en la médula espinal, y de esta manera disminuyen
el dolor. Ademas, es una gran ventaja el hecho de
que los analgésicos que se compran libremente en
la farmacia puedan aprovechar para su accién los
mecanismos endégenos que todos nosotros poseemos.
Los AINEs son los analgésicos mas comunes, mas
baratos y mds faciles de adquirir. Las relaciones
que sus mecanismos de accion tienen con sistemas
analgésicos enddégenos, descubiertas en nuestro
laboratorio, pueden dar lugar al desarrollo de nuevos
medicamentos que, al involucrar varios mecanismos,
logren actuar con mayor efectividad, menores dosis,
menos efectos secundarios y menor costo.
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Sindrome de Bonnet-Wyburn-Mason: dos polos
de un espectro...
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RESUMEN

Se comunican los casos de dos pacientes con sindrome
de Bonnet, Wyburn-Mason en quienes existia un aneurisma
cirsoide de laretina de diferente grado de desarrollo. Enuno,
el cuadro oftalmoscdpico era obvio; en tanto que en el otro
lamanifestacion fundamental era unatortuosidadvascular
acentuada y en quien solo la angiografia fluoresceinica
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del fondo ocular mostro sutiles cambios compatibles
con una malformacion arteriovenosa localizada. Otro
elemento inusual en el comportamiento de este tipo de
malformaciones fue la asociacion a una coartacion de la
aortatordcicaymiiltiples anomalias esqueléticas sencillas,
asi como la obstruccion de un segmento muy desarrollado
de lamalformacion arteriovenosa con infarto hemorrdgico
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retiniano e involucion posterior de parte de ella.

Palabras clave: Tortuosidad vascular retiniana.
Sindrome de Bonnet, Wyburn-Mason. Infarto retiniano
hemorrdgico. Aneurisma cirsoide de laretina. Coartacion
adrtica.

SUMMARY

We communicate the cases of two patients with syndrome
of Bonnet, Wyburn-Mason who had cirsoide aneurysms
of the retina of different degrees of development. In one,
the ophthalmoscopic picture was obvious, while on the
other, the primary manifestation was a marked vascular
tortuosity and in which only the ocular fundus fluorescein
angiography showed subtle changes consistent with a
located arteriovenous malformation. Another unusual
element in the behavior of this type of malformations was
a coarctation of the thoracic aorta and multiple skeletal
anomalies simple associated, as well as the obstruction
of a highly developed portion of the retinal arteriovenous
malformation with hemorrhagic infarction and consecutive
involution of part of it.

Key words: Retinal vascular tortuosity. Syndrome of
Bonnet, Wyburn-Mason. Retinal hemorrhagic infarction.
Cirsoid aneurysm of the retina. Aortic coarctation.

INTRODUCCION

Existen al menos tres sindromes anatomoclinicos
caracterizados por la asociacién de anomalias
vasculares cutdneas, intracraneales y oculares. Son
ellos, los sindromes neurocutdneos de von Hippel-
Lindau, Sturge-Weber-Dimitri y Bonnet-Dechaume-
Blanc (también llamado de Wyburn-Mason). En esta
ultimaenfermedad el aspecto aislado del fondo del ojo
es diagndstico, caracterizandose por la existencia de
un angiomaracemoso,condicién descrita por Breschet
en 1832 con el nombre de aneurisma cirsoide, y mas
tarde designado por Virchow en 1867 como aneurisma
racemoso, indicando que se trataba de una rara
anomalia congénita caracterizada por comunicaciones
arteriovenosas directas que producian dilatacién y
tortuosidad de arteriolas y vénulas retinianas pudiendo
ocupar toda la extensién del arbol retiniano o estar
limitadas a un territorio restringido.

