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Resumen

Los tumores de iris se pueden clasificar en quisticos (el 21% de los casos) y solidos (el 79%). En muchos casos, se pueden diferenciar en el examen de
polo anterior con lampara de hendidura, y confirmar con la biomicroscopia ultrasénica (UBM) o la tomografia de coherencia 6ptica del segmento
anterior (AS-OCT). En general, los tumores quisticos son benignos. Los tumores sélidos son esencialmente melanociticos. El nevus de iris es el tumor
de iris s6lido mas comun en todos los grupos de edad. Los factores de riesgo para su transformacion de nevus a melanoma se pueden recordar con
la regla mnemotécnica ABCDEF.

Cuando existan dudas diagnosticas, serd de ayuda para el correcto diagnéstico una muestra de la tumoracion o del hipopion, si existe, para el andlisis
citolégico o inmunohistoquimico.

El tratamiento dependera de varios factores, como el tipo de tumor, la progresion y la esperanza de vida del paciente.

Resum

Els tumors d'iris es poden classificar en quistics (el 21% dels casos) i solids (el 79%). En molts casos es poden diferenciar en 'examen de pol anterior
amb lampada de fenedura, i confirmar amb la biomicroscopia ultrasonica (UBM) o la tomografia de coheréncia optica del segment anterior (AS-OCT).
En general, els tumors quistics son benignes. Els tumors solids son essencialment melanocitics. El nevus d'iris és el tumor d'iris solid més comu en
tots els grups d'edat. Els factors de risc per a la seva transformacié de nevus a melanoma es poden recordar amb la regla mnemotécnica ABCDEF.
Quan hi hagi dubtes diagnostics, sera d’ajuda per al correcte diagnostic una mostra de la tumoracié o de I'hipopion, si existeix, per I'analisi citologic
o immunohistoquimic ens sera d'ajuda pel correcte diagnostic.

El tractament dependra de diversos factors com el tipus de tumor, la progressio i I'esperanca de vida del pacient.

Abstract

Iris tumours can be classified as cystic (21% of cases) and solid (79%) lesions. In many cases they can be differentiated in the slit lamp examination
of the anterior segment, and be confirmed with ultrasonic biomicroscopy (UBM) or anterior segment optical coherence tomography (AS-OCT). In
general, cystic tumours are benign. Solid tumours are essentially melanocytic. Iris nevus is the solid iris tumour more common among all groups of
age. Risk factors predictive of transformation of iris nevus to iris melanoma can be recalled using the mnemonic ABCDEF.

In cases in which the diagnosis is uncertain, it will be helpful for the correct diagnosis a sample of the tumour or the hypopion, if present, for the
cytological orimmunohistochemical study will be helpful in the correct diagnosis.

Treatment will vary depending on several factors such as type of tumour, progression and life expectancy of the patient.
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Introduccion

Las lesiones tumorales iridianas abarcan un amplio espectro de
patologfas, por lo que es relevante diferenciar aquellas de curso
benigno, en las que bastara con la observacion, de aquellas que re-
querirdn un estudio precoz exhaustivo y un tratamiento oportuno.

En términos generales, los tumores de iris se pueden clasificar
como quisticos o sdélidos, lo que puede determinarse en un
examen bajo ldmpara de hendidura, y con el uso de exdmenes
como la biomicroscopia ultrasénica (UBM) o la tomografia de
coherencia 6ptica del segmento anterior (AS-OCT). A su vez, los
tumores quisticos pueden clasificarse en primarios o secundarios,
mientras que los sélidos pueden dividirse en melanociticos o no
melanociticos (Tabla 1).

La edad de presentacion de estas lesiones va desde las dos se-
manas de edad hasta los 95 afios', y tanto su prevalencia como
el tipo de tumor varia segun la edad. En un estudio realizado en
Estados Unidos el afio 2012, en el que se incluyeron 3.680 lesio-
nes tumorales iridianas, el 66% de los casos se identificaron en
el grupo de mas de 40 afios de edad; el 36%, en el grupo que va
de 41 a 60 afos;y el 31%, en el grupo de mayores de 60 afos. En
su mayoria, eran tumores sélidos (el 79%), dentro de los cuales
fueron maés frecuentes los melanociticos (el 68%)".

1. Quistes primarios

a. Quistes del epitelio
pigmentario iridiano

- Margen pupilar
- Zona media iridiana
— Periferia iridiana
- Dislocado o flotante
b. Quistes del estroma iridiano
- Congénitos
- Adquiridos
2. Quistes secundarios

a. Quistes de implantacién
epitelial

b. Quistes inducidos por drogas
c. Quistes uveiticos

d. Quistes inducidos por tumores
e. Quistes parasitarios

f. Quistes asociados a
enfermedades sistémicas

Quisticos Soélidos

1. Melanociticos
a. Pecas

b. Nevus

c. Melanocitoma

d. Nédulos de Lisch
e. Melanoma

2. No melanociticos
a. Coristomatoso
b. Vascular

c. Fibroso

d. Neural

e. Miogénico

f. Epitelial

g. Xantomatoso
h. Metastasico

i. Linfoide

j. Leucémico

k. Secundario

|. Lesion simuladora no neoplésica

Tabla 1. Clasificacion de los tumores iridianos.
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4. TUMORES INTRAOCULARES

Tumores iridianos quisticos

Primarios

Los tumores iridianos quisticos primarios pueden surgir a partir
del epitelio pigmentado del iris o del estroma iridiano. Son mas
frecuentes los primeros (un 89% epiteliales frente a un 11%
estromales)’. Su patogénesis sigue siendo presuntiva: las teorias
plantean la separacion de las capas epiteliales del iris (en su ma-
yorfa, en los quistes pigmentados), el atrapamiento de las células
del ectodermo superficial en el estroma iridiano, su origen a partir
de dichas células o de las células neuroepiteliales de la vesicula
Optica (en el caso de quistes no pigmentados)?.

