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Resumen

La coriorretinopatia exudativa hemorragica periférica (CEHP) se trata de una entidad rara caracterizada por la presencia de lesiones periféricas hemorra-
gicas o exudativas por debajo de la retina o del epitelio pigmentario de la retina que tienden a la resolucion sin tratamiento.

Presenta una gran variabilidad clinica en cuanto a forma de presentacion, localizacion, caracteristicas funduscépicas y evolucion, por lo que es importante
tener un alto indice de sospecha para el diagndstico. Las variantes hemorrdgicas son la segunda causa mas frecuente de “pseudomelanoma’; después
del nevus coroideo. La ecografia desarrolla un papel fundamental en el diagnéstico diferencial con el melanoma de coroides.

El prondstico es favorable con evolucion espontanea a la cicatrizacion de la lesidn sin tratamiento. Han sido evaluadas multiples estrategias terapéuticas,
como la terapia antiangiogénica intravitrea, la terapia fotodindmica o la fotocoagulacion laser, no mostrando ninguna de ellas superioridad en términos
de agudeza visual respecto a la simple observacién.

El siguiente estudio pretende describir las caracteristicas clinicas y ecograficas, la sintomatologia y las comorbilidades asociadas a la CEHP en nuestro
entorno.

Palabras clave: Retina. Coriorretinopatia hemorragica periférica. Exudaciéon. Pseudotumor. Manejo.

Resum

La coriorretinopatia exsudativa hemorragica periferica (CEHP) és una entitat rara caracteritzada per la preséncia de lesions periferiques hemorragiques
o exsudatives que es localitzen per sota de la retina o de I'epiteli pigmentari i que tendeixen a la resolucié sense tractament.

Presenta una gran variabilitat clinica respecte a la forma de presentacio, localitzacio, caracteristiques funduscopiques i evolucié, per la qual cosa és im-
portant tenir un alt index de sospita pel seu diagnostic. Les variants hemorragiques son la segona causa més freqlient de “pseudomelanoma’, després
del nevus coroideu. L'ecografia desenvolupa un paper fonamental en el diagnostic diferencial amb el melanoma de coroides.

El pronostic és favorable amb evolucié espontania a la resolucié sense tractament. Han estat avaluades multiples estratégies terapéutiques, com la
terapia antiangiogénica intravitria, la terapia fotodinamica o la fotocoagulacié laser, no mostrant cap d'elles superioritat en termes d'agudesa visual
respecte a la simple observacio.

Aquest estudi pretén descriure les caracteristiques cliniques i ecografiques, la simptomatologia i les comorbiditats associades a la CEHP al nostre entorn.

Paraules clau: Retina. Coriorretinopatia hemorragia periférica. Exsudacié. Pseudotumor. Maneig.

Abstract

Peripheral exudative hemorrhagic chorioretinopathy (CEHP) is a rare entity characterized by the presence of peripheral hemorrhagic or exudative lesions
beneath the retina or retinal pigment epithelium that tend to resolve without treatment.

It presents clinical variability in terms of presentation, location, funduscopic characteristics and evolution, so it is important to have a high index of
suspicion for the diagnosis. Hemorrhagic variants are the second most common cause of “pseudomelanoma’, after choroidal nevus. Ultrasound plays a
fundamental role in the differential diagnosis with choroidal melanoma.

The prognosis is favorable with spontaneous evolution to the resolution without treatment. Multiple therapeutic strategies have been evaluated, such
as intravitreal antiangiogenic therapy, photodynamic therapy or laser photocoagulation, none of them showing superiority in terms of visual acuity
compared to simple observation.

The following study aims to describe the clinical and ultrasound characteristics, symptoms and comorbidities associated with CEHP in our environment.
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Introduccion

La coriorretinopatia exudativa hemorragica periférica (CEHP) se
trata de una entidad rara caracterizada por la presencia de lesiones
periféricas hemorragicas o exudativas por debajo de la retina o
del epitelio pigmentario de la retina que tienden a la resolucién
sin tratamiento.

