Articulo de interés

6

Melanocitoma de la cabeza
del nervio optico:
reporte de caso vy revision

de |la literatura

Autoras:
Dras. Maria Julia Vaio'? y Yamila Muller?

"Hospital Oftalmoldgico Dr. Pedro Lagleyze, C.A.B.A.

2 Hospital Italiano de Buenos Aires, Servicio de Oftalmologia, C.A.B.A.

Contacto: maria.vaio@hospitalitaliano.org.ar
Recibido: 30/6/2023

Aceptado. 16/8/2023

Disponible en www.sao.org.ar

Arch. Argent. Oftalmol. 2023; 23: 6-12

Resumen

El melanocitoma de disco optico (MDO) es un tu-
mor benigno pigmentado, de color marron oscuro
a negro ubicado en la cabeza del nervio dptico

o adyacente a esta (aunque puede aparecer en
cualquier parte del tracto uveal). Puede presentar
afectacion de retina o de la coroides adyacente.
Existen otras localizaciones menos frecuentes,
como el tracto uveal. Los melanocitomas del ner-
vio optico raramente causan alteraciones de la
agudeza visual. A pesar de su origen benigno, alre-
dedor de un 10% a 15% de estas lesiones muestran
un sutil crecimiento generando complicaciones lo-
cales que pueden producir desde sintomas visua-
les leves hasta pérdida visual. La transformacion
maligna de un melanocitoma es un evento muy
raro. Las caracteristicas clinicas y estudios de ima-
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gen son cruciales para su diagnostico diferencial
con lesiones malignas. El objetivo de este trabajo
es describir las caracteristicas tanto clinicas como
de imagenes del melanocitoma y asi poder esta-
blecer el diagnodstico diferencial con otras lesiones
pigmentadas.

Palabras clave: melanocitoma, nervio 6ptico, disco
optico, melanoma uveal.

Abstract

Optic disc melanocytoma (ODM) is a benign dark
brown to black pigmented tumour located in or
adjacent to the optic nerve head. It may involve
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the retina or adjacent choroid. There are other less
frequent locations, such as the uveal tract. Melano-
cytomas of the optic nerve rarely cause visual acui-
ty impairment. Despite their benign origin, about
10% to 15% of these lesions show subtle growth
leading to local complications ranging from mild
visual symptoms to visual loss. Malignant trans-

formation of @ melanocytoma is a very rare event.

Figura 1: retinografia del
Ol. Se visualiza una lesion
pigmentada de coloracion
oscura en la excavacion y
sobre el borde temporal e
inferior del nervio dptico.
(Imagen ampliada en sec-
tor inferior derecho).

Melanocitoma de la cabeza del nervio éptico:

reporte de caso y revision de la literatura

Clinical features and imaging studies are crucial
for differential diagnosis with malignant lesions.
The aim of this paper is to describe the clinical
and imaging features of melanocytoma in order to
establish the differential diagnosis with other pig-
mented lesions.

Keywords: melanocytoma, optic nerve, optic disc,
uveal melanoma.

Figura 2. Autofluorescencia y fotografia aneritra
En la imagen de la izquierda podemos observar que la lesion no presenta hiperfluorescencia, descartando la presencia de lipo-
fuscina. En la imagen de la derecha (fotografia aneritra) no se observan mayores alteraciones a nivel del anillo neurorretiniano.
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Introduccién

El melanocitoma de disco optico (MDO o nevus
magnocelular) es un tumor benigno pigmentado,
de color marrén oscuro a negro ubicado en la ca-
beza del nervio éptico o adyacente a ella. Es me-
nos frecuente su presencia a nivel del cuerpo ciliar,
y muy raro en la esclera, conjuntiva o iris. Asociado
a este, puede existir afectacion de la retina o la
coroides adyacente.

Habitualmente, es un hallazgo en el examen de
fondo de ojos de rutina.

