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Vasculatura fetal persistente bilateral. Reporte de caso

Bilateral persistent fetal vasculature. A case report
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Resumen

Introduccion: La vasculatura fetal persistente bilateral es una malformacion ocular poco frecuente, generalmente unilateral,
que suele presentarse como leucocoria. Objetivo: Presentar el caso de una paciente de 6 meses con leucocoria bilateral
y diagndstico de vasculatura fetal persistente bilateral. Resumen del caso: Reporte de caso por medio de recopilacion de
datos de la historia clinica, fotografias del segmento anterior de la paciente, ecografia ocular y resonancia magnética de
cerebro. Conclusiones: La vasculatura fetal persistente bilateral es poco frecuente, pero hay que tenerla en cuenta en el
momento del abordaje de un paciente con leucocoria bilateral, cuyo prondstico visual depende de su reconocimiento y
tratamiento tempranos.
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Abstract

Introduction: Bilateral persistent fetal vasculature is a rare developmental disorder of the eye, usually seen as leukocoria
affecting only one eye. Objective: Report on a case of a 6 month old patient with bilateral leukocoria and diagnosis of bila-
teral persistent fetal vasculature. Case summary: Descriptive case report study with data from de medical history, anterior
segment photographs, ocular ultrasonography and cerebral magnetic resonance imaging. Conclusions: Bilateral persistent
fetal vasculature is an infrequent disease that has to be taken into account when approaching a patient with bilateral leuko-
coria, whose visual prognosis depends on the early detection and treatment.
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Introduccion

La vasculatura fetal persistente (VFP), previamente
denominada hiperplasia de vitreo primaria persistente’,
es una malformacién congénita del globo ocular poco
frecuente, con una prevalencia reportada del 0.64%?2,
causada por la falla de conversion del vitreo primario a
vitreo secundario adulto y la regresién de la vasculatura

Correspondencia:
*Camilo E. Martinez
E-mail: camiloeduardomartinez @ gmail.com

Fecha de recepcion: 30-09-2020
Fecha de aceptacion: 20-12-2020
DOI: 10.24875/RSC0O.M21000010

hialoidea. Se presenta tipicamente con leucocoria uni-
lateral hasta en un 90-95% de los casos y se caracte-
riza por una masa fibrovascular retrolenticular,
usualmente acompafiada de microftalmia y catarata.
Cuando es bilateral se asocia cominmente a otras
condiciones, como la enfermedad de Norrie, el sin-
drome de Warburg, el sindrome de Patau o la displasia
retinal®. Presentamos un caso de VFP bilateral de una
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lactante de 6 meses que se presentd como leucocoria
bilateral.

Reporte de caso

Paciente de 6 meses con antecedente de bajo peso
al nacer e ictericia neonatal, que fue remitida a nuestro
hospital para ser valorada por leucocoria bilateral con
el fin de descartar retinoblastoma bilateral. Habia reci-
bido valoraciones previas en otras instituciones, en
donde descartaron la presencia de dicho tumor; sin
embargo, por nuevo reporte de ecografia de que era
sospechoso para retinoblastoma, es remitida para
nueva valoracion urgente. El cuadro inicia al mes y
medio de edad con opacidad blanquecina en ambos
ojos, asociado a mirada erratica (fig. 1). Traia perfil
infeccioso con resultados negativos para toxoplasma,
citomegalovirus y rubeola, ecografia de craneo normal
y potenciales visuales que reportan disfuncion de las
vias retinocorticales bilaterales.

Al examen oftalmoldgico presentaba mirada erratica,
no fijaba, no seguia ni rechazaba la luz, con nistagmo
horizontal en resorte con movimientos de busqueda en
ambos 0jos; los anexos oculares se encontraron sanos,
pero los ojos eran pequefos (mas el izquierdo). Reflejo
rojo ausente bilateral. El ojo derecho presentaba opa-
cidad corneal central de 5 mm, poco densa, con camara
estrecha, pero formada, y pupila discérica, no reactiva
a la luz. El ojo izquierdo presentaba opacidad difusa
leve de toda la cérnea, camara anterior estrecha, pero
formada, pupila discérica con sinequias posteriores y
area de atrofia estromal del iris superior. El cristalino
era transparente, pero mostraba una lesién de color
blanco amarillento en la cavidad vitrea que impedia la
valoracién del segmento posterior (fig. 1). Al examen
fisico realizado por pediatria presentaba retraso en el
desarrollo psicomotor dado por hipotonia leve en las
cuatro extremidades, marcha automatica no incorpo-
rada, sin sostén cefalico, sedestacion ausente, no rea-
lizaba rolados ni tripode.

