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RESUMO

Tumor vasoproliferativodaretinaédoencarara, benigna, caracteri zadapor
lesdoexsudativaretinianaperiférica. Podeser deorigem primaria(idiopética)
ou secundariaaumagamade acometimentosretinianos prévios. O exame
oftalmol égico cuidadoso se torna necessario para estabel ecer o diagnés-
tico. Asopgdesterapéuticasincluem: observagdo, crioterapia, fotocoagu-
lacdo alaser e braguiterapia. No presente estudo, os autores ilustram um
caso de tumor vasoproliferativo idiopéatico da retina associado a edema
macular. Serdo discutidos aspectos do tumor na fundoscopia, angiofluo-
resceinografia, ultra-sonografia e tomografia de coeréncia éptica.

Descritores: Neoplasias da retina/diagnéstico; Hemangioma; Neovascularizagao retiniana;
Edema macular cistéide; Angiofluoresceinografia; Acuidade visual; Relatos de casos [tipo
de publicagéo]

INTRODUCAO

Em 1983, Shields e colaboradores publicaram uma série de 12 casos
descritos como hemangioma retiniano adquirido presumivel, despertando
interesse por esse acometimento retiniano®. Desde entdo surgiram outros
estudos e alguns relatos sobre essa doenga®®. Sendo assim, diferentes
termos foram utilizados: “ hemangioma-like”, angioma adquirido daretina,
massa angiomatosa, tel angiectasiaretinianaperiférica, “ angioma-like” ?39;
contudo, em 1995 foi publicado um estudo retrospectivo pelo mesmo grupo
precursor classificando estas lesdes como tumores vasoproliferativos pri-
marios ou secundarios daretina®. Algumas alteracGes oculares como uvei-
tesintermediérias, retinite pigmentar, toxocariase, doencga de Coats, desco-
lamento de retina cronico, por exemplo, estéo relacionadas com os tumores
vasoproliferativos secundérios®7®,

Os tumores vasoproliferativos primarios sdo mais preval entes e acome-
tem, preferencialmente, adultos jovens (em médiaaos 40 anos), racabranca
e sexo feminino™?. S&o tumoracdes vasculares na periferia da retina com
caracteristicas tipicas, porém ndo patognoménicas: massa altamente vascu-
larizada de aparéncia vermelho-alaranjada, isolada, unilateral, com vasos
eferentes e aferentes pouco ou néo dilatados, mais comumente localizado
no quadrante temporal inferior (entre a ora serrata e 0 equador), associado
freqUientemente com exsudag&o ou hemorragia intra-retiniana ™.

Assim, o diagnéstico diferencial com hemangioma capilar da retina,
doenca de Coats, metastase ou melanoma da coréide com infiltrag&o secun-
déria daretina e a coriorretinopatia hemorragica e exsudativa periférica se
faz necessério devido as manifestagdes clinicas semelhantes®?. Para eluci-
dacéo diagndstica, além de uma cuidadosa fundoscopia binocular indireta
com depresséo escleral, é fundamental exames complementares como a
angiofluresceinografia e a ultra-sonografia.
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A histéria natural dos tumores vasoproliferativos da retina
évariavel; harelatos de progressdo tumoral lenta e sem altera
¢oes da acuidade visua® e outros evoluindo com descola
mento tracional da retina.® No maior estudo sobre esta doen-
¢a", no qual foram avaliados retrospectivamente 103 pacientes,
as complicagOes vitreo-retinianas encontradas foram: exsuda-
G0 intra-retiniana em 82%, descolamento exsudativo daretina
em 48%, celularidade vitreaem 46%, fibrose pré-retinianamacu-
lar em 31%, hemorragiavitreaem 21% e edemamacular em 18%.

Em relacdo ao tratamento, no estudo supracitado®, 49%
dos tumores foram apenas observados, 42% submetidos a
crioterapia, 5% afotocoagulacéo alaser, 2% a placa de radio-
terapiae 2% aoutros métodos. Recentemente, aterapiafotodi-
namicacom verteporfirinafoi utilizadacom sucesso paratrata-
mento de um caso isolado de tumor vasoproliferativo.? Em
outro estudo, uma série de 22 casos de tumores vasoprolifera-
tivos da retina foram avaliados. A maioria foi tratada com
placa de radioterapia, obtendo regresséo tumoral, poucas alte-
ragdes retinianas e com preservagdo da fungéo visual 9.

RELATO DE CASO

AFC, 42 anos, sexo feminino, branca, doméstica, natural e
procedente de Fortaleza. A paciente queixava-se que ha + 7
meses apresentava baixa acuidade visual discreta e progressi-
va no olho direito (OD) e uma leve distorcao das imagens
neste olho. Os antecedentes médicos e familiares eram negati-
vos. Negava outras alteraces oculares.

