SECCION 4. TUMORES UVEALES

CAPITULO
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Existen dos entidades que se catalogan como
tumores dseos uveales: el osteoma coroideo y las
calcificaciones esclero-coroideas (CEC). Ambas, de
caracter benigno, destacan por su alto contenido
en tejido 4seo.

OSTEOMA DE COROIDES

Definicién y epidemiologia

El osteoma de coroides es una neoplasia benig-
na compuesta de hueso maduro que generalmente
afecta de forma unilateral a mujeres jévenes (80%
de los casos)(1). Se desarrolla de forma esporadica,
no tiene predileccién por ninguna raza y su inciden-
cia es baja (2).

Patogenia

Se caracteriza por una osificacion progresiva de
la coroides con reemplazamiento de esta con hue-
so maduro. A nivel histopatolégico se define por la
presencia de osteoblastos, osteocitos y osteoclas-
tos que se organizan en una densa trabécula 6sea
con grandes espacios cavernosos, tapizados por
células endoteliales y capilares. Todo ello se acom-
pafa por un tejido fibrovascular y adiposo circun-
dante (3). Su etiologia es desconocida, y a diferen-
cia de algunos casos de CEC, no se relaciona con
alteraciones del metabolismo fosfo-célcico (1).

Clinica

La mayoria de osteomas coroideos aparecen
en mujeres sin antecedentes médicos entre los
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20-30 afos. Clinicamente se presenta como una
lesion coroidea en forma de placa ovalada, con
bordes bien delimitados, una coloracion variable
de blanco-amarillenta a rojo-anaranjada (depende
del grosor y del grado de alteracién del epitelio
pigmentario de la retina [EPR]) y con una localiza-
cién predominante a nivel yuxtapapilar y/o macular
(fig. 1). Su didmetro es variable de 2 a 22 mm y su
altura inferior a 2,5 mm (4,5). En ocasiones pueden
visualizarse acimulos pigmentarios en la superficie
y con frecuencia se objetiva la vascularizacién del
tumor (6).

La presentacion clinica puede ser variable, y
aunque un pequefio porcentaje de pacientes pue-
den ser diagnosticados de forma casual, la mayoria
presentan sintomas que incluyen pérdida de agu-
deza visual, metamorfopsias, fotopsias o defectos
en el campo visual (1,3,7).

Fig. 1: Osteoma de coroides. Imagen tipica con lesién
en forma de placa ovalada y coloracién amarillenta-
anaranjada localizada en polo posterior.
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Evolucién y complicaciones clinicas

El prondstico vital de los pacientes con os-
teoma coroideo no difiere del de la poblacion
general, pero el visual es variable e impredeci-
ble, presentando a largo plazo una disminucién
de agudeza visual de hasta 20/200 o peor en al
menos la mitad de los casos. Esta pérdida de vi-
sién es secundaria a las complicaciones maculares
que incluyen: la atrofia progresiva del EPR y de
la coriocapilar suprayacente a la zona de descal-
cificacion, el desprendimiento neurosensorial por
descompensacion del EPR y, la mas frecuente, la
neovascularizacién coroidea (NVC) en los bordes
del osteoma (3,7).

A pesar de tratarse de una tumoracién benigna,
su evoluciéon natural es hacia un lento crecimiento
a lo largo de los afios (51% a los 10 afios) (figs. 2
y 3), la descalcificacion (46%) y el desarrollo de
NVC (31-47%)(7,8). La descalcificacién o desosifica-
cién tumoral consiste en la desaparicién del hueso
dando lugar a atrofia y adelgazamiento coroideo,
con alteraciones del EPR suprayacente y pérdida
de fotorreceptores, lo que en la regién subfoveal se
asocia con peor vision (9). Conviene destacar que
el crecimiento del osteoma nunca se produce por
un borde descalcificado (6,7).

Diagnéstico
El diagnéstico se obtiene principalmente a par-

tir de una sospecha clinica corroborada con una
ecografia ocular que en modo B muestra una placa

hiperecogénica con marcada sombra acustica pos-
terior, y en modo A un pico altamente reflectivo su-
gestivo de depésito calcico (fig. 4)(1,3).

