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1. ABREVIATURAS

AFO: Autofluorescencia del fondo de ojo

CEBM: Center of Evidence-Based Medicine ( Centro de evidencia basado en

medicina)

CNV: Choroidal neovascularization (Neovascularicién coroidea)

DPAR: Defecto pupilar aferente relativo

EPR: Epitelio pigmentario de la retina

FA: Fluorescein angiography (Angiografia con fluoresceina)

FF: Fotografia del fondo de ojo

HTA: Hipertension arterial

MDO: Melanocitoma del disco éptico

OCT: Optical coherence tomography (Tomografia de coherencia Optica)

OCT-A: Optical coherence tomography angiography (Tomografia-angiografia de
coherencia optica)

OD: Ojo derecho
Ol: Ojo izquierdo

PRISMA: Preferred Reporting Items of Systematic Reviews and Meta-Analyses

(Declaracion de elementos de informe de revisiones sistematicas y metaanalisis)

SciELO: Scientific electronic library online (Biblioteca Cientifica Electronica en

linea)

SD-OCT: Spectral-domain optical coherence tomography (tomografia de

coherencia 6ptica de dominio espectral)

TD-OCT: Time-domain optical coherence tomography (tomografia de coherencia

Optica de dominio temporal)



USO: Ecografia o ultrasonido ocular

VEGF: Vascular endothelial growth factor (Factor de crecimiento vascular

endotelial)



2. RESUMEN

2.1. RESUMEN

Hipdtesis y objetivos: Realizamos una revision bibliografica sobre el
melanocitoma del disco ptico a propdésito de un caso clinico de una mujer de 47
afos a la que se le diagnostico un melanocitoma del disco 6ptico de manera

incidental por presentar prurito ocular.

Material y método: A través de la busqueda de literatura en las bases de datos
bibliograficas PubMed/MEDLINE y SciELO, seleccionamos ocho articulos,

recogiendo la informacién mediante tablas.

Resultados: El melanocitoma del disco Optico es una neoplasia rara, benigna
localizada en el disco dptico. Se caracteriza por ser una lesion pigmentada marron
0 negra que mide un promedio de 2,00 mm de didmetro. Es un tumor estacionario,
gue en raras ocasiones presenta complicaciones, incluida la pérdida visual e incluso
la posible malignizacion (1-2%). Aparece con mayor prevalencia en el sexo
femenino y con una edad media de 50 afios. Se localiza méas frecuentemente en el
ojo derecho y en especial en el area temporal-inferior. Histéricamente a menudo se
han confundido con los melanomas lo que daba lugar a la enucleacion errénea de

estas lesiones benignas.

Conclusiones: El mejor abordaje terapéutico es llevar a cabo un seguimiento
mediante pruebas no invasivas como serian un seguimiento fotografico, la OCT y
la OCT-A, cada 6/12 meses. Asi se podran valorar las infrecuentes complicaciones
que pueden presentar y reconocer tempranamente las tan temidas e inusuales

trasformaciones malignas.

2.2. PALABRAS CLAVE

Melanocitoma, disco Optico, nervio Optico, tomografia de coherencia Optica.



2.3. ABSTRACT

Hypotheses and objectives: We conducted a literature review on optic disc
melanocytoma regarding a clinical case of a 47-year-old woman who was

incidentally diagnosed with optic disc melanocytoma due to ocular itching.

Material and method: Through the literature search in the PubMed/MEDLINE and
SciELO bibliographic databases, we selected eight articles, collecting the

information through tables.

Results: Optic disc melanocytoma is a rare, benign neoplasm located in the optic
disc. It is characterized as a brown or black pigmented lesion that measures an
average of 2.00 mm of diameter. It is a stationary tumor, which rarely presents
complications, including visual loss and even possible malignancy (1-2%). It
appears with higher prevalence in females and with a mean age of 50 years. It is
located more frequently in the right eye and especially in the temporal-inferior area.
Historically, they have often been confused with melanomas, which led to the

erroneous enucleation of these benign lesions.

Conclusions: The best therapeutic approach is to carry out a follow-up using non-
invasive tests such as photographic follow-up, OCT and OCT-A, every 6/12 months.
In this way, the infrequent complications that may occur and an early recognition of

the feared and unusual malignant transformations can be assessed.

2.4. KEY WORDS:

Melanocytoma, optic disc, optic nerve, optical coherence tomography.



3. INTRODUCCION

3.1. DEFINICION:

El melanocitoma del disco oOptico es una neoplasia benigna localizada total o
parcialmente en el disco Gptico, aunque puede también hallarse en todo el tracto
uveal, incluyendo el iris, cuerpo ciliar, coroides y extension retiniana (1). Simula una
neoplasia maligna, aunque realmente es una variante de nevus melanocitico con
rasgos clinicos e histopatolégicos caracteristicos (1-3), a la cual Shields et al.
propusieron el nombre de “Nevus Magnocelular Hiperpigmentado del Disco Optico”,
ya mas acorde con la naturaleza de la lesion. Sin embargo, este término, que
parece mas apropiado, no se ha perpetuado y el término melanocitoma ha

alcanzado un uso generalizado (2,4).

Hasta 1960, se consideraba una lesién maligna de la papila, que se trataba con

enucleacion ya que se confundia con lesiones uveales tumorales malignas (2).

En 1962, gracias a Zimmerman et al. (5—-12), se constatd que en su serie sus casos
enucleados en el posterior estudio histopatolégico las caracteristicas eran
benignas, estableciendo la denominacion de “Melanocitoma del Nervio Optico”. Por
ello se redujo significativamente el nimero de enucleaciones secundarias en estos
casos (2,10).

El melanocitoma tiene un curso favorable en la mayoria de casos, en algunos de
ellos, puede aumentar de tamafio entre un 10-57% sin que ello suponga un signo

de mal prondstico (2).

Dentro de las complicaciones, aunque infrecuentes, pueden presentar edema
intrarretiniano, retinopatia hemorragica, obstruccion de la vena central de la retina,
siembras vitreas, necrosis del nervio éptico (2), necrosis isquémica del tumor,
glaucoma secundario, retinopatia isquémica y transformacion maligna (del 1 al 2-
%) (1).



Una vez planteado el diagnéstico de Melanocitoma el tratamiento actual es
conservador, con controles periédicos cada 6 meses o0 anuales (3). El prondstico

es excelente (1).

A dia de hoy, asociando nuevas tecnologias como retinografia, angiografia y OCT,
se puede llevar a cabo un mejor control de estos pacientes, permitiendo conservar

su vision e integridad anatémica (10).

3.2. EPIDEMIOLOGIA

El melanocitoma del disco o6ptico forma parte del 0,55% de los tumores
intraoculares pigmentados y se localiza mas frecuentemente en el nervio optico.
(13).

Se presenta con una incidencia mayor en mujeres (1,4), concretamente se presenta
en un 62% en mujeres y un 38% en hombres, tanto en series de poblaciones

coreanas como europeas (14,15).

Ya que tradicionalmente el melanocitoma y el melanoma se han confundido tanto
clinica como histolégicamente, es interesante compararlos en lo referente a la
epidemiologia: la edad media es de 50-52 afios (con un rango entre 1 y 91 afios)
en el caso del melanocitoma (10), siendo similar al melanoma uveal; pero se cree
gue la mayoria de los melanocitomas debutan muchos afios antes del diagnéstico
ya que éste se hara normalmente en un examen oftalmoldgico de rutina ante la

ausencia de sintomas previos (4).

En cuanto a las etnias, se observa una mayor diferencia, ya que el melanoma uveal
es poco comun en Afroamericanos y asiaticos y la incidencia del MDO es la misma
en todas las razas (4); aunque en otras revisiones si se ha encontrado una mayor

incidencia en personas con la piel densamente pigmentada y caucasicos (4,9,14).



3.3. HISTOLOGIA

La apariencia de esta lesibn es muy caracteristica, como una masa muy
pigmentada que ocupa el disco optico y se extiende dentro del mismo (4). En la
histologia de esta lesion se hallan células muy pigmentadas, con formas
redondeadas y ovaladas, nlcleos pequefios y abundante citoplasma y un tamafio

uniforme de células y nacleos (2,4,16).

Figura 1: Microfotografia de bajo aumento del melanocitoma del disco éptico (hematoxilina-

eosina). (Fuente: Instituto de Patologia de las Fuerzas Armadas) (4).

El MDO se considera un nevus melanocitico, ubicado en el disco Optico o en
cualquier parte del tracto uveal (4); clinicamente es una lesion plana o
sobreelevada, pigmentada negra o marrén oscuro que tiene margenes plumosos
en la cabeza del nervio optico (3,9,10,13,17). Proviene de la lamina cribosa que

aparece adyacente a la papila optica (2).
Se han descrito dos tipos de células:

- Células tipo 1: Son ceélulas de forma oval o redondeada, que contienen
abundante pigmento citoplasmético ubicado en grandes melanosomas (16),
de radio nucleo-citoplasma bajo, tamafio uniforme de las células y el nucleo,

con relativa escasez de otros organulos citoplasmaticos (10,13,14,18).



- Células tipo 2: Tienen forma de huso, son menos pigmentadas, con
melanosomas pequefios en forma de baston, de radio nucleo-citoplasma
alto, con nucleolos mas prominentes y mayor numero de organulos
citoplasmaticos (4,10,13,14).

Los autores creian que las células redondas y grandes estaban mejor diferenciadas

en comparacién con las células fusiformes (4).

Igualmente se pueden encontrar macréfagos llenos de pigmento flotando en el

vitreo que pueden causar glaucoma secundario (14).

Hasta la actualidad solo se han notificados tres casos menores de 1 mm, en estos

casos se sugirio el término "~ micro-melanocitoma del disco optico™ (3,19).

Existen estudios que han demostrado que estas lesiones son estables, con un
tamano basal medio de 2 mm (1-10 mm) y un grosor de 1 mm (0,5-3 mm) para la
poblacion americana (7,20), y de 3.1 mm (1.6-4.4 mm) y 1.9 mm (0.8-2.4 mm),
respectivamente, para poblacién coreana (10,21).