En 1937 Bonnet, Dechaume, y Blanc (1) apreciaron
la relacién existente entre estos cambios vasculares
de la retina y aquellas otras intracraneales y de los
tegumentos al describir dos jovenes pacientes con
hemorragia cerebral por rotura de un angioma y la
presencia de un aneurisma racemoso en la retina
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ipsolateral. En su reporte se refieren al caso de Webe
(1923) (2), un paciente con aneurisma racemoso
retiniano, proptosis y hemorragia nasal recurrente.
No obstante, la publicacion de Wyburn-Mason en
1943 (3) reescribiendo esta misma asociacién de
lesiones tuvo una mayor difusiéon y su nombre ha sido
perpetuado en el sindrome previamente descrito por
los autores franceses. Vale decir pues, que el nombre
correcto para el cuadro que nos ocupa seria el de
Bonnet, Wyburn-Mason (BW-M) también llamado
malformacién vascular retino-cefédlica unilateral
congénita o angiomatosis racemosa, una condicion
esporddica caracterizada por la presencia de una
malformacién arteriovenosa comprometiendo el
cerebro —especialmente el mesencéfalo—, la retina
y ocasionalmente la piel de la cara.

El propésito de la presente comunicacién es
informar sobre dos pacientes con el sindrome de
BW-M que exhibian en sus retinas los dos polos
extremos de desarrollo que estas malformaciones
pueden llegar a alcanzar, y asimismo, describir
la ocurrencia de la obstruccién de una de ellas
conduciendo a un infarto hemorragico de la retina en
una paciente que adicionalmente tenfa una coartaciéon
adrtica.

Descripcion de los casos clinicos.

Paciente 1. Femenino de 37 afios quien desde la
edad de 9 afios presentaba crisis de migrafia que se
iniciaban por la percepcién de “puntos luminosos y
lineas plateadas” en movimiento que se iniciaban enel
centrodel campo visual seguidos de una “mancha gris”
que persistia por cerca de 10 minutos, y una vez que
desaparecia presentaba una hemicrianea de caricter
pulsétil, alternando el lado derecho o izquierdo; al
mismo tiempo presentaba nduseas y vomitos que a
veces calmaban el dolor. Se aislaba en un ambiente
oscuro pues la cefalea le incapacitaba. Las crisis
tenian duracion de un dia y medio, ocurrian en forma
semanal y se aliviaban con analgésicos comunes.
Se desencadenaban con el estrés emocional. Unos
afos previos a la consulta presentaba auras queiro-
orales siendo que se adormecian la mano y antebrazo
derecho y percibia hormigueos en la lengua. Desde
su nacimiento mostraba una mancha angiomatosa en
el territorio de distribucion de la segunda y terceras
ramas del trigémino derecho, que con el tiempo fue
aumentando de volumen y mostrando excrecencias
rojas en su superficie; a ese nivel y durante el periodo
premenstrual presentaba sensacion de calor y presion
local. Hacia 10 afios habia sido sometida a diversos
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Figura 1. Paciente 1. Aneurisma racemoso de la retina: retinofotografia a color y angiografia fluoresceinica.

estudios por presentar una coartacién adrtica.

Unos 4 afios antes habia sido evaluada por un
oftalmélogo aquien llamd la atencion los cambios que
presentaba en el fondo del ojo derecho. Su agudeza
visual entonces era 20/20. Por observacion directa y
a la biomicroscopia se observaron especialmente en
el dngulo nasal vasos conjuntivales dilatados y muy
tortuosos siendo algunos en tirabuzén. En el fondo
del ojo derecho se apreciaba una inusual apariencia:
Los vasos eran muy dilatados y tortuosos dificultando
la diferenciacion entre arteriolas y vénulas. En el
area perimacular se not6 un vaso en tirabuzén que
comunicaba la arteria con la vena temporal derecha
llegando muy cerca al drealibre de vasos de lamdcula.
Una angiografia fluoresceinica (AF) practicada
entonces evidenciabaque alos 7 segundos comenzaba
a llenarse la vena temporal inferior a expensas de la
comunicacion arterio-venosa (AV) (Figura 1).

Un mes y medio antes de la consulta bruscamente
comenzd a percibir una mancha oscura en el centro
de su campo visual derecho que persistié durante
dos dias pero que al momento de restregarse los 0jos
aument6 de tamafio y se hizo rojiza. En el curso de
los dias disminuy6 de tamafio pero persistia gran
perturbacion de la visién central.

