Angiomatose retiniana
Estudo anatomociinico (apresentacdo de um caso pés-tratamento).
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Em 1904 Eugen Von Hippel publicou o
seu trabalho cldssico no qual estabeleceu a
Angiomatose Retiniana como uma entidade
clinica. Em uma pesquisa neuropatolégica
subsequente sobre cistos cerebelares, Arvid
Lindau notou que muitos pacientes com cis-
tos hemangiomatosos do cerebelo também
apresentavam angiomatose retiniana. Publi-
cou seus achados em 1926 e desde entao, o
epnimo doenca de ‘“Von Hippel Lindau”
vem sendo aplicado as desordens nas quais
0 processo angiomatoso envolve a retina, sis-
tema nervoso central, bem como outros or-
gaos; enquanto o termo “Von Hippel” ou
angiomatose retiniana, vem sendo usado
quando somente a retina € afetada!. A partir
de 1932, com os trabalhos de Van Der Hoeve
esta angiomatose foi inclufida no grupo das
facomatoses, ao lado da doenca de Von Reck-
linghausen e sindrome de Bourneville e mais
recentemente as sindromes de Sturge-Weber.
Louis-Bar e Wyburn-Mason. Estas entidades
sao caracterizadas pela formacdao 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. nao
tendo preferéncia por sexo, manifestando-se
geralmente na sesunda ou terceira década ?.
A influéncia genética é definida como sendo
transmitida por um egéne autossébmico domi-
nante com penetriancia incompleta, variando
sua expressividade ocular. nervosa e visce-
ral (rins. epididimo, pAncreas etc.), nos di-
versos membros de uma mesma famfilia 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 6p-
tica, estando compreendida entre uma arté
ria aferente e uma veia eferente. Pode ter
os mais variados diametros, desde pequenas
lesbes vermelhas, que lembram as encontra
aas na retinopatia diabética, até tumores
com vdrios diametros papilares. Em muitos
casos podem aparecer varios tumores em um
mesmo olho 567,

O curso clinico da angiomatose retinia-
na pode ser dividido em quatro estdgios.

-um hamartoma capilar.

— estdgio inicial de dilatacao vascular
e formagao angiomatosa.

— aparecimento de hemorragias e exsu-
datos.

— exsudagao maciga, inclusive da drea
macular, podendo chegar ao descola-
mento de retina.

— estdgio final — glaucoma e atrofia
do globo ocular 3.

Apesar de, na maioria dos casos, ser esta
sua seqiiéncia de transformacdes, o tumor
pode algumas vezes apresentar-se como uma
massa tumoral mascarada por sua exsuda-
¢ao, simulando inclusive a doenca de Coats 3.
No olho tratado o grau de melhora da exsu
dacao pode ser tomado como medida da efi-
cdcia terapéutica !!. O progndstico dos casos
de angiomatose retiniana é ruim, a menos
que tratados a tempo. Raras vezes, porém,
podem ficar estacionados ou involuir espon-
taneamente para cicatrizaciao 8.

Histopatologicamente o tumor em sua
fase inicial apresenta como caracteristica
principal um conglomerado de vasos capila-
res e células endoteliais que preenchem toda
a espessura da retina sensorial, formando
Os espacos inters-
ticiais do tumor sao preenchidos por tecido
de origem glial, embora Goldberg e Duke
(1968), acreditem ser esta proliferacdao glial
uma reacao. principalmente nas lesGes aque
foram de algum modo tratadas. As alteracdes
da angiomatose retiniana possuem distribui
cao focal e nao difusa. Proliferacao endo
telial pode ser vista, também na arteriols
aferente, embora toda unidade vascular (ar
terfola-leito capilar vénulas) esteja alterada.
Com o crescimento do tumor, capilares neo-
formados podem atingir o vitreo, dando ori-
gem a uma proliferagdao fibrovascular seme-
lhante as retinopatias proliferativas, poden-
do inclusive resultar em hemorragias vitreas,
descolamento de retina etc.; hemorragias in-
tra-retinianas e exsudatos gordurosos sao
também relatados ¢9.'". Comunicacdes entre
cor6ide e retina, através de fenestragdes da
membrana de Bruch, a nivel do tumor, fo
ram descritas desde o inicio do século é. Pela
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digestao com a tripsina e montagem plana
da retina a rede vascular fora das lesbes €
normal e esta técnica demonstra que o tumor
pode se desenvolver a partir de vasos ca-
pilares normais. Algumas lesdes invisiveis
a oftalmecscopia indireta podem também ser
evidenciadas pela digestao com tripsina. Es-
tas talvez pudessem aparecer a0 exame an-
giofluoresceinograficc Histologicamente nao
€ possivel identificar a causa da exsudacgao
no polo posterior, bem ccmo 0s mecanis-
mos de recuperagao em casos de tratamen-
to da angiomatoseéS!!, A drea do tumor
tratada pela crioterapia pode apresentar ca-
racteristicas histoldgicas variadas, tais como
fibrose e proliferacao do epitélio pigmen-
tar 12,

O tratamento destas lesGes tumorais po-
de ser feito com fotocoagulacao ou criotera-
pia. A diatermia, bem como a radioterapia,
estdo praticamente abandonadas !,

O obetivo desta publicagao € apresentar
um caso de angiomatose retiniana, o qual
foi tratado por meio da crioterapia sem
sucesso, e discutir o resultado do estudo
anatomopatolégico feito 7 anos e 6 meses
apos o inicio do tratamento.