3.4. CARACTERISTICAS CLINICAS

El melanocitoma, como ya hemos expuesto anteriormente, es un nevus
melanocitico que aparece como una lesién profunda pigmentada en la cabeza del
nervio Optico; aunque se considera que es una lesién generalmente congénita (22),
no hereditaria (1), tipo hamartoma que se desarrolla de melanocitos aberrantes de
la lamina coroidalis (8,10,22-25), sin embargo, es raro encontrarla en nifios, hasta
el 2003 solo hay tres casos por debajo de 10 afios (26). Puede desarrollarse como
una lesién espontanea en la edad adulta, como se evidencié en un caso publicado
de una paciente de 45 afios que presentaba una funduscopia normal previa y en la
gue 13 afos después se detectd un melanocitoma (22), que sugiere una aparicion

de novo o una pigmentacién de una lesién congénita amelandtica (4,10,22).

La incidencia real del melanocitoma del nervio 6ptico es desconocida (1), porque

casi siempre su diagndstico es casual en una revision oftlamolégica de rutina ya



gue suele ser asintomatico; sin embargo, existen diferentes publicaciones en las

gue se describen sintomas que presentan los pacientes con esta afeccion (10).

- Lateralidad:

El melanocitoma del disco 6ptico es generalmente unilateral, en el 99% de los
pacientes (4), tiene predominio por el ojo derecho en un 56% de los casos y por el
0jo izquierdo en un 43% (7,10) . Los contados casos publicados bilaterales han sido
usualmente en nifios y en algunos de ellos existia la controversia de si serian
realmente melanocitomas o pigmentaciones del disco asociados a otras anomalias

congénitas del mismo (4,26).

- Multifocalidad:

Distintos melanocitomas tanto del disco 6ptico como uveales, pueden aparecer en

el mismo 0jo, aunque la incidencia tampoco es conocida (4).

- Agudeza visual:

La mayoria de los melanocitomas no se acompafian de una significativa reduccion
de la agudeza visual, en algunos casos es leve (26%) normalmente debido a un
leve exudado retiniano que afecte a la fovea, a un compromiso isquémico de la
arteria central de la retina, a una necrosis del tumor o a una neuroretinitis por la
necrosis del tumor (4,10,19,27). También se ha descrito que la pérdida de visién

puede ser secundaria a un edema axonal por compresién del nervio (8,10,18,28).

Los casos de pérdida mas severa de agudeza visual son raros, como por ejemplo
un caso en un nifio de 12 afios que presentd ceguera secundaria a la compresion
por el melanocitoma (29). Estos casos mas graves, aunque raros, suelen ser
secundarios a una obstruccion de la vena central de la retina y/o una necrosis

espontanea del tumor o la malignizacion del mismo (4).



- Cambios pupilares

Se ha descrito la presencia de un defecto pupilar aferente relativo (pupila de Marcus
Gunn) (4) en el 30% de los ojos con melanocitoma incluso sin afectacion de la
agudeza visual (30). ElI melanocitoma del disco 6ptico es una de las pocas
situaciones en las que se puede presentar esta reaccion pupilar paraddjica (4).
Puede deberse a pequefias compresiones de las fibras nerviosas del disco optico
por parte de las células del melanocitoma, o al tamafio del tumor; factor que también
explica el defecto de campo visual asociado. Se encontré que hasta el 90% (4) de
los pacientes con DPAR tenian algun tipo de defecto en el campo visual (10).

- Campos visuales

En el campo visual, se han observado alteraciones del 40% (10) al 90% (4,24) de
los pacientes (hasta en un 90% en aquellos con DPAR) (10). Las alteraciones del

campo visual son muy frecuentes, pero habitualmente leves (1).

Estos defectos comprenden desde un aumento minimo de la mancha ciega en el
15%, hasta un aumento mayor de la mancha ciega en el 75% de los pacientes
(4,9,13); esto parece estar relacionado con la extensién del tumor mas alla del
margen del disco (4). Ademas de la presencia de escalones nasales en el 10% (4)
y defectos relativos y arqueados absolutos del haz de fibras nerviosas en el 20%,
gue parecen deberse a la compresion de los axones en el disco 6ptico (4,9).

Shields et al. en su estudio encontré que el 24% de sus pacientes tenian campos
visuales alterados, el 32% con aumento de la mancha ciegay el 24% con un defecto

en uno de los cuadrantes (Fig.2) (7).
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Figura 2: Campo visual en el que se muestra un defecto visual inferior. (Fuente: Jiyong et al.)
(31).

Ademaés de la disminucion de la vision, han sido descrito otros sintomas, Shields et
al. en su estudio de 115 casos encontré entre los sintomas presentados la
existencia de: vision borrosa (16%), destellos de luz (4%), miodesopsias (4%) y
asintométicos (76%) (7).

- Asociaciones oculares:

La Unica asociacion ocular significativa hallada es la melanocitosis ipsilateral ocular
que se presenta hasta en el 8% de los pacientes (7). Zimmerman et al. eligi6 el
término melanocitoma porque las células eran muy similares a las que engrosan
difusamente el tracto uveal en la melanocitosis ocular (4). A su vez se ha descrito
la presencia de un nevo coroideo concomitante con melanocitoma hasta en el 47-
50% de los enfermos (8,9).

Asi mismo se han publicado dos casos que asociaban el melanocitoma con la

membrana neovascular coroidea peripapilar, lo que producia disminucién de la

11



vision y planteaba la posible malignidad de la lesién (32). La incidencia de esta

patologia se ha descrito en el 1% de los pacientes con melanocitoma (10).

Se han descrito ademas hallazgos tipicos de vasculopatia polipoidea coroidea en
un paciente con MDO (33), que aparecen como lesiones subretinianas
redondeadas pequefas de color rojo-naranja, en relacién con el nervio 6ptico (34).
El doctor Rouvas et al. describe la asociacion y su posible tratamiento con terapia

fotodinamica combinada con aflibercept intravitreo con buenos resultados (33).

- Asociaciones sistémicas.

El melanocitoma del disco 6ptico se considera una entidad aislada sin que se haya
comprobado ninguna enfermedad sistémica relacionada. Existe un estudio reciente
en el que se muestran casos relacionados con neurofibromatosis tipo 2 (4,7),
carcinoma de células basales, y vitiligo, facomatosis pigmentovascularis, pero su
relacion aun no se ha podido confirmar debido a que solo existen algunos casos

aislados (4).

En algunas investigaciones se ha hallado la presencia simultanea de melanocitoma
del nervio Optico con tumores de células derivadas de la cresta neural tipo
meningioma. Sin embargo, al ser casos aislados solo se puede afirmar que un
meningioma intracraneal puede estar presente de forma concomitante en un

paciente con melanocitoma (35).

Kaliaperumal, et al. hallaron el vinculo entre hipertensién arterial y melanocitoma
basados en el origen de las células pigmentarias, de las células de la médula
adrenal y de los feocromocitos, todas provienen de la cresta neural. Estos
investigadores encontraron HTA asociada a MDO y metabolitos hormonales en
orina (23). De igual manera, en Corea, un 19% de los pacientes se asociaron a HTA
y un 8% a tumores coexistentes derivados de la cresta neural (21).

Un inusual caso mostré la presencia de fosfenos inducidos por sonidos fuertes, de
predominio en la oscuridad, en el ojo con melanocitoma de un paciente. Sin
embargo, al persistir dicho fenédmeno tras la enucleacion, se cree que esta relacion

tiene un componente de origen central (18).
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3.5. CURSO CLINICO

- Complicaciones locales

El melanocitoma del disco Optico aunque escasas tiene una serie de
complicaciones, mostradas en un estudio reciente como: edema del disco (25%)
(Fig. 3) (10), edema intrarretiniano (16%) (19), fluido subretiniano (14%) (19),
exudaciéon amarilla intrarretiniana (12%) (19), hemorragias focales (5%) (10),
siembras vitreas (4%) (4,7), obstruccion vascular de la retina (3%) (4), palidez del

disco (2%) (7) y neovascularizacion retiniana/coroidea (1%) (2,7).

Figura 3: Melanocitoma del disco éptico con edema del disco secundario. (Fuente: Shields
et al.) (4).

En ocasiones las siembras vitreas pueden extenderse a la camara anterior y formar
un pseudohipopion negro, ademas, en estos pacientes se producen necrosis
isquémicas del tumor con compromiso severo de la vision (10). También puede dar
lugar a un glaucoma secundario o incluso una importante pérdida de vision debida

a necrosis isquémica aguda del tumor (16).

Las oclusiones vasculares se presentan en un 3% de los casos (19), divididas entre:
arteria central de la retina (2%) y de rama (1%) (7). Estas pueden causar

disminucién considerable de la agudeza visual (10).

En la literatura, se ha publicado también la presencia de neurorretinitis secundaria

a necrosis e inflamacion (11).
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Otra posible complicacion es la necrosis isquémica aguda que puede llevar de
forma subita y grave a la pérdida visual con signos de neuritis Optica unilateral,

obstrucciéon secundaria de la vena retiniana y siembra vitrea (4).

También se cree que la necrosis focal en el tumor explica ciertos melanocitomas

gue causaron la siembra de células tumorales en la camara vitrea y anterior (4).

Se cree que el melanocitoma tradicionalmente es una lesion estable sin tendencia
a crecer aunque una serie de funduscopias han documentado que de un 10-15%
han sufrido un crecimiento durante los afios (5-20 afios aproximadamente) (9), pero
esto no se considera un signo de malignizacién (2,4). Asi mismo un 3% han
disminuido su tamafio (9). Analisis recientes han establecido que el principal factor
de riesgo predictivo para el crecimiento es la presencia de un grosor inicial de 1,5

mm o mas en el momento del primer diagndstico (4).

Una amplia afectacion del nervio 6ptico con una severa pérdida de visién son un
hallazgo dramatico que puede sugerir una transformacién maligna del
melanocitoma, aungque una severa necrosis de un melanocitoma benigno puede
dar la misma clinica. Histopatologicamente una transformacion maligna se
caracteriza por células fusiformes de melanoma entremezcladas con las células del
melanocitoma (4). Su malignizacién es rara, pero se ha documentado en un 1-2%
de los casos (4,14-16,21,24,28,36). Algunas de las caracteristicas que pueden
hacer sospechar una transformacion maligna son, por ejemplo, una lesién pequeia
gue inicialmente sélo comprometa el disco 6ptico, que presente crecimiento y
extension con pérdida de la visibn secundaria a una oclusién vascular (4). Otra
caracteristica sospechosa es el grosor mayor a 1.5 mm en el momento del

diagnéstico, que a su vez ya es un factor de riesgo para crecimiento del tumor (21).