Por lo general, son asintomaticos, y se detectan por un hallazgo
casual en un examen fisico?. Suelen permanecer estables alo largo
deltiempo por lo que, en su mayoria, no requieren tratamiento*.
Se pueden caracterizar tanto con una tomografia de coherencia
Optica del segmento anterior como con biomicroscopia ultraso-
nica, pero el aspecto completo de |a lesién se visualiza mejor con
esta Ultima, dado que el epitelio pigmentado iridiano no permite
eladecuado paso de la luz, lo que puede dificultar la visualizacién
del margen posterior**¢ (Figura 1).

Tumores quisticos del epitelio pigmentario iridiano

Los tumores quisticos del epitelio pigmentario del iris pueden
detectarse a cualquier edad, aunque se observan con mayor
frecuencia en el grupo de adultos jovenes, con una edad de en-
tre 20y 41 anos®. Se agrupan, segun su ubicacién en el margen
pupilar, en la zona media iridiana, en la periferia iridiana o en un
quiste dislocado o flotante en la cdmara anterior o vitrea®. Son
mas frecuentes los quistes iridianos periféricos o iridociliares, que
no suelen ser visibles, pero se sospechan por un desplazamiento

anterior localizado de un estromairidiano de aspecto normal. En
Muy raros casos, estos quistes podrian crecer y obstruir el angulo
iridocorneal, lo que podrfa requerir una intervencion para evitar
un glaucoma secundario por cierre angular®.

En otros casos de lesiones extensas en el margen pupilar, estos
podrian causar algun grado de dificultad visual* que, siendo signi-
ficativa, podria requerir un tratamiento. En estos casos excepcio-
nales en que las lesiones afectan significativamente el eje visual
o el angulo iridocorneal, los tratamientos propuestos incluyen
la aspiracion, la cistotomfa con laser o, como ultimo recurso, la
reseccion®* (Figura 2).

También se han identificado algunos casos de pacientes con
fléculos congénitos grandes en el margen pupilar (unos quistes
de superficie arrugada o irregular), asociados a la aparicion de la
diseccion adrtica tardia, lo que parece estar relacionado con una
mutacion en proteinas del musculo liso, presente tanto en el
iris como en la aorta*. Sin embargo, la mayoria de los pacientes
con diseccion adrtica no presentan fléculos iridianos al examen
clinico* (Figura 3).

Algunos quistes del epitelio pigmentario iridiano pueden des-
prenderse espontaneamente y flotar libres en el humor acuoso,
quedar fijos en el angulo iridocorneal, o permanecer menos
moéviles dentro del vitreo gelatinoso® (Figura 4).

Tumores quisticos del estroma iridiano

Los tumores quisticos del estroma iridiano pueden ser congénitos
oadquiridos. Tienen el aspecto tipico de una masa transltcida de
superficie lisa en el estroma iridiano, de forma ocasional, con un
nivel interior de fluido-detritus®. Con el tiempo pueden crecery lle-
gar a afectar el eje visual, 0 causar una descompensacién corneal

Figura 1. Quiste del epitelio pigmentario. (A) Imagen en ldmpara de hendidura. (B) Imagen obtenida mediante SS-OCT. (€C) Imagen obtenida mediante biomicroscopia
ultrasoénica.
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Figura 2. Quistes de iris. (A) y (B) Imagen en ldmpara de hendidura y mediante
gonioscopia. (C), (D), (E) y (F) Quiste retroiridiano, visualizado mediante lampara
de hendiduray SS-OCT.

Figura 3. Quistes en reborde pupilar. (A) Imagen en ldmpara de hendidura. (B)
Imagen obtenida mediante SS-OCT.

por contacto. Incluso pueden romperse ocasionando una uveitis
anterior secundaria y un glaucoma secundario®®,

Los quistes estromales congénitos generalmente son unilaterales
y solitarios. Se presentan antes de los diez y los veinte afios'. Con
frecuencia requieren tratamiento por crecimiento progresivo®, que
afecta el eje visual, o por complicaciones asociadas?®, en especial
sucede en aquellos detectados en menores de diez afos®.

4.2. Tumores iridianos

Figura 4. Quiste del epitelio pigmentario que flota en humor acuoso.

Figura 5. Quiste del estroma iridiano. (A) Imagen en ldmpara de hendidura. (B)
Imagen obtenida mediante SS-OCT.

Los quistes estromales detectados a mayor edad y aquellos ad-
quiridos tienden a ser mas establesy benignos®®. Los tratamientos
propuestos para el manejo de los quistes estromales son variados:
desde la aspiracién con aguja fina, la aspiracion y el lavado con
alcohol absoluto o con antimitéticos, la aspiracion asociada al
uso de fotocoagulacion laser, y la excision quirdrgica® (Figura 5).

Secundarios

Los quistes secundarios se clasifican seguiin su mecanismo patogé-
nico (Tabla 1). Los mas frecuentes son los quistes de implantacion
epitelial (de células epiteliales conjuntivales o corneales), a través
de una herida traumatica o quirdrgica®?.

