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Paciente de sexo masculino de tres afios de edad,
remitido de Saravena, Arauca, porque desde hace dos
meses notan los padres que se le puso “la nifia del ojo”
de color blanco. No hay antecedentes perinatales de
importancia, en especial de prematuridad; no refiere
trauma ni signos de infeccién, tampoco hay
antecedentes familiares.

El paciente fue valorado, encontrandose que el ojo
derecho no fija ni sigue y el ojo izquierdo si fijay sigue
satisfactoriamente. Al examen con la lampara de
hendidura en el ojo derecho presenta leucocoria, no
hay neovasos en el iris y se apreci6 una masa
retrocristaliniana muy vascularizada; la presion
intraocular esta disminuida. En el ojo izquierdo el
segmento anterior esta normal.

Figura 1. Ecografia ocular modo b

Al fondo del ojo, previa dilatacion de la pupila, el ojo
derecho muestra desprendimiento de la retina
acompafado de una masa inferonasal con hemorragia.
En el ojo izquierdo, el polo posterior y la periferia no
muestran alteraciones.

Se le practico ecografia ocular modo Ay correlacionada
con los hallazgos de la ecografia en modo B
correspondieron a hiperecogenicidad de la camara
vitrea con desprendimiento coroideo. No se
identificaron calcificaciones (Figura 1).

Se le practico tomografia axial computarizada (TAC) de
orbitas (Figura 2) y posteriormente resonancia magnética .
(RM) de globos oculares y de cerebro (Figura 3). Figura 3. Resonancia magnética
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En lafigura 1 se puede observar una ecografia ocular
modo B que muestra anteriormente hiperecogenicidad
normal del cristalino (C); la camara vitrea (CV),
normalmente anecogenea, esta hiperecogena por
desprendimiento coroideo.

Lafigura2, un TAC con contraste, permite apreciar
una ligera asimetria en el tamafio de los globos oculares
por ser mas pequefio el derecho, en el que hay
hiperdensidad de la camara vitrea, sin evidencia de
masa ni calcificaciones. El nervio éptico y los musculos
oculomotores no muestran alteraciones.

Lafigura 3 corresponde a una resonancia magnética,
en la que el panel A deja observar la secuencia en eco
spin ponderada para T1 que muestra el globo ocular
derecho con hiperintensidad de la camara vitrea
comparado con el ojo izquierdo; no se identifica masa
hipertensa en dicha estructura. El panel B permite
analizar un eco spin ponderado para T2 que muestra
la sefial de la cdmara vitrea en el ojo izquierdo que
también es alta. Y finalmente, el panel C permite
observar en la secuencia de T1 con administracion de
contraste paramagnético (gadolino) que la
hiperintensidad del vitreo en el ojo izquierdo persiste
realzando una imagen lineal ondulada de localizacion
central que corresponde al desprendimiento de la retina
asociada a la hemorragia vitrea.

Leucocoria

Es el reflejo pupilar de color blanco, blanco-grisaceo o
rosado, consecuencia de una lesion intraocular, sea
una membrana, hemorragia, masa 6 desprendimiento
de retina. El grado de leucocoria depende del tamafio,
localizacién y pigmentacién de la lesién intraocular,
y puede ser parcial o total, unilateral o bilateral
(Figura4).

Figura 4. Leucocoria. Se aprecia reflejo pupilar blanco en el ojo
izquierdo
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Entre los diagnosticos diferenciales de leucocoria
estan:

Retinoblastoma.

Vitreo primario hiperplasico persistente.
Retinopatia de la prematuridad.
Enfermedad de Coats.

Catarata congénita.

Toxocariasis.

Desprendimiento retiniano total.

L 2R 2K ZEE R 2K R 4

La primera patologia a descartar en este paciente es
el retinoblastoma, por su caracter maligno y
mortalidad asociada, aunque también hay otras
lesiones que si bien son benignas pueden simular un
retinoblastoma, como son el vitreo primario
hiperplasico persistente, la retinopatia de la
prematuridad y la enfermedad de Coats. Los signos
clinicos y la exploracion en el paciente tienen sélo dos
meses de evolucidén lo que elimina la posibilidad de
catarata congénita, tampoco refieren los padres
contacto con cachorros ni hay signos de infeccion al
examen oftalmoloégico que sugieran compromiso por
toxocara cannis. Tampoco se observé desprendimiento
de retina total durante el examen de fondo de ojo.

