SECCION 4. TUMORES UVEALES

CAPITULO

Tumores de iris. Otros tumores y pseudotumores
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Existen lesiones que pueden simular clinicamen-
te un melanoma maligno de iris y, el hecho de no
reconocerlas, puede conducir a una cirugia ocular
innecesaria o incluso a una enucleacién. Por ello,
es importante tener presentes todas estas condi-
ciones simuladoras en el diagnéstico diferencial a
la hora de explorar un paciente con sospecha de
melanoma de iris. En la literatura médica se han
publicado pocas series sobre la gama completa de
lesiones de iris (1-3). En términos generales, los tu-
mores de iris se suelen clasificar en sélidos (79%) o
quisticos (21%)(4,5)(tabla 1).

En este capitulo nos centraremos en determina-
das lesiones, como son los quistes y las neoplasias
no melanociticas, que a veces pueden confundirse
con un melanoma de iris.
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rizados dependiendo de si provienen o no del epi-
telio pigmentario o del estroma del iris (tabla 2)(6).

Quistes primarios

Los quistes primarios de iris son los mas frecuen-
tes y tienen una etiologia desconocida. Se piensa
que son consecuencia de un defecto en el desa-
rrollo neuroectodérmico y suelen caracterizarse por
un crecimiento lento.

Tabla 2. Clasificacién de los quistes de iris

Quistes primarios

Quistes de epitelio pigmentario | Centrales (Pupilares)

del iris
. Zona media
LESIONES QUISTICAS DE IRIS
Periféricos
Los'qulstes dg iris se .c|a5|f|can en primarios y se- Disgregados
cundarios. Los quistes primarios son a su vez catego-
Quiste de estroma del iris Congénitos
Tabla 1. Clasificacién de las lesiones de iris (3)
Adquiridos
Diagnéstico %
- Quistes secundarios
Quiste 21
Epiteliales Postquirdrgicos
Sélido P quirdrg
Melanocitico 48 Postrauméticas
No melanocitico 11 Quistes perlados
Metastasis 2 Quistes inducidos por farmacos
Vascular 2 Quistes parasitarios
Linfoma <1 Quistes secundarios a tumores intraoculares
Xantogranuloma <1 Meduloepitelioma
No neoplasias 5
que simulan lesion Melanoma uveal




Los quistes del epitelio pigmentario del iris (EPI)
son debidos a la separacion de las dos capas epi-
teliales del EPI, con un contenido seroso claro en
su interior. Son estructuras globulares, en un 90 %
son unilaterales, de color marrén oscuro y se pue-
den transiluminar debido a su contenido seroso.
Los quistes periféricos son los méas comunes (63%)
y suelen ser dificiles de ver, incluso con dilatacién
pupilar (fig. 1). Son mas frecuentes en mujeres jo-
venes y normalmente en cuadrantes temporales.
Hasta un tercio pueden ser multilobulados o multi-
ples, lo que afecta la morfologia del angulo y pue-
de llevar a un glaucoma de angulo cerrado si se
extienden mas alla de 180°. Los quistes de la zona

Fig. 1: Imagen de biomicroscopia ultrasénica (BMU) don-
de se detecta un quiste epitelial periférico de paredes
finas. Cierre angular focal y no completo. El cuerpo ciliar
es normal.
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media y pupilares estan presentes en individuos li-
geramente mayores, de en torno a 40-50 afios de
edad (fig. 2). También existe la posibilidad de que
los quistes se separen del epitelio pigmentario del
iris y floten libremente en la cdmara anterior o el
cuerpo vitreo, aunque esto es poco comun (3% y
<1%, respectivamente)(7). Para su diagndstico, se
puede recurrir a la imagen en biomicroscopia ultra-
sonica (BMU), en la que se observan como quistes
de pared fina de alta reflectividad con un conteni-
do anecogénico en su interior. La falta de reflecti-
vidad interna permite diferenciarlos facilmente de
lesiones sélidas (tumorales o no).

