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ANGIOMA RETINIANO COMO SINDROME MASCARADA
DE TUMOR DEL NERVIO OPTICO EN LA ENFERMEDAD
DE VON HIPPEL-LINDAU

AN OPTIC NERVE TUMOR IN VON HIPPEL-LINDAU DISEASE,
MASQUERADING AS A RETINAL HEMANGIOMA

FONS MARTINEZ MR, ESPANA GREGORI E AVINO MARTINEZ JAZ,
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RESUMEN ABSTRACT

Caso clinico: Varon de 35 afios con antecedentesClinical case:A 35-year-old man with a family his-
familiares de enfermedad de von Hippel-Lindautory of von Hippel-Lindau disease was diagnosed f
(VHL) diagnosticado de dos hemangiomas retinia-have two retinal hemangiomas in the right eye ar
nos en ojo derecho (OD) y uno en ojo izquierdo.another in the left eye. The hemangiomas were tr
Las lesiones se trataron con crioterapia en OD ated with cryotherapy and laser photocoagulatic
laserterapia en Ol. A pesar de una aparente buerrespectively. Despite apparent good resolution «
evolucion de las lesiones retinianas hubo una prcthe retinal lesions, progressive visual loss we
gresiva disminucion de la AV. Se realiz6 RM dondeobserved. An MRI was then performed and showe
se evidenci6 lesiones tumorales del nervio Opticcilateral tumoral lesions of the optic nerve compe
(NO) bilaterales compatibles con glioma, menin-tible with a glioma, meningioma or hemangioblas
gioma o hemangioblastoma. Actualmente: AVtoma. Currently the visual acuity in his right eye i
(OD): movimiento de manos y AV(Ol): 0,6. hand movement, and is 0.6 in the left eye.
Discusién: La presencia de los hemangiomas reti-Discussion: The presence of the retinal hemangio
nianos en este paciente hizo retrasar el diagndsticmas delayed the diagnosis of an optic nerve tum
de un tumor en el NO, infrecuente en esta entidadin this patient(Arch Soc Esp Oftalmol 2006; 81.:
293-296).
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dau, hemangioma retiniano, tumor del nervio 6pti-Key words: Von Hippel-Lindau disease, retinal
co, hemangioblastoma del nervio 6ptico. hemangioma, optic nerve tumor, optical hemangic
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INTRODUCCION

La enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL) o
angiomatosis retino-cerebelosa es un trastorno mu
tisistémico con predileccién por la retina y el siste
ma nervioso central (SNC). Su incidencia se estim
en 1 por 36.000 nacimientos (1).

Esta causada por una mutaciéon en el gen de sup
sion tumoral VHL localizado en el cromosoma
3p25-26, heredandose de forma autosémica dom
nante con penetracion irregular. Se caracteriza pq
una gran variabilidad clinica intra e interfamiliar (2).

Dentro de las manifestaciones extraoculares d
VHL(3) destacan los hemangiomas del SNC; logiaiiat & SRR S
quistes y adenocarcinomas renales; el feocromoci- , _ i
toma, los quistes y tumores de las células insulareFi9- 1: Angiofluoresceingrafia en la que se muesir:
del pancreas; los cistoadenomas epididimarios y lo@"9ioma retiniano en la periferia del ojo derecho cor
tumores del saco endolinfatico.Las posibles maniSUs Vasos nutricios.
festaciones oftalmoldgicas son (3) el hemangioma
retiniano capilar; otros hamartomas vasculares reti-
nianos y los «Vasos gemelos» retinianos (vénula y Al afio la AV en OD era de cuenta dedos a med
arteriola que discurren juntas, separadas por menasetro, a pesar de una aparente buena respuest
de un diametro de vénula); la afectacion de la vidaratamiento.
optica por un hemangioma del SNC es muy rara. A los dos afios el paciente refiere pérdida d

Se presenta en un caso clinico de VHL la coincivision en el ojo izquierdo, donde se evidencio u
dencia de dos hallazgos oftalmoldgicos: el hemanangioma retiniano periférico sin exudacion que fu
gioma retiniano, muy frecuente en esta entidad, y eéfatado con fotocoagulacién. Se realizé una R!
tumor de nervio Optico, de gran rareza. cerebral en la que se apreciaron lesiones en amt

nervios opticos con intensa hipercaptacion del col

3 traste, mayor en el nervio 6ptico derecho, donc

CASO CLINICO alcanzaba la zona quiasmatica. Dichas lesiones el
radiolégicamente compatibles con meningioma:

Varén de 35 afios con padre y hermano afectos dgliomas o incluso hemangioblastomas (figs. 2-4).
VHL que acudi6é para revision de fondo de ojo. A los cuatro afios la AV en OD era de movimien
Aquejaba leve visién borrosa en ojo derecho, sirtos de mano y en Ol de la unidad. En ese momer
otra clinica oftalmolégica ni sistémica asociada eral paciente se le diagnosticé un feocromocitoma
ese momento. se continban realizando controles periodicos ¢

