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TUMORES VASCULARES DE RETINA

Los tumores vasculares de la retina son conocidos histéricamente como angiomas de
retina y presentan caracteristicas clinicas bien definidas que permiten clasificarlos en
grupos claramente diferenciados. A pesar de que algunos de ellos pueden formar parte de
las hamartomatosis sistémicas o facomatosis, con manifestaciones sistémicas de
gravedad variable, desde el punto de vista oncoldgico sistémico su comportamiento es
benigno. Sin embargo, localmente pueden evolucionar de forma muy agresiva dando lugar
a complicaciones vitreorretinianas susceptibles de tratamiento (desprendimiento de
retina traccional, desprendimiento de retina exudativo, hemorragias, proliferaciones
epirretinianas, exudacion lipidica y edema macular quistico).

Representan un grupo diverso de enfermedades congenitas y adquiridas. Los
principales tumores vasculares de retina incluyen el hemangioma capilar, hemangioma
cavernoso, tumor vasoproliferativo y hemangiomatosis racemosa o Sindrome de Wyburn-
Mason. El tratamiento de estas lesions puede ser un reto; de particular importancia son
las asociaciones sistémicas que requieren del oftalmologo un diagnostico temprano y
certero. El propdésito de este trabajo es describir las principales caracteristicas de estos
tumores y reportar los casos que se presentaron en la Asociacion para Evitar la Ceguera en
México, I.A.P. desde el afio 2000.

1. TUMOR VASOPROLIFERATIVO DE RETINA

Se trata de lesiones poco comunes idiopaticas en 74% de los casos. La mayoria de las
veces se trata de una lesion Unica, secundaria a otra patologia ocular en una tercera parte
de los casos. Usualmente se presentan en la 32 o0 42 década de la vida. Lesion en forma de
domo, amarillo-rosada, con vasos en la retina periférica, predominantemente en la parte
inferior. Se asocia a exudados subretinianos extensos (80%), DR seroso, hemorragia vitrea
y lesiones maculares (fibrosis, MER y edema)™ ’. El tratamiento de estos tumores es
variable, se han obtenido buenos resultados con antiangiogénicos como el bevacizumab®,
agentes como el Infliximab (anti-FNT)*, terapia fotodindmica® y radioterapia®. Se tienen
registrados en la Asociacion para Evitar la Ceguera en México hasta el momento 4 casos
con diagndstico certero de Tumor Vasoproliferativo de Retina desde el afio 2000.
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Paciente masculino de 26 afios originario y residente del Distrito Federal que ingresa el
9 de Enero del 2009 por disminucion de la AV del Ol de dos meses de evolucién. Sin
antecedentes heredofamiliares ni personales patoldgicos de importancia. A la exploracién
fisica se encuentra una AV de 10/10 en OD y 3/10 (.) 4/10 en OlI, PIO normal y segmento
anterior sin alteraciones en ambos 0jos. El polo posterior del OD normal y el Ol con una
masa en la periferia temporal inferior que eleva el plano retiniano, vascularizada y
rodeada de exudados en toda el area inferior (Fig 1y 2). Se encuentran cambios del EPR y
proliferaciones vasculares peripapilares, con pliegues en area macular (Fig 3). Se solicita
FAG encontrando un aumento en el calibre y tortuosidad de los vasos a partir de la papila
y dirigidos hacia la lesion, asi como un aumento en el nimero de capilares originados a
partir de estos vasos que muestran datos de fuga capilar (Fig 4 y 5). El OCT macular
muestra engrosamiento y edema (Fig 6). La ecografia modo B muestra un area de
engrosamiento en el area de la maculary demuestra las dimensiones de la lesion descrita
previamente con alta reflectividad (Modo A) (Fig 7y 8). Con estos datos se llega al
diagnéstico de tumor vasoproliferativo y se da tratamiento con antiangiogénicos
mostrando cierta regresion de la lesion.