Los quistes del estroma del iris, que representan
alrededor del 15% de los quistes primarios de iris,
suelen ser congénitos y pueden detectarse desde
los primeros meses de vida, aunque es comun que
se manifiesten en la juventud. Estos quistes se for-
man a partir del tejido del EPI dentro del estroma
iridiano y pueden adquirir forma de vesiculas que
sobresalen hacia la cdmara anterior (fig. 3). Si cre-
cen o se rompen, pueden provocar iritis secundaria,
dolor y glaucoma. En recién nacidos, estos quistes
pueden causar fotofobia y buftalmos, lo que puede
llevar a un mal pronéstico visual y a la necesidad
de multiples cirugias para evitar la ambliopia. En
cambio, en adolescentes, suelen ser mas benignos
y sélo requieren tratamiento quirdrgico en un 25%
de los casos (8).

En la imagen de biomicroscopia, las vesiculas
aparecen como masas translicidas de superficie

Fig. 2: A. Paciente con multiples tumoraciones pigmentadas en el reborde pupilar. B. La exploracién por BMU muestra
caracteristicas de quiste epitelial con pared fina y contenido seroso.
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Fig. 3: A. Paciente al que previamente a cirugia de catarata se le descubrié una lesién negruzca en raiz iridiana nasal
inferior del OD. B. Imagen de BMU en proyeccién vertical. Se pone en evidencia el quiste estromal del iris, con un cierre

angular completo asociado.

lisa en el estroma del iris, con la posibilidad de que
se observe detritus en su interior. Por otra parte,
en la imagen en BMU, los quistes se encuentran en
el estroma y desplazan el estroma normal del iris,
siendo las paredes mas gruesas que en los quistes
epiteliales.

Quistes secundarios

Los quistes secundarios del iris son lesiones que
se desarrollan como resultado de una causa subya-
cente, como un traumatismo ocular, cirugia previa
o uso prolongado de ciertos farmacos. En contras-
te a los primarios, los quistes secundarios suelen
ser unilaterales y solitarios, con bordes irregulares
y superficie aspera, y pueden afectar la vision. A
menudo se presentan con sintomas, como la iritis,
el ectropion de Uvea, la catarata secundaria o el
glaucoma secundario.

Los quistes epiteliales de implantacion son los
méas comunes y pueden invadir el iris o la cdmara
anterior, alterando la estructura y provocando com-
plicaciones como glaucoma y uveitis secundaria.
En las imagenes, aparecen como masas translici-
das con contenido seroso y se pueden ver conexio-
nes con la puerta de entrada del traumatismo.

Por otro lado, los quistes perlados son peque-
fias inclusiones derivadas de células corneales o
conjuntivales y contienen un contenido seroso
amarillento que puede incluir queratina y células
descamadas. Aparecen como lesiones sélidas y

blancas en el estroma del iris y pueden requerir re-
seccion para evitar glaucoma (9).

Por ultimo, los quistes secundarios a farmacos,
como los derivados de un uso prolongado de mié-
ticos o prostaglandinas, se manifiestan como multi-
ples quistes pequefios a lo largo del borde pupilar o
pueden flotar libremente en la cdmara anterior (10).

Modalidades de imagen

Aunque la sospecha de una lesién quistica iri-
diana comienza cuando vemos una protuberancia
anterior asintomatica en la exploraciéon con lam-
para de hendidura, siempre sera preciso llevar a
cabo una biomicroscopia ultrasénica (BMU) para
su diagnostico correcto. La BMU nos va a permitir,
a diferencia de la tomografia de coherencia éptica
de segmento anterior (AS-OCT), obtener imagenes
de hasta unos 4-5 mm de profundidad con una re-
solucion de 20 a 50 micras, sin tener interferencias
secundarias al pigmento del epitelio pigmentario
del iris. Estas propiedades de la BMU nos van a
permitir analizar los bordes de la lesién, incluido
el posterior, valorar las relaciones con sus estructu-
ras vecinas y estudiar los patrones de reflectividad
interna, que pueden ser Utiles en el diagndstico
diferencial (11). La BMU también permite el segui-
miento cuantitativo de las dimensiones de la lesién.
Por todo esto, la BMU sigue siendo el estandar de
oro en la imagen y el diagnéstico diferencial de las
lesiones del iris.



