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Resumen

EIl melanocitoma del nervio dptico es un tumor raro, benigno, pigmentado, de la papila, que en algunos casos puede causar
alteraciones visuales e incluso puede confundirse con una patologia maligna del polo posterior como el melanoma. En esta
revision se destacan sus caracteristicas clinicas y fisiopatoldgicas, y se realiza una actualizacion en el tema del diagndstico
con las nuevas tecnologias disponibles, como por ejemplo, la tomografia-angiografia de coherencia dptica.

Nervio dptico. Melanocitoma. Neoplasia benigna. Fisiopatologia. Clinica. Diagndstico.

Abstract

Optic nerve melanocytoma is a rare, benign, pigmented tumor of the optic disc that may cause visual complications in few
cases and can be easily confused with a malignant melanoma. This review aims to highlight its clinical characteristics and
pathophysiology, as well as to update the diagnostic methods available, like optical coherence tomography angiography.

Optic nerve. Melanocytoma. Benign neoplasm. Pathophysiology. Clinic. Diagnostic.

las caracteristicas benignas del melanocitoma. Esto,
asociado a las nuevas tecnologias como fotografia,
angiografia y tomografia de coherencia dptica (OCT),
ha hecho posible dar un mejor abordaje a estos pacien-
tes y evitar enucleaciones innecesarias, lo que les ha
permitido conservar su visién y anatomia. Asimismo,
esta condicion se ha asociado con complicaciones

Introduccion

El melanocitoma del nervio éptico es una neoplasia
benigna que, debido a sus caracteristicas, confunde a
sus observadores, ya que simula ser una neoplasia
maligna con posible compromiso vital del paciente.
Anteriormente, los pacientes que presentaban esta
neoplasia eran enucleados por sospecha de maligni-

dad y compromiso sistémico.

Gracias a Zimmerman, en 19628 se documento una
serie de casos enucleados en quienes al realizar el
correspondiente estudio histopatologico se descubrid

Correspondencia:

*M. Camila Estrada-Villarreal
Avda. Carrera 9, 131 A-02,
Bogota, Colombia

E-mail: kamilaes18 @ gmail.com

Fecha de recepcion: 29-10-2019
Fecha de aceptacion: 13-02-2020
DOI: 10.24875/RMO.M20000112

raras pero que pueden ocurrir, como por ejemplo, alte-
raciones del campo visual (40-90%)°'°, crecimiento de
la neoplasia (15%) y transformacion maligna (1-2%)'°.
Entre otras, cabe mencionar el edema de la papila
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(25%), compresidén vascular (3%) y exudacién retiniana
(12%)>4°.

El propdsito de esta revision es identificar informa-
cion basica y actualizada sobre el tema para resaltar
la importancia en su diagndstico y manejo para su
aplicacion en el contexto oftalmoldgico.

Métodos

Se realizé una revision de la literatura utilizando las
bases de datos PubMed y Web of Science. En la base
de datos de PubMed (MEDLINE) se utilizé una estrate-
gia de busqueda con términos (MeSH) usando los ope-
radores booleanos AND y OR de la siguiente manera:
(«Optic Nerve Neoplasms»[Mesh] OR «Optic Nerve
Diseases»[Mesh]) AND «Melanocytes»[Mesh]. Como
resultado se obtuvieron 13 articulos. La busqueda en
Web of Science se llevd a cabo con la estrategia de
busqueda: Optic Nerve AND Melanocytoma. Como
resultado se obtuvieron 50 articulos. La palabra
«Melanocitoma» no existe como término Mesh, por lo
que se usaron otros términos para tratar de englobar a
este Ultimo y lograr completar la exploracion. Se obtuvo
como resultado un total de 63 articulos. No se reviso la
literatura gris ni se usaron filtros de limitacion, como
fecha de publicacién. Solo se seleccionaron articulos en
inglés y en espafol, por lo que se eliminaron 9 articulos
por esta razon. Al realizar la lectura de los abstracts se
eliminaron 10 articulos mas, ya que no correspondian a
la tematica a tratar en esta revision. Se incluyé un capi-
tulo de un libro y un articulo tomado de las referencias
bibliograficas de uno de los articulos seleccionados y
se eliminaron los articulos repetidos. Con lo que quedd
una revision total de 45 documentos.

