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NEVUS DE COROIDES
Definicién y Epidemiologia

Los nevus son neoplasias benignas de los me-
lanocitos de la coroides. Son el tumor intraocular
benigno més frecuente: se estima que hasta el 25%
de la poblacién de raza blanca presenta esta lesion,
no encontrandose diferencias entre sexos (1).

Patogenia

Los nevus de coroides son lesiones congénitas
procedentes de melanocitos de la cresta neural que
crecen lentamente durante la infancia y juventud.
Estdn compuestos por melanocitos poliédricos, fu-
siformes, dendriticos o balonizados, sin signos de
atipia, que afectan a todo el espesor de la coroides
preservando la coriocapilar (2).

Clinica

Los nevus de coroides se presentan como le-
siones bien delimitadas, redondeadas planas o
ligeramente elevadas de pigmentacién variable
(figs. 1A'y 1B) y son asintomaticos (2). Asientan
principalmente posteriormente al ecuador (sélo el
9% son anteriores) (3). Dependiendo del tamafio y
la localizacién, pueden afectar a los tejidos circun-
dantes asociando drusas y alteraciones del epitelio
pigmentario de la retina (EPR) sobre la lesién. Con
menor frecuencia pueden presentar desprendi-
mientos serosos localizados del EPR suprayacente
o de la retina neurosensorial. La mayoria de los ne-
vus permanecen estables durante largos periodos
de tiempo, pero son considerados como un factor
de riesgo de desarrollo de melanoma (3).
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Fig. 1: A. Retinografia de un nevus coroideo pigmenta-
do, redondeado y bien delimitado al final de las arcadas
vasculares temporales. B. OCT: Noétese el borramiento
de los vasos coroideos en la zona del nevus y la sombra
posterior caracteristica de estas lesiones.

Lesiones melanociticas coroideas sospechosas:
factores de riesgo de transformacién
en melanoma

No existe consenso a la hora de trazar el limite
que separa las lesiones melandticas coroideas be-
nignas de las malignas (4,5). Se consideran nevus
las lesiones de menos de un milimetro de altura
y cinco de base, y melanomas pequefios aquellas
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que tienen mas de 2,5 milimetros de altura y diez
de base (6).Las lesiones que se encuentran entre
un milimetro y tres de altura, y entre cinco y diez
milimetros de base, son consideradas lesiones sos-
pechosas (4). Estos tumores son denominados en
la literatura como nevus sospechosos (5), supuestos
melanomas pequefos (4) u otras denominaciones.

Estd demostrado que los nevus pueden trans-
formarse en melanomas (7) y que, ademas, las le-
siones melanociticas sospechosas, tienen potencial
metastasico (mayor del 3% en algunas series pu-
blicadas)(8). El crecimiento de estas lesiones es el
principal signo de transformacién maligna.

En un intento por definir y tratar las lesiones
sospechosas antes de que crezcan, Shields y cols,
han analizado y descrito una serie de factores, en
sucesivos trabajos, que estudian la presencia de
una serie de caracteristicas de estos tumores y su
relacién con la transformacién maligna. En su Ulti-
ma actualizacion (2019)(9) se observa relacién esta-
disticamente significativa entre las seis caracteris-
ticas objetivas que se presentan en la tabla 1. En
ella ademas se presenta la relacién de cada una de
ellas con la regla nemotécnica «To find small ocular
melanoma doing imaging», el método diagndstico
con el que comprobar su existencia y el riesgo que
cada una de ellas conlleva de crecimiento a los cin-
co afios estimado mediante el método de Kaplan
Meier. Nétese que la presencia de pigmento na-
ranja es el factor que mas se relaciona con el creci-
miento (figs. 2, 3, 4A, 4B, 5y 6).

Estos factores ademés son sumativos, de forma
que, en la tabla 2, se puede observar cémo su aso-
ciacién aumenta el riesgo de transformacion.

