer asociado al
sindrome Schopf-Schulz-Passarge. Este sindrome
es una variante de displasia ectodérmica heredi-
taria que se asocia a multiples hidrocistomas bila-
terales con alteraciones dentarias, hiperqueratosis
palmar-plantar y onicodistrofia.

Histolégicamente, es una lesién quistica con
una luz transparente revestida por una doble capa
de células. Una capa interna con hocicos apicales
que se proyectan hacia la luz, un rasgo caracteristi-
co de las células apocrinas y una capa mas externa
de células mioepiteliales aplanadas.

El tratamiento consiste en la escisién completa
con bisturi, laser de diéxido de carbono o acido
tricloroacético y el pronéstico es muy bueno (5,13).

TUMORES VASCULARES Y LESIONES
RELACIONADAS DE LA CONJUNTIVA

En la conjuntiva se van a desarrollar con relati-
va facilidad tumores vasculares y derivados, supo-
niendo, en las series més largas de tumores con-
juntivales, aproximadamente un 4% del total (12).

Fig. 4: Hidrocistoma azulado grande con afectacion tar-
sal superior y extensién hacia pliegue semilunar. Mujer
caucasica 35 afios.

Dentro de estos destacan el granuloma piégeno,
el linfangioma, las varices, el hemangioma capilar,
el hemangioma cavernoso y el sarcoma de Kaposi.

Granuloma piégeno

Es una neoplasia muy frecuente ya que repre-
senta cerca del 20% de las lesiones vasculares
conjuntivales (12). El granuloma piégeno aparece
como respuesta fibrovascular proliferativa a una
lesion tisular anterior producida por inflamacién o
traumatismo (quirldrgico o no quirdrgico) por lo que
se observa préximo a una laceracién conjuntival o
en cicatrices postquirdrgicas de chalazién, pteri-
gién, estrabismo, enucleacion u otras cirugias que
impliquen manipulacién de tejido conjuntival (12).
En algunos casos puede aparecer de forma prima-
ria asociado a la inflamacién en los chalaziones y en
raras ocasiones pueden sin ninguna causa o evento
desencadenante.

Clinicamente se observa una tumoracién rojiza
més o menos redondeada, brillante carnosa, fre-
cuentemente pediculada con un tallo subyacente
de vasos sanguineos y tejido conjuntivo (fig. 5). El
crecimiento suele ser rapido y puede haber dolor
asociado.

Microscédpicamente, el granuloma pidgeno esta
compuesto por tejido de granulaciéon con linfoci-
tos, células plasmaticas, neutrdfilos dispersos y nu-
merosos vasos sanguineos de pequeno calibre.

El granuloma piégeno puede responder a los
corticosteroides tépicos o inyectados intralesio-
nalmente pero al final, en muchos casos, se debe
realizar la extirpacion quirGrgica mediante escision

= NS o kR it it b L
Fig. 5: Granuloma piégeno en zona de chalazién parpa-
do superior. Nifio caucésico 8 afios.
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simple mas cauterizacién o crioterapia de los vasos
nutricios. El prondstico es bueno, pero recidiva con
cierta frecuencia.

Variz conjuntival

La variz conjuntival es una malformacién venosa
que produce una dilatacién y ensanchamiento de
los vasos conjuntivales. Muchas veces la afectacion
conjuntival es la extension anterior de una variz or-
bitaria, por lo que es imprescindible realizar una
prueba de imagen orbitaria RMN o TAC.

Clinicamente estas varices se observan como
vasos sanguineos grandes, dilatados, mas o menos
tortuosos, generalmente méviles y no adheridos
a planos profundos, algunas veces de color vio-
laceo azulado y no suelen presentar sintomatolo-
gia (fig. 6).

Histopatolégicamente, las varices se componen
de troncos venosos que van desde unos vasos di-
latados hasta canales mas complejos. En ocasiones
son dificiles de diferenciar de linfangiomas y de he-
mangiomas cavernosos porque sus caracteristicas
pueden superponerse motivo por el que algunos
autores las clasifican conjuntamente (12,14).

