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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas ecograficas en los tumores vasoproliferativos del fondo
de ojo (TVPFO).
Meétodos: Se estudiaron retrospectivamente las historias clinicas correspondientes a
8 pacientes afectados de TVPFO. Se analizaron los datos correspondientes a la exploracién
oftalmolégica completa y a la exploracién ecografica.
Resultados: Se encontraron masas nodulares afectando a la retina o bien a la retina y la coroi-
des. La superficie tumoral era regular en 5 casos e irregular en los 3 restantes. La media de las
dimensiones fue (mm/DE): base mayor, 7,14/2,56; base menor, 6,74/2,48 y altura 2,38/1,26. La
estructura interna fue siempre sélida e irregular y la reflectividad era media-alta en 6 casos.
No se detecté ni dngulo kappa ni vascularidad interna en ningin caso.
Conclusién: De acuerdo con los resultados obtenidos se propone que tanto el diagnéstico
como el diagnéstico diferencial de los TVPFO deben ser llevados a cabo no solo con la
oftalmoscopia sino también con la exploracién ecogréafica.
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Ultrasound diagnosis in vasoproliferative tumours of the ocular fundus

ABSTRACT

Objective: The aim of this work is to describe the ultrasound features in vasoproliferative
tumours of the ocular fundus (VPTOF).

Methods: The medical records corresponding to eight patients were retrospectively studied.
Clinical data from the complete ophthalmologic examination and ultrasonographic findings
were analysed.

Results: Nodular masses affecting either the retina or both the retina and the choroid were
found. The surface contour of the tumour was regular in 5, and irregular in 3 cases. In terms
of dimensions (mm/ SD), the average major base was 7.14/2.56; the minor base 6.74/2.48 and
the height 2.38/1.26. Internal structure was always solid and irregular and reflectivity was
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mostly medium to high in 6 eyes. Angle kappa was not present in any case. No vascularity

signs were detected.

Conclusion: According to the results it is suggested that when a differential diagnosis of
VPTOF is carried out, not only should ophthalmoscopic signs be studied, but an ultrasound

examination should also be done.
© 2010 Sociedad Espaiiola de Oftalmologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights

reserved.

Introduccién

Los tumores vasoproliferativos del fondo de ojo (TVPFO)
son lesiones coriorretinianas benignas de etiologia no bien
conocida. Se han publicado casos aislados o series cor-
tas de esta entidad, recibiendo distintas denominaciones:
masas similares a angiomas’, hemangioma retiniano presun-
tamente adquirido?, masas similares a hemangiomas?, gliosis
retiniana masiva*, describiendo probablemente la misma
enfermedad ocular. En 1995 Shields et al® publicaron una larga
serie y aplicaron por primera vez el término tumores vasopro-
liferativos del fondo de ojo.

En la mayor parte de los casos, los TVPFO afectan a indi-
viduos sanos de entre 40 y 60 afios de edad sin predileccién
por sexos. Normalmente son tumores de morfologia nodular
con una superficie irregular en la exploracién del fondo de
ojo. Poseen un alto grado de vascularizacién, bien detectable
en la oftalmoscopia y responsable de una coloracién rojizo-
amarillenta, variable entre casos. Suelen estar localizados
anteriores al ecuador y predominantemente en el cuadrante
temporal inferior®’. En general, se asocian a cambios exuda-
tivos, hemorréagicos o crecimientos epirretinianos que acaban
afectando al drea macular provocando asi su sintoma princi-
pal, que es la disminucién de la agudeza visual.

Se han descrito los TVPFO asociados con otras enfer-
medades oculares: uveitis (pars planitis, toxoplasmosis e
histoplasmosis), retinopatia de células falciformes, retinitis
pigmentosa, retinopatia de la prematuridad y enfermedad de
Coats®. Sin embargo, en la mayor parte de los casos (aproxi-
madamente un 75%) no se han encontrado asociaciones con
otras enfermedades’.