Epidemiologia

La edad media de diagndstico es a los 50 afos, con
un rango entre 1 y 91 afios segun la revisién de
Shields®'. Sin embargo, en otros reportes se encuen-
tra un rango entre los 17 y los 74 afos'*. Un hallazgo
similar se encontrd en un estudio en poblacién coreana
con una edad media de diagndstico de 46 afios's.

El melanocitoma forma parte del 0.55% de los tumo-
res intraoculares pigmentados, y su localizacion intrao-
cular mas frecuente es el nervio Optico'®. Existen
reportes con incidencia de mas casos en mujeres (62%)
que en hombres (38%)'*", datos que son correspon-
dientes en poblacion coreana (63%)'°y europea (62%)’.

Se ha encontrado igual incidencia entre razas®, sin
embargo, otros reportes indican mayor frecuencia en

personas con piel densamente pigmentada y caucasi-
cos*'*. Shields, et al., en un estudio de 115 pacientes,
encontraron que esta lesion se presentaba en el 65%
de personas de raza blanca, el 29% de personas de
raza negra y el 7% entre indios (1%), arabes (1%), asia-
ticos (3%) e hispanos (2%)>'°'®. La mayoria de las
veces es unilateral® ©99% de los pacientes'®), y afecta
mas al ojo derecho (56%) que al izquierdo (43%)>.

Debido a la ausencia o baja incidencia de sintomas,
su diagndstico usualmente es en un control oftalmolé-
gico de rutina.

Un estudio en poblacién europea publicado por el
Dr. Zografos encontrd sintomas visuales en el 26% de
los pacientes’. Del mismo modo, en poblacion coreana,
los sintomas visuales estuvieron presentes en un 22%
de los pacientes'®, y en un 26% de los pacientes esta-
dounidenses evaluados por Shields®%,

A pesar de ser una lesién benigna, su contraparte,
el melanoma, es una condicidn fatal. La malignizacion
del melanocitoma es rara, sin embargo, se ha docu-
mentado en un 1 a 2% de los casos?'0:1214.15,17,19-25.

Presentacion clinica

El melanocitoma del nervio dptico en la mayoria de
casos es asintomatico, es por ello que su diagndstico
principalmente se da en una valoracion oftalmoldgica
de rutina®2%24, sin embargo, existen reportes de sinto-
mas presentados por los pacientes con esta afeccion.
La disminucion de la agudeza visual se ha encontrado
hasta en el 26% de los pacientes®'%'®, que han tenido
compromiso isquémico de la arteria central de la retina
0 necrosis del tumor’210.22.26-28 'ng obstante, también
se ha descrito que la pérdida de vision puede ser
secundaria a un edema axonal por compresion del
nervio®721:222729  Se describié un caso con ceguera
secundaria a compresion por melanocitoma en un nifio
de 12 afos, a pesar de este reporte, una pérdida pro-
funda de la vision es rara®.

Aparte de la disminucién de la visién, se han descrito
otros sintomas, por ejemplo, Shields, en su estudio de
115 casos encontrd que entre los sintomas presentados
por los pacientes habia: vision borrosa (16%), destellos
de luz (4%), miodesopsias (4%) y sin sintomas (76%)?.

Se ha documentado la presencia de un defecto pupilar
aferente relativo (DPAR) en el 30% de los ojos con mela-
nocitoma, incluso sin afeccion de la agudeza visual'®®',
A pesar de este hallazgo, Shields hace referencia al 9%
de los pacientes en uno de sus estudios?.

Estos sintomas, al parecer, son secundarios a peque-
fias compresiones en las fibras nerviosas o al tamario
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del tumor, lo que también llevd a cuestionarse su
compromiso en el campo visual, y se encontré que
hasta el 90%° de los pacientes con DPAR tenian algin
tipo de defecto.