Solo requieren tratamiento los pocos casos muy
sintomaticos o con episodios de sangrado.

Hemangioma cavernoso

El hemangioma cavernoso es un tumor relativa-
mente frecuente en la drbita, pero bastante raro en
la conjuntiva. Cuando aparece en la conjuntiva pue-

Fig. 6: Variz conjuntival temporal sin extension orbitaria
en pruebas de neuroimagen. Mujer asiética 62 afos.
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de manifestarse a cualquier edad como una lesién
roja o azulada en la conjuntiva bulbar que puede
ser Unica o asociada a diferentes sindromes heman-
giomatosos como el sindrome de Sturge-Weber,
el sindrome del nevus azul o la hemangiomatosis
neonatal difusa. También es muy importante des-
cartar mediante pruebas de radiodiagnéstico que
el hemangioma conjuntival no procede de un he-
mangioma orbitario.

El tratamiento se basa en el seguimiento y la
observacién de la lesidn y si son sintomaticos o la
lesién progresa puede realizarse su reseccion lo-
cal (12,15).

Hemangioma sésil adquirido

El hemangioma sésil adquirido es una enferme-
dad recientemente tipificada. Son lesiones relativa-
mente pequefias y asintométicas que generalmen-
te aparecen la edad adulta. Se manifiestan como
un conjunto de vasos sanguineos dilatados entre-
lazados o enrollados en la superficie de la conjun-
tiva bulbar. Esta lesion tiene una pequefia arteria
de alimentacién y una vena de drenaje. Pueden ser
planos con forma de ovillo vascular y algunos casos
adquieren forma nodular (fig. 7). Suelen ser asinto-
maticas y permanecen estables o con un minimo
crecimiento con el tiempo (14,16).

La angiografia con fluoresceina muestra un lle-
nado rapido con pérdida de colorante de la arteria
de alimentacion mas profunda y tinciéon difusa de la
lesion (figs. 8y 9).

Fig. 7: Tumoracién vascular redondeada de 2 afos de
evolucién. Hemangioma sésil adquirido. Mujer asiética
55 afios.
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Fig. 8: Dilataciéon vascular compatible con hemangioma
sésil conjuntival. Varén caucésico 53 afios.

Fig. 9: Angiografia fluoresceinica hemangioma conjunti-
val. Se observé arteria nutricia y vena de drenaje sin fuga
de vasos superficiales.

Hemangioma capilar conjuntival

El hemangioma capilar es relativamente comun
en los parpados, menos comun en la érbita y raro en
la conjuntiva. Representa aproximadamente el 16 %
de las lesiones vasculares conjuntivales y menos
del 1 % del total de las tumoraciones conjuntivales.

Estas tumoraciones vasculares pueden surgir de
manera aislada o en el contexto de hemangiomas cu-
taneos perioculares y frecuentemente son unilaterales.

La aparicién de estos hemangiomas es muy rara
en adultos ya que se considera una lesién congéni-
ta, generalmente aparece en el nacimiento o poco
después y muestra un crecimiento progresivo duran-
te los 2-4 primeros afios de vida pudiendo regresar
posteriormente de manera espontanea (17,18). Con-
siste en una proliferacién vascular benigna que suele

manifestarse como lesiones vasculares rojizas nodu-
lares aunque se han descrito lesiones planas y difu-
sas siendo muy dificil el diagnéstico diferencial con
el hemangioma cavernoso y el linfangioma (fig. 10).

El manejo del hemangioma capilar conjuntival
infantil se basa en la observacién dado que la mayor
parte de ellos son asintomaticos y suelen regresar
espontdneamente. Se ha utilizado el tratamiento
con corticosteroides orales o intralesionales, pero
actualmente, la mayoria de los médicos prefieren el
uso de propranolol oral para acelerar la resolucién.

En raras ocasiones puede invadir la cérnea y lle-
gar hasta el eje visual, en ese caso estaria indicada
la exéresis quirtrgica (19).