Las técnicas de imagen multimodal han ayuda-
do a entender mejor la estructura tumoral, y ade-
mas son Utiles para la busqueda y monitorizacién
de complicaciones (6,10,11).

La angiografia fluoresceinica muestra una hi-
perfluorescencia moteada de la lesién en fases ini-
ciales y una captaciéon progresiva en fases tardias
(fig. 5)(1,3).

El patron de autofluorescencia (AF) es muy va-
riable segun el grado de descalcificacién y el esta-
do del EPR, variando desde un patrén predominan-
temente hiper-AF a hipo-AF (fig. 6). La hipo-AF se
corresponde con zonas descalcificadas y se correla-
ciona con peor visién. En un pequefio porcentaje la
lesién puede aparecer de forma iso-AF (12).

La OCT muestra una configuracién Unica para
este tipo de lesién coroidea en lamelas horizontales
que recuerdan al hueso cortical (lineas horizontales
hiperreflectivas) y estructuras verticales y horizonta-
les tubulares, asi como canales vasculares (6). En los
casos de desosificacion se pueden ver alteraciones
de la retina (adelgazamiento de las capas externas
y pérdida de fotorreceptores) y EPR suprayacentes
(figs. 7y 8)9,12).

La OCT-A evidencia con frecuencia una red vas-
cular irregular muy fina a nivel de retina externa y
coriocapilar. Cuando aparece una NVC, el comple-
jo neovascular aparece en el espacio subretiniano
con morfologia tipica y aumento de flujo, y se dife-
rencia con facilidad del lecho tumoral. La OCT-A es
también una herramienta Util para la monitorizacién

Fig. 2: Crecimiento de osteoma de coroides. A. Osteoma coroideo macular que muestra un crecimiento por su borde
nasal e inferior abrazando el nervio éptico a lo largo de un afio. B. Situacién inicial del osteoma.




Fig. 3: Crecimiento de osteoma de coroides. A. Crecimiento de osteoma coroideo yuxtapapilar en un periodo de 3
afios. B. Situacion inicial.

Fig. 4: Ecografia ocular del osteoma coroideo de la
figura 2. A. La ecografia ocular en modo B muestra una
placa hiperecogénica con sombra acustica posterior.
B. En modo A aparece un pico con reflectividad alta.

Fig. 5: Angiografia fluoresceinica del osteoma coroideo de la figura 2. Se observa una captacién progresiva de fluo-
resceina por los vasos tumorales a los 15 segundos de la infusién del colorante (A) y a los 10 minutos (B).
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Fig. 6: Autofluorescencia. Osteoma coroideo peripapilar (A) que muestra un patrén hipo-autofluorescente (B).

Fig. 7: Tomografia de coherencia éptica swept-source
del osteoma de la figura 2. Ay B. Distintos cortes que
muestran una lesién ocupante de espacio en la coroides
formada por lamelas horizontales y canales vasculares,
condicionando una alteracién del epitelio pigmentario
de la retina suprayacente y un desprendimiento neuro-
sensorial leve que no precisa tratamiento.

Fig. 8: Tomografia de coherencia éptica swept-source
del osteoma de la figura 3. Se observa un reemplaza-
miento de la coroides por una estructura densa corres-
pondiente al hueso.

del tratamiento con anti-VEGF, ya que la red vascu-
lar de la NVC disminuye de densidad, mientras que
los vasos tumorales no se modifican (10,11).

Diagnéstico diferencial

Se trata de una entidad que puede conducir
a confusién diagnéstica con presentaciones  si-
milares. Concretamente, se incluye en un amplio
diagndstico diferencial de tumoraciones coroideas
amelandticas y calcificaciones oculares (tabla 1)(2).