Otros factores que en el pasado se emplearon
por el grupo de Shields para estimar el riesgo de
transformacién son la ausencia de halo atréfico

alrededor del tumor, la ausencia de drusas en su
superficie y la cercania a la papila (menor o igual a
3 mm)(10).

Damato y cols. han descrito otro sistema de de-
teccidn de signos de alarma en los nevus coroideos
denominado «MOLES» por el acrénimo de las ca-
racteristicas que recoge (11):

- Forma de champifién (Mushroom shape).
Pigmento naranja (Orange pigment).
Gran tamafio (Large size).

- Crecimiento (Enlargement).

- Fluido subretiniano (FSR) (Subretinal fluid).

Cada una de estas caracteristicas se puntta con
0 puntos si la caracteristica estd ausente, 1 punto
si la caracteristica no es descartable y 2 puntos si
la caracteristica estad presente. De esta manera las
lesiones se categorizan como: nevus comun, nevus
de bajo riesgo, nevus de alto riesgo y probable
melanoma. Segun la categoria se indica la moni-

Fig. 2: Ecografia de un nevus coroideo que mide mas de
2 mm de altura.

Tabla 1. Factores de riesgo de transformacién maligna de las lesiones melanociticas coroideas sospechosas (9)

% de crecimiento a 5 afios

Nemotecnia Factor Método diagnéstico (Kaplan-Meier)
To Thickness >2 mm (Altura) Ecografia 26%
Find Fluid subretinal (FSR) OCT 27%
Small Symptoms (AV <0,4) Optotipo Snellen 9%
Ocular Orange pigment (Pigmento naranja) Autofluorescencia 37%
Melanoma Melanoma hollow (Vacio ecogénico) Ecografia 23%
Doing IMaging DlaMeter >5 mm (Didmetro) Retinografia 12%




Fig. 3: OCT de un nevus coroideo que asocia fluido
subretiniano.

Fig. 4: A. Retinografia de un nevus coroideo que presen-
ta pigmento naranja en la superficie B. Autofluorescencia
donde se observa la presencia de pigmento naranja (hi-
perfluorescente) en su superficie.

torizacién con retinografia cada 1 o 2 afios o bien
se refiere de manera no urgente o urgente al oftal-
mologo especializado. Este sistema estd pensado
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Fig. 5: Ecografia de un nevus coroideo donde se observa
la presencia de vacio ecogénico.

Fig. 6: Retinografia de un nevus coroideo de mas de 5
mm de base con abundantes drusas en superficie.

principalmente para el cribado por parte de opto-
metristas en Reino Unido.

Algunos nevus coroideos, especialmente los si-
tuados en el polo posterior pueden asociar mem-
branas neovasculares coroideas, sin que la pre-
sencia de éstas se haya relacionado con un mayor
riesgo de transformacién maligna (12).
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Tabla 2. Riesgo acumulado de trasnformacién en
melanoma coroideo en funcién de la acumulacién
de factores de riesgo presentes (9)

N° de Factores % de ?Ir(:g:::th:i:r)s sl
0 1%
1 1%
2 22%
3 34%
4 51%
5 55%
6 _
Diagnéstico

Para el diagndstico y seguimiento de los nevus
coroideos, hoy en dia, es fundamental el uso de
pruebas complementarias; la simple oftalmoscopia
no es suficiente.

- Retinografia: su uso es fundamental para do-
cumentar la presencia del tumor en el momento
del diagnéstico y poder comparar a lo largo del
tiempo sus caracteristicas. Los modernos sistemas
de campo amplio permiten fotografiar correcta-
mente estas lesiones, aunque no se localicen en
polo posterior, e incluso permiten la superposicion
de imagenes sucesivas facilitando la deteccién de
la variacién de la base tumoral.

- Autofluorescencia: permite detectar con gran
eficacia la presencia de pigmento naranja, incluso
antes de que sea manifiesto en la retinografia. Per-
mite también detectar la presencia de FSR.

