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RESUMO

Relatar o caso de um paciente que apresentou hemangioma racemoso de
retina (sindrome de Wyburn-Mason) e seu acompanhamento por 10
anos. Dez anos apds o diagndstico da doenca o exame oftalmoldgico
ndo sofreu alteragdes, assim como o campo visual e a retinografia. O
progndstico a longo prazo € controverso. Alguns autores relatam esta-
bilidade das lesdes oculares, como no caso descrito, enquanto outros
referem perda progressiva da visao.

Descritores: Angiomatose; Retina/anormalidades; Malformacdes arteriovenosas/diagnds-
tico; Sindrome; Relatos de casos [Tipo de publicagéo]

INTRODUCAO

A sindrome de Wyburn-Mason é uma doenca congénita rara que ndo
possui muitos relatos na literatura e que tem um amplo espectro de apresen-
taces!!?. Trata-se da presenga de malformagdes arteriovenosas localizadas
principalmente na retina e no mesencéfalo, porém que podem ocorrer na pele
(regido inervada pelo trig€meo), nos anexos oculares, em outras regides intra-
cranianas, na mandibula, na maxila, no palato e nas cavidades oral e nasal®.

Seus sinais e sintomas sdo muito diversificados e t€ém relagdo direta com
o local da alteracdo vascular e sua extensao®.

Macroscopicamente, a lesdo retiniana caracteriza-se por uma ou mais
anastomoses de vasos muito dilatados e tortuosos, sendo impossivel dife-
renciar artérias e veias". Estas malformacdes originam-se de uma disgene-
sia vascular do plexo embriolégico anterior no inicio do periodo gestacio-
nal, quando o mesoderma vascular é partilhado por todas as estruturas en-
volvidas®.

Este artigo visa relatar o caso de um paciente que apresentou hemangio-
ma racemoso unilateral na retina e seu acompanhamento por 10 anos.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 25 anos, natural de Salvador - BA, subme-
tido a exame oftalmoldgico de rotina em 1997, sem queixas. Nao apresen-
tava dados relevantes nos antecedentes médico e familiar.

Ao exame oftalmoldgico apresentava acuidade visual (AV) de 20/20
parcial sem corre¢do, exame externo e biomicroscopia sem alteracdo em
ambos os olhos (AO) e, ao mapeamento de retina, apresentava exame normal
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no olho direito (OD) e grande dilatacdo de alguns vasos reti-
nianos com nitidas comunicag¢des arteriovenosas no olho es-
querdo (OE). O exame neurolégico ndo demonstrou nenhum
achado significativo.

Foi realizado campo visual (CV) que se apresentou sem al-
teracdes em AO. A retinografia (Figura 1A) confirmava os acha-
dos da fundoscopia indireta e a angiofluoresceinografia (Figuras
1B e 2A) apresentava exame normal no OD e, no OE apresentou
tempo circulatério normal, grandes vasos dilatados, comunica-
¢cdes arteriovenosas mais acentuadas no quadrante temporal
superior e comunicagdes arteriovenosas peripapilares.

Ap6s o diagndstico, o paciente recusou-se a realizar inves-
tigacdo para malformagdes vasculares na regido encefélica e
optou por conduta expectante, sendo avaliado periodicamente.

Dez anos ap6s diagndstico, o paciente apresentava AV de
20/25 sem corre¢do em AO, exames biomicroscépico e fundos-
copico mantidos. Foram realizados novo CV, que ndo apresen-

tou alteracdes, e nova retinografia (Figura 2B) que ndo de-
monstrou evolugao das alteracdes vasculares no OE.

DISCUSSAO

A sindrome de Wyburn-Mason possui amplo espectro de
apresentacdao*¥, ndo sendo, portanto, obrigatdria a presen-
ca de todos os seus elementos para caracteriza-la‘".

A presenca de alteracdes vasculares caracteristicas (he-
mangioma racemoso) na retina torna mandatdria a busca por
lesdes intracranianas de mesma natureza, uma vez que existe
relagdo direta da extensdo do comprometimento retiniano e a
probabilidade de lesdes vasculares intracranianas. Cerca de
90% dos pacientes com acometimento grave na retina e conse-
quente baixa AV apresentam também lesdes vasculares no
sistema nervoso central®.

Figura 1 - A) Retinografia normal no olho direito e olho esquerdo apresentando grande dilatacdo de vasos retinianos, aumento da tortuosidade
e nitidas comunicagdes arteriovenosas; B) Angiofluoresceinografia normal no olho direito e evidenciando dilatacdo de grandes vasos com
aumento da tortuosidade e comunicacoes arteriovenosas peripapilares no olho esquerdo
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Figura 2 - A) Montagem angiofluoresceinografica do olho esquerdo (fase arteriovenosa) evidenciando comunicacoes arteriovenosas; B) Retinografia
dez anos apdés o diagndstico (carater estavel das malformagdes vasculares no olho esquerdo, sem evidéncias de progressidao da doenca)
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No caso relatado a AV era 20/25 sem corre¢do, o campo
visual normal e ndo havia queixas de visuais ou neuroldgicas.
No caso descrito, o paciente negou-se a realizar a investiga-
¢do neuroldgica.

Outros sinais tipicos da sindrome estavam ausentes no pa-
ciente descrito: proptose (decorrente de crescimento de veias
orbitdrias em torno do nervo 6ptico); qualquer achado der-
matolégico na face (que ocorrem principalmente na regido
inervada pelo trigémeo e fazem parte da descri¢do inicial da
doenca por Bonnet-Dechaume-Blanc); e por fim achados neu-
rolégicos (que podem variar de acordo com a drea e extensao
da lesdo)®.

O progndstico, a longo prazo, desses casos é controverso.
Alguns autores relatam estabilidade das lesdes oculares em
acompanhamentos de até 12 anos enquanto outros referem
perda progressiva da visdo com o passar do tempo®. Nao
houve alteracdo significativa na AV e no CV do paciente des-
crito durante o longo periodo do seguimento. Nao ha um tra-
tamento oftalmoldgico especifico para essa condi¢do e o tra-
tamento neuroldégico pode ser feito por ressecgdo cirdrgica da
lesdo encefdlica (com a possibilidade de sequelas pds-opera-
térias), radioterapia (uso restrito por possuir grande risco de
lesdo hipotalamo-hipofisdria) e embolizacio via catéter (com
bons resultados em casos especificos). Entretanto na maioria
dos casos, devido a relacdo risco/beneficio, a conduta adota-
da é expectante - como no descrito.

ABSTRACT

To describe the case of a patient who presents retinal racemose
hemangioma (Wyburn-Mason syndrome) and his 10 years
follow-up. Ten years after the disease diagnosis, the oph-
thalmologic exam had no changes, as well as the campimetry
and the retinography. The long term prognosis is controver-
sial. Some authors report ocular lesions stability and others
report progressive visual loss.

Keywords: Angiomatosis; Retina/abnormalities; Arteriove-
nous malformations/diagnosis; Syndrome; Case reports [Pu-
blication type]
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