Tratamiento y seguimiento

Clasicamente, al no conocerse ningiin método
para alterar su crecimiento, se realiza un seguimien-
to periédico. Solamente se tratan en caso de pre-
sentar complicaciones como la NVC. Ultimamente
se ha planteado la terapia fotodindmica (TFD) para
el control de tumores extrafoveales (13). De esta
forma, con el objetivo de preservar la visién, se

Tabla 1. Diagnéstico diferencial del osteoma
de coroides

Melanoma amelanético de coroides

Nevus amelanético de coroides

Metastasis coroidea

Hemangioma circunscrito de coroides

Cicatriz macular disciforme (DMAE)

Sangre organizada a nivel subretiniano

Escleritis posterior

Granuloma de coroides

Calcificaciones esclero-coroideas

Retinoblastoma




induce una descalcificacion tumoral que inhibe el
crecimiento hacia la macula. Desafortunadamente,
la atrofia de la retina externa y la pérdida del EPR
generada por la TFD al ser aplicada en la févea
hace que no exista ningun tratamiento aceptado
para osteomas con afectacion foveal (14).

El desarrollo de NVC es una importante causa
de pérdida visual en estos pacientes. Actualmente,
en esta situacién, se recomienda el empleo de an-
ti-VEGF en forma de inyecciones mensuales hasta
su control, seguido opcionalmente de TFD de con-
solidacién Unicamente en las localizaciones extra-
foveales (5,15).

CALCIFICACIONES ESCLERO-COROIDEAS
Definicién y epidemiologia

La CEC es una lesiéon ocular benigna que con-
siste en el depésito de pirofosfato de calcio a nivel
escleral y/o coroideo. Es mucho maés frecuente de
lo que anteriormente se pensaba y se observa en
adultos blancos de edad avanzada (16). Aunque la
mayoria son idiopaticas, pueden ser el reflejo de
una enfermedad sistémica subyacente (17).

Patogenia

La etiopatogenia de la CEC no se conoce por com-
pleto, pero la mayoria de casos parecen representar
cambios relacionados con el envejecimiento, posible-
mente secundarios a las fuerzas traccionales ejercidas
de forma crénica por los misculos extraoculares, cla-
sificdndose esta como idiopatica o distrofica (16).

Sin embargo, algunos pacientes presentan al-
teraciones del metabolismo fosfo-célcico que con-
dicionan estados hipercalcémicos y producen un
depésito de sales de calcio por calcificacion me-
tastasica (18). En estas circunstancias, las etiologias
predominantes se corresponden con el hiperparati-
roidismo y la enfermedad renal crénica (19).

Histopatolégicamente, la CEC se caracteriza
por la presencia de un material amorfo acelular y
basdfilo ocupando todo el espesor de la esclera y
extendiéndose de forma variable hacia la coroides
suprayacente (18). Algunos autores han especula-
do tras su estudio por OCT que el origen de la CEC
pueda ser primariamente escleral, produciendo un
efecto de masa y comprimiendo los vasos coroi-
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deos, lo que podria comprometer la vasculariza-
cién de la retina externa y resultar en una alteracién
del complejo EPR-coriocapilar (20,21).

Clinica

La CEC se presenta como una o varias placas
subretinianas de coloracién amarillenta localizadas
cerca del ecuador de la retina, habitualmente ante-
rior a las arcadas vasculares, con predileccién por
el cuadrante temporal-superior (69%) (figs. 9 'y 10).
Tipicamente se distribuyen de forma multifocal en
ambos ojos (17,18).

En el caso de las CEC idiopaticas, se diagnos-
tican de forma incidental en una exploracion of-
talmoldgica rutinaria en un paciente anciano, y su
prondstico es generalmente bueno. A pesar de ha-
ber sido reportadas complicaciones asociadas a las
CEC, como la NVC, la mayoria de pacientes per-
manecen asintomaticos, con visiones estables y sin
evolucién de las lesiones (17,22).

Diagnéstico

El diagndstico de CEC puede establecerse so-
lamente con la exploracién funduscopica realizada
por un clinico familiarizado con la misma, y tanto la
ecografia como la tomografia computarizada con-
firman la presencia de un material muy denso con
estructura célcica. En ocasiones estas pruebas com-
plementarias pueden ademés evidenciar una CEC
en el ojo contralateral inadvertida oftalmoscépica-
mente (figs. 11y 12)(16).

Fig. 9: CEC idiopatica. Retinografia de campo amplio
que localiza una placa amarillenta a nivel de la arcada
vascular temporal superior.



