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Em 1904 Eugen Von Hippel publicou o 
seu trabalho clássico no qual estabeleceu a 
Angiomatose Retiniana como uma entidade 
clinica. Em uma pesquisa neuropatológlca 
subsequente sobre cistos cerebelares, Arvid 
Lindau notou que muitos pacientes com ciso 
tos hemangiomatosos do cerebelo também 
apresentavam angiomatose retiniana . Publi
cou seus achados em 1926 e desde então. o 
epônimo doença de "Von Hippel Lindau" 
vem sendo aplicado às desordens nas quais 
o processo angiomatoso envolve a retina, siso 
tema nervoso central, bem como outros ór
gãos; enquanto o termo "Von Hippel" ou 
angiomatose retiniana, vem sendo usado 
quando somente a retina é afetada I .  A partir 
de 1932, com os trabalhos de Van Der Hoeve 
esta angiomatose foi incluída no grupo das 
facomatoses, ao lado da doença de Von Reck
lfnghausen e síndrome de Bourneville e mais 
recent.emente flS síndromes de Sturge-Weher.  
Louis-Bar e Wyburn-Mason. Estas entidades 
são caracterizadas pela formação de hamar
tomas envolvendo diversos sistemas, tais co
mo: pele, olho. SNC, etc. 2• 

A angiomatose retiniana é uma doenca 
rara. sendo bilateral em 50% dos casos. não 
tendo preferência por sexo, manifestando-se 
�eralmente na se!!Unda ou terceira década 3 .  
A influência genética é definida como spndo 
transmitida por um gêne autossômico domi
nante com penetrância incompleta, variando 
sua expressividade ocular. nervosa e visce
ral ( rins. epididimo, pâncreas etc . ) ,  nos di
versos membros de uma mesma lamBia 4.  

Esse hamartoma vascular manifesta-se 
classificamente na retina como uma massa 
avermelhada ou amarelada, na meia perife
ria retiniana e mais raramente na papila óp
tica, estando compreendida entre uma arté 
ria aferente e uma veia eferente. Pode ter 
os mais variados diâmetros, desde pequenas 
lesões vermelhas, que lembram as encontrll' 
aas na retmopatia diabética, até tumores 
com vários diâmetros papilares. Em muitos 
casos podem aparecer vários tumores em um 
mesmo olho 5,6,7. 

O curso clini.co da angiomlitose retinia· 
na pode ser dividido em quatro estágios. 

- estágio inicial de dilatação vascular 
e formação angiomatosa. 

- aparecimento de hemorragias e exsu· 
datos. 

' 

- exsudação maciça, inclusive da área 
macular, podendo chegar lia descola
mento de retina. 

- p.stágio final - glaut:oma e atrofia 
do globo ocular J .  

Apesar de, n a  maioria dos casos, ser esta 
sua seqüência de transformações, o tumor 
pode algumas vezes apresentar-se como uma 
massa tumoral mascarada por sua exsuda
ção, simulando inclusive a doença de Coats 3 .  
No olho tratado o grau de melhora da exsu 
dação pode ser tomado como medida da efi
cácia terapêutica 1 1 _ O prognóstico dos casos 
de angiomatose retiniana é ruim, a menos 
que tratados a tempo. Raras vezes, porém, 
podem ficar estacionados ou involuir espon
tâneamente para cicatrização 8. 

Histopatologicamente o tumor em sua 
fase inicial apresenta como característica 
principal um conglomerado de vasos capila
res e células endoteliais que preenchem toda 
a espessura da retina sensorial, formando 

