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3. Tumores oftalmologicos.
Actuacion frente a ellos
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RESUMEN

Los tumores oculares pueden aparecer en los parpados, en
el ojo (la conjuntiva, la coroides o la retina) y en la 6rbita
(cavidad que aloja el globo ocular). Dada su delicada locali-
zacién es necesario un diagnoéstico y tratamiento precoces.

Algunos tumores son congénitos, como el 50% de los re-
tinoblastomas (1), que se transmiten de una generacién a
otray afectan a 1 de cada 15.000 nacidos.

Otros, como los tumores de parpado estan directamente
relacionados a la exposicion solar excesiva. En otros casos,
como el melanoma o algunos tumores de érbita, no tienen
factores de riesgo especificos. Algunos pueden venir aso-
ciados a un sindrome o bien pueden ser secundarios propa-
gados desde territorios adyacentes o debidos a un proceso
de metastasis.

El tiempo puede ser crucial para salvar la vision, el ojo, e
incluso al propio paciente en los casos mas graves.

Palabras clave: Tumores, oculares, parpados, retinoblasto-
mas, melanoma, 6rbita, diagnéstico, tratamiento.

ABSTRACT

Ocular tumors may appear on the eyelids, in the eye (conjunc-
tiva, choroid or retina) and in the orbit (cavity that houses the
eyeball). Given its delicate location, early diagnosis and treat-
ment are necessary.

Some tumors are congenital, such as 50% of retinoblastomas
(1), which are transmitted from one generation to another and
affect 1 in 15,000 births. Others, such as eyelid tumors are di-
rectly related to excessive sun exposure. In other cases, such as
melanoma or some orbital tumors, they have no specific risk
factors. Some may be associated with a syndrome or may be
secondary to spreading from adjacent territories or due to me-
tastasis.
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Time can be crucial to saving vision, the eye, and even the
patient himself in the most severe cases.

Keywords: Tumors, eyes, eyelids, retinoblastomas, melano-
ma, orbit, diagnosis, treatment.

INTRODUCCION

(8) (12) Se trataran aqui los principales tumores oftalmicos
malignos, métodos de actuacion y tratamientos frente a
ellos. Se describiran los tumores de la zona externa del ojo
y también los situados en la zona interna de éste, profun-
dizando en aquellos de mayor incidencia y repercusién en
la poblacién.

Carcinoma basocelular, retinoblastoma, melanoma de
Uvea; iris, cuerpo ciliar y coroideo, linfoma.

El melanoma de la Uvea puede producir metastasis, la ma-
yoria de las veces en el higado. Todos los canceres pueden
producir metdstasis en la coroides, pero los méas frecuen-
tes son los de mama y pulmon.

En la retina, el retinoblastoma se observa sobre todo en
el lactante y la primera infancia. El diagnéstico precoz es
fundamental para la conservacion ocular: por tanto, en
caso de estrabismo o lecucocoria debe indicarse una va-
loracion oftalmolégica completa.

Los tumores malignos de la conjuntiva o de los parpados,
pueden producir metastasis, inicialmente en las areas
ganglionares, nevus y melanomas, papilomas y carcino-
mas in situ e invasivos y linfomas.

Los tumores palpebrales malignos mas frecuentes son el
carcinoma basocelular, el carcinoma espinocelular, el car-
cinoma sebdceo, el carcinoma de células de Merckel y el
melanoma.

En la 6rbita, los tumores difieren en el adulto y en el nifio.

En todos los casos, hay que distinguir los procesos tumo-
rales de los seudotumores inflamatorios.

Clasificacion

(3) Existen diferentes tipos de tumores y pueden aparecer
en las diferentes partes del ojo. Se va a hacer una clasi-
ficacion que diferencia la zona externa del ojo y la zona
interna de tal manera que la clasificacién quedaria de la
siguiente forma:

Zona Externa; los pdrpados y conjuntiva

(3) (9) Dentro de los anexos oculares una de las patologias
que encontramos con mayor frecuencia son los tumores
de parpado y conjuntiva. Desde el punto de vista clinico
muchas de las lesiones neoplasicas y pseudoneoplasicas
del parpado y la conjuntiva son confundibles, por lo que
se hace necesario realizar un examen anatomopatolégico
para el diagnéstico y tratamiento correcto.



La gran variedad de tumores que se dan en los pérpados,
reflejan la diversidad de tejidos que éstos presentan. Se
pueden desarrollar tumores benignos, precancerosos y ma-
lignos que son clinica e histolégicamente semejantes a los
de la piel de la cara. Su incidencia varia en las distintas par-
tes del mundoy en las diversas razas. Los tumores benignos
son muy frecuentes y aumenta su frecuencia con la edad. Su
exéresis generalmente se practica por motivos cosméticos
pues es usual que sean asintomaticos, a menos que se si-
tlen en el borde libre palpebral o en la unién mucocutanea.

La conjuntiva, al igual que el resto de las mucosas del or-
ganismo humano, es una capa de revestimiento lisa y de
cada uno de sus componentes histologicos pueden surgir
tumores benignos y malignos. Algunos son mas frecuentes
que otros y su apariciéon puede estar estimulada, entre otros
factores, por el ambiente, en especial los rayos ultravioletas.

Casi todos estos tumores se pueden diagnosticar desde su
inicio puesto que son visibles. El retraso en el diagndstico
de los tumores malignos, hace que la cirugia curativa sea
mas dificil y pueda llevar a la pérdida de la funcién visual e
incluso del globo ocular.

5.1.1.a (9)(20)Palpebrales: (Enumeracién)

Carcinoma Basocelular.

- Carcinoma de células basales; nodular, ulcerativo, esclero-
sante.

« Carcinoma de células escamosas.
« Carcinoma de células sebdceas
+ Melanoma maligno
« Sarcoma de Kaposi
« Lesiones pigmentadas:
- Lentigo maligno

- Melanoma maligno

5.1.1.b Conjuntiva: (8) Los tumores de la conjuntiva son bas-
tante infrecuentes y pueden plantear problemas de diag-
nostico. La diferenciacion clinica entre afecciones benignas
y neoplasicas, puede resultar dificil realizando un simple
examen. Para determinar la evolucién de las lesiones, pue-
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de ser util realizar observaciones repetidas durante un
periodo de tiempo suficiente para poder realizar un buen
diagnostico. En muchos casos sera necesario realizar una
biopsia.

Epitelioma intraepitelial, también conocido como enfer-
medad de Bowen o carcinoma in situ. Es una enfermedad
premaligna, infrecuente y unilateral, que aparece en indi-
viduos ancianos y de piel clara.

- Carcinoma de células escamosas
« Tumores pigmentados
- Lentigo maligno

- Melanoma maligno.

5.1.1.c. Cérnea y Esclera En la cérnea, al ser un tejido avas-
cular, es infrecuente la patologia tumoral. Son excepcio-
nales los tumores secundarios. Normalmente suelen ser
primarios y de naturaleza epitelial. Las formas suelen ser
Unicas con implantacién amplia en la base y vegetantes.

5.1.2. Zona interna; Los tumores intraoculares

5.1.2.a El melanoma es el tumor ocular primario mas co-
mun en el adulto. El melanoma de localizacién coroidea
es el mas frecuente, pero puede aparecer también en la
conjuntiva y en otros tejidos intraoculares. (Se profundi-
zara mas adelante)

5.1.2.b (1) (2) (15) El retinoblastoma es el tumor ocular
maligno més comun en la infancia. Es muy agresivo y por
ello, es importante diagnosticarlo y tratarlo temprana-
mente. Suele producirse generalmente antes de la edad
de 5 anos y puede ser unilateral o bilateral. Cerca del 60%
de los pacientes, tienen RB unilateral, con una edad media
al diagnéstico de 24 meses, y aproximadamente el 40%,
tienen RB bilateral, con una edad media al diagnéstico de
15 meses.

Se produce una mutacion en el gen RB1 (en el cromoso-
ma 13) en una célula de la retina en crecimiento, por lo
que crece sin control y se convierte en céncer. En algunas
ocasiones se desarrolla en un nifo sin antecedentes fami-
liares, aunque en otras ocasiones la mutacion se encuen-
tra presente en varios miembros de la familia: en este caso
hay un 50% de posibilidades de que los hijos de la perso-
na afectada tengan también la mutacién y alto riesgo de
desarrollar un retinoblastoma.

Se necesitan dos mutaciones para destruir el gen RB1 y
causar el crecimiento descontrolado de células. Cuando
el Retinoblastoma es hereditario, la primera mutacién se
hereda de uno de los padres y la segunda se produce du-
rante el desarrollo de la retina.

Cuando el Retinoblastoma es esporadico (60% de los ca-
s0s), ambas mutaciones se producen durante el desarro-
llo de la retina.

El gen RB1 es un gen autosémico dominante, por lo que
ambos sexos se ven igual afectados y en cada embarazo
existe un 50% de posibilidades de que uno de los padres
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transmita el gen a su hijo. Cuando el hijo hereda el gen, hay
entre un 75y un 90% de posibilidades de que se produzca
una segunda mutacién; es posible que un nifio que herede
la mutacion no experimente la segunda y nunca desarro-
lle el retinoblastoma (pero si puede transmitir el gen a sus
descendientes, de forma que sus hijos pueden sufrir la en-
fermedad).

Si uno de los progenitores tiene un Retinoblastoma unila-
teral, entre el 7% al 15% de sus descendientes tendran Reti-
noblastoma (en el 80% aproximadamente de los casos, serd
bilateral).

La mayoria de los Retinoblastomas que se dan en un solo
0jo, no son hereditarios y si se da en ambos ojos, siempre
es hereditario.

Muchos padres observan las primeras sefales de retino-
blastoma después de advertir que las pupilas de su hijo,
se ven blancas ante una fuente de luz potente. También se
advierte el efecto en fotografias, debido a que la pupila es
translucida y por tanto, es posible observar los tumores en
la retina a través de la pupila.

A pesar de que la mayoria de los nifios que desarrollan reti-
noblastoma nacen con la afeccion, sélo a pocos se la diag-
nostican al nacer.

Para diagnosticar el Retinoblastoma se realizan las siguien-
tes pruebas:

« Examen del ojo con dilatacién de la pupila.

« Tomografia Computerizada (TC) de la cabeza para ver el
tamano del tumor y su posible diseminacién. El TC utiliza
una combinacién de rayos X y tecnologia computerizada
para obtener imagenes de cortes transversales del cuerpo.

« Ultrasonido del ojo.

Si existen antecedentes familiares se pueden realizar exa-
menes oculares en muchas de las etapas del desarrollo del
nifo para determinar la presencia de un tumor.

Una vez que se ha detectado el retinoblastoma, es necesa-
rio realizar otras pruebas para determinar su tamafo y com-
probar si se ha diseminado a otras partes del cuerpo.

El volumen del tumor intraocular, se calcula por medio de
orbitales y andlisis o a través de una Tomografia computeri-
zada (CT). (Ver la imagen de abajo).
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(19)

5.1.2.c (8) El hemangioma de coroides es un tumor benigno
(sin riesgo de metastasis) pero se desarrolla de forma muy
rapida y agresiva suponiendo un riesgo para la visién al
amenazar el nervio éptico (transmisor de las imagenes de
la retina al cerebro) y la macula (zona central de la retina
que permite la vision del detalle).

Los tumores orbitarios son poco frecuentes y su manifes-
tacion mas comun es la aparicion de exoftalmos unilatera-
les de evolucidn lenta y progresiva (excepto determinados
tumores que pueden ser bilaterales). Son muy variados y
algunos pueden revestir gravedad.

5.1.2.d Uvea: (3) (8)(12)

. Linfoma intraocular (Sarcoma de células reticulares)

A diferencia de otros linfomas sistémicos que general-
mente afectan la retina y el iris, el linfoma intraocular pri-
mario (LIOP) afecta a la retina, al vitreo y al nervio éptico.
En un ochenta por ciento de los casos, los dos ojos son
afectados. Muchas personas con LIOP desarrollan linfoma
dentro de la parte del encéfalo.

Los dos tipos principales de linfoma son la Enfermedad de
Hodgkin y el Linfoma no Hodgkin. Un linfoma intraocular
primario es casi siempre un linfoma no Hodgkin de células
B. La mayoria de las personas con linfoma intraocular pri-
mario son de edad avanzada o tienen una enfermedad del
sistema inmunolégico como el SIDA (Sindrome de inmu-
nodeficiencia adquirida). El linfoma intraocular primario,
se da a menudo con linfoma del cerebro, llamado linfoma
primario del sistema nervioso central (LPSNC).



« Melanoma uveal; anterior y posterior. (Se explica poste-
riormente en el apartado de Melanoma)

5.1.2.e Retina

Tumores retinianos malignos: retinoblastoma, ya explicado
anteriormente.

5.1.3. Otros tumores: Melanoma

Hay tumores que son especificos de una zona y otros en
cambio, pueden darse en diferentes estructuras. Es el caso
del melanoma.

El melanoma es un tipo de cdncer muy agresivo que se pue-
de diseminar rapidamente. Normalmente es un tipo de can-
cer de piel.

El melanoma del ojo puede afectar a diferentes partes,
como:

+ La coroides

« El cuerpo ciliar
+ La conjuntiva
- El parpado

« Eliris

- La 6rbita

La capa de la coroides es la localizacion mds probable del
melanoma en el ojo. El cdncer puede estar Unicamente en
el ojo, o puede diseminarse (hacer metastasis) a otro lugar
del cuerpo, con mayor frecuencia, el higado. El melanoma
también puede comenzar sobre la piel u otros érganos del
cuerpo y diseminarse al ojo.

Aunque el melanoma es el tipo de tumor ocular mas comun
en adultos, es bastante raro el melanoma que comienza en
el ojo.

Se ha escogido el melanoma uveal como ejemplo de mela-
noma ocular por su repercusion.

Los melanomas y los nevus del tracto uveal se producen
con la misma frecuencia en ambos ojos. Algunas veces los
nevus son bilaterales mientras que los melanomas uveales
malignos bilaterales son extremadamente raros. Aunque
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normalmente el melanoma uveal se presenta como una
lesion solitaria, ocasionalmente se han observado mela-
nomas uveales multicéntricos en un ojo.

