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Resumen

Los dermoides epibulbares son tumoraciones benignas, congénitas, de tejido coristomatoso. Son relativamente poco frecuentes y de etiopatogenia no
del todo bien comprendida. Suelen presentarse en la infancia, pudiendo causar irritacién ocular y astigmatismo irregular por lo que es importante actuar
precozmente para prevenir la ambliopia. Generalmente no son hereditarios y entre sus asociaciones sistémicas destaca el Sindrome de Goldenhar. El
diagnostico es esencialmente clinico, aunque pruebas complementarias como la tomografia de coherencia éptica y la biomicroscopia ultrasénica son
utiles para planear el manejo. El tratamiento puede ser conservador o quirlrgico, en funcién de las caracteristicas clinicas y preferencias del paciente.
A pesar de la existencia de varias técnicas quirdrgicas, no existe un consenso generalizado para el manejo de los dermoides epibulbares. Sin embargo,

recientemente se han ideado scores con la finalidad de aportar informacion pronéstica y sugerir el tratamiento mas apropiado.
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Resum

Els dermoides epibulbars sén tumoracions benignes, congeénites, de teixit coristomatds. Son relativament poc freqiients i d'etiopatogénia no del tot
ben entesa. Acostumen a presentar-se a la infancia, podent causar irritacié ocular i astigmatisme irregular; pel que és important actuar precocment per
a prevenir I'ambliopia. Generalment no sén hereditaris i entre les associacions sistémiques destaca el Sindrome de Goldenhar. El diagnostic és essencial-
ment clinic, tot i que proves complementaries com la tomografia de coheréncia optica i la biomicroscopia ultrasonica sén utils per planejar el maneig.
El tractament pot ser conservador o quirtrgic en funcié de les caracteristiques cliniques i preferéncies del pacient. Tot i I'existéncia de varies técniques
quirdrgiques, no existeix un consens generalitzat pel maneig dels dermoides epibulbars. No obstant, recentment s'han ideat scores amb la finalitat

d'aportar informacié pronostica i suggerir el tractament més apropiat.
Paraules clau: Dermoide. Epibulbar. Coristoma. Goldenhar. AS-OCT.

Abstract

Epibulbar dermoids are benign, congenital tumors composed of choristomatous tissue. They are relatively unusual and their etiopathogenesis is not entirely
well understood. They use to appear in childhood and can cause eye irritation and irregular astigmatism; it is important to act early to prevent amblyo-
pia. Generally, they are not hereditary, and Goldenhar Syndrome stands out among its systemic associations. Diagnosis is fundamentally clinic, although
complementary examinations such as optical coherence tomography and ultrasonic biomicroscopy are useful for planning management. Treatment can
be conservative or surgical, depending on the clinical characteristics and preferences of the patient. Despite the existence of several surgical techniques,
there is no general consensus for the management of epibulbar dermoids. However, some scores have recently been devised in order to provide prognostic

information and suggest the most appropriate treatment.
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Introduccion

Los tumores dermoides son considerados un subtipo de coris-
toma’, los cuales se definen como lesiones congénitas benignas
caracterizadas por la presencia de células histolégicamente nor-
males situadas en una localizacién anémala® Pueden presentar
una amplia variedad de tejidos aberrantes incluyendo apéndices
epidérmicos, tejido adiposo, muscular y/o neuronal, entre otros?.
En el dmbito de la oftalmologfa, las localizaciones méas frecuentes
de los tumores dermoides son la érbita — llamados tumores der-
moides de la drbita -, regién epibulbar - dermoides epibulbares
congénitos y lipodermoides, adquiridos durante vida adulta -,
parpados y coroides®*. Esta revision se centra en el estudio de los
dermoides epibulbares (Figura 1).

La prevalencia estimada de los dermoides epibulbares es de
1-3/10000 y su localizacion mas frecuente es en el cuadrante
inferotemporal®.

Generalmente no son hereditarios, aunque existen algunas
excepciones enmarcadas dentro de algunos sindromes polimal-
formativos, como el Sindrome de Goldenhar®”’.

