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INTRODUCCION

Los tumores vasculares de la Gvea posterior son
el hemangioma de coroides, el hemangiopericito-
ma, el hemangioendotelioma y el hemangioblas-
toma. El hemangioma de coroides es el mas fre-
cuente, y puede presentarse clinicamente de dos
formas: como una lesién circunscrita o bien con un
patrén de crecimiento difuso. Este ultimo se asocia
con frecuencia a la hemangiomatosis encefalofacial
o sindrome de Sturge-Weber.

HEMANGIOMA CIRCUNSCRITO
DE LA COROIDES

Definicién y epidemiologia

El hemangioma circunscrito de coroides (HCC)
es el mas frecuente entre los tumores vasculares de
la Gvea posterior. Se presenta como una masa vas-
cular benigna, unilateral, solitaria, que normalmen-
te pasa desapercibida cuando es asintomatica. El
diagnéstico suele realizarse entre la cuarta y sexta
década de la vida, fundamentalmente cuando ori-
gina sintomas visuales. Aparece de forma espora-
dica, sin diferencias estadisticamente significativas
entre sexos. Se desconoce su incidencia exacta,
pero se estima una proporcién de un HCC por cada
15 casos de melanoma de coroides (1).

Clinica
El HCC aparece tipicamente como una masa

ovalada de coloracién anaranjada con los marge-
nes poco definidos que se confunde con la coroi-
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des circundante, y que se localiza predominante-
mente en el polo posterior (préximo a la mécula y
alrededor de las arcadas vasculares temporales y/o
en la zona yuxtapapilar) (fig. 1).

En casos de larga evolucién, pueden aparecer
signos de metaplasia del epitelio pigmentado de la
retina (EPR) que aparecen como depdsitos granula-
dos densos blanco-amarillentos sobre la superficie
tumoral, dispersién de pigmento por hiperplasia
del EPR, quistes intrarretinianos o retinosquisis en
la retina suprayacente y fluido subretiniano (2).

Los sintomas suelen aparecer de forma sutil,
siendo los mas frecuentes la vision borrosa y la
metamorfopsia. En ocasiones también cursa con
defectos campimétricos, miodesopsias y/o fotop-
sias. Estos sintomas son mas evidentes en funcién
de la localizacién del hemangioma y de las com-
plicaciones exudativas asociadas (desprendimien-
to de retina, edema quistico). Otra manifestacion
clinica frecuente es la hipermetropizacion del ojo
afecto, cuando el tumor asienta en el polo poste-
rior, por acortamiento del eje anteroposterior del
globo ocular.

Diagnéstico y pruebas complementarias

El diagnodstico clinico se realiza fundamental-
mente por la apariencia oftalmoscépica del tumor.
Las pruebas complementarias resultan de gran uti-
lidad para confirmar el diagnéstico, obtener datos
morfométricos, documentar con mayor precisién
las complicaciones asociadas y realizar el segui-
miento tras el tratamiento.

La ecografia del HCC en modo B muestra una
masa soélida, homogénea, con ecogenicidad simi-
lar a la coroides adyacente (fig. 1C). El modo A es
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Fig. 1: A. Retinografia de hemangioma de coroides circunscrito, temporal superior a la févea. B. Retinografia con filtro
rojo que permite delimitar mejor los méargenes de la tumoraciéon coroidea. C. Ecografia B en la que se constata una tu-
moracién cupuliforme y sélida. D. Hiperreflectividad media-alta en el modo de ecografia A. E y F. Angiografia con verde
de indocianina: hiperfluorescencia en tiempos precoces del angiograma y fenémeno de «wash-out» en tiempos tardios.

muy caracteristico, pues muestra un pico inicial
correspondiente a la superficie anterior del tumor,
seguido por picos de reflectividad media-alta en el
interior del mismo (fig. 1D).

La angiografia con fluoresceina (AGF) muestra
una hiperfluorescencia reticular e irregular en la
fases tempranas, que se incrementa a lo largo del
angiograma.

La angiografia con verde de indocianina (AVI)
muestra un patrén muy caracteristico, que consis-

te en una rapida captacién de contraste en la fase
arterial, que aumenta de intensidad con rapidez en
la fase venosa (flash coroideo). En fases tardias se
produce una disminucién de la fluorescencia, cono-
cida como fenémeno de lavado o wash-out, obser-
vandose un anillo hiperfluorescente en mas de un
70% de los casos (fig. 1E y F)(3).