En este caso el diagnoéstico es una enfermedad de Coats
al correlacionar la edad del paciente, los antecedentes
clinicos, los hallazgos en el examen oftalmolégicoy la
valoracion imaginolégica.

Los diagnosticos diferenciales
Enfermedad de Coats

Diagndstico clinico. Es una anomalia vascular
primariade laretina llamada “telangiectasia retiniana
idiopatica” asociada a un desprendimiento retiniano
exudativo. George Coats hizo la primera descripcién
de esta entidad en 1908. Gémez Morales clasificé la
enfermedad de Coats en cinco estadios, basados en la
severidad de las anormalidades que resultaban de los
cambios vasculares:!

Estadiol: exudados sélo de caracter focal.

Estadio2: exudado intraretiniano masivo.

Estadio3: desprendimiento retiniano exudativo
parcial.

Estadio4: desprendimiento retiniano total.

Estadio5: complicaciones secundariasaun

desprendimiento retiniano cronico.

Esta enfermedad es mas frecuente en nifnos,
predominando en varones (69% - 85%), aunque
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también se ve en los adultos. Casi siempre es de
caracter unilateral en 80-90% de los pacientes y no
se ha hallado predisposicion racial, genética o
familiar.

La interrupcion de la barrera hemato-retiniana
produce la fuga del exudado lipidico que puede
coalescer y aparecer como una masa amarilla
subretiniana.

Los vasos anormales son usualmente hallados en los
cuadrantes temporales de la retina, pero pueden
ocurrir en cualquier parte. La progresion de la
alteracion de los vasos lleva al desprendimiento de la
retina con lo que inicia la sintomatologia y puede
progresar hacia el cierre del angulo o
neovascularizacion del iris, con cegueray dolor ocular
por un glaucoma congestivo agudo.?3

Diagnostico imaginolégico. En casos avanzados, el
desprendimiento retiniano explica los hallazgos. Es
muy similar a un retinoblastoma exofitico porque
ambas entidades presentan la triada de
desprendimiento retiniano, vasos retinianos dilatados
y apariencia de masa subretiniana. Se han reportado
casos de diagndstico confuso en que enfermedades de
Coats avanzadas han terminado en enucleacion
cuando ha sido imposible diferenciarlas de una lesion
tumoral maligna como es el retinoblastoma.

En fases precoces imaginolégicamente se obtiene poca
informacién y los hallazgos pueden ser esencialmente
normales o inespecificos con microftalmia.

El diagnéstico diferencial entre retinoblastoma, vitreo
primario hiperplasico persistente y endoftalmitis es
dificil. Los antecedentes, el examen oftalmoscépicoy
laimaginologia son indispensables. En ecografia ocular
los hallazgos pueden variar desde no encontrar
alteraciones hasta apreciar un aumento de la
ecogenicidad del vitreo por hemorragia ademas de la
imagen tipica en embudo por un desprendimiento
retiniano. Muy caracteristico es el hallazgo de cristales
de colesterol que dan la ecografia especifica.

En TAC el exudado subretiniano se presenta como
hiperdensidad intraocular homogénea, mas densa que
el vitreo. El espesor de la retina de 0,5 mm en el disco
opticoy 0,1 mm en la periferia sobrepasa la capacidad
resolutiva del TAC. Después de la inyeccion endovenosa
se demuestra un realce lineal delante del exudado
subretiniano, sin captacion en el espacio subretiniano
a diferencia de una masa tipo retinoblastoma donde
la masa capta el contraste.*
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La RM es superior al TAC para diferenciar el Coats
del retinoblastoma no calcificado.* En resonancia
magnética el exudado subretiniano es de sefial
hiperintensa tanto en T1 como T2, comparado con el
vitreo normal en el ojo contralateral (Figura5).

