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7.2. Tumores del iris
José Vicente Dabad Moreno, Mdnica Asencio Duran, Paola Cristina Vazquez Colomo

OBIJETIVOS

e Apreciar los signos diagndsticos del nevus y melanoma de iris.

e Conocer la frecuencia de los principales tumores de iris. El nevus es el tumor fre-
cuente, en cambio el melanoma de iris lo es mucho menos.

¢ Diferenciar los otros tumores iridianos que pueden presentar dudas diagndsticas,
en especial los quistes de iris por su gran prevalencia.

e Considerar el potencial de malignidad, aunque las lesiones sospechosas de iris tie-
nen bajo potencial de malignidad, por lo que es apropiado una actitud conserva-
dora inicial en general (5).

ANATOMIA

El iris constituye el diafragma que regula la luz que entra al ojo a través de la pupila,
separa la cdmara anterior de la posterior y se encuentra por delante del cristalino. La
base del iris se inserta en el cuerpo ciliar. El iris es pigmentado, y consta de 2 capas: el
estroma del iris mas anterior y que incluye las fibras del esfinter del iris; y el epitelio
pigmentario del iris (EPI) en posicidn posterior y donde se distribuye radialmente el mus-
culo dilatador de la pupila.

EPIDEMIOLOGIA

Dos tercios de los tumores de iris ocurren en adultos por encima de los 40 afios,
un 21% en adultos jovenes y un 12% en menores de 20 afios. Los tumores mas fre-
cuentes son: el nevus de iris (41,7%), los quistes de iris (21%) y el melanoma iris
(17,5%) (3,13).

Las lesiones del iris se pueden dividir en quisticas y sdlidas. Las sélidas son las mas
frecuentes (80%) siendo el 68% de ellas melanociticas, dentro de éstas el nevus consti-
tuye un 60% y el melanoma un 26%. Dentro de las quisticas la mayoria son benignas y
estan constituidas principalmente por los quistes del EPI (85%), seguidos por los quistes
estromales (11%) (6,13).

El estudio de estas lesiones debe incluir una historia clinica completa, exploracién
con lampara de hendidura o biomicroscopia (BMC), fotografias de polo anterior y segui-
miento seriado, gonioscopia, transiluminacién, tonometria, biomicroscopia ultrasdnica
(BMU), tomografia de coherencia dptica (OCT) y lente de polo anterior (6) y, de uso mas
limitado, la angiografia con fluoresceina (AGF). Una técnica no invasiva incorporada re-
cientemente para el estudio de tumores de iris es la Angio-OCT (8).
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TUMORES BENIGNOS
Nevus del iris

Es el tumor mas frecuente. Aparece en jévenes y se localiza con preferencia en cua-
drantes inferiores. Se ocasionan por una proliferacion de melanocitos en estroma. Los
principales factores de riesgo son: iris claros y raza caucasica. El riesgo de malignizacién
a 10 aios es del 5% (4).

e Signos y sintomas. Lesidon pigmentada circunscrita, de bordes nitidos, que borra
las criptas del iris (a diferencia de las pecas de iris), con o sin ligera elevacién, me-
nor de 3 mm de didmetro. Puede provocar discoria leve o ligero ectropién uveal.
Son factores de riesgo de malignizaciéon: crecimiento documentado, vasculariza-
cion, y los que Shields et al. considera la «regla ABCDEF» (tabla 1): edad menor
de 40 afios, hipema, localizacion inferior, crecimiento difuso, ectropidon uveal y
margenes no definidos (10).

Tabla 1. Regla ABCDEF. Evaluacién de riesgo de malignizacion del nevus de iris

A = Age young Edad <40 afios al diagndstico

B = Blood Hipema

C = Clock Hour inferior Localizado en sectores inferiores 4-9 h
D = Diffuse Crecimiento difuso

E = Ectropion uveae Ectropidn uveal

F = Feathery Margins Margenes no delimitados

e Diagnédstico. BMC, seguimiento seriado fotografico. Gonioscopia. Tonometria.
BMU. La OCT y Angio-OCT pueden verse limitadas por la pigmentacion y localiza-
cion de la lesion. En AGF y Angio-OCT no hay un aumento de la densidad ni desor-
ganizacion vascular a diferencia del melanoma (fig. 1) (8).

