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Resumen

Las patologias vasculares retinianas en ninos son muy diferentes a las del adulto. La enfermedad de Coats constituye una de las principales causas de
leucocoria en edad pediatrica y se aborda en este capitulo, asi como las patologias sistémicas que cursan con isquemia retiniana. Los avances en angio-
grafia fluoresceinica de campo amplio (tanto de contacto como de no contacto) han permitido un mejor conocimiento de estas patologias. La retinopatia
del prematuro y los tumores vasculares retinianos se abordan en otros capitulos de este atlas.

Palabras clave: Enfermedad de Coats. Incontinentia pigmenti. Drepanocitosis.

Resum

Les patologies vasculars retinianes en nens son molt diferents de les de I'adult. La malaltia de Coats constitueix una de les principals causes de leucocoria
en edat pediatrica i s'aborda en aquest capitol, aixi com patologies sistémiques que cursen amb isquémia retiniana. Els avencos en angiografia fluores-
ceinica de camp ampli (tant de contacte com de no contacte) han permes un millor coneixement d‘aquestes patologies. La retinopatia del prematur i
els tumors vasculars retinians s'aborden en altres capitols d'aquest atles.

Paraules clau: Malaltia de Coats. Incontinentia pigmenti. Drepanocitosi.

Abstract

Retinal vascular diseases in children are very different from those in adults. Coats disease is one of the main causes of leukocoria in children and is discussed
in this chapter, as well as systemic pathologies that cause retinal ischemia. Advances in wide-field fluorescein angiography (both contact and non-contact)
have allowed a better understanding of these diseases. Retinopathy of prematurity and retinal vascular tumors are covered in other chapters of this atlas.
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Figura 1. Enfermedad de Coats. Se observa un desprendimiento de retina total contactando con el cristalino. Las telangiectasias y
dilataciones vasculares presentes a la izquierda de la imagen permiten llegar al diagndstico ante una leucocoria en edad peditrica.
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Figura 2. Enfermedad de Coats en estadio 1 de la clasificacion de Shields1, con telangiectasias retinianas sin exudacion.
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Figura 3. Enfermedad de Coats en estadio 2A con telangiectasias retinianas y exudacion extrafoveal.
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Figura 4. Enfermedad de Coats en estadio 2B con telangiectasias Figura 5. Retinografia de contacto de enfermedad de Coats en
retinianas y exudacion foveal. estadio 2B con telangiectasias retinianas observadas mediante
indentacion escleral y exudacion foveal.

Figura 6. Retinografia de campo ultraamplio de enfermedad de Coats en estadio 3A2. El estadio 3 se define por la presencia de

desprendimiento de retina, siendo 3A sectorial (3A1 sin afectacion foveal, 3A2 con afectacion foveal) y 3B total'.
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Figuras 7 y 8. Enfermedad de Coats en estadio 3B predrenaje y postdrenaje transescleral del desprendimiento de retina. La
presencia de glaucoma definirfa el estadio 4.

Figuras 9y 10. Retinograffas de contacto en lactantes con enfermedad de Coats. Se observan las telangiectasias y aneurismas tipicos
de la enfermedad. Es imprescindible la realizacién de ecografia en estos casos para descartar la presencia de calcio intraocular tipica
del retinoblastoma.
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Figura 11. Tumor vasoproliferativo en la periferia retiniana en un nifo con enfermedad de Coats. No es infrecuente observar lesiones
pseudotumorales periféricas o tumores vasoproliferativos? en esta enfermedad.
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Figuras 12 y 13. Angiografia fluoresceinica mediante retindgrafo de contacto en nifios con enfermedad de Coats.

Figuras 14 y 15. Exudacion lipidica submacular masiva en un nifno con enfermedad de Coats prefotocoagulacion y postfotocoagu-

acion y crioterapia periféricas.
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Figuras 16 a 19. Distintos casos de enfermedad de Coats en fase cicatricial tras el tratamiento.
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Figura 20. 1 de pseL anuloma macularen un nifo

C
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Figuras 21y 22. Retinoc

senlape
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Figura 25. Imagen de campo ultraamplio de adolescente con drepanocitosis. Se observa, a nivel temporal, zonas de blanco y oscuro
sin presion (véase capitulo 10, Misceldnea). En la parte superior a la papila y en la periferia nasal inferior, se aprecian lesiones hiperpig-
mentadas clasicamente descritas como black sunburst o “rayos solares negros™, tipicas de esta enfermedad hematoldgica.
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Figuras 26 y 27. Retinografia y angiografia fluoresceini campo ultraamplio en una niAa con incontinentia pigmenti. Se obse
la persistencia de vasculatura fetal f iory stops vasculares en la periferia temporal. Se trata de una patologia ligada al cromo

\

X'y que asocia a la isquemia retiniana alteraciones cutédneas y malformaciones dentales®,

Figura 28. Incontinentia pigmenti tras la fo gulacion de areas isquémicas.

Annals d’Oftalmologia 2022;30(4):377-401




Capitulo 7. Patologfa vascular retiniana

Figuras 29 y 30. Angiografia fluoresceinica con retindgrafo de contacto y de campo ultraamplio. Estas técnicas permiten detectar
areas isquémicas no evidentes en la exploracion fundoscopica en la incontinentia pigmenti.
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Figuras 31y 32. Vitreorretinopatia exudativa familiar. La traccion retiniana (o dragging) hacia la zona temporal y el pliegue falciforme
son consecuencias de la proliferacion vascular secundaria a la isquemia retiniana p rica. Esta patologia forma parte del espectro de
las patologfas asociadas al gen NDP (al igual que la enfermedad de Norrie®) y también se aborda en el capitulo 5 dedicado a distrofias
retinianas.

Figura 33. Stops vasculares periféricos y proliferacion fibrovascular secundaria en el sindrome de Adams-Oliver. Las lesiones retinianas
en este sindrome pueden ser idénticas a las de la vitreorretinopatia exudativa familiar’. Suelen hallarse ademés malformaciones en

extremidades y aplasia cutis congénita.
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Figuras 34 y 35. Oclusiones venosas bilaterales panfotocoaguladas asociadas a glaucoma neovascular terminal en el ojo izquierdo
secundarias a déficit de adenosina deaminasa 2 (ADA2). El déficit de ADA2 se ha asociado a vasculitis y a oclusiones vasculares retinianas,

especialmente en nifos y adultos jévenes®,
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Figura 36. Ision de la arteria central de la retina tras una embo ion de angiofibroma nasofarinc
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Figuras 37 y 38. Coroidopatfa hipertensiva en una nifia con paraganglioma secretor de catecolaminas. Se evidencian exudados duros
peripapilares con estrella macular en el ojo derecho. Se observan ademas estrias de Siegrist (que se postula que son secundarias a
infartos fibrinoides de grandes vasos coroideos?) y manchas de Elschnig.

Figuras 39 y 40. Manifestaciones retinianas de debut leucémico en la infancia.
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Figura 41. Sindrome de Sturge-Weber. Se observa la malformacion vascular coroidea (también denominada hemangioma coroideo
difuso'®) en el polo posterior y anastomosis venosas retinianas en la semiperiferia.
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Figura 42. Colaterales papilares y en el polo posterior en el sindrome de Wyburn-Mason.
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Figura 43. Tortuosidad arteriolar retiniana. Puede darse de forma aislada o en el contexto de la familial retinal arteriolar tortuosity (tor-

tuc d arteriolar retiniana congénita). Se han descrito casos asociados a mutaciones en el gen
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