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Resumen

Objetivo: Reportar un caso clinico de persistencia
de la vasculatura fetal y resaltar la importancia del
diagndstico y tratamiento precoz ante la presencia
de una leucocoria en la infancia.

Caso clinico: Nifio de 15 meses de edad es traido
a la consulta con diagnéstico de catarata congénita
en ojo derecho realizado en otro centro. Al examen
oftalmoldgico practicado en consultorio se consta-
t6 microftalmia, leucocoria y estrabismo, y en el
estudio bajo anestesia general se observd presencia
de una camara anterior poco profunda y catarata
reducta asociada a una masa retrocristalina fibro-
vascular con elongacion de los procesos ciliares.
Debido al diagnéstico tardio y al severo compro-
miso de su visién se mantuvo un tratamiento con-
servador ya que su ojo derecho habia sido anulado
por completo.

Conclusioén: Es de suma relevancia realizar un
examen oftalmoldgico completo en consultorio y
bajo anestesia general en nifios pequefios con leu-
cocoria para arribar a un diagnoéstico preciso y a un
tratamiento oportuno. De esta manera se evitard la
aparicion de una ambliopia profunda irreversible y
de futuras complicaciones.

Palabras clave: persistencia de la vasculatura fetal,
persistencia de vitreo primario hiperplasico, leu-
cocoria.

Persistent fetal vasculature

Abstract

Objective: To report a case of persistent fetal vas-
culature (PFV) and to highlight the importance of
early diagnosis and treatment when in presence of
infancy leucocoria.
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Case report: A 15 months old child, who had pre-
viously been seen by another ophthalmologist was
brought to examination with a diagnosis of con-
genital cataract in the right eye. A complete oph-
thalmological examination was made from which
we discovered microphthalmia, leucocoria, and
strabismus. A second exam under general anes-
thesia was performed, in which we observed the
presence of a shallow anterior chamber, a partially
reabsorbed cataract, and a retrolental fibrovascu-
lar mass associated with elongated ciliary process-
es. Due to a late diagnosis and in the presence of
a deeply amplyopic eye, it was decided to follow a
conservative treatment and no surgical interven-
tion was performed.

Conclusion: It is extremely important to perform
a complete ophthalmological exam both at the of-
fice and under general anesthesia on infants with
leucocoria, aiming to get an accurate diagnosis and
proper treatment in order to avoid the develop-
ment of profound and irreversible amblyopia and
future complications.

Key words: persistent fetal vasculature, persistent
hyperplastic primary vitreous, leukocoria.

Persisténcia da vasculatura fetal

Resumo

Objetivo: Relatar um caso clinico de persisténcia
da vasculatura fetal e destacar a importancia do
diagnostico e tratamento precoces na presenga de
leucocoria na infancia.

Caso clinico: Um menino de 15 meses ¢ levado a
consulta com diagnostico de catarata congénita no
olho direito realizado em outro centro. O exame
oftalmologico realizado em consultério revelou
microftalmia, leucocoria e estrabismo, e no estu-
do sob anestesia geral observou-se camara ante-
rior rasa e reducdo da catarata associada a massa
fibrovascular retrocristalina com alongamento dos
processos ciliares. Devido ao diagnoéstico tardio e
ao grave comprometimento visual, o tratamento
conservador foi mantido, pois seu olho direito ha-
via sido totalmente anulado.

Conclusdo: E extremamente importante realizar
um exame oftalmoldgico completo no consultdrio
e sob anestesia geral em criangas pequenas com
leucocoria para chegar a um diagnoéstico preciso

e tratamento oportuno. Desta forma, evita-se o
aparecimento de ambliopia profunda irreversivel e
complicagdes futuras.

Palavras-chave: persisténcia da vasculatura fetal,
persisténcia do vitreo primdrio hiperplasico, leu-
cocoria.

