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HAMARTOMA COMBINADO DE RETINA Y EPITELIO
PIGMENTARIO RETINIANO. DIAGNOSTICO MEDIANTE
TOMOGRAFIA DE COHERENCIA OPTICA 'Y
ANGIOFLUORESCEINGRAFIA

COMBINED HAMARTOMA OF THE RETINA AND RETINAL
PIGMENT EPITHELIUM DIAGNOSED BY RETINAL
ANGIOGRAPHY AND OPTICAL COHERENCE TOMOGRAPHY

PEREZ-ALVAREZ MJ', ALEJANDRE-ALBA N!, GARCIA-SANCHEZ J2

RESUMEN

Caso clinico: Se presenta el caso de una paciente
de 35 afos, que desarrollé un hamartoma combina-
do de retina y epitelio pigmentado retiniano. El
diagnostico se determiné en base a los caracteristi-
cos hallazgos funduscépicos: hiperplasia del epite-
lio pigmentado retiniano, tortuosidad vascular y
membrana epirretiniana.

Discusién: La tomografia de coherencia dptica y la
angiofluoresceingrafia permiten descartar melano-
ma coroideo o retinoblastoma. Es importante reali-
zar un seguimiento periédico por la posibilidad de
afectacion visual por membrana neovascular coroi-
dea, membrana epirretiniana o hemorragia vitrea.

Palabras clave: Hamartoma combinado de retina y
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ABSTRACT

Clinical case: This report is based on the case of a
35-year-old woman who developed a combined
hamartoma of the retina and retinal pigment epithe-
lium in her right eye. The diagnosis was determined
based on the fundus examination: hyperplasia of the
retinal pigment epithelium cells, tortuosity of the
vessels and epiretinal membrane.

Discussion: Optical coherence tomography and
retinal angiography are important to rule out malig-
nant melanoma of the choroid and retinoblastoma.
Regular follow-up is essential because reduction in
visual acuity can be related to an epiretinal membra-
ne, neovascular membrane or vitreous hemorrhage
(Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83: 193-196).
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INTRODUCCION

Los hamartomas combinados de retina y epitelio
pigmentario retiniano (CHRRPE) son raros tumores
benignos, caracterizados por la proliferaciéon del
epitelio pigmentario retiniano (EPR) y tejido glial,
generando gran distorsion papilar y retiniana. Se
aprecia una lesion solitaria unilateral sobrelevada,
hiperpigmentada, acompaifiada de tortuosidad vas-
cular y membrana epirretiniana (MER).

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 35 afios que
acudié por miodesopsias en el ojo derecho (OD). En
la exploracién se evidencié: Agudeza visual (AV) en
ambos ojos corregida: 1. No se apreciaron nddulos
iridianos en la biomicroscopia anterior. Tonometria:
normal. Funduscopia: OD: Lesion peripapilar nasal,
sobrelevada e hiperpigmentada, con vasos tortuosos
telangiectasicos y MER, y atrofia coriorretiniana
peripapilar subyacente a la lesién (fig. 1). En la peri-
feria se detecté una zona de traccion vitrea, posible-
mente causa de los sintomas, que fue fotocoagulada
con ldser argdn. El ojo izquierdo fue normal (fig. 2).

La angiofluoresceingrafia (AFG) mostré bloqueo
de fluorescencia en tiempo precoces y vasos telan-
giectasicos con fuga de contraste y ligera tincién de
la lesién en tiempos tardios, no se objetivaron sig-
nos de neovascularizacién coroidea ni retiniana
(fig. 3).

Fig. 1: Funduscopia del ojo derecho que muestra lesion
caracteristica sobrelevada pigmentada con vasos telan-
giectdsicos.

Fig. 2: Funduscopia del ojo izquierdo sin alteraciones.

En la ecografia ocular no se aprecié elevacion
significativa de la lesién ni signos sugestivos de
melanoma coroideo.

La tomografia de coherencia 6ptica (OCT) mos-
tré una elevacidn retiniana hiperreflectante con som-
bra hiporreflectante subyacente e importante distor-
sién de toda la arquitectura retiniana dentro de los
limites de las lesidn, con clara MER (figs. 4 y 5).

En la perimetria computarizada Humphrey 24-2
la lesién generd un escotoma absoluto.