LESIONES NO QUISTICAS DE IRIS
Tumores no melanociticos

Uno de los principales tumores son las metas-
tasis. La mayoria de las metéstasis uveales se pro-
ducen en la Uvea posterior, siendo relativamente
raras las metastasis en el iris (5-11%)(12,13) (fig. 4).
Las localizaciones mas comunes del carcinoma pri-
mario que origina el tumor en iris son: la mama (34%),
el pulmédn (27%), la piel (12%) y el rifién (7%)(14). La
presentacion habitual de la metéstasis es unilateral y
el glaucoma secundario puede llegar a estar presen-
te en mas de un tercio de los casos. La metastasis en
el iris suele ser una condicion de la edad adulta, sin
embargo, existe algin caso de neuroblastoma ab-
dominal infantil que ha metastatizado a iris (15).

Dentro de las neoplasias primarias no melanoci-
ticas, los tumores vasculares son los mas comunes,
siendo los mas frecuentes el hemangioma race-
moso y el hemangioma cavernoso. El hemangio-
ma racemoso (comunicacion arteriovenosa) suele
ser asintomético y unilateral. Se presenta como un
gran vaso sanguineo solitario y tortuoso del iris, de
un calibre aproximadamente dos veces superior al
normal y situado dentro del estroma del iris. Una
asociacion interesante es que suele observarse
un vaso sanguineo epiescleral dilatado contiguo,
descrito en la mitad de los casos. El hemangioma
racemoso del iris no tiene ninguna asociacién reco-
nocida con el hemangioma racemoso de la retina o
del cerebro, presentes en el sindrome de Wyburn-
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Mason (16). Por otra parte, el hemangioma caver-
noso es menos frecuente. El tipo localizado apa-
rece como una masa bien circunscrita, compuesta
por grandes vasos sanguineos cavernosos de color
azul-rojo, notablemente similar, tanto desde el pun-
to de vista macroscépico como histopatolégico, al
mas conocido hemangioma cavernoso de la érbi-
ta (16).

Otro de los tumores no melanociticos que pue-
den verse en el iris es el linfoma. La mayoria de los
casos de linfoma uveal se limitan a la coroides y las
descripciones sobre la afectacion del iris por esta
enfermedad se limitan a casos aislados o pequefias
series de casos. Los més frecuentes son los linfomas
secundarios de iris, siendo estos una manifestacién
de una afectacion sistémica. Suelen confundirse
con una uveitis anterior, el pseudohipopién obser-
vado no es clinicamente distinguible del verdadero
hipopién de la uveitis anterior. El pseudohipopién
también se ha descrito en la leucemia aguda y
constituye una excelente fuente de material para la
evaluacién citopatolégica (17).

En la edad pediétrica pueden encontrarse tu-
mores coristomatosos del iris (quiste dermoide),
leiomioma y xantogranuloma. Este ultimo es tipico
de nifios pequefios, menores de 1 afo. Las lesiones
oculares suelen afectar al iris, pero también se han
descrito en la 4rbita, el nervio optico, la retina y la
coroides. La iridociclitis, el hipema y el glaucoma
secundario son signos de presentacion frecuentes
y representan complicaciones graves que pueden
causar ceguera si no se detectan o no se tratan (18).

Fig. 4: A. Masa iridiana amelanética con vascularizacion intrinseca en paciente que debuté con un glaucoma agudo. Se
trata de una metastasis en un paciente diagnosticado de céncer de pulmén. B. Imagen de BMU cortes vertical y horizon-
tal. Gran masa de coroides, cuerpo ciliar e iris, de limites imprecisos y estructura interna muy irregular. Ademas, se puede
observar como infiltra la linea del epitelio pigmentado de iris, contacta con el cristalino y endotelio.
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Lesiones no neoplasicas que simulan tumores
de iris

Esta seccién cubre otras condiciones seleccio-
nadas no neoplésicas y no quisticas que a veces
pueden aparentar un melanoma de iris. La frecuen-
cia de presentacion de estas patologias la observa-
mos en la tabla 3.

