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Melanocitoma del nervio Optico en
crecimiento. A proposito de un caso

Growing optic disc melanocytoma. Case report
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 53 afios, que se diagnostico de melanocito-
ma de nervio optico de su ojo izquierdo. En su seguimiento anual, presentd un descenso de
su mejor agudeza visual corregida (MAVC) y un aumento de la mancha ciega, por lo que
se derivo a la paciente a un centro de referencia en tumores oculares donde descartaron una
posible transformacion a melanoma de coroides y confirmaron el diagnodstico de melanoci-
toma. Tras 10 afios de seguimiento se puede apreciar un crecimiento progresivo del tumor y
un aumento progresivo de la mancha ciega en el campo visual del ojo afecto.

Discusién: El melanocitoma es una variante del nevus coroideo que ocurre tipicamente en el
disco optico, pudiendo afectar a la retina o coroides adyacentes. Aunque se considera una
lesion apriori estacionaria, puede presentar crecimiento progresivo en un 10-15% de los
casos y transformacion hacia melanoma en un 1-2%.

Conclusion: Los pacientes con diagnodstico de melanocitoma del nervio optico deben some-
terse a revisiones periddicas con retinografia, OCT y campo visual para detectar un posible
crecimiento y/o signos de una eventual transformacion a melanoma maligno.
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SUMMARY

Clinical case: We present the case of a 53-year-old woman, who was diagnosed with papilla
melanocytoma of her left eye. In her annual follow-up, her best corrected visual acuity
(BCVA) decreased, so the patient was referred to a reference center for ocular tumors, where
they ruled out a possible transformation to choroidal melanoma and confirmed the diagnosis
of melanocytoma. After 10 years of follow-up, a progressive growth of the tumor can be
seen and a progressive increase in the blind spot in the visual field of the affected eye.

Discussion: Melanocytoma is a variant of choroidal nevus that typically occurs in the optic disc,
and may affect the adjacent retina or choroid. Although it is considered to be an stationary le-
sion, it can progressively grow in 10-15% of cases and transformation to melanoma in 1-2%.

Conclusion: Patients diagnosed with optic nerve melanocytoma should undergo periodic
check-ups with retinography, OCT, and visual field to detect possible growth and/or signs of
eventual transformation to malignant melanoma.
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Fig. I:
Retinografia

ojo izquierdo.
Se observa el
melanocitoma
de un diametro y
medio de papila,
borramiento

de los bordes
papilares y drusas
asociadas.

Fig. 2:
Angiografia con
Sfluoresceina.

La angiografia
con fluoresceina
demuestra una
hiperfluorescencia
papilar y efecto
pantalla del tumor
melandtico.
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INTRODUCCION

El melanocitoma de nervio 6ptico (MNO)
un tumor benigno derivado de las células me-
lanociticas del nervio optico que da lugar a
una lesion con pigmentaciéon marrén oscura
sobre la papila que puede invadir la coroides
y retina adyacentes (1).

Su importancia radica en que durante la
primera mitad del siglo XX era confundido
con frecuencia, tanto clinica como histologi-
camente, con el melanoma coroideo, lo que
llevo a realizar enucleaciones innecesarias (2).

El término MNO fue acufiado en 1962 por
Zimmermann, sorprendiendo a la comunidad
cientifica por el cambio de consideracion de un
tumor, hasta entonces considerado maligno (3).

CASO

Presentamos el caso de una mujer de 53
aflos, con antecedentes de hipotiroidismo y

miopia de =6 D y =7 D en sus ojos derecho
e izquierdo respectivamente. Fue remitida en
2007 a la Unidad de Retina de nuestro centro
por el hallazgo de una lesion pigmentada en
el fondo de su ojo izquierdo (OI).

En la exploracién de entonces, su mejor
agudeza visual corregida (MAVC) fue de 0,9
en su ojo derecho (OD) y 0,6 en su Ol en la
escala de Snellen. La biomicroscopia de seg-
mento anterior (BSA) fue normal y la presion
intraocular (PIO) fue de 21 mmHg en AO.

En el fondo de su OD no se observaron
anomalias, mientras que en el OI se objeti-
vO una lesion de coloracién marrén oscura,
sobreelevada, de 2,4 x 2,4 mm centrada en
la papila, de bordes mal definidos, con halo
atréfico en zona nasal que invadia la retina
adyacente en su lado temporal y que se super-
ponia al disco optico en su lado nasal (fig. 1).
Se observaron drusas en su mitad nasal y pig-
mento en el vitreo adyacente.

La angiografia con fluoresceina demostré
una hiperfluorescencia papilar y efecto panta-
lla de la zona pigmentada de la lesion_sobre la
misma (fig. 2). La tomografia de coherencia
optica (OCT) mostr6 una lesion sobreelevada
sobre la papila con alta reflectividad de sus
capas mas internas y sombra densa posterior
(fig. 3). La ecografia ocular demostrd un pico
de la onda A en la zona del melanocitoma y
sombra acustica posterior (fig. 4).

Tras 10 afios de seguimiento, la paciente
refiri6 en una de las visitas de control dismi-
nucion de agudeza visual por su OI, lo cual
se corrobord objetivaindose una AV de 0,3.
Ante la sospecha de malignizacion del tumor,
se envid a un centro de referencia de tumores
oculares para una segunda opinion, dado el
mal prondstico de una potencial tranforma-
cion maligna.