Los tumores melanociticos del tracto uveal se han clasi-
ficado en varios tipos citologicos. La clasificacion de los
nevus tiene poco significado clinico, sin embargo, la cla-
sificacion citolégica del melanoma uveal es un factor pro-
noéstico importante.

5.1.3.a Melanoma uveal anterior (lIris y Cuerpo Ciliar)

(8) El melanoma de iris es una tumoracién maligna que se
forma a partir de los melanocitos del estroma del iris. Con
frecuencia invade el cuerpo ciliar.

La mayoria de los autores sefialan una frecuencia de 0,03
a0,9% de una poblacién de 100.000 habitantes. Los nevus
y los melanomas malignos de iris son los tumores primi-
tivos mas frecuentes de iris representado del 49% al 72%
segun las distintas estadisticas. El melanoma de iris repre-
senta del 3 al 12% de los melanomas malignos uveales. Es
menos frecuente que el melanoma de coroides, en una
proporcién de 1/15.

Su localizacion es mas frecuente en los cuadrantes inferio-
res; el 40% de los melanomas afectan al angulo camerular
mientras que los nevus lo hacen en el 17% de los casos;
no tiene preferencia de sexo siendo mas frecuente en la
raza blanca y en iris claros; la edad media de aparicién es
de 35 afos, unos 10 anos antes que los melanomas de
Uvea posterior; tiene una capacidad metastasica baja y
estudios epidemioldgicos sugieren, la influencia de la luz
solar en su aparicién.

Con frecuencia, el melanoma de iris se origina a partir de
lesiones névicas benignas que en un momento determi-
nado inician el crecimiento.

5.1.3.b Melanoma Uveal posterior ( Coroides)
Epidemiologia

El melanoma de coroides es el tumor intraocular prima-
rio mas frecuente en adultos, constituyendo aproximada-
mente el 75% de los tumores intraoculares, y esta forma-
do por melanocitos uveales.

Estos tumores amenazan tanto la vision como la vida, con
una mortalidad a los 5 afos entre el 10% y el 30%, debi-
do a metastasis sistémicas, dependiendo del tamafo del
tumor.

La mayoria de los melanomas uveales posteriores se diag-
nostican en pacientes mayores de 50 aflos mientras que
los de iris se diagnostican en pacientes mas jovenes.

Los tumores melanociticos de coroides tienen una mayor
predisposicion a darse en blancos y parece tener una lige-
ra predileccién por los varones. Sin embargo, en el rango
de edad entre 20 y 39 afios existe una predileccion por las
mujeres.

Existen una serie de factores de riesgo locales y generales
que pueden predisponer a una persona al desarrollo de
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un melanoma uveal: nevus uveal, melanocitosis congénita,
sindrome de nevus displasico, neurofibromatosis, factores
genéticos, factores hormonales, inmunocompetencia, color
del iris. También se han implicado varios factores de riesgo
ambientales en la patogénesis del melanoma uveal, siendo
el mas importante la exposicién a la luz solar, de ahi que
las personas de piel clara y ojos claros son quienes resultan
mas afectadas.

5.2. Terapéutica de los tumores malignos
Quirargica:

(4) (5) (8) El principal objetivo del tratamiento quirdrgico
consiste en la extirpacion de todo el bloque tumoral con un
buen margen de seguridad, preservando la mayor cantidad
de tejido sano que nos permita la reconstruccién palpebral.
La cirugia mas radical se llevaria a cabo para los tumores ba-
socelulares grandes y para las lesiones mas agresivas como
el tumor espinocelular y el de glandulas sebdaceas. La sec-
cién estandar con cortes congelados permite el anélisis his-
toldgico de los bordes de la muestra, a fin de determinar si
estan libres de células tumorales. Asi, la técnica Mohs, des-
crita de forma pormenorizada posteriormente, utiliza cor-
tes congelados horizontales seriados que se codifican para
identificar la zona tumoral. Las técnicas de reconstruccién
dependeran del tamaino y de la zona extirpada.

Exenteracidn, enucleacion y evisceracion son las tres princi-
pales estrategias quirurgicas utilizadas para el tratamiento
de graves problemas oftalmoldgicos. De estos tres, la exen-
teracion es la opcion mas radical, siendo la evisceracion la
menor.

La evisceracion consiste en la retirada solamente de los
contenidos oculares, preservando la esclera o parte blan-
ca del ojo, la conjuntiva, los musculos que movilizan el ojo
y todos los demas contenidos de la érbita. Para reponer el
volumen extraido, se coloca un implante orbitario en la es-
clera. De esta manera, el implante adquiere el movimiento
que le imprimen los musculos. Una vez terminada la opera-
cion, se cierra la conjuntiva por encima de este implante y
se coloca una lente de material acrilico transparente deno-
minada “conformador”. Esta lente permite controlar la cica-
trizacion hasta que se complete.

La enucleacion es la extirpacion del globo ocular con pre-
servacion de los contenidos orbitarios: musculos, parpados,
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glandula lagrimal. Para reponer el volumen extraido se
necesita una proétesis que suele ser habitualmente una
esfera y que se introduce en el cono muscular. En este
proceso, al conservarse los musculos del ojo, la prétesis
también presenta movimiento coordinado con el otro ojo.

La exenteracion es la remocién de la totalidad del ojo,
las estructuras musculares asociadas, y de vez en cuando
parte del hueso orbital (el hueso que rodea la cuenca del
0jo). La exenteracion se utiliza solamente para las formas
mas avanzadas de cancer ocular, cuando otros métodos
de tratamiento para el cancer han fracasado.

Radioterapia:

(13) La radioterapia (también llamada terapia con rayos
X o irradiacién) es el uso de un tipo de energia (llamada
radiacién ionizante) que se utiliza para destruir las células
cancerosas y reducir el tamafio de los tumores. La radio-
terapia lesiona o destruye las células en el drea que recibe
tratamiento, al dafiar su material genético y hacer imposi-
ble que crezcan y se dividan. Aunque la radiacién dafa las
células cancerosas asi como las normales, muchas células
normales se recuperan de los efectos de la radiacién y fun-
cionan adecuadamente. El objetivo de la radioterapia es
destruir el mayor nimero posible de células cancerosas y
limitar el dano que sufre el tejido sano de las zonas limi-
trofes.

Hay distintos tipos de radiacion y modos distintos de ad-
ministrarla. Algunos tipos de radiacion pueden penetrar
mas profundamente en el cuerpo que otros. Ademas, se
puede controlar muy bien para tratar sélo un area peque-
Aa (una pulgada de tejido, por ejemplo) sin dafiar el tejido
u 6rganos de los alrededores. Otros tipos de radiacién son
mejores para tratar dreas mas grandes.



En algunos casos, el objeto de la radioterapia es la destruc-
cion completa de un tumor; en otros, reducir el tamano del
tumor y aliviar los sintomas. En cualquier caso, los médicos
planifican el tratamiento para limitar al maximo posible el
dafio del tejido sano.

Cerca de la mitad de los pacientes con cancer reciben algun
tipo de radioterapia. Se puede usar la radioterapia sola o
en combinacidén con otros tratamientos de cancer, como la
quimioterapia o la cirugia. En algunos casos, es posible que
el paciente reciba varios tipos de radioterapia.

Esta indicada en tumores basocelulares nodulares y ulcera-
tivos que no afectan al dngulo medial y que son de muy
pequeio tamafno. También, para aquellos enfermos que re-
chacen la cirugia.

Estd contraindicada en basocelulares que afectan al dngulo
medial, tumores que afecten al parpado superior y aquéllos
mas agresivos como el CB esclerosante, el CE y el tumor de
glandulas sebaceas. Los tumores tratados exclusivamente
con radioterapia recidivan con mayor frecuencia que los
tratados con cirugia.

Braquiterapia:

(4) (13) La braquiterapia, también llamada terapia de radi-
cacion interna, es un término que describe procedimientos
ampliamente variables con distintos niveles de capacidad
invasora. Es un tratamiento radioterapéutico, en el que los
isotopos radioactivos actuan dentro de los tejidos y cerca
de la zona a tratar. Utiliza un tipo de energia llamada radia-
cién ionizante, para anular a las células cancerosas y hacer
encoger los tumores.

La radioterapia externa (EBT) consiste en haces de rayos X
de alta energia, generados por una maquina, que son dirigi-
dos hacia el tumor desde fuera del cuerpo. La braquiterapia,
sin embargo, conlleva la colocacién de un material radioac-
tivo directamente en el lugar del tumor.

Esto permite al médico usar una dosis total mas alta, para
tratar a un drea mas pequefa, y en menor tiempo que con
el tratamiento de radioterapia externa, ya que la exposicion
a los tejidos sanos es mas reducida ya que solo afecta a una
zona muy localizada alrededor a las fuentes de radiacién.

Crioterapia:

Es un tratamiento mediante el cual se congela a -80°C el
tejido cancerigeno para atrofiar el tumor. Esta indicada so-
lamente en los CB superficiales y pequefios y en los siguien-
tes casos.

« Tumores de parpados
« Tumores de la conjuntiva

- Tumores vasculares periféricos de la retina

Quimioterapia:

(12) La quimioterapia es una de las modalidades terapéuti-
cas mas empleadas en el tratamiento del cancer, que englo-
ba una gran variedad de farmacos.
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Su objetivo es destruir las células que componen el tu-
mor, con el fin de lograr la reduccién de la enfermedad. A
los farmacos empleados en este tipo de tratamiento se les
denomina farmacos antineopldsicos o quimioterapicos.

Estos farmacos llegan practicamente a todos los tejidos
del organismo, y ahi es dénde ejercen su accién, tanto en
las células malignas como en las sanas. Debido a la accidn
de los medicamentos sobre estas ultimas, pueden apare-
cer una serie de sintomas, mas o menos intensos y gene-
ralmente transitorios, denominados efectos secundarios.

Normalmente, el proceso de divisiéon de las células sanas
estd estrictamente regulado por unos mecanismos llama-
dos de control, que le indican a la célula cudndo dividirse
o cuando permanecer estable.

Los tumores malignos se caracterizan por estar formados
por células alteradas, con mecanismos de regulacién alte-
rados, por lo que son capaces de multiplicarse descontro-
ladamente, invadir y afectar a érganos vecinos o a distan-
cia, lo que se denomina metastasis.

En general, la quimioterapia actua en la fase de divisién
de la célula tumoral impidiendo su multiplicacién, y des-
truyéndola. Con el tiempo, esto se traduce en una dismi-
nucion o desapariciéon del tumor maligno.

La finalidad de la quimioterapia puede variar en funcién
del tipo de tumor, de la fase en la que se encuentre dicho
tumor y el estado general del paciente. Puede clasificarse
segun su funcién:

Quimioterapia curativa que pretende curar la enferme-
dad, pudiéndose emplear como tratamiento Unico o aso-
ciado a otros. Un paciente se considera curado cuando
no existe evidencia de células tumorales durante mucho
tiempo.

Paliativa: con la quimioterapia se pretenden controlar los
sintomas producidos por el tumor. Su objetivo primordial
es mejorar la calidad de vida del enfermo y, si fuera posi-
ble, aumentar también su supervivencia.

Cada tipo de tumor maligno tiene una determinada sen-
sibilidad a farmacos citotoxicos o quimioterdpicos y una
determinada resistencia a otros. Sin embargo, es frecuen-
te que el mismo farmaco se pueda emplear en el trata-
miento de distintos tumores, variando las dosis o asocian-
dolo a otros farmacos distintos.

Para cada tipo de neoplasia, y dependiendo de la fase de
la enfermedad, se utilizan esquemas de tratamiento espe-
cificos, habitualmente combinaciones de farmacos citoté-
xicos, que se suelen identificar por siglas.

Esta técnica puede ser util en basocelulares muy grandes
y avanzados, previa al tratamiento quirurgico.

6. TRATAMIENTO Y ACTUACION
6.1. Tratamiento de tumores palpebrales malignos

(3) (4) (8) (9) Multiples modalidades terapéuticas han sido
descritas para tratar los tumores malignos que afectan a
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los parpados. Vamos a hacer hincapié en las técnicas mas
utilizadas en la actualidad por cirujanos oculoplasticos en
todo el mundo y que, segun una revisién exhaustiva de los
estudios prospectivos y retrospectivos mas importantes so-
bre el tema hallados en la literatura médica, tienen una re-
comendacién con un valor calificado como muy alto para el
tratamiento adecuado de estos pacientes, basados en una
sélida evidencia estadistica.

Entre los signos que llevan a la sospecha sobre la entidad
maligna en una lesién palpebral, se encuentran el aumento
de tamano, el cambio de pigmentacion, el sangrado, o la
ulceracién. Cuando aparece alguno de estos signos aislados
0 en combinacidn, se debe proceder a efectuar una biopsia,
con el correspondiente examen histopatoldgico. En el trata-
miento de los tumores palpebrales malignos en general la
mayor evidencia terapéutica la obtiene la escisién quirargi-
ca completa de la lesion, con control histopatologico para
verificar que los bordes extirpados estén libres de células
malignas.

De todos los tratamientos disponibles para el carcinoma
basocelular, existen dos que presentan la tasa de curacién
mas alta y la frecuencia de recidivas mas baja: la cirugia mi-
crografica de Mohs y la escisién con control histopatol6gico
por congelacion de los bordes. Ademas, son las dos técnicas
mas utilizadas en todo el mundo y que cuentan con la ma-
yor experiencia practica.

6.1.1. La cirugia microgrdfica de Mohs

Ideada por el Dr. Frederick Mohs, ayud6 en su momento
a revolucionar el tratamiento de los tumores palpebrales
malignos. Esta técnica es generalmente realizada por un
dermatopatélogo especialmente entrenado para tal fin,
aunque también la pueden realizar los cirujanos plasticos
oculares. Su objetivo es extirpar el tumor y tejidos adya-
centes en una secuencia de planos horizontales en profun-
didad, monitorizados por microscopio, hasta lograr cortes
histolégicos en los que los bordes y la base del tumor estén
libres de tejido maligno. Constituye un sistema muy preciso
para ir detectando células tumorales capa por capa de teji-
do. La reconstruccién del defecto palpebral posterior a esta
técnica se puede realizar inmediatamente o bien diferirla
para un segundo tiempo quirurgico.