Exploracion inicial: Agudeza visual (AV) de 1 en fondo de ojo y RM orbitaria y cerebral. El servicic
ambos 0jos; con presencia de dos hemangiomate neurocirugia descartd una posible intervencic
retinianos en ojo derecho (OD) con leve exudacionpara conservar remanente visual, por lo que no
El resto de la exploracion oftalmolégica era normaltiene la confirmacion histopatolégica de las lesic
En el estudio sistémico se hallé un quiste renal, simes.
otros hallazgos. El TAC craneal era normal. Actualmente, siete afios después del inicio d

A los seis meses el paciente acudié por disminuproceso, el ojo derecho es amaurotico y en el font
cion de la AV en OD (AV=0,6). Se realizé una de ojo se aprecian los antiguos hemangiomas re
angiografia con fluoresceina (AFG) donde se evinianos cicatrizados, pliegues retinianos y palide
dencié una membrana epirretiniana macular comapilar. En el ojo izquierdo la AV es de 0,6 y st
escasa exudacién asociada a los hemangiomas rediprecia el hemangioma tratado en zona tempora
nianos (fig. 1). Se realizé una RM cerebral que ergalidez papilar. En el campo visual del ojo izquier
normal. El paciente fue tratado con crioterapiado se aprecia un defecto central que se extiende
transconjuntival de las lesiones retinianas. hemicampo nasal (fig. 5).

294 ARCH SOC ESP OFTALMOL 2006; 81: 293-296



Tumor del nervio 6ptico en von Hippel-Lindau

Fig. 4: RM ponderada en T2 (imagen axial) del tumo
Fig. 22 RM con gadolinio (corte axial). Se aprecia la Dilateral del nervio dptico con su extension intracranea
extension intracraneal del tumor del nervio dptico dere-€n el nervio éptico derecho.

cho y el engrosamiento retrobulbar del izquierdo.

. Suele localizarse en retina periférica superotemp
DISCUSION ral (39%) o inferotemporal (27%). EI hemangiom:
yuxtapapilar ha sido referido en un 11-15% de Ic

El hemangioma capilar retiniano es la manifestacasos de VHL (3).
cion oftalmolégica mas frecuente, y a menudo la Segln estudios previos, la enfermedad de w
primera, de la enfermedad de Von Hippel-Lindau.Hippel-Lindau asocia hemangiomas en el cerebe

Fig. 3: RM con gadolinio (corte coronal). Se aprecia la Fig. 5. Campimetria Humphrey (30-2) del ojo izquier-
porcién intracraneal del tumor del nervio 6ptico, que do. Se aprecia deterioro central y del campo visuz
llega hasta el quiasma. nasal.
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en un 35-59% de los pacientes y en la médula espi- Apoyan el diagnéstico de hemangioblastoma ¢
nal en un 13-14%. Otras localizaciones del sistemaecho de que este paciente tenga un diagndstico [
nervioso central son raras y en la porcion retrobulvio de VHL, enfermedad que se asocia a la presen:
bar del nervio 6ptico son excepcionales (3,4). de hemangioblastomas en SNC, y el hecho de que
En 1988 Nerad et al (5) publican un caso dehombre, ya que existe predileccion masculina por I
hemangioblastoma del nervio éptico y realizan unhemangiomas y femenina por los meningiomas (4)
revision bibliografica en la que se recogen un total De este caso también nos parece interesante d
de seis casos previos de hemangioma del nervitacar la complejidad del manejo de estos pacients
optico retrobulbar. De los siete casos expuestosse debe realizar una exploracién oftalmoldgic
cuatro se asocian a la enfermedad de von Hippemuy cuidadosa ya que la posibilidad de coexistel
Lindau. cia de diversas lesiones no se puede pasar por a
El caso que nos ocupa se trata de un paciente c&n este caso la existencia de angiomas retinian
enfermedad de VHL que presenta dos tumorefrecuentes en esta entidad, ademas de una prim
dependientes de la porcion retrobulbar de amboRM normal, hizo retrasar el diagnéstico de la caus
nervios opticos. Las caracteristicas radioldgicas soprincipal de la pérdida visual en este paciente, I¢
mas sugestivas de meningioma o glioma, sirtumores de la porcién retrobulbar de nervio opticc
embargo no se puede descartar hemangioblastongxcepcionales en estos casos.
sin un estudio anatomopatolégico, no disponible en
este caso ya que el Servicio de Neurocirugia deci- p
dié adoptar ur?a actitud expectante descartando por BIBLIOGRAFIA
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