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» Resumen

El hemangioma capilar reti-
niano (HCR) es un tumor in-
frecuente aunque benigno, que
puede afectar la visién. Puede
aparecer en el contexto de una
enfermedad de Von Hippel Lin-
dau, pero el riesgo de padecer
ésta, disminuye segun crece la
edad del paciente diagnostica-
do de HCR. A pesar de ello, es
recomendable un screening es-
tdndar que descarte aquella en-
fermedad.

El tratamiento del HCR es muy
debatido. Debe decidirse en
funcién del tamafio, locali-
zacién y efectos secundarios,
como extension del fluido su-
bretiniano, la traccién retinia-
nay el potencial visual.

Una observacién cuidadosa se
sugiere para lesiones < 500 pm
de didmetro no asociadas con
exudaciénofluidosubretiniano,

» Abstract

Retinal Capillary Hemangio-
ma is an infrequent though
benign tumour that can affect
vision. It can appear in the
context of Von Hippel Lindau
disease, but risk of suffering
this one decreases as the age
of patient diagnosed with He-
mangioma is increasing. In
spite of this, there is advisable
a standard screening that re-
ject this disease.

Treatment of capillary heman-
gioma is very debated; it must
be decided depending on size,
location and side effects, as
extension of subretinal fluid,
retinal traction and potential
visual.

A careful observation is su-
ggested for lesions with a
diameter <500 um. that are
not associated to exudation
or subretinal fluid and when
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y cuando la visién no esta amenazada. El tratamiento
de las lesiones periféricas es diferente al de las yux-
tapapilares, estas tltimas pueden permanecer esta-
bles varios afos, por lo que su tratamiento sélo se
recomienda en casos de visién reducida o si progre-
sa, pues el propio tratamiento puede danar el nervio
optico.

Exponemos las principales formas de tratamiento del
HCR, como fotocoagulacién con ldser de argén en va-
rias sesiones, crioterapia cuando la lesidn es anterior,
y otros tratamientos tales como radioterapia plaque-
taria, termoterapia transpupilar, terapia fotodinamica,
corticoides intraoculares o antiangiogénicos.
Presentamos un caso de hemangioma capilar retinia-
no yuxtapapilar en un hombre de 60 afios sin enfer-
medad de Von Hippel Lindau, tratado con sesiones
de ldser de argén, como consecuencia de lo cual se
produjo una progresiva reabsorcién del fluido subre-
tiniano, consiguiendo la destruccién de la lesién y el
mantenimiento de una visién aceptable.

Esta investigacion ha sido realizada en colaboracion
por los miembros de la Unidad de Oftalmologia del
Hospital Comarcal de la Axarquia (Vélez, Mdlaga,
provincia de Mdlaga, Espafia), algunos de los cua-
les forman parte del grupo de investigacion GEFU-
MA, que funciona a nivel provincial investigando
patologias inflamatorias y retinianas. El presente
caso clinico ha sido seleccionado para su envio a la
Revista Mexicana de Oftalmologia por su especial
singularidad, tanto en la forma en que se presentd,
como por sus caracteristicas clinicas excepcionales
y su comportamiento tras el tratamiento. No ha
sido publicado con anterioridad ni total ni parcial-
mente.

» Introduccion

El hemangioma capilar retiniano (HCR) es un tu-
mor infrecuente que puede afectar la vision. Oca-
sionalmente, puede producirse aislado, aunque en
el 50% de los pacientes con lesiones solitarias y
prdcticamente en todos los pacientes con lesiones
multiples, tienen una enfermedad de Von Hippel
Lindau (VHL).! La prevalencia de tumores retinia-
nos en dicha enfermedad es del 60% .

vision is not threatened. Treatment of peripheral lesions
is different from juxtapapilars lesions; these ones could
remain stables several years, by what treatment only
is recommended in cases of limited vision or if it pro-
gresses, because the own treatment can damage the op-
tical nerve.

We expose the principal forms of treatment of capi-
llary hemangioma, as argon laser photocoagulation in
several meetings, criotherapy when there are anterior
lesions, and other such treatments as plaquetary radio-
therapy, transpupilar thermoterapy, photodynamic the-
rapy, intraocular corticoids or antiangiogenic therapy.
We show a Juxtapapilar Retinal Capillary Hemangioma
case in a 60-years-old man without Von Hippel’s disease
Lindau, treated with argon laser sessions as consequen-
ce of which a progressive reabsorption of the subretinal
fluid took place, obtaining the lesion destruction and
an acceptable vision manteinance.