El examen oftalmolégico evidencié una agudeza
visual de cuenta-dedos en el ojo derecho y 20/15 en
el izquierdo. En la conjuntiva bulbar dilatacién y
tortuosidad telangiectdsica de los vasos superficiales,
algunos formando tirabuzones. En el fondo ocular
se apreciaron los mismos cambios, pero asociada, la
presenciade extensas hemorragias suby prerretinianas
enrelacién con el extremo superior de lacomunicacién
AV. Una nueva AF puso de manifiesto la oclusion
completa de la porcién superior de lacomunicaciény
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el efecto pantalla de la hemorragia subretiniana. En
ese momento la hemorragia, en reabsorcion, habia
adquirido un color crema (Figura 2).

Los datos patoldgicos fundamentales del examen
fisico fue una tension arterial braquial bilateral de
180/90 mmHg; en la region poplitea empleando
un manguito para la pierna, 80 por palpacién, corta
estatura, cuello corto y giba dorsal por tumefacciéon
de 8 cm de diametro, movil, de consistencia firme
correspondiente aun lipoma,escoliosislevoconvexa,
acortamientode lapiernaizquierdade 1 cm,genuvalgo
bilateral y dedos 1 de ambos pies de longitud exagerada
con relacién a los demds. En la cara se observo
que el carrillo derecho estaba mas engrosado que el
izquierdo y una mancha de vino de oporto localizada
a la distribucién de la segunda y tercera ramas del
trigémino determinaba la diferencia, notdndose a la
palpacion sobre su superficie una leve pulsacién; de
ella protruian angiomas capilares que desaparecian
temporalmente ala vitropresién (Figura 3); lamancha
se extendiaal paladar duroy mitad derechadelatdvula.
No se ausculté un soplo sobre el carrillooenlacabeza.
En el examen cardiaco fue notoria la presencia de
un soplo sistélico de eyeccién 4+/6 audible en toda
el area precordial con mayor intensidad en la regién
infraclavicularizquierdairradiado aambas carétidas,
regiones supraclaviculares y regiones interescapulo-
vertebrales y costados. Los pulsos braquiales fueron
amplios y simétricos. Se not6 un apreciable retardo
entre los pulsos femorales comparados con los
carotideos y los pulsos popliteos apenas si pudieron
ser palpados. El pulso y la presién venosos fueron
normales.

Unatomografiacomputarizada cerebral no mostré
anormalidades y la paciente rechazé larealizacion de
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Figura 2. Paciente 1. Retinografias evolutivas. Fase tardia de la obstruccién de un segmento de la MAV; reabsorcion de la
hemorragia dejando area subretiniana de color crema y su desaparicion casi completa. Angiografia fluoresceinica de control.

Figura 3. Paciente 1. Angioma facial ipsolateral que se reduce con la vitropresién y cambios conjuntivales.

una angiografia formal de 4 vasos.

Un cateterismo cardiaco puso de manifiesto una
coartacién posductal de la aorta con un gradiente de
40 mmHg, vélvula adrtica trivalva y la motilidad de
la pared cardiaca fue normal.

Paciente 2. Masculino de 15 afios, agricultor,
consulta por adormecimiento del brazo y pierna
derechas. Hacia 4 afios habia presentado problema
similar de evolucién progresiva en tres dias,
acompaifiado de intensa cefalea y fiebre de 38 °C,
con recuperacion espontdnea y total. Afio y medio
antes de la consulta present6 nuevo episodio con
cefaleaintensa, vision borrosa,escotoma centelleante
y pérdida de la conciencia de horas de duracion,
despertando con el adormecimiento antes sefialado.
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Nueva recuperacion total hasta la consulta cuando en
forma estereotipada presento crisis similar.