Etiopatogenia

Diferentes teorfas han tratado de explicar el desarrollo embriona-
rio de los dermoides epibulbares. Por una parte, un error prema-
turo del desarrollo ocasionaria una transformacion metaplasica
del mesoblasto entre el borde del nervio dptico y la superficie

Figura 1. Dermoide epibulbar en cuadrante inferotemporal de ojo derecho con
infiltracion lipidica asociada.
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del ectodermo. Por otra parte, existe la sospecha que el deto-
nante seria un secuestro de células pluripotenciales durante el
desarrollo embrionario. A dia de hoy no se dispone de la certeza
suficiente, por lo que harian falta méas estudios para determinar
su embriogénesis’.

En un estudio publicado recientemente se observé que de un
total de 130 madres de hijos con dermoides epibulbares, el
60,7% presentaron algun tipo de episodio adverso durante la
gestacion (infeccion virica, parto pretérmino y/o exposicion a
toxicos), sucediendo el 79,7% de los mismos durante el primer
trimestre. Dado que el 69,6% de las mujeres que presentaron
un episodio adverso sufrieron una infeccién virica, es razonable
considerar la infeccién virica durante la gestacion como un
posible factor de riesgo®.

Clasificacion

Los dermoides del limbo se han clasificado desde un punto de
vista anatomopatoldgico’ (Tabla 1), anatémico'™ (Tabla 2) y clinico®
(Tabla 3) (Figura 28). La clasificacion clinica de los dermoides epi-
bulbares, la mas reciente de las tres, publicada en 2017, establece
una puntuacién con valor prondéstico orientada para optimizar su

Tipo Caracteristicas

Dermoide Compuesto por abundantes fibras de colageno.

Frecuente crecimiento de foliculos pilosos

Lipodermoide Presencia de tejido adiposo. Los apéndices

epidérmicos son inusuales

Coristoma 6seo Formado tUnicamente por trabéculas de hueso

compacto maduro

Coristoma complejo  Combinacién de tejidos

Tabla 1. Clasificacion anatomopatoldgica de los dermoides epibulbares.

Grado Caracteristicas

1 Lesiones superficiales confinadas en el limbo con un
tamafio menor de 5mm.

2 Lesiones mas extensas que invaden cérnea,
extendiéndose en el estroma corneal pero respetando
la membrana de Descemet.

3 Lesiones que comprometen todo el espesor corneal,
pudiendo incluso invadir estructuras de la cdmara
anterior.

Tabla 2. Clasificacién anatémica de los dermoides epibulbares.
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Figura 2. Representacion de la clasificacion clinica de los dermoides epibulbares. Fotografia original extraida de New Grading System for Limbal Dermoid: A Retrospective

Analysis of 261 Cases Over a 10-Year Period (Cornea 2017,0:1-6), bajo la licencia de Creative Commons (CCBY-NC-ND).
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Relieve superficial
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puede ser observado con el
ojo ocluido

Altamente elevado,
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Area de afectacion
conjuntival

Grado 1 (0-3) puntos

Sin afectacion

<50% de la conjuntiva

>50% de la conjuntiva

Manejo

Ademas de la conjuntiva,
existe afectacion de la
esclera o tejido orbitario

No existe afectacion del eje visual y debido a la poca extension se asume que el riesgo de ambliopia es relativamente
bajo, por lo que se recomienda queratoplastia lamelar en pacientes mayores de 3 afios y medidas conservadoras en los
menores de 3 aios debido a la dificultad de cumplir las medidas postcirugia en tan temprana edad.

Grado 2 (4-6) puntos

La queratoplastia lamelar se sugiere como técnica de eleccidn, tan temprano como sea posible ya que la extension es
mayor y aumenta el defecto astigmatico y se compromete el desarrollo visual.

Grado 3 (>6) puntos

En esta situacion, ya sea por el defecto astigmatico o por la afectacion del eje visual, es necesario recurrir a la cirugia. Las
técnicas recomendadas son la queratoplastia lamelar o penetrante.

Tabla 3. Clasificacion clinica de los dermoides epibulbares.
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manejo terapéutico. La valoracion se realiza mediante la explo-
racion con ldmpara de hendidura y considerando tres variables:
area de afectacion corneal, relieve superficial y drea de afectacion
conjuntival. La puntuacién que se deriva es especialmente Util
para determinar el prondstico y tratamiento méas conveniente.

Clinica

Los dermoides epibulbares suelen ser diagnosticados en la in-
fancia y, dada su localizacién, pueden causan irritacion ocular y
disminucién de la agudeza visual, aunque se han descrito casos
asintomaticos?.