Introduccion

La persistencia del vitreo primario hiperplasico
(PHPV) fue descrita como sindrome de Reese en
1955'. Posteriormente Morton F. Goldberg pro-
puso definitivamente el cambio de nombre de
la persistencia del vitreo primario hiperplasico
por persistencia de la vasculatura fetal (PVEF).
Este término se utiliza para describir un amplio
espectro de anomalias congénitas, entre ellas
la presencia de una placa retrolental en un ojo
microftalmico con vasos sanguineos prominentes
en el iris y elongacion de los procesos ciliares®. La
manifestacion clinica clasica es una leucocoria,
microftalmia y catarata’. Generalmente esta enti-
dad es progresiva y puede ser causa de hipema
espontaneo en la infancia®. Esta asociada al 22%
de las cataratas congénitas unilaterales segun el
IATS (Infant Aphakia Treatment Study)’.

Conforme a su localizaciéon puede clasificarse
en anterior, posterior o mixta, siendo la anterior
la forma mas comun. En ella se puede observar
una progresiva intumescencia del cristalino y
elongacion anterior de los procesos ciliares, lo que
provoca el aplanamiento de la cdmara anterior y
a menudo desencadena un glaucoma por cierre
angular®. En la forma posterior pueden aparecer
pliegues retinales, membranas vitreas, displasia
del nervio optico y desprendimiento de retina
peripapilar®. Esta distribucion tiene implicancia
prondstica ya que los pacientes con la forma ante-
rior pura podrian lograr cierto grado de funcién
visual tras el oportuno diagndstico y tratamiento
quirurgico.

Caso clinico

Paciente masculino de 15 meses de edad traido
a consulta por sus padres quienes detectan una
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Figura 1. Leucocoria, microftalmia y esotropia en OD.
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Figura 2. Catarata reducta, placa fibrovascular retrolental y procesos
ciliares elongados.

leucocoria en ojo derecho que esta presente
desde el nacimiento sin antecedentes persona-
les ni familiares de importancia. Fue atendido
previamente en otro centro donde hicieron un
diagndstico de catarata congénita.

En el examen oftalmolégico inicial se constaté
la falta de fijacién y seguimiento en ojo derecho
(OD) con microftalmia, leucocoria y esotropia
intermitente (fig. 1). El ojo izquierdo (OI) pre-
sentaba buena fijacion y seguimiento. Se decidié
realizar un examen bajo anestesia general.

A la biomicroscopia del ojo derecho se observé
una camara anterior poco profunda, sin signos
inflamatorios y una catarata reducta asociada a
una masa retrocristaliniana fibrovascular con
elongacion de los procesos ciliares (fig. 2). E1 OI
presentaba un segmento anterior dentro de los
limites normales para la edad.

No fue posible realizar un examen visual de la
retina del OD vy se hizo oftalmoscopia binocular
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Figura 3. UBM: se observa una convexidad iridiana en el sector de
contacto con una catarata reducta, cuerpo ciliar con sus procesos
elongados hacia linea media y una placa plana retrolental.

indirecta en OI. La presién intraocular era de 8
mmHg en OD y de 12 mmHg en OI. El didmetro
corneal en OD era de 10.3 mm y en OI de 11.9
mm (medidos de hora 3 a hora 9 con compas
manual).

A la ultrabiomicroscopia de OD se observd
una convexidad iridiana en el sector de contacto
con una catarata reducta, cuerpo ciliar con sus
procesos elongados hacia linea media y una placa
plana retrolental (fig. 3).

En la ecografia se vio una cavidad vitrea ane-
coica y la retina aplicada (fig. 4).

Largo axial OD: 16.9 mm, OI: 20.1 mm.

Se explicd a los padres que las posibles alter-
nativas serian realizar un seguimiento periédico
conservador o, por el contrario, una cirugia para
extraer la catarata del ojo derecho, que sélo ten-
dria como finalidad una mejoria del aspecto esté-
tico de la leucocoria debido a la baja posibilidad
de rehabilitar la visién en ese ojo profundamente
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ambliopizado. En base a esto, los padres decidie-
ron no realizar cirugia en ese momento.

