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Hemangioma racemoso da retina

Racemose hemangiomatosis
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Resumo

Os autores descrevem um caso raro de hemangioma racemoso da retina. O diagnéstico
diferencial, o prognostico e o tratamento sdo discutidos.

Descritores: Angiomatose; Retina/anormalidades; Malformacdes arteriovenosas/diag-
néstico; Sindrome; Relatos de casos [Tipo de publicagio]
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INTRODUCAO

angioma racemoso da retina ou heman-

gioma racemoso ¢ uma malformacio con-

génita rarae quase sempre unilateral que en-
volve comunicacgao direta entre arteriolas e vénulas sem
um leito capilar entre elas . O hemangioma racemoso
do cérebro e da retina ipsilateral é denominado de
sindrome de Wyburn-Mason “”. Em contraste com ou-
tras sindromes 6culo-neuro-cutineas, lesdes cutaneas sao
excepcionais. As lesdes racemosas podem-se restringir
aretina ou podem envolver segmentos do nervo optico,
quiasma e trato optico. A origem embriondria dalesdo é
desconhecida e o padrdo de hereditariedade nio foi de-
terminado. A acuidade visual do olho afetado ¢é deficien-
te em mais de 80% dos casos. A extensao e a severidade
das malformacdes vasculares variam muito, indo desde
pequenas comunicacdes arteriovenosas restritas a um
quadrante retiniano até grandes alteragdes racemosas
envolvendo todo o polo posterior “. O hemangioma
racemoso estd descrito dentre as facomatoses “”. As comu-
nicagdes arteriovenosas retinianas sio classificadas em trés
grupos de acordo com Archer et al. ”. O grupo I apresenta
uma rede capilar anormal entre o sistema arteriolar e
venular; no grupo I ocorre uma comunicacao arteriovenosa
direta sem rede capilar; e no grupo III as comunicagdes
arteriovenosas sdo mais extensas e complexas “.

DESCRICAO DO CASO

R.D.T., dezenove anos, sexo masculino,faioderma,
procedente de Belo Horizonte, procurou nosso servigo
para avaliagdo de rotina. Ao exame apresentou:

Figura 1: Retinografia colorida
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Acuidade visual: OD 20/20 e OE 20/400;

Biomicroscopia: normal em ambos os olhos;

Tonometria de aplanacdo: 12/12 mmHg;

Fundoscopia: OD: sem alteracdes; OE: vasos
retinianos dilatados e tortuosos com comunicagdes
arteriovenosas, auséncia de massas ou exsudatos na
retina (Figura 1).

Na angiografia fluoresceinica, o olho direito ndo
apresenta alteragdes; no olho esquerdo observamos um
répido fluxo do contraste pela anastomose artério-veno-
sa sem extravazamento para o humor vitreo (Figura 2).

A ressonancia nuclear magnética de encéfalo ndo
apresentou alteracdes (Figura 3).

DiscussAo

De acordo com a classificagdo proposta por
Archer et al. ", nosso paciente se encaixa no grupo 111
com complexas sobreposi¢oes de arterfolas e vénulas e
baixa visdo no olho acometido. A ressonancia magnéti-
ca do encéfalo normal excluiu a sindrome de Wyburn-
Mason ©.

Nosso caso difere do relato de Pimentel e
Abujamra ” em que uma mulher de 41 anos portadora
de um hemangioma racemoso na retina queixava-se de
reducao da visdo no olho esquerdo (6/60) sendo esta
provocada por edema macular secunddrio a um
extravazamento a partir da circulacdo anormal, classifi-
cada no grupo II de Archer. O alto fluxo e a elevada
pressdo hidrostética sdo responsdveis pela dilatacdo e
tortuosidade venosas. Estas alteracdes estruturais por sua
vez originam a exsudacio e o edema macular.

Geralmente, os hemangiomas da retina apre-




Hemangioma racemoso da retina 245

Figura 2: Angiografia fluoresceinica

O0OT HT=CAN
==L=g|
‘P EDIATTZ'FLAIRY
el

+OhkT.4zp
W35 L2

Figura 3: Ressonancia magnética — encéfalo dentro da normalidade
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sentam um curso natural estdvel ®. Entretanto, podem
ocorrer exsudacdo, edema macular, hemorragia vitrea
ou sub-retiniana, oclusdes venosas, entre outras . As
obstrugdes de ramo venoso se resolvem sem tratamento
na maioria das vezes, mas panfotocoagulacdo a laser
pode ser considerada para prevenir complicagdes
vasculares “”.

O diagnéstico diferencial € reduzido, porque
os aspectos fundoscopicos e angiograficos sdo cldssi-
cos ”. O presente relato diferencia-se do hemangioma
capilar da retina, pois neste ocorrem tumoracdes e
exsudacdes *”.

Como propedéutica podemos solicitar, além da
angiografia fluoresceinica, a ressonancia nuclear magné-
tica do encéfalo para pesquisa de lesdes intracranianas.
O campo visual também pode ser solicitado .

Convulsdes, hemiparesia, alteragdes mentais e
outros sinais e sintomas clinicos relacionados a hemor-
ragia intracraniana podem ocorrer na sindrome de
Wyburn-Mason. Nesse caso, as estratégias terapéuticas
incluem embolizacdo, cirurgia endovascular,
neurocirurgia e radioterapia "’

Portanto, devemos sempre ter em mente a possi-
bilidade de ocorréncia de hemangiomas intracranianos
em pacientes com hemangioma racemoso da retina.

ABSTRACT

The authors describe a rare case of retinal racemose
hemangiomatosis. We discuss the symptoms, the treatments,
the evolution of this disease.

Keywords: Angiomatosis; Retina/abnormalities;
Arteriovenous malformations/diagnosis; Syndrome; Case
reports [Publication type]
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