Figura 5. Retinoblastoma en TAC. Masa (m) intraocular izquierda
calcificada; las cabezas de flecha blancas muestran componente
no calcificado de la masa.

La sefal alta se correlaciona con el contenido de
colesterol y lipidos en el exudadoenel T1,yenel T2
por la mezcla de productos derivados de la sangre.

Después de laadministracién de gadolinio no hay realce
de laregion subretiniana. Moderado a marcado realce
lineal se observa en la interfase entre un exudado
anormal y el remanente vitreo, de localizacién
anterior.

Retinoblastoma

Es el tumor intraocular maligno primario de retinamas
comun en nifios, lo que implica la necesidad de diagnéstico
rapido para minimizar lamortalidad asociada, que llega
a 100% cuando hay compromiso extraocular sin
tratamiento sistémico, pero si el diagndstico es precoz la
sobrevida a 5 afios supera el 92%.23

La incidencia mundial es de 1 por cada 18 a 30 mil
nacidos vivos. Corresponde al 90% de masas oculares en
nifios menores de 5 afios, sin predominio de género.>©

Los tipos de retinoblastoma son el no hereditario
caracterizado por ser un tumor unilateral, solitario,
sin historia familiar y no se trasmite a los hijos, y el
tipo hereditario por mutacion de la célula germinal,
con alto grado de penetrancia, con historia familiary
la mayoria son casos nuevos, siendo multifocal o
bilateral.”

Se reconoce la delecién de la regién q14 del cromosoma
13 en 1-3%. Los sobrevivientes de la forma hereditaria



tienen alto riesgo de desarrollar un segundo tumor
maligno no ocular, siendo el méas comun el
osteosarcoma.

Otra manifestacién del gen del retinoblastoma es la
manifestacion como retinoblastoma trilateral:
localizandose compromiso ocular bilateral y un tercer
sitio en la pineal o en la region paraselar.*

Diagnéstico clinico. EI 60% de los pacientes presentan
leucoria, siendo el estrabismo el segundo signo de
manifestacion, seguido por el ojo rojo, el dolor agudo
secundario a glaucoma agudo y la mala vision.

El retinoblastoma tiene varios patrones de
crecimiento:

« Endofitico: crece hacia el vitreo con fragmentos que
pueden flotar y corresponden a las siembras vitreas.

« Exofitico: crece en el espacio sub-retiniano llevando
adesprendimiento de retina.

« Difuso: atipico, simula masa, hemorragia o
inflamacién, en la mayoria de los casos no tiene
calcificaciones, las cuales s6lo son observadas en
menos del 14% de este tipo de retinoblastoma. Es
mas frecuente en adultos.*

Todos los tipos pueden infiltran la cabeza del nervio
Optico pudiendo existir invasién al quiasmay al espacio
sub-coroideo. Las metéstasis suelen ocurrir
tempranamente siendo raras después de los 3 afios de
tratamiento.?’ La incidencia de segundos tumores es
del 20% a 10 afios, 50% a los 20 afios y 90% a los 30
afios.* Aunque es infrecuente, se han reportado
recidivas tumorales post enucleacion.

Las vias de diseminacién metastasica son:

1. Del nervio éptico al cerebro o al espacio

subaracnoideo y luego al cerebro.

Del nervio 6ptico hacia la orbita.

3. Viahematdgena por la circulacion coroidea, siendo
raras las metastasis a pulmones.

4. Esraro el compromiso del segmento anterior que
puede llevar a diseminacion linfatica.

n

Diagnostico imaginoldgico. Ademas del analisis de la
lesion intraocular se debe descartar la diseminacion
retrobulbar, metastasis o un segundo tumor.

La ecografia tiene una sensibilidad del 80% #° requiere
previa estandarizacién de las patologias para la
utilizacién del modo A; con el modo B se caracteriza
lamasa, su localizacion, tamario, extension y presencia
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de calcificaciones. La imaginologia con RM ofrece
mayor informacion para el diagnéstico diferencial del
ojo leucocorico, aungue no es sensible para detectar
calcificaciones (Figura 6):2

¢ En T1 la masa es ligera o moderadamente
hipertensa respecto al vitreo normal.