En estudios de anatomia patoldgica estos tumores se han
catalogado como lesiones benignas caracterizadas por proli-
feraciones gliales reactivas con grados variables de gliosis y
proliferacién vascular. Finas redes capilares y vasos dilatados
e hialinizados, algunos de ellos ocluidos, han sido también
comunicados, asi como exudados, macréfagos y células gigan-
tes tipo cuerpo extrafio®®°. Asi, la histopatologia de estos
tumores no indica realmente un tumor vasoproliferativo. Por
estarazén también ha sido sugerido®el término ganglioangiosis
retiniana reactiva.

Aunque el curso natural de los TVPFO no es predecible,
se han propuesto diferentes tratamientos. Algunos autores
han sugerido radioterapia'®, mientras que otras intervencio-
nes como la fotocoagulacién con laser, crioterapiall, terapia
fotodindmica (TFD)'2'3, inyeccién intraocular de agentes
antioangiogénicos! y reseccién quirtirgica® han sido también
ensayados, con distintos grados de éxito.

Aunque los TVPFO son lesiones no malignas (no han sido
descritos ni potencial metastasico ni proliferacién maligna),

es muy importante llevar a cabo un correcto diagnéstico dife-
rencial. Por una parte, las entidades tumorales que afectan
al segmento posterior del ojo como el melanoma maligno o
las metastasis coroideas deben ser excluidas. Por otro lado, la
posibilidad de entidades benignas como el hemangioma coroi-
deo también debe considerarse. Asi, la oftalmoscopia es una
técnica crucial silalleva a cabo un experto en oncologia ocular.
La ecografia ha sido empleada como técnica complementaria
en la mayor parte de los casos publicados. Sin embargo, no se
han hecho hasta la fecha estudios en profundidad acerca de
su contribucién real al diagnéstico y diagnéstico diferencial de
estos tumores.

Sujetos, material y métodos

Ocho ojos de 8 pacientes (4 mujeres y 4 varones) con TVPFO
que fueron derivados a la Unidad de Oncologia Ocular del
Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compos-
tela fueron estudiados de forma retrospectiva. Los pacientes
incluidos en este estudio fueron seleccionados consecutiva-
mente entre enero de 1999 y febrero de 2009.

En todos los casos se llevd a cabo una anamnesis y
una exploracién oftalmolégica completa, incluyendo agudeza
visual, presién intraocular, estudio del segmento anterior y
oftalmoscopia del fondo de ojo con documentacién fotografica
y angiografia fluoresceinica en todos los casos. Para el estudio
ecografico se utilizé el sistema I3-ABD (sonda de 10 MHz para
ecografia de segmento posterior y sonda de 8 MHz para eco-
grafia estandarizada, Innovative imaging Inc., CA, USA). Las
sondas fueron usadas directamente sobre el globo ocular con
administracién previa de gotas de anestésico tdpico.

Los hallazgos ecograficos considerados para este estudio
fueron aquellos que corresponden al primer examen reali-
zado en cada paciente, previos al seguimiento o aplicacién
de tratamientos. Los pardmetros ecograficos de interés fueron
estudiados por medio de ecografia topogréfica, cuantitativa y
cinética, y siempre llevados a cabo por el mismo facultativo
(Antonio Pifieiro-Ces). Para no perder informacién correspon-
diente a la ecografia cinética, los hallazgos derivados de la
misma fueron grabados en soporte video e inmediatamente
informados por el explorador. Los pardmetros ecograficos de
interés fueron aquellos empleados para el diagnéstico y segui-
miento de otros tumores intraoculares como el melanoma
de coroides. Asi, se consideraron: morfologia de la masa,
contorno superficial de la misma, dimensiones, localizacién,
existencia o no de desprendimiento de retina asociado, &ngulo
kappa, excavacién coroidea y estado del gel vitreo (desprendi-
miento de la hialoides posterior o infiltracién inflamatoria y/o
hemorragia). La localizacién precisa del tumor fue obtenida
por medio de la ecografia B en modo longitudinal, transversoy
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Tabla 1 - Hallazgos clinicos de los tumores vasoproliferativos del fondo de ojo