* Diagndstico diferencial. Melanoma, en ocasiones muy dificil. Nevus difuso. Mela-
nocitosis ocular congénita. Pecas de iris. Noédulos de Lisch (menores de 1mm, en
Neurofibromatosis tipo 1 (NF1).

Figura 1: Izquierda, BMU de nevus iridiano (lesién hiperreflectiva de escaso grosor que no
interrumpe la linea del EPI, permite delimitar toda la lesidn). Derecha, OCT segmento anterior,
obsérvese engrosamiento de iris, pero la poca penetracion, especialmente marcada en lesiones

muy pigmentadas, impide valorar por completo la lesiéon en todo su espesor.
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Figura 2: Nevus de iris. Imagenes del seguimiento.

¢ Tratamiento y seguimiento. Se recomienda observacién documentada con foto-
grafias. De inicio cada 6 meses, sin factores de riesgo, se puede espaciar a cada 12
meses (fig. 2).

Quistes de iris

Los tumores de iris mas frecuentes tras el nevus (6,13). Son mas frecuentes los deri-
vados del epitelio pigmentario del iris (EPI) que los estromales, siendo mas prevalentes
los adquiridos, y la causa principal son los llamados «de implantacién», producidos por
traumatismo penetrante con entrada secundaria de células epiteliales procedentes de
cornea o conjuntiva. Los quistes por parasitos son muy raros. Entre los estromales, dos
tercios son congénitos, y pueden conllevar riesgo de rotura y de ambliopia en nifios. No
presentan riesgo de malignizacién (6).

e Signos y sintomas. Imagen nodular de bordes lisos, pigmentados mas
frecuentemente o transparentes, los epiteliales son posteriores con dificil visuali-
zacion sin dilatar, ademas son mas frecuentes en periferia de iris. A veces se pue-
den soltar y originar clinica como glaucoma o pérdida de visién (fig. 3) (1,6).
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Figura 4: BMU de quiste de EPI, ecogénicamente vacio. A la derecha, quistes multiples.

e Diagnostico: BMC: cambian de tamaiio con la dilatacidn, no aspecto sélido, con
transiluminacién positiva. En BMU presentan baja ecogenicidad como el agua.
Pueden ser diagndstico diferencial con el melanoma de cuerpo ciliar (fig. 4).

e Tratamiento y seguimiento: Aspiracidn con aguja o exéresis quirurgica (1,6).

Melanocitoma

Constituye un 3 % de las lesiones melanociticas del iris. Puede considerarse un subti-

po de nevus. Presenta bajo riesgo de malignizacién.

e Signos y sintomas: Masa granular bien definida y muy pigmentada, sin vasculari-
zacién. Puede sufrir necrosis, al igual que el melanoma, y producir hipertension
ocular (crisis melanomalitica) (fig. 5).

¢ Diagnostico: BMU: lesidn solida hiperecogénica.

e Diagnoéstico diferencial: nevus, melanoma. Tratamiento y seguimiento: se reco-
mienda seguimiento documentado y exéresis si induce glaucoma (6,9).

El resto de los tumores benignos de iris son muy poco frecuentes:

e Leiomioma: se origina en fibras musculares del esfinter o del dilatador de la pupila.
Se visualiza como un nddulo amelandtico y vascularizado, la mayoria en borde pu-

i
Figura 5: Izquierda, Melanocitoma de iris, muy pigmentado. Derecha, AGF, véase hemangioma iris
en reborde pupilar superior. Imagen cortesia Dra. Boto de los Bueis.
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pilar. Para el diagndstico la BMU muestra ecogenicidad baja y la transiluminacién es
negativa, a diferencia del melanoma amelandtico (transiluminacion positiva). Se re-
comienda seguimiento, si existen dudas diagndsticas realizar biopsia excisional (1).