+ EnT2lamasaesmarcadaamoderadamente hipotensa.

o En T1 con gadolinio la masa realza, mostrando
zonas que persisten de baja sefial cuando hay focos
de necrosis calcificados.

Figura 6. A. Retinoblastoma en resonancia magnética en eco
spin ponderado para T1 en donde hay masa hiperintensa (r)
en el globo ocular izquierdo. El ojo derecho es sano.

B. Retinoblastoma en resonancia magnética en eco spin
ponderado para T2 con masa (m) infiltrante hipointensa con
extension al aspecto temporal en el globo ocular izquierdo.

C. Retinoblastoma en resonancia magnética con gadolinio; T1
realzado con secuencia de supresion grasa que muestra
moderada captacion de la masa (m) y del componente temporal
(flechas blancas).
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Vitreo primario hiperplasico persistente

Se debe a una falla de la regresién normal del sistema
vascular hialoideo embrionario, con persistencia de
varias porciones del vitreo y tdnica vascular del
cristalino con proliferacion extensa del tejido conectivo
asociado.®

Los primeros vasos que experimentan regresién son
los hialoideos propios, seguidos por la tanica vascular
lenticulary, finalmente, la arteria hialoidea principal.

Diagnéstico clinico. Se evidencia al momento del
nacimiento en recién nacidos a término por la presencia
de leucocoria unilateral con microftalmia.* Aunque el
cristalino es trasparente se aprecia una masa
fibrovascular posterior que desarrolla catarata. La
hemorragia vitrea por los neovasos no involucionados
genera desprendimiento de retina. Sin tratamiento
se produce glaucoma.t

En ecografia hay pérdida de la anecogenicidad normal
del vitreo por hemorragia o la imagen en embudo por
el desprendimiento retiniano.

Manifestaciones en TAC:

Microftalmos, aunque puede ser minimo o faltar.
No hay calcificaciones.

Vitreo con densidad aumentada.

Captacion del vitreo anormal.

Densidades intravitreas que sugieren la presencia
de tejido fetal o desprendimiento congénito de la
retina.

« Niveles liquido serosanguinolentos.

« Elcristalino puede ser pequefio e irregular.

L 2R JER 2R IR 2

En RM hay hiperintensidad vitrea tanto en la
secuencia de T1 como en T2, asociado a malformacion
del nervio épticoy laretina (Figura 7).

Figura 7 A. Vitreo primario hiperplasico persistente en resonancia
magnética en T1, en donde se aprecia microftalmos izquierdo.
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B. Vitreo primario hiperplasico persistente en resonancia magnética
en T1 con gadolinio; la sefial es anormal en el cristalino izquierdo
con masa retrolental que realza después de la administracion del
contraste. Hay incremento de la captacion relacionado con
elongacion del proceso ciliar causada por vascularizacién anormal.

Retinopatia de la prematuridad

Es la combinacion de factores ambientales y
congénitos que impiden la génesis vascular normal
de la retina fuera del Utero. Se produce como
consecuencia de lainmadurez, bajo peso y baja edad
gestacional, expuestos a oxigeno. Por lo general se
presenta en paciente con antecedentes de peso bajo
al nacer (<1500 gramos, prematuros menores de 32
semanas de edad gestacional) con oxigenoterapia e
incubadora.

Caracteristicamente es bilateral, aunque asimétrica
y se asocia a vitreo primario hiperpléasico
persistente.®Hay cinco estadios: linea demarcatoria,
cresta o pliegue, cresta con proliferacion
fibrovascular, desprendimiento de retina parcial con
compromiso o no de la méacula, y desprendimiento
total de retina.’

En ecografia se aprecia el volumen de los globos
oculares por la microftalmia con aumento de la
ecogenicidad vitrea si hay hemorragia y la
hiperecogenicidad de las calcificaciones con su
respectiva sombra acUstica posterior.

En TAC se valora la asimetria de los globos oculares
si la microftalmia es unilateral aunque también puede
ser bilateral; es muy sensible para identificar
calcificaciones a diferencia de la RM en donde el calcio
no da sefial Si hay aumento en la sefial por hemorragia
la sefial es hiperintensa tanto en las secuencias de T1
como en T2 (Figura 8).
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B. Secuencia para T2, con hiperintensidad de ambos globos
oculares.