En aquellas publicaciones donde se ha observado la trasformacién maligna, se
habla de lesiones al inicio planas (2 mm), con crecimiento en altura de 4y 6.7 mm

en un periodo de 5y 6 afios de seguimiento, respectivamente (8).

En relacion con los estudios genéticos, se ha demostrado una asociacion genética
en la mutacion de GNAQ/11 en varias lesiones de tipo pigmentado, como en el nevo

azul, melanosis ocular, melanocitoma ciliocoroideo, melanomay lesiones en piel(6).
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Otro estudio confirma su asociacion con melanocitoma del nervio éptico y del iris.
Por otro lado, las mutaciones en BAP1 estan presentes hasta en el 84% de los
melanomas uveales metastasicos, lo cual podria sugerir la indicacion de
tratamientos mas agresivos en estos pacientes cuyas lesiones aparentemente

benignas presentan esta mutacién (6).

3.6. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

A la hora de hablar del diagnostico diferencial del melanocitoma debemos incluir
las lesiones pigmentadas de la cabeza del nervio Optico, entre las lesiones: el
melanoma yuxtapapilar de la coroides, un nevus coroideo, la hiperplasia del epitelio
pigmentario de la retina, el hamartoma combinado de laretinay el EPR, el adenoma
del EPR, la hemorragia vitrea epipapilar, el melanoma coroideo, foseta del nervio
oOptico, entre otros (4,10,17,19,22,37).

Lo mas importante es descartar lesiones malignas tales como un melanoma
coroidal yuxtapapilar 0 un melanoma metastasico que son extremadamente
infrecuentes. Algunas diferencias entre el melanoma y el melanocitoma es que éste
ultimo tiene una incidencia similar en todas las razas, mientras que el melanoma es
infrecuente en la raza negra. Hay que considerar ademas que no es habitual que el
melanoma se limite a la papila ni qgue secundariamente invada el nervio 6ptico (2,4).
En estos casos de invasion puede ser de gran dificultad diferenciarlo clinicamente

del melanocitoma (4).

Figura 4. Imagenes de un melanoma uveal yuxtapapilar. (Fuente: Salvanos et al.) (36).
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En el caso del melanoma metastasico su crecimiento suele ser mas rapido y tiende
a infiltrar difusamente el disco 6ptico, asemejandose al papiledema o a la papilitis

aguda, normalmente no se observa una masa negra diferenciada (4).

El MDO es una variante del nevus melanocitico que se ubica parcialmente sobre el
disco Optico, aunque se tiende a clasificar como una entidad distinta al nevus
coroideo a causa de su diferente localizacion y apariencia clinica. Clinicamente el
nevus coroideo yuxtapapilar pigmentado tipico, se define como una lesion coroidea
plana o minimamente elevada que se halla fuera del disco y sin cubrirlo, esto lo
permite diferenciarlo del MDO, aunque muchos melanocitomas tienen un

componente coroideo yuxtapapilar que es idéntico al nevus coroideo (4).

Figura 5. Imdgenes de un nevus coroideo yuxtapapilar. (Fuente Salvanos et al.) (36).

Figura 6. Retinografia en la que se observa un nevus coroideo en la arcada temporal inferior.
Se trata de una tumoracién pigmentada plana de 2 mm de diametro. (Fuente: Guias de
Practica Clinica de la SERV) (38).
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La hiperplasia del epitelio pigmentario de la retina también puede confundirse con
un melanocitoma pero en este caso suele haber antecedentes de traumatismo

ocular o inflamacién y la lesibn es mas irregular con signos de cicatrizacién

coriorretiniana (4).

Figura 7. Lesion pigmentada bien definida, homogénea y plana en la periferia retiniana
compatible con hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina. (Fuente: Guias de
Préactica Clinica de la SERV) (38).

Otra lesion que podria confundirse con el melanocitoma seria el hamartoma
combinado yuxtapapilar de retina o del EPR. Sin embargo, por lo general no afecta
al propio disco, sino que puede extenderse hasta el margen del mismo, se asocia
con gliosis retiniana suprayacente, que por la traccion en los vasos de la retina y

puede provocar cambios vasculares que no se dan en el melanocitoma (4).

Figura 8. Hamartoma combinado de retinay EPR con marcada tortuosidad vascular asociada
y formacidon de membrana epirretiniana. La agudeza visual del paciente era 20/400. (Fuente:
Guias de Practica Clinica de la SERV) (38).
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El adenoma yuxtapapilar del EPR también puede parecerse mucho al
melanocitoma ya que puede extenderse al margen del disco igual que el
melanocitoma pero no muestra un margen plumoso ademas de que en ocasiones

podria ser clinicamente amelanético a diferencia del melanocitoma (4).

3.7. DIAGNOSTICO

El melanocitoma del disco éptico tiene una incidencia muy baja de sintomas, debido
a esto su diagndéstico se produce, habitualmente, en los controles oftalmol6gicos de

manera incidental (10,16).

La fotografia del fondo de ojo, la autofluorescencia del fondo de ojo, la angiografia
con fluoresceina, la ecografia o ultrasonido ocular, la tomografia de coherencia
Optica y la angiografia de OCT se han empleado para describir las caracteristicas
y mejorar el seguimiento del tamafio de la lesion de los pacientes con MDO (3),
ademas del diagndstico de las complicaciones y sintomas asociados a la lesion
(20).

- Oftalmoscopia

La mejor forma de observar el tumor y sus caracteristicas que pueden variar
considerablemente de unos a otros es por medio de la oftalmoscopia (4). En cuanto
a la coloracioén del tumor, se sabe que es una lesion que varia entre el color café
oscuro y el negro (19,30). Particularmente, en el estudio de Shields et al. tuvieron

un 97% de casos de color negro y solo un 3% de color café (7).

La presentacion mas frecuente suele ser en el cuadrante infero-temporal
(10,17,21,23,25), aunque la lesién pueda encontrarse en diferentes localizaciones,
como puede ser confinado en el nervio (Fig. 9) (15-18%), mas caracteristicamente
tener un componente coroidal yuxtapapilar a la lesion (47%-54%) (Fig. 10) y/o

extenderse a la retina sensorial adyacente (30-77%) (Fig. 11) (2,4,9,10).
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En algunas ocasiones, el componente coroideo es mas llamativo que el
componente del disco éptico (4). En cuanto al area afecta, Shields et al. encontré
gue en el 75% de los casos el 50% o menos del area del disco esta comprometida,

mientras que en el 12% compromete mas del 90% (9).

Figura 9: Melanocitoma del disco 6ptico confinado en el disco 6ptico. (Fuente: Shields et al.)

(4).

Figura 10: Melanocitoma del disco éptico con componente coroidal. (Fuente: Shields et al.)

(4).



Figura 11: Melanocitoma del disco éptico con componente retinial prominente. (Fuente:
Shields et al.) (4).

La fotografia del fondo de ojo es un método excelente para registrar las
caracteristicas clinicas y seguir los cambios a lo largo del tiempo en el
melanocitoma del disco 6ptico. El patron del MDO en la FA consiste en una masa
hipofluorescente claramente delimitada con bordes plumosos. Una extension
coroidal o retiniana se ve mas facilmente en la FA que en la FF normal en el micro-
MDO (3).

- Angiografia fluoresceinica

En esta prueba diagnéstica se evidencia el melanocitoma con hipofluorescencia y
autohipofluorescencia (9,10,28,39), seguramente debido a las células densamente
pigmentadas y compactadas (39), con escasa vascularizacion y sin lipofuscina (39).
(Fig. 7). Esto coincide también con los hallazgos en la angiografia con verde de
indocianina, donde esta lesion se muestra hipofluorescente (28).
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Figura 12: Superior izquierda: Corresponde a la foto a color de un melanocitoma del nervio
optico. Superior derecha: Angiografia fluoresceinica. Inferior Izquierda: Fase temprana.
Inferior derecha: Fase tardia. En esta foto se evidencia compromiso del disco 6ptico por la
lesién pigmentada, y el bloqueo en la fluorescencia secundario a la densa pigmentacion.
(Fuente: Eldaly et al.) (24).

- Autoflourescencia con luz infrarroja

En China se realizé un estudio con autofluorescencia con luz infrarroja, que se basa
en que lugares con alta concentracion de melanina son hiperfluorescente como la
coroides y sobretodo la fovea; muestra asi una hiperfluorescencia del melanocitoma

gue permite asi delimintar la lesion (39).

- Ultrasonografia ocular

Para que sea detectada una lesion por ecografia ocular o en tomografia axial
computarizada, debe tener mas de 0.5 mm de elevacién, pero estas pruebas no
pueden diferenciar un melanocitoma, del resto de tipos de lesiones sobreelevadas,
ni definir la extension microscopica del tumor (4,39). En la ecografia modo B los
hallazgos tipicos de un melanocitoma son solidez acustica y reflectividad interna de
media a alta (Fig. 13) (8,10).
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Figura 13. Fotografias seriadas de una ultrasonografia modo B del ojo izquierdo de un
paciente con melanocitoma del nervio 6ptico en 2011 (superior), 2012 (central) y 2013
(inferior). Evidencia que no hubo cambios en el tamafio de la masa, ecogenicidad o
excavacion coroidea. (Fuente: Eldaly et al.) (24).

- Tomografia de coherencia Optica

La tomografia de coherencia Optica es especialmente Util cuando se analizan las
condiciones asociadas, el fluido subretiniano y el edema retiniano cistoide (4,39,40),
asi como el grosor retiniano sobre el tumor, ya que la densidad del tumor impide el

paso de la luz y la visualizacion de los detalles internos (10).

