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Resumo

O Hemangioma racemoso da retina é uma malformacdo congénita caracterizada por comunicacdes arteriovenovas
(AV) retinianas. Em cerca de 30% dos casos pode haver manifestacdes a nivel do sistema nervoso central (SNC), denominan-
do-se entdo por Sindrome de Wyburn-Mason. Os autores apresentam um caso clinico de um doente do sexo masculino de 39
anos que recorre ao servico de Urgéncia devido a diminuicao da acuidade visual do olho esquerdo (OE) com cerca de seis
dias de evolugio. Apresenta melhor acuidade visual corrigida olho direito (OD): 4/10 e olho esquerdo (OE): 2/10. A fundoscopia
apresenta disco Optico com limites indefinidos, alguma palidez, dilatacdo e tortuosidade, AV marcada bilateralmente. O
hemangioma racemoso da retina é um diagnéstico clinico raro, efectuado por meio do exame oftalmolégico. E importante
verificar o envolvimento do SNC por meio da realizacdo de angiorressondncia magnética nuclear. Atualmente ndo existe
nenhum tratamento preconizado, sendo importante a realizacdo de observagdes periddicas para averiguacdo de eventuais
complicagdes.

Descritores: Malformacdes arteriovenosas; Neoplasia da retina/diagndstico; Hemangioma/diagndstico; Sindrome;
Relatos de casos

ABSTRACT

Racemose Haemangioma (RH) is a congenital anomaly, characterized by retinal arteriovenous(AV) malformation.
About 30% of patients have signs of central nervous system (CNS) involvement, which has been called the Wyburn-Mason
syndrome. The authors present a 39-year-old male patient, who was admitted at the emergency room with decreased visual
acuity of his left eye, for the last 6 days. Ophthalmic examination was performed and showed a visual acuity of 4/10 in his right
eye and of 2/10 in the left eye. Fundoscopy examination revealed pallor of both optic discs, with blurred limits and a
characteristic dilation and AV connections. RH of retina is a rare entity which can be diagnosed by ophthalmic examination.
Once this diagnosis is established, involvement of CNS has to be rulled out performing an angioMRI. Currently, no specific
treatment has been defined, except a periodic follow-up to prevent complications.
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INTRODUCAO

s malformacdes arteriovenosas (AV) sdo alte-

ragdes vasculares congénitas e raras, descritas

pela primeira vez no século XIX®. Virios fo-
ram os termos usados para descrever estas malformacdes,
desde angioma AV, aneurisma AV e hemangioma
racemoso®. As malformagdes AV sdo um diagndstico
clinico caracterizado por comunicacdes AV, podendo ser
classificadas segundo Archer et al. em 3 grupos®:

Grupo I: comunicagdo AV com interposicao de
um plexo capilar anormal entre os vasos;

Grupo II: comunicacdes AV diretas ou multiplas,
sem leito capilar;

Grupo III: comunicacdes AV complexas e exten-
sas, sem leito capilar.

Trata-se de um quadro clinico normalmente uni-
lateral, idiopético, sem predilecdo por género ou raga,
diagnosticado por meio de um exame de rotina, poden-
do haver sintomas visuais relacionados com a localiza-
cdo e extensdo das lesdes.

Em cerca de 30% dos casos, existem também co-
municagdes AV no sistema nervoso central, denominan-
do-se Sindrome de Wyburn-Mason®.

Os autores apresentam um caso clinico de
malformacdes AV bilaterais.

Caso clinico

Doente de 39 anos de idade, sexo masculino, raca
caucasiana, recorre ao servico de urgéncia devido a di-
minuicdo da acuidade visual em OE com cerca de seis
dias de evolucao.

Antecedentes pessoais de hipertensdo arterial
medicada e controlada com inibidor da enzima de con-
versdo da angiotensina. Ao exame oftalmoldgico apre-
sentava melhor acuidade visual corrigida para longe:
OD: 4/10, OE: 2/10; Biomicroscopia: sem alteracdes re-
levantes; Tensdao ocular (método aplanagio): 12mmHg
ODE; Fundoscopia: ODE: Disco 6ptico de limites inde-
finidos, edema ligeiro das fibras peripapilares, palidez
ligeira (mais evidente no OE), dilatagio e tortuosidade
vascular associadas a malformacdes AV.

A angiografia fluoresceinica (AF) demonstrou
hiperfluorescéncia papilar, grande tortuosidade vascular
com compromisso arterial e venoso, bem como vasos
dilatados em “saca-rolhas”. Fase inicial apresentou en-
chimento simultaneo da rede arterial e venosa sem rede
capilar interposta, sobretudo na arcada temporal superi-
or e inferior. A fase venosa tardia demonstrou um pa-
drdao laminar venoso e um nervo 6ptico com trama
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vascular intensa (Figura 1-A). A ecografia ocular evi-
denciou elevagdo da cabega do nervo éptico de aproxi-
madamente 2mm bilateralmente, ao passo que a
tomografia de coeréncia 6ptica (OCT) evidenciou di-
minuicdo da camada de fibras nervosas peripapilares
bilateralmente, embora mais marcado no OE. Os cam-
pos visuais 24-2 demonstraram uma ilha visdo central e
temporal superior no OD (Figura 1-B) e uma ilha visao
temporal superior no OE.