La disminucién de la vision puede deberse a diferentes causas:
en primer lugar, por compromiso del eje visual, de forma directa
por la extension del tumor o indirectamente mediante la pre-
sencia de infiltrados lipidicos estromales’. Ademas, debido a la
interaccion con la cornea, es habitual la pérdida de la curvatura
fisiolégica corneal, desarrollando un astigmatismo de mayor o
menor gravedad. Por este motivo, en los pacientes pediatricos
es aconsejable actuar precozmente a fin de evitar el desarrollo
de una ambliopfa anisometropicad,

Lairritacion ocular suele ser percibida como sensaciéon de cuerpo
extrafo. La presencia de foliculos pilosos caracteristicos de los
dermoides actla como agente irritante, pudiendo causar erosio-
nes epiteliales’. Adicionalmente, si el volumen y la superficie del
globo ocular se ven afectados pueden existir alteraciones de la
pelicula lagrimal e inadecuado cierre palpebral'.

Asociaciones

Se han descrito asociaciones sistémicas, dentro de las cuales desta-
cael Sindrome de Goldenhar, cuya prevalencia aproximada entre
la totalidad de pacientes con tumores dermoides epibulbares se
estima alrededor del 30% 572, El resto de entidades son menos
frecuentes y en la literatura no existen datos solidos referentes a
las proporciones. Dentro de este grupo podemos encontrarnos
con: coloboma de pérpados, sindrome de retraccion de Duane,
anomalias del sistema lacrimal, estafilomas corneoesclerales,
aniridia, microftalmos, nevus sebaceo de Jadassohn, variante del
“syndrome like fibroepitelial polip, “unilateral morning glory hole syn-
drome”, sindrome de SCALP (sebaceous nevus, CNS malformations,
aplasia cutis congenital, limbal dermoid, pigmented nevus syndrome)

y Sindrome de Nager’.
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Sindrome de Goldenhar

El sindrome de Goldenhar, también conocido como sindrome
oculo-auriculo-vertebral fue descrito en 1952 y consiste en
una triada de anomalias congénitas caracterizadas por tumo-
res dermoides epibulbares, apéndices auriculares y fistulas
pretragales®” 3. El sindrome de Goldenhar-Gorlin se entiende
como una ampliacion de esta triada con otras anomalias como
retraso mental, microtia, anotia, hipoplasia mandibular, defec-
tos vertebrales, hidrocéfalos, microsomia facial y anomalias
cardiopulmonares’'3,

No existe ninguna predisposicion por sexa®.

Generalmente, los tipos histoldgicos relacionados son los dermoi-
des epibulbares de tipo dermoide y lipodermoide®. Los dermoides,
mas prevalentes en el Sindrome de Goldenhar, suelen aparecer
solo uno por 0jo, localizado generalmente en el cuadrante infero-
temporal'y de forma unilateral en el 33% de los pacientes'. Dada
su localizacion y extension a la cornea, es frecuente que causen
astigmatismo irregular®. Los lipodermoides pueden aparecer ais-
lados o juntamente con los dermoides. Aparecen comUnmente
en el cuadrante superotemporal y son generalmente bilaterales'.
A diferencia de los anteriores, se localizan fundamentalmente
en el plano subconjuntival por lo que la afectacion corneal es
menos frecuente®.

El sindrome de Goldenhar se ha establecido como una entidad
congénita esporadica y hasta en el 90% de los pacientes, no se
encuentra historia familiar®. Sin embargo, existen algunas ex-
cepciones descritas tanto de transmision familiar con patrones
autosdmico dominantes y recessivos''6, asi como de anomalias
cromosémicas”'?. (7) Entre los posibles loci implicados estarfan
el Xg24-qgter'y el 16g12'8. Adicionalmente, existe un caso des-
crito en la literatura de una nifia con sindrome de Cri-du-Chat
y con rasgos del sindrome de Goldenhar cuyos progenitores
eran consanguineos. El sindrome de Cri-du-Chat se asocia con
la deleccion del brazo corto del cromosoma 5 vy la paciente
presentaba una deleccion del locus situado en 5p14. Segun el
conocimiento actual, no se conoce que exista ninguna asocia-
cién entre el sindrome de Goldenhar y el sindrome de Cri-du-
Chat por lo que podria tratarse de un hallazgo accidental. No
obstante, existe la posibilidad que en el locus 5p14 exista algun
gen que pueda estar implicado en el desarrollo del Sindrome
de Goldenhar.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(3):88-95
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Diagndstico

El diagndstico de los tumores dermoides es esencialmente
clinico, ayudado por una buena anamnesis. Diferentes pruebas
complementarias de imagen pueden ser de utilidad ofreciendo
informacion valiosa, especialmente si se considera tratamiento
quirdrgico?®?",

A la inspeccién, se describen como lesiones de una tonalidad
blanca-amarilla, sélidas y firmes, aunque su consistencia es varia-
ble en funcion de su composicion?; Generalmente se presentan
unilateralmente en el cuadrante inferotemporal, aunque pueden
ser bilaterales en determinados sindromes como en el Sindrome
de Goldenhary en el Sindrome de nevus sebéceo de Jadassohn?.