En la tomografia de coherencia éptica (OCT)
estructural es caracteristica la expansion de los
vasos coroideos de mediano y gran tamafio, sin



compresion de la coriocapilar, y la presencia de
una membrana de Bruch intacta. Ademas, permi-
te constatar las anomalias retinianas secundarias al
tumor, incluyendo la presencia de fluido subretinia-
no, alteraciones del EPR, ausencia o irregularidad
de la capa de elipsoides y alteraciones en las capas
internas retinianas (fig. 2)(4). El modo EDI (Enhan-
ced Depth Imaging) proporciona mayor detalle de
estos hallazgos. En la OCT angiogréfica se ha des-
crito un patrén vascular caracteristico denominado
«en noodle», consistente en vasos hiperreflectivos,
de longitud y calibre variable, tortuosidad consi-
derable, especialmente en su parte distal, y que
se encuentran altamente entrelazados entre si (5).
Esta técnica representa, ademads, una herramienta
util para monitorizar la respuesta al tratamiento (6).
La SS-OCT en-face permite evidenciar los espacios
hiporreflectivos de los canales vasculares que inte-
gran la tumoracién, lo cual da lugar a unaimagen en
patrén multilobular, similar a un panal de abejas (7).

El HCC muestra una discreta autofluorescencia
intrinseca. Con esta técnica fotografica, el fluido
subretiniano y el pigmento anaranjado supraya-
cente son hiperautofluorescentes (fig. 2), mientras
que la hiperplasia del EPR y la atrofia son hipoau-
tofluorescentes. La retinografia con filtro rojo tam-
bién puede ser Util para delimitar la localizacion del
tumor (fig. 1B).

La resonancia magnética no suele ser necesaria
para el diagnéstico, aunque es de utilidad en caso
de duda diagndstica con el melanoma de coroides.
El hemangioma es hiperintenso respecto al vitreo
en T1 e isointenso en T2.

Tratamiento

Ante un HCC asintomético sin afectacién foveal,
se opta por la observacion periddica.

La terapia fotodinamica (TFD) con verteporfina
(agente fotosensibilizador que se activa mediante
la luz), representa actualmente el tratamiento de
eleccién para los casos sintométicos. Su mecanis-
mo de accién consiste en la trombosis selectiva
de la red vascular que integra el tumor, sin apenas
causar dafios colaterales sobre |a retina neurosen-
sorial, por lo que permite tratar aquellos HCC de
localizacién subfoveal (8). No existe consenso res-
pecto a la técnica a utilizar en los HCC, por lo que
varfa segun las series. Habitualmente, el vertepor-
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Fig. 2: Hemangioma de coroides en la macula. Retino-
grafia en color (A) y autofluorescencia (B) que demues-
tran la presencia de fluido subretiniano asociado, tam-
bién visible en la OCT (C).

fin se inyecta durante 10 minutos o mediante bolos
en 16 2 minutos, la potencia del laser de diodo de
689 nm oscila entre 50 y 100 J/cm?, y el tiempo de
exposicion empleado es de 83 a 166 segundos,
utilizando un Unico spot o mdltiples, tratando de
abarcar todo el tumor (2,10,11). En la mayoria de
casos, se consigue una regresion del tumor y una
reabsorciéon répida del fluido subfoveal con una
Unica sesién (fig. 3), si bien es necesario un con-
trol a largo plazo por la posible aparicion de recu-
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Fig. 3: Hemangioma de coroides yuxtapapilar con fluido subretiniano asociado. Retinografias y OCT pretratamiento (A
y B) y post terapia fotodindmica (una sesién) (C y D). Obsérvese la resoluciéon del fluido subretiniano y el aplanamiento
de la tumoracién.

rrencias. Las complicaciones mas frecuentes deri-
vadas del sobretratamiento focal son la isquemia
y atrofia coroidea persistentes, alteraciones del
EPR y de la retina externa y, excepcionalmente,
la neovascularizacién subretiniana. La eficacia de
la TFD estéa limitada en el tratamiento de tumores
asociados a un desprendimiento de retina bulloso
y en tumores muy prominentes (altura superior a
4 mm)(12).

