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CASO CLINICO

Historia de un hemangioma coroideo
tras 21 anos de seguimiento

History of a choroidal hemangioma after 21 years
of follow-up

DELGADO MIRANDA JL, HERNANDEZ MARRERO D2, RODRIGUEZ GIL R?,
GIL HERNANDEZ MA*, ESPEJO CASTRO E®

RESUMEN

Caso clinico: Vardon de 35 afios diagnosticado de hemangioma coroideo circunscrito y seguido
en nuestro servicio durante 21 afios, con resultado final de enucleacion por dolor y diagnos-
tico confirmado por histologia.

Discusion: El diagnéstico del hemangioma coroideo circunscrito se basa en las caracteristicas
funduscdpicas apoyadas con pruebas complementarias. El tratamiento mas frecuentemente
utilizado es el conservador, terapia fotodinamica (PDT) y la fotocoagulacion laser. En caso
de aparicion de dolor ocular no controlable, la enucleacion es la mejor opcion. Hasta donde
sabemos, se trata del caso de hemangioma coroideo circunscrito documentado con més afios
de seguimiento.

Palabras clave: Hemangioma coroideo circunscrito, enucleacion, evolucion.

SUMMARY

Case report: 35-years-old-male with circumscribed choroidal hemangioma that has been fo-
llowed-up during 21 years at our hospital, with the final result of enucleation because of a
painful eye and histology diagnosis confirmation.

Discussion: The diagnosis is based on funduscopic characteristics together with ancillary tes-
ting. Conservative treatment, photodynamic therapy (PDT) and laser photocoagulation are
first line treatments. If an uncontrollable painful eye appears, enucleation is the best choice.
To our knowledge, this is the reported case of a circumscribed choroidal hemangioma ha-
ving been subject of the longest follow-up.
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Fig. 1:
Retinografias de
ojo izquierdo al
diagnostico (A)
yalos 19 afios
después (B) con
extensa exudacion
asociada.
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INTRODUCCION

El hemangioma circunscrito de coroides
es un tumor hamartomatoso infrecuente que
presenta una incidencia dificil de establecer,
pues muchos presentan un curso asintomatico
y no son diagnosticados. Fue reportado por
primera vez por Leber en 1868 al examinar
un ojo enucleado, aunque sus caracteristicas
funduscopicas solo fueron descritas en 1905
por Fehr a partir del seguimiento realizado a
un paciente y cuyo diagnostico fue confirma-
do al ser también enucleado. Mulock Hou-
wer reporta el primer caso diagnosticado de
hemangioma coroideo circunscrito en 1925,
antes de la enucleacion. Sin embargo, es a
partir de 1960 cuando la introduccion de las
caracteristicas ultrasonograficas y angiogra-
ficas, entre otras, del hemangioma coroideo
circunscrito han contribuido a asegurar un
diagnostico precoz y correcto de este tumor
(1).

La evolucién natural del tumor no se co-
noce totalmente. La literatura antigua reporta
casos de ojos que fueron enucleados debido a
dolor y pérdida visual secundaria a glaucoma
neovascular o por sospecha de melanoma de
coroides. En la actualidad, atn no se ha eva-
luado satisfactoriamente, debido a que la ma-
yoria de los pacientes sintomaticos reciben
diferentes formas de tratamiento (2,3).

CASO CLINICO

Varén que acude por primera vez a nues-
tro servicio en 1994 a los 35 afios de edad por
disminucion de agudeza visual progresiva en
o0jo izquierdo de 6 meses de evolucion junto
con miodesopsias. Presenta como anteceden-

tes personales de interés traumatismo facial
tras accidente de trafico 3 afios atras y esqui-
zofrenia.

En la exploracion inicial destaca una agu-
deza visual mejor corregida (AVmc) de 1 en
ojo derecho (OD) y de 0.2 en ojo izquierdo,
corectopia pupilar de ojo izquierdo, presion
intraocular (PIO) de 13 mmHg en OD y 15
mmHg en OI y en fondo de ojo izquierdo
una tumoracion peripapilar nasal y superior
de color amarillo-anaranjado (fig. 1) de 7.5 x
3,5 cm con desprendimiento de retina (DR)
exudativo asociado. Se realiza una tomogra-
fia computarizada (TC) craneal que resulta
compatible con un hemangioma coroideo cir-
cunscrito, aunque sin poderse descartar otros
procesos tumorales, asi como ecografia, AGF
y RMN, no teniendo actualmente disponibles
los detalles de dichas pruebas.