Analiticamente ndo apresentava alteragdes no
hemograma, PCR, bioquimica, microbiologia e
imunoquimica. A realizacdo de Tomografia
computorizada (TC) orbitdria e posteriormente
angiorressonancia magnética nuclear (RMN) orbitéria
e cranio-encefalica ndo demonstrou nenhuma alteracao
relevante. A realizagdo de ecodoppler carotideo bilate-
ral também ndo demonstrou altera¢des. O doente foi
observado pela Neurologia que descartou a presenca de
alteragdes neuroldgicas tendo posteriormente sido ob-
servado pela Hematologia que descartou a presenca de
disturbios da coagulagao.

Apbs follow up de seis meses, o doente mantém
exame oftalmoldgico sobreponivel continuando a ser
observado periodicamente em consultas de retina mé-
dica.

Discussao

A etiologia das malformacgdes AV permanece
desconhecida, mas especula-se que estas aparecam de-
vido a lesdes ocorridas durante a embriogénese com
consequente diferenciagdo andmala das células
mesenquimatosas em células endoteliais®.

As malformagdes AV além de atingirem o olho,
podem também atingir o SNC e mesmo outros orgdos®,
sendo mandatério o despiste de envolvimento do SNC
através de avaliacdo pelo Neurologista e realizacido de
angioRMN. Trata-se de um quadro clinico que se diag-
nostica durante a terceira década de vida, normalmente
por meio de uma observacgio oftalmoldgica ocasional
ou, mais raramente, por meio de diminui¢do da acuidade
visual©®.0O diagnéstico é efetuado por meio do exame
oftalmoldgico, podendo ser auxiliado pela AF, OCT, en-
tre outros. Na AF observamos em fase arterial precoce a
comunicacao directa entre artéria e veia, sem derrame
tardio. Normalmente no OCT observa-se a diminui¢ao
da espessura da camada de fibras nervosas peripapilares.

No presente caso clinico existem malformacdes
AV que se enquadram no grau II de Archer,com comu-
nicacdo AV direta sem leito capilar interveniente. Tra-
ta-se de uma situagdo rara devido ao envolvimento ocu-
lar bilateral. A baixa da acuidade visual relatada pelo
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Figural: A) AF em tempos precoces OD; B) Campos visuais 24-2 OD

doente podera ser explicada por meio de um corpo es-
tranho que o doente refere ter sido removido uma sema-
na antes a observagao, na biomicroscopia atual ndo se
encontraram alteragdes relevantes. Muitas vezes estes
doentes conseguem efetuar as suas tarefas do quotidia-
no mesmo com baixas acuidades visuais, sendo o diag-
néstico efetuado por meio de uma observacdo
fundoscépica de rotina.O envolvimento do SNC foi des-
cartado por meio da observagao pela Neurologia e pela
realizacdo de AngioRMN. A observagao oftalmoldgica,
assim como a AF estdo de acordo com o padrao tipico da
doenga. Perante esta possibilidade diagnéstica é impor-
tante ter atencdo com alguns diagndsticos diferenciais
importantes, dos quais se destacam: telangiectasia
peripapilar, hemangioma capilar,doenca de Von Hippel
Lindau e macrovasos retinianos congénitos®.

Normalmente, o alto fluxo e a elevada pressao
hidrostatica sdo responsaveis pela dilatagao e tortuosidade
venosas, situacao que pode predispor a complicagdes ocu-
lares como sejam a hemorragia intrarretiniana,
exsudacdo, formacgdo de aneurisma, oclusdo vascular,
glaucoma neovascular e hemorragia do vitreo®™.

Os achados no exame oftalmoldgico, aliados aos
resultados dos restantes exames auxiliares de diagnosti-
co, apontam como diagndstico mais provavel o
hemangioma racemoso, a situagdo atipica observada
neste caso clinico € o seu aparecimento bilateral, que é
pouco frequente. Normalmente as lesdes permanecem
estaveis, nao sendo necessario cumprir qualquer trata-
mento oftalmoldgico, preconizando-se uma observagao
oftalmoldgica periddica para despiste de eventuais com-
plicacdes.

O progndstico deste quadro clinico estd depen-
dente da localizagdo e extensdo das lesdes, sendo sem-
pre mandatério descartar o envolvimento do SNC por
meio da solicitacdo de colaboracdo da Neurologia e re-
alizacdo de AngioRMN.
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