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Progresive loss vision in patient with a Hodgkin’s disease history
SUMMARY:

52-year-old male patient, with a history of complete remission Hodgkin’s disease, who presents unilateral progressive loss vision.
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CASO CLINICO

Paciente varén de 52 afios que acude a consultas externas de
oftalmologia del HCD Goémez Ulla, CSVE, remitido desde su
médico de atencion primaria por pérdida de vision progresiva
por el ojo derecho (OD) de seis meses de evolucion.

Es fumador de un paquete de tabaco diario desde treinta
afios atras y consumidor moderado de alcohol. Presentd
enfermedad de Hodgkin, rica en linfocitos estadio ITI-A a
los 31 afios de edad que remitié6 completamente en dieciocho

meses tras la quimioterapia. Seis afios mas tarde, present6 una
recidiva adenopatica que también remitio tras cuatro ciclos
de quimoterapia, estando en remisién completa durante los
ultimos catorce afios. El padre, fumador, fallecié por cancer
de pulmon.

A la exploracion se objetivo una agudeza visual de 0.4 en el OD
y 0.6 en el OI. La exploracion del polo anterior era normal. Se le
realiza una exploracion del fondo de ojo. Se muestran las imagenes
de los hallazgos en el OD.

Imagen 1 Fondo de ojo derecho (a)

1 Teniente coronel médico. Servicio de Oftalmologia. Seccion de Retina. Hospital Cen-
tral de la Defensa Gomez Ulla, CSVE, Madrid. Espaia.

2 Médico adjunto. Servicio de Oftalmologia. Seccion de Retina. Hospital Central de la
Defensa Gémez Ulla, CSVE, Madrid. Espana.

3 Teniente coronel médico. Servicio de Anatomia Patologica. Hospital Central de la
Defensa Gémez Ulla, CSVE, Madrid. Espana.
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Imagen 2 Fondo de ojo derecho (b)
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Diagnéstico: melanoma uveal de localizacion coroidea

DISCUSION

Como se aprecia en las imagenes, se trata de una lesion grande,
sobreelevada, con invasion 360° del nervid 6ptico, produciendo con-
gestion vascular local, de localizacion coroidea y coloracion oscura.

Una lesion melanocitica, de localizacién coroidea, de gran
tamafio cuyos margenes se encuentran a menos de 3 mm de la
papila optica (en este caso, invadiendo la papila), con sobreeleva-
cién mayor de 2 mm y sintomatologia ocular (pérdida de agudeza
visual, dolor, miodesopsias, fotopsias 0 metamorfopsia) sugiere un
melanoma coroideo como primera opcion diagnostica'->3.

Existen procesos que pueden dar imagenes similares y con los
que hay que realizar un diagnostico diferencial en ocasiones: los
nevos oroideos, la coriorretinopatia hemorragica exudativa perifé-
rica, algunos desprendimientos hemorragicos de retina o del epi-
telio pigmentario, la hipertrofia congénita de epitelio pigmentario
de retina, el hemangioma coroideo circunscrito y algunas for-
mas de degeneracion macular asociada a la edad (DMAE) exu-
dativas evolucionadas que producen imagenes oftalmoscopicas
pseudotumorales’>,

Para realizar el diagndstico, el oftalmologo se apoya funda-
mentalmente, en las imagenes oftalmoscopicas sugerentes' junto
con los factores de riesgo descritos en la literatura'>#, la ecogra-
fia ocular, imagenes de Tomografia de Coherencia Optica (OCT),
Resonancia Magnética Nuclear (RMN)! y en ocasiones, se precisa
valoracion de las lesiones por un oftalmélogo con experiencia en
tumores intraoculares?.

El melanoma uveal es el tumor intraocular maligno primario
mas frecuente en adultos'?*, Es un cancer poco frecuente que repre-
senta €l 5 % del total de los melanomas®3. Surge de los melanocitos
ubicados en cualquier parte del tracto uveal y la localizacion ocu-
lar mas frecuente es en la coroides (80-90 % segun las series)'?.
En EE. UU. la incidencia media ajustada por edad es de 5,1 por
millon'. En Espafia no hay datos publicados de incidencia global ni
por comunidades auténomas. La incidencia estimada es de cuatro
casos por millon de habitantes al afio, segin datos obtenidos en las
guias de practica clinica de la Sociedad Espafiola de Retina y Vitreo
(SERV)2.