Se decide aplicar fotocoagulacion con la-
ser de argon verde sobre el tumor y perilesio-
nal con el fin de limitar el DR exudativo. Este
tratamiento se repitio en varias ocasiones por
remisiones y recidivas de dicho DR exudativo
a lo largo de varios afios. La AV va sufriendo
caida progresiva pasando a 0.1 a los 4 afios, a
contar dedos a 1 m a los 7 afios y finalmente
hasta amaurosis de ese ojo 12 afios después.
A pesar de ello, se decide realizar facoemul-
sificacion a los 19 afios de seguimiento por
opacidad de medios para mejor control de la
tumoracion. Se realizan pruebas de imagen
de control, que incluyen la ecografia ocular
(fig. 2), en la que se aprecia tumoracioén con
ecos de alta reflectividad intralesional; angio-
grafia con fluoresceina (AGF), que muestra
su caracter vascular y gran exudacion (fig. 3),
y resonancia magnética (RM) cerebral y orbi-
taria en la que se objetiva la lesion de 2.95 x
11.20 mm de margenes bien definidos a nivel
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de coroides posterior que se aprecia hiperin-
tensa en T1 con respecto al vitreo con realce
con gadolinio (fig. 4) e isointensa en T2, sin
otras lesiones cerebrales asociadas.

A lo largo de la evolucidn el paciente pre-
senta un episodio aislado de uveitis anterior
leve que se resolvid sin problemas con trata-
miento corticoideo topico. A los 21 afios de
evolucion del tumor aparece dolor ocular no
glaucomatoso y hemicraneal que no respon-
de adecuadamente a tratamiento médico. Por
ello y ante la imposibilidad de descartar por
completo una tumoracién maligna, se decide
realizar enucleacion de dicho ojo con implan-
te de protesis de Medpor® de 22 mm envuelta
en esclera de banco y anclaje muscular a ésta.
Junto la enucleacion se secciona el nervio op-
tico a 3 mm de la lamina cribosa para descar-
tar infiltracion tumoral (fig. 5).

La anatomia patologica confirma final-
mente el diagnéstico de hemangioma coroi-
deo, sin extension a nervio optico (fig. 6). En
la actualidad el paciente se encuentra asinto-
matico con buen resultado estético y de moti-
lidad de la protesis.

DISCUSION

El hemangioma coroideo es un tumor
benigno vascular de la coroides que suele
manifestarse clinicamente entre la 2.* y la
4. décadas de la vida y en el que se distin-
guen dos formas: la circunscrita y la difusa.
La forma difusa aparece casi exclusivamente
en pacientes con sindrome de Sturge-Weber y
afecta en su mayoria a mas de la mitad de la
coroides. La forma circunscrita, por el con-
trario, no se suele asociar con enfermedades
sistémicas (1,4,5), aunque hay casos descri-

tos que han asociado también el sindrome de
Sturge-Weber e incluso neurofibromatosis
(6). A nivel retiniano el hemangioma coroi-
deo puede asociar fluido subretiniano; exu-
dacion masiva, como se puede observar en
la segunda retinografia del caso clinico (fig.
1B.); edema macular; metaplasia fibrosa y
cambios a nivel del epitelio pigmentario de
la retina. A menos que el tumor se localice
directamente sobre el area macular, los pa-
cientes suelen estar asintomaticos hasta que
se produce un desprendimiento seroso (2,5).

Temporir:.c
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Fig. 2: Ecografia
ocular de ojo
izquierdo. Lesion
acusticamente
solida, con
superficie anterior
intensa y alta
reflectividad
interna, Sin
excavacion
coroidea

ni sombras
orbitarias.

Fig. 3: La
angiografia con
fluoresceina
muestra una tenue
hiperfluorescencia
precoz (4) que se
hace mas intensa
en fases tardias

(B).
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Fig. 4: RM
orbitaria, corte
sagital. Lesion
hiperintensa en
T1 que presenta
realce nivel
coroideo con
gadolinio.

Fig. 5: Corte
macroscopico del
ojo enucleado.

1) Hemangioma
coroideo 2) DR
exudativo 3) LIO.

