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RESUMEN

El tumor vasoproliferativo de retina es una condicién rara y benigna que presenta
una lesion exudativa de retina periférica. La lesion puede ser clasificada en primaria
(idiopatica) o secundaria a otros procesos oculares. Las opciones terapéuticas
incluyen observacién, crioablacién tisular, fotocoagulacién laser, remocién
quirurgica mediante vitrectomia, terapia fotodinamica y braquiterapia epiescleral
con isétopos radioactivos, asociadas o no al uso de antiangiogénicos o
antiinflamatorios, siendo la eleccién de la modalidad de manejo particular en cada
caso. Presentamos dos casos en pacientes femeninas portadoras de esta condicidn
de los que describimos las caracteristicas mas importantes del cuadro clinico,
retinografias, angiografia fluoresceinica y ecografia, asi como el manejo y curso
evolutivo-terapéutico.
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Vasoproliferative retinal tumor is a rare and benign condition that presents as an
exudative lesion in the peripheral retina. The lesion can be classified in primary
(idiopathic) or secondary to other ocular processes. Therapeutic options include
observation, cryotherapy, laser photocoagulation, surgical removal by pars plana
vitrectomy, photodynamic therapy and epiescleral brachytheraphy with radio-active
isotopes associated or not to the use of anti-angiogenic or anti-inflammatory drugs.
The selection of a particular management modality depends on the type of case.
Two female patients affected with this condition were presented; the most
important characteristics in their clinical pictures, as well as the results of other
tests as retinography, fluorescent and ICG angiography and echography were
described. The management and the therapeutical and evolutive course of both
patients were also discussed.

Key words: Retina, vasoproliferative tumor, treatment.

INTRODUCCION

Los tumores vasoproliferativos de la retina (TVR) constituyen una rara entidad
benigna descrita hace relativamente poco tiempo. Muy variadas han sido las
denominaciones de este cuadro a lo largo de los afios, entre ellas: telangiectasias
retinianas periférica, angiomatosis retiniana periférica, hemangioma retiniano
presuntamente adquirido.'?

Carol Shields en 1995 finalmente propuso el término de TVR para aquellas lesiones
con las caracteristicas tipicas del cuadro pero que constituyeran masas tumorales
exclusivamente dependientes de la retina neurosensorial. Este constituye, en la
actualidad, el término universalmente consensuado para etiquetar esta lesion.!

La etiopatogenia del TVR aln no estd bien esclarecida. Generalmente aparecen de
forma aislada (idiopaticos), en pacientes de edad media o avanzada, sin otras
alteraciones oculares o sistémicas, excepto en ocasiones una leve hipertensién
arterial. De forma menos frecuente pueden aparecer asociadas a otros procesos
oculares como uveitis, coroiditis, retinosis pigmentaria o desprendimientos de retina
de larga evolucion.

La mayoria de los autores aceptan que se trata de una proliferacion gliovascular
benigna, aunque los estudios histopatolligicos son incompletos o0 a menudo arrojan
resultados contradictorios. Irving y Heimann plantean que las células gliales
constituian el componente mas importante del tumor y que el componente vascular
era sec;.Tdario a la sintesis de factores vasoproliferativo a partir de células
gliales.”™

El curso natural de la enfermedad es variable, algunos pacientes son asintomaticos
y permanecen clinicamente estables, o presentan una progresion muy lenta y/o
minima. La agudeza visual puede estar conservada o muy comprometida por la
presencia de exudacidn progresiva y membranas epirretinianas que involucra la
regiiin macular.»*? Clinicamente se manifiestan como lesiones vasculares
periféricas, de localizacidon usualmente inferotemporal y de coloracién rosada o
amarillenta. Este cuadro vascular puede asociarse a otros hallazgos funduscopicos
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como desprendimientos de retina exudativos o mixtos, exudacion lipidica de
extension variables, fibrosis epiretinal y subretinal, hemorragias y proliferacion
fibrosa en el vitreo, palidez o atrofia del nervio ptico?

El diagndstico diferencial se realiza fundamentalmente con los angiomas asociados
a la enfermedad de Von Hippel-Lindau, asi como alteraciones malignas como el
melanoma coroideo amelanético o las metastasis oculares.

Existen diversas modalidades terapéuticas para tratar el TVR.>® que incluyen
observacioén, crioablacion tisular, fotocoagulacion laser, remocion quirdrgica
mediante vitrectomia, terapia fotodindmica y braquiterapia epiescleral con isétopos
radioactivos, asociadas o no al uso de

antiangiogénicos o antiinflamatorios.