Caso Sexo Edad Ojo AVMC  Enfermedad ocular asociada Diagnéstico de referencia  Afectacién macular Tratamiento
1 M 22 D CD Uveitis MA EMC+E L2

2 \% 67 D 0.5 Retinopatia prematuridad MA E Observacién
3 M 52 I 1,0 MA - Observacién
4 M 56 D 0,05 Enfermedad de Coats MC EMC+E Observacién
5 M 43 I 0,05 MA E Observacién
6 \% 21 I 0,05 Miopia magna H E Observacién
7 \Y 43 D 1,0 MA - Observacién
8 \% 65 D 0,15 Desprendimiento de retina H E Observacion

AVMC: agudeza visual mejor corregida; CD: contar dedos; D: derecho; E: exudacién; EMC: edema macular cistoide; H: hemangioma; I: izquierdo;
1251: braquiterapia con I'?°; M: mujer; MA: melanoma atipico; MC: metéstasis coroidea; V: varén.

axial. Por otra parte, en todos los casos se llevé a cabo un estu-
dio minucioso de la integridad de la base tumoral, asi como
de la estimacién de sus medidas mediante ecografia A y B
estandarizada®®. La ecografia en modo A se realizé por medio
de la sonda A y el vector asociado a la ecografia en modo B.
La estructura interna, la reflectividad y la presencia de dngulo
kappa fueron estudiados en ecografia cuantitativa detallada.
La reflectividad de cada masa fue clasificada en alguna de
las siguientes categorias: baja, media, alta, dependiendo de
la altura de los picos y comparandolos con el pico inicial en el
ecograma. La técnica de eco cuantitativa se llevé a cabo uti-
lizando tissue sensitivity setting®®. Finalmente, los signos de la
vascularidad interna fueron analizados empleando las técni-
cas de ecografia cinética.

Resultados

Fueron estudiadas retrospectivamente las historias clini-
cas correspondientes a 4 mujeres y 4 varones, con edades

comprendidas entre los 21 y 67 anos (media: 46,12). Cinco de
estos pacientes presentaban un TVPFO en su ojo derecho y
tres de ellos lo presentaban en el ojo izquierdo. La agudeza
visual mejor corregida en el ojo afectado oscil6é desde contar
dedos hasta 1,0. El seguimiento de estos pacientes varié entre
6 y 85 meses.

Todos los casos fueron derivados a la Unidad de Oncolo-
gia Ocular del Complejo Hospitalario Universitario de Santiago
de Compostela con los siguientes diagnésticos de referencia:
melanoma de coroides atipico (5 casos), hemangioma coroi-
deo (2 casos), carcinoma metastdsico de coroides (un caso).
Se llevé a cabo el diagnéstico final de todos los pacientes uti-
lizando una combinacién de la oftalmoscopia y la ecografia.
En ningln caso se precis6 la biopsia para la confirmacién
diagnéstica.

El caso 1 se decidié tratar mediante braquiterapia con 12°1
para intentar mejorar los cambios en mdacula que sufria el
paciente (tabla 1). El resto de los pacientes fueron valorados
periédicamente. Hasta la fecha no fue necesaria la enuclea-
cién de ningln caso.

Fig. 1 - Retinografias correspondientes a los casos 1 a 4 (sefialados esquina superior izquierda). Se puede observar cémo los
TVPFO son lesiones nodulares, de contorno irregular y coloracién amarillo-rojiza.
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Ademads, debe destacarse que 5 de los 8 pacientes habian
presentado una historia previa de enfermedad ocular: retino-
patia de la prematuridad (un caso), uveitis (un caso), enferme-
dad de Coats (un caso) y miopia magna (un caso) (tabla 1).