· um hamartoma capilar. Os espaços inters-
ticiais do tumor são preenchidos por tecido 
de origem glial, embora Goldberg e Duke 
(968) , acreditem ser esta prOliferação glial 
uma reação. principalmente nas le"ões aue 
foram de algum modo tratadas. As alterar.ões 
da angiomatose retiniana possuem distribui 
cão focal e não difusa. Proliferação endo 
t,elial pode ser vista, também na arteríola 
aferente, embora toda unidade vascular ( ar 
teriola-Ieito capilar vênulas ) esteja alterada. 
Com o crescimento do tumor. capilares neo· 
formados podem atingir o vítreo, dando ori
gem a uma proliferação fibrovascular seme· 
lhante as retinopatias proliferativas, poden· 
do inclusive resultar em hemorragias vítreas, 
descolamento de retina etc.; hemorragias in· 
tra-retinianas e exsudatos gordurosos são 
também relatados 6,9,1 1 . Comunicações entre 
coróide e retina, através de fenestrações da 
membrana de Bruch, a nível do tumor, fo· 
ram descritas desde o inicio do século 6. Pela 
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digestão com a tripsina e montagem plana 
da retina a rede vascular fora das lesões é 
norma! t: esta técnica demonstra que o tumor 
pode SE. desenvolver a partir de vasos ca· 
pilares normais, Algumas lesões invisíveis 
a oftalmoscopia indireta pOdem também ser 
evidenciadas pela digestão com tripsina. Es· 
tas talvez pudessem aparecer ao exame ano 
giofluoresceinográfico Histologicamente não 
é possível identificar a causa da exsudação 
no polo posterior, bem como os mecanis· 
mos de recuperação em casos de tratamen
to da angiomatose 6,9,11 . A área do tumor 
tratada pela crioterapia pode apresentar ca· 
racterísticas histológicas variadas, tais como 
fibrose e proliferação do epitélio pigmen· 
tar 12. 

O tratamento destas lesões tumorais po
de ser feito com fotocoagulação ou criotera· 
pia. A diatermia, bem como a radioterapia, 
estão praticamente abandonadas 10, 

O obetivo desta publicação é aprest:ntar 
um caso de angiomatose retiniana, o qual 
foi t.ratado por meio da crio terapia sem 
sucesso, e discutir o resultado do estudo 
anatomopatológico feito 7 anos e 6 meses 
após o inicio do tratamento. 

CASO CLíNICO 

J.R,O., paciente com 17 anos de idade, 
sexo mascu!ino, apresentou-se com queixas 
de mancha escura na região nasal superior 
do seu olho direito, com crescimento pro
gressivo há 1 ano. Negava baixa acuidade 
visual nesse olho, assim como queixas de 
moscas volantes e fotopsias. Negava antece· 
dentes pessoais, oculares e sistêmicos bem 
como história familiar, Ao exame oftalmo· 
lógico apresentava acuidade visual de 20/20 
e PIO = 10 mHg em ambos os olhos, pe
quena hiperemia conjuntival em seu olho di
reito e demais componentes do segmento 
anterior de ambos os olhos normais. A of
talmoscopia binocular indireta, assim como 
a biomicroscopia do seu olho esquerdo não 
apresentavam quaisquer anormalidades. O 
fundo ocular direito apresentava uma tumo
ração branco amarelada com 4 a 5 DP de 
diâmetro, na região temporal inferior, pouco

· 

além do equador. Essa massa tumoral es
tava sendo nutrida por dois vasos calibrosos 
que saiam da região da papila óptica. A an
giografia mostrava tratarem-se de uma ar
téria e uma veia ( figura n.O 1 ) .  Durante este 
exame houve vazamento a partir da massa 
tumoral ( figura n.O 2 ) . A fluoresceinografia 
também revelou outras duas regiões que 
apresentavam pequeno vazamento do coran
te e tortuosidade vascular adjacente. Não 
foi evidenciado hemorragia ou turvação ví· 
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Figura J - Fase arterio· veno�a da anglOgrafia fluo-
resceinica pond:'! E·m evidéncia a arteria e a vela nu 
trientes do tumor 

Figura 2 - Fase artéria-venosa mais avançada Já mos· 
trando sinais de vazamento do corante na superfiCle 
tumoral 

trea adjacente. Diante destas evidências cli· 
nicas foi feito para o caso o diagnóstico de 
angiomatose retiniana. Exames clínico e 
neurológico não constataram lesões que pu· 
dessem levar ao diagnóstico de doença de 
Lindau associada. Não foi possível a realiza
ção de exames nos familiares como preco· 
niza Jesberg 6. 