La mejor forma de observar el tumor y sus caracte-
risticas es por medio de la oftalmoscopia. En cuanto a
la coloracion del tumor, se sabe que es una lesion que
varia entre el café oscuro y el negro®®3', Particularmente,
en el estudio de Shields tuvieron un 97% de casos de
color negro y solo un 3% de color café>'°.

Su localizacién en el disco optico suele ser infero-
temporal'’1%2432.33 Pyede centrarse Ginicamente en el
nervio optico en el 15% de los casos, sin embargo, en
el 54% puede comprometer la coroides adyacente y en
el 30%, la retina neurosensorial®'%'?, En cuanto al area
comprometida, Shields encontrd que, en el 75% de los
casos, el 50% o menos del area del disco estd com-
prometida, mientras que en el 12% compromete mas
del 90%*.

Con relacion a la forma, los margenes del disco tien-
den a ser de tipo fibrilado o plumoso*16:19:24,

Estas lesiones se han visto asociadas a melanocito-
sis ocular en el 8% de los pacientes®?, y se han encon-
trado otras asociaciones oculares en pacientes con
melanocitoma, sin embargo, no existe evidencia cien-
tifica que compruebe su relaciéon, como por ejemplo,
hipoplasia del nervio dptico (2%), retinitis pigmentosa
(1%) e hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de
la retina (EPR)2. También se ha descrito la presencia
de un nevo coroideo concomitante con melanocitoma
hasta en el 47 a 50% de los pacientes®413:33,

Se reportaron dos casos indicando la asociacién de
melanocitoma con la membrana neovascular coroidea
peripapilar, que causaba disminucion de la vision y
ponia en duda la benignidad de la lesion. Los criterios
que permitieron a los cirujanos un abordaje critico del
caso fueron la estabilidad del tamafo del tumor por
angiografia y ultrasonografia, asi como la ausencia de
otras caracteristicas que hicieran sospechar maligni-
dad?”. En el primer caso decidieron dar manejo quirtr-
gico a la membrana, con mejoria de la agudeza visual®’.
En el segundo caso existia presencia de membrana
neovascular coroidea con edema macular que se tratd
con bevacizumab con buenos resultados visuales™. La
incidencia de esta patologia se ha descrito en el 1%
de los pacientes con melanocitoma'=34,

Entre otras asociaciones, se han reportado hallazgos
tipicos de vasculopatia polipoide coroidea en un
paciente con melanocitoma del nervio dptico'®, que se
presenta como lesiones subretinianas redondeadas
pequefas de color rojo-naranja, en relacién con el

nervio 6ptico®, sin embargo, no es el tnico caso repor-
tado en la literatura. Especificamente el doctor Rouvas
describe la asociaciéon y su posible tratamiento con
terapia fotodinamica + aflibercept intravitreo con bue-
nos resultados®.

Por otro lado, algunas investigaciones han encon-
trado la presencia concomitante de melanocitoma del
nervio optico con tumores de células derivadas de la
cresta neural tipo meningioma. No obstante, al ser
reportes de caso, no se conocen las implicaciones, por
lo tanto, solo se puede afirmar que un meningioma
puede estar presente de forma concomitante en un
paciente con melanocitoma®.

Kaliaperumal, et al. encontraron el vinculo entre
hipertensién arterial (HTA) y melanocitoma fundamen-
tados en el origen de las células pigmentarias, las
células de la médula adrenal y los feocromocitos, ya
que todas provienen de la cresta neural''. Estos inves-
tigadores encontraron HTA asociada a melanocitoma
del disco 6ptico y metabolitos hormonales en orina'".

Con respecto a lo anterior, en Corea, un 19% de los
pacientes se asociaron a HTA y un 8% a tumores coe-
xistentes derivados de la cresta neural™.