Hemangiopericitoma conjuntival

El hemangiopericitoma es una neoplasia deriva-
da de los pericitos vasculares. El puramente con-
juntival es muy raro, habiendo muy pocos casos
descritos en la bibliografia y lo més frecuente es
que parta de un tumor orbitario posterior. El de la
o6rbita puede ser benigno o maligno pudiendo pro-
ducir metastasis entre el 12% al 45% de los casos.

Clinicamente se observa una masa elevada o
pedunculada de color rosa rojizo de aspecto similar
a otros tumores vasculares por lo que el diagndsti-
co rara vez se realiza clinicamente. Su crecimiento

es lento y progresivo (20,21).

El tratamiento consiste en la escisiéon amplia y
un estrecho seguimiento clinico por la alta posibili-
dad de malignizacion del tumor.

.Fig. 10: Hemangioma capilar conjuntival difuso. Varén
hindd con sindrome de Struge-Weber 24 afios.
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Glomangioma conjuntival (tumor glémico)

El glomangioma es un tumor vascular benigno
relativamente frecuente que se originan en el cuerpo
glémico, una anastomosis arteriovenosa rodeada de
células musculares lisas especializada que suele en-
contrarse en las extremidades distales en la dermis
de manos y pies, principalmente en la region subun-
geal de los dedos y que tiene una funcién termorre-
guladora (22). Ocasionalmente, se puede desarrollar
un tumor de células glémicas en la conjuntiva. Este
tumor aparece como una masa azul rojiza similar a
un linfangioma principalmente en los tarsos inferio-
res e inserciones de los musculos rectos (fig. 11).

El tumor glémico habitualmente se maneja de ma-
nera conservado ya que suele ser asintomatico (22,23).

Linfangioma y Linfangiectasia

Las tumoraciones clasicas que afectan a los va-
sos linfaticos en la conjuntiva son: la linfangiecta-
sia en la que los vasos linfanticos estan dilatados
y aumentados de tamafio y el linfangioma donde
la lesiéon vascular forma una masa distinta e inde-
pendiente. Suponen el 25% del total de las tumo-
raciones vasculares conjuntivales y aunque es una
enfermedad esporadica, se han descrito algunos
casos formando parte del sindrome de Turner y la
enfermedad de Nonne-Milroy-Meige.

Clinicamente, el linfangioma conjuntival puede
aparecer como una lesioén solitaria, bien localizada en
la conjuntiva bulbar, en el limbo o en el canto interno
asociado con el pliegue semilunar. Ocasionalmente
puede extenderse y ocupar gran parte de la conjun-
tiva o extenderse como lesiones conjuntivales mul-

Fig. 11: Extension conjuntival de glomangioma orbitario.
Mujer caucésica 38 afos.
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tifocales. En muchos casos puede acompafiar a un
linfangioma orbitario difuso mas profundo (1,12,14).
Algunos son transparentes, con un aspecto de
lesion multilobulada similar a un quiste conjuntival.
Si han sufrido un sangrado en los espacios quis-
ticos puede aparecer como una masa azul-rojiza
multilobulada que contiene canales vasculares dila-
tados, transparentes de tamafio variable pudiendo
presentar un aspecto parecido a un hemangioma
pero el crecimiento es mas lento y sostenido que el
de estos y tampoco muestra tendencia a la esclero-
sis 0 a la regresion espontanea (figs. 12y 13).
La conjuntiva préxima a la lesiéon puede estar la
enrojecida temporal o permanentemente (12,14,24).
El tratamiento del linfangioma conjuntival puede
ser dificil porque a veces la reseccién quirdrgica o
la radioterapia no pueden erradicar por completo la
masa. Actualmente, los linfangiomas hemorragicos
grandes e irresecables se tratan con aspiracién e in-
yeccion de adhesivos tisulares con resultados dispa-
res. Las lesiones mas extensas pueden tratarse con
drenaje percutaneo y escleroterapia interna para fa-
vorecer el colapso de la masa vasculary su esclerosis.