e Xantogranuloma juvenil: aparece en nifios y jovenes como una lesidon amarilla
localizada o difusa de crecimiento rdpido. Puede causar hipema, uveitis anterior
aguda y glaucoma. Como ayuda para el diagnéstico un 30% asocian lesiones cuta-
neas. El tratamiento son corticoides topicos (1).

e Hemangioma de iris: es el 2 % de los tumores de iris. Constituyen hamartomas
capilares adquiridos del estroma del iris. Se clasifican en racemosos, mas frecuen-
tes, y cavernosos (2,6). Pueden ser uni o bilaterales, Unicos o multiples. Se observa
una masa pedunculada pequefia amelandtica o rojiza en borde pupilar, y pueden
presentar pulso. Pueden producir hipema espontaneo de repeticién transitorio y
glaucoma. La AGF, es la prueba princeps, detecta hiperfluorescencia precoz. Puede
confundirse con melanoma y otros tumores amelanéticos de iris, xantogranuloma
juvenil. El tratamiento consiste en laser argdén guiado por AGF.

e Coristoma iris: muy raros, congénitos, menos del 1%, diagnosticados en nifios.

e Adenoma del epitelio pigmentado del iris (EPI): en pacientes adultos, lesion séli-
da de coloracién grisacea procedente del EPI, lisa y multinodular. La transilumina-
cién negativa y la BMU nos ayudan a diferenciarlo de los quistes.

Otras entidades que no constituyen tumores propiamente, pero pueden llevar a con-

fusidn en la exploraciéon son heterocromia de iris, atrofia de iris, sindrome de Cogan
Reese o iridocorneal endotelial, cuerpo extrafio en iris y coloboma.

TUMORES MALIGNOS

Melanoma del iris: Es el menos comun de los melanomas de Uvea (entre 4-5%).
Pico de incidencia en la quinta o sexta década de vida (6). Incidencia igual ambos sexos.
Mas frecuente en cuadrantes inferiores iris, con preferencia por el temporal. Se originan
por acumulacién de melanocitos transformados en células fusiformes con bajo grado
de malignidad y células epiteloides de mayor malignidad (6). El perfil molecular de las
mutaciones del melanoma de iris comparte caracteristicas del melanoma cutaneo y del
uveal, por lo que desde un punto de vista molecular se clasifica como un grupo aparte.
La mutacién de BAP1 no tiene valor prondstico a diferencia del melanoma uveal (11,12).

e Factores de riesgo
iris claro, raza caucasica, se postula la luz solar (14), lesiones melanociticas previas
como: nevus, melanosis ocular cutanea, nevus de Ota, melanocitoma, melanoma
cutdneo familiar, NF1.

e Clasificacion: Segun su crecimiento en circunscrito y difuso, menos frecuente.
Dentro de los difusos, se distingue el melanoma en tapioca, caracterizado por mul-
tiples pequeios nédulos en superficie del iris que alcanzan malla trabecular.

e Signos y sintomas: Suele ser asintomdticos, con cambio de color del iris y/o al-
teracion forma pupila, y pueden causar pérdida de visidon por crecimiento. En la
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A
Figura 6: Imagen izquierda, melanoma que muestra vascularizacién importante. Imagen derecha,
melanoma con invasidn angulo y protrusidn posterior a eje visual.

BMC se veria nédulo con o sin pigmentacién, mayor de 3mm de diametroy 1 mm
de grosor, con vascularizacién. Asocia discoria, corectopia, ectropién uveal y/o
heterocromia de iris. Puede crecer de forma difusa e invadir cuerpo ciliar y angulo.
Puede producir hipema, glaucoma secundario a afectacién y/o invasién malla tra-
becular, cierre angular o neovascular; catarata cortical sectorial, queratopatia por
contacto directo.

