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1. INTRODUCCIÓN 

Considerado como una forma única de nevus uveal, el melanocitoma del nervio 

óptico es un tumor primario, raro y benigno. Se describe como una lesión 

estacionaria altamente pigmentada de color negro azabache que puede aparecer en 

cualquier lugar donde haya melanocitos uveales, como coroides, cuerpo ciliar, iris, 

conjuntiva o esclera, aunque suele localizarse en el disco óptico an expensas del 

crecimiento de melanocitos ectópicos. 1 

Zimmerman acuñó el término melanocitoma del disco óptico en 1962 debido a la 

similitud de las células en el disco óptico con las de la melanosis ocular. Este autor 

lo describió como un hamartoma y determinó su naturaleza benigna basándose en 

sus características anatomopatológicas.2 En 1964, Cogan lo nombró nevus 

magnocelular, en referencia al tamaño considerable de sus células.3 En la 

actualidad, J. Shields y colaboradores han sugerido llamar al disco óptico nevus 

magnocelular hiperpigmentado, ya que lo consideran más adecuado a la naturaleza 

del tumor. 4 

La edad media de diagnóstico es de cincuenta años, afectando por igual a hombres 

y mujeres, y en proporción similar al ojo derecho o izquierdo. Al contrario que el 

melanoma de coroides es más común en raza negra y en poblaciones de 

pigmentación oscura, y rara vez es bilateral. 1,1. 

Caso Clínico 

Paciente masculino, 24 años, antecedentes generales de buena salud y 

antecedentes oftalmológicos de esotropía congénita. Acude para corrección 

quirúrgica de su estrabismo y se le realiza en la consulta un examen oftalmológico 

previo.  

Examen oftalmológico: 

∼ AV: OD: 0.9 / OI: 1.0  

∼ Ojo derecho dominante 

∼ Esotropia 45° OI 

∼ Segmento anterior: Normal A/O 
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∼ Medios refringentes: Transparentes A/O 

∼ Motilidad ocular externa: Normal A/O 

∼ Reflejos Pupilares: OD: Defecto pupilar aferente relativo leve. / OI: Normal 

∼ Fondo de Ojo: OD: Disco óptico con una masa oscura elevada en el sector 

nasal en forma de domo desde hora 1 a 5, con colapso de la excavación 

central fisiológica y ausencia del latido venoso. No hay edema del disco 

óptico ni de la retina perineural.     

∼ OI: Disco óptico de tamaño, forma y color normal, latido venoso presente. 

Retina normal. 

Fotografía de fondo: 

OD 

  

OI 
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Tomografía de coherencia óptica:  

Nervio óptico OD: Elevación de la altura del nervio en sector nasal en forma de 

domo sin cambios en la retina adyacente peripapilar.  

Mácula OD: Citoarquitecura conservada. No edema macular.  

 

 

 

 

 

Angiografía fluorescencia:  

En fases tempranas se dibuja el patrón vascular de la lesión tumoral. No hay 

captación del contraste.  
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2. DISCUSIÓN 

Dado que los melanocitomas de papila suelen ser asintomáticos, la mayoría de 

ellos son diagnosticados durante los exámenes rutinarios. Los tumores de gran 

tamaño pueden comprimir la capa de fibras nerviosas, obstruir los vasos sanguíneos 

o causar necrosis que afecta la función visual. En el 30% de estos tumores se puede 

detectar un defecto pupilar aferente que puede cursar con función visual normal. 

Solo el 5% experimenta algún grado de deterioro visual y el 75% experimenta un 

aumento de la mancha ciega. 5 

El tumor se puede ver oftalmoscópicamente como una masa elevada de color 

negro o marrón muy oscuro, bien delimitada y con márgenes fibrilados. Puede estar 

en el centro de la papila óptica o ocupar una parte lateral, con la localización más 

común en el cuadrante papilar temporal inferior. Los tumores pueden ser de gran 

tamaño y afectar sólo una región, pero pueden abarcar toda la papila, incluso los 

vasos retinianos cercanos. Frecuentemente, las manchas blanquecinas de aspecto 

plumoso que corresponden a los restos de capas de fibras nerviosas ocultan su color 

oscuro. El 50% de los melanocitomas de papila óptica están acompañados de un 

nevus coroideo de vecindad. 

Su curso es estable sin tendencia en avanzar, pero el seguimiento de varios casos 

ha demostrado que el diez a quince por ciento de ellos muestran un crecimiento 

lento a lo largo de los años. Esta evolución no debe interpretarse como una señal de 

una transformación negativa. 1 Se ha observado una malignización del tumor solo 

en casos muy aislados, y es probable que esta malignización esté más relacionada 

con la nevus de vecindad que con la propia tumoración del nervio óptico. 

En la mayoría de los casos, una tomografía de coherencia óptica (OCT) muestra 

una forma de domo con hiperreflectividad en la superficie anterior y una sombra 

densa en forma de cavidad en la parte posterior. 6 sin embargo, Guerra y 

colaboradores 7 han descrito cambios en la retina alrededor de los márgenes del 

tumor desde los primeros estándares.    

El hallazgo más común en todas las fases de la angiografía fluoresceínica (AGF) 

es un bloqueo difuso hipofluorescente en las áreas cubiertas por el pigmento. 8 
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mientras que los estudios combinados de OCT y AGF muestran una red vascular 

superficial densa y tortuosa y un patrón heterogéneo y desorganizado de pequeños 

vasos sanguíneos intratumorales. 9 

La neuropatía óptica compresiva, el desprendimiento de retina exudativo foveal 

o la neurorretinitis causada por necrosis tumoral, oclusión de la vena central de la 

retina, necrosis tumoral espontánea o transformación maligna del tumor son las 

complicaciones más frecuentes.10:1,11 

El melanoma de coroides yuxtapapilar es el principal candidato para el 

diagnóstico diferencial, ya que tiene una apariencia menos oscura, una superficie 

moteada, un crecimiento rápido y ocasionalmente adopta una forma similar al 

champiñón. 

La observación periódica con control fotográfico es la única parte del tratamiento. 

Cuando se descubre un crecimiento acelerado, se tratará como una transformación 

maligna y la terapia adecuada para su localización es la enucleación. Dada la 

excepcional posibilidad de malignización que presenta el melanocitoma, es 

necesario mantener un criterio conservador antes de tomar esta decisión. :10 
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