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4. Tumores malignos palpebrales
Barbara Berasategui Fernandez

Los parpados son complejas estructuras tanto por su anatomia como por su funcion.
Estdn recubiertos por una piel fina y contienen glandulas sudoriparas, glandulas seba-
ceas, una extensa red vascular y linfatica y una rica inervacion. Todas estas estructuras
son susceptibles de transformacion neoplasica maligna. A continuacion, describiremos
los tumores malignos palpebrales mds frecuentes atendiendo al origen histoldgico.

EPIDERMIS

Carcinoma basocelular

Tumor maligno cutdneo mas frecuente. Asociado a pieles poco pigmentadasy a la ex-
posicidn solar entre la sexta y la novena décadas de la vida. En jovenes se relaciona con
el xeroderma pigmentosum, con el Sindrome de Gorlin-Goltz, la exposicidn a arsénico, la
radioterapia local y con la inmunosupresion. La colonizacion por Demodex folliculorum
parece estar detrds de los CBC que se originan en los foliculos pilosos.

Clasificacion

— Nodular (el mas frecuente junto al nédulo-ulcerativo) (fig. 1).
— Ulcerativo o nddulo-ulcerativo (ulcus rodens).

— Morfeiforme o esclerosante.

— Otros poco frecuentes: pigmentado, quistico, adenoideo.

Foprer

Figura 1: CBC nodular.

Histopatologia

Proliferacion caudal de células basales de la epidermis, basoéfilas, formando I6bulos
revestidos por una monocapa de células en empalizada.
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Clinica

Papula o nédulo firme de bordes perlados con telangiectasias y frecuente ulceracién
central. En el caso de localizarse en el borde libre o proximo a él puede provocar madaro-
sis. Mds frecuente es el parpado inferior, seguido del canto medial, el parpado superior
y el canto lateral.

Prondstico

En general bueno ya que las metastasis a distancia son raras (0.0028%-0.55%). Sin
embargo, invade localmente los tejidos adyacentes en caso de no extirparse, o no hacer-
lo completamente, lo que puede suponer una morbilidad relevante en la zona. Puede
invadir la drbita de manera agresiva o recidivar (5% a 5 afios).

Tratamiento

— Lesiones pequeiias y localizadas: escisidn, curetaje y electrocoagulacion, criote-
rapia, terapia fotodinamica, vaporizaciéon con laser, 5-fluoruracilo e Imiquimod
topicos.

— Tumores grandes: reseccion completa con margenes libres de enfermedad debe
ser la primera opcion, bien con cirugia escisional (margenes libres macroscopi-
cos), bien de Mohs (margenes libres microscépicos). En caso de invasién orbita-
ria, la exenteracion y la radioterapia pueden prevenir la diseminacion intracra-
neal (figs. 2y 3).

— Tumores invasivos localmente, inoperables, con diseminacién a distancia o pa-
cientes no candidatos a cirugia: Vismodegib aprobado en 2012 por la FDA y el
Sonidegib aprobado en 2015, por su accién en la via de sefializacién Hedgehog
inhibiéndola.

Figuras 2 y 3: CBC de bordes perlados con telangiectasias en parpado inferior. Imagen
tras escisidon con margenes de seguridad y reconstruccion mediante colgajo de avance.
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CARCINOMA EPIDERMOIDE O DE CELULAS ESCAMOSAS

Segunda neoplasia maligna cutanea mds frecuente. Se origina en las células escamo-
sas de la epidermis. Asociado a pieles poco pigmentadas y a la exposicion solar, también
a cicatrices previas y a quemaduras. Mas frecuente en varones. Su aparicion en jovenes
se asocia con la inmunosupresién, la radioterapia previa local, la queratosis actinica, el
Virus Papiloma Humano o el xeroderma pigmentosum entre otros. La localizacion mas
frecuente es el parpado superior (fig. 4).

Figura 4: Carcinoma epidermoide en parpado superior derecho.
Clasificacion

— Nodular.
— Ulcerativo.

Histopatologia

Células escamosas de la epidermis con atipias, de tamafio variable y abundante ci-
toplasma eosindfilo que se introducen en la dermis. Si bien diferenciado, acimulos de
gueratina y desmosomas intercelulares.
Clinica

Papula frecuentemente ulcerada, de rapido crecimiento, que suele sangrar. En mu-
chas ocasiones es dificil de distinguir del CBC y de otras lesiones benignas, lo que demora
su diagndstico. Un sintoma tipico sugestivo de invasién neural es el dolor local.

Prondstico

Agresivo localmente si se deja evolucionar invadiendo los tejidos adyacentes por
continuidad, y la drbita (fig. 5). Se caracteriza por ser neurotropo y emplear esta via de
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diseminacion. Las metastasis linfaticas son posibles (2-24%) por lo que la palpacion de
las cadenas ganglionares locorregionales no debe pasarse por alto en cada visita.

Figura 5: Carcinoma epidermoide avanzado.
Tratamiento

Lesiones pequeiias y localizadas: escisidn, curetaje y electrocoagulacién, crioterapia,
terapia fotodindmica y vaporizacion con laser.