El HCR es la mds comtn presentacion, y a ve-
ces la primera, de esta enfermedad. La probabili-
dad de tenerla es del 45% en nifios de 10 afhos con
HCR, y del 0.5% en personas de 61 a 70 afos.
EL HCR tiene su maxima frecuencia de edad de
diagndstico a los 25 afios.® Sin embargo, los signos
de la enfermedad de VHL se dan tarde en la vida,
adquiriendo una penetrancia completa con 60
afos. Por el contrario, a medida que el diagndstico
de HCR es maés tardio, el riesgo tiende a desapare-
cer con la edad, pero es recomendable un screening
estandar de protocolo para descartar VHL.!

Aungue el HCR es en principio, un tumor be-
nigno, la pérdida visual se puede producir con
exudados retinianos, membranas epirretinianas,
hemangiomas retinianos y desprendimiento de
retina.*

Dentro de los HCR se encuentran los tumores
endociticos y exofiticos. Los primeros se diag-
nostican de manera casual o por sus sintomas,
debido a la presencia de exudados que rodean al
tumor o la mécula, o por la presencia de sangrado
y de extravasacion que produce edema macular
o0 desprendimiento de retina exudativo.? Tam-
bién se pueden producir bandas fibréticas que
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Figuras 1A-B. Edema macular con exudados duros parapapilares.

produzcan desprendimiento de retina traccional o El HCR puede regresar espontaneamente,’
regmatogeno, hemorragia vitrea, glaucoma secun- pero el tratamiento previene el crecimiento y las
dario y atrofia del globo. Los tumores exofiticos, complicaciones oculares.* Existen distintas tera-
por su parte, se diagnostican normalmente por sus pias que pueden ayudar a disminuir el tamano del
sintomas, como pueden ser la exudacion y la he- HCR, como el ldser de argén y el ldser kriptén. En
morragia. algunos casos en los que el tratamiento con ldser

Figuras 2A-D. Angiografia fluoresceinica: extravasacién y fuga de contraste a nivel yuxtapapilar en ojo derecho, de una a dos horas a
nivel coroideo, sin neovasos.

-
-
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Figuras 3A-C. Tomografia de coherencia dptica de ojo derecho, a nivel macular, pérdida de definicidon de la retina externa, drusas y focos
hiperreflectivos congruentes con microexudados duros a nivel inferior, sin liquido subretiniano a nivel foveal.

de argdén no da buenos resultados, el tratamiento
con terapia fotodindmica mds triamcinolona intra-
vitrea es una opcién que hay que valorar.®’

» Presentacion del caso

Paciente masculino de 81 afnos de edad, que acude
por disminucién de la agudeza visual del ojo dere-
cho. La agudeza visual de dicho ojo era del 50%,
mientras que la del ojo izquierdo es del 100%. En
la exploracién se observa un edema macular con
exudados duros parapapilares y algunas hemorra-
gias en llama (Figuras 1A-B). En la angiografia
(Figuras 2A-D) se observa extravasacion y fuga de

Figuras 4A-B. Aspecto de la lesion antes del tratamiento.

contraste a nivel yuxtapapilar en el ojo derecho, de
una a dos horas a nivel coroideo, sin neovasos. Se
observa también un levantamiento exudativo en la
retina circumpapilar superior.

Se solicita una resonancia magnética cere-
bral, renal y de diversos érganos como medida de
screening para descartar enfermedad de VHL, re-
sultando todo normal. Posteriormente, se realiza
tomografia de coherencia éptica (OCT) (Figuras
3A-C) con el siguiente resultado: en el ojo derecho,
a nivel macular se observa pérdida de la definicion
de la retina externa, con drusas y focos hiperre-
flectivos congruentes con microexudados duros a
nivel inferior, pero sin liquido subretiniano a nivel
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foveal. Se observa desprendimiento de neuroepi-
telio de caracteristicas crénicas parapapilar supe-
rior. En los barridos sobre la lesion yuxtapapilar se
observa aumento de espesor retiniano, con dreas
de efecto sombra correspondiente a estructu-
ras vasculares retinianas, con desestructuracién
retiniana adyacente a la papila. En cortes mads ale-
jados del disco éptico se observa sobreelevacion
retiniana, con material subretiniano de reflec-
tividad alta que se va atenuando hacia la retina
externa, congruente con material exudativo. En
barridos sobre disco éptico se observa en retina
yuxtapapilar liquido intra y subretiniano, y presen-
cia de exudados duros. No se observa sobreele-
vacion retiniana del epitelio pigmentario que su-
giera masa coroidea. En el ojo izquierdo no se ob-
servan hallazgos significativos.

