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Resumen

Las lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de la retina (EPR) agrupan una variedad de patologias: hiper-
trofia congénita del EPR solitaria o multifocal (pigmentacién agrupada congénita, huellas de 0s0), lesiones pigmentadas
del fondo de ojo (LPFO) asociadas a poliposis adenomatosa familiar (PAF), sindrome de Gardner o sindrome de Turcot,
hiperplasia reactiva pseudoneoplasica del EPR, hamartoma congénito simple del EPR, hamartoma combinado de retina
y EPR, y epitelioma (adenoma) del EPR.

Estos cuadros muestran caracteristicas clinicas, diagndsticas y terapéuticas, que en ocasiones son comunes, pero que a su
vez presentan rasgos distintivos, los cuales nos van a permitir hacer el diagnéstico diferencial entre ellas.

Ademas, nos pueden alertar y ayudar a detectar enfermedades a las que se pueden asociar.

Para ayudar a distinguirlos entre si con mas facilidad, los datos de la epidemiologia, la clinica, las pruebas diagnosticas,
la anatomia patoldgica y el tratamiento a seguir se refleja en tablas comparativas y se muestran algunas imagenes de los
cuadros clinicos.

Resum

Les lesions i tumors relacionats de I'epiteli pigmentari de la retina (EPR) agrupen una varietat de patologies: hipertrofia
congeénita de I'EPR solitaria o multifocal (pigmentacié agrupada congénita, empremtes d'os), lesions pigmentades del
fons d’ull (LPFO) associades a poliposi adenomatosa familiar (PAF), sindrome de Gardner o sindrome de Turcot, hiperplasia
reactiva pseudoneoplasica de I'EPR, hamartoma congeénit simple de I'EPR, hamartoma combinat de retina i EPR i epitelioma
(adenoma) de I'EPR.

Aquests quadres, mostren caracteristiques cliniques, diagnostiques i terapéutiques, que en ocasions sén comuns, pero
que al seu torn presenten trets distintius, que ens permetran fer el diagnostic diferencial entre elles.

A més ens poden alertar i ajudar a detectar malalties a les quals es poden associar.

Per ajudar a distingir-los amb més facilitat, les dades de I'epidemiologia, la clinica, les proves diagnostiques, I'anatomia
patologica i el tractament a seguir es presenta en taules comparatives i es mostren algunes imatges dels quadres clinics.

Abstract

Lesions and related tumors of the retinal pigment epithelium (RPE) refer to a great variety of pathologies: solitary congenital
hypertrophy of the RPE (CHRPE), multifocal CHRPE (congenital grouped pigmentation, bear tracks), pigmented fundus
lesions related to familiar adenomatous polyposis, Gardner syndrome or Turcot syndrome, reactive hyperplasia of the RPE,
congenital simple hamartoma of the RPE, combined hamartoma of the retina and RPE and epithelioma (adenoma) of RPE.
These pathologies show similar clinical, diagnostic and therapeutic features, which in some occasions are common, but
at the same time have distinctive features allowing us to differentiate them. Furthermore, they can be a sign that alerts us
about systemic diseases. To distinguish them in a more accurate way, epidemiological data, clinical features, diagnostic
tests, histopathology and the recommended treatment are gathered in comparative tables, as well as some images of
clinical pictures.
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Introduccion

Las lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de
la retina (EPR) agrupan una variedad de patologfas:

— Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la
retina (HCEPR) solitaria (Figuras 1-6 y Tabla 1).

— HCEPR multifocal (con pigmentacion agrupada congé-
nita, huellas de 0so) (Figura 7 y Tabla 1).

— Lesiones pigmentadas del fondo de ojo (LPFO), asocia-
das a poliposis adenomatosa familiar (PAF), sindrome
de Gardner o de Turcot (Figuras 8 y 9, Tabla 1).

— Hiperplasia reactiva pseudoneoplasica del epitelio
pigmentario de la retina (EPR). (Figuras 10 y Tabla 2).

— Hamartoma congénito simple del EPR e hiperplasia
congénita focal del EPR (Tabla 3).

— Hamartoma combinado de retina y EPR (Figuras 11y
Tabla 3).

— Epitelioma (adenoma) del EPR (Tabla 3).

Estos cuadros, muestran caracteristicas clinicas, diagndsticas y
terapéuticas que en ocasiones son comunes, pero que a su vez
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Figura 1. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR) soli-
taria. Retinografia del ojo derecho: lesién pigmentada grande, periférica, temporal
superior, negruzca, con un comienzo de despigmentacion leve marrondceo y un
halo de hipopigmentacion.

presentan rasgos distintivos, que nos van a permitir hacer el
diagndstico diferencial entre ellas™. Ademas nos pueden alertar
y ayudar a detectar enfermedades a las que se pueden asociar.

Para ayudar a distinguirlos entre sf con mas facilidad, los datos de
la epidemiologia, la clinica, las pruebas diagndsticas, la anatomia
patoldgica y el tratamiento a seguir se reflejan en una serie de
tablas comparativas, y se muestran algunas imagenes de los
cuadros clinicos.
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4.14. Lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de la retina

Figura 2. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR)
solitaria. Retinograffa del ojo derecho: lesion pigmentada grande, por fuera de la
arcada temporal inferior, redondeada, negruzca, con lagunas despigmentadas y
un halo de hipopigmentacién.
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Figura 3. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR)
solitaria. Evolucion: en la retinograffa de la derecha, se aprecia unalesion en el ojo
derecho, pigmentada, periférica, temporal superior, negruzca, con comienzo de
despigmentacion leve marrondceo y un halo de hipopigmentacion. En laimagen
de la izquierda, la imagen fue tomada cinco afos después, y en ella se objetiva
un leve aumento de la lesién, incrementandose las lagunas hipopigmentadas,
sobre todo en los bordes de la lesion.