Desde la edad de 8 afios presentaba convulsiones
ténico-clénicas con crisis 6culogiras e incontinencia
de esfinteres; la dltima dos afios antes del ingreso. Al
examen se notd un paciente de inteligencia subnormal,
con tensién arterial de 110/80 mmHg y pulso regular
y ritmico con 80 pulsadas al minuto. En la hemicara
izquierda se destacaba una mancha eritematosa con
telangiectasias en su superficie afectando el territorio
de distribucién de las tres ramas del trigémino y parte
el cuello. A nivel de la regién malar, la piel aparecia
infiltrada y la mitad izquierda del labio superior
engrosada. Iguales cambios se notaron en la mucosa
yugal, paladar blando y duro del lado izquierdo que
llegaba hasta la linea media sin sobrepasarla (Figura
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4). Presentaba dolor a la flexion pasiva del cuello,
hemiparesia y hemianalgesia izquierda a predomino
braquial e hiperreflexia tendinosa en el miembro
inferior con reflejo cutdneo-plantar en extension.

El examen neurooftalmolégico evidencid
una agudeza visual de 20/20 en ambos ojos. La
conjuntivabulbar del ojoizquierdo,especialmente en
el sector temporal, mostraba dilataciones saculares y
segmentacion de los vasos. El fondo ocular evidencio
acentuada tortuosidad vascular pero mas evidente en

Figura 4. Paciente 2. Hemangioma y asimetria facial
izquierda; angioma conjuntival y malformacién vascular
intracraneal.

el sector venular, con algunas vénulas recordando
tirabuzones (4). La angiografia fluoresceinica del
fondo ocular mostré un inusual comportamiento del
llenado de la vénula temporal inferior mostrando un
area de fluorescencia difusa sin laminado venoso,
sugiriendo laexistenciade una pequeiia malformacién
AV (Figura 5). Una angiografia formal de 4 vasos
seflal6 la presencia de una malformacién AV parietal
derecha profunda con dilatacién de las venas afluentes
(Figura 6).
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Figura 6. El patrén de anormalidades vasculares retinianas
descritas en la coartacion adrtica incluye tirabuzones de las
arteriolas retinianas respetando las vénulas, pulsacion del
arbol vascular sincrénica con el pulso —pulsacion lateral- y
signos de retinopatia hipertensiva poco notorios (13).

Figura 5. Paciente 2. Tortuosidad venosa bilateral y pequefio corto-circuito en el trayecto de la vena temporal inferior.
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DISCUSION

Entre los vasos sanguineos retinianos pueden
existir comunicaciones anormales. En la circulacién
retiniana pueden apreciarse comunicaciones directas
—de arteriolas con vénulas retinianas— conexiones
sin pasar por el lecho capilar (fistulas arteriovenosas
o shunts), o con aquellos de la vasculatura coroidea
—anastomosis retino-coroideas —: es el caso tiempo
después de procesos inflamatorios destructivos como
la retinocoroiditis toxoplasmésica. Las anastomosis
arterio-arteriales son raras y pueden ser congénitas
o adquiridas (Cuadro 1). Otra diferente variedad las
constituyen las colaterales venosas, de mas comun
ocurrencia desarrolladas luego de obstrucciones
venosas. Por su parte, los shunts o cortocircuitos
arteriovenosos también pueden ser congénitos o
adquiridos. Segun Wise y col. (5) en ellos la sangre
fluye directay rdpidamente obviando el lecho capilar.
Los primeros forman parte del cuadro clinico de los
sindromes de Bonnet, Wyburn-Mason (B,WM), von
Hippel-Lindau y Sturge-Weber-Dimitri.

Latortuosidad congénita de las vénulas retinianas
esunraro desorden familiar con herencia autosémica
dominante caracterizada por un patron patognoménico
de tortuosidad progresivade las arteriolas de segundo
y tercer orden en el drea macular y peripapilar con
riesgo de sangrado espontdaneo o durante el esfuerzo
fisico (5).

Las MAV congénitas de la retina, llamadas
angioma racemoso, aneurisma cirsoide o aneurisma
arteriovenoso constituyen entidades raras, donde los
brazos arterial y venoso pueden ser indistinguibles
por oftalmoscopia, pero laangiografia fluoresceinicaa
menudo clarificaladireccién del flujo sanguineo (6,7).
Asociadas, algunos pacientes presentan condiciones
similares comprometiendo las vias visuales hasta el
cortex occipital uotras localizaciones cerebrales como
el hipotdlamo, ganglios basales y cerebelo; en otros
se asocian a M AV del area mandibular, mucosas del
paladar, oral y nasal, de la 6rbita o 1a piel (8-10). Ala
asociacion de lesiones retinianas tipicas y del sistema
nervioso se le designa cominmente como sindrome
de Wyburn-Mason o mds precisamente, de Bonnet,
Wyburn-Mason (SB,WM).

