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COMUNICACION CORTA

ANEURISMAS MILIARES DE LEBER

LEBER'S MILIARY ANEURYSM

BERASTEGUI L!, ANDONEGUI J!

RESUMEN

Caso clinico: Varén de 45 afios con sensacion de
escotoma en campo visual derecho. En la imagen
del fondo de ojo aparecen dilataciones aneurisméti-
cas con exudacién lipidica en arcada temporal supe-
rior e inferior. La angiofluoresceingrafia muestra
dilatacién vascular y extravasacion tardia de colo-
rante.

Discusion: La enfermedad de Leber es una vascu-
lopatia retiniana primaria caracterizada por multi-
ples aneurismas asociados a exudados lipidicos
intrarretinianos. El compromiso visual depende de
la afectacién macular por exudados. El diagnéstico
diferencial comprende al resto de vasculopatias
retinianas primarias y aneurismas secundarios a
otras patologias. El tratamiento es la fotocoagula-
cién con ldser argon de los aneurismas.
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ABSTRACT

Case report: A 45-year-old man was referred to us
with a scotoma sensation in his right visual field.
Funduscopic examination showed aneurysmal dila-
tations with lipid exudation in the superior and infe-
rior temporal retinal arcades in his right eye. Angio-
fluorography showed vascular dilatations and late
dye leakage.

Discussion: Leber’s disease is a primary retinal
vasculopathy characterized by several aneurysms
associated with intraretinal lipid exudates. Visual
compromise depends on macular involvement by
the exudates. Differential diagnosis must be esta-
blished with other primary retinal vasculopathies
and secondary aneurysms. Treatment consists of
argon laser photocoagulation of the aneurysms
(Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83: 669-672).
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INTRODUCCION

Los aneurismas miliares de Leber son una vascu-
lopatia retiniana idiopdtica caracterizada por dilata-
ciones de vénulas y arteriolas que provocan extrava-
sacién crénica y exudados duros intrarretinianos.
Forman parte de las telangiectasias retinianas pri-
marias junto con las telangiectasias yuxtafoveolares
y la enfermedad de Coats. Es importante realizar el
diagndstico diferencial de esta entidad con otras
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causas de aneurismas retinianos primarios y secun-
darios ya que el prondstico visual difiere considera-
blemente.

CASO CLINICO

Varén de 45 afios, sin antecedentes de interés,
acude al servicio de urgencias por escotoma en OD
de unos dias de evolucién. La agudeza visual es 9/10
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en ambos 0jos, la presion intraocular es 12 mm Hg,
y la biomicroscopia en ambos 0jos es normal. El
examen funduscdpico del OD muestra cinco dilata-
ciones aneurismdticas rodeadas por exudados lipidi-
cos en arcada temporal superior, y tres en arcada
temporal inferior (fig. 1A y 1B). El ojo izquierdo es
normal. En la angiografia fluoresceinica (AGF) des-
taca la dilatacién vascular, y la extravasacion tardia
del colorante (fig. 2A y 2B). Con el posible diagn6s-
tico de aneurismas miliares de Leber, se decide acti-
tud expectante en un primer momento.

A los 4 meses no se aprecia disminucién de los
exudados por lo que se inicia tratamiento mediante

fotocoagulacién con ldser argon de los aneurismas.
Tras dos sesiones de tratamiento desaparece la

exudacion. A los cuatro afos, en el fondo de ojo, se

observan las cicatrices del laser (fig. 3A y 3B).

DISCUSION

Las telangiectasias retinianas primarias son ano-
malias de la vascularizacion retiniana caracteriza-
das por aneurismas multiples que provocan extrava-
sacién crénica y depdsito de exudados duros intra-
rretinianos. En este grupo se consideran tres entida-

Fig. 1: Imagen del fondo del OD. A: 5 dilataciones aneurismdticas en arcada temporal superior con exudacion lipi-
dica alrededor de los mismos. B: 3 aneurismas en arcada temporal inferior.

Fig. 2: A: AGF en tiempos precoces (43 sg.) que muestra los aneurismas en arcada temporal superior OD. B: Ima-
gen de arcada temporal inferior (2 min.).
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Fig. 3: 4 arios después del tratamiento. A: Cicatrices del ldser pigmentadas en el lugar en el que estuvieron los aneu-
rismas de arcada temporal superior. B: Imagen de arcada temporal inferior.

des: telangiectasias yuxtafoveolares, aneurismas
miliares de Leber y enfermedad de Coats.