- Ecografia: fundamental para medir la altura
de estas tumoraciones y observar la presencia de
vacio ecogénico. Las sondas de 20 MHz proporcio-
nan mejor resolucién.

- Tomografia de coherencia éptica (OCT): per-
mite detectar cantidades minimas de FSR asociadas
a la lesion. Ademas, existen alteraciones de la retina
y el EPR que se han puesto en relacién con la exis-
tencia de un nevus subyacente. La presencia de FSR,
depésito de lipofuscina o fotorreceptores «shaggy»
son caracteristicas de lesiones que se estan transfor-
mando (1). Existe controversia sobre su utilidad para
medir la altura del tumor puesto que la sombra que
produce la melanina no permite discriminar clara-
mente el borde posterior de la tumoracién (13).

Diagnostico diferencial

El diagnéstico diferencial de los nevus coroi-
deos se establece con otras lesiones pigmentadas
que podemos encontrar en el fondo de ojo. Entre
las més frecuentes se encuentran:

- Pecas coroideas: Son hiperpigmentaciones
coroideas formadas por acimulos de melanocitos
de menor tamafio que los nevus (habitualmete un
didmetro papilar o menos. No engrosan la coroides
y no son detectables en la ecografia (fig. 7).

- Hipertrofia congénita del epitelio pigmen-
tado de la retina: se trata de lesiones de bordes
muy bien marcados y de aspecto festoneado, muy
oscuras y que presentan zonas de atrofia (lagunas)
en su superficie. Son planas y suelen asentar en pe-
riferia. (fig. 8).

- Melanocitoma de la coroides: son tumores
muy oscuros, casi negros y de muy baja incidencia.

- Adenoma y adenocarcinoma del EPR: Son
tumores de muy baja incidencia que pueden con-
fundirse con los nevus de coroides.

- Hamartoma combinado de la retina y el EPR
y el Hamartoma congénito simple del EPR: Son
lesiones muy oscuras, pequefias y que tienden a la
calcificacién (fig. Ay 9B).

Tratamiento y seguimiento

El seguimiento de los nevus coroideos va a de-
pender de la cantidad de signos de actividad que

Fig. 7: Retinografia donde se observan multiples «Frec-
kles» o pecas coroideas: pigmentaciones coroideas, pla-
nas de menos de un didmetro papilar.




Tumores melanociticos coroideos benignos: nevus y melanocitoma

[ Nevus coroideo sospechoso ]

¢Crecimiento?

Factores de riesgo

3 } > I Tratamiento I

Fig. 10: Algoritmo de decision terapéutica para el mane-
jo de los nevus coroideos sospechosos.
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Fig. 8: Retinografia de una hipertrofia congénita del epi-
telio pigmentario de la retina (HCEPR): lesién pigmenta-
da de bordes bien delimitados, festoneados.

presenten. Las lesiones que no presentan ningu-
no de estos signos pueden ser vigiladas de forma
bianual. Las lesiones sospechosas deben ser mo-
nitorizadas cada 3 o 6 meses dependiendo de los
factores de riesgo que se observen; la simple exis-
tencia de pigmento naranja debe hacernos adop-

tar una actitud mas vigilante al igual que la asocia-
cién de varios factores de riesgo. En la figura 10 se
muestra nuestro algoritmo de decision; de forma
general, la presencia de tres o mas factores de ries-
go o la deteccién de crecimiento tumoral (figs. 11A
y 11B) deben hacernos sospechar la transformacion
en melanoma y hacen necesario el tratamiento de
la lesién (1,14).

En nuestro medio el tratamiento de eleccién es
la braquiterapia con '®Ru o '%|. La termoterapia
transpupilar no se considera un tratamiento ade-
cuado debido al elevado indice de recidivas (con el
consiguiente empeoramiento del prondstico vital
del paciente) que presenta (15).

