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RESUMO 

Os autores descrevem um caso de comunicação arteriovenosa de retina 
(CA VR), com descompensação microvascular progressiva e edema macular. 
Analisam fisiopatologia do processo, variedades clínicas, complicações e 
terapêutica desta patologia extremamente rara. 

Palavras-chave: Comunicação arteriovenosa de retina; Comunicações arteriovenosas sistêmicas; 
Síndrome de Wybum-Mason. 

INTRODUÇÃO 

As comunicações arteriovenosas de 
reti na (CA VR), ou hemangioma 
racemoso, são patologias vasculares 
congênitas, extremamente raras . 
MAGNUS 1 foi o primeiro a descrevê­
las em 1 874, havendo somente cerca 
de uma centena de casos descritos até 
hoje 2

• 

A CA VR apresenta-se como vasos 
dilatados e tortuosos na retina, com 
natureza e extensão variáveis, conec­
tados por um sistema capilar anormal 
ou com comunicação direta entre o 
vaso aferente e o eferente. A angiogra­
fia mostra um rápido trânsito de con­
traste, frequentemente sem extravaza­
mento 3 • 4. A CA VR é congênita, e na 
maior parte das vezes, unilateral e não 
progressiva. 

Há grande variabi lidade na sua 
apresentação clínica. De acordo com a 
natureza, tipo e extensão das CA VR, 
classificam-se em três grupos distin­
tos 5 • O grupo I apresenta uma interpo­
sição capilar anormal entre os vasos 
aferente e eferente. No grupo l i  há 
uma comunicação arteriovenosa dire­
ta, sem interposição capilar, resultan­
do em fluxo sangüíneo hiperdinâmico 

na porção venosa afetada. No grupo III 
as comunicações arteriovenosas são 
mais extensas e complexas, associados 
a severa perda visual, e frequentemen­
te associados com malformações 
vasculares no sistema nervoso central, 
caracterizando a síndrome de Wy­
burn-Mason 6

. 

Os poucos estudos histológicos dis­
poníveis 7 evidenciam o vaso com ca­
mada média fibro-vascular, de espes­
sura variável, em toda a extensão da 
CA VR. Isto dificulta a diferenciação 
histológica entre porção arterial e ve­
nosa. Há redução no número de fibras 
nervosas e de células ganglionares na 
área envolvida pela CAVR, enquanto 
que a celularidade da retina externa 
geralmente não é afetada. 

De maneira geral, as CA VR man­
tém um curso natural estável, rara­
mente sofrendo descompensação e 
afetando a integridade visual. Neste 
artigo é descrito um caso de CA VR 
que apresenta uma descompensação 
no seu curso, com lesão macular se­
cundária. A vali amos suas característi­
cas clínicas, angiográficas, classifica­
ção e fisiopatologia . Discutimos as 
complicações associadas à CA VR e 
possibilidades terapêuticas. 
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PACIENTE E MÉTODOS 

Descrição do caso - Paciente bran­
ca, de 4 1  anos ,  cuj a  queixa era redução 
da visão no olho esquerdo há seis me­
ses. Mantinha o quadro inalterado nes­
se período. Antecedentes oculares den­
tro de normalidade . Hipertensa arterial 
há cinco anos ,  com controle adequado 
com clortal idona (50 mg/dia) . Negava 
patologias oculares na família .  

Apresentava exame ocular estrita­
mente normal no olho direi to .  Olho 
esquerdo com acuidade visual de 6/60, 
e restante do exame normal exceto 
pelo fundo de olho. 

O exame fundoscópico do olho es­
querdo evidenciava, com origem no 
disco, e emergindo às onze horas, uma 
arteríola com calibre e tortuos idade 
aumentados (Fig .  1 -A) . O disco não 
apresentava hiperemia e tinha contor­
nos nítidos. A arteríola seguia seu tra­
jeto no quadrante temporal- superior da 
retina e ,  no seu terço proximal, apre­
s entava d i l at açõe s  s a cu l i formes  e 
estreitamentos anulares múltiplos em 
sua parede. Apresentava um aneuri sma 
de cerca de O ,  1 mm no terço di�tal 
(Fig. 1 -8) .  A arteríola anômala conec­
tava-se diretamente com a vênula cor­
respondente no equador anterior, sem a 
interposição de si stema capilar (Fig .  2-
C) .  A vênula apresentava-se com cali­
bre e tortuosidade aumentados e seguia 
seu curso também no quadrante tempo­
ral superior da retina até a papi la .  

Notava-se,  na retina compreendida 
entre a CA VR e suas proximidades su­
perior e principalmente inferior (Fig .  
1 -A/B) ,  vasos da microcirculação com 
tortuosidade aumentada e calibre di s­
cretamente maior que o normal . Nota­
va-se exsudação lipídica e edema de 
retina numa área de dois diâmetros de 
disco (DO) de extensão, em localiza­
ção supramacular e temporal- superior 
à mácu l a .  Hav ia  o utra e x s udação  
lipídica e edema numa área de  um DD,  
localizada a dois  DD temporal à mácu­
la, que apresentava edema focal no se-
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Figura 1 - A) CAVR envolvendo polo posterior. B) Extensão temporal . 

F igura 2 - A) AF, fase in icial :  enchimento rápido da CAVR.  Di latações sacul iformes e constrições anelares. 
Fluxo multi laminar na porção venosa. B) Fase arte rio-venosa: extravazamento de contraste supramacular. 
C) Equador anterior: comunicação arterio-venosa d i reta, sem interposição capi lar. D) Fase tardia: aumento 
do extravazamento supra-macular e paramacular tempora l .  

tor temporal-superior (Fig 1 -8) .  O res­
tante do exame fundoscópico era nor­
mal , sem sinais de retinopatia hiper­
tensiva. 