Estos pueden tomar el aspecto de: un quiste seroso (el mas fre-
cuente es el quiste solitario o multilobulado); un quiste perlado (el
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menos frecuente es el quiste opaco en el estroma iridiano, por lo
general, asociado a la presencia de un cuerpo extrafio atrapado);
o de una epitelizacion de la cdmara anterior (imagen grisdcea
que se proyecta desde la herida y se extiende sobre el endotelio
corneal, eliris o el cristalino)?. Se pueden producir tanto de forma
precoz como tardia, en relaciéon al trauma desencadenante®®. Su
tendencia a extenderse e invadir puede llevar a complicacio-
nes como: la obstruccion del eje visual, la uveitis secundaria, el
glaucoma secundario, la subluxacion del cristalino, una catarata
complicada, o un iris bombé, entre otras?>.

Otros quistes secundarios incluyen los que han sido inducidos por:
drogas, en general, asociados al uso de miéticos o andlogos de
prostaglandinas, son lesiones que regresan cuando se suspende
sU Uso; quistes uvefticos, en el contexto de uveitis granulomatosa;
quistes inducidos por tumores, asociados a tumores iridianos s6-
lidos primarios, secundarios 0 metastasicos; quistes parasitarios,
con maés frecuencia, por cisticercosis; y los quistes asociados a
enfermedades sistémicas, como mucopolisacaridosis o diabetes
mellitus®3.

Las caracteristicas distintivas entre los tumores iridianos quisticos
primarios y secundarios se muestran en la tabla a continuacion
(Tabla 2).

Tumores iridianos solidos

Melanociticos

Los tumores iridianos solidos melanociticos son mas frecuentes
que los no melanociticos: un 87% frente a un 13%. Estos inclu-
yen las pecas, los nevus, el melanocitoma, los nédulos de Lisch
y el melanoma®. De ellos, el mas frecuente es el nevus (un 60%),
seguido por el melanoma (un 26%)' (Figura 6).

Figura 6. Nevus de iris.

Edad de aparicion Infancia-adolescencia

Complicaciones Inusuales
Presion intraocular (P1O)

Numero de lesiones Solitarias o multiples

Quiste primario Quiste secundario

Lateralidad Unilateral o bilateral
Vision Buena, en quistes iniciales y pequefios
Sintomas En su mayoria, asintomaticos

Normal (excepto en los de gran crecimiento)

Bordes Regulares Irregulares

Superficie Suave Rugosa e irregular

Contenido Fluido claro Particulas en suspension

Iris Desplazamiento anterior minimo o ausente Desplazamiento con pérdida de la arquitectura
Hallazgos asociados Raros Ectropion uveal, catarata, glaucoma

Paredes en UBM Delgadas Gruesas

Contorno Regular Irregular, con extensién sobre estructuras adyacentes
Compromiso del cuerpo ciliar Raro Frecuente

Extensién posterior Raro Frecuente

Cualquier edad

Por lo general, unilateral
Por lo general, reducida
Moderados a severos
Frecuentes

Puede estar aumentada
Por lo general, solitarias

Tabla 2. Caracteristicas distintivas entre los tumores iridianos quisticos primarios y secundarios.
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Las pecas se observan en la superficie iridiana como lesiones Uni-
cas o multiples, porlo general,de 1 a2 mm de didmetro®. Los nevus
muestran una mayor penetracion en el estroma iridiano, pueden
ser pigmentados o no pigmentados. Se asocian a una distorsion
del estroma, y pueden generar ectropion y corectopia®. Los mela-
nocitomas son lesiones con forma de domo, de pigmentacion mas
oscura (un marrén oscuro que tiende a negro), no suelen causar
ectropion y, con frecuencia, presentan un aspecto granular®.

Los nddulos de Lisch son pequefios, redondeados y ligeramente
pigmentados. Corresponden a tumores melanociticos benignos
que en su mayorfa aparecen después de los cinco afos, y se
asocian a neurofibromatosis tipo-I°.

Los tumores pigmentados benignos que, con mayor frecuencia,
se consideran como lesiones sospechosas de melanoma de iris
son: el nevus y el melanocitoma.

En un estudio publicado en el 2013, en el que se analizaron 1.611
casos de nevus iridianos, el desarrollo del melanoma ocurrié en
el 8% de los casos a 15 anos’.

Los autores resumieron los factores predictores del desarrollo de
melanoma desde un nevus iridiano con la mnemotecnia ABCDEF:

— A:rAge Young (edad mayor de 40 afios en el momento
del diagnostico).
— B:Blood (episodio de hipema).

— C: Clock hour inferior (ubicacion del tumor entre las
horas 4y 9).

—  D:Diffuse configuration (tumor difuso que compromete
toda la superficie iridiana).

— E:Ectropion (ectropion uveal).
— F:Feathery margin (margenes plumosos)’.

Por otra parte, en un estudio del 2005 en el que se analizaron

4.2. Tumores iridianos

47 casos de melanocitoma iridiano, pese a la evidencia del cre-
cimiento clinico de las lesiones (un 23% de ellos crecié a cinco
anos;y el 74%, a 15 afnos), no se identificd ninguna transformacion
maligna?® (Figura 7).

El melanoma de iris es un tumor maligno, que conlleva el riesgo
de metastasis y de muerte®. De los melanomas oculares, el 85% se
origina desde la Uvea®, y de los melanomas uveales, los de origen
iridiano son menos frecuentes que los de origen coroideo o de
cuerpo ciliar en adultos (mayores de 20 afios)'. Pese a ello, con
frecuencia, los melanomas iridianos son diagnosticados de forma
mas precoz'"'?, en su mayoria como hallazgo al examen clinico,
por causar heterocromia o corectopia'. Son lesiones de aspecto
variado, circunscritas (en un 90%) o difusas (en un 10%)'"'3, pig-
mentados, parcialmente pigmentados 0 amelandticos, que crecen
con el tiempo y pueden ocasionar corectopia, ectropion uveal,

glaucoma secundario, hipema, siembras en el angulo iridocorneal,
y extension extraocular' (Figura 8).