Con relacion a algunas enfermedades sistémicas, el
melanocitoma se ha encontrado en condiciones como
la neurofibromatosis tipo 229, carcinoma de células
basales®, vitiligo®, facomatosis pigmentovascularis'® y
meningioma intracraneal®'®, aunque al existir solo
algunos reportes de caso, su relacion aun no se ha
podido confirmar.

Para concluir las asociaciones encontradas, un
extrafio caso mostrd la presencia de fosfenos induci-
dos por sonidos fuertes, predominantemente en la
oscuridad, en el ojo con melanocitoma de un paciente.
Se cree que esta relacién tiene un componente mas
central, al presentarse persistencia de los fosfenos
luego de la enucleacion®.

Entre algunas complicaciones asociadas a la presen-
cia del melanocitoma, hay estudios que han eviden-
ciado edema del disco (25%)'°, palidez del disco
(2%)?1°, edema intrarretiniano (16%)'°28, fluido subreti-
niano (14%)'%26, exudados intrarretinianos (12%)'%-25,
neovascularizacion retiniana/coroidea (1%)>'°, hemo-
rragias focales (5%)'°. Estas Ultimas usualmente son
leves, y se cree que son secundarias a vascularizacion
yuxtapapilar.

Se han reportado siembras vitreas en un 4%>%'°, en
ocasiones estas siembras se extienden a la camara
anterior y forman un pseudohipopion negro, ademas,
en estos pacientes se producen necrosis isquémicas
del tumor con compromiso severo de la vision.
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Las oclusiones vasculares se reportan en un 3% de
los casos'®26, divididas asi: arteria central de la retina
(2%) y de rama (1%)>. Por lo tanto, son causa de dis-
minucién considerable de la agudeza visual. Se des-
cribio, en una paciente australiana, el crecimiento y
transformacion maligna de un melanocitoma, que
causé oclusion vascular y glaucoma neovascular
secundario, que asociado al dolor y, mas que nada, al
efecto de masa produjo bradicardia sintomatica por un
reflejo oculocardiaco'.

Se ha reportado también, en la literatura, la presencia
de neurorretinitis secundaria a necrosis e inflamacion®.

Hay estudios que han demostrado que estas lesio-
nes son estables, con un promedio de tamafo basal
de 2 mm (1-10 mm) y grosor de 1mm (0,5-3 mm) para
poblaciéon americana®'®, y de 3.1 mm (1.6-4.4 mm) y
1.9 mm (0.8-2.4 mm), respectivamente, para poblacién
coreana's.

El crecimiento de lesiones benignas confirmadas por
patologia postenucleacion se ha documentado en un
10 a 15% de los casos®13.16:1721-24,30.31,33,3738 ' Jyego de
varios afnos de seguimiento, aproximadamente de 5 a
20 afios*.

Por lo tanto, un crecimiento minimo no debe confun-
dirse con transformacion maligna. Asimismo, una dis-
minucién del tamafo se ha evidenciado en un 3% de
los casos*.

La malignizacién, aunque rara, también es posible,
y se ha evidenciado en el 1 a 2%'214151719-23,25,34
Algunas de las caracteristicas que pueden hacer sos-
pechar una transformacion maligna son, por ejemplo,
una lesion pequefa que inicialmente solo comprometa
el disco 6ptico, que presente crecimiento y extension
con pérdida de la vision secundaria a una oclusién
vascular®'®. Otra caracteristica sospechosa es el gro-
sor mayor a 1.5 mm en el momento del diagndstico,
que a su vez es un factor de riesgo para crecimiento
del tumor'®5'° Dentro de los reportes de caso en
donde se ha documentado la malignizacion, se habla
de lesiones al inicio planas (2 mm), con crecimiento en
altura de 4 y 6.7 mm en un periodo de 5 y 6 afos de
seguimiento, respectivamente®. Por lo que, en el
reporte del Dr. Sharma, en India, pudieron sospechar
una lesién maligna que contaba con todas las carac-
teristicas de un melanocitoma a excepcion de una
altura en ecografia de 5.2 mm?,

Por lo que se refiere a estudios genéticos, reciente-
mente se ha demostrado una asociacion genética en la
mutacion de GNAQ/11 en varias lesiones de tipo pig-
mentado, como en el nevo azul, melanosis ocular, mela-
nocitoma ciliocoroideo, melanoma y lesiones en piel.