Foi proposto e feito o tratamento da le· 
são tumoral com crioterapia 1 semana após 
o diagnóstico. A aplicação de crio foi feita 
de uma só vez, com 3 aplicações sucessivas 
de aproximadamente 90 segundos sobre o 
tumor, até que ficasse totalmente pálido. An
tes, porém, foram feitas aplicações ao redor 
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do mesmo até o empalidecimento da retina 
adjacente. Uma semana após a crioaplicação, 
apresentou pequena hemorragia vítrea a par· 
tir da massa tumoral. Sua acuidade visual 
continuava inalterada em ambos os olhos, 
porém, apresentava-se com queixas de mos
cas volantes no referido olho, além de hipe
remia conjuntival. A massa tumoral não 
mostrou alterações. Foi visto novamente 5 
semanas após o início do tratamento - A.V. 
= 20/20 e PIO = 10 mmHg em ambos os 
olhos. A massa tumoral do seu olho direito 
apresentava-se mais avermelhada do que ano 
tes do tratamento e a hemorragia vítrea es
tava em reabsorção. Foi proposto e reali
zado novo tratamento semelhante ao ante
rior, por meio da crioterapia. Uma semana 
após, o paciente apresentou-se com queixa 
de baixa acuidade visual no olho direito. Este 
olho apresentava AV = 20/300 e um desco
lamento de retina seroso em todo o hemis
fério inferior, atingindo o nível da papila. Na 
semana seguinte o descolamento de retina já 
era total e o vítreo apresentava-se totalmen
te hemorrágico com início de formação de 
traves. A turvação do líquido sub-retiniano 
não permitia a visão do tumor. Aproxima
damente seis meses após o início do trata· 
mento o exame fundoscópico mostrava des
colamento total de retina. traves vítreas for
madas, vasos retinianos dilatados e uma pe
quena lesão angiomatosa na retina descola
da (figura - 3) , 

Figura 3 - Retinograha a cores mostrando a fase final 
do descolam(-nlú seroso de retina. Nota-se, além dos 
vasos dilatados e traves vítreas, uma outra lesão angio
matosa . 

O paciente não voltou para novo con
trole oftalmológico senão após 7 anos do 
início do tratamento. Veio consciente do 
problema que apresentava e disposto à enu
cleação após ter sido feito o diagnóstico de 
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"Phithisis bulbi", por outros colegas oftal
mologistas. 

Foi realizada a enucleação do olho di
l'eito do paciente no dia 14 . 09 . 1985 e o ma
terial encaminhado para estudo anatomopa
tológico. 

Estudo anatomopatológico 

O exame macroscópico do globo ocular 
direito, revelou olho atrófico medindo 21 x 
19 x 18 mm, com nervo óptico seccionado 
rente a esclera. Aberto pelo plano horizontal 
verificou-se massa retiniana esbranquiçada, 
16 x 15 x 12 mm, com área central hemor
rágica ( fig. 4 ) .  

Figura 4 - Macroscopia ocular OD: massa esbranquiçada 
com centro hemorrágico. Descolamento total da retina. 

O exame microscópico, realizado em 15 
cortes sem i-seriados após inclusão em para
fina demonstrou as seguintes características: 

- Proliferação retiniana constituída por 
numerosos histiócitos vacuolizados de per
meio com vasos sangüíneos dilatados e con· 
gestos (fig. 5) .  Esta proliferação represen 
tava a massa tumoral encontrada no exame 
macroscópico. Ao redor dos vasos sangüíneos 
havia reação glial moderada ( fig. 6 > '  Além 
deste foco maior notava· se outra massa tu
moral cujo vasos apresentavam prOliferação 
endotelial. Na massa maior, em um dos cor 
teso observou-se área fibrosada com imagem 
negativa de cristal de colesterol além de gra
nuloma tipo corpo estranho ( fig. 7 ) .  
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Figura 5 - Microscopia Optica: proliferação de histió· 
citos com citoplasma vacuolizado, de permeio com vasos 
sa ngüi neos . ( H .  E. 20Ox l.  

Figura 6 - Microscopia Optica: vasos sangüineos con· 
gestos e dilatados meio a gliose reacional ( tricrômio de 
Masson 300x ) .  