Figura 8. Melanoma de iris.

Figura 7. Nevus de iris. (A) Ldmpara de hendidura. (B) SS-OCT. (C) Biomicroscopia ultrasénica.
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El melanoma iridiano difuso destaca por su especial dificultad
diagndstica. Presenta un patron de crecimiento infiltrativo, plano
y de bordes mal definidos, confluente o multifocal. Debe sospe-
charse ante los hallazgos clasicos de heterocromia hipercrémica
adquirida y glaucoma ipsilateral’>". El melanoma en anillo de
la cdmara anterior es una rara variante del melanoma iridiano
difuso, que se manifiesta como un tumor de crecimiento plano
y circunferencial, confinado al trabéculo y al angulo iridocorneal,
por lo que, desde el punto de vista clinico, se presenta como un
glaucoma unilateral que simula un glaucoma pigmentario'®.

El estudio de las lesiones sospechosas de melanoma de iris exi-
ge la documentacion de la lesion con fotografias seriadas, y su
caracterizacion mediante biomicroscopia ultrasénica, en la que
es posible distinguir el angulo kappa clasico. En el caso de nevus
y melanomas pequefios, menores de 3 mm de didmetro basal,
en un paciente asintomatico, es posible realizar un seguimiento
activo de la lesién con controles seriados™.

Los melanomas pequefos con crecimiento documentado pue-
den tratarse mediante reseccién quirdrgica (iridectomia parcial,
iridotrabeculectomia, o iridociclectomia)'?. En caso de tumores no
resecables o con siembras locales, el tratamiento propuesto es la
radioterapia (braquiterapia o terapia de protones)'?. La enuclea-
cion estd indicada en tumores extensos, en melanomas iridianos
difusos, en ojos con pobre prondstico visual (mala agudeza visual
inicial) y en tumores recurrentes'?,

El riesgo de metdstasis de los melanomas iridianos aumenta con
el tiempo: se ha descrito un riesgo a cinco afios del 9% en jovenes
menores de 20 afnos; del 12%, en adultos de 21 a 60 afios; y del
19%, en adultos mayores de 60 afios. Dichos porcentajes aumen-
tan alos 20 afos a un 20%, un 34% y un 39%, respectivamente’®,

En su Ultima actualizacion, el Comité Conjunto Estadounidense
sobre Cancer (American Joint Committee on Cancer, AJCC) clasifica
los melanomas iridianos de acuerdo al tamano del tumor (en horas
de reloj), la extension tumoral al cuerpo ciliar y la coroides, y su
asociacion a glaucoma secundario o extension extraescleral'!,

En un estudio multicéntrico publicado en 2012, en el que se
incluyeron 131 pacientes con melanoma iridiano, el 56% de los
tumores se clasificd comoT1, el 34% resultd serunT2, el 2% fue un
T3,y el 1%, un T4 (el resto de los casos no fue posible clasificarlos
con la informacion disponible).
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El andlisis de la cohorte de casos con un seguimiento adecuado
(n=96) reveld una probabilidad de metéstasis del 10,7% a cinco
anos. Latasa de sobrevida estimada a cinco afios fue del 100% para
T1;un 90,4% para T2; un 63,6% para T2a; y un 50% para T3 0 T4'%,

En otro estudio estadounidense publicado en 2018, que incluyd
432 pacientes con diagndstico de melanoma de iris, se observé
que la proporcion de metastasis fue cuatro veces mayor en la
categoria T2 y 31 veces mayor en T4, ambas comparadas con T1.
Asuvez, la proporcion de muerte asociada a melanoma fue ocho
veces mayor en la categoria T2 y 20 veces mayor en T4, también
comparadas con T1. El tamafio de la cohorte con T3 fue muy
pequeno para proveer informacion util'’.

No melanociticos

Los tumores sélidos no melanociticos son relativamente poco
frecuentes (el 11% del total de los tumores de iris). Incluyen los
tumores coristomatosos, vasculares, fibrosos, neurales, miogéni-
cos, epiteliales, xantomatosos, metastasicos, linfoides, leucémicos,
secundarios y las lesiones simuladoras no neoplasicas’.

Coristomatosos

Los tumores de iris coristomatosos son lesiones congénitas
uveales de tejido ectépico. La edad media en el momento del
diagnostico es de 0,7 afos'. Los coristomas de iris mas frecuen-
tes son el de la gldandula lagrimal, que representa menos del 1%
(4/2.733) de los tumores sélidos de iris, y el quiste dermoide de iris'.

El coristoma de glandula lagrimal iridiano se presenta como una
masa carnosa de coloracién rosada y rojiza, con una superficie
levemente lobulada, similar a la de la gldndula lagrimal normal ',
Aveces, es posible la visualizacién de quistes serosos dentro de la
lesion, en edades precoces, que algunos autores asemejan a los
quistes de la glandula lagrimal (dacriops). Esta lesion no tiende a
crecer, pero los quistes de la lesion si pueden aumentar de tamafo
de forma progresiva y causar un atrofia iridiana, una catarata, o
un glaucoma secundario y un hipema?.

Si existe duda diagndstica, la biopsia por aspiracion con aguja fina
(FNAB) ha sido propuesta como método diagnostico?. En lesiones
estables o con crecimiento lento es recomendable la observacion.
El abordaje quirtrgico estarfa justificado ante el crecimiento
progresivo de un quiste en la lesién, para evitar complicaciones.