Ao exame, apresentava acuidade visual com amelhor cor-
recdo de 20/40 no OD e 20/20 no OE. A bhiomicroscopia ndo
havia alteracdes em ambos os olhos. A pressao intra-ocular
medida foi de 12 mmHg no OD e de 11 mmHg no OE. A
fundoscopia apresentava uma lesdo periférica, de aspecto
exsudativo, bastante vascularizada, com contornos irregula-
res e bem elevados no quadrante temporal inferior do OD
(Figura 1), naregido macular observou-se presenca de cistos
foveais. No OE néo foi verificada qual quer alteracéo.

Figura 1 - Retinografia - lesédo tumoral periférica no OD, com extensa
exsudacéo
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A angiofluresceinografia evidenciou enchimento precoce
nafasearterial (Figura2A) e, no decorrer do exame, extravasa-
mento de contraste pelos vasos incompetentes (Figura 2B)
com hiperfluorescénciatardia em todalesdo (Figura2C). N&o

Figura 2 - Angiofluoresceinografia - A: enchimento precoce da leséo, na
fase arterial; B: extravasamento de contraste no decorrer do exame;
C: hiperfluorescéncia tardia em toda lesdo
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foram detectadas areas de exclusdo capilar. Foi observada
também hiperfluorescéncia na regido foveal, que aumentou
durante o exame no OD (Figura 3). Ndo foi demonstrada qual -
quer alteracéo no OE.

O exame de tomografia de coeréncia Optica demonstrou
espessamento de retina neurossensorial e presenca de cistos
intra-retinianos na regido macular correspondente ao edema
macul ar cistoide presente (Figura4).

Na ultra-sonografia, modo B, foi demonstrado extensa le-
sdo de consisténcia sdlida, elevada, com contorno irregular
medindo 8,24 mm de base lateral e 10,40 mm de base antero-
posterior, e auséncia de escavagdo da cordide (Figura 5); no
modo A, essa lesdo mostrou uma alta refletividade inicial e
moderadarefletividadeinterna (Figura6).

Portanto, com esse quadro clinico e essas ateracBes nos
exames complementaresfoi firmado o diagnéstico detumor vaso-
proliferativoidiopético daretinano OD associado aedemamacu-
lar cistoide. Todas as alternativas terapéuticas, com suas vanta-

Figura 3 - Angiofluoresceinografia - Hiperfluorescéncia petaldide na
regido foveal do OD, caracteristico de edema macular cistéide

Figura 4 - Tomografia de coeréncia 6ptica - “Scan” centrado na regiédo
foveal do OD, demonstrando aumento da espessura retiniana e cistos
intramurais

gens e desvantagens, foram discutidas com a paciente e se optou
pela conduta expectante e avaliagdes periddicas freqlentes.

DISCUSSAO

Ostumoresvasoproliferativos primarios daretinaacometem
individuos sadios, porém algumas al teragdes sistémicas como a
hipertensdo e a hipercolesterolemia podem estar associadas™.
Devemos diferenciar os tumores vasoproliferativos de retina
primérios dos hemangiomas capilares de retina associados a
doenca de Von Hippel-Lindau (VHL). Estes tltimos aparecem
em pacientes mais jovens, com histéria familiar positiva para
doenca de VHL e/ou alteragdes sistémicas da facomotose; es-
ses tumores sdo considerados hamartomas, podendo ser mdilti-
plos, bilaterais e afetar qualquer area da retina*¢”. Contudo,
duas caracteristicas do hemangiomacapil ar tipicamente os dife-
renciado tumor vasoproliferativo: a) umamarcadadilatagdo dos
vasos nutridores e de drenagem para uma tumoragdo pegquena
e, b) umalesdo exsudativa de forma estrelada®®.

D=1@. 4@mm

Figura 5 - Ultra-sonografia, modo B - Lesdo de consisténcia sélida,
elevada, de contorno irregular, medindo 10,4 mm de base antero-
posterior

RIGH1

Figura 6 - Ultra-sonografia, modo A - tumoragdo apresentando alta
refletividade inicial e moderada refletividade interna
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A doenca de Coats do adulto é outra entidade que deve ser
levada em conta no diagndstico diferencial, embora hajarela-
tos de associagdo com os tumores vasoproliferativos®. Ca-
racteristicamente, as lesbes telangiectasicas sao vistas na
angiofluresceinografia e, quando associadas a uma leséo tu-
moral, representam um actmulo de lipidios, promovendo um
descolamento retiniano exsudativo. A massa nodular encon-
trada nos tumores vasoproliferativos ndo € vista nadoenca de
Coats, mesmo em casos avangados™.,

Apesar de primariamente se localizarem na cordide, 0s
mel anomas constituem um diagnéstico diferencial importante,
pois pode ocorrer infiltrac8o deste para a retina sendo dificil
estabelecer um diagndstico preciso. Ha relato de dois casos
de melanoma presumivel da coréide, os quais foram submeti-
dos a resseccéo transescleral e implante da placa de ruténio
106; o resultado da patologiaocul ar excluiu malignidade, mos-
trando uma proliferacdo de células da glia e de vasos®. Em
outro estudo, olhos foram enucleados com diagnostico presu-
mivel de melanoma da coréide; e, narealidade, o diagndstico
histol6gico foi deumamassaglial daretina®®. Alguns autores
sugerem que 0s tumores vasoproliferativos da retina possam
ser originados por uma reagdo astrocitica*®.