Estudios recientes sugieren un rol a factores
genéticos en la patogénesis de las malformaciones
arteriovenosas retinianas. En el periodo gestacional
temprano ocurre una disgenesia vascular del plexo
embriolégico anterior, caracterizado por una variable
alteracion en los plexos arterial y capilar. Las
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Cuadro 1 (4)

Tortuosidad e Hipermetropia

generalizada * Tortuosidad generalizada idiopatica
-vénulas y * Retinopatia de la prematuridad
arteriolas- * Membranas epirretinales

Congestion venosa
* Enfermedad cardiopulmonar
e Sindrome de hiperviscosidad
* Obstruccion de la vena central de la
retina
e Obstruccién de rama venosa
e Sindrome antifosfolipidico primario
* Hipertension intracraneal idiopdtica
Tortuosidad
venular Isquemia retiniana
* Retinopatia diabética
* Retinopatia de las alturas

Otras etiologias
* Retinopatia diabética
* Retinopatia de las alturas

Otras etiologias
* Retinopatia diabética
* Retinopatia de las alturas

Aumento del flujo sanguineo

e Anemia de células falciformes, SS
Tortuosidad e Coartacion adrtica
arteriolar Fistula carétido-cavernosa
predominante e Vasos localizados (tumores,

enfermedad de Coats, enfermedad
de von Hippel-Lindau

* Tortuosidad como signo de
aterosclerosis

Etiologias Sindrome de Rendu-Osler. Sindrome
raras De Aarskog, Bonet, Wyburn-Mason,
neurofibromatosis tipo I; distrofia
fascioescapulohumeral

malformaciones pueden ser sutiles, limitadas al sector
capilar. En forma alterna, lesiones racemosas como
“paquetes de lombrices”donde existen comunicaciones
directas de elevado flujo entre arterias y venas sin
interposicion de elementos capilares o arteriolas. El
tiempo en el cual ocurra el insulto determina el tejido
embrionario afectado (11).

Los sintomas del sindrome de SB,WM son
en extremo diversos en dependencia del tamafio,
localizacién y configuracién de la lesion en el
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sistema nervioso: Cambios mentales, convulsiones,
dolores de cabeza, accidentes cerebrovasculares
con hemiparesias, defectos en el campo visual
(hemianopsiahomoénima),hemorragia subaracnoidea,
hemorragia cerebral, aumento de la presién
intracraneal (papiledema), hidrocefaliay hemorragias
potencialmente severas como para poner en peligro
la vida, orales y nasales.

Los signos oculares incluyen la presencia del
aneurisma racemoso y complicaciones deparados de
él: hemorragia retiniana o vitrea, desprendimiento
de la retina, enfermedad venosa oclusiva retiniana
con riesgo de rubeosis iridis y glaucoma secundario,
edema del disco 6ptico, papiledema, atrofia 6ptica,
hemianopsia homoénima, pardlisis de nervios
craneales, estrabismo, nistagmo y en el nifo,
ambliopia por supresion.

Archer y col. (6) clasifican las anastomosis
arteriovenosas en tres grupos: (1). Grupo I.
Caracterizado por anastomosis arteriolo-venulares
aisladas aun sector o cuadrante de laretina que pueden
ser muy sutiles y dificiles de detectar clinicamente;
(2). Grupo II. Representa una comunicacién directa
sin interposiciéon de una malla capilar o elementos
arteriolares, causante de un flujo hiperdinamico a
través de un sistema venular de bajaresistencia. Esuna
exageracion del Grupo Iy con localizacién parcelaria
en laretina; pueden sangrar o producir edema.; y (3).
Grupo IIT que incluye una malformacién constituida
por vasos dilatados y tortuosos, arrollados sobre si
mismos, siendo virtualmente imposible diferenciar
sus componentes arterial y venoso. En los nifios, la
vision estd muy perturbada por lo que se diagnostican
precozmente. Tiene elevado riesgo de compromiso
vascular sistémico.