La entidad, nombrada por el grupo de Annesley en 19807, tiene
una predominancia por la poblacién caucésica femeninay es de
etiologia aun desconocida. Los estudios mas recientes postulan
que podria estar relacionada con el espectro de las enfermedades
paquicoroideas, mas concretamente de la neovascularizacion
coroidea tipo 1 asociada a dilataciones aneurisméticas®”. Previa-
mente habia sido descrita como un subtipo de “degeneracion
macular periférica’, ya que comparte una elevada comorbilidad
conladegeneracién maculary es frecuente la presencia de drusas.

Presenta una gran variabilidad clinica en cuanto a forma de pre-
sentacion, localizacién, caracteristicas funduscépicas y evolucion,
por lo que es importante tener un alto indice de sospecha para
el diagndstico. Las variantes mas exudativas pueden simular un
linfoma vitreorretiniano primario, mientras que las hemorrégicas
son la segunda causa mas frecuente de “pseudomelanoma’,
después del nevus coroideo®. La ecografia desarrolla un papel
fundamental en el diagndstico diferencial con el melanoma de
coroides, mostrando un patron heterogéneo asociado a calcifi-
caciones en la mayorfa de las lesiones.

El prondstico es favorable con evolucién espontanea a la cica-
trizacion de la lesion sin tratamiento. Han sido evaluadas mul-
tiples estrategias terapéuticas, como la terapia antiangiogénica
intravitrea, la terapia fotodindmica o la fotocoagulacion laser, no
mostrando ninguna de ellas superioridad en términos de agudeza
visual respecto a la simple observacion.

Con el objetivo de discernir las caracteristicas clinicas y ecograficas,
la sintomatologia y las comorbilidades asociadas a la CEHP en
nuestro entorno hemos realizado el siguiente analisis.

Material y método

Se ha realizado un estudio descriptivo retrospectivo en el que se
han incluido un total de 20 pacientes afectos de CEHP diagnosti-
cados en el Hospital Universitari de Bellvitge, centro de referencia
nacional en oncologia ocular, entre los afios 2018 y 2022,
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Se practicéd a todos los pacientes un examen bajo ldmpara de
hendidura del polo anterior, del estado del cristalino y de la re-
tina bajo midriasis. Como pruebas complementarias se practicé
tomografia de coherencia optica swept source (ss-OCT) macular
(DRIOCT Triton, Topcon Co, Japdn) a todos los pacientes y ss-OCT
de la lesion en los casos en que la localizacion y la transparencia
vitrea lo permitfa. Se practicé asimismo una retinograffa de campo
amplio (Optos California, Nikon Co, Japdn) con autofluorescen-
cia y ecograffa ocular (ABSolu, Quantel Medical, Francia), tanto
en modo A como en modo B para el control evolutivo de estas
lesiones. El seguimiento del tamano de las lesiones fue realizado
ecograficamente.

De estas exploraciones se recogieron los siguientes pardmetros
para el andlisis posterior: edad, sexo, comorbilidades (hipertension
arterial, medicacion antiagregante y anticoagulante), anteceden-
tes oftalmoldgicos de degeneracion macular asociada a la edad
(DMAE), orientacion diagnostica en el momento de la derivacion
a nuestro centro, agudeza visual mejor corregida en escala de
Snellen, sintomas del paciente, cuadrante mas afecto, lateralidad,
caracterfsticas funduscépicas y ecograficas, tratamiento recibido
y tiempo hasta la resolucion.

Criterios de inclusion

Pacientes con diagnostico clinico de CEHP mayores de edad con
un seguimiento minimo superior a 3 meses (siempre y cuando
las lesiones se hubieran resuelto en este periodo) o tiempo hasta
la resolucion.