Fig. 9: A. Retinografia de un hamartoma combinado
de la retina y el EPR: lesién oscura, pequefa bien de-
limitada. B. OCT de la misma lesién en la que se ob-
serva hiperreflectividad con bloqueo de la sefial por la
pigmentacion.
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Fig. 11: Retinografia de un nevus coroideo sospechoso (A) en observacién en la que se documenta crecimiento a lo largo

del seguimiento (B).

Actualmente se encuentra en fase de estudio
un nuevo tratamiento con nanoparticulas (AU-011)

que podria tener indicacién en el tratamiento de
estas lesiones en el futuro (16).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

decision de tratar.

to de estas lesiones.

MELANOCITOMA
Definicién epidemiologia y patogenia

El melanocitoma del tracto uveal (nevus hiper-
pigmentado magnocelular) es una lesién congénita
originada por melanocitos de la cresta neural. Es
una variante de nevus melanocitico descrita por
primera vez en el nervio éptico por Zimmerman y
Garron en 1962 pero que puede aparecer en iris,
cuerpo ciliar o coroides. Estd compuesto por cé-
lulas grandes poliédricas muy pigmentadas con
citoplasma abundante y nucleo uniforme (17). Es
un tumor raro de incidencia desconocida y supone
el 0,6% de todos los tumores intraoculares (18). Se
ha demostrado una ligera predileccién de género
femenino y puede ser diagnosticado a cualquier
edad siendo mas frecuente su diagndstico en la
cuarta y quinta década de la vida (19,20).

Los nevus de coroides son el tumor intraocular benigno mas frecuente en el adulto.
La frontera que separa los nevus grandes de los melanomas pequefios es muy difusa.
Existen una serie de factores de riesgo que nos pueden ayudar a hacer el diagnéstico diferencial y apoyar la

Es fundamental disponer de retinografia, ecografia, autofluorescencia y OCT para el diagndstico y seguimien-

Los melanocitomas de iris y cuerpo ciliar se descri-
ben en los capitulos correspondientes por lo que este
tema se centrard en los de nervio 6ptico y coroides.

Clinica

El melanocitoma de nervio éptico se localiza ti-
picamente en la papila y en la porcién anterior del
nervio optico. Generalmente son asintomaticos,
pero debido a compresién del nervio 6ptico pue-
den producir alteraciones de la dindmica pupilar y
defectos en el campo visual. Oftalmoscépicamente
se presentan como una masa pigmentada muy os-
cura que se extiende desde la papila a la coroides
y retina adyacente, siendo mas comun la localiza-
cién en el cuadrante temporal inferior (fig. 12). El
componente retiniano aparece mas oscuro que el




Fig. 12: Retinografia de un melanocitoma de nervio 6pti-
co de aspecto tipico: masa pigmentada muy oscura que
afecta papila, retina y coroides, de bordes espiculados.
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coroideo y con bordes espiculados debido a la ex-
tension a la capa de fibras del nervio dptico. Pue-
den asociar edema de papila y/o de retina, fluido
subretininano, hemorragias focales, siembra vitrea
(debida a necrosis) y oclusién venosa, complicacio-
nes que producen sintomatologia visual (20).

El aspecto clinico de los melanocitomas de
coroides puede ser muy similar al de un nevus
de coroides o un melanoma pequefio. La mayoria
son de forma nodular o en cipula muy pigmen-
tados, de coloracién oscura-negruzca. En algunos
casos la aparicién de pigmento naranja y/o fluido
subretiniano, incluso ruptura de la membrana de
Bruch hace mas dificil el diagndstico diferencial
con melanoma, por lo que es probable que al-
gunos melanocitomas sean seguidos o tratados
como nevus o melanomas. También pueden apa-
recer melanocitomas difusos, similares al engro-
samiento uveal en pacientes con melanocitosis
ocular (19).