CASO CLINICO

J.R.O.,, paciente com 17 anos de idade,
Sex0 masculino, apresentou-se com Qqueixas
de mancha escura na regiao nasal superior
do seu olho direito, com crescimento pro-
gressivo hda 1 ano. Negava baixa acuidade
visual nesse olho, assim como queixas de
moscas volantes e fotopsias. Negava antece-
dentes pessoais, oculares e sistémicos bem
como histdria familiar. Ao exame oftalmo:
iogico 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 nao
apresentavam quaisquer anormalidades. O
fundo ocular direito apresentava uma tumo-
racdo branco amarelada com 4 a 5 DP de
diametro, na regiao temporal inferior, pouco
além do equador. Essa massa tumoral es-
tava sendo nutrida por dois vasos calibrosos
que saiam da regiao da papila Optica. A an-
giografia mostrava tratarem-se de uma ar-
téria e uma veia (figura n.° 1). Durante este
exame houve vazamento a partir da massa
tumoral (figura n.° 2). A fluoresceinografia
também revelou outras duas regides que
apresentavam pequeno vazamento do coran-
te e tortuosidade vascular adjacente. Nao
foi evidenciado hemorragia ou turvacao vi-

4

Figura ) — Fase artério-venosa da angiografia fluc
resceinica pond:» em evidéncia a artéria e a veila nu
trientes do tumor

Figura 2 — Fase artério-venosa mais avangada )a mos-
trando sinais de vazamento do corante na superficie
tumoral

trea adjacente. Diante destas evidéncias cli-
nicas foi feito para o caso o diagndstico de
angiomatose retiniana. Exames clinico e
neurolégico nao constataram lesdes que pu
dessem levar ao diagndstico de doenga de
Lindau associada. Nao foi possivel a realiza-
cao de exames nos familiares como preco-
niza Jesberg®.

Foi proposto e feito o tratamento da le
sao tumoral com crioterapia 1 semana apos
o diagnostico. A aplicacdao de crio foi feita
de uma s6 vez, com 3 aplicagoes sucessivas
de aproximadamente 90 segundos sobre o
tumor, até que ficasse totalmente pdlido. An-
tes, porém, foram feitas aplicagbes ao redor
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do mesmo até o empalidecimento da retina
adjacente. Uma semana apds a crioaplicacao,
apresentou pequena hemorragia vitrea 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 nao
mostrou alteracoes. Foi visto novamente 5
semanas apos o inicio 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 an-
tes do tratamento e a hemorragia vitrea es-
tava em reabsorgao. Foi proposto e reali-
zado novo tratamento semelhante ao ante-
rior, por meio da crioterapia. Uma semana
apds, 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 nivel da papila. Na
semana seguinte o descolamento de retina ja
era total e o vitreo apresentava-se totalmen-
te hemorrdgico com inicio de formacao de
traves. A turvacdo do liquido sub-retiniano
nao permitia a visao do tumor. Aproxima-
damente seis meses apdés o inicio do trata-
mento o exame fundoscépico mostrava des-
colamento total de retina. traves vitreas for-
madas, vasos retinianos dilatados e uma pe-
quena lesao angiomatosa na retina descola-
da (figura — 3).

Figura 3 — Retinografia a cores mostrando a fase final
do descolamentc seroso de retina. Nota-se, além dos
vasos dilatados e traves vitreas, uma outra lesdao angio-
matosa.

O paciente nao voltou para novo con-
trole oftalmolégico senao apdés 7 anos do
inicio do tratamento. Veio consciente do
problema que apresentava e disposto a enu-
cleacdo apds ter sido feito o diagndstico de
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“Phithisis bulbi”, por outros colegas oftal-
mologistas.

Foi realizada a enucleagdo do olho di-
reito do paciente no dia 14.09.1985 e o ma-
terial encaminhado para estudo anatomopa-
toldégico.

Estudo anatomopatolégico

O exame macroscépico do globo ocular
direito, revelou olho atréfico medindo 21 x
19 x 18 mm, com nervo O6ptico seccionado
rente a esclera. Aberto pelo plano horizontal
verificou-se massa retiniana esbranquicada,
16 x 15 x 12 mm, com drea central hemor:
rdagica (fig. 4).