Presentamos una pequefia serie de casos (dos) portadores de esta condicidon,de los
cuales describimos las caracteristicas mas importantes del cuadro clinico, manejo y
curso evolutivo-terapéutico.

REPORTE DE CASOS

Caso 1

Paciente femenina de 54 afios con antecedentes de hipertension arterial moderada.
En el mes de junio del afio 2007 acude a consulta y se aqueja de miodesopsias y
disminucién de la vision del ojo derecho (OD), con 2 afios de evolucién. En el
examen inicial su agudeza visual mejor corregida (AVMC) (optotipos Snellen) del
OD fue 20/25, mientras que del OI fue 20/20; sin defecto refractivo en ambos ojos.
El examen del segmento anterior no mostré ninguna anomalia. Al examen del fondo
de ojo en OD se detectd, la presencia de una membrana fibrética epipapilar que se
extendia al drea macular y prepapilar, la que se acompafiaba de distorsion vascular
y cambios pigmentarios a nivel del epitelio pigmentario retiniano. En el cuadrante
inferotemporal se aprecié una marcada exudacion de aspecto lipidico subretinal y
desprendimiento retinal (DR) muy plano, también de aspecto exudativo. En la
periferia retinal se observaron alteraciones de tipo telangectasicas y aneurismaticas
sobre la superficie de una masa tumoral de aproximadamente 1-1/2 a 2 diametros
de disco (DD) bien definida y elevada sobre el plano retinal (figura 1).

C

Fig. 1. a) Membrana epirretiniana prepapilar y en area macular con distorsion vascular.
b} Componente exudativo a distancia y en sector inferior en 0D, lesidn vascular en TI.
c) difusion en fase tardia del angiograma de la lesidn tumoral en OI.

La angiografia fluoresceinica mostré hipofluorescencia, en algunas areas por
bloqueo secundario a la exudacion en la zona temporal inferior a la macula, y en
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otras, resultante de isquemia y no perfusion capilar en todo el sector inferior. En la
fase tardia se aprecid hiperfluorescencia marcada y progresiva provocada por la
difusion de colorante desde la lesion vascular.

Se decidid aplicar crioterapia en el area de las lesiones vasculares dada su
localizacion periférica y extension limitada. Ademas se extendié el proceder a las
zonas de isquemia periférica.

Tras el tratamiento, la paciente evolucioné satisfactoriamente, con estabilizacion de
la AVMC. En julio del 2008, acude nuevamente y se aqueja de pérdida de la vision
especificamente referida al drea de visidn central y superior del OD. La AVMC del
OD fue de MM a 50 cm y de 20/20 en el OI.

No se encontraron alteraciones en el segmento anterior en AO. En el fondo de ojo
del OD se aprecio exudacion subretinal del hemicampo inferior que alcanzaba la
macula, asociada a una masa elevada color rosa naranja con alteraciones
telangectasicas en su superficie, localizada en cuadrante temporal inferior, de un
tamano aproximado de 3 areas de disco. El vaso arterial de la rama temporal
inferior que alcanzaba la lesién vascular se encontraba tortuoso y dilatado. Se
aprecié ademas hemorragia vitrea en el sector inferior, asi como un area de
hemorragia preretinal rodeando la lesién vascular. No se encontro alteracién en OI.

La angiografia fluoeresceinica (AF) en Heidelberg Retinal Angiography 2 (HRA)
mostré enlentecimiento del llene vascular en la lesién, asi como hipofluorescencia
resultante del bloqueo de la visualizacion de la trama coroidea por exudacion
subretinal y por zonas de no perfusion capilar. En el area de la tumoracion vascular
hubo marcada difusion del colorante hacia la fase tardia del angiograma (figura 2).

b

Fig. 2 a) Exudacian subretinal que alcanza polo posterior; b) Lesion vascular en el cuadrante
retinal ternporal inferior; ¢) Fase temprana del AF d) fase tardia del angiograma 1,07 min.

Se aplica una segunda sesion de tratamiento mediante crioablacion sobre la lesion
y no se logra alcanzar regresilin significativa de la masa tumoral. A los tres meses
el cuadro se complica con la aparicién de proceso inflamatorio ocular, caracterizado
por ligera inyeccion ciliar, celularidad del humor acuoso 2 +, sinequias posteriores
en 360°, opacidad parcial del cristalino, DR exudativo total y alteraciones
pigmentarias residuales.

Se realizé ultrasonido ocular para complementar el examen por encontrarse los
medios opacos y para descartar otros posibles diagndsticos, este examen confirma
los hallazgos previamente descritos sin otro nuevo elemento asociado (figura 3).
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Fig. 3. Ecografia modo & y B, corte longitudinal hora 7: masa sdlida sin excavacion
coroidea que muestra reflectividad Interna alta y estructura interna irregular
con DR asociado en temporal inferior.