Criterios de exclusion

Pacientes en los que se perdid el seguimiento en nuestro centro
previo a la resolucion del cuadro (en general pacientes referidos
de otros centros).

Resultados

Un total de 20 pacientes y 21 ojos fueron evaluados. La edad
media de la muestra fue de 81 afos, con una predileccion por el
sexo femenino del 55%. EI 95% de las lesiones fueron unilaterales
durante el perfiodo de seguimiento. La agudeza visual media en
escala de Snellen fue de 0,25 en el momento del diagndéstico (con
una desviacion estandar de +/- 0,25).
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En cuanto a la sintomatologia al diagndstico, el 75% de los pacientes
aquejaba disminucién de la agudeza visual, algunos de ellos asocia-
do a miodesopsias, en un 30%, o fotopsias en un 10%. Unicamente
un 15% de los pacientes fueron asintomaticos y un solo paciente
de la muestra presento dolor al diagnéstico (5%) (Figura 1).

Todas las formas de CEHP de la muestra presentaron un compo-
nente hemorréagico por funduscopia, algunas de ellas asociadas a
exudacién. Un 40% presentaron hemovitreo en el momento del
diagndstico. Destacar el antecedente de hemorragias vitreas no
filiadas previas al episodio en un 15% de los pacientes (Figuras 2 y 3).

En cuanto a la orientacion diagndstica en el momento de deriva-
cion fue enun 45% de los casos de melanoma de coroides, en un

75%

30%

15% - 5%

Asintomaticos Disminucién Miodesopsias Fotopsias Dolor
AV

Figura 1. Sintomatologia del paciente. Nétese que algunos pacientes presentaron
mas de un sintoma (por ejemplo, miodesopsias y disminucion de la agudeza
visual).

Figura 2. Lesion sobreelevada de coriorretinopatia exudativa hemorragica
periférica de aspecto pseudotumoral. Obsérvese la degeneracion macular
concomitante.
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Figura 3. Lesion de CEPH asociada a marcada exudacion lipidica y desprendi-
miento de retina exudativo.
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Figura 4. Diagnostico de sospecha en el momento de derivacion al centro de
referencia en oncologfa ocular.

45% de masa coroidea inespecifica, en un 5% de desprendimiento
coroideo y un 5% de tumor vasoproliferativo (Figura 4).

El cuadrante mas afecto fue el temporal inferior (55%), seguido
del temporal superior (20%), el nasal inferior (15%) y el nasal
superior (10%).

Referente a las comorbilidades de los pacientes se observé un
elevado porcentaje de hipertension arterial (85% de los pacientes),
una fuerte comorbilidad con la DMAE hasta en un 45% de los casos
y mas de la mitad de los enfermos tomaban medicacion anticoa-
gulante o antiagregante (55%) (Figura 5). Un Unico paciente de la
muestra presentaba antecedente de melanoma de coroides en
el mismo ojo de la CEPH.
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La prueba determinante en el diagndstico diferencial fue la presencia de angulo kappa en el modo “A" o flickering en el modo
ecograffa ocular. Se observé una altura inicial de las lesiones de "B’ signos altamente sugestivos de melanoma de coroides. El
entre 1y 3 milimetros en la mayoria de casos. Unicamente 3 de didmetro méximo de las lesiones fue de 10 milimetros vy la eco-

las lesiones superaron esta altura, alcanzando en un Unico caso grafia permitio poner de manifiesto una reduccion progresiva de
una altura méaxima de 5 milimetros (Figura 6). la altura hasta el aplanamiento de la pseudotumoracion en una

Asimismo, la ecograffa permitié poner de manifiesto el patron media de 5 meses (Figuras 7y 8).

heterogéneo tipico de estas lesiones hasta en un 60% de los casos.
En un elevado ndimero de pacientes se observaron calcificaciones
intralesionales o superficiales. Se descarté en todos los casos la

85%
55%
HTA Antiagregacion DMAE Figura 7. Ecografia modo
) L (puntos hiperecogénicos).
o anticoagulacién