Figura 8 A. Retinopatia de la prematuridad en secuencia para T1,
donde se aprecian ojos microftalmicos, mas marcado el izquierdo.
El aumento de la intensidad es causado por desprendimiento de
retina.
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can. Incluya en la discusién las implicaciones de los hallazgos y sus limitaciones, incluyendo
las implicaciones sobre investigaciones futuras. Relacione las conclusiones con los objetivos
del trabajo pero evite afirmaciones no demostradas en el curso de la investigacién. Enuncie
nuevas hipétesis si ellas estan debidamente soportadas en el trabajo. Las recomendaciones
cuando son apropiadas deben incluirse.

REFERENCIAS

Las referencias bibliogréaficas se deben numerar consecutivamente en el orden en que ellas se
mencionan en el texto. Identifique las referencias en el texto, en las tablas en nimeros arabigos
y en paréntesis, de la siguiente manera.

A) Articulos de revista: apellidos e iniciales de los nombre de los autores (en mayusculas); sison
mas de cuatro (4) se consignan los de los tres primeros y luego et al . Titulo completo del
articulo; nombre abreviado de la revista de acuerdo con el Index Medicus; afio de publicacion,
volumen, pagina inicial y pagina final. En el caso de revistas no indexadas se debe utilizar el
nombre completo de la publicacién. Ejemplo: Pini LA, Vitale G, Ottani A, et al. Naloxone
reversible antinociception by paracetamol in the rat. J Pharmacol Exp Ther 1997; 280:934-40
Libros: Apellidos e iniciales de los nombre de todos los autores; titulo del libro, edicion,
ciudad, editorial, afio de publicacion y total de paginas. Ejemplo: Goldschlager N, Goldman
MJ. Principios de electrocardiografia clinica. Décima edicién. México DF: Editorial El Manual
Moderno, 1992:153-83.

Capitulos de libros: Apellidos e iniciales de los nombres de los autores del capitulo; titulo del
capitulo; apellidos e iniciales de los nombre de los editores del libro; titulo del libro, edicion,
ciudad, editorial, afio de publicacién, paginas inicial y final del capitulo. Ejemplo: Mena P,
Maynar M, Campillo JE. Ejercicio en Enfermedades Metabolicas. Gonzalez Gallego J.
Fisiologia de la Actividad Fisica y del Deporte, primera edicién, Madrid, 1992:367-74.
Pagina WEB Internet: Utilizar el mismo formato que el de un articulo de revista, segiin
sea el caso, variando la numeracion de las paginas por el de «pantallas» que contienen
lainformacién utilizada, al final se recomienda utilizar URL. Ejemplo: Morse SS.
Factors in the emergence of infectious diseases. Emerg Infect Dis (serial online) 1995
Jan-Mar (cited 1996 Jun 5); 1 (1): (24 screens). Available from: URL:http:/
www.cdc.gov/ncidad/EID/eid.htm

Monografia en CD-ROM: Similar a un libro, excepto la paginacién. Ejemplo: Clinical
dermatology ilustrated (CD-ROM). Reeves JRT, Maibach H. CMEA Multimedia Group,
producers. 2nd ed. Version 2.0. San Diego: CMEA; 1995

Para una mayor informacion a cerca de cémo presentar el articulo y la respectiva bibliografia,
se sugiere consultar la referencia dada en este instructivo, del ICMJE.

B

C

D

E

AGRADECIMIENTOS

Las personas que colaboraron intelectualmente en el articulo pero cuya participacién no justifica
la autoria pueden ser citadas por su nombre, afiadiendo su funcién o tipo de colaboracién; por
ejemplo, «recoleccién de los datos», «apoyo financiero y material, especificando la indole del
mismo», etc. Estas personas tendran que conceder su permiso para ser nombradas. Los
autores se responsabilizaran de obtener la autorizacion por escrito de las personas menciona-
das por sunombre en los agradecimientos. El reconocimiento por la ayuda técnica recibida
figuraréa en un parrafo separado.

113