Dicha tranformacion fue descartada por
los expertos, confirmandose el diagnostico de
melanocitoma papilar. No obstante, si pudo
confirmarse un sutil aumento del tamafio del
tumor entre 2007 y 2018, asi como un aumen-
to de la mancha ciega en el campo visual.

DISCUSION

El MNO es una variante del nevus uveal
melanocitico que afecta clasicamente al dis-
co optico y en un 18% de los pacientes per-
manece confinado a éste, mientras que en su
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mayoria, como en el caso que nos ocupa, in-
vaden estructuras adyacentes, el 77% la reti-
nay el 47% la coroides (2,4). Se han descrito
melanocitomas con afectacion exclusivamente
extrapapilar, incluyendo el iris, cuerpo ciliar y
coroides (5). Se ha sugerido que el MNO tenga
una leve predileccion por el sexo femenino (2).

El tumor es tipicamente asintomético,
y la agudeza visual estd conservada en mas
del 90% de los casos (3,6). Asi fue en nues-
tra paciente al diagnostico. En los casos en
que existe compromiso de la agudeza visual
este se asocia a compresion del nervio optico,
desprendimiento de retina exudativo, neovas-
cularizacion coroidea, necrosis tumoral, obs-
truccion de vena central de la retina o trans-
formacion maligna del tumor (7).

En un pequefio porcentaje de pacientes
afectos de MNO puede observarse un defec-
to pupilar aferente relativo (DPAR). Esto
fue descrito por Osher y colaboradores en un
30% de los casos de su serie (8). El hecho de
que dicho DPAR pueda estar presente incluso
en ojos con excelente agudeza visual es una
de las pocas condiciones oftalmologicas en
que ocurre. Probablemente se deba a la com-
presion leve de las fibras nerviosas a nivel del
disco optico por el tumor (8).

Un pequefio porcentaje de MNO pueden
experimentar un crecimiento progresivo, ob-
jetivandose segtin las series en un 11-14% a los
5 aflos y en un 32-57% a los 8-10 afios (2,6,9).
En nuestro caso, mediante el seguimiento
anual mediante fondo de ojo se pudo apreciar
un sutil aumento del tamafio del tumor.

La afectacion del campo visual consiste,
en los casos que éste se encuentra afecto, en
un aumento de la mancha ciega (2), lo que
también pudo objetivarse en nuestro caso.

La trasformacion maligna se ha descri-
to en un 1-2% de los casos (6). Es por esto

CORGELADD

)

que nuestra paciente, ante la disminucion de
agudeza visual y el aumento de tamafio pro-
gresivo, fue enviada a un centro de referen-
cia de tumores oculares donde se descartd
una potencial transformacion en melanoma
y se confirmé el diagndstico de benignidad.
En muchos casos de pérdida considerable de
agudeza visual se recurri6 a la enucleacion en
el pasado, sospechando una transformacion
maligna. Sin embargo, en aquellos que no se
enucleo, se recupero la agudeza visual, sugi-
riendo una isquemia transitoria o inflamacion
tumoral (10,11).

Los MNO poseen melanina endogena
y lipofuscina, lo que le otorga autofluores-
cencia. Sin embargo, se muestran hipoauto-
fluorescentes respecto al melanoma maligno
(2,6,12). La ecografia modo B muestra ha-
bitualmente una estructura en «domo» con
reflectividad interna media-alta (2,13).

Resulta crucial poder diferenciar un MNO
de un melanoma maligno dado sus diferentes
implicaciones terapéuticas y pronosticas. Para
distinguirlos debemos tener en cuenta que el
melanoma maligno es una lesion vascular con
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Fig. 3: La OCT de

nervio optico del

Ol demuestra una
elevacion nodular

con pendiente
moderada e

hiperreflectividad

en la superficie
anterior con
sombra acustica
posterior.

Fig. 4: La
ecografia
demuestra un
pico de la onda

A en la zona del
melanocitoma y
sombra acustica

posterior.
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Fig. 5: A). Campo
visual al inicio del
seguimiento. B).
El campo visual
tras diez anos

de seguimiento
demuestra un
aumento de la
mancha ciega
hacia la zona nasal

inferior con un VFI

del 82%, DM -6,22
Db, DSM 10,66 Db.

54

=i uiaias w®

pigmentacion anaranjada sugestiva de lipo-
fuscina hiperautoflurorescente en la FAF. Ha-
bitualmente tiene mas de 2 mm de grosor en
la ecografia y puede mostrar vascularizacion y
desprendimiento de retina seroso (2,14). Solo
un 5-7% de los melanomas malignos yuxtapa-
pilares invaden el disco optico (15).

El MNO require un seguimiento anual
de por vida dada la potencial transformacion
maligna que se ha descrito en un bajo porcen-
taje de ellos. Debe prestarse especial atencion
a cualquier cambio en tamafio, forma y con-
sistencia de la lesion.

CONCLUSION

Los pacientes con diagnostico de MNO de-
ben someterse a revisiones periddicas con reti-
nografia, OCT y campo visual para detectar un
posible crecimiento y/o signos de una eventual
transformacion a melanoma maligno.
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