Discusion

La persistencia de la vasculatura fetal es una
patologia ocular congénita que ocurre secunda-
riamente a una falla en la regresién del vitreo
primario durante el periodo embrionario.

Su manifestacion clinica clasica es la presencia
de microftalmia, leucocoria y catarata.

La mayoria de los casos son unilaterales y
esporadicos. El estrabismo y el nistagmus pue-
den estar presentes. Cuando la PVF es bilateral
generalmente se asocia a sindromes sistémicos
como la neurofibromatosis tipo 2, Aicardi o triso-
mia 13 (sindrome de Patau), que suelen presentar
un compromiso retinal y sistémico mas severo®.

Se debe tener en cuenta que la presencia de
leucocoria en la infancia siempre implica un com-
promiso severo del ojo afectado.

El principal diagnoéstico diferencial es con el
retinoblastoma, aunque otras entidades pueden
confundirse con la PVF como ser: retinopatia del
prematuro (ROP), enfermedad de Coats, toxo-
cariasis ocular, cataratas, uveitis o displasia de
retina’.

El método complementario mas importante
es la ecografia, ya que descarta la presencia de
calcificaciones, confirma la microftalmia y puede
mostrar los restos de la arteria hialoidea. La tomo-
grafia y la resonancia ayudaran al diagndstico en
los casos mas complicados®.

El tratamiento puede ser conservador o qui-
rurgico. Este ultimo tiene como objetivo mejo-
rar la vision mediante la liberacion del eje visual,
mitigar las complicaciones asociadas como el des-
prendimiento de retina y el glaucoma, preservar
el globo ocular en casos severos o bien mejorar
el aspecto estético. La indicacién dependera del
grado de compromiso ocular en cada paciente
de forma individual.

La forma anterior puede tratarse mediante len-
sectomia con capsulotomia posterior y vitrecto-
mia anterior con o sin implante de lente intrao-
cular. Mientras que en la forma posterior puede
ser necesario adicionar a la vitrectomia la foto-

Figura 4. Ecografia: se observa retina aplicada y vitreo anecoico.

coagulacion retinal o taponaje con aceite de sili-
con. En cualquier caso, es sumamente necesario
continuar con el tratamiento de la ambliopia y
el estrabismo con el objetivo de maximizar el
potencial visual®!’.

En nuestro caso decidimos explicar a los padres
las posibilidades de un tratamiento conservador
debido al severo compromiso del segmento ante-
rior del ojo con ambliopia profunda al momento
de la consulta (con bajas expectativas de lograr
algun remanente visual) o bien realizar en algun
momento un procedimiento quirurgico a fin de
mejorar el aspecto estético de la leucocoria.

Conclusiones

La persistencia de la vasculatura fetal es una
entidad congénita que debe detectarse tempra-
namente en la infancia. Puede presentar caracte-
risticas clinicas muy variadas y un curso impre-
decible. Es de suma importancia sospecharla en
todo paciente con leucocoria y, mas aun, si se
encuentra asociada a microftalmia. Nuestro caso
en particular nos deja a modo de ensefianza que
debemos realizar lo mas prontamente posible un
examen oftalmologico completo en consultorio y
bajo anestesia general; principalmente con el fin
de descartar la presencia de un retinoblastoma,
en cuyo caso la ecografia y las neuroimagenes
seran de extrema utilidad. Una vez confirmada
la etiologia de la leucocoria debemos proceder a
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abordar el enfoque terapéutico en forma indivi-
dual y multidisciplinaria segtn la causa.

En nuestro paciente hemos observado que,
debido al diagnoéstico tardio, se ha perdido la
oportunidad de realizar un tratamiento opor-
tuno que nos brinde la posibilidad de lograr algun
remanente visual, razén por la cual sera destinado
exclusivamente a mejorar el aspecto estético de
la leucocoria.

Es importante resaltar que el diagnostico y
el tratamiento precoz no so6lo son herramientas
fundamentales para evitar la ambliopia y mitigar
discapacidades visuales: pueden salvar la vida de
nuestros pacientes.
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