Aunque la OCT por si misma no es diagndsti-
ca, confrontdndola con la angiografia, llegamos al
diagnéstico de hemangioma capilar retiniano.

Posteriormente, el paciente acude a revisién
presentando una agudeza visual en el ojo derecho
del 50% al 60%, y en el ojo izquierdo de la unidad.

Figuras 5A-D. Aplicacion del tratamiento de laser perilesionar.

Echevarria-Lucas L. et al.

Las presiones intraoculares eran normales. Se le
propone tratamiento con ldser de argén, realizan-
dose una primera barrera de ldser perilesionar vy,
seguidamente, en una segunda sesién, una foto-
coagulacién directa de al menos dos tercios de la
lesién, puesto que el resto estd muy préxima al
nervio dptico, teniendo en este segundo tratamien-
to que subir mucho la potencia del ldser hasta un
maximo de 1 500 mW, con 200 pm de didmetro
de spot. En las Figuras 4A-B se aprecia el aspec-
to de la lesidn antes del tratamiento, mientras que
en las Figuras 5A-D se observa la aplicacién del
tratamiento de l4ser perilesionar. En las Figuras
6A-B se observa la aplicacién directa de laser sobre
la lesién con grandes potencias.

Tres meses después, el paciente acude nue-
vamente a revisién presentando una agudeza vi-
sual del 40%. Se ha reabsorbido una gran parte
del edema que el paciente presentaba, quedando
aproximadamente el 50% de los exudados duros
(Figuras 7A-B).

Dos meses después, el paciente acude nueva-
mente a revisién. Presenta una visién de 0.3, pero
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Figuras 6A-B. Aplicacion directa de laser sobre la lesiédn con grandes potencias.

con correccion llega hasta 0.5. El aspecto de la re-
tinografia es muy bueno. Se han reabsorbido casi
todos los acimulos de exudados duros. No parece
existir edema macular (Figuras 8A-D). A los cinco
meses acude nuevamente a revision. La agudeza vi-
sual del ojo derecho es del 30% y con correccién lle-
ga al 50%. En el ojo izquierdo su visién es del 80%.
En la funduscopia del ojo derecho persiste la lesion
parapapilar, pero con mucha menos exudacion.

En su ultima revisién, en febrero de 2012, la
lesién presenta mucho mejor aspecto, se encuen-
tra practicamente esclerosada y no existe exuda-
cién. Presenta una visiéon de 0.4, que llega hasta
0.5 con correccién (Figuras 9A-C).

» Discusion

Los pacientes con enfermedad de VHL pre-
sentan HCR, hemangioma espino-cerebeloso,

feocromocitoma, carcinoma renal, quistes renales
y pancreatitis."® La presencia de HCR junto con
multiples lesiones renales (dos o mads), otras ma-
nifestaciones, o la historia familiar positiva indi-
carian la presencia de VHL. Incluso con pacientes
con HCR solitario, la posibilidad de padecer VHL
debe ser considerada. Esta posibilidad se dard en
un 45% de los casos en pacientes con HCR en la
preadolescencia, y s6lo en el 1% de los pacientes
con HCR mayores de 60 anos. Por tanto, la edad en
la que se manifiesta el HCR puede ser orientativa
para conocer el riesgo de enfermedad.

El tratamiento del HCR yuxtapapilar es muy
debatido.’ El tratamiento en general debe ser deci-
dido en funcién de varios parametros, como el ta-
mafio, localizacién, efectos secundarios, incluyen-
do la extension del fluido subretiniano, la traccién
retiniana y el potencial visual. Algunos exper-
tos recomiendan el tratamiento temprano, por la

Figuras 7A-B. Reabsorcién de gran parte del edema, quedando aproximadamente el 50% de los exudados duros.
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Figuras 8A-D. Reabsorcién de casi todos los acimulos de los exudados duros. Ausencia de edema macular.

tendencia a aumentar de tamaiio, la dificultad del
tratamiento de las lesiones grandes y la mejor vi-
sién final con lesiones pequenas.’ Una observacion
cuidadosa se sugiere para lesiones de menos de
500 pum de didmetro, que no se asocian con exuda-
cion o fluido subretiniano y la visién no esté ame-
nazada. La observacién también se recomienda
para lesiones yuxtapapilares que se comportan de
manera diferente a las lesiones periféricas, y pue-
den permanecer estables por varios anos.!