Los hallazgos del fondo de ojo y de angiografia fluores-
ceinica fueron masas amarillentas-rosadas en los cuadrantes
inferiores con alto grado de vascularizacién, visible en la
superficie del tumor (fig. 1). Cambios en la retina adyacente
y mécula (exudacién lipidica, edema y hemorragias) también
fueron detectados (fig. 1y tabla 1). La angiografia fluorescei-
nica no fue de buena calidad en ningun caso. Asi, la visibilidad
de los signos angiogréficos dependié en gran parte de la
infiltracién inflamatoria y/o hemorragia en el gel vitreo. En
general, encontramos una pérdida de contraste procedente de
los vasos tumorales durante la fase arteriovenosay enlas fases
mas tardias de la prueba (imagenes no mostradas).

Por medio del estudio ecografico encontramos masas soli-
tarias nodulares afectando a la retina o bien a la retina y a la
coroides subyacente. La localizacién fue anterior al ecuador y
al cuadrante inferotemporal en todos los casos, con excepcién
del caso 7 que fue inferonasal. Se encontré un desprendi-
miento plano de laretina en 3 pacientes y un desprendimiento
completo de la hialoides en 6 casos. El contorno superficial de
la masa era regular en 5 casos e irregular en los 3 restantes.
Las dimensiones medias de las masas fueron (mm/DE): base
mayor, 7,14/2,56; base menor, 6,74/2,48; y la altura 2,38/1,26
(Aig. 2).

Ademas, llevando a cabo una ecografia cuantitativa, se
detect6 una reflectividad aumentada en el gel vitreo en aque-
llos casos con actividad inflamatoria y/o actividad exudativa
(3 pacientes). La estructura interna de los tumores fue en todos
los casos soélida e irregular, aunque no se encontraron lagu-
nas hipoecogénicas en ningan caso. La reflectividad fue baja
en 2 pacientes y media-alta en 6 pacientes, no se encontrd
angulo kappa en ningiin paciente y tampoco se detectaron sig-
nos de vascularidad interna por medio de la ecografia cinética
(tabla 2 y fig. 2).

Discusién

De acuerdo con los casos de TVPFO publicados, la mayor parte
de los pacientes descritos en este estudio tenian un tumor
localizado en el cuadrante inferotemporal con una excepcién,
que estaba situada en el cuadrante inferonasal. No se han
hecho hasta la fecha sugerencias para poder explicar esta pre-
ferencia para el asentamiento de los tumores.

Se detectaron en todos los pacientes signos asociados
(edema retiniano, exudados lipidicos, hemorragias retinianas)
dando lugar a una reduccién de la agudeza visual (esta oscild
desde contar dedos a 0,15). Sin embargo, 2 pacientes mostra-
ron una agudeza visual de 1,0. Obviamente, en estos 2 casos
no se encontrd afectacién macular.

En el caso del melanoma uveal, el tumor puede presen-
tar una morfologia en champinén después de la invasiéon
de la membrana de Bruch. Sin embargo, casi el 80% de
los melanomas uveales estdn caracterizados por una mor-
fologia nodular sélida’. En este estudio no se encontraron
casos de morfologia en champifién, ya que todos los tumo-
res eran masas sOlidas nodulares. Este hecho puede estar
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Tabla 2 - Caracterist