La biomicroscopia ultrasénica (BMU) y la tomografia de coherencia
Optica de segmento anterior (AS-OCT) son pruebas de imagen
que no solo informan de la localizaciéon y relacion con estructuras
vecinas, sino que nos dan una idea de la densidad y profundidad
de afectacion. En la BMU los tumores dermoides aparecen como
lesiones hiperecogénicas en comparacion a la cornea sana®, con
Iimites laterales bien definidos y limites de profundidad dificiles
de determinar, dado el fenédmeno de atenuacién que se da en
las exploraciones con BMU™%, L.a AS-OCT es una técnica no in-
vasiva basada en inferometrfa, por lo que las lesiones aparecen
hiperreflectivas (Figura 3). A diferencia de la BMU, la AS-OCT utiliza
una longitud de onda mayor por lo que consigue una mejor pe-
netracion que permite determinar la profundidad de afectacion.
Sin embargo, al trabajar con frecuencias mas bajas, el poder de
resolucion es menor, lo que explica que los limites aparezcan mas
difusos e imprecisos en relacion a la BMU?. Ademas, la AS-OCT
puede resultar Util en diferenciar los tumores dermoides de los
carcinomas in situ (conjunctival intraepithelial neoplasia, CIN), los
cuales aparecen en la AS-OCT como engrosamientos hiperreflec-
tivos del epitelio conjuntival y corneal, caracterizados por una
transicion abrupta entre el epitelio patoldgico respecto el sano.

Figura 3. Detalle de AS-OCT de la paciente de la Figura 1.
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Figura 4. Imagen de AS-OCT de alta definicion de un CIN en un ojo izquierdo.

El tejido sano debajo del epitelio patoldgico se presenta como
hiporreflectivo si el grosor del CIN es considerable, mientras que
en los mas finos es posible determinar la division entre el tejido
afectado y el sano* (Figura 4). Alternativamente, la angiografia
con AS-OCT permite detectar patrones vasculares sugestivos de
Ocular Squamous Surface Neoplasia (OSSN)?.

No suele ser necesaria la realizacién de biopsia para confirmar el
diagnostico de los dermoides. La biopsia preoperatoria solo se
realiza en situaciones donde el diagnéstico es dudoso?®,

Diagnadstico diferencial

En laTabla 4 se exponen las caracteristicas principales del tumor
dermoide epibulbar asi como las de las entidades principales con
las que se debe realizar diagndstico diferencial®?’.

Tratamiento

El manejo de los dermoides del limbo se compone de medidas
conservadoras o quirdrgicas y su eleccion depende de las carac-
teristicas clinicas y de las preferencias del paciente.

En cuanto al tratamiento conservador, éste consiste en lubricaciéon
con lagrimas artificiales y retirada de pestafas o estructuras origi-
nadas por el tumor que pudieran actuar como cuerpo extrafo?’#,

La cirugia se suele reservar a los casos en que la vision del pa-
ciente estd comprometida, existe riesgo de ambliopia refractaria
al tratamiento conservador, 0 bien por motivos estéticos’. Existen



Tumor Lesiones de una tonalidad blanca-amarilla, sélidas
dermoide y firmes. Pueden desarrollar una gran variedad de
epibulbar tejidos ectopicos.

Hiperplasia Crecimiento epitelial de tamaio variable y frecuente-
epitelial mente diagnosticado como carcinoma escamoso. Este

crecimiento es benigno “per se” pero se tienen eviden-
cias de que puede ser un precursor de un carcinoma.