Con la OCT podemos objetivar si existe pérdida de la capa de fibras nerviosas de
la retina a nivel del nervio 6ptico, nos permite cuantificarlo y puede ser de gran
utilidad para valorar la progresion (Fig.14) (24).
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Figura 14. Mapa de grosor de capa de fibras nerviosas (ojo derecho e izquierdo,
respectivamente). Se puede apreciar una configuracién normal en patrén de doble colina en
el ojo derecho y una pérdida de capa de fibras nerviosas correspondiente ala localizacion de

la lesion en el ojo izquierdo (Fuente: Eldaly et al.) (24).

En estudios anteriores se ha descrito, al analizar el MDO, una triada caracteristica:
una masa en el disco 6ptico, con una capa anterior hiperreflectante y un sombreado

posterior con un aspecto opticamente vacio (3).

Entre técnicas de SD-OCT o TD-OCToct, el SD-OCT muestra ventajas sobre el TD-
OCT, es mas rapido y tiene mayor resolucion (25). Es posible observar una masa
prepapilar, lisay en forma de domo de alta reflectividad que es continua con la capa
de fibras nerviosas adyacente (5,19,25,39), y que genera una densa sombra
acustica (5,19,25,39) que representa el vacio interno de la masa sin otros detalles
(Fig. 15) (5,19). Al realizar una correlacidon histopatolégica, la superficie
hiperreflectiva corresponde a un area de degeneracion glitica e hiperpigmentacion
(5). En algunos casos también es posible documentar las siembras vitreas (10),

sobre todo cuando se combina la OCT con la oftalmoscopia laser de barrido (5).
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Figura 15. Tomografia de coherencia éptica de la cabeza del nervio 6ptico. Evidencia una
superficie altamente reflectiva con sombra 6ptica de las estructuras posteriores a la lesién.
(Fuente: Eldaly et al.) (24).

Un estudio evalud la presencia de drusas depositadas en el disco oOptico en
asociacion a melanocitoma, que por su ausencia de calcificacion no son visibles

por otras técnicas, pero si por medio de OCT (41).

- Tomografia-angiografia de coherencia éptica

Con OCT-A, la red capilar radial peripapilar resalta sobre el melanocitoma en los
casos en los que no existe afectacion retiniana (10). Permite ver capas vasculares
mas profundas que la angiografia porque no se influencia por la densa
pigmentacién al basarse en el movimiento de los eritrocitos para realizar la prueba
(28).

La OCT-A es un método diagnostico prometedor ya que podria permitir la deteccion
de cambios tempranos no solo relacionados con las caracteristicas tumorales si ho
también con la funcion visual (3). Ademas de no tener las complicaciones invasivas
de la angiografia, puede evaluar capas vasculares profundas, la vascularizacion del
tumor y la capa de fibras nerviosas por separado (28,42), sin embargo, hacen falta
estudios, ya que por el momento existen escasas publicaciones que respalden esta
hipétesis (10).
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- Resonancia magnética

La resonancia magnética puede ayudar a valorar el grado de afectacion de las
progresiones macroscopicas en la porcion retrolaminar del nervio cuando se realiza
con gadolinio, sin embargo, parece ser poco probable que detecte las progresiones
microscopicas (4,5,19).

La resonancia es de gran utilidad para descartar lesiones retroorbitarias y tumores
malignos como el melanoma. Sin embargo, no distingue bien entre un melanoma 'y

un melanocitoma, ya que ambos son hiperintensos en T1 e hipointensos en T2 (10).

- Potenciales visuales evocados

Sharma et al. describe un caso de un paciente diagnosticado de melanocitoma
cuyos potenciales evocados visuales mostraron un retraso en la conduccion del

nervio optico del ojo afecto (8).

3.8. TRATAMIENTO

El melanocitoma del disco Optico es una lesién benigna por lo tanto no seria
necesario ningan tratamiento, pero si precisa llevar a cabo una revision anual con
fotografia y evaluacion fundoscépica, asi como la indagacion de posibles sintomas
gue sugieran la progresion. Porgue aungque un crecimiento no signifique
malignizacién, cuando éste es mas brusco y con pérdida de vision, podria sugerir

una trasformacion maligna que deba plantear la enucleacion (4).

En la actualidad en los casos sospechosos se puede realizar una biopsia a través
de una aguja fina durante una vitrectomia de Pars Plana, para asi obtener muestras
para clasificar la lesion histolégica y genéticamente de estos pacientes y con todo

ello decidir clinicamente antes de decantarse por la enucleaciéon (2,14,16,17,27).

Asi mismo, si es necesario tratar todas las condiciones asociadas que puede tener

el melanocitoma como pueden ser membranas epirretinianas, edema macular o
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glaucoma... para que de esta manera se conserve la vision o se mejore la agudeza

visual, ademas de tratar todas las complicaciones que ello conlleve (10).

La neovascularicion coroidea es una complicacion rara (1%) que puede regresar
tras tratamiento con bevacizumab intravitreo (anti-VEGF) (16,43,44). El tratamiento
experimental realizado por Kamisasanuki et al. con el bevacizumbad intravitreo
(Avastin 1,25 mg) administrado en el primer, tercer y quinté mes, se tradujo en una
disminucién paulatina del desprendimiento seroso de retina y la desaparicién del
CNV alos 5 meses tras la tercera dosis; sin hallarse efectos adversos relacionados
al mismo (43). Ali Halafi et al. publicaron un caso de CNV asociado a melanocitoma
gue también trataron con bevacizumbab (1,25mg en 0,05ml) pero con tan solo una
dosis observaron una regresion de la lesion (44).

En el caso del melanocitoma del disco éptico asociado a vasculopatia coriodidea
polipoidea el tratamiento utilizado por Rouvas et al. fue la combinacion de una
sesion de terapia fotodonamica con verteporfina inyectable, combinada con tres
inyecciones intravitreas mensuales de aflibercerpt; consiguiendo la regresion

completa de los polipos y mejoras visuales significativas tras 12 meses (33).

Como conclusién el melanocitoma del disco 6ptico es una lesion benigna con un
pronostico excelente y poco frecuente. Ante la cual es importante el diagndstico
diferencial con el melanoma maligno, para asi poder evitar la enucleacion ocular en
lesion de evolucidon favorable. Es esencial para ello el seguimiento periédico
anualmente para detectar los cambios que puedan aparecer y plantear las

conductas terapéuticas en caso de ser necesario (1).
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4. JUSTIFICACION DEL TRABAJO

El presente trabajo se disefi¢ para ofrecer una descripcion detallada de la evidencia
actualmente disponible acerca del melanocitoma del disco Optico. A pesar de ser
una patologia benigna durante muchos afos fue tratada mediante enucleacion
como si fuera maligna, por ello pretendemos aportar las principales caracteristicas
de dicha entidad y asi contribuir a un mayor conocimiento de la misma y evitar en

lo posible dicha conducta quirdrgica.

El estudio de una mujer de 47 afios en el Hospital Arnau de Vilanova de Valencia,
con prurito ocular como motivo de consulta que condujo al hallazgo incidental del
melanocitoma del disco Optico, hace recomendable iniciar un trabajo de revision

bibliografica a propdsito de este caso.

27



5. HIPOTESIS

Conocer las caracteristicas del melanocitoma del disco 6ptico cuyo diagnéstico se
realiza mediante las pruebas de imagen, como FF, OCT, OCT-A, nos permitira
ademas su seguimiento y actuacion frente a las posibles complicaciones y

malignizacion.
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6. OBJETIVOS

6.1. OBJETIVO PRIMARIO

El objetivo primario es describir un caso clinico de una paciente con un
malanocitoma del disco Optico de 47 afios, diagnosticado como un hallazgo
casual en una exploracién debida a prurito ocular en el servicio de

oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova (Valencia) el 2016.

6.2. OBJETIVOS SECUNDARIOS

Realizar una revision bibliografica del melanocitoma del disco 6ptico sobre
la epidemiologia, histologia, caracteristicas clinicas, curso clinico,
diagnoéstico diferencial, diagndstico y tratamiento; y asi exponer una
actualizacion de esta patologia.

Analizar los datos publicados de articulos relacionados con el melanocitoma
del disco Optico para compararlos con nuestro caso clinico y poder

establecer una serie de coincidencias y diferencias.
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7. MATERIALES Y METODOS

El trabajo se trata de una revision bibliografica a propdsito de un caso clinico y el
procedimiento se realiz0 de manera descriptiva, desde lo mas general de la
enfermedad hasta lo mas particular, buscando articulos que englobasen de manera

amplia la enfermedad, para luego buscar articulos mas especificos y novedosos.

7.1. CASO CLINICO:

En el desarrollo de este Trabajo de Fin de Grado (TFG), se expone un caso clinico
sobre una paciente diagnosticada en el Hospital Arnau de Vilanova de Valencia de
melanocitoma del disco 6ptico. Previamente al inicio del estudio, este fue aprobado
por el Comité de FEtica de Investigacion (CEl) del Hospital, obteniendo el
consentimiento informado del paciente para la divulgacién de imagenes clinicas con
fines cientificos (Anexo). Asi, la informacion de este caso se extrajo a partir de la
historia clinica del paciente y de las pruebas complementarias que se realizaron a
partir de su enfermedad en el Hospital Arnau de Vilanova, sin acceso a los datos

personales que pudieran interferir con la Ley de Proteccion de Datos.

7.2. BUSQUEDA BIBLIOGRAFICA

Para la obtencion de la bibliografia se han seleccionado numerosos articulos que
recogen informacion actualizada del melanocitoma del disco Optico para poder
describir la enfermedad detalladamente, tanto los conceptos generales como
aguellos otros mas especificos, todo ello se ha obtenido en las paginas de base de
datos bibliograficas mas importantes. Ademas, se ha realizado una amplia
busqueda de estudios que contuviesen informacion sobre posibles complicaciones

y técnicas de diagnéstico.
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Se procedi6 a la busqueda de articulos en las siguientes bases de datos

bibliogréaficos disponibles en Internet:
- Pubmed/MEDLINE (182 articulos): (7 escogidos)

- Biblioteca Cientifica Electronica SciELO (4 articulos): (1 escogido)

7.3. FORMULAS DE BUSQUEDA

Las formulas usadas para llevar a cabo la busqueda fueron:

- En la base de datos de PubMed: (MELANOCYTOMA) AND (OPTIC) AND
((DISC)OR (NERVE))

- En la base de datos de SciELO: (MELANOCYTOMA) AND (OPTIC) AND
((DISC)OR (NERVE))

7.4. CRITERIOS DE INCLUSION

- Articulos cientificos que posean informacion general acerca del
melanocitoma del disco 6ptico, como epidemiologia, patologia, clinica,
diagndstico y tratamiento.