Ante la sospecha de hamartoma combinado de
retina y epitelio pigmentario retiniano (CHRRPE)
se remiti6 al servicio de medicina interna, para des-
cartar enfermedad asociada.y se realizé una reso-

Fig. 3: Tiempos tardios donde se aprecia fuga desde
dilataciones telangiectdsicas y leve tincion de la lesion.
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Fig. 4y 5: Tomografia de coherencia dptica en la que se aprecia la distorsion de la arquitectura retiniana, lesion
hiperreflectante sobrelevada con membrana prerretiniana.

nancia magnética nuclear (RMN) craneal y orbita-
ria. Todo el estudio sistémico resulté normal.

A los 6 meses de evolucion la lesion permanece
estable sin disminucién de la AV ni aparicién de
metamorfopsias u otras complicaciones.

DISCUSION

Un hamartoma constituye una proliferacién de
cardcter benigno de células que se hallan normal-
mente en esa localizacion, por tanto el CHRRPE
presenta malformacion del EPR, retina neurosenso-
rial, vascularizacién y vitreo adyacente, en grado
variable. El 93% de los casos presentan tortuosidad
vascular, hiperpigmentacién el 87%, lesion sobree-
levada el 80%, MER el 78%. Habitualmente son
lesiones tnicas, unilaterales, localizadas préximas
al nervio 6ptico (76%), en la macula (17%) o peri-
féricas (7%) (1,2).

El 10% de los casos constituyen un hallazgo
casual, siendo la clinica més frecuente la pérdida
indolora de AV (60%), otras manifestaciones pue-
den ser estrabismo (18%), miodesopsias (5%), leu-
cocoria y dolor (5%). La afectacion directa de la
févea, del haz papilomacular o del nervio 6ptico son
las causas mds frecuentes de disminucién de AV.
Aunque también puede deberse a la traccion causa-
da por la MER, exudacién intra o subretiniana a par-
tir de los componentes vasculares de la lesion (2).

En la mayoria el curso es estacionario (2), sin
embargo en ocasiones puede existir pérdida de
visién tardia debida a :hemorragia vitrea (HV),
membrana neovascular coroidea (MNVC), edema
macular crénico, retinosquisis progresiva, agujero
macular, desprendimiento de retina (DR) y neovas-

cularizacién retiniana (1). El crecimiento de la
lesion es excepcional.

El diagnéstico, como ya hemos apuntado, se basa
en la funduscopia y se confirma mediante OCT y
AFG (2,3). La OCT es muy caracteristica con gran
distorsion de todas las estructuras, MER y traccion
vitreorretiniana. Esta prueba puede constituir una
herramienta para determinar la utilidad de la vitrec-
tomia via pars plana (VPP) con pelado de la MER
en casos seleccionados (4).

La ecografia no siempre es precisa porque no
suelen ser lesiones muy elevadas y no presentan
patrén tipico ultrasonografico.

El diagndstico diferencial debe realizarse con
tumores coroideos y retinoblastoma (2,3), para ello
son utiles las pruebas ya referidas.

La mayoria no presenta manifestaciones sistémi-
cas. Existen casos publicados con neurofibromato-
sis tipo 1 y 2, aunque esta asociacién no estd bien
establecida aun. También puede asociarse a heman-
gioma facial, incontinencia pigmento y esclerosis
tuberosa Por ello son recomendables pruebas de
neuroimagen (1).

La mayoria no precisa tratamiento. Es recomen-
dable la oclusiéon para prevenir la ambliopia en
nifios. Las indicaciones de la VPP no estdn todavia
bien establecidas con respecto al pelado de la MER
Los casos descritos en la bibliografia presentan
resultados visuales desiguales.Esta controversia es
debida a que la lesion histolégicamente es intrarre-
tiniana, por tanto s6lo se demuestra mejoria en
aquellos casos en los que se objetive clara traccién
vitrea (4). La VPP estaria indicada como tratamien-
to de las complicaciones (HV, DR) con resultados
variables segin los autores (1,5). Algunos autores
describen buenos resultados visuales tras la cirugia
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submacular como tratamiento de la MNVC, debido
a que éstas se localizan por encima del EPR (tipo 2
de Gass) (5).

Podemos concluir que, aunque se trata de tumo-
res benignos debemos realizar un adecuado diag-
noéstico diferencial, mediante AFG y OCT, ademds
de un seguimiento periddico debido al riesgo de
pérdida de AV por las complicaciones asociadas,
como MER, MNVC, HV y DR.
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