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CASO CLINICO

Malignant teratoid medulloepithelioma. A case report
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Resumen

El meduloepitelioma intraocular es un tumor embrionario poco frecuente. El diagndstico clinico se establece mediante la pre-
sencia de tumor a nivel de cuerpo ciliar, quistes intratumorales confirmados mediante ultrasonido, aunado a caracteristicas
clinicas como neovascularizacion iridiana, corectopia, ectropion uveal, membrana ciclitica retrolental. La confirmacion del diag-
nostico se hace mediante estudio histopatoldgico. El tratamiento estandar es enucleacion. Presentamos el caso de un medu-
loepitelioma teratoide maligno confinado al globo ocular en una paciente de 1 afio de edad. Los estudios de extension fueron
negativos, por lo que se mantuvo en vigilancia estrecha por el Servicio de Oftalmologia y Servicio de Oncologia Pediatrica
después de la enucleacion. Comparado con otros tumores intraoculares, el meduloepitelioma tiene una fuerte tendencia a
producir glaucoma secundario, se ha descrito que el 60% de estos tumores desarrollaran hipertension ocular. Esto parece
deberse a la neovascularizacion iridiana. Es importante en pacientes de edad pedidtrica que acuden a consulta con un cuadro
clinico de buftalmos, ademds de la sospecha de glaucoma congénito, buscar de manera intencionada la presencia de un
tumor intraocular mediante estudios de imagen, y asi brindar un tratamiento adecuado y oportuno. Clinica e histolégicamente,
el diagndstico diferencial se debe realizar con el retinoblastoma, rabdomiosarcoma, neuroblastoma, malformaciones vasculares,
quistes hematicos, glioneuroma y con la hiperplasia primaria del vitreo. El meduloepitelioma teratoide maligno tiene un riesgo
de mortalidad del 10%, relacionado con la extension intra y extracraneal (principalmente a ganglios linfaticos regionales).

Meduloepitelioma intraocular. Meduloepitelioma teratoide. Tumor del cuerpo ciliar. Tumor intraocular. Glaucoma.

Abstract

Intraocular medulloepithelioma is an uncommon embryonic tumor. Its diagnosis is based on the clinical findings such as the
presence of a ciliary body tumor, intratumoral cysts confirmed by ultrasound, iris neovascularization, corectopia, uveal ectro-
pion and retrolental membrane. Diagnosis is confirmed by the pathology report. We present the case of a malignant teratoid
medulloepithelioma confined to the eyeball in a 1-year-old patient. Metastasis evaluation was negative, so she remained
under close ophthalmological and oncological surveillance after enucleation. Compared with other intraocular tumors, me-
dulloepithelioma is more likely to develop secondary glaucoma, a complication that has been described in 60% of these
tumors, probably secondary to iris neovascularization. In pediatric patients who attend consultation due to buphthalmos and
congenital glaucoma under evaluation, it is important to exclude intraocular tumors through imaging studies for timely diag-
nosis and treatment. Retinoblastoma, rhabdomyosarcoma, neuroblastoma, vascular malformations, hematic cysts, glioneuroma
and persistent hyperplastic primary vitreous, should be considered in the differential diagnosis. Malignant teratoid medu-
lloepithelioma has a risk of mortality of 10%, related to intra and extracranial dissemination (mainly to regional lymph nodes).

Intraocular medulloepithelioma. Teratoid medulloepithelioma. Ciliary body tumor. Intraocular tumor. Glaucoma.
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Introduccion