- Se han incluido estudios para el trabajo, que han sido publicados en revistas
cientificas de referencia.

- Articulos con fecha de publicacién posterior al 2017

- Articulos en los que el texto completo estuviera disponible gratuitamente

- Atrticulos publicados en inglés y/o espafiol.

- Articulos con N mayor a 1

7.5. CRITERIOS DE EXCLUSION

- Atrticulos con fecha de publicacién previa al 2017
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- No fueron criterios de exclusion publicaciones con pacientes en edades
limite, ni sexo, ni raza.

- Estudios con errores metodoldgicos.

- Articulos de revision sistematica, ensayos clinicos o estudios de casos que
no incluyan casos de pacientes con melanocitoma del disco optico.

- Articulos cientificos de bajo impacto

- Articulos con N menor o igual a 1

7.6. SELECCION DE ARTICULOS

Para la seleccién de articulos se han leido los titulos, resumenes y palabras clave
de los articulos para evaluar su relevancia respecto a los criterios de inclusion
definidos. Posteriormente a la evaluacion inicial de los documentos, se han
obtenido aquellos que parecian de alta relevancia para esta revision bibliografica y

fueron excluidos otros por no cumplir los criterios de exclusién tras ser leidos.

7.7. EVALUACION DE LA CALIDAD CIENTIFICA

Para la evaluacion de la calidad cientifica de los estudios usados para la descripcion
de la enfermedad, hemos usado la escala de evidencia del “Center of Evidence-
Based Medicine of Oxford” (CEBM) de Oxford.
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Nivel de Tipo de studio
evidencia

la Revisibn sistematica de ensayos clinicos aleatorizados (con
homogeneidad*)

1b Ensayos clinicos aleatorizados individuales (con intervalo de confianza
estrecho).

1c Practica clinica: “todos o ninguno” (1)

2a Revisién sistematica de estudio de cohortes (con homogeneidad*).

2b Estudio de cohortes individuales o ensayos clinicos de baja calidad (2

2C “Outcomes Research” (3), estudios ecolégicos.

3a Revision sisteméatica de estudios de casos y controles (con
homogeneidad*)

3b Estudios de caso y controles.

4 Series de casos y estudios de cohortes o de casos y controles de baja
calidad (4

5 Opinidn de expertos sin valoracion clinica explicita, o basados en la
fisiologia “bench research or first principles” ().

* “con homogeneidad”: revision sistematica libre de variaciones en las direcciones y resultados.
a) Si los pacientes mueren antes de que un tratamiento esté disponible, y con él algunos
pacientes sobreviven, o si algunos pacientes morian antes de su disponibilidad y con él no
muere ninguno.

2 Cuando el seguimiento es inferior al 80%.

@) Outcomes Reseach: estudios de cohortes de pacientes con el mismo diagnéstico en los que
se relacionan los eventos que suceden con las medidas terapéuticas que reciben.

« Estudio de cohortes sin clara definicion de los grupos comparados y/o sin medicion objetiva
de las exposiciones y resultados (preferentemente ciega) y/o sin identificar o controlar
adecuadamente las variables de confusion conocidas y/o sin seguimiento completo y
suficientemente prolongado.

) “First principles”: practica clinica basada en principios fisiopatolégicos

Tabla 1: Niveles de evidencia CEBM. (Fuente: Traduccion de Center of Evidence-Based
Medicine of Oxford- Levels of Evidence (marzo 2009)) (45).

Grados de recomendacion Nivel de evidencia

A: Extremadamente recomendable Estudios de nivel 1 consistentes

B: Recomendacion favorable Estudios de nivel 2-3 consistentes,
0 extrapolacion de estudios nivel 1

C: Recomendacion favorable, pero Estudios de nivel 4, o

no concluyente extrapolacion de estudios de nivel
2-3

D: No se recomienda, se desaprueba | Estudios de nivel 5, o estudios no
concluyentes de cualquier nivel.

Tabla 2: Significacion de los grados de recomendacion. Grados de recomendacién segun el
nivel de evidencia. CEBM. (Fuente: Traduccién de Center of Evidence-Based Medicine of
Oxford- Levels of Evidence (marzo 2009)) (45).
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8. RESULTADOS

8.1. DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 47 afios que acude a la consulta de oftalmologia del

Hospital Arnau de Vilanova en agosto del 2016 por presentar prurito ocular.

8.1.1. Antecedentes personales

La paciente es natural de Espafia. Sufre hipotiroidismo, en tratamiento con Eutirox
75mg/ dia. Ademas de presentar talasemia minor, padece trastorno distimico y es

fumadora de 10 cigarros diarios, sin otros habitos toxicos.

8.1.2. Exploracion Oftalmolégica:

Presenta una agudeza visual con correccion (escala de Snellen):

- OD: 1.00
- Ol:1.00

Biomicroscopia con LaAmpara de Hendidura:

- OD: Polo anterior de aspecto normal, leve esclerosis del cristalino.

Presidén intraocular:

- OD: 21 mmHg
- 0OI:20 mmHg

34



Fondo de ojo:

- OD: Se aprecia una tumoracién sobreelevada y pigmentada en polo inferior
de la papila Optica, sospecha de melanocitoma. Resto de la exploracion de
aspecto normal.

- Ol: Completamente normal.

8.1.3. Exploraciones complementarias

Retinografia:

Figura 16: Retinografia de febrero del 2019 donde fue diagnosticado. Observamos una lesién
homogéneamente pigmentada, de aspecto plano y bien delimitada sobre laregién inferior de

la papila del ojo derecho con extension a retina adyacente.

Autofluorescencia:

Figura 17: Autofluorescencia de febrero del 2019. La autofluorescencia muestra el bloqueo
(hipoautofluorescencia), producido por la melanina, observando también la extensién
inferior.
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Tomografia de Coherencia 6ptica:

- OD:

Nt A J,/qﬁ =

igo
8=

e e we nas e

Roferance database: European Descont (2009)

Figura 18: Primera tomografia de coherencia Optica del ojo derecho. La OCT muestra en la
imagen aneritra la lesién, con extension a la retina inferior adyacente. El analisis del grosor

de la capa de fibras nerviosas de la retina muestra discreto adelgazamiento a nivel temporal

inferior.

HEIDELBEIG]
encineenne

Figura 19: Segunda tomografia de coherencia 6ptica del ojo derecho. OCT del ojo derecho,
donde al realizar cortes a nivel de la papila se observan puntos hiperreflexivos en el area

temporal inferior del disco 6ptico que corresponden alalesion y un sombreado posterior con

un aspecto 6pticamente vacio.
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Figura 20: Tomografia de coherencia 6ptica del ojo izquierdo. Sin hallazgos patolégicos.

Figura 21: Corte en 3D de febrero 2019. La OCT nos permite realizar imagenes en 3D donde

se puede apreciar la altura de la lesiéon.

8.1.4. Diagnostico y seguimiento

Ante la sospecha de Melanocitoma se establecieron controles con retrinografias y

OCT anuales.

Durante el seguimiento de la lesion a partir de la retinografia y la OCT podemos

observar que no se muestran cambios en la misma, manteniéndose estable.
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Comparativa OCT febrero-noviembre 2019 OD

28/10/1968, #2185869
12/ 019, OD

#60 IR&OCT 30° ART 108768.8 [HS] ART(9) Q: 31 HEIDELBE(G|
ENGINEENNG

Figura 22: Tomografia de coherencia éptica comparativa de febrero-noviembre 2019.

Retinografia OD

Figura 23: Retinografia de noviembre de 2019.
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Figura 24: Retinografia del ojo derecho 2022.

Multiespectral:

- OD:

lesion, derivada de la hiperreflectividad que la melanina provoca en la reflectancia infrarroja.

- Ol

Figura 26: Imagen multiespectral (multicolor) ojo izquierdo.

39



Ecografia del ojo derecho 2022:

Eye: Right Exam Date: 22 Mar 2022

B-10 <> QM. Aviso V:5.0.0 - 22 mar. 2022
pan beron roxana ines Gain=105dB Dyn=90dB Tgc=10dB
1d:427498

B-10 7429 - Slow40

Gain=105dB Dyn=90dB Tgc=10dB

Eye: Right Exam Date: 22 Mar 2022

B-10 <> QM Aviso V:5.0.0 - 22 mar. 2022
pan beron roxana ines Gain=105dB Dyn=90dB Tgc=10dB
1d:427498

C1 (1550m/8) = 1.07mm
B-10 7429 - Slow40

C1(1550m/s) = 1.07mm
Gain=105dB Dyn=90dB Tgc=10dB

Figura 27: ECO-B del ojo derecho. Se observa una lesién plana hiperecoica con un diametro
de 1,07 mm.
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Campimetria computerizada:

O D 22/03/2022 1 10:09

Parametros del examen:
Refraccion, lente de ensayo (S/C/A), pupila:

Falsos positivos / negativos:

Duracién, preguntas/repeticiones: 03:18, 69/0
Control de la fijacion: Min.
Escala de grises (CO) Valores
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*® + s 4 3 14 + + " P + 12

dades

- OD: se observa escotoma temporal inferior yuxtapapilar.