Con respecto al descubrimiento de esta patologia,
sucedio algo poco frecuente en oncologia: mien-
tras que antes se creia que el MDO era una neopla-
sia maligna vy letal, ahora se sabe a ciencia cierta
gue es una lesion benigna asociado a un pronosti-
co excelente .

El propdsito de este trabajo es presentar un caso
de melanocitoma del disco optico, diagnosticado vy
seguido por el servicio de oftalmologia del
Hospital Italiano. Se describen sus principales ha-
llazgos clinicos y diagndsticos diferenciales, y se
hace una revision de la literatura.

Terminologia

El término melanocitoma se acund en 1962 por
Zimmerman ?, aunque podria considerarse poco

Figura 3. EDI-OCT (enhan-
ced depth imaging-OCT).
Corte longitudinal a la
altura del disco. A nivel

de la coroides, se observa
hiperreflectividad con som-
bra optica posterior. No se
observa liquido subretinal
asociado.
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exacto porgue se refiere a un tumor formado por
melanocitos, al igual gue el melanoma. Shields
habla de un término mas preciso como nevus
magnocelular hiperpigmentado del disco optico
siendo este cientificamente mas correcto. Al igual
qgue muchos otros términos que estan profunda-
mente arraigados en nuestra terminologia, o mas
probable es que se siga utilizando el nombre mela-
nocitoma .

Reporte de caso

Paciente de 55 afos consulta por un control de
rutina para actualizar sus lentes de presbicia. En
el examen, su agudeza visual sin correccion era de
20/20 en ambos ojos. La presion intraocular era
de 10 mmHg en ojo derecho (OD) y 11 mmHg en
ojo izquierdo (Ol). No presentaba defecto pupi-
lar aferente relativo (DPAR). En el fondo de ojos,
se visualiza una lesion pigmentada de coloracion
oscura en la excavacion y sobre el borde tempo-
ral e inferior del anillo neurorretinal desde hora 5

a hora 10. No se asocia a hemorragias retinianas,
edema de disco, liquido subretinal u otras lesiones
retinales como drussens. El fondo de ojos del ojo
derecho se encontraba dentro de los pardmetros
normales. La paciente desconoce desde cuando
presenta esta lesion ya que era el primer fondo de
0jos que se realizaba. Se solicita una retinografia y
autofluorescencia (Figura 1y 2), ecografia ocular
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(Figura 4), y una OCT de disco vy lesion del Ol (Fi-
gura 3).

Revision de la literatura

Agudeza visual

Los MDO raramente causan alteraciones de la
agudeza visual, teniendo un curso estable en los
seguimientos . Existe un reporte de caso con un
follow-up de 13 afos sin afectacion visual con un
minimo crecimiento 4. De todas formas, existen
complicaciones locales que pueden producir sin-
toma visuales o pérdida visual en el 26% de los
casos'’: necrosis, neuropatia isquémica, neovascula-
rizacion foveal, edema del disco dptico, exudacion
macular, oclusion de la vena central de la retina,
obstruccion de la arteria central de la retina, rara-
mente hemorragias subrretinales o intrarretinales,
glaucoma neovascular.

En 2005 se reporta a una paciente de 12 afos que
desarrolla disminucion progresiva de la vision lle-
gando a vision no-luz secundaria a una lesion pig-
mentada en el disco dptico. Tal lesion es evaluada
citologicamente mediante una puncidn-aspiracion
vitrea, resultando un melanocitoma sin signos de
malignidad. Este caso respalda el hecho de que

la pérdida visual no implica necesariamente una
transformacién maligna °.

Transformacion maligna

La tendencia al crecimiento y malignizacion no son
caracteristicas asociadas a esta lesion. La transfor-
macion maligna de un melanocitoma es un evento
muy raro (se estima una incidencia de 1-2%) con
Muy POCOS Ccasos reportados ©.

En 2017, Salinas-La Rosa reporta en Australia

un caso de transformacidon maligna a melanoma
luego de 25 anos, asociado con necrosis extensa,
glaucoma neovascular, sindrome ocular isquémico
y reflejo dculo-cardiaco ©.