Sus principales indicaciones son:

1. Tumores del canto medio (zona con mayor riesgo de in-
vasion en profundidad).

. Tumores recurrentes.
. Tumores grandes de largo tiempo de evolucion.
. Carcinomas espinocelulares.

. Carcinomas basocelulares tipo morfea.
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. Cualquier tumor cuyos bordes no estén bien delimitados.

Con esta técnica, se han logrado tasas de recurrencia de tu-
mores palpebrales malignos muy bajas (1% para el carcino-
ma basocelulary 1,9% para el espinocelular).

Ademas parece ser la técnica que mas tejido respeta, lo cual
es de gran valor para la siguiente etapa reconstructiva, don-
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de cada milimetro de tejido es necesario. Las principales
ventajas que presenta la técnica de Mohs son las siguien-
tes:

1. Tasa de curacidon mas elevada de todas las técnicas qui-
rdrgicas.

2. Menor morbilidad, mortalidad y alteracion de la fun-
cion.

3. Menor tiempo en quiréfano, por no tener que esperar
al resultado del informe patoldgico.

4. Evaluacion objetiva de reseccion completa del tumor
por parte del cirujano.

5. Mayor conservacion de tejidos, lo cual facilita la recons-
truccién.

6. Disminucion de la tasa de incidencia, que provoca vol-
ver a operar.

7. Resultados funcionales y cosméticos superiores.

6.1.2.

La otra modalidad frecuentemente utilizada es la escision
del tumor con control histopatolégico mediante técnicas
de fijacién en frio (cortes congelados) o técnicas rdpidas de
fijacién y tincién de los bordes quirtrgicos.

La tasa publicada de recurrencia para los carcinomas ba-
socelulares tratados con la técnica de escisién con control
de los bordes a través de biopsia por congelacién es de
aproximadamente 2%. Sin embargo, cuando es llevada a
cabo por un equipo cirujano oftalmico-patélogo, los re-
sultados de esta cirugia pueden igualar o incluso mejorar
los de la técnica de Mohs.

6.1.3. Otras modalidades terapéuticas

Existen otras modalidades terapéuticas, como la terapia
fotodindmica, Idser de anhidrido carbdnico, radioterapia,
quimioterapia, crioterapia o el uso de retinoides o interfe-
rén-alfa.

En algunos casos, se han demostrado tasas de recurrencia
del orden del 5 hasta el 100%. (8) Semejantes cifras son in-
aceptables para tumores palpebrales, ya que las lesiones
recurrentes tienden a ser mas agresivas e invasivas. En ca-
sos especificos, algunos de los métodos alternativos men-
cionados pueden ser adecuados para los pacientes. Por
ejemplo, la terapia fotodinamica (PDT) ha sido utilizada
con éxito en el tratamiento de carcinomas basocelulares
de tipo nodular y superficial, lograndose una respuesta
parcial o total del tumor en el 84% de los pacientes.

La quimioterapia puede resultar util en pacientes con
enfermedad sistémica, y combinada con radioterapia o
crioterapia pueden constituir una opcién apropiada para
pacientes que no puedan tolerar o que no den consenti-
miento para el tratamiento quirurgico.

Al igual que con el carcinoma basocelular, en el espino-
celular, los dos tratamientos recomendados son la cirugia
micrografica de Mohs y la escisiéon quirurgica con control
histopatoldgico de los bordes.



En el caso del carcinoma de células sebaceas, la biopsia
conjuntival en mapa, permite al cirujano tomar muestras de
tejido para detectar diseminacién del tumor; esto ayuda a
delimitar la verdadera extension de las células malignas y
contribuye a una reseccién mas exacta de tejido palpebral y
conjuntival; también permite identificar a los pacientes que
pueden requerir exenteracion orbitaria.

Esta ultima puede ser necesaria cuando hay invasién de te-
jidos orbitarios, que ocurre entre el 6 al 45% de los casos y
estd asociada a un prondstico mas pobre.

Otros métodos terapéuticos para carcinoma sebaceo inclu-
yen la crioterapia (para tratar lesiones residuales conjun-
tivales), la quimioterapia tdépica con Mitomicina C para la
diseminacién pagetoide conjuntival y la radioterapia que
puede considerarse un tratamiento adyuvante de la cirugia.

A la hora de seleccionar una modalidad terapéutica para el
melanoma maligno, las opciones son variadas y los resulta-
dos controvertidos, en parte debido a la relativa rareza de
este tumor y la consecuente dificultad para efectuar un es-
tudio prospectivo comparando las diferentes opciones con
un volumen de pacientes significativo.

Entre los tratamientos mas recomendados se encuentran la
reseccion del tumor con bordes que varian de acuerdo a la
profundidad de la lesion, y el uso de interferén-alfa como
adyuvante.

De acuerdo a un estudio prospectivo llevado a cabo por la
Organizacion Mundial de la Salud en la década de los 80,
los melanomas de toda la piel en general que miden menos
de T mm de profundidad pueden ser extirpados en forma
segura con un margen quirurgico de 1 cm; mientras que en
los que miden més de 1 mm de profundidad, un margen
de 3 cm es considerado seguro. El inconveniente es que en
el parpado, tal margen resulta inaceptable, por la dificultad
que conlleva a la hora de la reconstruccion; por ello es, que
en la practica se recomienda para conservar tejido, la ciru-
gia microgréfica de Mohs o margenes estrechos (4 a 5 mm)
examinados por un experimentado patélogo.

La diseccion completa de los ganglios linfaticos con exa-
men histopatolégico de los mismos, es considerada la regla
de oro para estadiar a los pacientes que padecen un me-
lanoma cuténeo previo al tratamiento adyuvante. Sin em-
bargo, esta técnica es de valor terapéutico cuestionable y
puede asociarse con morbilidad considerable.

En los afos 90, Morton y colaboradores idearon la diseccion
del ganglio centinela, localizado intraoperatoriamente a
través de la inyeccion de un medio de contraste azul vital y
tecnecio99m alrededor del tumor. Con esta técnica, los va-
sos linféticos se tiflen de azul, y se rastrea el primer escalén
entre los ganglios regionales; el uso de linfocentellografia
preoperatoria y un detector de rayos gamma intraoperato-
rios ayudan a localizar a los ganglios centinela radioactivos,
algunos de los cuales pueden contener depédsitos micros-
copicos del tumor.

La importancia del ganglio centinela radica en que si el mis-
mo se encuentra libre de metastasis, es altamente improba-
ble que el resto de los ganglios de ese grupo regional esté
afectado.
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La quimioterapia tradicional para casos avanzados de me-
lanoma cutaneo tiene poca eficacia y raramente prolonga
la vida del paciente en forma significativa. EIl melanoma
es un tumor altamente antigénico, por lo que gran parte
de la investigacion se ha centrado en terapias inmunolé-
gicas. El uso de interferén alfa, de interleukina-2 y de otras
modalidades terapéuticas cuyo objetivo es el de estimu-
lar la respuesta inmune del paciente en contra del tumor,
son las formas mas comunes de terapia adyuvante en los
melanomas cutaneos.

6.1.4. Técnica de Tezel en la cirugia reconstructiva de
tumores malignos palpebrales

(3) (9) La cirugia reconstructiva de los parpados puede ser
utilizada después de un trauma, pero con mayor frecuen-
cia se emplea para reparar la pérdida de tejidos que se
produce, después de la exéresis de un tumor. Es muy im-
portante porque con ella logramos no solo salvar la vida
de nuestro paciente, sino también garantizarle una buena
calidad de vida.

El parpado reconstruido debe quedar bien adosado al
globo ocular y debemos alcanzar con la cirugia, un acep-
table resultado cosmético y funcional. Para ello debemos
realizar una correcta evaluacion del paciente y sacrificar el
tejido que sea absolutamente necesario.

Las ventajas que ofrecen la técnica de Tenzel vienen da-
das al ser una forma de proceder que permite reconstruir
un defecto palpebral en un rango del 33 a 75 %, produ-
ce minima alteracion del tejido periorbital, provee un
adecuado soporte al parpado y no se utiliza el parpado
opuesto que es generalmente el superior, con lo que se
evitan ciertas complicaciones como son la inestabilidad
del parpado y la ptosis; por otra parte no requiere de una
segunda cirugia, evitando al paciente una segunda inter-
vencion, lo cual permite una incorporacién de éste mas
rapida a su vida normal.

Es la técnica de eleccién en los pacientes monoculares,
que si utilizasen otras técnicas como la de Hughes, queda-
rian incapacitados del sentido de la vista, por un periodo
de aproximadamente 6 semanas.

Por otra parte, los pacientes con enfermedades oculares
crénicas que requieren de tratamiento sistematico con
colirio, como por ejemplo el glaucoma, se veran favoreci-
dos con el injerto rotado de Tenzel, que no requiere de la
oclusion temporal del ojo. Por las ventajas que tiene esta
técnica se ha propuesto describir su utilizacién en pacien-
tes operados de tumores malignos palpebrales y conocer
los resultados cosméticos asi como las complicaciones
que puedan presentarse.

Descripcion de la técnica

« Se marcan los bordes de seccién quirdrgica teniendo
siempre en cuenta el margen oncoldégico por fuera de
los limites aparentes del tumor.

« Se practica la exéresis del tumor en forma pentagonal
para los tumores pequefnos y rectangulares para los de
mayor tamano.
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+ Se cauterizan los vasos y se procede a realizar cantoto-
mia e inmediatamente se talla el flap semicircular que se
extiende superior y temporalmente cuando el tumor se
localiza en el parpado inferior e inferiormente si el parpa-
do afectado es el superior. El diametro del flap estara en
dependencia del tamano del defecto.

« Se corta la rama inferior del tendén cantal lateral lo cual
permite una perfecta movilizacion del flap, el cual rota-
mos de manera que podamos realizar el cierre directo del
defecto por planos, luego formamos el canto utilizando
suturas no reabsorbibles y se escinde si es necesario la
piel redundante.

+ No utilizamos mucosa labial, ni conjuntiva para cubrir el
defecto conjuntival, ni periostio, esclera o cartilago auricu-
lar para sustituir el tarso como se describe en la literatura.

(20)

6.2. Tratamiento del carcinoma basocelular

(8) (9)El tratamiento del carcinoma basocelular depende de
muchos factores: el tamano y la localizacién de la lesién,
la extensidn a las estructuras adyacentes, la existencia de
metastasis, el tratamiento previo, los resultados cosméti-
cos previstos, la edad y el estado del paciente, entre otros.
Existen modalidades multiples para el tratamiento del CBC:
cirugia, radioterapia, quimioterapia y bioterapia.

Tratamiento basado en la Cirugia

La cirugia se usa para tratar alrededor del 90% de los car-
cinomas basocelulares, su objetivo es extirpar el tumor
por completo. La mayoria de los procedimientos requieren
anestesia local y un equipo minimo y pueden realizarse en
el entorno ambulatorio.

Escision: Por lo general se realiza con un margen de 4 mm
y es el tratamiento de eleccion de los tumores grandes o
aquellos con bordes poco definidos en las mejillas, la frente,
el tronco y las piernas. La escision quirdrgica también pue-
de indicarse si hay metastasis.

Cirugia micrografica de Mohs: (Explicada anteriormente)

Cualquiera que sea el tratamiento quirdrgico utilizado, la
tasa de curacién del carcinoma basocelular después del
procedimiento es cercana al 95%.

Tratamiento no quirurgico (3) (4)

1: Criocirugia: Consiste en la congelacién y descongelacion
de la piel, causando alteraciones bioldgicas por la reduccion
de la temperatura, siendo el objetivo la necrosis tisular. Las
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formas mas habituales de aplicacién de la criocirugia son
en forma de aerosol y de criosonda. Se recomienda en el
CBC nodular o ulcerado, palpable, con bordes claramente
visibles y menor de 2cm de didmetro. Es especialmente
util en aquellos tumores que asientan sobre dreas de con-
tornos complicados, sobre el hueso y/o el cartilago y en
los pacientes seniles o con enfermedades concomitan-
tes. Tiene como ventajas la seguridad, rapidez, efectivi-
dad, bajo coste y resultados cosméticos satisfactorios. La
principal desventaja de la criocirugia es no poder evaluar
histopatolégicamente los margenes del tumor. Si se lleva
a cabo un curetaje cuidadoso seguido por dos ciclos de
congelamiento profundo, el riesgo de recurrencia es mi-
nimo. Los porcentajes de curacion de CBC de bajo riesgo
con esta técnica se situan entre 95y 97%. Un estudio pu-
blicado recientemente, utilizé tratamiento combinado de
2-5 semanas de aplicacion de imiquimod tépico, segui-
do de criocirugia (spray, 2 ciclos, 10-20sg) y nuevamente
Imiquimod durante 2-12 semanas para el tratamiento de
CBC de alto riesgo, con resultados prometedores y efica-
cia de 95% a los 18 meses de seguimiento.

Este método es util en el carcinoma basocelular superficial
nodular de cualquier tamano, pero no se recomienda en
los tumores invasivos. La criocirugia se indica en los carci-
nomas en los parpados porque preserva el tejido normal
y evita la necesidad de cirugia reconstructiva.

2. Curetaje y electrocoagulacién: la técnica consiste en pri-
mer lugar en el curetaje seguido por electrocoagulacién
del lecho quirurgico, repitiendo el procedimiento cuantas
veces se estime necesario. Unicamente se recomienda
en CBC de bajo riesgo, como el superficial o el nodular,
bien delimitado y menor de un centimetro, confinado a la
dermis superior y localizado en zona de bajo riesgo y sin
pelos (debido a que si el tumor se extiende a estructuras
foliculares podria no ser eliminado correctamente). Si du-
rante el curso del procedimiento se constata afectacion
de tejido subcutaneo, se debe realizar posteriormente ex-
tirpacion quirdrgica. Es una técnica comoda, barata y per-
mite obtener buenos resultados funcionales y estéticos.
Sus inconvenientes son que no puede realizarse estudio
histopatoldgico de los bordes y los propios del cierre por
segunda intencion. Con una buena indicaciéon y en manos
expertas consigue un porcentaje de curaciones de hasta
el 97% en CBC primarios de bajo riesgo. Este porcentaje
disminuye mucho si el tumor es recurrente o de alto ries-
go. Un reciente estudio que intenta comparar la técnica
de curetaje entre curetas descartables y no descartables
en 405CBC primarios (la mayoria menores de 1cm de dia-
metro, superficiales y nodulares, localizados en cabeza y
cuello) y seguimiento a 5 afos, encuentran tasas de cu-
racion de 80%, sin encontrar diferencias estadisticamente
significativas entre ambos tipos de curetas.