Vasculares
Los tumores vasculares iridianos representan un 2% de los tumo-
res sélidos de iris. Se pueden clasificar en: hemangioma capilar,



cavernoso, racemoso y variz iridiana. Los mas comunes son el
hemangioma racemoso (un 65% de los tumores vasculares de iris)
y el cavernoso (un 12%); y son mas frecuentes entre las personas
mayores de 40 afos (un 75%)'. Mayoritariamente son esporadi-
cos, pero se ha descrito la asociacion con sindromes vasculares
neurooculocutaneos®.

— Elhemangioma capilar iridiano es una tumoracién roja
que puede ser circunscrita o difusa, y se puede asociar
al hemangioma capilar cutdneo. Tiende a regresar
espontaneamente.

— Elhemangioma cavernoso tiene dos variantes: una situa-
da en el estroma iridiano, que se presenta como una
tumoracioén vascular cavernosa solitaria; y la otra, muy
pequefay multiple, localizada por lo general cerca del
margen pupilar (también llamada microhemangioma o
roseta vascular). Ambas pueden sangrar y causar hipe-
mas recurrentes. Hay una asociacion infrecuente del he-
mangioma cavernoso con hemangiomas sistémicos?,
por este motivo, se deberfa descartar dicha relacion.

— El hemangioma racemoso es una malformacion arte-
riovenosa anémala que se puede dividir en dos tipos:
simple y complejo. En apariencia, no se han descrito
complicaciones ni se han encontrado asociaciones
sistémicas?*.

— La variz de iris es una masa azul parduzca lisa en el
estroma iridiano que, por lo general, aparece hipofluo-
rescente en la angiografia fluoresceinica, a causa de una
trombosis interna. Puede simular un melanoma de iris.

Para realizar el diagndstico, existe la angiografia fluoresceinica, y
se ha propuesto el uso de un analisis inmunohistoquimico para
marcadores vasculares, como el factor VIlly CD34 en el diagndstico
diferencial con algunos tumores? %,

En general, los hemangiomas de iris son lesiones benignas y no
progresivas que no necesitan tratamiento si permanecen asin-
tomadticas. Cuando aparecen complicaciones, como el sangrado
recurrente, se puede abordar mediante una cirugfa, en el caso del
hemangioma cavernoso y la variz de iris, o con fotocoagulacion
laser, en el caso del microhemangioma.

Neurales y fibrosos

Los tumores de vaina del nervio periférico benignos que se han
descrito en la Uvea son: el tumor neuroectodérmico primitivo, el
schwannoma (neurilemoma) y el neurofibroma.

4.2. Tumores iridianos

Los dos ultimos son similares desde un punto de vista histopato-
l6gico. Aunque estan descritos con mas frecuencia en el cuerpo
ciliar, también se pueden encontrar en el iris. Se originan a partir
delos nervios ciliares de las células de Schwann de la Uvea. Se pre-
sentan como una masa no pigmentada indiferenciable del mela-
noma amelandtico, y en raras ocasiones puede ser pigmentado?.

En el caso del schwannoma, muchos se originan en el contexto de
una neurofibromatosis, pero otros tantos suelen presentarse como
lesiones solitarias en pacientes no afectos de neurofibromatosis.

En el caso del neurofibroma, en cambio, la mayoria se asocia a
neurofibromatosis tipo 1 (NF1). Hay que puntualizar que, en el
contexto de NF1, la incidencia del melanoma es mayor que la
del neurofibroma.

Aunque la angiograffa fluoresceinica y la ecografia presentan los
mismos hallazgos que en los melanomas, el schwannoma transmi-
telaluzen transiluminacion, a diferencia del melanoma. Si existen
dudas diagndsticas, se puede realizar una biopsia por aspiracion
con aguja fina. El tratamiento recomendado es la reseccion local
de la lesion y conservar el globo ocular®®, pero muchos se han
enucleado con un diagnostico de melanoma.

Miogénicos

Los tumores miogénicos iridianos son muy raros. Podemos en-
contrar dos tipos de tumores miogénicos en el iris: el leiomioma
y el rabdomiosarcoma.

Elleiomioma es un tumor de musculo liso benigno, que afecta con
mas frecuencia a mujeres adultas jévenes. Es una masa no pig-
mentada rosada clinicamente similar al melanoma amelandtico,
en cuanto a la produccién de vasos centinelay a su extensiéna la
esclera®'?2. Algunas caracteristicas diferenciales son: que transmite
muy bien la luz a través de la lesion en transiluminacion; y que, a
veces, la biomicroscopia ultrasénica sugiere la localizacion de la
lesion en el espacio suprauveal, fuera del estroma uveal®.

Para determinar el diagnostico de certeza, se puede practicar
una biopsia por aspiracién con aguja fina, para realizar un analisis
inmunohistoquimico que sera positivo, para el antigeno especi-
fico de musculo liso, y negativo, para el antigeno especifico de
melanoma, ya que la diferenciacion citoldgica puede ser dificil®>,
Este tipo de tumores no suelen malignizar, asi que la observacion
periddica es aceptable en leiomiomas iridianos pequefos. En
lesiones mayores que estan en crecimiento, es recomendable Ia
reseccion local del tumor®,
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El rabdomiosarcoma es un tumor mesenquimal maligno descrito
raramente en el iris. Se suele presentar en edades pediatricas
como una masa rosada amarillenta, que proviene del estroma
iridiano®. El diagnostico es raramente clinico, y como método
diagndstico se propone la biopsia por aspiracién con aguja fina.
El tratamiento recomendado es la reseccion local. No se conocen
casos de metastasis.