El meduloepitelioma intraocular es un tumor embriona-
rio poco frecuente, que afecta principalmente al cuerpo
ciliar, previamente descrito como teratoneuroma’.
Habitualmente es unilateral y focal, aunque hay casos
bilaterales. Puede afectar otros 6rganos derivados del
neuroepitelio, como la retina, el nervio dptico y el iris?. En
el sistema nervioso central, es generalmente periventricu-
lar, con afectacién por orden de frecuencia de los I6bulos
temporal, parietal, occipital y frontal'. Se ha clasificado
como teratoide y no teratoide, el meduloepitelioma no
teratoide es una proliferacién celular de neuroepitelio, y el
meduloepitelioma teratoide se distingue por la presencia
de elementos heterdlogos adicionales, particularmente
cartilago, musculo esquelético y tejido encefdlico. Basa-
dos en el criterio histopatoldgico, ambos tipos pueden ser
benignos o malignos®. Los criterios de malignidad son:
1) areas de células poco diferenciadas semejantes al re-
tinoblastoma, 2) presencia de componente sarcomatoide
0 anaplasico, 3) invasion a la Uvea o esclerdtica, 4) pleo-
morfismo celular, 5) mitosis y 6) invasion extraocular®.

El diagnostico de meduloepitelioma es basicamente
histopatoldgico. En algunos casos, la presencia de mu-
copolisacaridos es de utilidad para su confirmacion. La
inmunohistoquimica sirve para la identificacion de ele-
mentos celulares heterotdpicos, y muestra utilidad para
identificar neuroepitelio, sobre todo en tumores pobre-
mente diferenciados, en los que no se identifican la
formacion de rosetas y/o cordones'.

En tumores pequefos, la escisiéon local via iridoci-
clectomia, aunada a radioterapia, ha sido efectuada
con éxito variable, ya que estos casos con frecuencia
recurren y requieren una segunda intervencion median-
te enucleacion. Algunos meduloepiteliomas malignos se
tratan con braquiterapia en combinacién con escisién
quirurgica, sin embargo, una vez que se ha realizado
el diagnostico, el tratamiento estandar es la enuclea-
cion. Se requiere la exenteracidn si el tumor se extiende
mas alld del globo ocular. Si se trata de un tumor con
metastasis, se inicia tratamiento combinado mediante
quimioterapia y braquiterapia®.

Dos tercios de los meduloepiteliomas son malignos
y tienen una tasa de mortalidad del 10%. La causa mas
frecuente de muerte es secundaria a la extension intra
y extracraneana, esta Ultima es principalmente a gan-
glios linfaticos regionales?.

Presentacion del caso

Presentamos el caso de una paciente femenina de
1 afio y 5 meses de edad, que es llevada a consulta

Foto clinica al momento del diagndstico en su
primera consulta.

Ultrasonido modo A y B. Globo ocular de
contorno normal, zonas densas pequefias de muy alta
reflectividad compatibles con calcificaciones;
membranas densas de alta reflectividad,
correspondientes a retina desprendida en su totalidad,
detras de las cuales se aprecia una zona quistica.

por su madre debido a un notorio aumento de tamario
del globo ocular derecho en los ultimos 6 meses,
acompahfado de irritabilidad. Fue valorada por el Ser-
vicio de Oftalmologia en el Hospital de Pediatria (HP)
del Centro Médico Nacional de Occidente (CMNO),
donde se inici¢ abordaje diagndstico.

En la exploracidn fisica encontramos el ojo derecho
sin respuesta a estimulo visual, buftalmos, movimientos
oculares disminuidos en todas las posiciones de la mi-
rada para el ojo derecho, megalocornea y opacidad
corneal, con dificultad para valorar las estructuras del
segmento anterior debido a la pérdida de anatomia;
fondo de ojo derecho no valorable; ojo izquierdo sin
alteraciones (Fig. 1).

El ultrasonido modo A y B del ojo derecho (Fig. 2)
reveld un globo ocular de contorno normal, con diame-
tro anteroposterior de 26.85 mm, cristalino desplazado
a la region anterior, zonas densas pequefas de muy
alta reflectividad, compatibles con calcificaciones,
membranas densas de alta reflectividad, correspon-
dientes a retina desprendida en su totalidad, detras de
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Figura 3. Globo ocular y porcién de nervio dptico.