3. Terapia fotodindmica: la terapia fotodindmica (TFD) es
una modalidad de tratamiento relativamente reciente que
se basa en la aplicacién de una sustancia fotosensibilizan-
te y la iluminacién posterior de la lesién con luz visible
para producir moléculas de oxigeno activado que destru-
yan las células diana. El metilaminolevulinato (MAL), ofre-
ce la ventaja de ser un agente mas lipofilico que consigue
una mayor penetraciéon que el 5-a-aminolevulinico (ALA).



Ademas es especialmente ventajosa para lesiones extensas,
multiples y localizadas en areas con algun problema de la
cicatrizacion. El protocolo mas cominmente recomendado
es de 2 sesiones en los CBC. Basset-Seguin et al comparan
laTFD frente a crioterapia en CBC superficiales, con porcen-
tajes de curacién de 78% y 80% respectivamente, con me-
jores resultados cosméticos en el grupo de TFD. En el caso
del CBC nodular la principal dificultad es que tanto el foto-
sensibilizante como la luz alcancen la profundidad suficien-
te para tratar el extremo mas profundo del tumor. EIl MAL
topico ha demostrado que es capaz de penetrar en los CBC
nodulares de hasta 2mm.

Comparandola con la cirugia, la tasa de respuesta completa
de CBC nodulares a la TFD con MAL y luz roja fue del 91% a
los 3 meses, frente al 98% del grupo tratado con cirugia, con
tasas de recurrencia a los 5 aflos del 14%, frente al 2% tras
cirugia. En cuanto al resultado cosmético fue excelente en
el 85% de los pacientes tratados con TFD frente al 19% de
los tratados con cirugia.

La falta de confirmacion histolégica es nuevamente una
desventaja frente a la cirugia, por tanto es preciso un se-
guimiento mantenido para descartar la recidiva. Ademas su
uso esta contraindicado en los CBC de tipo infiltrativo, los
pigmentados y los recidivantes.

4. Radioterapia: la radioterapia es una técnica clasica, que
se utilizé6 como primera linea de tratamiento del CBC hace
unos anos, pero que por varias razones ha ido perdiendo
terreno en el manejo de este tumor. En las Ultimas guias de
la NCCN su uso fue un tema de controversia.

Esta técnica estd particularmente indicada en tumores si-
tuados en zona de alto riesgo, mayores de 15mm de didme-
troy en zona de mediano riesgo, mayores de 20mm. No esta
indicado para tumores de bajo riesgo localizados en tronco,
extremidades y genitales. Su principal inconveniente es
la falta de control de los margenes. Las revisiones clasicas
ofrecen unos porcentajes de curacién alos 5 afos del 91,3%
enlos CBC primarios 'y del 90,2% en los recurrentes. Un estu-
dio que compara escision quirurgica de 174CBC (primarios,
localizados en la cara, menores de 4cm de didmetro, tipos
histolégicos no agresivos), con radioterapia de 173CBC de
similares caracteristicas, encuentra que la tasa de recurren-
cia a los 4 anos fue de 0,7% en el grupo tratado con cirugia
y 7,5% en el grupo tratado con radioterapia. Los resultados
cosméticos a los 4 anos fueron significativamente superio-
res en los pacientes tratados con cirugia. Por tanto, es una
opcién de tratamiento efectiva para pacientes no candida-
tos a tratamiento quirdrgico, mayores de 60 afos (debido
a probables secuelas a largo plazo) en tumores primarios
o recurrentes, después de un tratamiento quirdrgico, como
terapia adyuvante o cuando se informa de invasion peri-
neural. Esta contraindicado en pacientes que posean con-
diciones genéticas que predispongan a tumores cutaneos
(xeroderma pigmentoso, sindrome del nevo basocelular) o
enfermedades del tejido conectivo (esclerodermia).

5.Imiquimod: Es un modulador de la respuestainmune, ago-
nista del toll-like receptor 7 (TLR-7), con actividad antivirica
y antitumoral, que actua induciendo la liberacién local de
interferén-q, factor de necrosis tumoral-a y de otras citoci-
nas, ademas de inducir la apoptosis de células tumorales.
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El imiquimod tépico estd aprobado para el tratamiento
de CBC superficiales, utilizando el régimen de 5 veces a
la semana, durante 6 semanas. Este régimen representa
un balance terapéutico entre la eficacia y tolerabilidad del
paciente de las reacciones inflamatorias locales. Los datos
a largo plazo sobre las tasas de recurrencia clinica son li-
mitados. Un estudio multicéntrico abierto de 182 pacien-
tes con CBC superficiales, utilizando el régimen de 5 veces
a la semana durante 6 semanas, resulté en 89,6% de pa-
cientes que respondieron inicialmente al tratamiento, los
cuales se incluyeron luego en una fase de seguimiento de
5 afios siendo evaluados anualmente. La estimacion del
éxito del tratamiento en general para todos los pacientes
utilizando tablas de Kaplan Meier y ajuste de resultados
finales con intencion de tratar fue del 77,9% (sin datos cli-
nicos de recidiva) y 80,9% teniendo en cuenta la histolo-
gia, debido a que se biopsiaban las lesiones sospechosas,
siendo negativas en 4 casos clinicamente sugerentes de
tumor. La mayoria de las recurrencias se produjeron du-
rante el primer afo.

En casos de CBC nodulares, un estudio incluyé 102 pa-
cientes tratados con imiquimod tres veces por sema-
na durante 8 a 12 semanas (CBC nodulares menores de
1,5cm de didmetro). A las 8 semanas se realizaba una
biopsia escisional del tumor primario, con un margen de
3mm (previamente documentado y fotografiado). Solo
90 pacientes completaron el tratamiento. Se obtuvo cu-
racion clinica de las lesiones en 78% de los casos, e histo-
I6gica en 64%. La mejor respuesta se obtuvo en lesiones
menores a 1cm de diametro.

Recientes estudios plantean la combinaciéon de curetaje
seguido de la aplicacién tépica de Imiquimod.

6. Ldser: consiste en la aplicacion de una fuente de luz co-
herente o no coherente, para la destruccién de tumores.
Se emplean varios tipos de laseres para la destrucciéon de
tumores tanto ablativos como selectivos. Estaria indicado
en tumores de bajo riesgo. Presenta la desventaja de no
contar con estudio histolégico del tumor, aunque los re-
sultados cosméticos son muy buenos.

Hay pocos estudios amplios acerca del porcentaje de cu-
racién con esta técnica, principalmente realizados con
Laser PDL y CO,, aunque no cuentan con seguimiento a
largo plazo.

7. 5-Fluoruracilo: hasta la fecha el quimioterapico tépico
mas comunmente estudiado ha sido el 5-fluoruracilo té-
pico (5-FU). Actua bloqueando la sintesis del ADN por in-
hibicion de la enzima timidilato sintetasa.

Aprobado para el tratamiento del CBC superficial, a la
concentracién del 5% y aplicado dos veces al dia un mi-
nimo de 6 semanas, con una tasa aproximada de curacion
del 93%. Como desventaja cabe resaltar una reaccién
inflamatoria local que puede ser intensa. Se han realiza-
do ademas estudios con aplicacién de 5-FU intralesional
0,5ml, una aplicaciéon semanal durante 6 semanas, con ta-
sas de curacién del 80%. Una reciente revisién de la litera-
tura compara el uso de Imiquimod vs. 5-FU tépico para el
tratamiento de CBC. Las tasas de curacién para el imiqui-
mod en aquellos estudios que cuentan con seguimiento
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de 2 a 5 aios y niveles de evidencia aceptables, incluyen:
69% a 91% en CBC superficial, 53% para el tipo nodular y
56% para el CBC infiltrativo. El uso de 5-FU toépico, 2 veces al
dia durante 11 semanas, en un estudio que trataba 31CBC
superficiales, presentaba tasas de curacion de 90%, aunque
no cuenta con seguimiento a largo plazo. Por tanto, los au-
tores recomiendan el uso de Imiquimod y 5-FU tépico para
el tratamiento del CBC superficial, de pequeio tamaio,
localizados en zonas de bajo riesgo o en pacientes que no
puedan recibir tratamientos quirdrgicos.

8. Interferdn: la aplicacién de interferdn intralesional (INF)
inicia la apoptosis de las células del CBC, a través de la via
de interaccion receptor-ligando-CD-95 y la estimulacién de
interleuquina (IL) IL2 e inhibicion de IL10. Este tratamiento
es utilizado solo en circunstancias especificas, tales como
en pacientes no candidatos a cirugia, debido a una enfer-
medad debilitante, o cuando la cirugia podria resultar des-
figurante, con un régimen de 3 inyecciones a la semana,
durante 3 semanas.

Se han reportado tasas de respuesta completa de 50-80%,
aunque estos resultados podrian no ser duraderos en el
tiempo, con los tumores de alto riesgo. Las desventajas de
este tratamiento serian los bajos porcentajes de curacion,
la necesidad de multiples inyecciones intralesionales y que
puede causar sintomas parecidos a la gripe. Un reciente es-
tudio, abierto, prospectivo, evalla la combinacién de INFs
alfa y gamma intra y perilesionalmente en CBC agresivos,
extensos, recurrentes y resistentes a otros tratamientos
(cirugia, radioterapia, quimioterapia) utilizando la pauta
de 3 veces a la semana durante 3 semanas y realizacion de
biopsia cutanea a las 13 semanas de finalizar el tratamiento.
Se incluyeron 12CBC, de los cuales 47% presentaron elimi-
nacion completa del tumor, en 40% de los casos se obtuvo
una reduccion del 30% del tumor y 13% permanecieron es-
tables a los 38 meses de seguimiento.

9. Nuevas terapias: inhibicion de la via Hedgehog. Aunque
la via de sefalizacion de Sonic-Hedgehog (Hh) se descu-
brid y estudié, debido al importante papel que desempena
durante el desarrollo embrionario, mas recientemente se
ha puesto de manifiesto su implicaciéon en una gran varie-
dad de tumores, como el CBC entre otros. Son moléculas
de senalizacion intercelular que modulan la actividad de
factores de transcripcién para el desarrollo celular. Inicial-
mente, se publicaba un articulo en el que se demostraba
como un alcaloide esteroide, la Ciclopamina, al que se atri-
buia propiedades teratogénicas en embriones, bloqueaba
la via de sefalizacion Hh. Posteriormente mediante optimi-
zacién quimica, se descubrié una nueva molécula llamada
GDC-0449, un inhibidor selectivo de la via Hh, con mayor
potencia y propiedades farmacéuticas mas favorables que
la ciclopamina.

Un estudio abierto multicéntrico reciente, evalta la efec-
tividad y seguridad del farmaco, en pacientes con céncer
metastatico o localmente avanzado de CBC, refractarios a
terapias estandar. Fueron incluidos un total de 33 pacientes,
de los cuales, 18 tenian enfermedad metastasicay 15 tumo-
res localmente avanzados. La dosis recomendada en la fase
Il del estudio fue de 150mg/dia administrada por via oral. El
tiempo medio de participacion en el estudio fue de 9,8 me-
ses. El 50% de los pacientes que presentaban tumores me-
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tastaticos y el 60% de aquellos con tumores localmente
avanzados, respondieron al tratamiento. Por tanto, del to-
tal de 33 pacientes incluidos en el estudio, el 50% tuvieron
respuesta a GDC-0449. En conclusién, este estudio sugie-
re que esta nueva molécula podria ser atil principalmente
en aquellos tumores inoperables y lo més importante es
que abre una via alternativa de tratamiento para el CBC.

10. Extracto de nuez de anacardo: recientemente se ha ais-
lado un compuesto, el SA-3C del nucleo de Anacardium
Semecarpus, el cual puede desarrollar una importante ac-
tividad antitumoral como monoterapia o en terapia com-
binada. En un servicio de cirugia del Hospital General de
Filipinas, se realiz6 un estudio abierto prospectivo en 36
pacientes con CBC en el tercio medio de la cara, los cuales
eran de gran tamano, a los que se aplica extracto de nuez
de anacardo cada 1-2 semanas segun fuera necesario.
Después de una media de 7 aplicaciones de tratamiento,
todas las lesiones fueron indetectables al examen fisico.
Del total de pacientes, 16 completaron el periodo de se-
guimiento de 5 anos, sin detectarse recidivas.

6.3. Tratamiento del Retinoblastoma

(5) (6) (7) (11) En la retina, se observa el retinoblastoma
generalmente en los lactantes y nifios de primera infancia.
Los nifos con retinoblastoma son tratados por un equipo
de médicos que a menudo incluye:

Un oftalmélogo pediatrico: un médico que trata enferme-
dades oculares en nifios.

Un oncélogo ocular: un médico (generalmente un oftal-
mologo) que trata los canceres de ojo.

Un oncodlogo pediatra: un médico que trata a niflos con
cancer oftalmico.

Un oncologo de radiacion: un médico que trata el cancer
con radioterapia.

Los objetivos del tratamiento para el retinoblastoma:
« Tratar el cancer y salvar la vida del nifo.

+ Mantener a salvo el ojo.

+ Preservar el maximo de vision posible.

- Limitar el riesgo de padecer un segundo cancer mas
adelante en la vida, que puede ser causado por el tra-
tamiento, especialmente en nifos con retinoblastoma
hereditario.

Entre los factores mas importantes que ayudan a determi-
nar el tratamiento, podemos ver que el mas determinante
es, si el retinoblastoma es intraocular o extraocular; ade-
mas también influyen otros tales como, si el tumor esta
sélo en un ojo o0 en ambos, si el paciente puede mantener
una buena visién con el ojo afectado tras el tratamiento
elegido, o en su caso, las probabilidades de salvar la vi-
sion; el tamano y la cantidad de tumores encontrados, la
edad del nifio, entre otras cosas; en general, mas de 9 de
cada 10 nifos con retinoblastoma se curan. Las posibilida-
des de supervivencia a largo plazo, son mucho mejores si
el tumor no se ha diseminado fuera del ojo.