Los aneurismas de Leber fueron descritos en
1912. En un primer momento se consideraron una
entidad diferente de la enfermedad de Coats. Poste-
riormente Reese propuso agruparlas como «telan-
giectasias retinianas primarias» formando parte del
espectro de una misma enfermedad.

La enfermedad de Leber se presenta generalmen-
te de forma unilateral, en varones, hacia la cuarta
década de la vida. La localizacién mas frecuente es
en hemirretina temporal, entre polo posterior y reti-
na periférica.

El diagnéstico se realiza mediante examen fun-
duscépico y angiogrifico. Aparecen multiples
aneurismas con extravasacion crénica y localizada,
que dan lugar a exudados duros. En la AGF, duran-
te la fase precoz, destaca la hiperfluorescencia de
las dilataciones vasculares y tardiamente, difusién
del contraste desde las telangiectasias pudiendo
provocar edema macular cistoide (1).

El diagnéstico diferencial se plantea con otros
aneurismas retinianos primarios y secundarios. A
diferencia de los aneurismas de Leber, las telan-
giectasias yuxtafoveolares aparecen en polo poste-
rior (provocando disminucién de vision mas pre-
coz) y generalmente en mayores de 40 anos. El
aspecto angiogrifico es diferente presentando
pequefias dilataciones vasculares en drea perifoveal
(2). La enfermedad de Coats es la mds grave de las
tres vasculopatias primarias. Afecta preferentemen-
te a la edad pedidtrica. El compromiso visual es

mayor y tienen peor prondstico porque presentan
mds exudacion y mds extensa, pudiendo evolucio-
nar a desprendimiento de retina (3). Se han descrito
formas de Coats en adultos con menor repercusion
funcional, pero el nimero de aneurismas y la exu-
dacién que provocan es mucho mayor que en los
aneurismas de Leber (4). El macroaneurisma arte-
rial retiniano es mds frecuente en mujeres, ancianas
e hipertensas. Aparecen una o varias dilataciones
arteriolares, en una bifurcacion o cruce arterioveno-
s0, y son de localizacién mas posterior. La retinopa-
tia diabética se debe descartar mediante los antece-
dentes personales o analitica. Los aneurismas son
de menor tamafio y se acompaian de otros signos
de retinopatia diabética como exudados algodono-
sos o hemorragias intrarretinianas, que no aparecen
en el Leber. En el diagndstico diferencial se deben
afiadir otras enfermedades vasculares como oclu-
sién venosa, hemangiomas capilares y cavernosos
de retina y descartar la radiacién previa como cau-
sa de retinopatia con microaneurismas (1).

El caso clinico que describimos se etiquetd de
aneurismas miliares de Leber tras descartar enfer-
medades generales (diabetes, hipertension, radia-
cién). Se excluy¢ el Coats porque la exudacidn era
escasa y localizada. La situacion lejos de la macula
y la edad hacian poco probable el diagnéstico de
telangiectasias yuxtafoveolares.

La progresion de esta entidad suele ser lenta y
puede no ser diagnosticada hasta edades avanzadas.
El prondstico depende de la afectacion foveolar por
los exudados, edema macular, traccidn vitreo-
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macular o membrana epirretiniana (1,5). Son posi-
bles otras complicaciones como: trombosis de los
aneurismas, neovascularizacion, hemorragias vitre-
as y evolucién a enfermedad de Coats.

El tratamiento consiste en ablacién de los aneu-
rismas mediante fotocoagulacién con ldser argon si
la exudacion puede comprometer la mdacula. En
casos seleccionados se podrian asociar triamcinolo-
na o antiangiogénicos intravitreos y cirugia vitreo-
rretiniana si existe traccién macular o membrana
epirretiniana. Si se localizan en periferia se puede
plantear crioterapia (1).

En el caso que presentamos se decidid fotocoa-
gular los aneurismas a pesar del cardcter focal y la
escasa exudacion, tras considerar minima la yatro-
genia y para evitar complicaciones posteriores.
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