Como tratamiento complementario se utilizé antinflamatorio esteroideo local
(acetunido de triamcinolona [AT- 4,0 mg/mL peribulbar]), tépico y sistémico,el
cuadro inflamatorio cede tras un mes de este esquema. Como ultimo eslabén de
tratamiento se aplicé antiangiogénico intravitreo (Avastin® [Genentech, Inc, South
San Francisco, CA]) en un esquema de tres dosis de 1,25 mg a intervalos de un
mes entre cada aplicacién. En el seguimiento evolutivo, no se obtuvo control clinico
0 angiografico de la exudacidn, aunque se aprecié una regresién parcial de la
vasculatura intrinseca de la lesién.

En febrero del 2009 se decidi6 tratamiento quirdrgico mediante vitrectomia via pars
plana 20 G bajo anestesia local y sedacion. Se realizo facoemulsificacion del
cristalino, sin colocacién de lente intraocular (LIO), vitrectomia completa,
membranectomia en macula y retina periférica en el area de la lesion. Se practico
retinectomia en todo el cuadrante involucrado y se elimina el tumor mediante
reseccién con el vitréctomo. Se realizé panfotocualgulacién sectorial y
tamponamiento con aceite de silicn, con posicionamiento posoperatorio
preferencial en decubito lateral izquierdo durante 2 semanas.

Se continud el control mensual, no se encontraron complicaciones posoperatorias, y
a los 3 meses se realizé remocién del aceite de silicon. Al mes de realizado este
proceder, la retina se hallaba aplicada, sin signos inflamatorios, y sin elementos
que indicasen recidiva de TVR, aunque se mantenian los exudados en polo
posterior. No se logré una recuperacion visual significativa (figura 4).

a b
Fig. 4. a, b y c Retinografia aneritra y a color después de la vitrectomia.
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Caso 2

Paciente femenina, de 40 afos, con antecedentes de uveitis intermedia, sin historia
de patologia sistémica personal ni familiar. Se presenta en abril del 2009 aquejada
de pérdida de la visidn lenta y progresiva del OI, con dos afios de evolucion. Al
examen, la AVMC del OD fue de 20/20 y del OI de 20/200 (+ 0,50 esférico en AO).
En el segmento anterior del OI se apreciaron sinequias posteriores parciales, sin
elementos de actividad inflamatoria actual. Al examen funduscopico, se aprecié DR
exudativo inferior localizado, con una banda vitrea fibrosa que se extendia desde el
nervio optico hacia el sector anterior sin traccion significativa sobre la retina. En la
extrema periferia retinal temporal inferior, se observéd lesién rojo naranja elevada
de 2 areas de disco con exudacién retinal y subretinal asociada. En el OD no se
encontraron alteraciones al examen oftalmoldgico.

Dada la localizacidn de la lesion en extrema periferia retinal, no se efectud
retinografia. Se realizé ecografia ocular en la cual se aprecié una masa soélida en el
area temporal inferior (meridiano H-5 a H-11) sin excavacion coroidea, con
reflectividad interna alta y estructura interna irregular. Esta lesion se asocié con DR
localizado y plano que alcanzaba regién macular (figura 5).

AT : "
W lr 14 'J-_., & ,'-"I L g
H‘n‘l Lﬁ..l.-""l'\f"‘-cl. il | .hll‘_(tﬁ_lz._.

Fig. 5. Ecografia modo A vy B, corte transversal, hora 5: masa sdlida sin excavacion
coroidea que muestra reflectividad interna alta y estructura interna irregular.

Se aplicd crioterapia usando la técnica de "triple congelamiento"’ en el area

intrinseca de la lesion tumoral, con aplicacién tenue en la periféria a la misma. Este
proceder se asocid a inyeccion IV de acetunido de triamcinolona.

Tras seis meses de seguimiento sin otra intervencidn terapéutica, la paciente
evolucionu a la regresion con fibrosis, resolucion del DR exudativo. La AV, se
mantuvo en el mismo rango (20/200). No aparecieron complicaciones asociadas a
la lesién o derivadas del tratamiento.

DISCUSION
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No existe un consenso para el manejo satisfactorio del tratamiento en los TVR. El
tratamiento precoz o para las lesiones sintomaticas puede evitar la progresion de la
exudacién de los vasos tumorales y recobrar la funcion visual.