La edad media de aparicion es a los 55-62 afios en la mayor
parte de las series, aumentando la incidencia con la edad'?. En nifios
es poco frecuente y el melanoma uveal congénito es extremada-
mente raro'. No existe una clara predominancia por sexo, de hecho,
un gran estudio de 8.033 pacientes consecutivos con melanoma
uveal mostr6 que el 50 % eran hombres y el 50 % mujeres, aunque
segiin un analisis de los datos del SEER (Programa de Vigilancia,
Epidemiologia y Resultados Finales) americana, la incidencia ajus-
tada por edad del melanoma uveal fue de 5,8 por millon en los hom-
bres en comparacion con 4,4 por millon en las mujeres?.

Es mas comun en la poblacion blanca con factores de sus-
ceptibilidad como son la piel clara, color de ojos claro, inca-

pacidad para broncearse, melanocitosis ocular u oculodérmica
(nevus de Ota) y la presencia de nevus cutaneo, de iris o
coroideo'?3. No se hereda de una manera genética tradicional,
aunque se cree que las personas con mutaciones de la linea ger-
minal en BAPI (mutacion de la proteina 1 asociada a BRCA1)
tienen un mayor riesgo de melanoma uveal y cutdneo, asi como
de mesotelioma y canceres renales’>* Es muy raro que sea bila-
teral y existen asociaciones fenotipicas para los casos prima-
rios multifocales como son el «sindrome de nevus displasico
familiar» y melanoma®. Aunque no hay estudios que sugieran
que una exposicion cronica a la luz solar y UV sea un factor de
riesgo independiente para el melanoma uveal, algunos estudios
sugieren que es un factor de riesgo significativo para los sol-
dadores de arco que tienen una exposicién ocupacional a la luz
ultravioleta artificial'.

No existen evidencias de que la Enfermedad de Hodgkin esté
relacionada con la aparicion de melanomas, pero si existe un mayor
riesgo de padecer un segundo tumor primario en personas que han
sido diagnosticadas y tratadas de un linfoma de Hodgkin,*® y tam-
bién lo existe en estos pacientes que tienen antecedentes familiares
de cancer colorrectal, pulmoén o mama lo cual sugiere que, ademas
del riesgo asociado a los tratamientos quimioterapicos del linfoma,
existe una predisposicion genética heredada, aunque en los casos
de cancer de pulmon se baraja una interaccion aditiva mayor que
pueden ser consecuencia de factores no genéticos adicionales, como
es una propension a fumar®.

El 50 % de los melanomas uveales desarrollan enfermedad
metastasica’ cuya localizacién mas frecuente es en el higado,
seguido de los pulmones, hueso y piel. Mas raramente se extiende a
los ganglios linfaticos y al cerebro’2*.

Al paciente se le realiz6 un estudio de extension que incluyd
ecografia abdominal, RMN cerebral y orbitaria y PET-TAC sin que
se evidenciaran hallazgos que sugirieran tejido tumoral viable loco-
rregional o a distancia.

Del estudio histopatologico tras enucleacion del OD se emi-
ti6 el diagnostico de melanoma coroideo (G2), con infiltracion del
nervio optico, pT2a, con margenes quirtrgicos libres, sin extension
extraescleral, ni al cuerpo ciliar ni al iris.

Seis meses mas tarde, el paciente presentd dolor abdominal
acompafiado de cuadro constitucional y se evidenciaron en un
nuevo PET-TAC afectacion metastasica cerebral, hepatica y oOsea.
El paciente fallecio antes de conocer el resultado de HLA para la
caracterizacion genética del tumor.

El riesgo de desarrollar enfermedad metastasica del melanoma
uveal esta determinado por multiples factores, como el tamafio del
tumor, la localizacion y el perfil genético®*, y no se ha demostrado
ninguna terapia sistémica adyuvante eficaz para reducir el riesgo de
metastasis. La supervivencia a un afio de los pacientes con mela-
noma uveal metastasico es del 15 %, con una media de superviven-
cia que oscila entre cuatro y quince meses*.
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CONCLUSIONES

El melanoma uveal es una enfermedad rara con una mortalidad
relativamente alta y que supone, en ocasiones, un reto diagnostico
para el oftalmologo al tener que basarse casi exclusivamente en ima-
genes oftalmoscopicas y otras pruebas, también de imagen, debido
a la complejidad de la toma de muestras para biopsia y a los riesgos
de diseminacion tumoral al realizarlas. Los antecedentes de enfer-
medad de Hodgkin deben de tenerse en cuenta como factor predis-
ponente para la aparicion de un segundo tumor primario.
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