Los principales tipos de tratamiento para el retinoblastoma
son: Cirugia, Radioterapia, Fotocoagulacién (utilizando lase-
res para matar tumores pequefios o los vasos sanguineos
que los alimentan), Crioterapia (uso de frio para congelar y
matar tumores pequenos), Termoterapia (utilizando un tipo
de laser para aplicar calor para matar tumores pequefios) y
altas dosis de quimioterapia con rescate de células madre.

A veces estd indicado el uso de mas de un tipo de trata-
miento. Las opciones de tratamiento se basan en el grado
del céncer y factores ya descritos anteriormente.

Cirugia para el retinoblastoma: Enucleacién (21)

(10) La cirugia no es necesaria para todos los retinoblasto-
mas, especialmente para los tumores mas pequenos. Pero si
un tumor es bastante grande antes de que se diagnostique,
la visién del ojo a menudo ha sido ya destruida, sin espe-
ranza de recuperarlo. El tratamiento habitual en este caso
es una operacion para extirpar todo el ojo, ademas de parte
del nervio éptico. Esta operacién, conocida como enuclea-
cion, se realiza mientras el nifio esta bajo anestesia general
(dormido profundamente).

Durante la misma operacién, un implante orbital se suele
poner para ocupar el lugar del globo ocular. Elimplante esta
hecho de silicona o hidroxiapatita (una sustancia similar al
hueso). Estd conectado a los musculos que mueven los ojos,
por lo que éste se movera de la misma manera que el ojo.

La duracién de la operacién es mas o menos de una hora,
pudiendo salir del hospital ese dia.

Después de varias semanas, se puede visitar un oftalmaélo-
go, que creara un ojo artificial para el paciente. Este, se co-
loca sobre el implante orbital y debajo de los parpados, al
igual que una lente de contacto grande y que coincide con
el tamano y el color del ojo que le quedaba. Una vez que
esté en su lugar, quedara muy similar al ojo del paciente.

Cuando el retinoblastoma se presenta en ambos ojos, la
enucleacién de ambos ojos se traduciria en la ceguera com-
pleta. Si ningun ojo tiene vision util debido a los dafos ya
causados por el cancer, este es el camino mas seguro para
asegurarse de que todo el cancer se ha ido. Pero los médi-
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cos pueden aconsejar otros tipos de tratamiento, si hay
alguna posibilidad de salvar la visién Gtil en uno o ambos
0jos.

Posibles efectos secundarios: El efecto secundario mas ob-
vio de la enucleacién es la pérdida de la visién en ese ojo,
aunque a menudo la visién ya se ha perdido a causa del
cancer.

La extraccién del ojo también puede afectar el futuro
crecimiento de los huesos y otros tejidos alrededor de
la cuenca del ojo, lo que puede hacer que el drea se vea
un poco hundida. El uso de un implante orbital a veces
puede aliviar el efecto. (La radioterapia, es otra opcion
importante de tratamiento en estos casos, aunque puede
causar el mismo efecto secundario).

Radioterapia para el tratamiento de Retinoblastoma

(18)La radioterapia es el uso de rayos X de alta energia u
otras particulas para destruir las células cancerosas. Hay
dos tipos de radioterapia:

« Radioterapia de haz externo: se usa una maquina para
enviar radiacion hacia el cancer. Algunas formas de ad-
ministrar radioterapia impiden que la radiacién cause
dano al tejido sano cercano. Estos tipos de radioterapia
son los siguientes:

« Radioterapia de intensidad modulada (RTIM): la RTIM es
un tipo de radioterapia tridimensional (3-D) para la que
se utiliza una computadora que toma imagenes del ta-
mano y la forma del tumor. Se dirigen rayos delgados
de radiacion de diferentes intensidades (potencia) al
tumor desde muchos angulos.

« Radioterapia con haz de protén: la terapia con haz de
protén es un tipo de radioterapia externa de alta ener-
gia. Una maquina de radioterapia dirige corrientes de
protones (particulas diminutas e invisibles con carga
positiva) a las células cancerosas para destruirlas.

« Radioterapia interna o braquiterapia: se usa una sustan-
cia radiactiva sellada en agujas, semillas, alambres o ca-
téteres que se colocan directamente dentro del cancer
o cerca de él. Algunas formas de administrar radiotera-
pia impiden que la radiacién cause daino al tejido sano.
Este tipo de radioterapia interna incluye la siguiente:
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« Radioterapia con placa: se colocan semillas radiactivas en
un lado de un disco llamado placa que se coloca directa-
mente en la pared externa del ojo cerca del tumor. El lado
de la placa con las semillas se coloca hacia el globo ocular
y dirige la radiacién al tumor. La placa ayuda a proteger
contra la radiacién a otros tejidos cercanos.

Braquiterapia para Retinoblastoma

(2) (11) La braquiterapia es la terapia que trata la zona con
radiacién directa a través de un disco que contiene dicha
radiacion. Un régimen de terapia de esta modalidad, con-
siste en un numero determinado de tratamientos sobre un
periodo de tiempo establecido.

Fatiga, somnolencia, nduseas, vomitos y dolor de cabeza
son efectos secundarios comunes de la radioterapia, y éstos
generalmente desaparecen después del tratamiento. Ra-
dioterapia en nifos puede interferir con el crecimiento nor-
mal, incluyendo el crecimiento de los huesos alrededor del
ojo, dependiendo de la dosis. El mayor riesgo de tumores
adicionales mas adelante en la vida de los nifios con la for-
ma hereditaria de retinoblastoma es aumentado aun mas
después de radioterapia de haz externo. Estos efectos no se
ven después de la terapia radiactiva de la placa.

Crioterapia

La criocirugia, también llamada crioterapia o crioablacién,
utiliza nitrégeno liquido para congelar y matar las células.
Puede ser necesaria mas de una congelacién.

Tratamiento con Idser

La terapia con laser utiliza calor en forma de un laser para
encoger un tumor mas pequeno. Puede ser llamado la ter-
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moterapia o TTT para thermotherapy transpupillary. Se
puede usar sola o ademas de la crioterapia o terapia de
radiacién. Photocoagulation es otro tipo de terapia con
laser que utiliza luz para encoger los tumores.

Quimioterapia

(5) (11) La quimioterapia es el uso de medicamentos para
destruir las células cancerosas deteniendo la capacidad
de las células cancerosas para crecer y dividirse; La qui-
mioterapia, arma fundamental en el control de la mayoria
de las neoplasias infantiles, en el caso del retinoblastoma
era excluida del tratamiento inicial del tumor, quedando
reservada para el tratamiento de la enfermedad extrao-
cular regional o con metastasis a distancia. Se ensayaron
varios agentes que son capaces de producir una respues-
ta favorable en un porcentaje significativo de pacientes,
como la ciclofosfamida, con una tasa de respuesta del
47%, 6 la doxorrubicina, con el 33%. Las combinaciones
de drogas son aun mas eficaces, demostrandose la aso-
ciacion de etopdsido y carboplatino como la mas efectiva,
consiguiendo hasta un 85% de respuestas en niflos con
enfermedad extraocular.

En el retinoblastoma intraocular el papel de la quimiote-
rapia se encuentra, en principio, limitado, porque la pene-
tracion de las drogas administradas via sistémica en los
tejidos intraoculares es pobre. Ademas las células tumo-
rales expresan con frecuencia en su membrana la p-glico-
proteina p170, lo cual les confiere una especial resistencia
a muchos de los agentes antineoplasicos.

A pesar de todo, la necesidad de encontrar opciones tera-
péuticas que permitan conservar el globo ocular y la ma-
yor cantidad de visién posible ha llevado a reconsiderar
la utilidad de la quimioterapia sistémica. De hecho se ha



comprobado que si es capaz de inducir una regresién tumo-
ral. Greenwald administré quimioterapia como tratamiento
inicial en 6 pacientes con 11 ojos afectos. La asociacién de
Carboplatino y Etopdésido consiguié en todos los tumores
de didmetro mayor de 10 mm una llamativa regresién, con
reducciones importantes en el tamafo de los tumores, cal-
cificacién de los focos tumorales, e incluso disminucion sig-
nificativa de las siembras vitreas. Se consiguié evitar la enu-
cleacién en 8 de 11 ojos afectos, y 6 0jos conservaron una
buena vision. Los patrones de regresién observados con la
quimioterapia, se confirman con el examen histopatolégico
del tejido tumoral en ojos enucleados tras recibir quimiote-
rapia, llegando en algunos casos a observarse una necrosis
total del tumor.

La quimioterapia adquiere asi una nueva dimensién como
tratamiento neoadyuvante en el retinoblastoma, permi-
tiendo la reduccién de focos tumorales de tamaiio grande
o mediano imposibles de controlar con técnicas tales como
el laser o crioterapia. La finalidad es pues, reducir los focos
de tumor intraocular y de esta manera evitar la enucleacién,
preservar la vision y retrasar o evitar el uso de radioterapia
con fuente externa. En numerosos centros se ha comenza-
do a aplicar diferentes combinaciones de citostaticos en los
tumores grandes, antes de considerar la enucleacién. En la
mayoria de protocolos se administran ciclos de quimiotera-
pia que incluyen la asociacion de Carboplatino, Etoposido y
Vincristina en diferentes pautas de administracién , segui-
dos de tratamientos locales como crioterapia, termoterapia,
placas de radioterapia, para consolidar la tumoracién con-
siguiendo preservar muchos globos oculares que de otra
forma hubieran debido ser enucleados.

El numero de ciclos administrados también parece tener
importancia en el grado de respuesta del tumor, observan-
do mayor regresién tumoral cuando se administran mas
de dos ciclos. Pero de todas formas, no todos los tumores
responden igual. La evidencia de la expresién de la P-glico-
proteina en las células tumorales del retinoblastoma puede
explicar la resistencia del tumor a los citostaticos, ya que
actua como una bomba de flujo impidiendo la entrada de
las drogas al interior de las células. Con el fin de revertir la
accién de la P-glicoproteina, se estd ensayando la adiciéon
de ciclosporina a la administraciéon de los quimioterapicos,
en un intento de inhibir la funcién excretora de la P-glico-
proteina, y los resultados son alentadores.

La quimioterapia que se administra a través de los vasos
sanguineos (intrarterial), se hace gracias a la insercion de
un catéter en la ingle del paciente. El médico manipula el
catéter con la ayuda de la tecnologia de imagenes para lle-
gar a los vasos sanguineos de la cabeza. Puede también ser
administrada de forma oral.

Otra técnica que se usa consiste en una inyeccién directa
del farmaco de quimioterapia en el ojo. Esto se llama qui-
mioterapia intra-vitreal. (14) Consiste en la inyeccion del
agente terapéutico directamente en el humor vitreo, a tra-
vés de la pars plana, que fue desarrollada debido a la falta
de vasculatura en el vitreo.

Parece pues, que el tratamiento combinado de quimiote-
rapia con técnicas como termoterapia, crioterapia, fotocoa-
gulacién, o placas de radiacion ofrece una alternativa a las
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terapéuticas convencionales de enucleacién y radiote-
rapia externa, aunque no por ello hay que prescindir de
ellas, pues se mantiene sus indicaciones en determinados
casos.

6.4. Linfoma (12)

Generalmente, el linfoma ocular es tratado con quimio-
terapia y terapia de radiacion externa (en ocasiones, una
combinacion de ambas).

Puede administrarse directamente en el ojo, en forma in-
travenosa, o directamente en el liquido cefalorraquideo.
Si el cancer no responde al tratamiento, o reincide, el mé-
dico puede recomendar altas dosis de quimioterapia se-
guidas de un trasplante de células madre.

La radioterapia utiliza radiacién de alta energia para redu-
cir los tumores y destruir las células cancerosas. Durante
el tratamiento de linfoma ocular, puede ser dirigida sola-
mente al ojo afectado o a ambos ojos, dependiendo de
la ubicacién del cancer. La radioterapia también puede
ser dirigida al cerebro y la médula espinal para ayudar a
prevenir que el cadncer se propague o a destruir las células
cancerosas no detectadas que pudiesen estar alli.

6.5. Melanoma

6.5.1. Melanoma tuvea anterior; Tratamiento del
melanoma de iris-cuerpo ciliar (4) (8) (12) (16) (17)

La estrategia terapéutica debe establecerse de forma indi-
vidualizada valorando varios factores: evolucién, tamafno
y localizacion del tumor; situacién anatémica del globo
ocular, agudeza visual, edad y estado general del pacien-
te. Su estudio determinard la eleccién de la pauta a sequir:

1. Observacion.
2. Reseccién quirdrgica.
3. Radioterapia.

4. Enucleacion.

1. Observacion

La presencia de una lesién melanocitica en el iris no pre-
supone necesariamente malignidad; sin embargo, son
numerosos los melanomas de iris que crecen a partir de
una lesién melanocitica que ha cursado durante muchos
anos de manera quiescente y que, en un momento deter-
minado, experimenta la transformacién.

Los criterios de riesgo que apoyan la trasformacion de una
lesion névica de iris e indican la decisidn terapéutica son:

+ Crecimiento de la lesién névica.

« Presencia de glaucoma no controlable médicamente.
« Tumor con vascularizacién propia.

« Tumor con mas de 4 mm de espesor.

- Incidencia sobre la funcién visual.
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« Desviacién pupilar o ectopia del esfinter del iris.
« Extensidn al cuerpo ciliar o esclera.

Los criterios sefalados poseen valor decisorio individual-
mente, si bien es necesario correlacionarlos con otros facto-
res variables en cada caso.

La presencia de una hipertensién no controlable con medi-
cacion, no permite retrasar el tratamiento de la tumoracion
ante el peligro de que se produzca una atrofia papilar glau-
comatosa; la cirugia filtrante antiglaucomatosa, realizada
en presencia de un melanoma de iris, se ha mostrado como
causa de una diseminacion celular a través de la herida qui-
rurgica, estando por tanto contraindicada.