Se han reportado casos aislados de TFD es-
tdndar combinada con la inyeccién intravitrea de
Bevacizumab, mostrando una resolucién rapida y
duradera del fluido subfoveal, asi como la mejoria
de la agudeza visual (13,14).

Los tratamientos basados en radioterapia (RT)
en sus modalidades de RT externa convencional,
RT estereotaxica, el gamma knife, la RT con pro-
tones y la braquiterapia epiescleral (siendo esta
dltima la méas empleada) (fig. 4), se reservan para
los casos refractarios a la terapia fotodindmica o las
terapias adyuvantes, asi como para hemangiomas

grandes o difusos que no pueden ser abarcados
con la TFD o tumores que asocian un desprendi-
miento de retina bulloso extenso (15,16-19).

HEMANGIOMA DIFUSO
Definicién y epidemiologia

El hemangioma difuso de la coroides (HDC) es,
desde el punto de vista histopatolédgico, similar al
hemangioma circunscrito. Sin embargo, el HDC es
mas grande y presenta unos limites peor definidos.
Los HDC son menos frecuentes que los circunscri-
tos, estimandose una proporcion de 1/10.

El HDC se asocia frecuentemente a manifesta-
ciones sistémicas, formando parte del sindrome de
Sturge-Weber completo o incompleto, y en una
minoria de casos, a ciertas formas del sindrome
Klippel-Trenaunay. A diferencia de otras facomato-
sis, el patrén hereditario del sindrome de Sturge-
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Fig. 4: Retinografias de hemangioma de coroides yuxtapapilar. A. Hemangioma de coroides yuxtapapilar nasal
de gran tamafio que oculta parcialmente el disco éptico y desprendimiento de retina asociado a un quiste intrarreti-
niano. B. Resultado un afio después de realizar braquiterapia con Yodo 125 (20 Gy en el dpex del tumor). Reduccién
del tamafio del tumor y resolucién del desprendimiento de retina. Isquemia en el hemisferio inferior (retinopatia por
radiacién). C. Evolucion a los 5 afios. Fotocoagulacion sectorial pigmentada y tumoracion residual plana y sin signos

de recurrencia.

Weber no estd bien establecido. Presenta una in-
cidencia de 1:50000 recién nacidos, sin diferencias
estadisticas entre varones y mujeres (20).

Clinica

El sindrome de Sturge-Weber, también cono-
cido como angiomatosis encefalotrigeminal, se
caracteriza por la presencia de angiomatosis lep-
tomeningea, hemangioma facial o nevus flammeus
(conocido también como mancha en «vino de
Oporto») y diferentes afectaciones oculares, desta-
cando el HCD, anomalias vasculares conjuntivales y
epiesclerales y glaucoma.

Suele diagnosticarse facilmente en edades tem-
pranas por la presencia de lesiones cuténeas, que
muestran una coloracién rojiza facial unilateral y
que toman la distribucién cutanea de las primeras
ramas del trigémino.

El HCD aparece aproximadamente en un 50%
de los pacientes con sindrome de Sturge-Weber.
Este suele ser unilateral e ipsilateral al hemangio-
ma cutaneo, aunque se han descrito variantes cli-

nicas. Clinicamente se presenta como una lesién
rojo-anaranjada de gran tamano, localizada en el
polo posterior dando lugar a una coloracién del
fondo de ojo denominada en «tomate kétchup»
(fig. 5). En muchas ocasiones el HCD se presenta
de forma asintomatica, e incluso puede pasar des-
apercibido en la exploraciéon oftalmoscépica (21).

La principal complicacion del HCD es la dege-
neracién o desprendimiento de la retina de carac-
ter exudativo. Otros signos a menudo asociados
son: la degeneracién de fotorreceptores, el edema
macular cistoide y el desprendimiento del neu-
roepitelio en el d&rea macular. Ademas el HCC pue-
de complicarse con un glaucoma neovascular o una
catarata secundaria (22).

Diagnéstico y pruebas complementarias

Para el diagnéstico es fundamental la explora-
cién del fondo de ojo mediante oftalmoscopia bi-
nocular indirecta.