Fig. 6: Corte
histologico de la
pieza. Canales
vasculares
congestionados de
diversos tamanos,
que forman una
masa dentro de

la coroides. 1)
Hemangioma
coroideo, 2)
Vasos coroideos
congestionados,
3) Esclera,

4) Retina con
desprendimiento
exudativo , 5)
Nervio optico.
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Es posible llegar a un diagnoéstico clini-
co correcto mediante los hallazgos descritos
por oftalmoscopia, ecografia, angiografia con
fluoresceina y con verde de indocianina, sien-
do hoy en dia pruebas fiables. La tomogra-

fia de coherencia optica (OCT), por su parte,
permite visualizar alteraciones retinianas aso-
ciadas al tumor, como rectificacion de la linea
del epitelio pigmentario de la retina (EPR)
por el efecto masa con engrosamiento retinia-
no suprayacente, liquido subretiniano, quistes
intrarretinianos o pérdida de fotorreceptores
(5). El diagnéstico definitivo de confirmacion
lo aporta el estudio histopatologico (3.4).
Funduscopicamente aparece como una le-
sion elevada de forma redonda u ovalada que
afecta al polo posterior, proximo a macula y
nervio optico, de bordes mal definidos que se
entremezcla con la coroides circundante. Su
rasgo mas caracteristico es el color, pudiéndo-
se encontrar rojo-anaranjado principalmente,
rosado o color carne, grisaceo o amarillento,
o con manchas naranjas o grises. Se ubica en
su mayoria temporal a la papila, no siendo asi
en nuestro paciente, cuya localizacion es de
predominio nasal y superior (2,4). Esta lesion
puede simular, principalmente, un melano-
ma ameldnico o una metastasis coroidea (2,
5-7), entre otros. La apariencia mas frecuente
del melanoma coroideo es el de masa cupu-
liforme pigmentada o con pigmento naranja
de localizacion variable, mientras que la me-
tastasis se observa como una masa cremosa
amarillenta, frecuentemente multifocal y bi-
lateral, también de localizacion variable (5).
Sin embargo, algunas metastasis coroideas,
tales como aquellas con origen de un tumor
carcinoide, carcinoma de células renales o de
un carcinoma tiroideo, puede aparecer tam-
bién de color anaranjado, lo que complica el
diagnostico diferencial (6). Otros diagndsti-
cos diferenciales incluyen la coriorretinopatia
central serosa y el osteoma coroideo (5).
Para diferenciarlos puede resultar de utili-
dad la ecografia, siendo el patron ecografico
del hemangioma coroideo muy caracteristico
(4). Aparece como una lesion solida subreti-
niana que muestra en modo B ecos de idénti-
cas caracteristicas a las de la coroides circun-
dante; y en modo A, un eco elevado inicial,
correspondiente con la superficie anterior del
tumor, seguido de mas ecos a lo largo del tu-
mor de reflectividad media-alta por la presen-
cia de las interfaces de los canales vasculares
multiples (fig. 2) (4,8). Estos hallazgos se han
encontrado en el 100% de los casos en series
de hasta 200 casos de hemangiomas coroideos
circunscritos, por lo que podria considerarse
una prueba de muy elevado valor diagnostico.
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Estas caracteristicas ecograficas descritas no
son compatibles con el melanoma coroideo,
que muestra media-baja reflectividad interna,
aunque si que podrian igualmente confundir-
se con las metastasis coroideas (6).

La angiografia con fluoresceina resulta
también realmente util para el diagnostico
del hemangioma coroideo circunscrito, aun-
que sus hallazgos no son patognomonicos.
El tumor muestra mayormente una suave
hiperfluorescencia temprana, antes del re-
lleno de las arteriolas retinianas con intensa
hiperfluorescencia difusa tardia (fig. 3). Esta
prueba también puede ayudar para determi-
nar la extension de un desprendimiento de re-
tina exudativo asociado. Sin embargo, estos
tumores quedan mejor documentados con la
angiografia con verde de indocianina en los
que existe un area bien definida de hiperfluo-
rescencia temprana e intensa y un «lavado de
contraste» caracteristico con rapida pérdida
de la fluorescencia del tumor en fase tardia
(4,9). Estos rasgos descritos, por contra, no
es probable encontrarlos en el melanoma co-
roideo ni en las metastasis, en los que el re-
lleno, tanto de fluresceina como del verde de
indocianina es mas lento y menos intenso (6).

En cuanto a las técnicas de neuroimagen
por RM, el hemangioma coroideo muestra
hiperintensidad con respecto al vitreo en ima-
génes potenciadas en T1 e isointensidad en
T2; en cambio, revelan hiperintensidad en T1
e hipointensidad en T2 el melanoma y la me-
tastasis (6).