Otro estudio confirma su asociaciéon con melanocitoma
del nervio 6ptico y del iris®. Por otro lado, las mutaciones
en BAP1 estan presentes hasta en el 84% de los mela-
nomas uveales metastésicos, y en este estudio sugieren
confirmar con estudios de mayor muestra las implicacio-
nes de un BAP1 en un paciente con melanocitoma, ya
que su presencia podria implicar tratamientos agresivos
en pacientes con lesiones aparentemente benignas®.

Patologia

En los andlisis histopatoldgicos se han descrito dos
tipos de células:

— Células tipo 1: Son células de forma oval o redondea-
da, con abundante pigmento citoplasmatico intenso
ubicado en grandes melanosomas, de radio nucleo-ci-
toplasma bajo, tamafo uniforme de las células y el
nucleo. Organelos y nucleolos prominentes escasos.
Las caracteristicas de estas células son similares a
las de los pacientes con melanocitosis'™6:2729.39,

— Células tipo 2: Tienen forma de huso, son menos
pigmentadas, con melanosomas pequefios en forma
de bastdn, de radio nucleo-citoplasma alto, con nu-
cleolos mas prominentes y mayor nimero de orga-
nelos citoplasmaticos®'416:27:39,

Asi mismo se pueden encontrar macréfagos llenos
de pigmento flotando en el vitreo que pueden causar
glaucoma secundario’.

Un estudio realizé la correlacion histopatoldgica del
tumor evidenciando edema del tejido neural prelami-
nar, desplazamiento retiniano y pliegues. Las capas
comprimidas también se vieron como pliegues en la
patologia®.

Fisiopatologia

Se piensa que es una lesion congénita, tipo hamar-
toma que se desarrolla de melanocitos aberrantes de
la ldmina coroidalis®':2332:3940 " sin embargo, es raro
encontrarla en nifos. Shields reporté un caso, en el
que se documento la aparicion de una lesion pigmen-
tada del nervio optico en un paciente con reportes
fotogréficos previamente normales, lo que sugiere una
aparicion de novo en la edad adulta o una pigmenta-
cién de una lesién congénita amelanética®'%40,

Diagnéstico

El diagndstico de estas lesiones se realiza tipica-
mente por oftalmoscopia, sin embargo, suelen ser
necesarios ciertos paraclinicos como las fotografias,
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Superior izquierda: Corresponde a la foto a color de un melanocitoma del nervio dptico. Superior derecha:
Angiografia fluoresceinica. Inferior Izquierda: Fase temprana. Inferior derecha: Fase tardia. En esta foto se evidencia
compromiso del disco dptico por la lesion pigmentada, y el bloqueo en la fluorescencia secundario a la densa
pigmentacion (fotografia cortesia de la Dra. Zeiad Eldaly, de Eldaly, et al.?).

angiografia fluoresceinica, OCT y ecografia como parte
del apoyo diagndstico de las posibles complicaciones
y sintomas asociados a la lesién, asi como también
para documentar su estabilidad y crecimiento. Shields
sugiere seguimiento fotografico de las lesiones cada 1
a 2 afos®>* y Sharma, el seguimiento del tamafio de la
lesién por ecografias.

Angiografia retinofluoresceinica

En cuanto a la angiografia retinofluoresceinica, se evi-
dencia hipofluorescencia y autohipofluorescencia® 9213438,
probablemente secundarias a las células densamente pig-
mentadas y compactadas'®®, con relativa poca vascula-
rizacion y ausencia de lipofuscina®. La retina adyacente
en la autofluorescencia es isoautofluorescente*!. La region
adyacente del tumor puede verse hiperfluorescente
cuando existe edema asociado del disco*° o fluido subre-
tiniano? (Fig. 1). Esto coincide también con los hallazgos
en la angiografia con verde de indocianina, donde esta
lesion se muestra hipofluorescente®2!,

En términos de fluorescencia, en China se realizd un
estudio con autofluorescencia con luz infrarroja, que

parte del principio de ser hiperfluorescente en lugares
con alta concentraciéon de melanina como la coroides,
especialmente en la févea, y muestra asi una hiperfluo-
rescencia del melanocitoma que permite resaltar y deli-
near de forma adecuada la lesion®.