2. Reseccion quirdrgica
D> Iridectomia

Es la técnica de eleccidn en los tumores situados en la proxi-
midad del esfinter o en iris medio. La técnica quirurgica de
iridectomia simple en el melanoma de iris comprende:

1.0 Incision esclero-limbal con abordaje de la tumoracién.

2.2 Escisién con tijera respetando 2-3 mm de tejido peritu-
moral, macroscépicamente sano.

3.0 Sutura de la iridectomia con Nylon de 9/0.

D> Iridociclectomia

Es la técnica quirurgica de aplicacion mas frecuente en la
reseccion de melanomas de iris-cuerpo ciliar. Se realiza la
extirpacion de masa tumoral con un margen de tejido sano
perilesional no inferior a 2 mm. No esta indicado en tumo-
res que afecten a mas de 1/4 de la superficie del iris.

Las indicaciones de la iridociclectomia deben estar supedi-
tadas igualmente al estado general del paciente, presencia
de metdéstasis y existencia de presencia tumoral en otras
zonas del iris.

Técnica quirdrgica

Se realiza fotocoagulacidn retiniana en el cuadrante corres-
pondiente a la lesién, con tres barreras de impactos de laser

Figura 1. Melanoma de iris-cuerpo ciliar. A la Drcha. post-tratamiento
quirirgico.

Figura 2. Melanoma de iris-cuerpo ciliar. A la Dcha. post-tratamiento
quirirgico.
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en la retina periférica, 15 dias antes de la intervencion; la
fotocoagulacién disminuye el riesgo de complicaciones
de retina en el postoperatorio y la existencia de una bue-
na lesion cicatrizal, impide el desprendimiento de retina
en aquellos casos en los que la incisién quirdrgica sea muy
posterior llegando incluso a afectarla directamente (figs.
1y2).

1.2 Intervencién bajo anestesia general con hipotension
controlada, durante la escision del tumor.

2.° Se realiza diseccién conjuntival en el cuadrante o cua-
drantes correspondientes a la lesién.

3.2 Aislamiento y anclaje con sutura de los musculos rec-
tos, para traccion y sujecion del globo ocular.

4.° Exposicion escleral y transiluminacion de la lesién en
los casos de afectacidon de cuerpo ciliar; la transilumina-
cidn se realiza situando la luz directamente sobre la escle-
ra en el lado opuesto a la localizacion del tumor, o bien a
través de la pupila. Una vez lograda la imagen tumoral, se
realiza un marcado de la periferia del tumor con lapicero
o puntos de diatermia.

5.2 Incisién escleral de forma rectangular, con base en lim-
bo y profundidad de 2/3 del espesor escleral. Se realiza
diseccién roma del colgajo escleral superficial, mediante
escarificador hasta el limbo esclerocorneal.

6.° Transiluminacion del plano profundo de esclera, re-
chazando el colgajo superficial y marcando con un lapiz o
diatermia, el contorno del tumor sobre el plano profundo.

7.2 Se realiza incisién sobre este plano profundo, conser-
vando un margen de 2 mm del mismo respecto a la inci-
sion de superficie.

8.° Fotocoagulacién del tejido uveal peritumoral con dosis
altas, que provoquen su cauterizacion en dos o tres ba-
rreras.

9.°Incisién uveal con tijera de Vannas, respetando un mar-
gen de 3-4 mm peritumorales y siguiendo la linea de im-
pactos de ldser mas alejada de la masa tumoral.

10.2 Sutura con Nylon monofilamento.

Complicaciones intraoperatorias

A continuacién se enumeran las posibles complicaciones
que pueden surgir durante la operacion.

1. Hemorragia

La incidencia de hemorragia intraoperatoria, varia depen-
diendo del tamaino y localizacién del tumor; los tumores
con gran afectacién del cuerpo ciliar y localizaciéon pos-
terior, exhiben una frecuencia de sangrado superior; los
casos con antecedentes de hipertensién ocular no con-
trolada o iritis, presentan igualmente mayor incidencia de
hemorragias perquirdrgicas.

La prevencion y tratamiento de la hemorragia intraopera-
toria se realiza respetando los siguientes pasos:



« Control de la tension arterial mediante técnicas de hipo-
tensién controlada que no debe en ningun caso, descen-
der por debajo de 40-50 mm Hg, evitando asi los riesgos
de isquemias cerebral o renal.

+ Aplicacién de laser argon en el curso de la intervencion
sobre la zona circundante al tumor.

+ Aplicacién de diatermia directamente sobre los vasos
sangrantes de mayor tamafo.

2. Pérdida de vitreo

Es excepcional en aquellos casos en los que el limite pos-
terior de tumor se localiza en el 4ngulo camerular o en la
zona anterior del cuerpo ciliar. Los tumores que afectan a
la zona posterior del cuerpo ciliar o que son muy extensos,
ofrecen una incidencia mayor de pérdida de vitreo. En las
tumoraciones con afectacién de un cuadrante o mas del
cuerpo ciliar, es aconsejable realizar vitrectomia total previa
a la reseccién quirdrgica.

3. Catarata

La lesion directa del cristalino durante el acto quirdrgico es
excepcional. Si esto ocurre se realizara la facoemulsificacion
en el mismo acto.

Las complicaciones son las siguientes (seguimiento medio
de 6,5 anos):

Desprendimiento de retina 6%
Hipertension 15%
Hipotension 2%
Catarata 23%
Edema macular 1%
Atrofia optica 1%

> Escisién en bloque

A pesar de que la iridociclectomia con disecciéon lamelar,
para la escisién de melanomas de iris y de cuerpo ciliar, ha
demostrado un comportamiento excelente en cuanto a re-
sultados a largo plazo, muchos autores prefieren realizar la
exéresis tumoral mediante técnicas de escisiéon en bloque
del tumor, junto al espesor total de la esclera subyacente.

La ventaja de la escision en bloque viene dada por la elimi-
nacion de toda posibilidad de permanencia tumoral en la
esclera; el inconveniente es la necesidad de utilizar un injer-
to tectonico con los problemas de rechazo inmunolégico
propios de cualquier trasplante.

Indicaciones

Tumores con invasion escleral y extensidn escleral no supe-
rior a tres horas (fig3).
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Figura 8. Melanoma iris-cuerpo ciliar con extension extraescleral. A
la Dcha. post-cirugia.

3. Radioterapia

(13) La radioterapia ha sido utilizada ampliamente en el
tratamiento de tumores de Uvea posterior, tanto en forma
de radioterapia externa como de braquiterapia. Sin em-
bargo, en los tumores de Uvea anterior su aplicacién se
ha visto restringida por las frecuentes complicaciones ob-
servadas en estructura vecinas: cristalino, cérnea, retina y
Uvea circundante a la tumoracién.

Indicaciones

Deben de quedar restringidas a los casos en los que no
exista otra alternativa terapéutica, es decir:

« Melanoma difuso en pacientes que rechazan la enu-
cleacién.

« Melanoma difuso en ojo Unico.
« Melanoma circunscrito no resecable en ojo Unico.

+ Tratamiento complementario en tumores con reseccion
incompleta.

Resultados

Los resultados de supervivencia observados en el trata-
miento del melanoma de iris-cuerpo ciliar con braqui-
terapia 1-125 se situan en el 90-100%, a los 5 afos de
tratamiento, segun las distintas estadisticas. Se registra
recurrencia tumoral en el 7% de los casos y presencia de
catarata en el 40% dentro del primer afio de tratamiento.
Otras complicaciones son: queratopatia en las inmedia-
ciones de la zona tratada (21%) en forma de epiteliopatia,
abrasion o edema corneal; neovascularizacion de iris (7%)
e hifema (14%). Los pacientes con neovascularizacién de
iris evolucionan desfavorablemente hacia glaucoma neo-
vascular, siendo indicacion de enucleacién ulterior en la
mayoria de los casos.

Braquiterapia complementaria a la reseccion
quirdrgica

La braquiterapia complementaria tiene un interés espe-
cial como tratamiento complementario de restos tumora-
les post-iridociclectomia. EIl melanoma de iris-cuerpo-ci-
liar puede presentar margenes mal definidos y no visibles
macroscopicamente que originan resecciones quirurgi-
cas incompletas aun realizando una incision que supere
el borde tumoral en 2-3 mm. La utilizacién de dosis de
braquiterapia inferiores a las empleadas en tumores de
mayor altura, disminuye notablemente los riesgos de ia-
trogenia radioinducida.



NPunto

4. Enucleacion (10)

Indicaciones

+ Extension superior al 40% del cuerpo ciliar.

+ Presencia de glaucoma no controlable con medicacién.
« Evolucién con hifemas recidivantes.

+ Melanomas difusos.

« Invasién escleral superior a 6 mm.

Actualmente, la enucleacion es una técnica de tratamiento
excepcional en melanomas de iris cuerpo ciliar, no llegando
al 2% como primer tratamiento y no superando el 8% en
los tumores sometidos a tratamientos conservadores fraca-
sados.

6.5.2. Tratamiento del melanoma uveal posterior
(coroides) (4) (8) (15) (16)

Tratamiento conservador

El objetivo del tratamiento conservador del melanoma de
coroides es controlar el tumor, conservar el ojo y preservar
la visidon tanto como sea posible cuando esto pueda con-
seguirse sin atentar contra su salud y supervivencia. Las
técnicas conservadoras actuales incluyen: la observacién
periddica, termoterapia transpupilar, irradiacion con placa/
hilos radiactivos (braquiterapia) o particulas cargadas y re-
seccion local.

1) Observacion periédica

Son necesarios establecer unos criterios para identificar a
aquellos pacientes que deberian ser observados sin inter-
vencion. No estd claro en qué momento de su evolucién un
melanoma de coroides desarrolla la capacidad de metasta-
tizar, ya que no hay datos clinicos o de laboratorio que lo
correlacionen con su desarrollo.

La eleccién del tratamiento en pacientes con melanomas
coroideos pequefos estd basada en la proporcion ries-
go-beneficio.

Un conocimiento de la relacién entre el volumen de un tu-
mor y la probabilidad de estar formado por un tipo de célu-
las agresivas, es interesante para el manejo del melanoma
coroideo maligno. Con frecuencia, los tumores pequefos
se controlan simplemente mediante observacién debido
a que la mayoria de ellos estan formados por células fusi-
formes que crecen lentamente. Los tumores grandes pro-
bablemente contienen células epitelioides de crecimiento
rapido y tienen una probabilidad mayor de metastatizar o
de presentar una extension extraocular, por lo que estos
tumores tradicionalmente se han tratado mediante la enu-
cleacién del ojo afectado.

Hace unos afos, algunos expertos comenzaron a recomen-
dar la observacion periédica como método adecuado para
controlar determinados melanomas de la Uvea posterior,
sin que esto aumentara de manera significativa la morta-
lidad relacionada con el tumor. Una vez que entran en su
fase de crecimiento, los tumores pequenos crecen rapida-
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mente y los estudios patolégicos han demostrado que
esto esta correlacionado con un prondstico peor, por lo
tanto dichos tumores deberian ser tratados una vez que
comienzan a crecer.

La observacion peridodica se recomendd en primera ins-
tancia para ciertos tumores melanociticos pequefos (< 3
mm de altura y < 10 mm de didmetro) y medianos (entre
3-5 mm de altura y/o entre 10-15 mm de didmetro) que
presumiblemente eran melanomas pero poseian caracte-
risticas de tumores inactivos. En ocasiones, es preferible
la observacion de tumores pequeios, cuestionablemente
activos, ya que muchos métodos de tratamiento de mela-
nomas uveales posteriores, estan asociados con una pér-
dida de visién secundaria al propio tratamiento. Actual-
mente, parece adecuado no realizar ningun tratamiento
hasta que se observe algun signo oftalmoscopico de ac-
tividad tumoral o bien un crecimiento activo de la lesion.

Otras indicaciones serian: cuando estos melanomas pe-
quenos o medianos se presentan en pacientes mayores (>
65 anos) o seriamente enfermos, aunque el tumor tenga
signos de que crece lentamente o bien, cuando se locali-
zan en el Unico ojo util del paciente, incluso con signos de
crecimiento lento.

Debido a que el crecimiento de la mayoria de los tumores
melanociticos uveales es muy lento, normalmente es ne-
cesario ver al paciente con un intervalo de 4-6 meses. Si se
observa crecimiento tumoral, debemos realizar alguno de
los tratamientos disponibles.

El seguimiento a largo plazo, ayudara a determinar si la
observacién simple de los tumores pequenos aumenta las
probabilidades de metéstasis. Si la observacién simple de
tumores pequenos estuviera asociada con la disminucién
de la supervivencia, se emplearia el tratamiento precoz
con mayor frecuencia. Es probable que los estudios futu-
ros nos ensefien mas caracteristicas clinicas que anticipen
el crecimiento de lesiones melanociticas pequefas de la
Uvea posterior, lo cual nos facilitara la decisién, en relacién
a qué lesiones debemos o no tratar precozmente (fig. 4).

Figura 4. Melanoma pequefio: observacion.

2) Termoterapia transpupilar

La termoterapia transpupilar es un método innovador de
tratamiento conservador para ciertos melanomas de co-
roides de tamano pequefo-mediano (Fig. 5). Esta técnica
utiliza como fuente de calor un laser diodo para emitir
radiacion infra-roja (810 nm), a través de la pupila dilata-
da del paciente, hacia un tumor intraocular. El aumento
subsecuente de la temperatura, por encima de 45 °C en
el tumor, tiene un efecto citotoxico directo (inhibiendo los
mecanismos de reparacion del DNA), ademas de un efecto
isquémico indirecto (debido a la obstruccién vascularen el
tumor), que induce una necrosis de las células tumorales.



Figura 5. Melanomas de coroides susceptibles de tratamiento mediante
termoterapia transpupilar.

La eleccidn de la radiaciéon infrarroja en esta técnica, esta
basada en que después de diferentes estudios se comprobd
que la penetracion de la termoterapia transpupilar es 6p-
tima cuando utilizamos una longitud de onda entre 700 y
900 nm, que corresponde a la radiacion infrarroja, la cual
ademas de conseguir una penetracién tumoral alta (4-4,5
mm), presenta una absorcion baja por los medios oculares
transparentes (5%).

