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INTRODUCCION

A pesar de los avances en el manejo clinico y
terapéutico del melanoma uveal (MU), todavia un
10% aproximadamente de los casos no son subsi-
diarios de técnicas conservadoras del globo ocular
y requieren una cirugia radical mediante la extirpa-
cién del globo ocular (enucleacién ocular) o de éste
junto con sus anejos y tejidos adyacentes (exente-
racion orbitaria), en un intento por mejorar la su-
pervivencia del paciente.

La enucleacion era el gold standar para el trata-
miento del MU durante siglos hasta finales de los
70, momento en el que existia la creencia de que la
enucleacion podia facilitar las metastasis «<hipdtesis
de Zimmerman-McLean-Foster» (1), por lo que se
idearon técnicas como las de la «enucleacién no-
touch» y otras conservadoras como la radioterapia
externa (RTE) y el laser. Posteriormente el Collabo-
rative Ocular Melanoma Study (COMS) demostrd
que no habia diferencia de supervivencia entre los
pacientes con tumores medianos sometidos a enu-
cleacién y los tratados con braquiterapia epiescle-
ral (BTE) con placa de yodo 125 (2). EIl COMS tam-
bién demostré que la RTE previa a la enucleacién
no aumentaba la supervivencia en comparacion
con la enucleacion sola en los pacientes con tumo-
res grandes (3).

ENUCLEACION EN MELANOMA UVEAL
Enucleacién primaria
El objetivo principal de la enucleacién en el MU

es eliminar el tumory adicionalmente, conseguir para
el paciente el mejor resultado tanto cosmético como
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funcional, restaurando el volumen orbitario y propor-
cionando movimiento a la prétesis externa. Ello sera
posible mediante una buena técnica quirdrgica y una
adecuada seleccién del implante orbitario.

Técnica quirdrgica

La enucleacién se realiza de manera convencio-
nal, teniendo en cuenta una serie de precauciones:

- Al aislar los musculos rectos, hay que poner
especial cuidado al pasar las suturas para no perfo-
rar la esclera y favorecer una posible diseminacién
del tumor (fig. 1).

- Minimizar la manipulacién del nervio 6ptico
en el momento de su seccién. Algunos autores
no recomiendan utilizar ni el alambre ni el asa de
enucleacion, simplemente la tijera de enucleacién
dirigida tan posteriormente como sea posible, a la
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Fig. 1: Aislamiento de mdsculo recto con
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vez que se hace traccién con un mosquito de un
mufdn de recto lateral dejado previamente para tal
fin (fig. 2).

- Intentar conseguir la mayor longitud de nervio
optico posible (fig. 3)(4).

- Algunos autores no recomiendan clampar el
nervio antes de cortarlo para hacer hemostasia,
porque el trauma y la presion ejercidos sobre el
mismo puede hacer dificil la interpretacién histo-
patoldgica (5).

- Después de extraer el globo ocular, hacer una
cuidadosa hemostasia e inspeccionar la cavidad or-
bitaria por si hubiera alguna extensién del tumor.

Tipos de implante

Con respecto al tipo de implante, pueden em-
plearse tanto pororos (hidroxiapatita, polietileno
poroso, alimina) como no pororos (acrilicos, silico-
na, PMMA). Los primeros son implantes totalmente
integrados que combinan biocompatibilidad, por
el crecimiento de tejido fibrovascular a través de
sus poros, y excelente motilidad por la posiblidad
de colocar un vastago que se acopla a la protesis
externa cuando el implante se ha vascularizado.

Aunque, desde su introduccién en 1998 los im-
plantes porosos han ido ganando protagonismo (6),
segln un metaanalisis de la Academia Americana
ambos son bien tolerados y tienen pocas complica-
ciones, con unos indices de exposicion, extrusion

Fig. 2: Seccién del nervio éptico con tijera de enuclea-
cién.

e infeccién similares (7). No obstante, sélo dos de
los estudios revisados, tenian un nivel de eviden-
cia 1y la mayoria estaban hechos sobre implantes
porosos, por lo que se recomiendan estudios pros-
pectivos, que comparen ambos tipos de implante y
permitan extraer conclusiones definitivas.