Figura 5. Se observa en la porcion central una gran isla
de cartilago hialino, rodeada por la misma poblacion
celular inmadura. Se repite el patron histoldgico (tincion
H-E) (aumento original 40x).

Figura 4. En este campo se observa un &rea sarcomatosa,
que forma un distintivo patron en fasciculos, con
celularidad densa. A mayor aumento, se corrobora la
presencia de numerosas mitosis y una morfologia nuclear
fusiforme con escaso citoplasma. Dicho componente se
localiza adyacente a una isla de cartilago (inferior
derecha) (tincion H-E) (aumento original 40x).

las cuales se aprecia una zona quistica, coroides en-
grosada en 360°.

La resonancia magnética T1 mostré una imagen hi-
perintensa con involucro de aproximadamente el 50%
del contenido intraocular, sin evidencia de afectacion
0sea o tejidos blandos adyacentes.

Se realizd enucleacion y se envié a estudio his-
topatologico, que reveld un globo ocular con diame-
tro anteroposterior de 27 mm (Fig. 3) y porcién de
nervio optico de 15 mm; no se delimita limite cor-
neal; al corte, se observd tumoracion, que ocupaba
el 65% del globo ocular, que retrajo la retina,

Figura 6. Se aprecian estructuras quisticas con islas de
cartilago maduro adyacentes, rodeadas por una
poblacion celular densa, intensamente basofila, que
corresponde a células de neuroepitelio poco
diferenciado. A la derecha se observa la cornea, con
tejido uveal adherido (tincién H-E) (aumento original 40x).

localizada en la parte anterior del globo ocular en
estrecho contacto con cornea; no se observé arqui-
tectura conservada del cuerpo ciliar e iris. Tumor de
25 mm de didmetro con bordes moderadamente
definidos, coloracién blanco grisacea y consistencia
heterogénea.

Se identifico al corte histolégico meduloepitelioma
teratoide maligno, con islotes de cartilago hialino ma-
duro (Figs. 4 y 5), focos de diferenciacion neuroblastica
poco diferenciados, componente sarcomatoso de célu-
las fusiformes y de condrosarcoma; alto indice mitdtico.
Infiltrando corneal (Fig. 6), tejido uveal, esclerética
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anterior en sus 2/3 internos y retina. Segmento de
nervio optico sin tumor.

Fue valorada por el Servicio de Oncologia Médica
del HP del CMNO, que solicité estudios de extension
tumoral, sin encontrar afectacion en el resto de la eco-
nomia corporal. Al momento, se mantiene en vigilancia
por el Servicio de Oftalmologia y el Servicio de Onco-
logia Pediatrica del HP del CMNO, sin datos de recidi-
va a los 18 meses de seguimiento tras diagndstico.

Discusion

El meduloepitelioma intraocular es una neoplasia
rara tipicamente diagnosticada en la primera década
de la vida como tumor de cuerpo ciliar®, con una edad
media de presentacion de 5 afos®. Existen pocos re-
portes de meduloepitelioma en las pasadas décadas;
de una serie de 56 casos reportados de meduloepite-
liomas no sindrémicos, la media de presentacion fue
de 3.8 afos, sin predominio de sexo®.

El diagndstico clinico se establece mediante la pre-
sencia de tumor a nivel de cuerpo ciliar, quistes intra-
tumorales confirmados mediante ultrasonido, aunado a
caracteristicas clinicas como neovascularizacion iridia-
na, corectopia, ectropién uveal, cambios cristalinianos
(catarata, luxacion de cristalino, coloboma), membrana
ciclitica retrolental. La confirmacion del diagndstico es
mediante estudio histopatoldgico®.