Ultrasonografia ocular

Una lesién de mas de 0.5 mm de elevacion puede
ser detectada por una ecografia ocular o una tomogra-
fia axial computarizada, sin embargo, este examen no
puede diferenciar un melanocitoma de otro tipo de
lesiones elevadas ni la extensién microscopica del
tumor®101938 | os hallazgos tipicos de un melanoci-
toma en ecografia modo B son solidez acustica y
reflectividad interna de media a alta (Fig. 2)>°.

Tomografia de coherencia dptica

Es posible también la realizacién de una OCT, sin
embargo, serd util unicamente evaluando las condiciones
asociadas, como el fluido subretiniano y el edema reti-
niano cistoide®2%%4! asi como el grosor retiniano sobre
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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 (fotografia cortesia de la Dra.
Zeiad Eldaly, de Eldaly, et al%).

el tumor?’, ya que la densidad del tumor bloquea el paso
de la luz y evita observar otros detalles internos.

Entre técnicas de spectral domain (SD) o time
domain (TD), el SD muestra ventajas sobre el TD, es
mas rapido y tiene mayor resoluciéon®. Es posible
observar una masa prepapilar, lisa y en forma de domo
de alta reflectividad que es continua con la capa de

Tomografia optica coherente de la cabeza del
nervio optico. Evidencia una superficie altamente
reflectiva con sombra éptica de las estructuras
posteriores a la lesion (fotografia cortesia de la Dra.
Zeiad Eldaly, de Eldaly, et al®).

fibras nerviosas adyacente®'%26:323839 'y que genera
una densa sombra acUstica®'01926:32.383% que repre-
senta el vacio interno de la masa sin otros detalles
(Fig. 3)>26. Al realizar una correlacion histopatoldgica,
la superficie hiperreflectiva corresponde a un area de
degeneracidén glidtica e hiperpigmentacién®. En algu-
nos casos también es posible documentar las siembras
vitreas'?, sobre todo cuando se combina la OCT con
la oftalmoscopia laser de barrido®.

Se realiz6 un estudio en Japon donde usaron el
SD-OCT para identificar caracteristicas en los vasos
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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 a
la localizacion de la lesion en el ojo izquierdo (fotografia cortesia de la Dra. Zeiad Eldaly, de Eldaly, et al®). TEMP: cuadrante
temporal; SUP: cuadrante superior; NAS: cuadrante nasal; INF: cuadrante inferior.

retinianos de personas con melanocitoma del disco
optico, y se observaron ciertas estructuras tubulares
sobre la superficie apical y retiniana del tumor, que
correspondieron a las primeras ramas de la arteria y
vena central de la retina, lo que se presume genera el
componente irregular de las superficies. Los vasos
mas profundos son oscurecidos por la sombra acus-
tica, y estos tipicamente mostraban ciertos puntos
hiperreflectivos perivasculares de distintos tamafios a
diferencia de las ramas principales y los vasos en las
porciones donde no habia tumor?°.

Estos vasos, ademas, mostraban un curso tortuoso
desde la superficie del tumor hacia la retina, lo que
puede ser asociado a las complicaciones vasculares del
tumor?®®. Los puntos hiperreflectivos perivasculares
observados pueden corresponder a extravasaciones de
lipidos y proteinas desde el tumor, melandéfagos o células
tumorales®. Un estudio evalud la presencia de drusens
enterradas en el disco dptico en asociacién a melanoci-
toma, que por su ausencia de calcificacién no son visi-
bles por otras técnicas, pero si por medio de OCT*.