Na AF (Fig.  2) ,  observava-se enchi­
mento precoce de contraste na arteríola 
da CA VR,  em fase correspondente ao 
enchimento da coriocapilar. O fluxo de 
contraste era rápido pela CA VR, com­
pletando-se em dois segundos (Fig .  2 -
A) .  

Notava-se ,  na fase arterial da AF ,  
início de extravazamento de  contraste 

na microc i rcu lação  em torno da 
arter ío la  da CA VR que aumentava 
com o tempo (Fig.  2 8/0) . Localizava­
se na região para-macular temporal­
superior a cerca de um DD da fóvea, 
numa área de dois DD, envolvendo o 
traj eto da arteríola e que correspondia 
à área de edema e exsudação lipídica 
observados na fundoscopia .  Observa­
va-se outra área de extravazamento, a 
partir da microcirculação da retina, em 
equador  anteri or ,  inferiormente ao 
ponto de comunicação entre arteríola e 
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vênula (Fig. 2-C) . Não havia micro­
aneurismas nos capilares da área da 
CAVR. 

A paciente não apresentava angio­
mas na face. A tomografia computado­
rizada de crânio e órbitas não eviden­
ciou malformações vasculares no siste­
ma nervoso central, órbitas ou mandí­
bulas .  Não foi notada proptose aos 
exames clínico, tomográfico e ocular. 

DISCUSSÃO 

As CA VR são encontradas em di­
versas partes do organismo, como na 
pele, seios paranasais, mandíbula, pul­
mão, coração e sistema nervoso cen­
tral . No sistema ocular podem ser vis­
tos na íris ,  órbita, vias ópticas e na 
retina 3 • 4• 8 . O caso descrito apresentava 
envolvimento exclusivamente retiniano, 
e características que o incluem no grupo 
II da classificação de AR CHER 5 . Não 
havia interconexão capilar entre os va­
sos aferente e eferente, restritos a um 
quadrante da retina. A CA VR apresen­
tava fluxo sanguíneo hiperdinâmico, 
evidenciado pela AF, com comporta­
mento arterial da coluna de contraste 
em toda a extensão da CA VR, e fluxo 
multilaminar na porção venosa. Não 
havia associação com malformação 
arteriovenosa sistémica. 

Em geral, a CA VR apresenta curso 
natural estável 2

• Entretanto, as des­
compensações podem manifestar-se de 
várias maneiras distintas como altera­
ções microvasculares progress ivas ,  
com exsudação e edema retiniano e 
macular, hemorragia vítrea,  retiniana 
ou macular, oclusão de veia central ou 
de ramo venoso da retina, glaucoma 
neovascular e compressão mecânica do 
nervo óptico 4· 8 · 9 . No caso descrito, a 
CA VR mostra sinais de descompensa-
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ção da arteríola aferente, com dilata­
çõe s  sacul iformes  e m  seu  traj eto 
proximal devido a constrições anulares 
resultantes do elevado fluxo pressórico 
no seu interior. 

Outro tipo de descompensação des­
te caso, resulta do alto fluxo e elevada 
pressão hidrostática mantidos também 
no lado venoso da CA VR, responsá­
veis pela dilatação e tortuosidade ve­
nosas. Este estado hiperdinâmico re­
percute na microcirculação local, ma­
nifestando-se como tortuosidade e tê­
nue di latação arter io lar ,  capi lar  e 
venular. A integridade estrutural des­
tes vasos é afetada em dois setores ,  
originando exsudação lipídica e edema 
retiniano e macular, responsáveis pela 
redução visual . O sintoma é recente, 
sugerindo um curso prévio estável e 
compensado da CA VR. 

O diagnóstico diferencial é reduzi­
do porque os aspectos  c l ín icos  e 
angiográficos de CA VR são clássicos. 
O hemangioma capilar de retina apre­
senta vasos aferente e eferente dilata­
dos de maneira semelhante. Entretanto 
possui sinais específicos como tumo­
ração, exsudação intensa, descolamen­
to de retina secundário e progressão da 
lesão. Os macrovasos congênitos de 
retina podem ser diferenciados por ca­
racterísticas morfológicas e de AF. A 
tortuosidade congênita de retina apre­
senta um envolvimento mais generali­
zado da retina 2• 3 • 4 • 

O tratamento deste caso deveria ser 
voltado para a redução do fluxo da 
CA VR, que é o evento primário res­
ponsável pelas complicações observa­
das. As mordalidades terapêuticas usa­
das em CA V sistémicas, como ligação 
da artéria aferente, embolização arte­
rial ou ressecção são atualmente im­
praticáveis na retina. A fotocoagulação 
com laser aplicada diretamente sobre a 

CA VR, com a finalidade de obstruir 
p arcialmente o fluxo da arterío la  
aferente, é pouco usada pela dificulda­
de de obstrução do vaso com alto fluxo 
sanguíneo, e pelo elevado ri sco de 
complicações, como hemorragia ex­
tensa ou necrose isquêmica da retina 8 • 

SUMMARY 

The authors describe a case of 
arteriovenous communication of the 
retina (A VCR), with progressive 
microvascular decompensation and 
macular edema. They analyze 
physiopathology, clinicai variation, 
complications and therapy of this 
rare disease. 
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