En 1984, Apple DJ vy col.” reportan el caso de

una mujer con pérdida aguda de la vision, quien
habia presentado por 17 afos una lesion hiper-
pigmentada plana del disco dptico y la coroides
yuxtapapilar. La anatomia patoldgica luego de la
enucleacion reveld un gran melanoma maligno que
se originaba en un melanocitoma dentro del nervio
oOptico vy la coroides peripapilar.
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Figura 4. Ecografia ocular

En la ecografia modo-B podemos observar una sutil ele-
vacion del perfil coriorretinal a nivel de la papila, de alta
reflectividad, sin liquido subretinal asociado, como unica
traduccion ecogrdafica de la lesion pigmentada. El Modo A
estandarizado no se realiza debido a que la lesion no tiene
espesor suficiente.

El melanoma primario de la cabeza del nervio
optico, aunque es extremadamente raro, puede
simular un melanocitoma de disco optico vy ser
dificil, hasta imposible, de diferenciarlos clini-
camente & También es poco comun la invasion
secundaria del nervio dptico por el melanoma
uveal °.

Crecimiento

A pesar de su origen benigno, alrededor de un 10%
a 15% de estas lesiones muestran un sutil creci-
miento . Este crecimiento leve puede tomar va-
rios afos 4y no debe considerarse como indicador
hacia una transformacion maligna ™.
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Métodos diagndsticos

Historicamente fue confundido con el melanoma,
llevando a cabo enucleaciones innecesarias. Ac-
tualmente, las caracteristicas clinicas y estudios
de imagen son cruciales para su diagnostico, sin
necesidad de biopsia por aspiracion, salvo excep-
ciones °.

El diagndstico inicial se realiza a traveés de la visua-
lizacion directa de la lesion en un fondo de ojos. Es
de utilidad un registro fotografico de la lesion me-
diante una retinografia. Generalmente su ubicacion
es en la cabeza del nervio dptico y puede crecer
horizontalmente involucrando capas retinianas y/o
coroideas yuxtapapilares. En estas situaciones,
diferenciarlo de otras lesiones pigmentadas es un
desafio °,

La SD-OCT (Tomografia de coherencia éptica de
dominio espectral) muestra una lesion en forma
de domo con una superficie hiperreflectiva y un

sombreado posterior que anula la posibilidad de
ver las estructuras subyacentes™”. Permite revelar
que el epitelio pigmentario se extiende dentro del
melanocitoma. Esto contrasta con la interrupcion
abrupta del epitelio pigmentario de la retina en el
nervio optico .

La ANGIO-OCT (A-OCT) es un estudio rapido, no
invasivo y que no necesita de contraste. En el caso
del melanocitoma de nervio 6ptico, este estudio
de imagen revela una vasculatura retinal anormal
en la superficie de la lesion caracteristica de esta
lesion benigna, que previamente se correlaciond
con crecimiento tumoral 2.

El melanocitoma siempre se ha considerado un tu-
mor avascular, tal como lo muestran la angiografia
y la autofluorescencia '°, pero ciertos estudios su-

gieren que una ANGIO-OCT podria ser considera-

da util para evaluar crecimiento tumoral y posible

malignizacion al ser capaz de detectar vasculatura
sobre la superficie de la lesion 2.

Tabla 1. Melanocitoma y sus diagndsticos diferenciales con nevus coroideo yuxtapapilar y melanoma

coroideo.

Caracteristicas P
Sptico

Melanocitoma del nervio . .
Nevus coroideo yuxtapapilar

Melanoma coroideo

Disco éptico, con/sin

Alrededor o adyacente al

Ubicacién componente retiniano o ) L Disco ¢ptico o yuxtapapilar
i disco dptico
coroideo
X . . Marron, raramente
Color Marréon oscuro, pigmentado Marron .
amelandtico

Mdérgenes Irregular bien delimitado Irregular

Fluido subretinal casi nunca casi nunca Si
Pigmentacion naranja No casi nunca Si

RFG

Hipofluorescente en todas las ) :
pocas lesiones puntiformes

Hipofluorescente con Hiperfluorescente con fuga

fases ; tardia de los vasos
hiperfluorescentes
Hipo-AF. Hiper-AF si se
Autofluorescencia (AF) Hipo-AF asocia con pigmento Hiper-AF

anaranjado

Capas de Bruch del RPE
intactas, retina suprayacente Banda altamente reflectante
dentro de la capa coriocapilar
sombreado posterior, interfaz asociada con capas retinales
clara vista entre el tumor vy la

OCT: Estructural desorganizada con

retina normal.