Figura 7 - Microscopia Optica: área d e  hemorraR!a 
antiga e organizada. Notar imagens n€1(ativas de cristal 
de colesterol e células gigantes multinucleadas tipo corpo 
estranho. (H .E .  18Ox). 
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DISCUSSAO 

A angiomatose retiniana é uma entidade 
clínica rara, porém em nosso meio a cada 
dia vem aumentando o número de casos diag
nosticados desta doença. Acreditamos que 
isto seja devido ao uso mais frequente, por 
parte de nossos oftalmologistas das técnicas 
de oftalmoscopia binocular indireta e angio
fluoresceinografia, além do hábito sempre 
crescente de estudo anatomopatológico dos 
materiais oculares obtidos por enucleação 
ou mesmo biopsias 13. 

A angiomatose retiniana tem importância 
médico-social, pois manifesta-se em indiví
duos de faixa etária ativa, em termos traba
lhistas 3 e pode atingir diversos membros de 
uma mesma família, sendo frequentemente 
acompanhada por alterações em órgãos no
bres tais como: rins, pâncreas, sistema ner
voso central, etc. 4• Embora tenha evolução 
sombria, o diagnóstico precoce melhora. por 
demais, o seu prognóstico. Daf a necessi
dade de ser feito, nos casos suspeitos, mi
nucioso mapeamento de retina e estudo ano 
giofluoresceinográfico 10. 

O tratamento de lesões menores que 2,5 
DP de diâmetro pode ser feito por meio da 
foto coagulação Laser ou Xenônio, com re· 
sultados satisfatórios. Nas lesões maiores, 
que não estejam em estadio muito avançado, 
resultados semelhantes poderão ser obtidos 
com crioterapia, segundo a técnica de 
Amoils 10. Quanto as complicações pós-tra· 
tamento torna·se diffcil estabelecer se as 
mesmas são secundárias ao tratamento ou 
inerentes ao próprio processo patológico. En
tretanto. quanto mais evoluido estiver o tu· 
mor maiores complicações espera-se após a 
crioterapia ou fotocoagulação 12,13. 

No presente caso, o diagnóstico da lesão 
foi feito num estadio bastante avançado im
possibilitando o êxito do tratamento, até 
mesmo pela crioterapia. Assim sendo a pa· 
tologia evoluiu para seu estágio final que re· 
sultou em descolamento total de retina, glau· 
coma secundário e atrofia bulbar. 

Ao exame histopatológico, a prOliferação 
de células tipo histiócitos vacuolizados selou 
o diagnóstico de facomatose, com tumores 
múltiplos em um mesmo olho e estes tumo· 
res apresentando vasos de calibres diversos. 
Na lesão maior, a qual foi submetida a crio· 
terapia, podemos observar áreas de fibrose e 
hemorragia organizada, secundárias ao tra· 
tamento. Não foi evidenciado proliferação 
do epitélio pigmentar retini ano, apesar dis 
to ser um achado histológico comum nas le· 
sões tratadas pela crioterapia 12. Acreditamos 
que isto ocorreu

' 
em face ao tempo muito 

longo entre o tratamento e .0 estudo histo 
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lógico, bem como as complicações patológi· 
cas a que foi submetido o olho durante todo 
este tempo. A gliose, encontrada nas lesões 
angiomatosas, é fato que desperta dúvida na 
literatura especializada, pois não parece ser 
parte específica do quadro avançado 1 1 e nas 
lesões incipientes parece ter origem diferen· 
te 9. Neste caso, ela foi de moderada inten· 
sidade, sempre acompanhando a invasão do 
tecido retiniano pelos vasos do tumor. Por
tanto esta gliose foi, sem dúvida, secundária 
a proliferação vascular. 

RESUMO 

Os autores fazem o relato de um caso de angioma. 
tose retiniana ou doença de Von Hippel tratado pela 
crioterapia sem sucesso e estudam histologicamt'nte o 
olho afetado sete anos e seis meses após o inicio do 
tratamento. Foram discutidos aspectos da histopatologia 
do tumor e de seu tratamento. 

SUMMARY 

The authors have presented a case of retinal angio, 
matosis or Von Hippel's Disease. The tumor was treated 
by means of cryotht'rapy with no success. Moreover, 
they have histologically studied the affected eye seven 
years and slx months after the onset of the treatment. 
Histopathological aspt'Cts conceming the tumor as well 
as, its treatment, have been discussed. 
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