. s . o : LR |
Fig. 13: A. Retinografia de melanocitoma de nervio éptico que afecta papila, coroides y retina adyacente ocultando los
vasos de la retina, de bordes espiculados. B. Ecografia: lesion nodular hiperecogénica adyacente y supradyacente a papi-
la. C. Autofluorescencia: muestra la hipofluorescencia de la lesién. D. Resonancia magnética mostrando el melanocitoma
hiperintenso en secuencia T1.
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Tipicamente permanecen estables durante afos,
pero pueden crecer muy lentamente, aparecer focos
necrdticos, neuropatia ptica isquémica u oclusio-
nes vasculares y sufrir una transformacién maligna en
1-2% de los casos a lo largo de la vida. El crecimiento
moderado no implica necesariamente malignizacién,
pero un crecimiento marcado y répido se considera
signo de transformacién en melanoma (19,20).

Diagnéstico

Se realiza principalmente mediante oftalmosco-
pia, si la lesion muestra las caracteristicas clinicas
descritas (fig. 13A). La angiografia con fluoresceina
muestra lesiones hipofluorescentes a lo largo de
todo el angiograma debido a su densa pigmenta-
cién. La ecografia suele mostrar caracteristicas muy
similares al nevus o al melanoma con baja reflecti-
vidad interna (fig. 13B). En la autofluorescencia se
muestran como lesiones hipofluorescentes bien de-
limitadas (fig. 13C). En la OCT se presentan como
elevaciones nodulares con una densa sombra pos-
terior y areas de hiperreflectividad irregular suprad-
yacentes. La Resonancia Magnética puede ser de
ayuda para valorar la extensién retrolaminar de los
melanocitomas de nervio dptico (fig. 13D) (19,20).

Diagnéstico diferencial

Incluye el adenoma y adenocarcinoma del EPR,
el nevus de coroides y el melanoma.

Tratamiento y seguimiento

El tratamiento del melanocitoma es idéntico
al de un nevus: observacién cada 6-12 meses con
retinografia y ecografia si la lesién estad elevada.
Si se documenta crecimiento debe tratarse como
sospecha de transformacién en melanoma: para
las lesiones pequefias y circunscritas generalmen-
te con braquiterapia. En los melanocitomas de
nervio éptico en caso de crecimiento progresivo y
marcado, asociado a perdida visual, sugestivo de
malignizacién, se debe considerar la enucleacion
(fig. 14) (19,20).

Fig. 14: Melanocitoma que invade toda la apila y con-
diciona pérdida grave de la funcién visual.

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

1-2% sufren transformacién maligna.

BILBIOGRAFIA

1. Chien JL, Sioufi K, Surakiatchanukul T, Shields JA, Shields
CL. Choroidal nevus: a review of prevalence, features,
genetics, risks, and outcomes. Curr Opin Ophthalmol.
2017 May; 28(3): 228-237.

2. Solomao DR, Eagle RC Jr, Grossniklaus HE, Kiveld TT,
Wilson M. Choroidal and ciliary body naevi. En: Gross-

Los melanocitomas son tumores muy raros cuya incidencia es desconocida.
Pueden crecer muy lentamente a lo largo de la vida.

El diagnéstico diferencial con los nevus y los melanomas es muy dificil.
Su manejo es muy similar al de los nevus de la coroides.

niklaus HE, Charles GE, Kiveld TT. WHO classification of
Tumors of the eye. Lyon: IARC; 2018. p. 90-92

3. Shields CL, Furuta M, Mashayekhi A, et al. Clinical spectrum
of choroidal nevi based on age at presentation in 3422
consecutive eyes. Ophthalmology 2008; 115: 546-552

4. Augsburger JJ. Is observation really appropriate for small
choroidal melanomas. Transactions of the American Oph-
thalmological Society. 1993;91: 147-68; discussion 169-75.




10.

. Anon. Factors predictive of growth and treatment of

small choroidal melanoma: COMS Report No. 5. The
Collaborative Ocular Melanoma Study Group. Archives
of ophthalmology. 1997; 115(12): 1537-44.

. Anon. Mortality in patients with small choroidal melano-

ma. COMS report no. 4. The Collaborative Ocular Me-
lanoma Study Group. Archives of ophthalmology. 1997;
115(7): 886-93.