Banda altamente
reflectante asociada a
fluido intrarretiniano
y fotorreceptores

externas intactas despeluchados

Vascularizacion tumoral
superficial en placa RPC
Vascularidad intrinseca
en placa coroidea con
areas hiporreflectantes
circundantes

OCT: Patrones
microvasculares

Zona hiporreflexiva central
con zonas hiperreflectantes

Areas centrales hipo a iso
reflectantes con areas hiper

circundantes reflectantes circundantes

Cuadro extraido de Raval, V., Reddy, R, Kaliki, S., Das, T.,, & Singh, A. D. (2021). Optic nerve head melanocytoma: Optical
coherence tomography/angiography features. Indian journal of ophthalmology, 69(2), 332-336. https://doi.org/10.4103/

ijo.lJO_710_20
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La angiografia con fluoresceina (ANGIO-F) tam-
bién es util a la hora del diagndstico del MDO. Los
macrofagos que acumulan lipofucina presentes
en tumores malignos dan aspecto de pigmento
naranja y aparecen como hiperfluorescentes en

la ANGIO-F*. Contrariamente, el MDO muestra
tipicamente un bloqueo de fluoresceina retinoco-
roideo a causa de lo compacta que es la lesion "
generando una completa ausencia de areas hiper-
fluorescentes .

El melanocitoma de la cabeza del nervio optico
tiene ausencia total de autofluorescencia ° (AF)
porque segun su anatomia patoldgica se confor-
ma por melanocitos grandes, muy pigmentados vy
densamente empaqguetados que se localizan entre
los axones del disco dptico.La ecografia describe
una lesion sdélida en forma de domo en el caso
de presentar cierto espesor (también puede ser
plana) con reflectividad interna media a alta, vy
ausencia de excavacion coroidea (esto ultimo es
caracteristico de los melanomas)™*. Ademas, no
presenta liquido subretinal en las laderas de la le-
sion.

Llegados a este punto, consideramos de suma
importancia repasar las principales caracteristi-
cas ecograficas del melanoma coroideo, tumor
intraocular primario mas frecuente: Lesion solida
subretinal, en forma de domo u hongo, reflecti-
vidad media, importante atenuacion, excavacion
coroidea, Movimientos vasculares espontaneos,
desprendimiento de retina seroso y evidencia de
crecimientoV.

Diagnésticos diferenciales

En la tabla 1 se describen las caracteristicas tanto
del melanoma como las del nevus coroideo, vy sus
diferencias con el melanocitoma del disco dptico a

nivel clinico y con imagenes (OCT, RFG, autofluo-
rescencia).

Conclusiones

Se requieren multiples estudios de imagen para

constatar la naturaleza benigna de la lesion, ya que

la confirmaciéon anatomopatoldgica no se practica
de rutina. No requiere tratamiento pero si se acon-
seja seguimiento de por vida en busqueda de cre-
cimiento o cambios en la lesion como la pequeia
vascularizacion anormal detectada con una OCT
sobre la superficie tumoral.
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Por Ultimo, cabe destacar la importancia de rea-
lizar un examen oftalmoldgico completo, que in-
cluya una oftalmoscopia bajo dilatacion, incluso
en las consultas mas frecuentes como puede ser
la busqueda de un par de gafas, ya que pacientes
asintomaticos no siempre se correlacionan con un
examen sin particularidades.

Los autores no tienen intereses comerciales en nin-

gun material de los presentados en este articulo.
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