Epiteliales

Los tumores epiteliales de iris son muy poco frecuentes. Encontra-
mos el adenomay el adenocarcinoma de epitelio pigmentario de
iris (epitelioma de epitelio pigmentario de iris benigno y maligno,
respectivamente) y el meduloepitelioma. El adenoma de epitelio
pigmentario de iris es el mas frecuente (un 89%) y ocurre mayo-
ritariamente en mayores de 40 afios (un 84%). Por el contrario,
el meduloepitelioma es méas frecuente en menores de 20 anos,
que representan el 9% restante de los tumores epiteliales de iris'.

El adenomay el adenocarcinoma muchas veces son indistinguibles
clinica e histopatolégicamente. En raras ocasiones, se describe
como una lesidon maligna por invasion local. Las metdastasis del
epitelioma de epitelio pigmentario de iris son extremadamente
raras. Es una lesion solitaria y unilateral, y en el 80% de los casos
se localiza en el iris periférico, aunque también se ha descrito en
el margen pupilar. Se presenta de forma abruptamente elevada,
de coloracion gris oscura o negra, y con una superficie lisa (a
veces multinodular).

Es tipico que cause un adelgazamiento o una destruccion del es-
troma iridiano anterior a la lesién, pero no se origina en el estroma
iridiano como el melanoma, y carece de vasos centinela. Por lo
general, bloguea la luz en transiluminacion®. La biomicroscopia
ultrasonica nos puede ayudar a diferenciarlo de un quiste de
iris, aunque a veces el epitelioma de epitelio pigmentario de iris
presenta pequefos quistes cuando se usa esta técnica®. Si el
diagndstico es clinico y la lesion asintomaética y estable, se reco-
mienda observacion. Entre el 10y el 15% de los casos requeriran
una reseccion local®.

El meduloepitelioma es una tumoraciéon congénita, no heredi-
taria y poco frecuente, originada a partir del epitelio medular
primitivo antes de su diferenciacion. Se asocia con frecuencia a
otras anomalfas del desarrollo, como la persistencia del sistema
hialoideo. Aunque se localiza en su mayoria en el cuerpo ciliar,
también puede afectar al iris 0 al nervio éptico. Se presenta como
una masa amelandtica con un crecimiento lento e invasivo®. La
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extension extraocular es poco frecuente pero, en estos €asos,
el tumor puede metastatizar a ganglios regionales y a nivel
sistémico. Como complicaciones destacables cabe destacar: el
glaucoma secundario (18,44%), a causa de neovascularizaciéon
iridiana (21,51%) y cierre angular secundario en la mayorfa de los
casos; la catarata; y el desprendimiento de retina®*. Muchos ojos
requieren enucleacién como tratamiento, pero en los casos de
meduloepiteliomas pequefios y circunscritos, se puede plantear
una iridociclectomia®. En casos localizados o recurrentes, la bra-
quiterapia podria ser una opcion*'. En una extension extraescleral,
el procedimiento recomendado es la exanteracion.

Xantomatosos

El xantogranuloma juvenil con manifestaciones oculares afecta
con mas frecuencia el iris. Es un desorden inflamatorio benigno
idiopatico que ocurre en la infancia, aungue también se ha des-
crito en adultos. Tiene un espectro variable de presentacion: va
desde un nédulo definido hasta un engrosamiento difuso de todo
el iris, que puede causar una heterocromia adquirida, y tener una
coloracién de rosada a marrén claro. Se pueden visualizar vasos
prominentes en la tumoracion. La complicacion mas frecuente
es el hipema espontaneo®.

El xantogranuloma juvenil ocular puede asociar papulas cuta-
neas rosadas amarillentas, que regresan de manera espontanea.
También se ha descrito la asociacion de NF1y el xantogranuloma
juvenil, aunque no esta clara la relacion®.

Como en otras tumoraciones de iris, ante la duda diagndstica,
se recomienda la biopsia por aspiracion con aguja fina para un
andlisis citopatolégico que demuestre histiocitos, otras células
inflamatorias y, a veces, células gigantes de Touton*.

Los xantogranulomas pequefos y asintomaticos tienden a
resolverse sin tratamiento o con corticosteroides tépicos. Los
mas grandes y agresivos precisan corticosteroides sistémicos y
tépicos, y se pueden afadir corticoides perioculares en los casos
mas agresivos®.

Metastasicos

Los tumores metastasicos de iris son las neoplasias malignas mas
frecuentes'. Las metastasis llegan a estructuras intraoculares a
través del torrente sanguineo, y se desarrollan en la Uvea con
frecuencia. Menos del 10% de las metastasis uveales se originan
en el iris 0 en el cuerpo ciliar. La estirpe mas frecuente son los
carcinomas; los sarcomas y melanomas son menos habituales.



En las mujeres, la mayoria de las metdstasis se originan a partir de
un cancer de mama; y en los hombres, de un cancer de pulmon.
Otros tumores que pueden metastatizar en el iris son el melano-
ma cutaneo, el carcinoma de tracto gastrointestinal, los tumores
carcinoides y el carcinoma renal, entre otros.