Dado lo anterior, se decide hacer una ecografia de
ambos globos oculares, en la que se evidencid en la
cavidad vitrea de ambos ojos una banda hiperreflectiva
que inicia a nivel del nervio dptico, con trayecto hasta
el segmento anterior, con la retina adherida en toda su
extension (fig. 2). Teniendo esto en cuenta, se sospecha
VFP bilateral y se pide resonancia magnética de drbitas
y cerebro con gadolinio, que reporta una estructura
cerebral dentro de los limites normales, pero con mar-
cada alteracion en la intensidad de sefal de los globos
oculares, dada por imagenes de aspecto triangular en

Figura 1. Leucocoria bilateral.
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Figura 2. Ultrasonografia. Cavidad vitrea de ambos ojos
con una banda hiperreflectiva que inicia a nivel del
nervio Gptico, con trayecto hasta el segmento anterior,
con la retina adherida en toda su extension.

la region central de la camara vitrea compatibles con
VFP bilateral. Unos nuevos potenciales evocados con-
firman el aplanamiento de las vias retinocorticales
(fig. 3).

Teniendo en cuenta la bilateralidad del caso, se propuso
intentar un manejo quirdrgico unilateral dado que en la
ecografia se observé una imagen de retina aplicada; sin
embargo, se tenia claro que con unos potenciales evoca-
dos con un compromiso tan grave de la via retinocortical
las posibilidades de éxito visual eran muy bajas.
Finalmente, los padres no aceptaron realizar el procedi-
miento quirdrgico y se perdié el seguimiento del caso.
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Figura 3. Resonancia magnética nuclear, en derivacion
T2. Se evidencian opacidades retrolentales de aspecto
triangular, cuyo vértice es el nervio optico.

Discusion

El hallazgo de leucocoria en un paciente pediatrico
abre un abanico de diagndsticos diferenciales, entre los
que el retinoblastoma, la catarata congénita, la retino-
patia de prematuridad, la displasia retinal y la uveitis
intermedia grave son los mas frecuentes y de mayor
importancia al realizar el diagnostico?. La VFP ocurre
en el 0.64% de los casos y generalmente es unilateral.
Ocurre por una regresién incompleta del vitreo embrio-
nario y de la vasculatura hialoidea. El vitreo embriona-
rio se forma durante el primer mes de desarrollo y
contiene una red fibrovascular junto con ramas de la
arteria hialoidea; esta arteria suele regresar durante la
formacion del vitreo secundario avascular, a las 9
semanas, y va a dar paso al vitreo adulto. El vitreo
primario disminuye de tamafio y se condensa en una
banda angosta llamada canal de Cloquet, que va desde
el disco dptico hasta la parte posterior del cristalino. En
casos de falla de regresion del vitreo primario, la clasi-
ficacion de la VFP se realiza, segun la ubicacién en el
canal, en tres tipos: anterior, posterior o mixta®.

La clinica caracteristica de la VFP es de compromiso
unilateral, con leucocoria, baja vision, microftalmos y
estrabismo. Se puede encontrar en pacientes sanos,
pero se han visto asociaciones con anormalidades sis-
témicas y neuroldgicas. La presentacién de VFP bilate-
ral es menos frecuente, con alguna serie de casos
reportando prevalencias del 2.4%°, y son las mas aso-
ciadas a comorbilidad sistémica y sindromatica, tales
como la trisomia 13, 15 y 18, la enfermedad de Norrie
y el sindrome de Warburg, entre otros. Esta condicién
esta asociada a un amplio espectro de complicaciones,
incluyendo rotura capsular del cristalino, catarata, glau-
coma secundario de angulo cerrado, hemorragia vitrea,
desprendimiento traccional de retina y ptisis bulbi. El
pronostico visual es especialmente pobre en las VFP
posteriores.