Figura 5. Comorbilidades asocic

as a la CEHP. Hipertension arterial. Medicacion
gantes. Degeneracion macular asociada a

Figura 8. Representacion simultdnea de ecografia en modo Ay
Figura 6. Ecografia modo B. Lesion cupuliforme de contenido heterogéneo. observa ausencia de dngulo kappa o atenuacién posterior de los ecos
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En el 85% de los pacientes el manejo fue conservador, obser-
vando resolucién espontanea o evolucion a la fibrosis en todos
los casos. Se practicd vitrectomia via pars plana en un caso de
hemovitreo persistente a los 3 meses del diagndstico, poniendo
de manifiesto una resolucion de la lesion subyacente. Dos de los
casos recibieron tratamiento con antiangiogénicos intravitreos por
patologia concomitante durante el seguimiento: en uno de los
€asos por neovascularizacion asociada a degeneracion maculary
en otro de los casos por obstruccién de vena central de la retina
asociada a edema macular.

Discusion
El objetivo del presente estudio es describir las caracteristicas y la
evolucion de la CEHP. Los resultados obtenidos, como veremos

a continuacion, concuerdan con la bibliografia publicada ante-
riormente (Tabla 1).

La CEHP es una entidad rara y de etiologfa aiin poco conocida que
requiere un alto nivel de sospecha para el diagnostico. Un perfil
de paciente de edad avanzada, sexo femenino, en tratamiento

antiagregante o anticoagulante y con patologia concomitante
como ladegeneracion macular o la hipertension arterial debe de
sembrarnos la sospecha. Es la sequnda causa mas frecuente de
“falso melanoma’, después del nevus de coroides. En ocasiones el
diagnostico puede llegar a ser dificil incluso entre oftalmdlogos
especialistas en oncologfa, por lo que consideramos importante
ante la minima duda diagnéstica, remitir a un centro de referencia
en oncologfa ocular para realizar el diagnéstico diferencial con el
melanoma de coroides.

Puesto que se trata de lesiones periféricas con evolucion es-
ponténea a la fibrosis y ante la ausencia de mejoria en términos
de agudeza visual con los multiples tratamientos que han sido
evaluados en esta entidad, nuestra recomendacion es realizar
Unicamente seguimiento y monitorizacion de las lesiones sin
tratarlas, salvo en casos seleccionados. Zicarelli, et al® ha publicado
en 2023 un estudio retrospectivo en el que fueron incluidos 50
0jos. Se compard la incidencia de afectacion macular en pacientes
con coriorretinopatia exudativa hemorragica periférica que habian
sido tratados con terapia antiangiogénica intravitrea frente a los
pacientes en los que Unicamente se habia realizado un segui-

Tabla 1. Tabla comparativa de los resultados obtenidos en el andlisis de la muestra (a la izquierda) frente a cuatro estudios de referencia mencionados en la discusion.
En verde observamos los parametros concordantes con el presente estudio y en rojo los valores de discordancia.

etal.
N pacientes 20
Edad 81 79
Sexo femenino 55% 73,9%
Unilateralidad 95% 30,4%
Disminucién AV 75% 66%
Asintomaticos 15% 28,8%
Cuadrante Temporal inf. Temporal inf.
HTA 85% 69,6%
DMAE 45% 75%
Anticoagulantes/antiagregantes 55% 56,4%
Sospecha MM 45% 23,1%
Altura 1-3mm
Diametro 10 mm
Heterogeneidad ecogréfica 60%
Tratamiento 15% 58,9%
Resolucion 5 meses 5,3 meses
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Safir Vandefonteyne Shields
etal. etal. etal.
32 69

146
79 77 80
53% 55% 67%
91% 78,3% 69%
80,7% 37%
16,7% 42%
Temporal inf. Temporal inf. Temporal inf.
75% 56,6% 51%
60% 28,6% 56%
44,6% 73%
25,7% 41,3% 99%
2,39 mm 3mm
8,82 mm 10 mm
58,8% 55%
31,43% 60,7% 0%

15 meses 89%
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miento de las lesiones. Se observd una reduccion significativa de
la afectacién macular en aquellos pacientes tratados con terapia
antiangiogénica intravitrea frente a los pacientes en los que se
realizd observacion, pero solo en el subgrupo de lesiones de
riesgo (con afectacion de la agudeza visual o amenaza macular)®®.