e Diagnostico: anamnesis, BMC, gonioscopia y fotografia seriada. Transiluminacion
negativa, a diferencia de quistes; y permite valorar invasion de cuerpo ciliar o co-
roides (fig. 6). La BMU es la prueba princeps y esencial para detectar tumor con
extensiodn a cuerpo ciliar (7). En su defecto la OCT de segmento anterior, aunque
tiene limitaciones de penetracion en tumores muy pigmentados. En AGF muestra
un patron de vascularizacién muy densa y desorganizada. La Angio-OCT puede
mostrar patrones vasculares caracteristicos al igual que la AGF (8), pero también
se encuentra limitada en lesiones gruesas y pigmentadas. Se aconseja en casos de
duda pese a todos los estudios previos, la biopsia excisional total con fines diag-
nostico-terapéuticos, dado que la PAAF aislada tiene poca rentabilidad por la poca
muestra extraida (fig. 7).

Figura 7: Imagen izquierda, gonioscopia de melanoma con invasién angulo. Imagen de la derecha,
BMU con melanoma de iris, que deforma a éste e invade angulo.
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Figura 8: Melanoma iris, tratado con iridocicloesclerectomia y braquiterapia.

e Diagnostico diferencial: nevus, pseudomelanomas, melanoma de cuerpo ciliar
con invasion iris.

¢ Tratamiento y seguimiento: Seguimiento de por vida si factores de riesgo con fo-
tografia. Baja capacidad metastdsica: 5% metdstasis a los 10 afios (5). Iridectomia,
iridociclectomia si invasion cuerpo ciliar (fig. 8). Asociar braquiterapia. Enucleacion
si difuso o gran extension, glaucoma incontrolable o amaurosis.

Metastasis

Son infrecuentes, con tendencia a localizarse en cuadrantes superiores. Dos tercios
tienen un céncer primario de mama o pulmoén (13). El prondstico es pobre, aunque las
mujeres pueden tener mejor prondstico, dados los efectivos tratamientos para algunos
canceres de mama. La deteccidn inicial del tumor primario o de la metastasis no parece
afectar a la supervivencia (fig. 9).

Figura 9: Izquierda, Metastasis en iris, véase efecto masa y vascularizacion. Derecha, Linfoma uveal
con hipopidn secundario.
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e Signos y sintomas: Masa elevada blanca, amarilla o rosa Unica o multiple con
rapido crecimiento que puede causar visién borrosa, dolor ocular por HTIO, infla-
macion ocular e hipema (1,6).

e Diagnostico: anamnesis, BMC, transiluminacidon negativa, derivar a internista u
oncodlogo.

e Diagnostico diferencial: melanoma amelanético, leiomioma. Tratamiento y segui-
miento: Si son pequefias, la terapia fotodinamica presenta buenos resultados (15).

Otros tumores malignos infrecuentes que podemos encontrar son: leucemia y linfo-

ma, que constituyen un 2% tumores de iris. El adenocarcinoma del epitelio pigmentado
del iris, y el meduloepitelioma asociado a edades infantiles (13).

RESUMEN

e Los tumores de iris mas comunes son el nevus de iris, los quistes del EPIl y el me-
lanoma de iris.

e El melanoma de iris es dentro de los melanomas uveales el menos frecuente y
presenta menor capacidad de metastasis y menor mortalidad.

e Hay una gran variedad de diagndsticos diferenciales pero raros en frecuencia.

e Existen lesiones no tumorales que también pueden dar imagen de masa.

e Laregla ABCDEF nos facilita la valoracion del riesgo de transformacion maligna del
nevus de iris.

e Una actitud conservadora inicial es factible por el bajo riesgo de malignizacién.

CASO CLiNICO

CASO CLINICO: TUMORES IRIS

%, sociEDAD EsPAROLA JOSE VICENTE DABAD MORENO
¥ DE OFTALMOLOGIA MONICA ASENCIO DURAN
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Presentacion

Mujer, de 59 afos, acude por mancha en el ojo derecho, que se ha
notado en el espejo. No refiere ningtn sintoma.

AP: no refiere. AOft: no refiere. AF: padre con tumor ocular tratado
con radiacion seglin refiere la paciente.

Exploracion:

* AVescOD1/0I11

* BMC: OD tumor pigmentado localizado a las 7-8h,
ligeramente sobreelevado, borra criptas de iris, | mm de
diametro, no afectacion raiz de iris, leve discoria, margenes
definidos, ligera discoria, no catarata. OI sin alteraciones.