A. Indicaciones del tratamiento

« Melanomas coroideos pequefios-medianos posteriores
(< 3,5 mm de altura), localizados yuxtapapilarmente y en
la region macular, con evidencia de crecimiento docu-
mentado o factores de riesgo de crecimiento tumoral y/o
de enfermedad metastasica, los cuales se han manejado
histéricamente mediante enucleacién o radioterapia con
un resultado visual malo.

« Como tratamiento complementario de la braquiterapia,
en los casos de una respuesta tumoral insuficiente o en
tumores con una altura = 3,5 mm.

La termoterapia transpupilar no esta indicada en:

«+ Pacientes con un melanoma de coroides pequefo-me-
diano, que presenten una opacidad severa de los medios
6pticos, con dilatacion pupilar insuficiente.

« Melanomas coroideos elevados y/o asociados a un des-
prendimiento exudativo de retina, cuya altura sea > 3
mm. Cuando la altura del liquido subretiniano sobre el
apex tumoral sobrepasa los 3 mm, éste puede producir
una dispersion del calor con lo que la efectividad del tra-
tamiento sobre el tumor es menor.

« Melanomas coroideos localizados periféricamente.

B. Técnica de tratamiento

Para realizar el tratamiento se utiliza un laser diodo infra-
rrojo, con una longitud de onda de 810 nm, un didmetro
del impacto ajustable para 0,8, 1,2, 2 y 3 mm. El sistema de
emisién puede adaptarse a la ldmpara de hendidura o al
microscopio quirurgico y se aplica a través de la pupila di-
latada mediante una lente panfunduscépica o una lente de
Mainster estandar. Antes de la aplicacién del tratamiento se
aplica un colirio anestésico.

El tumor se trata mediante impactos superpuestos sobre la
superficie tumoral, incluyendo aproximadamente 1 mm al-
rededor del margen tumoral. La potencia necesaria depen-
de de la pigmentacion del tumor: la ausencia de pigmenta-
cién de los tumores ameldnicos aumenta la penetracién de
laradiacion infrarroja en el tejido pero disminuye la cantidad
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de radiacion convertida en calor. La potencia media reque-
rida para el tratamiento de melanomas amelanicos es un
15% mayor que la requerida en tumores pigmentados.

Se comienza el tratamiento con una potencia relativa-
mente baja (250-300 mW) aumentandola poco a poco
hasta que el edema hace que la superficie tumoral ad-
quiera una coloracién blanco-grisacea durante el periodo
de exposicion. El tiempo de exposicion no debe ser infe-
rior a 1 minuto, ya que se necesitan 40 segundos para al-
canzar una temperatura a nivel de subcoagulacién.

El tratamiento se aplica de forma confluente sobre toda
la superficie tumoral incluyendo el margen, debido a que
la circulacién coroidea puede disipar algo el calor en el
borde del tumor. Las sesiones de tratamiento se repiten
hasta conseguir una remision completa del tumor (fig. 6).

Figura 6. Post-TTT inmediata.

C. Objetivo del tratamiento

El objetivo del tratamiento es producir la regresion del tu-
mor, que vendra definida por una cicatriz corio-retiniana,
de aspecto plano, sin signos de actividad en el examen
oftalmoscépico ademds de una disminucién de la altura
tumoral Z 0,5 mm en la ecografia ocular, con respecto a la
exploracion inicial. Otros hallazgos observados, aunque si
se presentan de manera aislada no indican una remisién
tumoral, son una reabsorcion del liquido subretiniano, si
existia previamente al tratamiento (aunque inicialmente
puede aumentar), un aumento de la reflectividad interna
en la ecografia A-B y una hipofluorescencia precoz y tar-
dia en la A.F.G., en la zona tratada.

Los cambios histopatoldgicos tras la termoterapia trans-
pupilar incluyen: necrosis isquémica, hemorragia, infiltra-
cién crénica de células inflamatorias y atrofia de la retina
neurosensorial (fig. 7).

Figura 7. Melanoma pre-TTT, post-TTT inmediata vy cicatriz co-
rio-retiniana.

D. Complicaciones de la termoterapia transpupilar

(4) (8) Las complicaciones de la termoterapia, pueden
presentarse tanto en el segmento anterior como en el
segmento posterior del globo ocular. Las complicaciones
en el segmento anterior estan relacionadas con el contac-
to entre el iris y/o cristalino y el haz de radiacién. Como
resultado, pueden producirse iritis, lesion del esfinter del
iris, sinequias posteriores y catarata subcapsular posterior.
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Las complicaciones en el segmento posterior incluyen: obs-
truccién vascular retiniana (arterial y/o venosa), traccion y/o
fibrosis retiniana, neovascularizacién retiniana y desprendi-
miento seroso de la retina. Parece que la obstruccion vascu-
lar se produce como resultado directo de la esclerosis vas-
cular inducida por el calor. La neovascularizacién retiniana
puede ser el resultado de la isquemia retiniana tras la escle-
rosis vascular y puede tratarse de manera efectiva mediante
fotocoagulacién con laser. La traccion retiniana puede ser
visible tanto en la superficie como en la profundidad de la
retina y parece ser mas frecuente en tumores localizados en
los cuadrantes temporales y en la regién macular. Pueden
observarse hemorragias retinianas pequenas sobre el tu-
mor, durante o tras la termoterapia transpupilar.

3) Reseccion local

Tedricamente, el abordaje ideal para el tratamiento de un
melanoma uveal posterior, es retirar quirdrgicamente el tu-
mor y salvar el ojo, especialmente si esto se consigue sin
empeorar el prondstico vital del paciente. En los ultimos
anos, un grupo de autores ha utilizado algunos métodos
para retirar tumores localizados en la parte mas posterior
de la coroides.

Inicialmente se utilizé la técnica de esclerouveorretinovi-
trectomia parcial penetrante (reseccién de todo el espesor
de la pared ocular) para extraer melanomas seleccionados.
M4s recientemente se utiliza una técnica de esclerouvecto-
mia lamelar parcial, en la que se retira el tumor dejando la
retina y el vitreo intactos.

La reseccion local de un melanoma uveal posterior, ofrece
varias ventajas tedricas sobre la enucleacién y la radiotera-
pia. En contraste con la enucleacidn, esta disefada para pre-
servar la vision y mantener un ojo estéticamente normal. En
contraste con la radioterapia, tiene menos complicaciones
a largo plazo si la cirugia tiene éxito.

A. Indicaciones relativas

Actualmente, solo los tumores periféricos mas pequenos,
con un diametro basal < 10 mm, pueden ser resecados sa-
tisfactoriamente con la esperanza de conservar una visién
buena. Probablemente en el futuro, cuando la técnica esté
mas desarrollada, se utilizard con mayor frecuencia en me-
lanomas uveales posteriores.

Debemos considerar que los melanomas que cumplen es-
tos criterios, en la mayoria de los casos, también pueden ser
manejados mediante radioterapia. Generalmente es prefe-
rible la esclerouvectomia lamelar parcial, cuando el mela-
noma se localiza anteriormente y tiene una base tumoral
menor que la altura, mientras que es preferible la radiotera-
pia cuando el melanoma esta localizado posteriormente y
tiene una base tumoral mayor que la altura.

B. Técnicas quirurgicas (4) (16) (17)

1. Esclerouvectomia lamelar parcial: se realiza un «flap» es-
cleral sobre el tumor y se retira el tumor con una capa
fina adyacente de fibras esclerales, con objeto de dejar
intactos la retina y el vitreo.
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2. Reseccién tumoral «ab interno»: esta técnica debe rea-
lizarse con extremo cuidado y por un cirujano experi-
mentado, ya que no se sabe si la rotura de la integridad
tumoral mediante esta técnica, podria diseminar las cé-
lulas tumorales. Quizas esta técnica deberia utilizarse
inicialmente en melanomas pequefos con bajo poten-
cial metastasico y documentacién de crecimiento, lo-
calizados lo suficientemente alejados de la févea como
para poder realizar con seguridad una fotocoagulacién
alrededor de la lesién, sin afectar de manera importan-
te a la agudeza visual.

C. Complicaciones del tratamiento

En contraste con la radioterapia, que casi nunca se asocia
con complicaciones inmediatas, existe cierto nimero de
complicaciones precoces que pueden presentarse en la
reseccion local de los melanomas uveales posteriores.

Las 3 complicaciones mds importantes incluyen: hemo-
rragia vitrea, catarata y desprendimiento de retina. Otras
complicaciones tardias incluyen: edema macular cistoide
crénico, fibrosis pre retiniana o sub retiniana secundaria
a hemorragia, y uveitis anterior crénica, probablemente
como resultado de una isquemia secundaria a la interrup-
cién de los vasos ciliares anteriores durante la cirugia.

En la actualidad no hay evidencia de que la reseccién local
de los melanomas uveales posteriores tenga diferencias
sobre la supervivencia con respecto a la enucleacién y la
radioterapia.

4) Radioterapia

A. Irradiacion con placas/hilos radiactivos
(braquiterapia)

(10) La enucleacién del ojo afecto ha sido, el tratamiento
de eleccidén en el melanoma de coroides. La hipétesis, por
otros rebatida, de que la enucleacién podria promover la
diseminacién sistémica del tumor, alenté la practica de
otras alternativas terapéuticas.

La utilizacion de placas radioactivas en el tratamiento del
melanoma de coroides, responde a la necesidad de en-
contrar un arma terapéutica que permita mantener la in-
tegridad del globo ocular y, en la medida de lo posible, la
funcion visual, como alternativa a la enucleacién.

Clasificacién del tamano tumoral (COMS) (8):

+ Pequenos: Altura <3 mmy entre 5y 16 mm de didmetro
basal mayor.

+ Medianos: Entre 3,1 mmy 8 mm de alturay < 16 mm de
diametro basal mayor.

+ Grandes: Mas de 8 mm de altura y mas de 16 mm de
didmetro basal mayor.

El COMS, tras mas de 12 afos de seguimiento, ha demos-
trado que la mortalidad no es mayor entre los pacientes
tratados con braquiterapia con 1125 y los tratados me-
diante enucleacién (11). Algunos estudios proponen la



utilizacion de la braquiterapia como una alternativa valida
incluso en tumores grandes, contiguos al nervio éptico y
del cuerpo ciliar.

Criterios de inclusion para el tratamiento mediante braquite-
rapia (COMS), en cuanto a las caracteristicas del tumor:

+ 2,5-10 mm de altura y no mdas de 12 mm de diametro ba-
sal mayor (hasta 1990 los limites de altura se situaban en-
tre 3,1y 8 mm).

« Tumores peripapilares (aquellos cuyo borde estd situado
a < 2 mm de la papila del nervio 6ptico), si el tumor esta-
ba contenido dentro de un angulo de 90° con el vértice
en el centro del nervio éptico siempre que el oftalmélo-
go considerase que la base del tumor podria ser cubierta,
con el material radiactivo, con un margen de 2 mm.

+ Los pacientes con un tumor en contacto con el nervio 6p-
tico quedaron excluidos.

- También quedaron excluidos los que presentaban una
extension extraescleral = 2 mm, los tumores difusos, en
anillo, los multifocales o que se considerase que estaban
localizados de forma primaria en el cuerpo ciliar.

En el tratamiento del melanoma de coroides se han utili-
zado varios isétopos: cobalto 60 (Co®), radon, yodo 125
(1'*), ruthenio 106 (Ru'®), iridio 192 (Ir'®?) (utilizado habi-
tualmente en nuestro Centro). El I'* se considera el isdtopo
ideal para el tratamiento de tumores intraoculares, debido
a que su energia media es adecuada para conseguir la des-
truccion del tumor, preservar en gran medida los tejidos
adyacentes, carecer de emisiones alfa o beta ya que su pe-
netrancia permite tratar tumores de mayor tamafno que el
Ru'®, Ademas, las semilla de I'** estan comercializadas y su
numero puede ajustarse al tamafo del tumor y pueden ser
reutilizadas (fig. 8).

Figura 8. Placa de oro en la que, tras colocar las semillas de I'?°, se sutu-
rard a la esclera sobre el tumor.

La altura y el didmetro basal mayor son las medidas princi-
pales en el calculo de la dosis de radiacion a liberar sobre la
lesion. Se recomienda que la placa supere en 2 mm el mar-
gen del tumor con el fin de asegurar el tratamiento de los
tejidos colindantes del mismo. Esta premisa limita el trata-
miento de los tumores que estan en contacto o en la vecin-
dad del nervio 6ptico, a pesar de haber placas con muescas
o escotaduras que se ajustan a este elemento anatéomico.

Los pasos fundamentales que componen el proceso de im-
plantacién de la placa radioactiva son:

1.2 Localizacién del tumor mediante transiluminacion: tras
realizar una peritomia y fijar los musculos extraoculares, ne-
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cesario para exponer la esclera situada sobre el tumor, a
través de una pupila dilatada, una luz fria permite visuali-
zar los mérgenes de tumor y marcarlos con un rotulador
estéril o diatermia.

2.°Colocacién del material radioactivo: mediante una plan-
tilla que simula una placa radioactiva se situan las suturas
esclerales evitando la manipulacién excesiva del material
radioactivo, en ocasiones puede ser necesario desinser-
tar un musculo extraocular para situar adecuadamente la
placa. Una vez colocada la placa, podemos confirmar la
colocacién correcta de la placa mediante una ecografia
ocular intraoperatoria.

3.0 Retirada del material radioactivo: en funcion de la dosis
calculada que debe recibir el tumor, se mantendra la pla-
ca varios dias con el paciente debidamente aislado.

La eficacia del tratamiento se evalia mediante la explo-
racioén clinica (oftalmoscopia indirecta) combinada con la
realizacién de retinografias y ecografias del tumor. El ob-
jetivo del tratamiento no es la reduccién del tumor a una
cicatriz plana (como en la termoterapia transpupilar), e in-
cluso, no es excepcional que el tamano del tumor pueda
aumentar transitoriamente en el periodo inicial post-tra-
tamiento, pero tiende a disminuir de forma notable pasa-
dos varios meses (fig. 9).

Figura 9. Aspecto de un melanoma de coroides antes y después de ser
tratado mediante braquiterapia.