El estudio mediante ultrasonografia es la prue-
ba diagndstica més importante. El modo B mues-
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Fig. 5: A. Nevus flammeus en la regién frontotemporal
de un paciente con hemangioma difuso de coroides en
el ojo derecho. B. Retinografia del fondo del ojo afecto
(coloracion en «tomate kétchup»). C. Retinografia del ojo
izquierdo (sano) del mismo paciente.

tra un engrosamiento coroideo difuso, con solidez
acustica a nivel de la coroides posterior, con un in-
cremento de la reflectividad interna y, en algunos
casos, zonas nodulares focales de hiperecogenici-
dad. En la ecografia modo A se observa un patrén
de alta reflectividad.
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Tratamiento

Generalmente, el tratamiento del HCD no estd
justificado, a menos que exista afectacion de la agu-
deza visual secundaria a complicaciones del tumor.

La radioterapia es actualmente el tratamiento
de eleccidn. Los resultados obtenidos con telete-
rapia circunscrita con protones acelerados, y la te-
leterapia global o estereotaxica con fotones, son
equiparables. Todos ellos, producen una involucién
de la lesién asi como la regresiéon de las complica-
ciones exudativas (23,24). Existen pocos casos des-
critos de HCD tratados con braquiterapia. Sin em-
bargo, los pacientes sometidos a este tratamiento
(utilizando aplicadores de grandes dimensiones y
una dosis de 30,98-47,36 Gy en el apex del tumor),
han mostrado buenas respuestas en la reabsorcién
de liquido subretiniano e incluso en la regresion tu-
moral (25).

Respecto al empleo de la TFD o los anti-VEGFs
en el tratamiento de los HCD, existen pocas publi-
caciones acerca de su aplicacién, aunque se han
visto efectivos en la resolucién del fluido subretinia-
no secundario al tumor (26,27).

OTROS TUMORES VASCULARES
DE LA COROIDES

Hemangiopericitoma o tumor fibroso solitario
coroideo

El hemangiopericitoma o tumor fibroso solita-
rio (HPC/TFS) es un tumor derivado de los perici-
tos perivasculares o de células mesenquimatosas
primitivas. Previamente al 2016 la OMS clasifica-
ba a los hemangiopericitomas y el tumor fibroso
solitario como entidades diferentes. Sin embargo,
recientemente se demostré que ambos comparten
una inversiéon en 12q13 que fusiona a los genes
NAB2 y STATé, causando una expresion nuclear
de STATé que puede ser detectada por inmuno-
histoquimica. Representan menos del 1% de tu-
mores intracraneales y se han descrito Unicamen-
te cinco casos de HPC/TFS en el tracto uveal. El
estudio histopatoldgico revela canales vasculares
sinusoidales separados por células con nucleo de
aspecto fusiforme. Los HPC/TFS son tumores de
comportamiento agresivo, con alta tasa de recu-
rrencia y metéstasis y se clasifican en grados de I-llI




en funcién de la actividad mitética, necrosis, atipia
nuclear y celularidad. Por lo general, los casos de
HPC/TFS coroideo descritos en la literatura fueron
enucleados por evidencia de invasiéon local o por
la sospecha de melanoma maligno, reportandose
un caso con metastasis hepaticas a los 4 afios de la
intervencién (28,29).

Hemangioendotelioma coroideo

El hemangioendotelioma deriva de las células
endoteliales, por lo que su crecimiento tiene lugar
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dentro de la luz vascular. Se trata de un tumor rari-
simo, generalmente benigno (28).

Hemangioblastoma coroideo

El hemangioblastoma es un tipo de hemangio-
ma capilar que suele asociarse a la enfermedad de
Von Hippel-Lindau y se localiza a nivel retiniano. Su
presentacién en la coroides es extremadamente
rara. Histopatolégicamente consiste en una masa
vascular difusa compuesta de pequefios vasos de-
rivados de células endoteliales (28).

MENSAJES CLAVE A RECORDAR

e E| HC se clasifica en: circunscrito (el mas frecuente) o difuso (generalmente asociado al sindrome de Sturge-

Weber).

* EI HCC se localiza predominantemente en el polo posterior y presenta una coloracién anaranjada.
* La ecografia Ay la angiografia con verde de indocianina representan dos pruebas de gran utilidad para con-

firmar el diagnéstico.

* La terapia fotodinamica es el tratamiento de primera linea en la mayoria de HCC sintomaticos, mientras que
la radioterapia suele ser la terapia de eleccién en los HCD.
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