En nuestro caso clinico, debido a las ca-
racteristicas funduscopicas, apoyado junto
con las pruebas complementarias que mostra-
ron el patron caracteristico ecografico de alta
reflectividad interna en modo A, la hiperfluo-
rescencia desde fases tempranas evidenciada
por AGF y la hiperintensidad de la lesion con
respecto al vitreo en las imagenes por RM po-
tenciadas en T1, el principal diagndstico sos-
pechado fue el de hemangioma coroideo. No
obstante, ante la imposibilidad de descartar
por completo una lesion de origen maligno,
se decidié un seguimiento cercano para su
mejor observacion y control.

La anatomia patoldgica es la que muestra
el diagnostico definitivo. En el hemangioma
coroideo aparecen canales vasculares con-
gestionados de diversos tamafios, que forman
una masa dentro de la coroides (fig. 6). Se
clasifican en hemangioma capilar, en el que

aparecen pequefios vasos separados por tejido
conjuntivo laxo; cavernoso, en los que pre-
dominan grandes vasos separados por escasa
cantidad de tejido conjuntivo; o mixtos (2,4).

El tratamiento ante un hemangioma coroi-
deo circunscrito asintomatico sin afectacion
de la vision puede ser conservador mediante
su observacion y seguimiento, siendo la indi-
cacién mas frecuente para comenzar a tratar-
lo la presencia de fluido subretiniano a nivel
foveal. La modalidad mas extendida al inicio
ha sido la fotocoagulacion laser de argon so-
bre la superficie del tumor, con porcentajes
de resolucion del fluido subretiniano que os-
cilan entre el 62-100% de los casos con una o
mas sesiones de laser, aunque con frecuentes
recidivas (6). También esta descrita la termo-
terapia transpupilar, la terapia fotodinamica
asociada o no a anti-VEGF intravitreo (10),
braquiterapia, radioterapia externa y radia-
cion con haz de protones (6). En la actualidad,
la modalidad terapéutica de primera eleccion
parece ser la terapia fotodindmica, por sus re-
sultados tanto anatdmicos como funcionales,
con el minimo de retratamientos y minimas
complicaciones (11). En la serie de casos des-
crita por Shields et al, de los 200 casos, el
43% permanecio en observacion sin recibir
ningln otro tratamiento asociado, ya fuera
porque presentaron minimo fluido subretinia-
no que no producia alteracion de la vision, o
por el contrario, por edema macular crénico
cuyo tratamiento hubiera tenido un minimo
beneficio visual (6). Por lo que a nosotros
respecta, se comenz0 a tratar al paciente con
fotocoagulacion laser, que era la terapia de la
que se disponia en ese momento, consiguien-
do remisiones y recaidas reiterativas del DR
exudativo, pautando hasta un total de 7 sesio-
nes a lo largo de 6 afios. En el momento en
el que en nuestro hospital ya se disponian de
otras posibilidades de tratamiento, la AV del
paciente ya habia caido considerablemente
por alteracion retiniana crénica no suscepti-
ble de mejora.

Shilling et al (12) describieron que el
éxito funcional depende fundalmente de la
duracion de los sintomas del paciente, de tal
manera que se ha encontrado peores resulta-
dos visuales en aquellos con sintomas de mas
de 6 meses de duracion antes de comenzar el
tratamiento, que en los tratados por debajo de
este tiempo. Estos datos concuerdan con los
que nos hemos encontrado, siendo los sinto-
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mas que referia el paciente de 6 meses de du-
racion, con ya importante afectacion visual.
También se encuentra peor pronodstico visual
final en aquellos casos con fluido submacular
y edema macular cronicos (6).

La enucleacion se consideraria la ultima
opcion terapéutica, habitualmente realizada
por sospecha de melanoma de coroides o por
glaucoma neovascular secundario (11). En
nuestro caso, la PIO fue normal, por lo que
esta ultima posibilidad quedo descartada.
Una vez descartada una tumoracion maligna
mediante la anatomia patologica, pensamos
que posiblemente el origen del dolor fuese la
compresion de fibras sensoriales de la prime-
ra rama del nervio trigémino, dolor que ade-
mas cedio6 tras la enucleacion.

En resumen, hemos documentado la evo-
lucion de un caso de un hemangioma co-
roideo circunscrito seguido a lo largo de 21
afios, observando su comportamiento en for-
ma de recaidas del fluido subretiniano a pesar
del tratamiento con fotocoagulacién laser con
finalidad de limitar el DR exudativo, y la ne-
cesidad final de enucleacion por dolor ocular
no controlable en un ojo amaurdtico.
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