G, TOP, SAP, Blanco/Blanco, Iil
0.0/-0.5/133, +2.25/-/-, Sin medir

0% (0/3). 0% (0/3)

Probabili Probabilidades corregidas
T Y e i
. = “\\ - N
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Estimulo: Blanco, Estandar, lll, 4000 asb, 100 ms
Fondo  Blanco/31 4 asb
100 DU TN 0

Escala de grises (CO): Defecto [% de lo normal]
C y Ci i ,‘

y il i «p>5% p<5%

+ Defecto < 5 [dB] @ Defecto absoluto

P<2% ®p<1% Mp<05%

Curva de defecto

Fiabilidad e indices:

6,5 < %
51 < 5%

(p < 10%)
57 tp< 5%
19,8

1O

OCTOPUS 900 i

EyeSuite i9.1.0.0

Norm value tab

Figura 28: Campimetria computarizada ojo derecho.
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- Ol: Normal

OS 22/03/2022 / 10:13

Parametros del examen:

Refraccién, lente de ensayo (S/C/A), pupila:

Falsos positivos / negativos:
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Fiabilidad e indices:

MD [dB]:
sLV [dB]:
DD [dB]:
LD [dB]:
MS [dB]:

57 < %
28 (< %
4.0 p< S
2,8 (< ™
20,6

1O

P i yP il gl ~p>5% Hp<S% p<2% ®p< 1% WMp<05%
SN 2194 EyeSuite i9.1.0.0 { HAM;.S
OCTOPUS 900 Software: 410 Norm value table: T17 V2.2 (2017-07-14) DiAGNOTSREgS

22/03.

Figura 29: Campimetria computarizada ojo izquierdo.
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8.2. ARTICULOS INCLUIDOS EN LA REVISION

— Registros identificados de la Registros adicionales identificados
8 busqueda en la base de datos en otras fuentes
S (N = 186) (n=0)
T
|_
S
a v v

Registros después de eliminar los repetidos

(n =185)
o y
2 Registros cribados Registros excluidos
= (n =185) *| (n=158)
(@]

Y Articulos completos

2 Articulos completos eliminados
E evaluados por criterios » (n=19)
= (n=27) Por muestra (n = 18)
O Por resumen(N: 1)
(%]
o
=
=)
—
(@]
Z

Figura 30: Diagrama de flujo. Proceso esquematizado de obtencién de registros validos
para la revision. (Fuente: Elaboracion propia a partir de PRISMA) (46).

8.3. TABLAS DE RESULTADOS
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Titulo

Optic nerve head
melanocytoma:
Optical coherence
tomography/
angiography
features(47)

Autor

Vishal Raval,
Rajeev  Reddy,
Swathi Kaliki,
Taraprasad Das,

Arun D Singh

ARo

2021

Tipo de
trabajo
Estudio
retrospectivo
de casos

Muestra
(n)
11

44

Resultados

La edad promedio fue de 52,8 +
10,9 afios. Los tumores fueron
clasificados segun la localizaciéon
gue ocupan: disco éptico (n = 2),
capa retiniana (n = 5) y capas
coroideas de la retina (n = 4).

La SD-OCT (11 ojos) mostré
capas retinianas hiperreflectantes
desorganizadas elevadas con
sombra posterior (9 0jos) y puntos
hiperreflectantes dentro del tumor
en todos. Comparando con un
nevus y melanoma la SD-OCT

mostré6 una capa coroidea
altamente reflectante con
normales o irregulares capas
externas retiniana
respectivamente.

Las caracteristicas

microvasculares en OCT-A del
melanocitoma mostraron en la
capa capilar peripapilar radial
vascularizacién superficial (7
0jos) y vascularizacion intrinseca
en la capa de la coroides (8 0jos)
con limite hiporreflectante
circundante.

Sin embargo la OCT-A en el caso
del nevo y melanoma, mostré un
area hiporreflexiva en el centro
con un limite hiperreflectante y
area isoreflectante en el centro
con limite hiperreflectante
respectivamente.

Conclusiones

Las caracteristicas observadas
en la tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral y la
angiografia ~ OCT, pueden
ayudar a diferenciar el
melanocitoma del disco Optico
de lesiones pigmentadas
clinicamente similares como son
el nevo y melanoma.



Titulo Autor
Optical coherence Nan Zhovu,
tomoaraph Xiaolin Xu,

grapny Wenbin Wei

angiography
characteristics of
optic disc
melanocytoma(48)

Evaluation of Jay Jiyong Kwak,

blood vesse| Dong Hi’}“? Lee,
. Sung Chul Lee,

network formation Christopher

and ] Seungkyu Lee

visual field defect

in optic  disc

melanocytoma(31)

ARo

2020

2021

Tipo de
trabajo

Estudio
clinico
transversal-
observacional
prospectivo

Serie de
casos
restrospectivo

Muestra
(n)
20

32

45

Resultados

Los ojos sanos mostraron un
disco oOptico con venas orientadas
radiales en el OCT-A.

Los discos Opticos con
melanocitoma se caracterizaban
por presentar vasos sanguineos
globulares, tortuosos, con

grosor irregular y vasculatura
intratumoral relativamente
desorganizada.

A 840 nm, la OCT-A podia
proporcionar suficiente
visualizacion de la vasculatura
tumoral y una mejor penetracion a
traves de los tumores mas
gruesos.

El espesor total fue visualizado
incluso en los tumores mas
gruesos Yy lesiones altamente
pigmentadas (> 2 mm).

Imagenes de OCT-A
interpretables fueron obtenido en
el 96% de los participantes en los
gue se intent6 obtener imagenes.
La OCT-A revel6 que en 16 de 32
MDO existia al menos una region
con vascularizacion discontinua o
ausencia de vascularizacion.
Estas zonas con alteracion de la
vascularizacion se correspondian
con la ubicacibn de la
hipofluorescencia en la FA en 12
ojos (75%) y a la ubicacién del
defecto del campo visual en 13

Conclusiones

La OCT-A puede proporcionar
una técnica no invasiva, segura
y eficiente para evaluar una
variedad de neoplasias
incluyendo el crecimiento y la
vascularizacion en MDO. Por
tanto, la OCT-A podria facilitar la
evaluacién de las anomalias
vasculares de tumores y el
efecto de la melanina sobre la
penetracion del haz OCT-A no la
altero.

En conclusion la zonas con
ausencia de red de vasos
sanguineos, se corresponde con
la localizacién del defecto visual
y la localizacion en la FA de
hipofluorescencia. Los defectos
en los campos visuales fueron
mas severos en los pacientes
con al menos una regién con
vascularizaciéon discontinua o



Titulo

Clinical and
Spectral-Domain
Optical Coherence
Tomography
Appearance of
Optic Disc
Melanocytoma: A
New Classification
and

Differentiation
from Pigmented
Choroidal
Lesions(49)

Autor Afo | Tipo
trabajo

Supanut 2017 Estudio de

Apinyawasisuk, casosy

Tara McCannel, controles

Anthony C.

Arnold

de Muestra

(n)
11

46

0jos (81%) de los que tenian al
menos una region con
vascularizacién discontinua o
ausencia de vascularizacion.

Resultados

La identificacion de 2 categorias
de melanocitoma del disco 6ptico
mediante los hallazgos en el SD-
OCT:

El tipo 1, el tipico, consistente en
una lesiébn  hiperpigmentada
prominente, con una retina
hiperreflectante, desorganizada,
superpuesta y con una sombra
hiporreflectante posterior.

El tipo 2, el menos comdun, atipico,
una lesion minimamente
pigmentada, superpuesta por una
retina relativamente bien
organizada que carece de
sombra hiporreflectante posterior.
Las lesiones coroideas se
caracterizaron por un tumor
confinado debajo de una linea
hiperreflectante del fotorreceptor
y el epitelio pigmentario de la
retina, con una minima
desorganizacibn de la retina
suprayacente.

ausencia de vascularizacion,
gue en aquellos que no tenian
discotinuidad en la vasculacion.
El defecto del campo visual se
encontré mas significativamente
asociado con el éarea de
ausencia de red vasos
sanguineos que con el tamafio
area tumoral.

Conclusiones

La SD-OCT es una técnica de
imagen no invasiva que puede
ser utilizado como una prueba
auxiliar en el melanocitoma del
disco optico para 3 propoésitos
principales: confirmar el
diagndstico, distinguir

lesiones atipicas de otros
tumores yuxtapapilares,y
detectar caracteristicas
subclinicas.

Nuestro estudio identific6 dos
tipos de melanocitoma del disco
Optico segun los hallazgos en el
SD-OCT en el disco 6ptico
melanocitoma, el tipo 1, la lesién
tipicamente hiperpigmentada y
el tipo 2, una lesién mas atipica,
minimamente pigmentada.



Titulo

Melanocytoma of
the Conjunctiva:
Clinicopathologic
Features of Three
Cases(50)

Swept-source
optical coherence
tomography
angiography
findings

in choroidal and
retinal tumors(51)

Autor
Martina C.
Herwig-Carl,
Karin U. Loeffler,
Hans E.

Grossniklaus

Ahmet Kaan
Gundiz, Ibadulla
Mirzayev, Rukiye
Kasimoglu,
Funda

Ozalp Ates

Seher

Afo Tipo de Muestra
trabajo (n)
Estudio serie 4
de casos

retrospectivo

2019

2020 Estudio de 60
serie de
casos
restrospectivo
no

comparativo

47

Resultados

El examen histolégico reveld
hallazgos de un melanocitoma
conjuntival en 3 casos. El cuarto
caso fue diagnosticado
histolégicamente como una lesion
melanocitica combinada con un
nevus compuesto y un nevus tipo
A invertido.
Ninguna de
malignizo.
Los diagndsticos diferenciales
incluyeron melanoma conjuntival,
nevus de células granulares,
nevus compuesto con cambios
reactivos, y nevus azul.

las lesiones

Los melanocitomas del disco
optico mostraron un plexo
hiporreflejo relacionado con el
bloqueo de Ila sefial por el
pigmento y wuna red radial
peripapilar de capilares intacta.

Conclusiones

Las lesiones melanociticas
conjuntivales que sean
sospechosas de melanocitoma
deberian ser estudiadas
mediante sus caracteristicas
citolégicas. El CD68 puede ser
atil para identificar
melanomacréfagos muy
pigmentados que pueden

imitar un melanocitoma. Como
los melanocitomas conjuntivales
son extremadamente raros, su
patogenia puede ser diferente
de la de otros nevus.

Cada uno de los diferentes
tumores de retina y coroides
estudiados en esta serie
presento diferentes
caracteristicas en el SS-OCT-A
para ayudar en el diagnoéstico
diferencial de estas condiciones.
Se obtienen imagenes de buena
calidad en pacientes con buena
fijacibn y tumores <3 mm de
espesor localizados en el polo
posterior.