Existe un estudio randomizado que compara
implantes porosos versus no porosos en pacientes
enucleados por melanoma y que tampoco encuen-
tra diferencia en cuanto a complicaciones, motili-
dad y satisfaccion del paciente, pero el tiempo de
seguimiento es corto y se basa en un cuestionario
realizado a ocularistas y pacientes.

Dentro de las complicaciones asociadas a los
implantes porosos, la exposicién, aunque con una
baja incidencia (0%-5%), es la mas desafiante. Se-
gun un meta-analisis realizado en 2007 por Custery
Trinkaus no parece haber diferencia entre hidroxia-
patita y polietilieno poroso (8). Sélo hay un estu-
dio que compare ambos implantes en pacientes
enucleados por melanoma (9) y tampoco encuen-
tra ninguna diferencia estadisticamente significati-
va (10).

En cuanto a los implantes no porosos, la inci-
dencia de exposicién oscila entre el 0-3%. Por el
contrario, parece que el riesgo de extrusion es li-
geramente mayor (7,1% vs 1,3%). En los implantes
porosos, el tejido fibrovascular a través de sus po-
ros contribuye a fijar el implante a los tejidos orbi-
tarios.

No estdn muy claros los beneficios de colocar
una cubierta para prevenir la exposicion (la escleray
la malla de vicryl son las mas utilizadas), salvo en el
caso de los implantes de hidroxiapatita, en los que
puede servir de barrera entre la superificie rugosa
del implante y los tejidos blandos suprayacentes.

En ambos tipos de implante, porosos y no poro-
sos, la tasa de infeccion es baja (0%-2%).

vt

Fig. 3: Detalle del nervio éptico.



Con respecto a la motilidad, esta bien estableci-
do que si no se coloca vastago, los implantes poro-
sos no ofrecen ninguna ventaja adicional sobre los
no porosos (11).

En definitva, segin lo publicado en la literatu-
ra, ambas opciones son validas y dependerén de
la preferencia del cirujano. Jordan recomienda un
implante no poroso en pacientes irradiados (12).

Enucleacién secundaria

La braquiterapia ha probado ser un tratamiento
seguro y efectivo en el MU, sin embargo un 10-20%
de los pacientes requieren después una enuclea-
cidén de manera secundaria (13,14).

La mayoria de las enucleaciones secundarias se
realizan en los primeros 5 afos tras la BTE.

La enucleacién secundaria es técnicamente mas
complicada debido a una mayor fibrosis y cicatriza-
cién de los tejidos y requiere con mayor frecuen-
cia la colocacién de un injerto dermograso laminar
para poder cerrar la conjuntiva sin tension.

El injerto dermograso lo obtenemos de la zona
periumbilical o del cuadrante superoexterno del
gluteo. Al estimar el tamafio hay que tener en
cuenta que con el tiempo, suele sufrir una reabsor-
cién del 25%. El injerto se coloca sobre el implante
orbitario y los musculos, junto con la Ténon se su-
turan a la dermis con Vycril de 6/0. La conjuntiva es
después suturada por encima, a la superficie ante-
rior del injerto (fig. 4)(15). Cuando el injerto ha con-
juntivalizado en su totalidad (lo que puede tardar
hasta 3 meses), se remite al paciente al ocularista
para la adaptacién de la protesis externa.

Segun algunas series, las complicaciones palpe-
brales y de la cavidad como la ptosis o el enoftal-
mos, son mas frecuentes también después de una
enucleacién secundaria.

El estudio citogenético podria ayudar a identifi-
car aquellos pacientes que no van a responder a la
braquiterapia y servirnos de guia en la toma de de-
cisiones sobre el tratamiento inicial mas adecuado,
de manera que evitemos complicaciones.

Enucleacién modificada

En casos seleccionados de MU con extensidn
extraescleral circunscrita y posterior, alrededor del
nervio optico, algunos autores proponen una enu-
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Fig. 4: Injerto dermograso. A. marcado del injerto. B.
Extirpacion de piel. C. extracciéon de injerto de dermis y
grasa. D. Colocacién del injerto sobre el inplante orbita-
rio y detalle de sutura de musculo extraocular.

cleacion modificada, consistente en realizar una
orbitotomfa lateral, que permita visualizar directa-
mente el tumor y extirparlo junto con el globo ocu-
lar y el nervio optico (16-18).