Figura 4 — Macroscopia ocular OD: massa esbranquigada
com centro hemorragico. Descolamento total da retina.

O exame microscépico, realizado em 15
cortes semi-seriados apds inclusao em para-
fina demonstrou as seguintes caracteristicas:

— Proliferagao retiniana constituida por
numerosos histiécitos vacuolizados de per-
meio com vasos sangiiineos dilatados e con-
gestos (fig. 5). Esta proliferagdo represen
tava a massa tumoral encontrada no exame
macroscépico. Ao redor dos vasos sangiiineos
havia reagao glial moderada (fig. 6). Além
deste foco maior notava-se outra massa tu-
moral cujo vasos apresentavam proliferagao
endotelial. Na massa maior, em um dos cor
tes. observou-se drea 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: proliferagao de histi6-
citus com citoplasma vacuolizado, de permeio com wvasos
sanglineos. (H.E. 200x).

o 2 A %) Al
Figura 6 — Microscopia Optica: vasos sangtiineos con-
gestos e dilatados meio a gliose reacional (tricromio de
Masson 300x).

drea de hemorragia

Figura 7 — Microscopia Optica:
antiga e organizada. Notar imagens negativas de cristal
de colesterol e células gigantes multinucleadas tipo corpo

estranho. (H.E. 180x).
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DISCUSSAO

A angiomatose retiniana € uma entidade
clinica rara, porém em nosso meio a cada
dia vem aumentando o nimero de casos diag-
nosticados desta doencga. 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 hdbito sempre
crescente de estudo anatomopatoldgico dos
materiais oculares obtidos por enucleacao
ou mesmo biopsias 13,

A angiomatose retiniana tem importancia
meédico-social, pois manifesta-se em indivi-
duos de faixa etdria ativa, em termos traba-
lhistas 3 e pode atingir diversos membros de
uma mesma familia, sendo frequentemente
acompanhada por alteragdes em Orgaos no-
bres tais como: rins, pancreas, sistema ner-
voso central, etc.4. Embora tenha evolugao
sombria, o diagndéstico precoce melhora. por
demais, o seu progndstico. Dai a necessi-
dade de ser feito, nos casos suspeitos, mi-
nucioso mapeamento de retina e estudo an-
giofluoresceinografico 0.

O tratamento de lesOes menores que 2,5
DP de diametro pode ser feito por meio da
fotocoagulagao Laser ou Xenédnio, com re-
sultados satisfatérios. Nas lesOes maiores,
que nao estejam em estadio muito avancgado,
resultados semelhantes poderao ser obtidos
com crioterapia, segundo a técnica de
Amoils 0, Quanto as complicacées pés-tra-
tamento torna-se dificil estabelecer se as
mesmas sao secunddrias ao tratamento ou
inerentes ao préprio processo patolégico. En-
tretanto. quanto mais evoluido estiver o tu-
mor maiores complicacoes espera-se apds a
crioterapia ou fotocoagulagao 12,13,

No presente caso, o diagndstico da lesac
foi feito num estadio bastante avangado im-
possibilitando o éxito do tratamento, até
mesmo pela crioterapia. Assim sendo a pa-
tologia evoluiu para seu estdgio final que re-
sultou em descolamento total de retina, glau
coma secunddrio e atrofia bulbar.

Ao exame histopatolégico, a proliferacao
de células tipo histiécitos vacuolizados selou
o diagndstico de facomatose, com tumores
miultiplos em um mesmo olho e estes tumo-
res apresentando vasos de calibres diversos.
Na lesao maior, a qual foi submetida a crio-
terapia, podemos observar dreas de fibrose e
hemorragia organizada, secundarias ao tra-
tamento. Nao foi evidenciado proliferagao
do epitélio pigmentar retiniano, apesar dis
to ser um achado histolégico comum nas le:
sOes tratadas pela crioterapia 12, Acreditamos
que isto ocorreu em face ao tempo muito
longo entre o tratamento e o estudo histo
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16gico, bem como as complicagOes patolégi-
cas a que foi submetido o olho durante todo
este tempo. A gliose, encontrada nas lesdes
angiomatosas, € fato que desperta divida na
literatura especializada, pois nao parece ser
parte especifica do quadro avancado !! e nas
lesOes incipientes parece ter origem diferen-
te9. Neste caso, ela foi de moderada inten-
sidade, sempre acompanhando a invasao do
tecido retiniano pelos vasos do tumor. Por-
tanto esta gliose foi, sem duvida, secunddria
a proliferacao vascular.

RESUMO

Os autores fazem o relato de um caso de angioma-
tose retiniana ou doenga de Von Hippel tratado pela
crioterapia sem sucesso e estudam histologicamente o
olho afetado sete anos e seis meses apdés 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 cryotherapy with no success. Moreover,
they have histologically studied the affected eye seven
years and six months after the onset of the treatment.
Histopathological aspects concerning the tumor as well
as, its treatment, have been discussed.
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