. Shields CL, Dalvin LA, Yu MD, Ancona-Lezama D, Di Ni-

cola M, Williams BK, Lucio-Alvarez JA, Ang SM, Maloney
SM, Welch RJ, Shields JA. Choroidal nevus transforma-
tion into melanoma per millimeter increment in thickness
using multimodal imaging in 2355 cases: The 2019 Wen-
dell L. Hughes Lecture. Retina. 2019 Oct; 39(10): 1852-
1860.

. Shields CL, Sioufi K, Srinivasan A, Di Nicola M, Masoo-

mian B, Barna LE, Bekerman VP, Say EAT, Mashayekhi
A, Emrich J, Komarnicky L, Shields JA. Visual Outcome
and Millimeter Incremental Risk of Metastasis in 1780
Patients With Small Choroidal Melanoma Managed by
Plague Radiotherapy. JAMA Ophthalmol. 2018 Dec 1;
136(12): 1325-1333.

. Shields CL, Dalvin LA, Ancona-Lezama D, Yu MD, Di Ni-

cola M, Williams BK Jr, Lucio-Alvarez JA, Ang SM, Ma-
loney S, Welch RJ, Shields JA. Choroidal nevus imaging
features in 3,806 cases and risk factors for transformation
into melanoma in 2,355 cases: the 2020 Taylor R. Smith
and Victor T. Curtin Lecture. Retina. 2019 Oct; 39(10):
1840-1851.

Shields CL, Furuta M, Berman EL, Zahler JD, Hoberman
DM, Dinh DH, Mashayekhi A, Shields JA. Choroidal
nevus transformation into melanoma: analysis of 2514
consecutive cases. Arch Ophthalmol. 2009 Aug; 127(8):
981-7.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

19.

20.

4.5

. Damato BE. Can the MOLES acronym and scoring sys-

tem improve the management of patients with melano-
cytic choroidal tumours? Eye (Lond). 2022 Jun 28:1-7.
Zografos L, Mantel |, Schalenbourg A. Subretinal choroi-
dal neovascularization associated with choroidal nevus.
Eur J Ophthalmol. 2004 Mar-Apr; 14(2): 123-31.
Baradad-Jurjo MC, Lorenzo D, Vigués-Jorba L, Caminal
JM. Measurement of small melanocytic choroidal le-
sions: Ultrasound versus swept-source optical coheren-
ce tomography. Clin Exp Ophthalmol. 2021 Dec; 49(9):
1118-1121.

Clinical Practice Guidelines in Oncology. Melanoma:
Uveal. Version 2,2022 National Comprehensive Cancer
Network; 2022. https://www.nccn.org/guidelines/guide-
lines-detail?category=1&id=1488

Singh AD, Kivela T, Seregard S, Robertson D, Bena JF.
Primary transpupillary thermotherapy of «small» choroi-
dal melanoma: is it safe? Br J Ophthalmol. 2008 Jun;
92(6): 727-8.

Shields CL, Lim LS, Dalvin LA, Shields JA. Small choroi-
dal melanoma: detection with multimodal imaging and
management with plaque radiotherapy or AU-011 na-
noparticle therapy. Curr Opin Ophthalmol. 2019 May;
30(3): 206-214.

Zimmerman LE, Garron LK. Melanocytoma of the optic
disc. Int Ophthalmol Clin 1962; 2: 431-440.

Howard GM, Forrest AW. Incidence and location of me-
lanocytomas. Arch Ophthalmol 1967; 77: 61-66

Shields JA, Shields CL, Eagle RC. Melanocytoma (Hyper-
pigmented magnocellular nevus) of the uveal tract. Reti-
na 2007; 27: 730-739

Shields JA, Demirci H, Mashayekhi A, Eagle RC, Shields
CL. Melanocytoma of the optic disk: A review. Indian J
Ophthalmol 2019; 67: 1949-1958