* PIO OD 13 mmhg.

* FO: sin alteraciones

* BMU: imagen de engrosamiento en iris de ecogenicidad
similar, con respeto de EPI. De dimensiones 1,09x1,05mm.

* Plan: Se decide seguimiento semestral con fotografias
seriadas y BMU anual.

Evolucién y actitud

A los 5 afios de seguimiento, comparando fotografias el tumor ha adquirido
una coloracion grisacea, con aumento de discoria y ectropion uveal, no
presenta vascularizacion. La paciente no refiere ningiin sintoma. En la
exploracion no se encuentran otras anomalias.

Se realiza BMU, estroma iris engrosado y algo retraido, no impresiona
irregularidad superficie, isoecogenicidad de la lesion sin sombra ni ecos en su
interior, EPI no alterado. Las dimensiones medidas son 1,18x0,67mm.

(Cual seria tu actitud en el momento actual?

1. Actitud expectante, dada la baja probabilidad de transformacion
maligna de la lesion sospechosa.

2. Realizar biopsia, ya que hay nuevos factores de riesgo como el
ectropion uveal, el cambio de coloracion y la discoria.

3. Proponer iridectomia a la paciente, dado el antecedente familiar, la
localizacion, los nuevos factores de riesgo y el aumento de tamaiio,
no hay tiempo que perder.

Respuesta

La respuesta mas adecuada serfa actitud expectante, la 1.

Ya hemos hablado en el capitulo de la baja capacidad de
potencial malignizacion de los nevus de iris. Podemos
valernos de la Regla ABCDEF, la lesion presente solo
cumple cuadrantes inferiores y el ectropion uveal. No
cumple el factor mas importante de crecimiento seriado,
ni vascularizacion prominente. También podemos
considerar el color del iris y el grosor del tumor

Ademas también hemos comentado la baja capacidad de
metastasica del melanoma de iris, de un 5% a 10 aflos. Y
por tanto su menor mortalidad.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

1. Respecto al nevus de iris:

=2 a) El nevus de iris se origina en el estroma y crece en profundidad con poco poten-
cial de malignidad.

== b) A diferencia del melanoma, el nevus de iris no oculta la arquitectura normal del
iris como las criptas.

=2 c) El nevus de iris constituye un marcador de riesgo de fenotipo para el melanoma
uveal, pese a su bajo riesgo de transformacion local.

= d) Ante la presencia de un nevus de iris sospechoso, se desaconseja la observacién
y se debe iniciar tratamiento.

=~ e) El seguimiento documentado y la BMU son los métodos diagndsticos imprescin-
dibles para este tipo de lesiones.

2. Parafacilitar la valoracién de una lesion de iris sospechosa, se cre6 la regla ABCDEF,
ademas de ello es cierto que:

=2 a) Un crecimiento documentado es el mejor signo diagndstico.

L2 b) La biopsia de la lesidn sin melanocitos atipicos descarta el melanoma.

22> c) El ectropidn uveal es patognomodnico del melanoma de iris.

= d) El grosor inicial mayor de 3mm y el color azul del iris son factores de riesgo esta-
disticamente significativos de malignizacidn.

= e) El patrén vascular en Angio-OCT es similar en todas las lesiones melanociticas.
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3. El diagnéstico diferencial de una lesion de iris puede ser amplio:

w2 a) La transiluminacién nos permite diferenciar un leiomioma de una metastasis en
iris.

= b) Los quistes congénitos de iris son la segunda lesién mas frecuente tras el nevus
en el iris.

L c) El melanocitoma tiene mayor riesgo de transformacidon maligna que el nevus de
iris.

=2~ d) Dado su caracter expansivo las metdstasis suelen ser sintomaticas.

=~ e) Los quistes de EPI con su aspecto no sélido, su transilumiancién positiva, la hi-
poecogenicidad y la localizacidn anterior en iris son de diagndstico relativamente
facil.
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