El melanoma cutdneo surge con mas frecuencia pigmentado,
aungue también puede aparecer no pigmentado. La forma de
presentacion de las metastasis en el iris puede ser bien un nédulo
unico (el 78%)’, mas frecuente en el cuadrante inferior, o bien
multiples nédulos en el estroma iridiano, con una coloracion
amarilla, blanca o rosada; pueden ser friables y desencadenar un
pseudohipopion®#,

El glaucoma secundario es frecuente en los casos de metastasis
iridianas (37%)*". Recientemente se ha propuesto el uso de farma-
cos antiangiogénicos para el control del glaucoma neovascular®,
En los casos en los que exista una duda diagndstica, la biopsia
por aspiracién con aguja fina puede ayudar a establecer el diag-
noéstico de certeza. No obstante, algunos tumores estan tan poco
diferenciados que, si no se conoce el tumor primario, es dificil
determinar la localizacion del primario basandose en la citologia
de la biopsia ocular. En estos casos, lainmunohistoquimica puede
ser de utilidad.

En general, los tumores asintomaticos, pequefos o aquellos que
han respondido de manera favorable a la quimioterapia pueden
no requerir un tratamiento inmediato y ser observados de for-
ma periddica. Los tumores grandes o sintomaticos requeriran
radioterapia externa o braquiterapia como tratamiento de las
metastasis iridianas"’.

Sise establece un orden en cuanto a su prondstico, las metastasis
de tumores carcinoides son las que lo tienen mejor (los focos
metastasicos pueden permanecer estables durante meses o
anos), las de cancer de mama lo tienen relativamente favorable,
y las metdstasis de cancer de pulmon o melanoma son las de
peor pronodstico’.

Linfoides y leucémicos

De entre los tumores de iris linfoides, el mas comun es el linfoma
(el 57%),y es més frecuente a partir de los 40 afios (el 88%)'. Otros
tumores linfoides y leucémicos que pueden afectar el iris son: la
hiperplasia linfoide reactiva benigna uveal y el plasmocitoma. Hay
otros tipos de linfoma que también le pueden afectar, pero son
muy infrecuentes, y la forma de presentacion ocular es similar a
la del tipo mas comun.

4.2. Tumores iridianos

La hiperplasia linfoide reactiva benigna uveal (HLRBU) es una infil-
tracion de la Uvea por linfocitos benignos y células plasmaéticas.
Existe cierta controversia en la benignidad de la lesiéon. Algunos
autores defienden un diagnoéstico de linfoma de células pequenas
diferenciado. La evolucién a un linfoma sistémico parece ser muy
rara. En algunos casos pueden existir manifestaciones multisisté-
micas. Esta condicion se denomina sindrome de Castleman. En
raras ocasiones se asocia a la macroglobulinemia de Waldenstrom.

La hiperplasia linfoide reactiva benigna uveal afecta mayoritaria-
mente a adultosy se presenta de manera unilateral. Puede afectar
aliris, al cuerpo ciliar o a la coroides y, de manera simultanea, a la
conjuntivay a la érbita. En la afectacion del iris, se observara bien
una masa circunscrita o un engrosamiento difuso amelanotico
del estroma deliris®. La afectacién conjuntival aparece como una
infiltracion difusa, de coloracion asalmonada, que se localiza en
el férnix conjuntival con frecuencia.

Si existe afectacion conjuntival, se recomienda una biopsia de esa
lesion en lugar de la intraocular, ya que es de més facil acceso, y la
histopatologia de ambas es similar o idéntica. En caso de que no
exista un componente conjuntival, se recomienda una biopsia por
aspiracion con aguja fina de la tumoracion intraocular, ya que es
una técnica rapiday facil, con un umbral diagndstico aceptable®s!,

Una vez que hayan sido descartados otros procesos linfoprolife-
rativos (en especial el linfoma y el mieloma) con una evaluacion
sistémica, se acepta la observacién periddica en casos asinto-
maticos y de afectacién reducida, porque a veces puede per-
manecer estable durante meses o afios. En las lesiones grandes
y sintomaticas con complicaciones, se recomienda en principio
corticosteroides orales, en pauta descendente. En los casos que
sean refractarios al tratamiento corticoide oral, se recomienda la
radioterapia externa en el globo ocular con una dosis de 20-25
Gy repartida en varias sesiones.

La mayoria delos linfomas intraoculares corresponden a linfomas
no Hodgkin de células grandes B. El linfoma de afectacion uveal
se asocia con mas frecuencia a individuos inmunocompetentes
y a un linfoma visceral o nodular. El linfoma del sistema nervioso
central es raro en estos casos>2.

En un estudio de revision de 2013, se analizaron 13 pacientes
con linfoma de iris, primario o secundario®. La edad media de
presentacion fue de 58 afios (rango entre 25y 76 anos; 11 de 13
pacientes tenfan mas de 50 anos de edad); un 53,8% (en 7 de 13
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casos) tuvo o tenfa un linfoma sistémico previo o concomitante,
respectivamente. El tipo de linfora mas frecuente fue el linfoma
de células B (en 12 de 13). Los sintomas mas frecuentes de pre-
sentacion fueron: vision borrosa, ojo rojo y dolor ocular. Todos los
0jos afectos presentaron una reaccion en la cdmara anterior; y en
11 de 13 casos, precipitados queraticos.

Otros hallazgos patolégicos del estudio fueron: ingurgitacién
de los vasos conjuntivales y epiesclerales, linfoma epibulbar
conjuntival y anterior, pseudohipopion, hipema, glaucoma se-
cundario, edema corneal y sinequias posteriores. Se observéd un
engrosamiento o tumoracion de iris en todos los casos como
manifestacion de la forma difusa. No se dio ningun caso de masa
nodular localizada.

Muchas veces el diagnoéstico diferencial con una uveitis anterior
es dificil, pero hay algunas caracteristicas que nos pueden orientar
hacia el diagnostico del linfoma, como son: la resistencia al trata-
miento corticoideo, la presencia de un engrosamiento conjuntival
asalmonado, vasos iridianos anormales, hipema o infiltracion
linfoide visible clinicamente en el iris, el cuerpo ciliar o la coroides.