Tomografia-angiografia optica coherente

Con angio-OCT (OCT-A), la red capilar radial peripa-
pilar resalta sobre la masa en casos en los que no
existe compromiso retiniano. Con esta técnica puede
no ser posible ver los vasos profundos™. Sin embargo,
a diferencia de la angiografia, permite ver capas vas-
culares mas profundas, las cuales no es posible eva-
luar por ese método por la densa pigmentacion?'.

Es importante mencionar que la OCT-A no se influen-
cia por la pigmentacién al basarse en el movimiento
de los eritrocitos para realizar la toma. En un reporte
de caso de un paciente con melanocitoma estable, se

detectaron cambios en el campo visual sugestivos de
glaucoma, la OCT-A permiti¢ identificar disminucién en
el flujo vascular en las areas afectadas del disco
correspondientes a los defectos en el campo visual, lo
que sugiere una etiologia glaucomatosa y no compre-
siva del defecto?!. La OCT-A es un método diagndstico
prometedor al no tener las complicaciones invasivas
de la angiografia, ademas puede evaluar capas vascu-
lares profundas, la vascularizacién del tumor y la capa
de fibras nerviosas por separado'®?'43, sin embargo,
hacen falta estudios, ya que hasta el momento solo
existen reportes de casos en la literatura que respaldan
esta hipotesis.

Campo visual

En el campo visual, se han observado alteraciones
en un 40%° a 90%%%3%* de los pacientes.
Comprendiendo defectos como, por ejemplo, aumento
minimo y mayor de la mancha ciega* en el 15y 75%
de los pacientes, respectivamente*%'6  escalones
nasales en el 10%°, y defectos relativos y arqueados
absolutos del haz de fibras nerviosas en el 20% en
cada caso*®. Shields en su estudio encontré que el
24% de sus pacientes tenian campos alterados, el 32%
con aumento de la mancha ciega y el 24% con un
defecto en uno de los cuadrantes (Fig. 4).

Resonancia magnética

La resonancia magnética puede detectar progresio-
nes macroscoépicas en la porcién retrolaminar del ner-
vio cuando se usa concomitantemente con gadolinio,
sin embargo, no detecta progresiones microscopi-
cas®?®, La resonancia es también crucial para
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descartar lesiones retroorbitarias y tumores malignos
como el melanoma?2. No distingue bien entre un mela-
noma y un melanocitoma, ya que ambos son hiperin-
tensos en T1 e hipointensos en T2'°.

Potenciales visuales evocados

En India reportaron un caso clinico de un paciente a
quien se le realizé potenciales visuales evocados, y que
mostrd resultados alterados por afeccion de la agudeza
visual, con un retraso en la conduccién del nervio 6ptico®.

Diagndstico diferencial

Dentro de las lesiones que se debe tener en cuenta
a la hora de valorar un paciente con sospecha de mela-
nocitoma, encontramos las siguientes: melanocitoma
yuxtapapilar de la coroides, nevus coroideo, hiperpla-
sia del EPR, hamartoma combinado de la retina y EPR,
adenoma del EPR, melanoma metastasico al nervio
optico, hemorragia vitrea epipapilar, melanoma coroi-
deo, Pits del nervio dptico, entre otrog?+26:34.3740,

Tratamiento

Dada su condicion benigna, no es necesario realizar
manejo alguno de la lesién. La documentacién fotogra-
fica anual de la lesion y la evaluacion fundoscopica,
asi como la indagacion de posibles sintomas que
sugieran progresion son suficientes en estos casos®'°.
Existen casos en los que puede ser necesario realizar
una biopsia con aguja fina y su consiguiente enuclea-
cién en caso de demostrarse malignidad por las carac-
teristicas en la biopsia o la expresion genética'®'42428,
El tratamiento de condiciones asociadas al melanoci-
toma como membranas epirretinianas, edema macular
0 glaucoma puede ser necesario para conservar o
mejorar la agudeza visual, asi como el manejo de sus
posibles complicaciones.
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