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Hamartoma astrocitico de retina en un paciente con diagnéstico de esclerosis
tuberosa. Reporte de un caso

Astrocytic hamartoma of retina in patient diagnosed with tuberous sclerosis.
Case report
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Resumen

La esclerosis tuberosa (ET) es una enfermedad poco comun multiérganica de caracter cronico que presenta tumoracio-
nes principalmente al sistema nervioso, rifiones, piel y el globo ocular especificamente en retina. De las lesiones de ET
aproximadamente del 30 al 50% afectan la retina, esta afectacion se le llama hamartoma astrocitico de retina (HAR)
que se deriva del crecimiento andmalo de los astrocitos de la retina, en la capa de fibras nerviosas. Se presenta un caso
clinico de paciente masculino de 7 anos de edad con diagnéstico de ET asintomatico, el cual acude por primera vez
para revision oftalmologica.
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Abstract

Tuberous Sclerosis (TS) is a rare chronic multiorganic disease that presents with tumors mainly comprising the nervous
system, kidneys, skin and the eye, specifically the retina. Among the tumors in TS, aproximately 30-50% affect the retina,
this condition is known as retinal astrocytic hamartoma (RAH) which derives from an anomalous growth of retinal astro-
cytes in the nerve fiber layer. We present a clinical case report of a 7 year old male patient with diagnosis of an asymp-
tomatic TS, which presents for his first ophtalmic examination.

Key words: Tuberous sclerosis, astrocytic hamartoma, retinal tumor.

Introduccion

La esclerosis tuberosa (ET), es una enfermedad
poco comun multiérganica de caracter cronico
que presenta tumoraciones principalmente al
sistema nervioso, rifiones, piel y el globo ocular,
especificamente en retina.” A nivel mundial se

estima una incidencia aproximadamente 6,000

a 10,000 nacidos vivos. En Latinoamérica hay
escasos reportes sobre la prevalencia de ET
con afectacion en la retina. Brasil presenta una
incidencia aproximada de 1 por 10,000 a 50,000
nacidos vivos. En Costa Rica se reporta una
prevalencia de 3 pacientes por cada 100 000

nacidos vivos.?
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De los tumores de ET mas comunes se encuen-
tra el hamartoma astrocitico de retina (HAR) de-
nominada como un tumor de caracteristicas be-
nigno derivado de los astrocitos de la retina bien

diferenciados y de la capa de fibras nerviosas.?

El HAR presenta una incidencia aproximada de
30-50% de los casos de ET. Las lesiones se
pueden encontrar solitarias o multiples, y pue-
den localizarse yuxtapapilar o en la periferia de
la retina, la forma caracteristica de esta lesion
puede ser esponjosa o en forma de mora, ge-
neralmente asintomatica a menos que esté

comprometido el area macular.?

Presentacion de caso

Paciente masculino de 7 anos de edad, es deri-
vado al servicio de oftalmologia por el servicio
de neurologia por diagnéstico de ET desde
hace 3 afos y se solicitd valoracion oftalmolo-
gica. Entre los antecedentes patoldgicos de im-
portancia, presenta antecedentes de epilepsia
con diagnéstico desde hace 4 anos, actual-
mente en tratamiento con valproato y vigaba-

trina.

En la exploracion oftalmoldgica, se encontraba
asintomatico, agudeza visual (AV) 20/20 en am-
bos ojos (AO). Refraccion bajo cicloplejia (tropi-
camida/ciclopentolato) esfera +0.50 en AO. En
parpados y anexos de AO, se aprecian multi-
ples lesiones nodulares hipopigmentadas en

parpados inferiores de aproximadamente 0.5

mm de diametro. En el segmento anterior de
AO, se aprecia conjuntiva eucrémica, cornea
transparente, camara anterior formada, iris inte-
gro sin presencia de lesiones, pupila negra, re-
donda, central y reactiva a la luz, sin presencia
de defecto pupilar aferente relativo, cristalino

trasparente.

Fondo de ojo, ojo derecho (OD): vitreo claro, re-
tina aplicada donde se aprecia lesion blanco
amarillenta elevada de 2 areas de disco yuxta-
papilar nasal (Figura 1 A). macula respetada,
vasos sanos, nervio optico con bordes defini-
dos, excavacion 0.3 con vasos centrales y buen

anillo neuroretiniano.

Fondo de ojo, ojo izquierdo (Ol): vitreo claro, re-
tina aplicada, se aprecia lesién blanquecina al
final de arcada temporal superior de 0.25 areas
de disco, macula respetada, vasos sanos, ner-
vio optico con bordes bien definidos, excava-
cion 0.3 con vasos centrales y buen anillo neu-

roretiniano(Figura 1 B).

Presién intraocular en OD 16 mmHg y Ol 15
mmHg a las 9:00 am tomada con tonémetro de
aplanacién. Campos visuales por confrontacion
sin alteraciones o percepcién de escotomas.
Movimientos extra oculares sin restricciones de
movimiento. Los diagnosticos diferenciales in-
cluyen nevo amelanico, melanoma amelanico,

drusas del nervio optico.

Se solicitaron al paciente fotografia de retina, ul-

trasonido ocular modo B (B-scan), y angiografia
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con fluoresceina de retina (AFR) en ambos
ojos. En las fotografias de retina AO, se apre-
cian lesiones previamente descritas. En el B-
scan OD se observo una masa sélida, hipereco-
geénica, con espigas de alta reflexion sugestivas
de calcificacion (Figura2 Ay B), en el B-scan
Ol se observan focos de calcificacion con espi-

gas de media-baja reflexion (Figura 2 C).

En la AFR OD, se aprecia en zona nasal lesion
de 1.5 area de disco yuxtapapilar nasal, hiper-
fluorescente en fase tardia con tincién difusa,
sin presencia de fuga o presencia de neovascu-
larizacion en etapas tempranas (Figura 3 A), en
la AFR Ol se aprecia lesién hiperfluorescente
de 0.25 area de disco en trayecto de arcada
temporal superior en fase tardia sin presencia
de fuga o neovascularizacién en etapas tempra-

nas (Figura 3 B)

Figura 1. Fondo de ojo OD y Ol. Lesion blanco amarillenta elevada de 2 areas de disco yuxtapapilar nasal
(A). Lesion blanquecina al final de arcada temporal superior de 0.25 area de disco (B).

Figura 1. B-scan OD y Ol. se observa masa sdlida (flecha roja), hiperecogénica, con espigas de alta reflexion
en zona nasal sugestivas de calcificacion (A y B). Se observan focos de calcificacion (flechas rojas) con
espigas de media-baja reflexién en zona temporal superior (C).
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Figura 2. Angiografia con fluoresceina de retina OD y OIl. Se aprecia lesion hiperfluorescente en fase tardia
con tincion difusa (A). Presencia de lesion hiperfluorecente de 0.25 area de disco en trayecto de arcada

temporal superior en fase tardia (B).

Discusion

Con los resultados de los estudios complemen-
tarios, el diagnéstico final fue HAR en ojo dere-

cho asociado a esclerosis tuberosa.

Generalmente el hallazgo de estas lesiones en
la retina es de manera incidental, ya que no cau-
san sintomas a menos que se encuentren en el
area macular, por lo que se recomienda realizar
examen de fondo de ojo bajo dilatacion farma-
coldgica debido a que es sencillay muy rentable

para hacer el diagndstico.®

Como el paciente se encontraba asintomatico,
se sugirio revision periodica cada 6 meses con
el oftalmologo. El paciente continua bajo vigilan-
cia y registro fotografico anual. Se muestra es-
tabilidad de lesion sin crecimiento desde hace 2

anos.
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