La biomicroscopia ultrasénica puede ser de utilidad para la
deteccion del engrosamientos en el iris. Para el diagndstico de
certeza, es recomendable una evaluacion citoldgica del material
del pseudohipopion o una biopsia del linfoma conjuntival, en
caso de que existieran. Si no se dan estos dos hallazgos, estarfa
recomendada una biopsia por aspiracion con aguja fina de la
tumoracion de iris.

Los linfomas secundarios asociados a un linfoma del iris son
relativamente agresivos y de alto grado, al contrario que los lin-
fomas de coroides. La monitorizacion sistémica de los linfomas
primarios (la exploracion fisica, el hemograma, la TC toraco-
abdomino-pélvico) no debe abandonarse porque se ha descrito
el desarrollo de linfoma sistémico después de la presentacion
ocular®. El tratamiento seré el del linfoma sistémico o, en el caso
de un linfoma ocular primario, se tratara con radioterapia externa
en el globo ocular (3.000- 4.000 cGy) o braquiterapia, si la lesién
es solitaria y localizada.

El plasmocitoma uveal es infrecuente. Suele presentarse como
una lesién solitaria, sin asociaciones sistémicas (un plasmocito-
ma extramedular solitario, SEMP) o como parte de un mieloma
multiple. Los hallazgos clinicos son similares a los del linfoma o
el carcinoma metastasico (masa amarilla rosada, que puede ir
acompanada de un desprendimiento de retina)®.
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Si existe una sospecha diagndstica, se deberd proceder a una
exploracion sistémica del paciente para descartar un linfoma,
un mieloma o una gammapatia monoclonal. Si el paciente no
presenta un mieloma, se realizard una biopsia por aspiracion
con aguja fina para obtener el diagndstico de certeza. Aunque
existe escasa informacion al respecto, el manejo se hard como
en el caso de un linfoma uveal: con quimioterapia o radioterapia
externa del globo ocular®®.

La leucemia ocular no es comun entre las leucemias sistémicas
(un1,7%), aunque pueden aparecer cambios oculares que no son
debidos ala infiltracion leucémica en el 35,4% de los casos®’. Mu-
chos pacientes ya tienen una leucemia conocida. Es caracteristico
un cambio de coloracién en el iris causada por su engrosamiento
difuso, aunque también se puede presentar como una masa soli-
taria, la cdmara anterior reactiva con pseudohipopion de color gris
amarillento, como consecuencia de la friabilidad de la tumoracion.

En el caso de los nifos es frecuente el hipema espontdneo como
forma de presentacion. Es posible que se produzca un glaucoma
agudo por la infiltracion de la malla trabecular. La biopsia por
aspiracion con aguja fina puede ser diagndstica®’. Histopatolo-
gicamente el iris se encuentra invadido de manera difusa, sobre
todo en la raiz y el esfinter. El manejo suele ser el tratamiento de
la enfermedad sistémica que puede combinarse con radiotera-
pia ocular, sobre todo si existe afectacion del nervio dptico que
amenace la visién del paciente. Se ha sugerido la exploracién
oftalmolégica de rutina en pacientes con leucemia, debido a que
muchos pacientes asintomaticos presentan cambios oculares®’.
La invasion ocular, en especial del iris o del nervio éptico, en
nifnos con leucemia linfoblastica aguda infantil es un signo de
mal prondstico®.

Lesiones simuladoras no neoplasicas

En un estudio realizado por Shields et al. en 2012', encontraron
que las lesiones no neoplasicas simuladoras de tumores de iris
no son infrecuentes (un 5,4% de entre todos los tumores de iris:
198 de 3.680). Los diagndsticos mas frecuentes fueron: la atrofia
del iris (un 21%: 42 de 198), el sindrome iridocorneal endotelial
(un 219%: 42 de 198), un cuerpo extrafo (un 10%: 20 de 198), la
coloboma del iris (un 10%: 20 de 198) y la heterocromia del iris
(un 10%: 19 de 198). Otros diagndsticos menos frecuentes se
muestran en la Tabla 3.

Delas 49 lesiones simuladoras en ninos, las mas frecuentes fueron
la coloboma del iris (un 35%: 17 de 49) y la heterocromfa congé-
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Sindrome iridocorneal endotelial 25
Atrofia de iris 21
Cuerpo extrafo 10
Coloboma 10
Heterocromia congénita 10
Granuloma de iris 7
Dispersion pigmentaria 6
Despigmentacion de iris 3

Ectropion congénito de iris 3

Iridosquisis 2
Iridodialisis 2
Hipopigmentacién de iris congénita 1

Candidiasis <1
Desconocido 2

Modificada de: Shields CL et al. 20121.

Tabla 3. Lesiones no neoplésicas que simulan tumores de iris.

nita (20%: 10 de 49). De las 113 lesiones simuladoras en adultos,
las mas frecuentes fueron: la atrofia del iris (29%: 33 de 113), el
sindrome iridocorneal endotelial (28%: 32 de 113) y un cuerpo
extrafo (13%: 15 de 113).

En el caso del sindrome iridocorneal endotelial, hay algunas
caracteristicas que nos ayudan a diferenciarlo de un melanoma
de iris, como son las guttas corneales, la corectopia multidirec-
cional, la policoria, las sinequias anteriores periféricas anchas, los
defectos de epitelio pigmentario del iris y la ausencia de una
masa sobreelevada®®.
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