FIG 1. POLO POSTERIOR 0OJO IZQUIERDO
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FIG 2. POLO POSTERIOR OJO IZQUIERDO

FIG 3. POLO POSTERIOR OJO IZQUIERDO
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FIG 4. FAG OJO IZQUIERDO

FIG 5. FAG OJO IZQUIERDO
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FIG 6. OCT MACULAR 0JO IZQUIERDO

FIG 8. ECOGRAFIA 0JO IZQUIERDO. Se muestra una lesion de 6.5 mm de base y 3.3 mm de altura.

2. HEMANGIOMA CAVERNOSO

Tumor vascular de retina AD que suele presentarse entre la lera y 5ta
década de la vida, asociada a hamartomas congénitos y alteraciones vasculares
cerebrales. Suele ser un tumor sésil con multiples canales vasculares en forma de
racimo de uvas, que afecta las capas internas de la retina o el nervio éptico. La
mayoria de los pacientes son asintomaticos, excepto aquellos con afeccion
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macular’. Se han reportado un caso de Hemangioma Cavernoso en en la
Asociacion para Evitar la Ceguera en México desde el afio 2000.

SINDROME DE WYBURN-MASON

Reportado por primera vez en 1943 como un tumor raro en el que se
presentan malformaciones arteriovenosas congénitas unilaterales, principalmente
en retina y cerebro. También puede afectar la piel, tracto gastrointestinal, huesos,
rifones y masculo. Generalmente se describen tres grupos dentro de esta
patologia:

l. Plexo capilar anormal entre los vasos mas grandes de las malformaciones

AV
I. Comunicaciones AV con el plexo capilar anormal
[, Comunicaciones A-V extensas, arterias y venas indistinguibles

El diagnostico accidental por ser asintomatico, aunque puede causar mala
vision o ambliopia. Las malformaciones vasculares pueden ir aumentando con los
anos e incluso pueden desarrollar oclusiones, isquemia, hemorragias
intraretinianas o glaucoma neovascular’>. El tratamiento se enfoca a las
complicaciones asociadas; vitrectomia para hemorragias vitreas masivas, PFC para
isqguemia, etc. En la Asociacion para Evitar la Ceguera en México se han reportado
dos casos con esta patologia desde el afio 2000.

Paciente femenino de 5 afios , originaria y residente de Toluca, que ingresa
a la Asociacién para Evitar la Ceguera el 23 de Julio de 1997 por exodesviacion del
OD desde los 8 meses de edad ingresando al servicio de Estrabismo, tratada con
oclusion Ol y revisién y refraccion periddica. Antecedentes heredofamiliares
positivos para DM en la madre y personales patologicos negados. En agosto del
2008 se realiza una exploracion fisica encontrando una AV de CD a 4 mts (.)1/10
en OD y 10/10 en Ol, PIO normal y segmento anterior sin alteraciones en ambos
0jos. El polo posterior del OD presenta tortuosidad anormal en los vasos de la
retina predominantemente en el area macular y cambios del EPR generalizados;
papila de caracteristicas normales (Fig 1 y 2). El polo posterior del Ol normal. Se
solicita FAG apreciando aumento en la tortuosidad de los vasos y en el nimero de
capilares en la regién macular con fuga de los mismos en la periferia y algunas
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comunicaciones arteriovenosas anormales (Fig 3, 4). Se realiza un OCT de mécula
(Fig 5) llegando al diagndstico de Wyburn Mason.

FIG 1. POLO POSTERIOR OJO DERECHO

FIG 2. POLO POSTERIOR OJO DERECHO
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FIG 3. FAG OJO DERECHO

FIG 5. OCT MACULAR OJO DERECHO
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4. HEMANGIOMA CAPILAR (VON HIPPEL-LINDAU)

El hemangioma capilar retiniano se reportd por primera vez en 1904 como un
tumor vascular benigno y se encontro su asociacion con otros tumores en 1964, cuando se
describi6 la enfermedad de Von Hippel- Lindau, a la cual puede asociarse o no. Suele
presentarse a cualquier edad, aunque predomina en la tercera década sin predominio de
sexo. Se ha asociado con algunas mutaciones genéticas en el brazo corto del cromosoma
3 ( gen tumor supresor de la enfermedad de Von Hippel Lindau)*?, transmitido con
caracter autosémico dominante. Su incidencia se ha reportado de 1 caso en 36,000, El
hemangioma capilar retiniano suele ser la presentacion mas temprana y también la mas
frecuente de la enfermedad de von Hippel Lindau, y de ahi la importancia de un
diagnéstico preciso y oportuno®.