La destruccion del tumor se produce por muerte celular
directa y por afectacién del ciclo reproductivo celular,
otro mecanismo de destruccién tumoral es la afectacién
de su entramado vascular .

Los resultados visuales dependen, en gran medida, del
is6topo utilizado. Mas de la mitad de los pacientes que
presentaban un tumor mediano y fueron tratados con
['%, presentaron una pérdida considerable de vision des-
pués de 3 afnos del tratamiento. El 37% tienen, en el ojo
tratado, una agudeza visual > 20/200 a los 5 afos de tra-
tamiento.

Como el COMS excluyé del tratamiento mediante braqui-
terapia a los tumores peripapilares debido a la dificultad
para realizar el calculo dosimétrico y a la imposibilidad de
colocar una placa que comprendiera toda la superficie del
tumor, no contamos con una respuesta inequivoca acerca
de cudl es el tratamiento ideal para este tipo de tumores,
por no poder extrapolar en este tipo de tumores los resul-
tados del COMS.

Las complicaciones mas frecuentes que pueden presen-
tarse son: formacion de catarata, retinopatia y neuropatia
por radiacién, hemorragia vitrea, glaucoma neovascular,
necrosis escleral, diplopia, queratitis y uveitis.
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La mortalidad en pacientes tratados con 1125 no difiere
de la que presentan los pacientes tratados mediante enu-
cleacién, tras un seguimiento de 12 afos, ninguno de los
2 tratamientos incrementa o disminuye la mortalidad. La
supervivencia a los 5 afios es mayor del 80% y el 85% de los
pacientes conservan el ojo a los 5 afios del tratamiento. El
fracaso del tratamiento conduce, en la mayoria de los casos,
a la enucleacién del ojo afecto.

B. Radiacion mediante particulas cargadas

Ademas de la braquiterapia, la radiacién externa del tumor
con particulas cargadas (protones, helio, gamma-knife) ha
sido ampliamente utilizada con resultados alentadores.

Las caracteristicas fisicas de las particulas cargadas permi-
ten radiar areas localizadas de forma uniforme, pueden ser
colimadas para liberar el mayor porcentaje de ionizacién en
un volumen determinado respetando los tejidos sanos a su
alrededor. Esta técnica permite el tratamiento de tumores
de mayor tamano y en localizaciones que contraindicarian
la braquiterapia (tumores yuxtapapilares, de cuerpo ciliar
o con extension extraescleral limitada) y evita la manipula-
cién de material radiactivo por parte del cirujano. Esta esta-
blecida su eficacia en comparacion con el tratamiento con
placas de 1125.

La mayoria de los tumores muestran signos de regresién pa-
sados los primeros 6 meses, al igual que con el tratamiento
con placas de 1125, en pocos tumores se consigue la reduc-
cién a una cicatriz plana. Las particulas cargadas, consiguen
la destruccion del tumor por muerte directa de las células
tumorales y por alteracién de su entramado vascular.

La agudeza visual consecutiva al tratamiento depende, en
gran medida, de la agudeza visual previa (es frecuente el
desprendimiento de retina exudativo), el tamano del tumor
y su localizaciéon, aproximadamente un tercio de los pacien-
tes tratados mantienen una vision de 20/40 o mejor a los
cinco anos de haber recibido el tratamiento (15).

Las complicaciones mas frecuentes son: sintomas de ojo
seco, catarata, retinopatia y neuropatia por radiacién, he-
movitreo y glaucoma neovascular.

La supervivencia, a los 5 ahos del tratamiento, varia entre el
70,3% y el 85% (18) segun las distintas publicaciones, y es
similar a la observada en pacientes tratados con braquitera-
pia y mejor que los pacientes tratados con enucleacidn. Los
factores de riesgo principales que determinan una menor
supervivencia son el tamano del tumor, su localizacién an-
terior y la edad avanzada del paciente.

La probabilidad de conservar el ojo a los 5 aflos de haber re-
cibido tratamiento con particulas cargadas es muy alta, del
76 al 99% en funcién de las caracteristicas del tumor tratado
(afectacion del cuerpo ciliar, altura de mas de 8 mm y distan-
cia a la fovea de 2 0 menos diametros papilares, son situa-
ciones que se asocian a una mayor probabilidad de fracaso
en el tratamiento) (20). La recurrencia tumoral local aparece
en un 2-4% de los tumores tratados con particulas carga-
das. El control local del tumor se consigue en un 98% de
los casos a los cinco afios y buena parte de las recurrencias
pueden ser manejadas con tratamientos conservadores.

Revista para profesionales de la salud

5) Otros tratamientos conservadores

Se han realizado avances y esfuerzos importantes en la
inmunoterapia y la quimioterapia como tratamiento del
melanoma de coroides y de sus metastasis sin que, por
el momento, contemos con tratamientos estandarizados
y con resultados clinicos reconocidos.

A. Enucleacion

Hoy en dia la enucleacién se realiza en menos del 20% de
los casos. Antes de realizar la enucleacién de un ojo por
un melanoma de coroides debe descartarse enfermedad
metastdsica ya que un paciente con melanoma coroideo
metastasico tiene una esperanza de vida inferior a 1 afo,
por eso, la enucleacién no estd justificada salvo que tenga
un ojo doloroso (3,10).

Este método tradicional de tratamiento del melanoma de
coroides es controvertido existiendo un debate sobre el
impacto de la enucleacién y su influencia final sobre el
prondstico vital, sin embargo, parece que esta modalidad
terapéutica es aceptable en casos seleccionados de mela-
noma uveal avanzado.

Cualquier melanoma coroideo o de cuerpo ciliar que haya
producido una pérdida visual y sea demasiado grande (>
50% del volumen ocular) para tratarlo mediante radiote-
rapia o reseccioén local.

 La mayoria de los melanomas uveales posteriores que
hayan producido un desprendimiento de retina total
(ojo ciego) o un glaucoma secundario severo (dolor) .

+ Melanomas coroideos pequefios y medianos con cre-
cimiento documentado y que hayan invadido el nervio
optico.

« Ojos que contengan melanomas con extensién extrao-
cular significativa (8).

B. Técnica quirurgica

Actualmente, la técnica mas aceptada es una enucleacion
estandar atraumatica, con manipulacién minima, en lugar
de congelar la base del tumor mediante la aplicacion de
nitrégeno liquido a través de un anillo de polietileno in-
mediatamente antes de cortar el nervio 6ptico, como se
propuso inicialmente. En el momento de la enucleacién
debemos examinar el globo ocular cuidadosamente para
descartar extension extraocular en cuyo caso modificare-
mos la técnica quirdrgica.

Sobre la premisa de que las fluctuaciones repentinas de
la presion intraocular durante la enucleacién pueden
aumentar la diseminacién hematégena de las células tu-
morales, algunos oftalmélogos han utilizado métodos de
canulacion de la camara anterior del ojo utilizando méto-
dos manométricos para mantener una presion intraocular
mas uniforme durante la cirugia.

Hoy en dia se utiliza un implante integrado de hidroxiapa-
tita para mejorar la motilidad ocular en los pacientes en
los que se realiza la enucleacién.



Ha habido un interés considerable en la utilizacién de la ra-
dioterapia externa (20 Gy aplicados en 5 sesiones de 4 Gy
cada una durante un méaximo de 8 dias, enucleando el ojo
tan pronto como fuera posible después de aplicar la ulti-
ma sesién de radioterapia) pre-enucleacion como método
para disminuir las probabilidades de enfermedad metasta-
sica (9). Aunque parece que esta radioterapia disminuye el
grado de actividad mitética de las células del melanoma e
inhibe «in vitro» el crecimiento de las células tumorales, los
datos disponibles sugieren que no mejora la supervivencia
del paciente, esto unido al coste afadido de la radiacién,
las molestias al paciente, los tumores inducidos por la ra-
diacién a largo plazo, la posibilidad de disminuir la calidad
de vida del paciente durante el periodo del tratamiento de
radioterapia y el retraso de la enucleacién hacen que su uti-
lizacién sea cuestionable.

Parece que el tratamiento con hipertermia antes de realizar
la enucleacion podria servir como método para “esterilizar”
el tumor antes de su manipulaciéon disminuyendo el posible
riesgo de extensidon metastasica a través de la diseminaciéon
de células viables durante la enucleacion.

C. Complicaciones

Cuando la enucleacion se realiza cuidadosamente, las com-
plicaciones son extremadamente raras. La hemorragia en el
momento de la cirugia puede controlarse disminuyendo la
presidn arterial.

D. Resultados

(12) La mortalidad de pacientes con melanomas uveales
posteriores se mantiene alta después de la enucleacién.
La muerte relacionada con el tumor en pacientes con me-
lanoma uveal tras la enucleacién ha sido del 30% en los 5
primeros afos y del 50% a los 10 afios. Esta mortalidad alta
prevalece a pesar del hecho de no evidenciar metastasis en
la evaluacion sistémica previa a la enucleacion.

La eficacia de la enucleacién, para prevenir la enfermedad
metastdsica, no estara clara hasta que se completen los es-
tudios prospectivos randomizados. Muchos de los datos
actuales relacionados con su efectividad no son interpre-
tables. El estudio de Westeerveld-Brandon y Zeeman para
mostrar que la enucleacidn realizada en pacientes mayores
de 65 afos era inefectiva se realiz6 en un grupo de pacien-
tes demasiado pequeno. Este estudio ha sido citado por
muchos autores para mostrar que los métodos alternativos
para tratar el melanoma de coroides son mas eficaces que
la enucleacién para preservar la vida (3).

C. Exenteracion orbitaria
A. Indicaciones relativas

« Afectacion extraocular extensa del melanoma en el mo-
mento de la presentacion inicial una vez comprobado
que no hay metastasis sistémicas.

« Recurrencia orbitaria de un melanoma coroideo algun
tiempo después de la enucleacién una vez comprobado
que no hay metdastasis sistémicas.
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Parece que en estos casos la exenteracion orbitaria no
mejora el pronéstico vital del paciente.

Con la mejoria de las técnicas diagnosticas y el diagndsti-
co precoz del melanoma uveal, es raro que los pacientes
tengan inicialmente una afectacién extraocular extensa.
El paciente afectado suele presentar proptosis de un ojo
ciego o desplazamiento anterior progresivo del implante
de enucleacién meses o anos después de la enucleacion
por un melanoma de coroides. En tales casos el méto-
do mejor para documentar la presencia y extension del
tumor orbitario es la tomografia axial computerizada
(TAC).

B. Manejo de la extension extraocular: consideraciones
especiales

Existe una controversia continua en cuanto al valor de la
enucleacion modificada y la exenteracion en el manejo de
la extensién extraocular de los melanomas uveales poste-
riores. Muchos oftalmologos consideran la exenteraciéon
un procedimiento mutilante y se resisten a utilizarla en
los casos de grados pequeios de extensidn extraescleral.
Ademas, la mortalidad tanto tras la enucleaciéon como la
exenteracion parece bastante mayor en los pacientes con
extension extraocular del melanoma uveal.

Algunos estudios han demostrado que normalmente la
extension extraescleral se produce a través de canales
emisarios en dreas donde la esclera es de grosor normal
sin apreciarse un adelgazamiento de la esclera adyacente.
Debido a esto, recientemente existe un interés por otras
posibles alternativas en el manejo de pacientes que tie-
nen melanomas uveales con extension extraocular. Este
manejo depende del grado de extension extraocular y de
cuando y como sea detectada la afectacion extraescleral.
Si se detecta clinicamente una extension extraocular an-
terior se recomienda una enucleacién modificada con la
extirpacion simultanea de la conjuntiva y la capsula de Te-
non, localizadas sobre la pigmentacion. Sin embargo, si el
melanoma intraocular estd en el rango de tamafio y loca-
lizacion como para tratarlo con placa radiactiva, Shields y
sus colaboradores recomiendan la placa a pesar de la pre-
sencia de una extension extraocular. Hoy en dia se piensa
que puede utilizarse con seguridad una placa radiactiva
en casos de extensidn extraescleral cuando se trate de un
ojo con vision util y la extension extraescleral no tenga
una altura superior a 2 mm. Esta técnica se esta utilizando
debido a que se sabe que en estos casos existe una mor-
talidad alta cuando se manejan mediante enucleacién o
exenteracion.

Ocasionalmente, en el momento de la cirugia para colo-
car una placa o realizar una enucleacién, pueden obser-
varse grados pequenos de invasién tumoral hacia la luz
de una vena vorticosa. En estos casos, las venas vorticosas
deben ligarse, cauterizarse o cortarse cuidadosamente y
continuar con la cirugia programada.

6. CONCLUSIONES

El tratamiento de los tumores oftalmolégicos varia segun
su localizaciéon en el ojo, el tipo tumor y el estado en el
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que se encuentre. Diversos tratamientos como la cirugia,
radioterapia, quimioterapia, terapia con calor o frio o tra-
tamiento con laser, inmunoterapia, pueden ser efectivos o
no en funcién de las caracteristicas del tumor y de la zona
en la que esté localizado, si existe metastasis, el tamafo del
tumor, entre otros factores. El diagnostico sera tanto mejor
cuanto antes se detecte el tumory se actue lo antes posible.

El objetivo principal en el tratamiento de un tumor oftal-
mico, es preservar la vida del paciente en primera instancia
y la visién del paciente siempre que sea posible en segun-
da. Para ello, se escogeran los tratamientos mas adecuados
que presenten la menor invasién ocular y que a la vez ob-
tenga la mayor efectividad ajustdndose a las caracteristicas
del tumor. De esta forma, los tratamientos quirdrgicos mas
agresivos como la enucleacién y exenteracion, se elegiran
cuando otros tratamientos no sean posibles o no hayan te-
nido éxito.

Dada la incidencia del cancer en la actualidad, a diario se
estan realizando investigaciones para encontrar formas de
prevenir esta enfermedad, pararla e incluso curarla y elimi-
narla.

En la actualidad, la mejor defensa contra el cancer es reco-
nocer los sintomas a tiempo y detectar la enfermedad an-
tes de que pueda progresar. Conocer las herramientas que
existen para ello es fundamental. Gracias a eso, a la investi-
gacion y a nuevos estudios y avances de la Medicina y Far-
macologia, mas personas sobreviven al cancer.
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