En el estudio espafol publicado en 2022, de Larrea, et al.'®, se
obtuvieron resultados similares al presente estudio en cuanto a
comorbilidad con hipertension arterial, el uso de anticoagulantes
0 antiagregantes y el tiempo hasta la resolucion de las lesiones
(alrededor de los 5 meses). En nuestro caso encontramos un
porcentaje menor de degeneracion macular asociada a laedad y
de pacientes asintomaticos, asi como un aumento en el nimero
de pacientes con orientacion diagnéstica inicial de melanoma
de coroides.

En otro estudio reciente, el estudio Safir'!, hemos podido observar
resultados similares en cuanto a comorbilidad con hipertension
arterial, porcentaje de bilateralidad de las lesiones y a la altura
media de estas. En cambio, el porcentaje de pacientes que
recibieron tratamiento es significativamente mayor. Safir, et al
comparo resolucion de las lesiones a los 18 meses en 35 ojos con
CEPH, en funcién de si eran tratados o no con antiangiogénicos.
En el grupo tratado con inyecciones intravitreas (un total de 11
pacientes) se observé un mayor porcentaje de resolucion, aunque
no se reflejé en una mejor agudeza visual final. Es por tanto un
tema controversial, el tratar o no a estos pacientes.

En el estudio Vandefonteyne'?, publicado en 2018, se observéd un
porcentaje inicial de sospecha de melanoma de coroides similar
al nuestro (41,3%), asi como de pacientes asintomaticos (16,7%).
De este estudio cabe destacar la congruencia de los resultados
obtenidos en cuanto al tanto por ciento de heterogeneidad
ecografica hallada: un 58,8% versus un 60% en nuestro estudio.

El estudio Shields', publicado en 2009, incluye el mayor nimero
de casos por estudio publicados hasta el momento. En este estu-
dio se encontraron unos valores muy similares a los obtenidos en
este estudio en cuanto a altura (3mm) y diametro de las lesiones
(10 mm), nimero de pacientes con alteraciones maculares y por-
centaje de lesiones que tendian a la resolucion sin tratamiento (a
los quince meses el 89% de las lesiones habian resuelto).

Los cuatro estudios citados anteriormente coinciden en el cua-
drante més afecto: el temporal inferior. Este hallazgo concuerda
con los datos obtenidos en el presente estudio.
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Conclusion

La causa de la coriorretinopatia exudativa hemorragica es desco-
nocida, pero se asocia cada vez mas al espectro paquicoroideo.

Hay que pensar en esta entidad en pacientes de edad avanzada,
sexo femenino, hipertensos y/o anticoagulados con presencia de
hemorragias periféricas subretinianas o por debajo del epitelio
pigmentario. En ocasiones estas lesiones pueden ser grandes
“simuladoras”. La herramienta fundamental en el diagnostico
diferencial con el melanoma de coroides es la ecografia ocular.

La comorbilidad con la degeneracién macular es frecuente,
aungue no se ha demostrado una relacién de causalidad entre
las dos entidades. Dado que la evolucién natural de la enferme-
dad es a la fibrosis, que las lesiones son periféricas, y que no se
ha objetivado mejorfa de la agudeza visual con el tratamiento,
recomendamos realizar un manejo conservador de las lesiones.
Los antiangiogénicos intravitreos o la vitrectomia pueden ser de
utilidad en algunos casos seleccionados.
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