Tumores grandes: la escisidn total con margenes libres de tumor (macroscépicos o
microscépicos mediante cirugia de Mohs) es el tratamiento de eleccién. La invasion or-
bitaria requiere extirpaciones mas agresivas llegando incluso a la exenteracion (fig. 6). La
radioterapia adyuvante también debe considerarse.

Tumores invasivos localmente, inoperables, con diseminacién a distancia o pacien-
tes no candidatos a cirugia: quimioterapia, Gefitinib (inhibidor de EGFR), inmunoterapia
(CTLA-4/PD-1).

Figura 6: Exenteracion orbitaria de una paciente con carcinoma epidermoide
invasivo orbitario derecho y compromiso neural.
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MELANOMA PALPEBRAL

Tumor maligno con origen en los melanocitos. Puede ser primariamente palpebral,
puede ser secundario a la extension de otro conjuntival o bien, resultar de la extensién
a distancia de otro primario.

Clasificacion

— Nodular (fig. 7).
— Superficial.

Figura 7: Melanoma nodular primario con telangiectasias en superficie en parpado inferior
izquierdo. No presentaba diseminacién a distancia en el momento del diagnéstico.

Histopatologia
Proliferacion de melanocitos grandes atipicos que invaden la dermis.
Clinica
Papula o nédulo pigmentado que frecuentemente se ulcera y sangra.
Pronéstico
Bueno si la escision es completa ya que la recurrencia es infrecuente (0-3.6%). En
caso de persistencia tumoral o diagndstico tardio, es malo por su tendencia a la exten-

sién intraorbitaria via neural, a la diseminacion linfatica y a las metdstasis a distancia
incluso ainos después de haber sido resecados.
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Tratamiento
De elecciodn la extirpacidon con margenes libres de enfermedad. Test del ganglio cen-

tinela. Radioterapia, inmunoterapia o quimioterapia en aquellos localmente avanzados
0 con metastasis.

VASCULARES

Angiosarcoma

Tumor maligno que Suele presentarse de novo en varones ancianos sin antecedentes
de interés o por la malignizacién de una neoplasia vascular benigna previa.

Histopatologia

Proliferacion de células endoteliales vasculares/linfaticas fusiformes y abundantes
lagos vasculares.

Clinica

Se presenta como una masa subcutanea roja vinosa o como varias que pueden llegar
a ser coalescentes y dar el aspecto de placa (fig. 8).

Figura 8: Placa palpebral superior derecha que fue biopsiada y se correspondié

con un angiosarcoma.
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Prondstico

Malo, con una tasa de mortalidad elevada de hasta el 40% cuando se acompaiia de
metastasis a distancia.

Tratamiento
Escisidn quirdrgica con margenes libres de tumor en el caso de una lesiéon pequefia

bien circunscrita o de varias bien localizadas. La radioterapia se reserva para los inopera-
bles por su extensién o como coadyuvante en lesiones residuales tras cirugia.

SARCOMA DE KAPOSI

Tiene su origen en células endoteliales y tipicamente se asocia a pacientes inmuno-
deprimidos, bien trasplantados, bien en SIDA.

Histopatologia

Proliferacion de células fusiformes, canales vasculares y de células inflamatorias en
la dermis.

Clinica

Papula, nédulo o masa a veces incluso pediculada, bien delimitada y de intenso color
rojo vinoso. Suelen presentarse multifocales afectando a varios parpados y otras areas
de la cara y del cuerpo.

Pronéstico
Directamente relacionado con el estatus inmunoldgico del paciente.
Tratamiento

Focalizado en la inmunosupresién subyacente, tratando de revertirla en la medida
de lo posible.

En cuanto al tumor/tumores palpebrales, la quimioterapia suele ser el tratamiento
de eleccién. Se ha descrito el interferdn alfa y la radioterapia a bajas dosis, aunque sin
protocolos bien establecidos. Este ultimo, la radioterapia, puede tener interés en tumo-
res Unicos palpebrales.
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ESTIRPE LINFOIDE

Linfoma

El linfoma palpebral es el mas infrecuente de todos los perioculares, de peor pro-
nostico y suele ser el resultado de la extension de otro linfoma orbitario (de células B
tipicamente) o sistémico.

Clasificacion

— Linfoma de células B, mas frecuente.
— Linfoma de células T.

Histopatologia
Proliferacion monoclonal de linfocitos.
Clinica

— El de células B suele manifestarse como una masa subcutanea (extension de un
linfoma orbitario).

— Elde células T se presenta como varias pdpulas o placas a veces ulceradas consti-
tuyendo una micosis fungoide.

Tratamiento

Se emplea radioterapia en el caso de que la afectacién sea sdlo palpebral, comple-
tando en ocasiones con la escision quirdrgica. En el caso de enfermedad sistémica se
suele recurrir a la quimioterapia.