Fig. 11: CEC idiopaticas bilaterales. Ecografia en modo A y B correspondiente al ojo derecho (A) e izquierdo (B)
con sus respectivas retinogafias (C y D).




Fig. 12: Tomografia computarizada de CEC bilaterales.
Las calcificaciones se objetivan de forma muy marcada y
aparecen de mayor tamafio que la apariencia clinica real
por el artefacto radiolégico.

La ecografia ocular en modo B muestra una pla-
ca hiperecogénica en la interfase esclero-coroidea
con sombra acustica posterior, un signo tipico de
calcificacién y diagnéstico en la mayoria de casos.
Este hallazgo puede ser confirmado en el modo A,
que destaca por un pico altamente reflectivo en la
zona de la lesién (16,18).

La imagen multimodal, ademas de mostrar la
calcificacién y ayudar en el diagndstico de las com-
plicaciones asociadas como la NVC, ha permitido
entender mejor el origen de la CEC. En concreto, la
OCT se manifiesta como una masa escleral con as-
pecto de montafia rocosa con aristas que produce
una compresién y adelgazamiento de la coroides
suprayacente (fig. 13)(20). De la misma forma, se
pueden producir también cambios en la AF cuando
se ve afectado el complejo EPR-coriocapilar (21).
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Diagnéstico diferencial

Aunque su apariencia y localizacién funduscépi-
ca es muy caracteristica, una CEC puede ser con-
fundida con una amplia gama de tumores intrao-
culares malignos, de los cuales es primordial una
correcta diferenciacion para evitar su tratamiento.
Destacan, a nivel coroideo, el nevus, el melanoma,
el linfoma y las metéstasis (17).

Tratamiento y seguimiento

Las CEC no suelen requerir tratamiento por su
comportamiento benigno y su localizacién carac-
teristicamente ecuatorial. Sin embargo, es nece-
sario realizar estudios de laboratorio (analiticas
de sangre y orina) para descartar una enfermedad
endocrino-metabdlica (17). Se considera impor-
tante un seguimiento a largo plazo de estas le-
siones por su capacidad de desarrollar atrofia del
EPR y NVC, aunque sucede en un pequefio por-
centaje de pacientes. Se han descrito multiples
opciones terapéuticas para la NVC como inyec-
ciones intravitreas de anti-VEGF, fotocoagulacion
con laser argdn, TFD, e incluso la observacién si
estan lejos de la févea y no la amenazan (22,23).
Al igual que en el caso del osteoma coroideo,
no se ha establecido ningln tratamiento efectivo
para las CEC préximas al area parafoveal, y por
lo que solo si se desarrollan complicaciones que
puedan amenazar a la funcién visual debe instau-
rarse su tratamiento.

Fig. 13: Tomografia de coherencia éptica swept-source.
Diferentes cortes (A, B 'y C) de CEC con el tipico aspecto
de «montafia rocosa».
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

Tanto el osteoma coroideo como la CEC son lesiones benignas.

El osteoma coroideo suele aparecer en mujeres jovenes, de forma unilateral y localizacién peripapilar. Sin
embargo, las CEC surgen en ancianos con afectacion bilateral y predomino en la regién ecuatorial.

El osteoma coroideo tiene mal pronédstico visual por su riesgo de crecimiento, NVC, descalcificacion y atrofia
del EPR. Por el contrario, las CEC son lesiones estables con minimo riesgo de pérdida de vision.

La NVC, en caso de aparecer, debe ser tratada con anti-VEGF, acompafiada o no de TFD. La TFD se plantea
como una opcidn terapéutica para controlar el crecimiento de osteomas coroideos extrafoveales.

Las CEC se clasifican en distroficas (o idiopaticas): las mas frecuentes y sin alteraciones de las concentraciones
séricas de calcio y fosforo; y las metastasicas: secundarias a una alteracion del metabolismo del calcio y del
fosforo. Se recomienda un cribado de enfermedades sistémicas en todos los casos, ya que en hasta en un

tercio pueden existir trastornos metabdlicos asociados.
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