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SINDROME DE WYBURN-MASON. A PROPOSITO
DE UN CASO

Por
Francisco R. PEREZ HERNANDEZ*
Las Palmas de Gran Canaria

RESUMEN EN ESPANOL: Se realiza una revisién del Sindrome de Wyburn-Mason
también conocido como Sindrome de Bonnet-Dechaume-Blanch, aneurisma vacemo-
so0 o cirsordeo a propdsito de un caso monocular que afectaba a un nifio de 13 afios.

RESUME FRANCAIS: On réalise une révision du Syndrome Wyburn-Mason, connu
aussi de Syndrome Bonnet-Duchaume-Blanch, aneurisme ou cirsoide, 4 propos d’un
cas monoculaire qui affectait un enfant de 13 ans.

INGLISH SUMMARY: A revision is made of the Wyburn-Mason Syndrome, also
known as the Bonnet-Dechaume-Blanch Syndrome, or cirsoid aneurysm, concerning a
monocular case that affected a 13-year old boy.
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Se trata de una facomatosis descrita en
1937 por Bonnet y cols. (1) y en 1943 por
Wyburn Mason, que fue el que establecio
la relacidn existente entre el compromiso
retiniano y el cerebral, aunque hay refe-
rencias de una descripcién anterior por
Magnus en 1874 (5), conocido también
como sindrome de Bonnet-Dechaume-
Blanch, aneurismas racemosos, y aneuris-
mas cirsoideos.

Consiste fundamentalmente en malfor-
maciones arterio-venosas, que afectan a
retina y cerebro, especialmente mesencé-
falo. En las series originales de BONNET y
cols. (1), 14 de 20 enfermos con alteracio-
nes intracraneales, tenia alteraciones reti-
nianas, mientras que 22 de 27 pacientes
que tenian alteraciones retinianas las te-
nian también cerebrales, aunque las comu-
nicaciones de diversos autores en el senti-
do de existencia aislada de lesiones retinia-
nas son bastantes frecuentes, a pesar de la
rareza del caso (4) y (6).

Son malformaciones raras, de etiologia
desconocida (9), aunque juegan un papel
importante factores hereditarios y del de-
sarrollo. Se afirma que la anomalia puede
producirse en la 62 semana de la embrioge-
nesis debido a un fallo en la diferenciacion
del plexo vascular anterior del primor-
dium cerebro-vascular.

En 1974, THERON (3) recopilo 25 ca-
sos en toda la literatura, que eran los uni-
cos que reunian los criterios angiograficos
de patologia exigibles.

La lesién cldsica ocular, consiste en un
shunt arterio-veénoso unilateral acomparia-
do en general de una gran dilatacion y tor-
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tuosidad de los vasos. Dicha comunica-
cion, informa sobre una cierta similitud de
colaboraciodn (1) entre arterias y venas, por
lo que la angiografia fluoresceinica, resulta
util en estos casos para dilucidar las carac-
teristicas del flujo. Las lesiones son de ori-
gen congénito y no progresivas, v los sinto-
mas de disminucion visual aparecen entre
la segunda o tercera década de la vida. La
vision raras veces se preserva por completo
pudiendo conducir a una amaurosis total.
Las estructuras retrobulbares, incluidos
los n. opticos, pueden estar totalmete susti-
tuidos por canales vasculares dilatados (3,
6y 7), y como consecuencia el agujero op-
tico puede estar ensanchado radiologica-
mente, o bien afectar a la orbita (6), dando
lugar a proptosis (7) sucediendo a veces
que las lesiones retinianas son como pro-
longacion de las cerebrales a través del
tracto optico, pasando por el quiasma y ex-
tendiéndose a través del foramen optico
por el nervio Optico hasta la érbita y retina.
Al extenderse ventralmente desde el me-
sencéfalo, las lesiones afectan a tdlamo e
hipotdlamo pero si se extienden caudal-
mente afectan al puente y a los pedunculos
cerebrales. La aferencia arterial es general-
mente desde la arteria basilar o de la cere-
bral posterior, y el drenaje venoso, por los
SEnos cavernoso o petroso, via vena de Ga-
leno, por lo que la arteriografia contribuye
esencialmente al diagndstco.

Todo este cortejo de alteraciones anatd-
micas, puede dar lugar a una serie de sinto-
mas oftalmo-neurologicos.

Los neuroldgicos, son de dos tipos (4),
por comprension y por hemorragia o infar-
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to. Hemorragia subaracnoidea brusca, sin-
dromes mesencefalicos, hidrocefalia se-
cundaria a obstruccion del acueducto de
Silvio y ocasionalmente sintomas visuales
secundarios a afectacién de la cerebral
posterior, y otros menos facilmente expli-
cables como pueden ser convulsiones, epi-
lepsia, delirios, hemiparesia, hemiplejia,
etc.

La radiografia simple de craneo, puede
darnos adelgazamiento de las paredes cra-
neales cuando hay vasos distendidos (4). A
veces hay verdaderos nevus cutaneos (11),
angioma facial, asimetria facial y angio-
mas ceflicos, en mejilla, nariz, mandibula
o paladar, epistasis recurrente, hemorragia
gingival yamigdalaretc. (1,2, 3).

Sintomas oftalmolégicos: Cuando hay
extensas alteraciones orbitarias o cuando
la presion venosa estd alterada en el seno
cavernoso, puede existir una proptosis
pulsatil, o bien un nevus pulsatil en el te-
rritorio de trigemino (4) y mas raramente
en otras partes del cuerpo.