El estudio oftalmoscépico de nuestros pacientes
mostré dos de las variantes que el aneurisma cirsoide
delaretina puede adoptar y que podrian corresponder a
los dos polos extremos de desarrollo de un espectro que
esnecesario tomar en consideracion especialmente en
el caso de pacientes con tortuosidad congénita de los
vasos retinianos. El primero de nuestros pacientes
Grupo III de Archer, tenfa un cuadro oftalmoscépico
claramente diagndstico e inconfundible; por su parte,
el segundo paciente Grupo I de Archer, mostraba lo
que parecia ser una tortuosidad vascular congénita
especialmente venosay de distribucién bilateral. En
este dltimo, el detallado andlisis de la angiografia
fluoresceinica pudo poner de manifiesto flujo
retrogrado en la vena temporal inferior en fases
iniciales del angiograma al través de una pequefia
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comunicacion arteriovenosa.

Una faceta inusual en nuestro primer caso fue la
obstruccion parcial, quiza la rotura de un segmento
de la comunicacion arteriovenosa acompanada de
infarto hemorrdgico de la retina. En el decurso de
semanas asistimos a la involucioén del drea ocluida
que quedoé reemplazada por un “fantasma™ vascular
en forma de un vaso totalmente envainado. Es
criterio cominmente aceptado el que estas MAVs
son bastante estables a lo largo del tiempo, aunque
pueden crecer y adn involucionar espontdneamente
debido al estrés hemodindmico asociado al transito
directo de la sangre de arteria a vena (7). La agudeza
visual puede afectarse debido a compromiso de la
macula por quiste, hemorragia o exudacién (12).
Nuestro paciente 1, al igual que en una veintena de
casos informados en la literatura (13), demuestra que
puede ser asiento de complicaciones obstructivas,
especialmente si se consideraque lanuestra presentaba
una coartacién adrtica posductal ,anomalia congénita
previamente no descritaasociadaal SB,WM. Enella,
en forma caracteristica la presion arterial proximal a
la estrechez es mayor que la distal; asi, la presién en
la arteria oftdlmica se encuentra elevada produciendo
pulsacion arteriolar. En un 50 % de los enfermos
con coartacién adrtica se describe tortuosidad
arteriolar en forma de tirabuzones serpenteantes en
tres dimensiones, con preservacion de las vénulas
(14), y aunque los cambios asociados con arterio-
arteriolosclerosis parecen ser raros, también han sido
descritos. Otro elemento que sugiere el diagndstico
es la pulsacion arteriolar espontdnea: Si tomamos en
cuenta el régimen tensional existente en la MAV de
nuestra paciente, quiza podamos relacionarlo con el
accidente hemorragico que complicé su evolucion.
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Jacinto Convit... El Philippe Pinel de los leprosos
— En su afio centenario—

Dr. Rafael Muci-Mendoza!

e-mail: rafael@muci.com

En un reciente editorial del 10 de marzo de 2013
nuestro dilecto amigo,el Dr. Francisco Kerdel-Vegas,
embajador e Individuo de Nimero de las Academias
de Medicina y Ciencias Fisicas y Matematicas de

'Médico internista. Neurooftalmélogo clinico. FACP. Individuo de
Numero de laAcademia Nacional de Medicina de Venezuela,
Sillon I'V. Presidente de la Academia Nacional de Medicina.

Gac Méd Caracas

Venezuela,se hizo eco en Bitaicora Médica http://www.
bitacoramedica.com/?p=17509, del descubrimiento
de una prueba de diagnéstico rdpido para la lepra,
enfermedad huidiza a su reconocimiento en las primeras
etapas de su desarrollo, lo que conduce a un retardo en el
tratamiento con los nuevos agentes quimioterapéuticos;
este descubrimiento hipotéticamente podria conducir a la
desaparicion de tan terrible azote tal como sucediera con
la viruela y la implantacién de variolizacién universal.
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