El tratamiento debe ser considerado sélo en caso
devisiénreducida osilalesién progresa, porque el tra-
tamiento puede danar el nervio éptico de manera in-
tensa. La fotocoagulacién con laser es efectivaen HCR
de 4.5 mm, aunque los mas efectivos miden en torno
a 1.5 mm." La crioterapia es bastante eficaz en ca-
so de HCR anteriores, en caso de fluido subretiniano
o lesiones de mas de 3 mm de didmetro.

Existen otros tratamientos como la radiote-
rapia plaquetaria, la termoterapia transpupilar'?
y la terapia fotodindmica, que también pueden
ser aplicadas.®” La terapia fotodindmica parece
tener ventajas en algunos casos sobre tratamientos,

como laser de argoén o crioterapia.®’ En el caso de
la crioterapia, porque esta tltima conlleva el riesgo
de hemorragia por vitreorretinopatia proliferativa.
En el caso del laser de argén, porque la terapia fo-
todindmica tiene una penetrancia mds profunda,
debido a que es una combinacién de terapia farma-
colégica y laser de argon.

Durante la terapia fotodinamica hay un incre-
mento temporal de la exudacién, pero no parece
que haya riesgo de desprendimiento de retina.’
Para el aumento de la exudacion se esta aplicando
triamcinolona intravitrea, por la gran capacidad
antiangiogénica de los corticoides. También hay
actualmente medicamentos antiangiogénicos que
pueden ser aplicados, tales como ranizinumab y
benazinumab.”

» Conclusiones

El HCR aunque es un tumor benigno, es causan-
te de una importante pérdida visual debido a sus
exudados, hemorragias, desprendimiento de reti-
na y membranas epirretinianas.
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Figuras 9A-C. Lesion practicamente esclerosada y sin exudacion.

Aunque no siempre es la manifestacién de una
enfermedad de VHL, se debe realizar un screening
con exdmenes neuroldgicos, tomografias compu-
tadas de crdneo y ecografia renal, para descartar
esta probabilidad. La posibilidad de padecer esta
enfermedad disminuird a medida, que la edad del
diagndstico sea mayor.

Las técnicas con angiografia fluoresceinica y
OCT permitirdn el diagndstico junto con la fun-
duscopia. El tratamiento de las lesiones periféri-
cas es diferente al de las lesiones yuxtapapilares.
Estas ultimas pueden permanecer estables varios
anos, por lo que su tratamiento sélo se recomienda
en casos de visién reducida o progresién, puesto
que el propio tratamiento puede dafnar el nervio.
Hay diversos tratamientos indicados en estos ca-
sos: la fotocoagulacién con ldser de argén puede
ser efectiva, realizandose en varias sesiones, sien-
do menos efectiva en lesiones de 4.5 mm, que en
lesiones de 1.5 mm. En cambio la crioterapia se-
ria més util cuando la lesién sea anterior. Existen
otros tratamientos como la radioterapia plaqueta-
ria, la termoterapia transpupilar y la terapia foto-
dindmica, afadiendo corticoides intraoculares o
antiangiogénicos.

La probabilidad de pérdida visual es del 35%
en los asintomaticos y del 82% en los pacientes
sintomaticos, siendo mdas importante el riesgo de
pérdida de visién en el HCR yuxtapapilar incluso
con tratamiento.

Por dltimo, como observamos en este caso, la
terapia con laser de argén fue exitosa, porque se

realizd en varias sesiones. Sin embargo, aunque
la reabsorcion de la exudacion fue total, la visién
quedo reducida al 40% a 50%, debido al dano que
produjo la exudacién y el liquido subretiniano en
las células retinianas, dejando al final cierto gra-
do de atrofia. Posiblemente, si el paciente hubiese
acudido antes, el descubrimiento de la lesién hu-
biera sido mds temprano y el resultado visual del
tratamiento hubiese sido mejor.
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