A coriorretinopatia hemorragica e exsudativa periférica
(CHEP) deve ser diferenciada dos tumores vasoproliferativos
daretina. A CHEP acomete individuos acimados 60 anos, tem
relagdo com degeneracdo macular, é bilateral, e preferencial-
mente atingem setor temporal da retina, podendo apresentar
guadros de hemorragias intra e subretinianas, hemorragia vi-
trea, exsudacdo, descolamento exsudativo da retina, edema
macular, bem como lesdo tumoral 9.

Em contraste com ostumoresvasoproliferativos, atumora-
¢ao daCHEP estalocali zada usual mente no espaco subretinia-
no, de aspecto enegrecido e, na angiofluoresceinografia, ndo
se verifica a conexdo da vasculatura retiniana com aleséo®,

As doengas vasculares que podem causar 0os tumores va-
soproliferativos sao diferenciadas pelo quadro clinico e pelo
achado de ocluséo capilar na angiofluoresceinografia. Assim,
a retinopatia diabética, anemia falciforme, a retinopatia da
prematuridade, entre outras retinopatias proliferativas, sao
facilmente distinguidas do quadro primario do tumor vasopro-
liferativo daretina®”.

A evolucdo natural do tumor vasoproliferativo primario da
retina é bastante varidavel®Y e as modalidades terapéuticas
ndo estdo muito bem definidas. A maioria dos autores indica
tratamento quando a lesdo esta associada com perda signifi-
cativa da fungéo visual @27,

O edema macular cistide afeta a retina central, sendo
conseqgiiéncia de processos inflamatérios, vasculares, here-
dodegenerativos, traumaticos, pds-operatérios, tumorais e t6-
xico-medicamentosos®®. Independente das vérias causas,
esta alteracao retiniana é caracterizada pelo acimulo de liqui-
do nacamadaplexiformeexterna(camadade Henle), devido ao
aumento de permeabilidade das barreiras retinianas interna e
externa e é clinicamente detectada pela biomicroscopia e an-
giofluoresceinografia®?.
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A crioterapia e a braquiterapia se constituem nas princi-
pais modalidades de tratamento dos tumores vasoproliferati-
vos da retina. Entretanto, no estudo de Shields e colaborado-
res, quase a metade dos pacientes foram apenas mantidos em
observacdo. Crioterapia tem apresentado bons resultados,
principal mente em tumores pequenos (<2 mm), porém € neces-
séria mais de uma sessdo para se conseguir regressao tumo-
ral("19, Braquiterapia com ruténio 106 tem mostrado resulta-
dos encorajadores em tumores maiores que 2 mm de espessu-
ra. ComplicacGes como exsudacdo e hemorragia observadas
imediatamente apds aplicacdo de laser ou crioterapia, ndo sdo
detectadas no implante da placa de radioterapia. N&o obstan-
te, esta documentado o aparecimento de catarata e de retino-
patia por irradiagdo em alguns casos; essas complicagoes as
vezes sao piores do que a propria doenga, sendo assim se
guestiona a sua indicagdo®. No presente caso, devido ao
pouco acometimento da acuidade visual da paciente e pela
extensa lesdo retiniana, foram analisados riscos e beneficios;
decidiu-se, entdo, por uma conduta expectante.

Em suma, tumores vasoproliferativos primarios sao |esdes
raras, benignas, com caracteristicas clinicas que os distin-
guem de outras doengas. Recentemente, achado histopatol 6-
gico sugere que uma proliferacdo ativadas célulasdagliaé o
evento desencadeador do processo, produzindo fatores an-
giogénicos culminando com o processo vasoproliferativo da
retina®. Esses tumores devem ser diferenciados de outras
doencgas, pois condutas mais agressivas desnecessarias po-
dem ser tomadas. A histéria natural do tumor vasoproliferati-
VO primario daretina é bastante variavel e o arsenal terapéuti-
co requer mais estudos para guiar a melhor opg&o, no entanto
quando se opta por tratamento a crioterapia e a braquiterapia
s80 as modalidades mais utilizadas.

ABSTRACT

Retinal vasoproliferativetumor isarare and benign disease that
presents with an exsudative lesion in the retinal periphery. The
lesion can be classified as primary (idiopathic) or secondary to
anumber of previous retinal injuries. Diagnosis is based on a
careful ophthalmic examination. Therapeutic options include
observation, cryotherapy, laser photocoagulation and brachy-
therapy. We present a case of idiopathic retinal vasoproliferati-
ve tumor associated with macular edema. The aspects of the
tumor on fundus examination, fluorescent angiography, echo-
graphy and optic coherence tomography are discussed.

K eywor ds: Retinal neoplasms/diagnosis; Hemangioma; Reti-
nal neovascularization; Macular edema, cystoid; Fluorescein
angiography; Visual acuity.
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