En todo caso, la modalidad de manejo de elecciéon depende en particular de cada
caso. Es recomendable la observacion de las lesiones pequefias y periféricas que no
estén asociadas o no presenten un riesgo real de exudacion en la macula.®

Sin embargo, en los casos avanzados o que pueden estar asociados a maculopatia
exudativa, exudacion subretinal, formacion de membrana epiretinal y edema
macular cistoide, que provocan un deterioro de la funcién visual irreversible, la
opcion de aplicar cualquier modalidad terapéutica resulta valida.

Para algunos autores, la fotocoagulacidén con laser puede ser efectiva en aquellos
TVR pequenos sin cambios exudativos, pero la mayoria de los pacientes con esta
afeccion acuden a consulta cuando ya presentan sintomas resultantes de los
cambios secundarios de la exudacién en drea macular.®

Para los tumores pequefios menores de 2 mm parece ser efectiva la crioterapia. Los
tumores mas grandes son dificiles de tratar y sobre todo el completar el
tratamiento de crioterapia en una sola sesiiin por el anormal aumento del grosor
retinal. Sin embargo, también la congelacion de las lesiones puede incrementar los
cambios exudativo y originar o aumentar un DR exudativo.® Ademas su efectividad
es relativa, ya que hay autores que plantean fallo de la crioterapia en dos de cinco
pacientes con TVR !, lo que también ocurrié en nuestro primer caso.

La terapia fotodindmica también ha sido utilizada como tratamiento para los TVR,
con variable eficacia. Sin embargo, una limitacién importante de este tratamiento
es la complejidad de la técnica al tratar lesiones muy periféricas particularmente de
localizacion preecuatorial. También se carece de evidencia de los pardmetros
utilizados durante el tratamiento.*

AuUn permanece en evaluacion el rol de los antiangiogénicos en la terapéutica de los
TVR, se reportan algunos casos que no respondieron a los antiangiogénicos, pues
presentan empeoramiento de la exudacién.”*?

El uso de la braquiterapia epiescleral con is6topos radioactivos es capaz de inducir a
la regresion de la masa tumoral con solo una aplicacién, aunque habitualmente se
reserva para los tumores de mayor tamafio.'®

Anastassiou reportd buenos resultados con las placas de braquiterapia de
Ruthenium-106 (Ru106), en 35 pacientes tratados con TVR, donde en el 89 %
regreso la lesion vascular y los cambios exudativos. Los 4 fallos fueron por ser muy
avanzados con DR total y glaucoma neovascular.Después de 24 meses de
seguimiento la vision mejord en 20 ojos, el resto tuvo pérdida severa de la visidn,
se identifica la principal causa la maculopatia celofanica.

Sin embargo, a pesar de los tratamientos con radiacién, en casos avanzados con
DR exudativo y glaucoma neovascular puede ser necesario el tratamiento quirdrgico
para remover la "toxicidad del tumor".

Esta técnica ha sido de ayuda en los cambios exudativos y complicaciones
neovasculares después del tratamiento de radiacion en otros tumores primarios
oculares como los melanomas coroideos.'?
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La cirugia de vitreo-retina se considera ademas util para abordar los
desprendimientos de retina refractarios a los tratamientos anteriores, los TVR
asociados a membranas epirretinianas, turbidez vitrea y para evitar las
complicaciones secundarias en su evolucion. No obstante, la mayoria de los autores
consideran que el tratamiento se debe efectuar en aquellos tumores asociados a
alteraciones que puedan afectar a la vision, como edema macular o
desprendimiento retiniano exudativo.'®

Se plantea tedricamente que tras el abordaje quirdrgico existe riesgo de
proliferacién vitreo retinal (PVR), pero considerando la historia natural de la
enfermedad, y si la causa de quimiotoxinas proliferativa, con la remocion tumoral,
entonces es justificable considerar la endoreseccion de TVR solitarios refractarios a
tratamiento. Por tanto, la incidencia de PVR puede minimizarse removiendo todo el
vitreo hasta la base y realizando la endoresecciiin completa.’

Hay trabajos que publican resultados no favorables cuando se combina la cirugia
del segmento anterior y posterior en los TVR.’

Creemos necesario la extraccién del cristalino para un mejor acceso transquirdrgico
al TVR cuando se encuentran localizados en extrema periferia.

A pesar de que ya se dispone de varias posibilidades terapéuticas para enfrentar los
TVR, el manejo de estos depende del curso clinico que cada caso presente.’
Opinamos que el tratamiento de inicio debe ser conservador con vigilancia periddica
mientras permanezcan asintomaticos; pero debe ser oportunamente aplicado segun
la presencia de complicaciones, o progresién documentada de la lesion tumoral, o si
existe riesgo real o no de afectacion macular. Sera necesario el estudio con series
mas numerosas para lograr la eficacia y el tratamiento oportuno de los tumores
vasoproliferativos de la retina.
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