Para poder realizar un diagndstico correcto y excluir
diagndsticos diferenciales de la leucocoria se requieren
estudios imagenoldgicos complementarios. La ecogra-
fia es la prueba inicial y en ella se puede evidenciar
una banda hiperreflectiva que se extiende desde la
superficie posterior del cristalino hasta el disco optico;
en caso de realizar Doppler es posible detectar el flujo
arterial dentro de dicha banda, representando la arteria
hialoidea persistente*. En la tomografia, la VFP se
caracteriza por microftalmia, cristalino pequefo o irre-
gular, e infiltracién de la cavidad vitrea caracterizada
por hiperdensidad del cuerpo vitreo junto a una densi-
dad intravitrea tubular (representante del canal de
Cloquet). Por Ultimo, en la resonancia magnética ocular,
considerada la imagen de eleccion para el diagndstico
de VFP, se pueden diferenciar la forma anterior y la
posterior. Es caracteristica la disminucion de la profun-
didad de la cdmara anterior junto a una membrana
vascular retrolental que es hiperintensa en T2. La VFP
posterior se caracteriza por microftalmia, desprendi-
miento de retina en forma de embudo, masa retrolental
hipointensa y hemorragia vitrea®.

Esta patologia puede diferenciarse del retinoblastoma
en la resonancia magnética por la ausencia de calcifi-
caciones intralesionales, la presencia de la arteria a
través del canal de Cloquet y la ausencia de hiperin-
tensidad en el fluido subretinal en T1 e hipointensa en
T2. El diagndstico diferencial mas dificil por imageno-
logia es la retinopatia de prematuridad, para lo cual es
importante tener en cuenta los antecedentes de prema-
turidad, bajo peso al nacer y uso de oxigeno
suplementario.

El diagndstico ecografico prenatal de la VFP es poco
comun y en los casos reportados se ha realizado
debido a hallazgos de hidrocefalia, encefalocele o
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anormalidades en la fosa posterior detectadas a inicios
del tercer trimestre de embarazo, que indujeron un
estudio en profundidad del globo ocular debido a que
la regresion completa de arteria hialoidea en los fetos
normales ocurre a las 29 semanas de gestacion. Entre
los hallazgos caracteristicos se encuentran una masa
hiperecoica e irregular entre la superficie posterior del
cristalino y la pared ocular posterior, hiperecogenicidad
de cristalino y desprendimiento o no adhesién de retina.
Generalmente, en estos pacientes deben descartarse
antecedentes de consanguinidad o la presencia de
anormalidades genéticas, como el sindrome de Walker-
Warburg o el sindrome de Norried.

El tratamiento y el prondstico de la VFP dependen de
la extension de la enfermedad, la edad del diagndstico
y el momento de la cirugia. En casos leves, la mayoria
de las veces no es necesaria una intervencion quirur-
gica; por el contrario, los casos moderados y graves
requieren cirugia, cuyo objetivo principal es la rehabili-
tacion visual®’. Dentro de las indicaciones imperativas
para intervencioén quirlrgica, asociadas a gravedad, se
encuentran la hemorragia intravitrea, el desprendi-
miento de retina progresivo, la estrechez de angulo de
la cdmara anterior progresiva y el aumento de la pre-
sién intraocular'. La VFP anterior pura tiene un buen
prondstico visual en manejo con correccién afaquica y
terapia de ambliopia; por otro lado, cuando hay com-
promiso posterior los prondsticos visuales son mas
reservados®. En los casos que requieren cirugia se ha
evidenciado que, si se realiza antes del dia 77 posnatal,
el paciente presenta mejores desenlaces, ya que la
rehabilitacion visual favorable requiere una intervencion
quirtrgica temprana®.

En el caso de nuestra paciente, fue llevada por sus
padres al servicio de salud debido a leucocoria y movi-
mientos oculares erraticos, en donde se inicié un abor-
daje diagndstico hacia los principales diagndsticos
diferenciales de leucocoria: retinoblastoma y catarata
congénita. Se le realizaron estudios imagenoldgicos
complementarios con ecografia ocular y resonancia
magnética de orbitas, que confirmé el diagnéstico de
VFP bilateral, sin clinica de compromiso sindromatico
adicional. Sin embargo, el diagnostico de esta condicion
fue tardio en este caso, lo que conlleva complicaciones
del neurodesarrollo y que las posibilidades terapéuticas
fueran muy reducidas. Lo anterior permite enfatizar en
la importancia de una buena exploracion fisica del
recién nacido, en la que se incluya el reflejo rojo, un
examen simple que puede llevar a un diagndstico tem-
prano de una variedad de condiciones oculares que con

un tratamiento temprano pueden cambiar el prondstico
visual y vital del recién nacido.

Recomendacion

La VFP es una causa rara de leucocoria cuya pre-
sentacion bilateral supone un reto diagndstico, espe-
cialmente cuando no se asocia a otras condiciones. El
reconocimiento temprano de la leucocoria y la evalua-
cion oftalmoldgica e imagenoldgica desempefan un
papel importante en el prondstico.
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