Burris y col (19) también proponen una enu-
cleacion modificada en casos de extensién extrao-
cular y remarcan la necesidad de ser extremada-
mente cuidadosos en la seccién del nervio éptico,
ya que algunos casos de extensién posterior (es-
pecialmente cerca de la insercién del oblicuo in-
ferior) pueden no detectarse mediante ecografia,
con el consiguiente riesgo de diseminacién en la
cirugia.

EXENTERACION

La exenteraciéon consiste en la extirpacion del
globo ocular y de sus anejos, incluyendo todo el
contenido orbitario (20,21). Suele indicarse en ca-
sos de MU con invasion orbitaria.

La afectacién orbitaria del MU clinicamente
puede manifestarse por proptosis, alteracién de los
movimientos extraoculares, inflamacién, dilataciéon
vascular y quemosis (22,23). La extension extraocu-
lar de un MU es el origen maés frecuente de melano-
ma orbitario (24). Aunque el riesgo es mayor en los
tumores de mayor tamafio, pueden producirse ca-
sos de invasion orbitaria por tumores pequefios o
no diagnosticados en ojos en ptisis o con opacidad



Melanoma uveal. Enucleacién y exenteraci

de medios. Inicialmente suele formarse un nédulo
extraescleral, que después puede invadir los vasos
orbitarios, meninges y nervio éptico. También pue-
de producirse una recurrencia orbitaria tardia de un
MU previamente enucleado, después de meses o
anos (25).

Para el diagndstico son necesarios estudios de
imagen (Ecografia modo B, Doppler, Resonancia
magnética)(26,27). En la RM, el MU suele mostrarse
hiperintenso en secuencias T1 e hipointenso en T2
(mejor con Gadolinio) aunque algunos MU cambian
su histologia y pigmentacién al hacerse orbitarios.
La Ecografia y el Doppler también estan indicados
en el diagndstico de la extension orbitaria del MU,
aunque su utilidad es menor en la porcién posterior
de la 6rbita (28,29).

La exenteraciéon de un melanoma orbitario es
una cirugia «tumoral», que debe buscar obtener
margenes quirlrgicos libres de tumor. Disminuye el
nimero de recidivas con mayor frecuencia que la
extirpacién local, parcial o conservadora. Sin em-
bargo, en ocasiones puede ser considerada como
opcién paliativa para evitar el dolor, hemorragias,
invasion de estructuras vecinas, para mejorar la ca-
lidad de vida (30).

Se trata de una intervencidén mutilante y nece-
sita preparacién y apoyo psicolégico al paciente,
explicacién de la indicacién, de la intervencién, del
aspecto postoperatorio, del seguimiento a corto y
largo plazo con estudios de extension y pruebas de
imagen, en colaboracién con Oncologia.

Técnica de la exenteraciéon en el melanoma
de dvea

Las publicaciones sobre exenteracién incluyen
diferentes técnicas quirdrgicas, segun el origen, la
localizacion, la extension o invasion periorbitaria
(conservacién o no de los parpados, necesidad de
ampliacién con eliminacién de alguna pared 6sea
orbitaria, etc)(16,22-25,31-44) o la presencia de re-
cidivas tras BTE (45).

La intervencion suele realizarse bajo anestesia
general. Se marca la incisién del contorno orbi-
tario (fig. 5). Pueden suturarse los parpados para
facilitar la intervencion. La incisién llega hasta el
reborde y se despega el periostio del hueso pro-
curando no romperlo, ni provocar ojales, para evi-
tar la herniacién de grasa y de contenido orbitario
(fig. 6). Se utilizan periostotomos y separadores

Fig. 6: Diseccién separando el periostio.

maleables. La progresiéon cuidadosa separando el
periostio hacia el vértice orbitario debe ser espe-
cialmente prudente en el techo y en la pared me-
dial, lugares donde es mas facil perforar el hueso.
En la zona medial, también es mas frecuente el
sangrado, asi como en los pediculos supraorbita-
rio e infraorbitario y en las arterias etmoidales an-
terior y posterior.

Se coagulan los vasos sangrantes de la piel,
musculo orbicular y paredes dseas (puede utilizarse
también la cera dsea).