Ecografia cinética

Ecografia cuantitativa

Ecografia topografica

Caso

Signos de
vascularidad

Angulo

kappa

Reflectividad

Estructura

DVP

Desprendimiento

Dimensiones
(MbxmbxA) mm

Contorno

Localizacién

Morfologia

de retina

superficie

MA

No

3.1X3X3

IT
IT
IT
IT
IT
IT
IN
IT

No

6.87X5.99X3.2
5.03X5.87X1.47

MA

No

No

MA

No Si

11.65X10.19X1.7
6.48X6.60X2.7

Si

MB

7.08X7.44X5.24
5.94X6.25X1.66

MB

No

MB

No No

10.30X9.65X3.68

A: altura; B:baja; DVP: desprendimiento del vitreo; I: irregular; IN: inferonasal; IT: inferotemporal; MA: media-alta; mb: base menor; Mb: base mayor; N: nodular; R: regular.
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Fig. 2 - Se presentan los ecogramas en modo B con modo A asociado pertenecientes a los ojos afectados de los 8 pacientes.
El primer nimero que se presenta en esquina superior izquierda corresponde al nimero del caso, seguido del ojo afectado.
A continuacion se indica en horas el meridiano en el que se localizaba el tumor. Todos los ecogramas fueron realizados en
cortes longitudinales sobre el meridiano que se indica y a 90 dB de ganancia. Las flechas gruesas indican el TVPFO en cada
caso, y las flechas finas los desprendimientos de retina exudativos asociados. Se puede observar que en algunos casos la
reflectividad del gel vitreo se encuentra aumentada de forma difusa (por ejemplo, caso 4).

relacionado con el hecho de ser lesiones benignas, sin capa-
cidad de invasién del las capas suprayacentes. El contorno de
las masas, analizado por ecografia en modo B, fue irregular
en 3 casos, lo cual resulta excepcional en el melanoma uveal
salvo en aquellos casos con respuesta a la radiacién con bra-
quiterapia o haz de protones. Las dimensiones de los TVPFO
fueron en general pequenas, comparadas con otros tipos de
tumores intraoculares (melanoma coroideo, retinoblastoma
e incluso tumores benignos como el hemangioma). Damato
(2006)7, en un articulo de revisién, comunicé tamarios de los
TVPFO medios con ecografia que oscilaron entre el 1,0mm
y 50mm con una media de 3mm. Heimann et al (2000)°
publicaron un grosor tumoral que variaba entre 1,0 y 5,6 mm
(media 2,8 mm) en una serie de 22 casos correspondientes a
21 pacientes. De acuerdo con la clasificacién del melanoma de
coroides seguida por el COMS (COMS report 4)!°, las dimen-
siones de los TVPFO encontradas en nuestro estudio estarian
dentro de los pequenos en cuanto a altura (media 2,39, DE:
1,26) y tumores medios en cuanto a la base (media de la base
mayor 7,14 mm, DE: 2,56; media base menor 6,74 mm, DE: 2,48).
Asi, los TVPFO se comportarian en crecimiento siguiendo un
patrén esférico. Los carcinomas metastasicos en coroides son
mads cortos en altura con respecto a la base y suelen presentar
un contorno irregular’. Los autores piensan que todos estos
hallazgos deben ser tenidos en cuenta a la hora del diagnédstico
diferencial.

Aunque el melanoma intraocular se encuentra, de manera
indudable, en la capa uveal, es importante destacar que no
estd claro cudl o cudles son las capas que afecta el TVPFO en
las imagenes ecograficas obtenidas en este estudio. Nuestros
hallazgos indican una afectacién coroidea en 3 casos y retino-
coroidea en 5 casos. Los trabajos publicados acerca del estudio
patoldgico de estos tumores no aclaran en cudl de las capas
del globo se supone que el tumor puede iniciar su crecimiento.

La estructura interna fue irregular en todos los casos y este
hallazgo podria estar relacionado con la organizacién tisu-
lar tan heterogénea caracteristica de estas lesiones. Similares
estructuras irregulares han sido descritas en las metéstasis
coroideas, producidas por la carencia de ordenamiento his-
tolégico. Otros tumores como el nevus, el melanoma y el
hemangioma coroideos muestran una estructura interna eco-
grafica muy regular. Se conoce bien que el melanoma uveal
tiene un ordenamiento histolégico caracteristico con células
malignas de pequefio tamafio muy compactadas®. Ademaés,
el hemangioma coroideo se caracteriza por una proliferacién
vascular benigna que también origina una estructura regular
ecografica. Sorprendentemente, en nuestra serie no detecta-
mos lagunas hipoecogénicas, aun teniendo una estructura
muy irregular. Sin embargo, a pesar de su estructura, en gene-
ral muy regular, las lagunas hipoecogénicas fueron descritas
en el melanoma uveal en relacién con necrosis esponta-
nea, después del tratamiento con radiacién'® y en casos de
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melanoma del cuerpo ciliar'®. Se observé una reflectividad
interna variable, con 2 casos en los que era predominante-
mente baja y el resto entre media y alta. Este hallazgo fue
ya previamente publicado por Heimann et al® y Damato’ y
creemos que puede estar también relacionado con las carac-
teristicas histolégicas irregulares del tumor.