Titulo

Two Cases of
Giant
Melanocytoma
(Hyperpigmented
Magnocellular
Nevus)(52)

Melanocitoma del
nervio optico:
fisiopatologia,
consideraciones
clinicas y
novedades
diagndsticas(10)

Autor ANo
David I|.T. Sia, 2020
Jorge Agi,
Parampal
Grewal, Laurie
Russell, Ezekiel
Weis
M. Camila 2020
Estrada-

Villarreal*

Tipo de Muestra
trabajo (n)
Serie de 2
casos
retrospectivo
Articulo de 45
revision

Tabla 3: Resultados. (Fuentes: Elaboracién propia).
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Resultados

Se presentan dos casos de
melanocitoma uveal gigante con
su histopatologia. Los
melanocitomas tipicamente
tienen una alta reflectividad en
ECO-A y solidez acustica con
ECO-B como se observa en los
dos casos.

El melanocitoma del disco 6ptico
es un tumor raro pigmentado,
benigno, que puede presentar
complicaciones entre las que se
hallan los defectos visuales,
ademas de que pueden
confundirse con una patologia
maligna del polo posterior como
el melanoma.

Conclusiones

Presenta dos casos de
melanocitoma uveal gigante y
sus caracteristicas asociadas,
con un aumento progresivo
posiblemente relacionado con la
necrosis, la forma de
champifién, la dispersion de
pigmento, la hemorragia vitrea,
el desprendimiento de retina
regmatdogeno y la extensién
extraescleral sin transformacion
maligna.

Destacan las caracteristicas
clinicas y fisiopatoldgicas asi
como el diagnéstico gracias a
las nuevas tecnologias
disponibles, como por ejemplo,
la tomografia-angiografia de
coherencia oOptica.



9. DISCUSION

El melanocitoma del disco 6ptico es una neoplasia pigmentada benigna muy rara,
el propésito de este TFG es la descripcion de un caso de una paciente de 47 afios

en la que se descubrid dicha lesion.

El melanocitoma del disco Optico tiene una escasa prevalencia, se incluye en el
0.55% de los tumores intraoculares pigmentados y su localizacion mas frecuente
es el nervio optico (10). Asi ocurre en el caso de nuestra paciente, que presenta un
melanocitoma en la region de inferior de la papila del ojo derecho con extensién a
la retina adyacente, como se puede observar en la retinografia que se obtuvo en el

momento del diagndstico.

La edad media de diagndstico es de aproximadamente 50 afios como recogen los
resultados de los articulos de M. Camila Estrada-Villarreal, Kwak et al., Raval et al.
y Zhou et al. con rangos desde 17 y 74 afos (10,31,47,48); nuestra paciente de 47

afnos se encuentra muy cerca de esta edad media de diagnostico.

Asi mismo, no se encuentran diferencias entre las diferentes razas, sin embargo si
gue se establece una cierta predileccion por el sexo femenino (56%-62%) (10,31),

como es el caso de nuestra paciente.

El melanocitoma del disco Optico es unilateral en un 99% de los pacientes (10) y
tiene cierta preferencia por el ojo derecho, 53% como observaron Kwak et al. (31),
ambas dos caracteristicas se pueden observar en nuestra paciente en la cual el ojo

afectado es el derecho unicamente.

Los rangos de la mejor agudeza visual corregida hallados estan entre 20/20 y 20/80
en el estudio de Raval et al. (47) y en un rango de 20/20 a 20/40 en el estudio de
Kwak et al. (31). Similar al caso de nuestra paciente que en el momento del
diagndstico presentaba una agudeza visual de 20/20 tanto en el ojo derecho afecto

del melanocitoma como en el ojo izquierdo sano.

En la dltima revisibn a nuestra paciente se le realiz6 una campimetria
computerizada, en la cual se puede observar que tiene un escotoma temporal

inferior yuxtapapilar que coincide con la localizacion en la cual se hallaba la lesion
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en las diferentes pruebas de imagen; las alteraciones del campo visual estan
presentes en el 40-90% de los pacientes que presentan un melanocitoma del disco
optico (10).

La presion intraocular fue valorada en la serie de casos presentada por Raval et al.
(47), en la cual se encontré una presion intraocular media de 14,2 mmHg, con un
rango de 12 a 18 mmHg. La presion hallada en nuestra paciente fue de 21 mmHg
en el ojo derecho afecto y de 20 mmHg en el ojo izquierdo sano, si bien estos
valores se encuentran por encima de los obtenidos en la revision anterior, se hayan

dentro de los valores de referencia considerados normales en la poblacion general.

Nuestra paciente presentaba una tumoracion sobreelevada y pigmentada en el polo
inferior de la papila 6ptica, con el resto de exploracion normal en el fondo de ojo.
Todo ello coindice con los hallazgos encontrados en los estudios de Zhou et al. del
fondo de ojo; en el cual el melanocitoma se caracterizaba por presentar una
pigmentacion marron-negruzca localizada principalmente en el disco 6ptico, sin

hallar otras enfermedades en el mismo (48).

El melanocitoma del disco optico se define como una lesién pigmentada en la papila
Optica, a la hora de hablar del tamafio en el estudio de Raval et al. se encontré que
el tamafio medio fue de 1/3 a 2 didmetros del disco y una media de superficie de
area de 2,7 mm?, con un rango de 1 a 5,4 mm? (47). En el caso del estudio de
Apinyaawasisuk et al., recoge en una tabla el tamafio del diametro del disco en la
gue encontramos un rango desde 0,5 a 5.0 mm? (49). En nuestro caso la paciente
presentaba una lesion de diametros de 1,07 mm medida en ECO-B hiperecoica, Si
lo comparamos con los datos observados, nuestra lesion corresponderia a una

lesion de pequefio tamaiio.

Apinyawasisuk et al. llevaron a cabo un estudio con la intencion de comparar las
caracteristicas del melanocitoma tipico, oscuro, con un segundo tipo considerado
atipico mucho mas claro. En el estudio identifican y describen dos tipos de
melanocitomas del disco optico, el tipico, que es prominente, hiperpigmentado, que
se caracteriza por ser hiperreflectivo en OCT con sombra hiporeflectiva posterior, y
el atipico que se caracteriza por ser mucho menos comun y ser minimamente

pigmentado (49). En nuestra paciente en la OCT podiamos observar la lesion, con
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extension a la retina inferior adyacente, a nivel de la papila se observaban puntos
hiperreflexivos en el area temporal-inferior del disco 6ptico que correspondian a la
lesion y un sombreado posterior con un aspecto 6pticamente vacio; segun estos
hallazgos nuestro caso podria ser clasificado en el tipo 1 segun Apinyawasisuk et
al., el tipico (49). Que ademas coincide con la descripcion de Raval et al., donde
sefalan la hiperreflectividad con sombra posterior y los puntos hiperreflectivos en

el tumor que ellos observan en todos aquellos ojos estudiados bajo OCT (47).

En el estudio realizado por Giunduz et al. el melanocitoma en SS-OCT-A se
observaba como una lesibn con bordes mal definidos, estructuras internas
hiporeflectantes, que posiblemente estén relacionadas con el exceso de melanina

gue presenta el melanocitoma (51).

Zhou et al. descubrieron en su estudio que la OCT-A revelaba el incremento de la
vascularizacion y que la distribucion de dicha vascularizacién dentro del tumor era
heterogéna y densa, con abundantes vasos sanguineos tumorales en forma de
cepillo, un grosor desigual y la formacion de pequefios bucles vasculares. Asi pues,
esta técnica podria ser usada como una alternativa no invasiva, para evaluar los
patrones de la vascularizaciéon tumoral de las diferentes capas de los MDO.
Pudiendo ser usada también para mediciones cuantitativas de la densidad vascular
y la perfusion vascular de los tumores intraoculares. Todos estos hallazgos pueden
servir como biomarcadores para monitorizar y evaluar las respuestas a los
tratamientos (48). En el caso de nuestra paciente esta prueba no ha sido realizada

debido a no disponer de la técnica.

En el estudio de M. Camila Estrada-Villarreal puede observarse en la angiografia
flouresceinica, en la que se evidencia hipofluorescencia y autohipofluorescencia
gue justifica debido a la posibilidad de que esto se deba a las células densamente
pigmentadas y compactadas (10). Todo esto lo podemos observar en nuestra
paciente en la que en la autofluorescencia podemos ver como se muestra un
bloqgueo (autohipofluorescencia) producido por la melanina, en nuestro caso

observando ademas también la extension inferior.

Otro dato caracteristico del melanocitoma es su presentacion clinica, ya que en la

mayoria de pacientes, el melanocitoma se diagnostica de manera incidental, en
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revisiones oftalmolégicas de rutina o debidas a otros motivos, ya que el
melanocitoma se presenta de manera asintomatica. Aunque en algunos casos si
se ha descrito clinica, como podria ser disminucion de la agudeza visual (10). Como
en la mayoria de casos, nuestra paciente fue diagnostica de manera casual, debido
al hallazgo encontrado en una revisién oftalmolégica cuando acudi6 al servicio de

oftalmologia del Arnau de Vilanova por presentar prurito ocular.

Desde que fue diagnosticada nuestra paciente se le han realizado diferentes
pruebas con las que se ha podido llevar a cabo un seguimiento del tumor, gracias
a las pruebas como son la retinografia y la OCT podemos observar que nuestra
paciente no ha sufrido ningun cambio y que la lesién se mantiene estable durante
los afios. Esto también se ha observado en los pacientes que fueron incluidos en el
estudio de Raval et al., en el cual observaron que en el seguimiento llevado a cabo
en estos pacientes durante una media de 6.3 meses, tanto la agudeza visual, como

el color y el tamanfo de la lesiébn se mantuvieron estables en todos los casos (47).

Otra prueba que puede llevarse a cabo es una ECO-B, cuando ésta fue realizada
en nuestra paciente pudimos observar una lesion plana hiperecoica con un
diametro de 1,07 mm. Esta prueba también fue realizada en los pacientes
estudiados por Sia et al. donde revisan dos casos, ambos considerados
melanocitomas gigantes, en estos casos, en la ECO-B se puedo observar que la

lesién debido a su gran tamafio habia desarrollado forma de hongo (52).