Se puede clampar con un mosquito el tejido en
el vértice orbitario previo a la seccién con tijera o
con punta de Colorado o pinza bipolar, para dis-
minuir la hemorragia. La utilizacién de la punta de
Colorado reduce el sangrado, aunque no se debe
aumentar mucho su potencia ni el tiempo de em-
pleo en el vértice orbitario. Una vez seccionado
el pediculo, se observa si hay pérdida de liquido
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cefalorraquideo (LCR) y se coagula el tejido restan-
te si hay hemorragia. Se obtiene una pieza Unica
con todo el contenido orbitario, el globo ocular y
los parpados (figs. 7 y 8). Debe quedar la érbita
limpia, integra, sin roturas 6seas y sin pérdida de
LCR (fig. 9).

Realizamos en la gran mayoria de los casos un
desplazamiento del musculo temporal para rellenar
la cavidad orbitaria desde la pared lateral, con un
injerto libre de piel sobre el musculo (fig. 10). Para
introducir el musculo temporal en la orbita, pue-
de realizarse un «ojal» fresando la pared lateral, o
serrar el reborde orbitario lateral, pasar el muscu-
lo hacia la érbita y recolocar después el reborde
«adelgazado», fijandolo con microtornillos. Esto
permite desplazar el misculo temporal sin tensio-
nes y sin estrangularlo en una ventana demasiado
estrecha en la pared lateral orbitaria (figs. 11, 12,
13). Colocamos en la fosa temporal una malla de ti-
tanio para evitar el hundimiento de la zona (fig. 14).
Realizamos un injerto libre de piel, puede hacer-
se un «mallado» si es necesario (fig. 15). Se ocluye
con compresién leve que se mantiene durante 3 a

Fig. 7: Pieza quirtrgica.
gro.

o
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5 dias (fig. 16). Es conveniente dejar un drenaje 24
a 48 horas, dependiendo del sangrado. El posto-
peratorio no suele ser doloroso, y los puntos se re-
tiran progresivamente.

Se ha criticado que el excesivo grosor del injer-
to puede dificultar la adaptacién de una epitesis.
Si esto sucede, puede realizarse un «debulking»
o adelgazamiento. Sin embargo, puede quedar la
concavidad suficiente para la colocacién de una
epitesis. El injerto de musculo temporal puede to-
lerar bien un tratamiento posterior con RTE si fuera
necesario.

Se ha discutido la conveniencia de tapar la ca-
vidad orbitaria, por la dificultad para detectar una
nueva reaparicion del tumor. Sin embargo, consi-
deramos que puede hacerse el seguimiento me-
diante RM. El curso postoperatorio es mucho mas
desagradable y més prolongado para el paciente si
no se rellena la érbita, dado que el tejido de gra-
nulacién de la érbita y la epitelizacion completa y
cicatrizacién puede tardar en completarse entre 8
y 10 semanas, incluso llegar a los 5 meses. Duran-
te ese tiempo se requeriran mas revisiones y cu-

Fig. 8: Vista posterior, periostio inte- Fig. 9: Vértice orbitario con escaso res-
to de grasa en el tercio posterior de la
orbita.

Fig. 10: Cogajo de musculo temporal. Fig. 11: Apertura de ventana en pared Fig. 12: Desplazamiento de musculo
lateral de la érbita.

temporal, a través de la ventana de la
pared lateral.
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Fig. 13: Sutura de musculo temporal para cubrir la cavi-

dad orbitaria, por encima del reborde orbitario lateral.

Fig. 14: Colocaciéon de malla de titanio en fosa temporal.

)

Fig. 15: Injerto de piel. «Mallado» si el injerto tiene un
tamafo demasiado ajustado.

ras, aunque la adaptacién posterior de una epite-
sis resultaria mas facil por la concavidad orbitaria

resultante. También puede realizarse un injerto de
piel fina, aunque es frecuente la necrosis parcial. El
injerto dermograso puede ser Util en caso de exen-
teracion «anterior» con conservaciéon de tejido del
tercio posterior orbitario (periodo de cicatrizacion
de unas 6 semanas)(46-48).

Los injertos libres vascularizados mediante
anastomosis a ramas carotideas «chino» se utilizan
menos frecuentemente. Recientemente se ha co-
menzado a utilizar el injerto de dermis artificial (In-
tegra®) que en 4 semanas completa la granulacién
y en 8 semanas la epitelizacion. Puede asociarse a
injerto fino de piel (49-50) (fig. 17).

