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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente varén de 39 ainos, con un hamartoma
combinado de retina y epitelio pigmentario de retina. El paciente referia disminucién pro-
gresiva de la visién y empeoramiento de la metamorfopsia. Se realizé una vitrectomia con
pelado de la membrana epirretiniana, consiguiendo una mejoria de la agudeza visual y de la
metamorfopsia, asi como de la arquitectura retiniana en la tomografia de coherencia éptica.
Discusién: Algunos pacientes seleccionados con hamartomas combinados de retina y epitelio
pigmentario podrian beneficiarse de la realizacién de una vitrectomia.
© 2016 Sociedad Espafiola de Oftalmologia. Publicado por Elsevier Espaiia, S.L.U. Todos
los derechos reservados.

Surgical treatment in combined hamartoma of the retina and retinal
pigment epithelium

ABSTRACT

Case report: The case is presented of a 39 year-old man with a combined hamartoma of
the retina and retinal pigment epithelium, who experienced progressive visual loss and
worsening of metamorphopsia. The patient underwent vitrectomy and epiretinal compo-
nent peeling, with improvement in visual acuity, metamorphopsia, and retinal architecture,
assessed by optical coherence tomography.
Discussion: Selected patients with combined hamartomas of the retina and retinal pigment
epithelium may benefit from surgical management.
© 2016 Sociedad Espaiiola de Oftalmologia. Published by Elsevier Espaiia, S.L.U. All rights
reserved.
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Introduccién

Los hamartomas combinados de retina y epitelio pigmentario
(HCREPR) son tumores benignos, presuntamente congénitos?,
poco frecuentes, que pueden producir una importante pérdida
de la agudeza visual.

Aparecen como lesiones solitarias y unilaterales localiza-
das en el disco dptico o en el polo posterior, presentandose
como tumores ligeramente elevados con cantidades variables
de pigmentacién, tortuosidad de los vasos retinianos y forma-
cién de membranas epirretinianas (MER)?.

Se acompanan de una cantidad variable de gliosis sobre
la superficie retiniana que puede dar lugar a la aparicién
de MER, distorsién retiniana y desprendimientos de retina
traccionales?.

El uso de la cirugia en los HCREPR es controvertido, habién-
dose publicado muy pocos casos en los que se haya realizado
una vitrectomia para la resolucién de la traccién retiniana?.

Describimos el caso de un varén de 39 afios de edad, que
referia disminucién progresiva de la agudeza visual (AV) y
aumento de la metamorfopsia, y en el que se realizé una
vitrectomia con pelado de la MER y eliminacién del compo-
nente glial superficial.

Caso clinico

Varén de 39 afios, diagnosticado hace unos afios de HCREPR
en el ojo izquierdo (OI), que referia disminucién progresiva de
la visién y aumento de la metamorfopsia. La agudeza visual
maéxima corregida (AVMC) era de 1,0 en el ojo derecho (OD) y de
0,4 en el OI. Desconociamos la visién previa del OI, ya que era
la primera vez que acudia a nuestro servicio, pero el paciente
insistia en una pérdida visual con ese ojo.

En el fondo de ojo (FO) del OI se observo la presencia de un
HCREPR en forma de una lesién sobre-elevada y pigmentada,
centrada en la arcada temporal superior, rodeada de altera-
ciones del epitelio pigmentario de la retina (EPR), con vasos
dilatados, tortuosos y telangiectésicos, y un importante com-
ponente traccional. También se observaban algunos exudados
duros maculares (fig. 1).

La tomografia de coherencia éptica de dominio espec-
tral (SD-OCT) (Topcon® 3D OCT-1000, Tokio, Japén) mostrd
una masa hiperreflectante y compacta con sombra hipo-
reflectante posterior, y un importante componente traccional
con afectacién macular (fig. 2).

La angiografia fluoresceinica (AGF) puso de manifiesto las
alteraciones vasculares y del EPR, con ligera difusién en tiem-
pos tardios (fig. 3).

El resto de la exploracién fue normal.

Se realiz una vitrectomia con pelado de MER y membrana
limitante interna (MLI), y extraccién de un extenso compo-
nente glial firmemente adherido en la cispide del tumor,
consiguiendo una relajacién parcial de la lesién.

A los 15 meses de la cirugia, la AVMC pasé a 0,63 y dis-
minuyé la metamorfopsia. El aspecto del fondo y la SD-OCT
mostraron una clara mejoria con respecto al estado pre-
quirdrgico con disminucién de la traccién y aplanamiento de
la macula (figs. 4 y 5).

Figura 1 - Retinografia del polo posterior del ojo izquierdo.
Se observa la presencia de un HCREPR centrado en la zona
superior de la macula, como una masa elevada con
dilatacién vascular y un importante componente glial en su
superficie. La lesién esta rodeada de alteraciones del EPR,
presenta un componente hemorragico asociado y existen
exudados duros en la macula.

Discusién

El HCREPR afecta no solo a la retina y al EPR, sino que pre-
senta, ademas, una alteracidn en la interfase vitreo-retiniana,
originando traccién y arrugamiento en la retina®.

Figura 2 - SD-OCT del HCREPR: masa hiperreflectante con
sombra posterior. En la imagen en 2 dimensiones se
observa la presencia de una MER, mientras que en la
imagen en 3 dimensiones podemos ver la adherencia del
vitreo a la lesién (flecha).
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