La baja visual en pacientes con diagndstico de me-
duloepitelioma es secundaria a la presencia de mem-
brana neoplasica ciclitica, catarata o subluxacién del
cristalino. Comparado con otros tumores intraoculares,
el meduloepitelioma tiene una fuerte tendencia a pro-
ducir glaucoma secundario, ya que se ha escrito que
el 60% de estos tumores desarrollaran hipertension
ocular. Parece ser secundario al desarrollo de neovas-
cularizacion iridiana, por lo tanto, en pacientes de edad
pediatrica con glaucoma neovascular y polo posterior
normal, es altamente sugestivo de meduloepitelioma
en cuerpo ciliar oculto®. Dentro del abordaje diagnds-
tico de nuestra paciente, ante un cuadro clinico de
buftalmos y megalocornea, encontramos como uno de
los principales diagndsticos diferenciales el glaucoma
congénito, sin embargo, al no ser posible la valoracion
del resto de estructuras intraoculares por opacidad
corneal y alteraciones en la anatomia del segmento
anterior, fue de vital importancia realizar estudios com-
plementarios para documentar el estado del segmento
anterior y posterior del ojo, debido a la probabilidad de
encontrarse ante un tumor intraocular. Clinica e histo-
l6gicamente el diagndstico diferencial se debe realizar

con el retinoblastoma, rabdomiosarcoma, neuroblasto-
ma, malformaciones vasculares, quistes hematicos,
glioneuroma y con la hiperplasia primaria del vitreo”®.

Los hallazgos clinicos que pueden ayudar a distin-
guir meduloepitelioma de retinoblastoma incluyen:
glaucoma (44%), neovascularizacion del iris (51%), ca-
tarata (20%), luxacién del cristalino (27%), coloboma
del cristalino (20%), y membrana ciclitica retrolental y
presencia de quistes intratumorales (61% en ambos
casos)®.

Una caracteristica clinica sugestiva de meduloepite-
lioma es la presencia de quistes intratumorales, los
cuales estan rodeados de neuroepitelio y contienen
matriz rica en acido hialurénico analoga al contenido
del vitreo®, por lo tanto, si mediante un ultrasonido se
encuentra un tumor de alta reflectividad con irregulari-
dad estructural asociado a cambios quisticos que in-
volucran al cuerpo ciliar, se establecerd un diagnéstico
presuntivo de meduloepitelioma®.

Diversos estudios reportan que, a pesar de tratase
de un tumor maligno, no tiende a metastatizar a dis-
tancia a menos que se trate de extension extraocular
de la lesion primaria®. Se evalla con estudios de ima-
gen, la posibilidad de dicha afectacion. En caso de la
paciente, el estudio de resonancia magnética de orbita
y craneo no mostrd afectacion del sistema nervioso
central, por lo que al momento se mantiene en vigilan-
cia conjunta con el Servicio de Oncologia Pediatrica.

Conclusiones

El meduloepitelioma intraocular es un tumor poco
frecuente, diagnosticado principalmente en la primera
década de la vida. Se presenta con diferentes signos
clinicos a nivel del segmento anterior, uno de los prin-
cipales es la presencia de neovascularizacion iridiana,
que representa una de las principales causas para el
desarrollo de glaucoma en pacientes con retraso en el
diagndstico.

Es importante, en pacientes de edad pediatrica que
acuden a consulta con cuadro clinico de buftalmos y
megalocornea, ademéas de la sospecha de glaucoma
congeénito, descartar patologias que se asocien con la
clinica presentada, y buscar de manera intencionada
un tumor intraocular mediante estudios de imagen, y
asi brindar un tratamiento adecuado y oportuno.

El estudio histopatoldgico es de vital importancia
para decisiones terapéuticas y evaluacion pronostica.
El meduloepitelioma teratoide maligno tiene un 10% de
mortalidad, la cual va a depender de la afectacién ex-
traocular. En el caso de la paciente, se traté de una
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tumoracion confinada al globo ocular que, debido a la
poca tendencia a metastatizar, se recomienda Unica-
mente vigilancia estrecha ante la posible recurrencia
del tumor o que la afectacion sea intra y/o extracranea-
na, ya que son las principales causas de muerte en
este tipo de tumor.
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