Los melanocitomas son lesiones benignas pigmentadas compuestas por células
poligonales tumorales con abundante citoplasma, por regla general como hemos
comentado anteriormente son poco frecuentes y su localizacion méas habitual es el
disco optico como es el caso de nuestra paciente. Herwig-Carl et al. llevaron a cabo
un estudio sobre los Unicos tres casos descritos de melanocitoma en la conjuntiva,
tratando de describirlos tanto clinica como histolégicamente para poder llevar a
cabo una discusién sobre posibles diagndsticos deferenciales. Estas lesiones se
compararon con melanomas conjuntivales, nevus de células granulares, nevus
compuestos con cambios reactivos y nevus azul; llegando a la conclusion de que
el CD68 podria ser de gran ayuda en la identificacion de melanomacrofagos

intensamente pigmentados que podrian ser confundidos con melanocitomas (50).
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El melanocitoma hallado en nuestra paciente se encuentra localizado en la region
infero-temporal como se puede observar tanto en la autofluorescencia en la que
observamos una hipoautofluorescencia en la zona inferior; en la OCT que muestra
en la imagen aneritra la lesion, con extensién a la retina inferior adyacente; y en la
retinografia en la que se observa una lesiéon en la region infero-temporal de la papila
con extension a la retina adyacente. Todos estos hallazgos se correlacionan con
una disminucion del grosor de la capa de fibras nerviosas de la retina al mismo
nivel. Esta localizacion se corresponde con la localizacion mas frecuente en el

disco optico, ya descrita en otros estudios (10).

La malignizacion de estas lesiones es muy rara, estd descrita en un 1-2% (10).
Antes se trataba con enucleaciones, actualmente ya no se trata de esta manera, si
no que se lleva a cabo el diagnéstico y seguimiento con las diferentes técnicas de
imagen como son la autofluorescencia, la tomografia de coherencia oOptica y la
retinografia. Todo ello con la finalidad de llegar al diagndstico sin ser necesario
pruebas invasivas, ya que al tratarse de lesiones benignas con un potencial de
malignizacién tan escaso, la enucleacion es un tratamiento quirdrgico radical que

conlleva la pérdida definitiva de la vision total monocular.

Gracias a todas estas pruebas no invasivas, se puede llegar al diagndstico y
discriminarlo de todas aquellas lesiones sugestivas de malignidad. Entre los
hallazgos que sugieren malignidad podrian estar aquellas lesiones que inicialmente
eran pequefas y estaban confinadas en el disco éptico y que presenten crecimiento
0 extension que conlleve a la pérdida de vision secundaria a oclusiones vasculares.
Asi mismo también se consideran lesiones con mayor potencial maligno, aquellas
que desde el momento de diagndstico eran mayores de 1.5 mm de grosor (10).
Nuestra paciente al tener una lesién que no ha crecido con el tiempo, ni tener un
tamafio mayor de 1.5 mm al diagnostico, no presenta ninguna caracteristica

sugestiva de malignidad.

No hemos encontrado ninguna asociacion entre las patologias que sufre la
paciente, como son el hipotiroidismo y la talasemia minor, con el malanocitoma del

disco optico en ninguno de los articulos revisados.
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10. CONCLUSION

El melanocitoma del disco Optico es una neoplasia benigna pigmentada,
infrecuente localizada en el disco 6ptico.

Aungue se considere una neoplasia benigna existe una posibilidad, aunque
minima (1-2%), de que se transforme en una neoplasia maligna.

Puede producir complicaciones a nivel local, como son pérdida visual,
edema del disco, edema intrarretiniano, fluido subretiniano, exudacion
amarilla intrarretiniana, hemorragias focales...

La OCT es una técnica no invasiva segura que permite el seguimiento de los
melanocitomas conociendo sus caracteristicas para asi para poder detectar
la posible malignizacion.

La utilizacién de estudios auxiliares novedosos como el OCT-A podria
permitir la deteccion de cambios tempranos no solo relacionados con las
caracteristicas tumorales sino también con la funcion visual.

Gracias a los nuevos estudios como la OCT u OCT- A puede evitarse la
enucleacion erronea.

El diagnostico diferencial es de gran importancia, sobre todo para el
despistaje del melanoma porque es una neoplasia maligna de graves
consecuencias.

Seré preciso llevar a cabo un seguimiento estandarizado, probablemente
anual, de todos los pacientes con MDO; con documentacién fotogréafica y
OCT para asi descartar la posible trasformacion maligna.

Se objetiva la necesidad de seguir investigando para tener un mayor
conocimiento y habilidades para describir todas aquellas caracteristicas que
sean capaces de determinar la malignidad de manera no invasiva; todo ello

con la finalidad de evitar las enucleaciones innecesarias.
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11. ANEXOS

11.1. COMITE ETICO DE INVESTIGACION

IR 1322 2
-

CElm: 03/2022

Dr. Fernando Sanchez-Toril Lépez, Presidente del Comité Etico de
Investigacién con medicamentos del Departamento de Salud Arnau de

Vilanova — Lliria.

INFORMA

Reunidos los miembros del Comité Etico de Investigacién con medicamentos del
Hospital Arnau de Vilanova, en su sesion ordinaria del dia 26 de Enero de 2022 (Acta
01/2022), y una vez estudiada la documentacion presentada por los Dres. ISABEL
ESTURI NAVARRO Y JUAN MARIN MONTIEL en calidad de Investigadores
Principales, del servicio de Oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova-Lliria; tiene a
bien informar que el proyecto de investigacion titulado: “Proyecto de revision
Bibliografica Retrospectiva de los siguientes seis casos identificados con
distintas patologias y signos clinicos oftalmolégicos”:

o Neuropatia Optica Isquémica Anterior progresiva.

e Melanocitoma del nervio dptico.

e Glaucoma neovascular en estenosis carotidea.

e Sindrome de Irwine-Gass post cirugia de catarata.

* Atrofia 6ptica por papiledema crénico en hipertension craneal benigna.

e Alteraciones visulaes en aneurisma paraclinoideo.

se ajusta a los principios éticos , metodolégicos y legales establecidas para tales
casos.

Se emite DICTAMEN FAVORABLE a la realizaciéon de dicho proyecto, en el servicio
de Oftalmologia Hospital Arnau de Vilanova-Lliria.

Y para que conste, lo firma en Valencia con fecha 26 de Enero del 2022.

e
ek

Y.
g gy

Fdo. Dr. Fernando Sanchez-Toril Lopez
Presidente del CEIm HAV
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Melanocitoma del disco
optico. A proposito de un

Caso

Caso clinico

Mujer de 47 ainos que acude a la consulta de oftalmologia del Hospital Arnau de Vilanova por
presentar prurito ocular. Antecedentes personales: La paciente es espanola con hipotiroidismo
en tratamiento. Afecta de talasemia minor, diagnosticada de trastorno distimico y fumadora.

Exploracion Oftalmoldgica: Presenta una agudeza visual con correccion: OD: 1.00, Ol: 1.00.

Biomicroscopia con Lampara de Hendidura: OD: Polo anterior de aspecto normal, leve

esclerosis del cristalino. Presion intraocular: OD: 21 mmHg, Ol:20 mmHg . Fondo de 0jo: OD:

Se aprecia una tumoracion sobreelevada y pigmentada en polo inferior de la papila optica,

sospecha de melanocitoma. Resto de la exploracion de aspecto normal, Ol: normal

Hipotesis y Objetivos

Hipotesis: Conocer las caracteristicas del melanocitoma del disco optico cuyo diagndstico se
realiza mediante las pruebas de imagen, como FF, OCT, OCT-A, gue nos permitiran ademas su

seguimiento y actuacion frente a las posibles complicaciones y eventual malignizacion.

Objetivo primario: Describir un caso clinico de una paciente con un melanocitoma del disco

optico de 47 anos.

Objetivos secundarios: Realizar una revision bibliografica del melanocitoma del disco optico
sobre la epidemiologia, histologia, caracteristicas clinicas, curso clinico, diagnostico diferencial,
diagnostico y tratamiento. Analizar los datos publicados de articulos comparandolos con nuestro

caso clinico y establecer una serie de coincidencias y diferencias.

Resultados

El melanocitoma del disco optico es una neoplasia rara, benigna y localizada en el disco optico.
Se caracteriza por ser una lesion pigmentada marron o negra que mide un promedio de 2,00
mm de diametro. Es un tumor estacionario que en raras ocasiones presenta complicaciones,
como la pérdida visual e incluso malignizacion. Aparece con mayor prevalencia en el sexo
femenino y con una edad media de 50 anos. Mas frecuentemente en el ojo derecho y en el area
temporal-inferior. Historicamente a menudo se han confundido con los melanomas que daba

lugar a la enucleacion innecesaria de estas lesiones benignas.

Conclusiones

1. El melanocitoma del disco oOptico es una neoplasia benigna pigmentada, infrecuente y
localizada en el disco optico.

2. Aun siendo benigna existe la probabilidad (1-2%) de malignizar.

3. Puede producir complicaciones a nivel local, como son pérdida visual, edema del disco,
edema intrarretiniano, fluido subretiniano, exudacion amarilla intrarretiniana, hemorragias
focales...

4. La OCT es una técnica no invasiva segura que permite el seguimiento de los melanocitomas
conociendo sus caracteristicas para asi para poder detectar la posible malignizacion.

5. La utilizacion de estudios auxiliares novedosos como el OCT-A podria permitir la deteccion
de cambios tempranos no solo relacionados con las caracteristicas tumorales sino también
con la funcion visual.

6. Gracias a los nuevos estudios como la OCT o OCT- A puede evitarse la enucleacion errénea.

7. El diagnostico diferencial es muy importante, sobre todo para el despistaje del melanoma.

8. Sera preciso llevar a cabo un seguimiento estandarizado, probablemente anual, de todos los
pacientes con MDO; con documentacion fotografica y OCT, para asi descartar la posible

trasformacion maligna.
9. Se debe seguir investigando para tener un mayor conocimiento y habilidades para describir todas
agquellas caracteristicas que determinen la malignidad de manera no invasiva con el fin de evitar

enucleaciones innecesarias.
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