Las complicaciones méas frecuentes son: hemo-
rragia, infecciéon (0- 43%), fracturas orbitarias, pér-
dida de LCR (0- 13%), dehiscencias, necrosis del in-
jerto de piel, fistulas sinusales etmoidales (0- 50%),
dificultades de adaptacion de una epitesis por el
excesivo grosor del injerto, dificultades de segui-
miento oncoldgico, hipoestesia frontal, problemas
psicolégicos (y otras raras complicaciones descri-
tas, como neumoencéfalo e hiperostosis)(51-52).

Debe realizarse siempre el estudio de Anato-
mia Patolégica para comprobar que los bordes
quirdrgicos estan libres de tumor. El paciente debe
ser revisado a largo plazo, incluyendo pruebas de
imagen, por la posibilidad de recidivas (51,52) y
de metéstasis, afios después de la cirugia, incluso
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en casos de informes de «bordes libres» (figs. 18,
19, 20, 21).

La posibilidad de adaptacién de una protesis
que mejore el aspecto estético (Epitesis, Anaplas-
tologia) debe ser también abordada y ayuda a la
recuperacion psicolégica del paciente (53).

Es probable en el futuro que disminuya la nece-
sidad de exenteraciones en MU orbitario, debido
a los nuevos tratamientos sistémicos dirigidos o la
inmunoterapia (54).

Tipos de exenteracién en melanoma uveal

En ocasiones, puede realizarse una exentera-
cién «limitada», conservando los péarpados, en ca-

- i A y

sos de tumores que afecten a la porcién posterior
de la orbita (55). También podemos conservar algo
mas de grasa en el vértice posterior orbitario en ca-
sos de tumores anteriores. En ocasiones puede ser
necesaria una exenteracién «ampliada» con elimi-
nacion de hueso de las paredes orbitarias (22,33-
35,37,41,44-49).

Se han publicado casos de extensiones orbita-
rias circunscritas (<5 mm espesor) tratadas con co-
locacion de placas de braquiterapia o la enuclea-
cién ampliada con grasa orbitaria que incluya por
completo el tumor (17). Sin embargo, parece que
el nimero de recidivas es menor y la posibilidad de
obtener bordes libres es mayor con la exenteracién
que con cirugias parciales, aunque la supervivencia
no sea claramente mejor.

Fig. 17: Aspecto postoperatorio re- Fig. 18: Imagen (RM, T1, hiperinten- Fig. 19: Imagen RM (T2, hipointensa)

ciente. sa) de recidiva dos afios después de de la recidiva.
la enucleacién de un Melanoma coroi-
deo, detras y debajo del implante de
Medpor (Orbita izquierda).

Fig. 20:. Imagen RM (T1, hiperintensa). Fig. 21: Imagen RM. Otro caso de reci-
diva, por encima del implante de Me-
dpor, 4 afios después de enucleacion
(Orbita izquierda).
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Presentamos aqui imagenes de casos de mela- muy rapido del tumor y gran compromiso de la ca-
noma con invasién orbitaria en pacientes que recha- lidad de vida (hemorragias, dolor, crecimiento rapi-
zaron o retrasaron la exenteracién, con crecimiento do del tumor, inflamacién).(Figs. 22, 23, 24, 25)

L) Figura 24: Crecimiento répido e inflamacién en un caso
Figura 22: Crecimiento rdpido de melanoma de melanoma coroideo enucleado, con invasién orbitaria
uveal con invasién orbitaria y palpebral. (paciente ya enucleada, que necesitd exenteracion).

Figura 25: Melanoma coroideo con extension extraocu-
lar.

Figura 23: Mismo caso de la figura anterior.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

e | as técnicas no conservadoras del globo ocular todavia siguen siendo necesarias en el tratamiento del mela-
noma uveal a pesar de los avances en el diagnéstico.

e Las principales indicaciones de la enucleacion primaria en el manejo del MU son tumores de gran tamafio,
glaucoma secundario grave, el desprendimiento de retina total irreversible, o los tumores que invaden el
nervio optico.

* Las indicaciones de la enucleacién secundaria tras braquiterapia son la recidiva tumoral, la respuesta incom-
pleta, o las complicaciones derivadas de la radiacion.

e La exenteracién orbitaria esta indicada en el MU con extensién orbitaria mayor de 5 mm o con invasién de
estructuras orbitarias adyacentes. Aunque no ha mostrado claramente su beneficio en términos de supervi-
vencia global, si que permite el control local.
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