En el fondo del ojo se encuentran aneu-
rismas retinianos en forma de shunt. Sabi-
do es que los shunts, son comunicaciones
arteria-vena, que evaden total o parcial-
mente el lecho capilar retiniano, son como
un puente vascular en el cual una arteria
comunica directamente con una vena, en
vez de volcarse en una arteriola precapilar
yenel lecho capilar (8 y 10).

Estos shunts pueden comprometer un
vaso, una seccién de la retina un cuadran-
te, media retina, o todo el fundus, obser-
vandose una masa de shunts arterioveno-
sos que cubren toda la retina, pareciendo
llenar el fondo como una “bolsa de gusa-
nos”’ estando en estos casos afectada la vi-
sion.

Es preciso establecer un cuidadoso diag-
noéstico diferencial con el sindrome de von
Hippel-Lindau, siendo la prueba definiti-
va la angiografia fluoresceinica, ya que en
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el S. de von Hippel el shunt arterio-venoso
retiniano se asocia a un hemangioma de la
retina donde grandes canaliculos arteriales
se nutren en el hamartoma, rezumando
fluoresceina de su pared, mientras que, no
existe rezume en el Wyburn-Mason.

Vamos a incidir un poco en la prueba de
la fluoresceina, ya que reune unas caracte-
risticas especiales (12) debido a los shunts.
Ya que la fluoresceina fluye mds rapida-
mente por los shunts que a través de los va-
sos normales, alcanza el lado venoso del
shunt antes que los vasos normales de
cualquier parte del fundus. En algunos ca-
sos el shunt puede sangrar (8), y una de las
caracteristicas diferenciales de estos vasos
es que no dejan filtrar la fluoresceina.

CASOCLINICO

Nifio de 13 afios que nos es remitido por
el Servicio de Neurocirugia con el diagnds-
tico de aneurisma retiniano izquierdo y
pérdida de visioén del mismo ojo.

Su madre nos cuenta que desde hace 4
meses se queja de mala vision de su ojo iz-
quierdo, sin otra manifestacién.

A la exploracién presenta: Agudeza vi-
sual del ojo derecho 10/10 y del ojo iz-
quierdo 2/10. La motilidad extrinseca e in-
trinseca estd dentro de limites normales. El
fondo de ojo derecho presenta una papila,
vasos centrales de la retina y membranas
internas, dentro de la normalidad. El del
0jo izquierdo, presenta una enorme masa
de vasos dilatados tortuosos, anastomaéti-
cos que ocupan todo el drea papilar, des-
bordando esta en muchos didmetros, lle-
gando hasta el area macular, pero de una
forma menos intensa, (fotos 1,2 y 3).

Se le practica angiografia fluoresceinica,
viendose un llenado rdpido del 4rbol vas-
cular, donde es imposible apreciar el pri-
mer fenémeno de iluminacion del fondo,
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asi como tampoco captar la fase arterial, y
ni siquiera el comienzo de la arterio-
venosa, sino que en fracciones de segundo
queda establecido el llenado uniforme de
toda la vascularizacion. Seguimos progre-
sando en los tiempos del estudio y no se
aprecian rezumes de fluoresceina por nin-
guno de estos vasos dilatados. (Fotos del 4
alll).

El ERG y PEV practicados, nos revelan,
tanto en uno como en el otro ojo alteracio-
nes en la respuesta a la estimulacion al rojo
(fotos 12 al 14).

La TAC tampoco revela alteracion algu-
na en los diferentes cortes practicados con
contraste o sin el, (fotos del 15 al 18).

En el EEG practicado, se obtiene un rit-
mo en base alfa en brote de 9-10 c/seg. y
20-30 m.v. de a.v. que se difunde por regio-
nes anteriores. Sobre esta actividad y en
areas anteriores, aparecen abundantes fre-
cuencias theta de mediano voltaje v gran
persistencia a lo largo de todo el trazado
con un discreto predominio izquierdo. A
la prueba de hiperventilacion, se produce
aumento de toda la actividad anterior. Ac-
tividad bioeléctrica cerebral discretamente
plana y lentificada de significacién patolo-
gica inespecifica.
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COMENTARIOS

Nuestro paciente no tenia ningtn sinto-
ma neurologico, asi como tampoco derma-
toldgico facial, sino que sefialaba que de
pequeiio a la edad de 3 afios habia sido vis-
to en un servicio de Oftalmologia a conse-
cuencia de una meningitis y sus familiares
recogieron el dato de angioma de retina iz-
quierda, pero su madre nos reveld que has-
ta hacia cuatro meses, el nifio no se habia
quejado de disminucién visual, acudiendo
entonces a consultar.

La prueba de la fluoresceina es con-
cluyente, en cuanto al diagnostico diferen-
cial con el von Hippel pero en este como ya
hemos comentado existe rezume de fluo-
resceina provinente de la pared del hamar-
toma, y por el contrario en el cuadro que
sefialamos no existe ni la mds minima ex-
travasacion del colorante.

Debido a no poderle practicar arterio-
grafia cerebral, nuestro caso ha de pasar a
engrosar el numero de los publicados in-
completos, con solo manifestaciones ocu-
lares del sindrome, pues la familia del pa-
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rebro oculares de las malformaciones vas-
culares.
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