El sindrome Irido-cérneo-endotelial (ICE) es una
enfermedad idiopética que suele presentarse de
forma unilateral, principalmente en mujeres adultas
y se caracteriza por guttata endotelial corneal, sin-
equias anteriores periféricas, edema corneal, nédu-
los del iris caracteristicos y glaucoma secundario.
Los hallazgos varian de un paciente a otro y for-
man un espectro que incluye aquellos con cambios
corneales predominantes (sindrome de Chandler),
cambios predominantes en el iris (atrofia esencial
del iris) y una forma particular de nevus difuso que
puede producir nédulos mdltiples, ectopia pupilar
y glaucoma (sindrome del nevus del iris o sindro-
me de Cogan-Reese)(fig. 5). Debe diferenciarse del
melanoma difuso del iris, ya que este no afecta el
endotelio.

El iris es una localizacién infrecuente de alo-
jamiento para cuerpo extrafios intraoculares. Un
tercio suelen ser de origen metélico y la mayoria

Tabla 3. Clasificacién de lesiones no neoplasicas
de iris (4)

DIAGNOSTICO

Sindrome ICE (25%)

Atrofia de Iris (21%)

Cuerpo extrafio (10%)

Coloboma (10%)

Heterocromia congénita (10%)

Dispersion pigmento (6%)

Iris despigmentado (3%)

Ectropion congénito de iris (3%)

Sindrome de nevus iris (3%)

Granuloma de iris (7%)

Iridodiélisis (2%)

Iridosquisis (2%)

Otras (2%)

Fig. 5: A. Nevus difuso de iris con deformacion pupi-
lar en una paciente con Sindrome de Cogan Reese con
glaucoma refractario a tratamiento tépico. B. Imagen de
BMU cortes horizontal y vertical. Muestra una hipereco-
genicidad del estroma del iris, sin invasién de la linea
de epitelio pigmentario y sin afectacién del cuerpo ciliar.

se situan en la superficie de iris (19) (fig. 6). Los
pacientes a menudo no recuerdan ningun trauma-
tismo anterior, a pesar de que el cuerpo extrafio
ha penetrado aparentemente en el globo ocular.
Si el melanoma es una consideracién diagndsti-
ca, la BMU o la tomografia computarizada seran
determinantes en revelar la naturaleza de la le-
sion (3).

Otras lesiones que pueden simular un melano-
ma de iris son la iridodidlisis, el granuloma, la hemo-
rragia atipica, la retenciéon de material del cristalino,
las alteraciones del iris por infecciones herpéticas y
el ectropién congénito de iris (3,5).



< b
Fig. 6: A. Cuerpo extrafo de apariencia metélica en cuadrante nasal inferior de iris en un paciente varén de 68 afios. B.
Imagen de BMU corte horizontal. Se visualiza pequefia linea hiperecogénica sobre el iris que muestra una sombra eco-
génica posterior.
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MENSAJES CLAVE A RECORDAR

Los tumores de iris son de composicién quistica en un 20% de los casos y sélida en un 80% aproximadamente.
Los tumores quisticos mas frecuentes son los quistes de epitelio pigmentario de iris (aproximadamente 85%).
Las lesiones simuladoras no melanociticas sélidas més frecuentes son la atrofia del iris, el sindrome ICE y la

metastasis.

Otras lesiones de iris menos frecuentes son el cuerpo extrafio, el coloboma, la heterocromia, el granuloma o

la iridodiélisis.

La AS-OCT y la BMU son pruebas complementarias de diagndstico en estos casos. La BMU permite alcanzar
iméagenes de hasta unos 4-5 mm de profundidad. La AS-OCT puede verse limitada por el epitelio pigmentario

del iris.
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