Fig. 12: Tumoracién violacea en canto interno compa-
tible con gran linfangioma conjuntival. Varén caucésico
65 afios.

N g S,
Fig. 13: Linfangectasia conjuntival gigante asintomatica.
Mujer caucésica 76 afos.




Tumores conjuntivales de tejidos blandos y anejos

Fibroma

Los fibromas conjuntivales son muy poco fre-
cuentes y aparecen en la edad adulta como lesio-
nes blanquecinas de lento crecimiento que pueden
ser nodulares o difusos, bilaterales o unilaterales.
La rareza de este tumor y su similitud clinica con
otros tumores benignos o malignos hacen que su
diagnéstico clinico sea dificil de lograr (25,26).

El tratamiento de eleccién es la reseccion qui-
rdrgica, aungue en ocasiones es imposible de reali-
zar si las lesiones son multiples o difusas.

Mixoma

El mixoma es una neoplasia benigna derivada
del mesénquima primitivo. Es frecuente en el co-
razén, pero puede surgir en la érbita, el parpado y
muy raramente en la conjuntiva (12,27). El mixoma
conjuntival aparece como una masa bien delimi-
tada blanca o amarillo-rosada, transltcida quistica
o solida, blanda, no adherida a planos profundos,
generalmente en la conjuntiva bulbar temporal o
nasal. Es méas frecuente en adultos de ambos sexos
y de edad media. Debido a su rareza el mixoma
subconjuntival puede simular tumores de conjunti-
va tales como histiocitoma fibroso, hiperplasia lin-
foide reactiva, nevus amelanético, melanoma ame-
lanético, carcinoma de células escamosas, lipomas
y quistes conjuntivales de gran tamafio entre otros
por lo que se debe realizar el diagnéstico diferen-
cial con dichas entidades (1,12,28).

Ante la aparicién de cualquier mixoma del parpa-
do o de la conjuntiva debemos descartar la presen-
cia de un mixoma cardiaco, potencialmente mortal.
El manejo generalmente es la reseccion quirdrgica
siendo poco frecuente la recidiva (fig. 14). La recu-
rrencia puede estar relacionada a una insuficiente
reseccion, a la presencia de multiples focos o a la
predisposicién genética. El prondstico es excelente.

Lipoma conjuntival

El lipoma conjuntival es raro y generalmente los
descritos han sido de tipo pleomérfico que se pre-
sentan con mas frecuencia en adultos y tiene una
apariencia similar al mixoma descrito anteriormen-
te. Se manifiesta como un nédulo amarillento por la

Fig. 14: Neoplasia bien delimitada amarillenta, conjunti-
val. Confirmada histolégicamente como mixoma conjun-
tival. Varén caucésico 62 afios.

presencia de lipidos en la conjuntiva bulbar con un
comportamiento benigno e indoloro.

El lipoma conjuntival se puede tratar mediante
reseccion quirdrgica que se puede acompanar de
sangrado facil, pero el pronéstico tras la reseccién
es excelente (1,12).

Sarcoma de Kaposi

El sarcoma de Kaposi (SK) puede desarrollar-
se en los parpados y con menor frecuencia en la
conjuntiva. Ampliamente descrito en la literatura
cientifica desde su descripcion en 1872 por Moritz
Kaposi como un tumor raro de la piel de origen
vascular, fue durante la década de los 80 del siglo
XX durante los primeros afios de la pandemia de
SIDA cuando se diagnosticaron numerosos tumo-
res conjuntivales asociados a la infeccién por VIH.
La mejora del tratamiento de la enfermedad con
los farmacos antirretrovirales hace que cada vez
veamos menos estas tumoraciones. Clinicamente,
la afectacion conjuntival se manifiesta como una o
varias masas vasculares rojizas brillantes habitual-
mente indoloras que pueden volverse confluen-
tes con aspecto multilobulado. En fases iniciales,
la lesion conjuntival del sarcoma de Kaposi puede
presentarse como una hemorragia subconjuntival
plana o elevada, lo que dificulta su diagnédstico en
este estadio (29,30). Microscépicamente el SK es
un tumor vascular maligno compuesto por células
fusiformes con nucleos ovalados alargados, capi-
lares bien formados y hendiduras vasculares que
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contienen sangre, pero sin revestimiento endote-
lial. Se ha objetivado la derivacién de células en-
doteliales del tumor y pudiera estar asociado a la
infeccién por el virus del herpes tipo 8.