NEURALES

Carcinoma de células de Merkel

Originado en las células de Merkel que se ubican en la capa basal de la epidermis y
que tienen doble funcién: neuroendocrina y responsables del tacto sin presion. Suele
presentarse en mujeres de edad media o ancianas. Se relaciona con la exposicién solar
y la inmunosupresién.

Clasificacion
TNM propia de las neoplasias malignas.
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Clinica

Se presenta como un nddulo violdceo de rapido crecimiento, indoloro, con telan-
giectasias en superficie y mds habitual en el parpado superior (fig. 9). La ulceracién es
infrecuente. Puede confundirse en ocasiones con un chalazién.

Figura 9: Paciente que presentd un nédulo subcutaneo bien delimitado en el parpado superior
derecho que se correspondié con un carcinoma de células de Merkel y que fue escindido. Ha
presentado posteriormente 2 nuevos nédulos que han sido extirpados.

Prondstico

Malo por diagnosticarse tardiamente cuando la diseminacién linfatica y a distancia
ya se han producido (hasta el 50% de casos al diagndstico). En estos casos la superviven-
cia a 5 afos es baja (18%). Es habitual también la recidiva local.

Tratamiento

Precisa una escision amplia dado el riesgo de recurrencia y de metastasis. En caso de
afectacion linfatica locorregional, vaciamiento cervical.

En caso de metdstasis o de tumores no resecables pueden valorarse la radioterapia,
la quimioterapia y la inmunoterapia, si bien, no existen protocolos estandarizados.
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GLANDULAS SEBACEAS
Carcinoma de glandulas sebaceas

Tiene su origen en cualquiera de las glandulas sebaceas perioculares (de Zeiss, de la
caruncula o de la ceja) aunque lo mds frecuente es que sea en las glandulas de Meibo-
mio. Suele presentarse en mujeres ancianas (fig. 10). En jovenes es frecuente el antece-
dente de radioterapia local. Asociado tipicamente al sindrome de Muir-Torre (carcinoma
de glandulas sebdaceas, queratoacantoma y cdncer de colon familiar). Mas frecuente en
Chinay la India.

Figura 10: Carcinoma de glandulas sebaceas en pdarpado inferior izquierdo. Mal diagnosticado
durante afios de blefaritis recalcitrante, esta paciente ademas presentaba un chalazién en el
parpado superior que retrasé alin mas la identificacion.

Clasificacion
Nodular o diseminado. TNM propia de las neoplasias malignas.
Histopatologia

Lébulos de células repletas de vacuolas llenas de lipidos y con nucleos grandes hiper-
cromaticos.

Clinica

Su semejanza con un chalazidn o con una blefaritis dificulta y retrasa su diagnéstico.

Se presenta bien como una papula o nddulo Unico tarsal que abarca toda la [dmina
intermedia; o bien, como un engrosamiento difuso a modo de blefaritis en el tipo pa-
getoide.
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Prondstico

Malo por dos motivos: por un lado, su diagndstico suele ser tardio al confundirse
con un orzuelo crénico. Por otro, tiene capacidad de diseminacién tanto a las cadenas
linfaticas regionales como a distancia, llegando a provocar la muerte (5-10%). Factores
de mal prondstico son la localizacién en el parpado superior, el tamafio mayor de 10 mm
o la evolucion de mas de 6 meses.

Tratamiento

Extirpacion completa con margenes libres de enfermedad en el caso de afectar sélo
localmente al parpado.

Exenteracidn orbitaria si la invasidon de la érbita es extensa.

Precisara un vaciamiento cervical radical si se demuestra la extension a los ganglios.

GLANDULAS SUDORIPARAS

Todos ellos muy infrecuentes hasta el punto de que las publicaciones existentes ha-
cen referencia a casos aislados.

Clasificacion
1. ADENOCARCINOMA MUCINQOSO.
2. ADENOCARCINOMA ECRINO.
3. ADENOCARCINOMA APOCRINO DE GLANDULAS DE MOLL.

Clinica

Asi como los dos primeros se manifiestan como un nédulo en el espesor del parpado,
el tercero se localiza cerca del borde libre y de la base de las pestafias.

Prondstico

No tratados pueden llegar a extenderse a ganglios locorregionales. La diseminacién
a distancia es infrecuente.

Tratamiento

Extirpacion quirdrgica.

2 SOCIEDAD ESPANOLA

15-38  LiBRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA DE OFTALMOLOGIA




4. Tumores malignos palpebrales
Barbara Berasategui Fernandez

FIBROSARCOMA

Tumor maligno extremadamente infrecuente. Se origina en los fibroblastos. Puede
ser primario en nifios o secundario a retinoblastomas radiados, del subtipo hereditario.

RESUMEN

Los tumores malignos palpebrales pueden afectar a todos los elementos histoldgicos
gue los constituyen. Entre todos hallamos al carcinoma basocelular como el mas pre-
valente y en el lado opuesto, de manera casi anecdética, al fibrosarcoma. Este capitulo
recoge las neoplasias malignas y sus caracteristicas definitorias.
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