Generalmente se trata de una lesién redondeada, de bordes circunscritos con
prominentes vasos nutricios. Suele aparecer en la periferia, aunque puede ser también
peripapilar en un 10% de los casos. En cuanto a su morfologia puede ser endofitico,
exofitico o sésil. Una tercera parte de los pacientes presentan lesiones multiples y mas de
un 50% de los casos son bilaterales’. Su diagnéstico suele ser clinico, aunque pueden
solicitarse estudios complementarios para confirmar el diagnostico de la lesion tanto en el
0jo como en otros 6rganos que suelen presentar lesiones similares (pancreas, rifion, SNC).

Las complicaciones que se presentan con mayor frecuencia son la hemorragia
vitrea, el desprendimiento de retina exudativo y el edema macular. El tratamiento
actualmente se enfoca en lograr la regresion de la lesién y en tratar las complicaciones.
Por lo general no responden a antiangiogénicos®**°, fotocoagulacién o crioterapia. La
fotocoagulacion para lesiones pequefias puede resultar benéfica pero no ha demostrado
un buen resultado en lesiones grandes, exudativas o hemorragicas; la crioterapia puede
resultar mas efectiva en lesiones grandes pero puede aumentar el grado de exudacion®.
Se ha intentado aplicar radiacion pero con efectos adversos importantes a largo plazo.
Finalmente, en algunos casos se ha intentado tratamiento quirdrgico, especialmente
para resolucion de complicaciones **.En general, el pronéstico visual suele ser malo, con
un riesgo de pérdida visual permanente del 60% 2.

En la Asociacion para Evitar la Ceguera en México se han diagnosticado 16
hemangiomas capilares desde el afio 2000, de las cuales 9 tuvieron otros tumores
asociados (Von Hippel-Lindau).

Paciente femenino de 21 afios estudiante, originaria y residente de Tampico, que
ingresa a la Asociacion para Evitar la Ceguera el 12 de Enero del 2009 por disminucion de
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la AV del OD de tres afios de evolucién refiriendo una aplicacién de laser por un
oftalmologo particular tres meses previos a su ingreso. Presenta antecedentes
heredofamiliares positivos para hemorragia intracraneana espontaneay desprendimiento
de retina en la madre con pérdida total de la vision del ojo izquierdo. Niega antecedentes
personales patologicos. Durante la exploracion fisica se encuentra una AV de MM en OD y
10/10 en OI, PIO normal y segmento anterior sin alteraciones en ambos ojos. El polo
posterior del OD presenta un aumento importante en el calibre de los vasos de la arcada
temporal superior, dirigidos hacia una lesion hiperemica redondeada bien delimitada
localizada en la periferia del cuadrante temporal superior (Fig 1y 2) . La parte inferior de
la retina se encuentra elevada aparentemente por un DR seroso, se encuentran pliegues y
liguido subretiniano (Fig 3). Por ultimo, el &rea macular se encuentra con lesiones
pequefias redondeadas pigmentadas con pliegues y exudados, engrosamiento y una
aparente membrana epiretiniana, la papila con bordes difusos (Fig 4). El polo posterior
del Ol normal. Se solicita FAG apreciando el aumento en el calibre vascular, una marcada
hiperfluorescencia bien delimitada en el &rea que corresponde a la lesién vascular y una
extensa zona de fuga capilar. También se aprecia el DRS seroso inferior (Fig 5, 6, 7). No se
da tratamiento con antiangiogénicos por no haberse reportado buenos resultados en la
literatura. Se mantiene en observacion y se envia a valoracion sistémica para descartar la
presencia de otros tumores.

FIG 1. POLO POSTERIOR OJO DERECHO
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FIG 2. POLO POSTERIOR OJO DERECHO

FIG 3. POLO POSTERIOR OJO DERECHO
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FIG 4. POLO POSTERIOR OJO DERECHO

FIG 5. FAG OJO DERECHO
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FIG 6. FAG OJO DERECHO
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