El tratamiento del KS conjuntival ha sido muy
variado. Cuando el diagndstico es dudoso, se pue-
de realizar una biopsia escisional/incisional para
excluir una hemorragia conjuntival simple u otras
neoplasias hemorragicas. Estos pacientes deben
ser derivados a los especialistas de enfermedades
infeccionas y a los dermatdlogos para descartar
otras asociaciones sistémicas. Actualmente, la ma-
yoria son tratados por estos especialistas con tera-
pia antirretroviral altamente activa (HAART) y pue-
de tener una buena respuesta a la quimioterapia
sistémica (31) y la radioterapia en dosis bajas y al
tratamiento tépico con interferén-o-2b (fig. 15).

Histiocitoma fibroso

El histiocitoma fibroso (HF), surge de la com-
binacién variable de fibroblastos e histiocitos y

Fig. 15: Sarcoma de Kaposi con afectacién borde libre
palpebral y conjuntival. Varén caucésico VIH positivo de
38 afios.

puede aparecer como una neoplasia primaria de
la conjuntiva. Aunque la mayoria de los casos son
benignos, se han descrito algunos malignos que no
suelen metastatizar. Es mas frecuente en adultos de
edad media (1,32).

La HF es una tumoracién amarillenta localiza-
da frecuentemente en el limbo con posibilidad de
afectacion y extension corneal, que aparece con
mayor frecuencia en adultos de edad media.

El tratamiento ideal de la HF conjuntival es la
escision quirtrgica completa y estudio anatomopa-
tolégico ya que el diagndstico no suele hacerse cli-
nicamente, sino microscépicamente después de la
extirpacion quirdrgica. Cuando la lesién se extien-
de profundamente en la cérnea periférica puede
ser necesario asociar una queratoplastia (5).

Rabdomiosarcoma conjuntival

El rabdomiosarcoma es un tumor raro, con una
incidencia anual de 4,3 casos por milléon en ni-
fios (33). A pesar su baja incidencia es el sarcoma
de tejidos blandos més comun en la infancia. Los
rabdomiosarcomas conjuntivales tienden a apare-
cer en la conjuntiva superior. Suelen aparecer como
una tumoracion rojiza pediculada, no dolorosa, con
poca inflamacién asociada y pueden tener un creci-
miento lento. La supervivencia se correlaciona con
el subtipo morfolégico siendo el rabdomiosarcoma
embrionario el de mejor prondstico. El tratamien-
to del rabdomiosarcoma botrioide es basicamente
quirdrgico combinado con quimioterapia adyuvan-
te. La radioterapia principalmente queda relegada
a casos resistentes a la quimioterapia dada la po-
sibilidad de complicaciones asociadas a la misma
sobre todo en edad infantil (12,33).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

* Los tumores de tejidos blandos y anejos son un grupo variado de lesiones con caracteristicas clinicas e histo-

patoldgicas propias.

* La mayoria son sencillos de diagnosticar clinicamente en la exploracién oftalmoldgica.

* Suelen tener un comportamiento benigno, aunque no son excepcionales los de comportamiento premaligno
o maligno, por ello se aconseja mantener una actitud vigilante para detectarlos de manera precoz.

* Es muy frecuente que la conjuntiva sea un lugar de afectacion secundario de una lesién orbitaria especialmen-

te en los tumores vasculares.

® En este grupo tumoral es de especial importancia un buen estudio histopatolégico con patélogos bien forma-
dos en oncologia ocular fomentando la creacién de equipos multidisciplinares.
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