El angulo kappa es un signo de la ecografia cuantitativa
presente en la mayor parte de los melanomas coroideos?®. Se
relaciona con la atenuacién ecogréfica atribuible al ordena-
miento histolégico del melanoma. En nuestra serie de TVPFO
no se encontr6 angulo kappa en ningtn caso.

La excavacién coroidea ha sido descrita en el melanoma
uveal?® y se ha pensado que estd vinculada a la infiltracién
homogénea realizada por el tumor en la coroides subyacente y
sana. Sin embargo, también ha sido descrita en otraslesiones y
no se considera patognoménica del melanoma uveal?!. En este
trabajo no se han detectado excavaciones coroideas en ningiin
caso, aunque también existen otras lesiones tumorales, como
el hemangioma coroideo, que tampoco la presentan.

El desprendimiento de retina exudativo es muy frecuente
en el diagnéstico del melanoma coroideo como consecuencia
de la actividad tumoral (crecimiento y/o relacionado con infla-
macién) y estos desprendimientos de retina se encuentran
localizados cerca del tumor, o incluso en cuadrantes inferiores
sin una relacién espacial detectable con el tumor. En nues-
tra serie detectamos desprendimiento de retina en 3 casos y
en esos pacientes, el desprendimiento era plano y se encon-
traba debajo de la masa. Este hallazgo creemos que estaba
relacionado con aquellos casos en los que el tumor crecié
directamente desde la propia retina.

El estudio del vitreo revelé un desprendimiento com-
pleto del vitreo posterior en 6 casos. La reflectividad del gel
vitreo estuvo aumentada en 3 pacientes. En estos casos, estos
hallazgos se correlacionaron con la actividad inflamatoria y/o
exudativa del tumor o las hemorragias detectadas en el exa-
men del fondo de ojo.

El flujo vascular interno (vascularidad interna) es un signo
ecografico que puede ser observado en casi todos los melano-
mas uveales??. Para detectar este signo, es preciso disponer
de un ecégrafo con pantalla analégica para poder observarlo
en tiempo real. Se puede identificar tanto en modo A como
en modo B y se caracteriza por una rapido movimiento de
puntos de la base tumoral. Este signo se relaciona claramente
con el arbol vascular del melanoma y no ha sido descrito para
otros tumores vasculares como el hemangioma de coroides.
En relacién con este hecho no detectamos este signo en nin-
guno de los casos estudiados en nuestra serie. Creemos que
este hallazgo tiene la misma razén que se ha propuesto para
el hemangioma de coroides, ambos son tumores vasculariza-
dos, y probablemente los espacios estan rellenos con sangre
no circulante y por ello no aparece el signo de vascularidad
interna.

En resumen, aunque los TVPFO comparten signos ecogra-
ficos con otros tumores intraoculares, los autores proponen
el siguiente perfil de signos para ayudar en la realizacién del
diagnéstico final: morfologia nodular y sélida, altura baja, ten-
dencia al contorno irregular en superficie, estructura interna
irregular, reflectividad variable y ausencia de angulo kappa,
ausencia de excavacién coroidea y carencia de signos de vas-
cularidad interna. Asi, un correcto diagnéstico de TVPFO debe

ser realizado no solo teniendo en cuenta los signos oftalmos-
copicos sino también los signos ecograficos.
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