Carcinoma Lesiones gelatinosas, sésiles o papilomatosas, con
escamosode  tendencia a la extensidn difusa superficial debido a la
la superficie dificultad de expansion a través de estructuras como
ocular (Ocular  la cornea o la esclera. Presenta bordes mal definidos

Surface y suelen extenderse sobre el epitelio corneal. Los
squamous carcinomas escamosos invasivos aparecen cuando un
neoplasia, carcinoma in situ rompe la membrana basal e invade
OSSN) el tejido subconjuntival accediendo a los vasos linfati-
(Figura 5) cos y adquiriendo potencial metastatico.

Granuloma Lesidn pequena, polipoidea y friable.

inflamatorio

(Figura 6)

Papiloma Crecimiento epitelial exofitico. Se caracteriza por ser

movil y pedunculado.

Quiste Lesiones amarillentas y con abultamientos que contie-
epitelial nen un material de densidad liquida.

(Figura 7)

Nevus Lesién circunscrita, plana, poco pigmentada, ligera-
melanocitico mente elevada en la conjuntiva bulbar interpalpebral.
(Figura 8) Suele pigmentarse y aparecer quistes en la segunda

década de la vida.

Linfoma Lesiones asalmonadas, planas con superficie lisa y de
(Figura 9) consistencia blanda. Se localizan cerca de los férnices.

Tabla 4. Caracteristicas clinicas del tumor dermoide epibulbar y diagndéstico
diferencial.

diferentes técnicas incluyendo la escision simple, implante de
membrana amnidtica, queratectomia simple con tatuaje corneal,
queratoplastia lamelar o queratoplastia penetrante entre otros®.

La excision simpley la queratoplastia lamelar son las técnicas mas
frecuentes?. La excision simple se presenta como la técnica mas
sencilla, pero puede conllevar efectos indeseados como vascu-
larizacion corneal, defecto epitelial persistente, leucoma corneal,
pseudo-pterigium y simbléfaron. Por otra parte, la queratoplastia
lamelar se concibe como el procedimiento con menor tasa de
complicaciones. Sin embargo, la complejidad de la cirugfa y la
curva de aprendizaje son mas exigentes que en la excision simple,
pero no estad exenta de riesgos ya que el rechazo del injerto es
posible, aunque infrecuente'?%,
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Figura 5. OSSN en ojo izquierdo. Cortesia de Tomds Marti Huguet, Hospital de
Bellvitge (Barcelona).

Figura 6. Granuloma inflamatorio en ojo derecho. Cortesia de Tomds Marti Huguet,
Hospital de Bellvitge (Barcelona).

Figura 7. Quiste epitelial. Cortesia de Tomds Marti Huguet, Hospital de Bellvitge
(Barcelona).
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Figura 8. Nevus melanocitico en ojo izquierdo.

Figura 9. Linfoma en ojo izquierdo. Cortesia de Tomds Marti Huguet, Hospital de
Bellvitge (Barcelona).

La decision de una técnica u otra se basaba generalmente en la
situacion, profundidad y tamafo de la lesion, sin haber un claro
consenso para determinar el procedimiento mas adecuado. El
score sugerido por Zhong J, et al. es Util para determinar el tra-
tamiento mas conveniente® (Tabla 3): en el grado 1 se sugiere
demorar la cirugfa en menores de 3 afos, en el grado 2 se aconseja
queratoplastia lamelar superficial y en el grado 3 se propone que-
ratoplastia lamelar anterior profunda o queratoplastia penetrante.

Annals d’Oftalmologia 2021;29(3):88-95

Conclusiones

Los tumores dermoides epibulbares son neoplasias congénitas
benignas. Su localizacién mds habitual es el limbo inferotemporal.
Generalmente no son hereditarios, aunque se han descrito patro-
nes de herencia en el sindrome de Goldenhar. Suelen presentarse
en la infancia y pueden causar irritacion ocular y astigmatismo
irregular; por lo que es importante actuar precozmente para
prevenir la ambliopia.

A pesar de que el diagnostico es fundamentalmente clinico,
determinadas pruebas de imagen como la AS-OCT pueden ser
de utilidad para el diagnéstico diferencial con otras entidades
potencialmente mas graves como, por ejemplo, las neoplasias
intraepiteliales; asf como para planificar el tratamiento quirurgico.

El tratamiento conservador tiene como objetivo paliar las moles-
tias ocasionadas por el coristoma, reservandose la cirugia para
casos donde existe disminucion de la visidn, sintomas refractarios
al tratamiento conservador o por motivos estéticos. Existen scores
de reciente publicacion para facilitar la decision terapéutica y la
técnica mas apropiada.
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