Figura 4. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR)
solitaria. Evolucién: retinograffa del ojo izquierdo: lesién redondeada, grande,
localizada en la periferia nasal inferior, despigmentada casi en su totalidad (ame-
landtica), salvo restos de pigmento radiales y en el borde de la lesion. Con la edad,
las lagunas despigmentadas pueden aumentar en nimero y tamafo, uniéndose
y pudiendo hacerse completamente amelandticas.

¢. OCT 3D |

c. OCT

S

b. Autofluorescencia

Figura 5. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR) soli-
taria, diagnostico, retinografia del ojo izquierdo. (A) Lesion pigmentada, pequeia,
en arcada temporal superior, con lagunas hipopigmentadas. Autofluorescencia. (B)
Hipoautofluorescencia de las zonas pigmentadas con discreta despigmentacion.
Tomografia de coherencia dptica. (C) Se observa el EPR mds grueso. Las lesiones
pigmentadas provocan el bloqueo de la luz, y las dreas despigmentadas, un
aumento de transmision de la luz. La pérdida de fotorreceptores suprayacentes
da lugar al adelgazamiento retiniano. Se produce también el ensombrecimiento
de la coroides.

Hipertrofia congénita del EPR (HCEPR)
solitaria

Hipertrofia congénita del EPR (HCEPR) solitaria (Figuras 1-6 y
Tabla 1).

Hipertrofia congénita del EPR (HCEPR)
multifocal

Hipertrofia congénita del EPR (HCEPR) multifocal (pigmentacion
agrupada congénita, huellas de oso) (Figura 7 y Tabla 1).

Lesiones pigmentadas del fondo de ojo
(LPFO)

Lesiones pigmentadas del fondo de ojo (LPFO) asociadas a po-
liposis adenomatosa familiar (PAF), sindrome de Gardner o de
Turcot (Figuras 8 y 9y Tabla 1).
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Introduccion

Hipertrofia congénita EPR (HCEPR) solitaria

« Posiblemente congénito
« Normalmente: diagnosticado en
adulto asintomatico

HCEPR multifocal

Pigmentacion agrupada
congénita

« Huellas de oso
« Generalmente: no hereditaria

Lesiones pigmentadas del
fondo de ojo (LPFO) + Poliposis
adenomatosa familiar (PAF), Sd.
de Gardner, Sd. de Turcot

+ PAF: Autosémica dominante.
Mutacién: brazo largo cromosoma
5. Exén 15: més agresivo

» No: PAF/Sd. de Gardner

« No: PAF/Sd. de Gardner

+ Sd. de Gardner: Autosémica
dominante. Expresividad variable
Cromosoma 5q 21-gq22

Caracteristicas
clinicas

- Bien definido: periferia o ecuador. Peripapilar o macula: 2%
« Plano a minimamente elevado

» Marrén oscuro a negro; puede ser amelanético (12%)

» Lagunas hipo o despigmentadas (adultos)

+ Halo hipopigmentacidn relativa

- Tamano: variable <100 micras/ =13 mm

« Similar HCEPR solitaria, pero
multifocal

« Forma/tamano: variable

« Pigmentado/amelanético

« Despigmentacion: No?

« Distribucion en sector

- Diferentes a HCEPR solitaria o
multifocal. Hamartomas del EPR

- Forma: oval. Bordes peor definidos

- Despigmentacion: cola y lagunas

«Tamano: 0,15-45 mm

« Distribucién aleatoria

- Crecimiento: frecuente pero minimo
- Malignizacién: rara

« Crecimiento: ?
- Malignizacién: no

« Crecimiento: ?
- Malignizacién: no

+ OCT: EPR mds grueso

» Aumento de transmisién en dreas despigmentadas.
Pérdida de fotorreceptores suprayacentes.
Adelgazamiento retiniano. Ensombrecimiento de
coroides

+ Autofluorescencia: lesién hipo / Lagunas: hiper /
Mérgenes: iso o hiper

+ AFG: Bloqueo areas pigmentadas
- Transmision areas hipo o despigmentadas
+Vasos en la lesion generalmente normales

+ ERG y EOG: normales

polar (muy poco comun)

» Normalmente unilateral; pocas veces bilateral « Unilateral/bilateral « Mdltiples,

« Similar HCEPR solitaria, pero bilaterales
multifocal

- Pigmentadas

« Amelanéticas: huellas de oso
polar (muy poco comun)

Diagnéstico » Campimetria. Lesiones. Escotoma: relativo (jovenes), « Similar HCEPR « PAF: pdlipos:
absoluto (adultos) solitaria, pero colon y recto

multifocal - Aparecen:

- Pigmentadas 2a década

- Amelandticas: + Malignizan:
huellas de oso 42 década

« Sd. de Gardner: pélipos: colon,
estémago, intestino delgado y
grueso + quistes epidermoides,
osteomas, tumores cutaneos
y tejidos blandos, alteraciones
dentales

» Aparecen: <22y 42 década

» Malignizan: 15-20 aiios del inicio

« Sd. de Turcot: LPFO (hamartomas
del EPR) + gliomas del SNC

Histopatologia

+ Células mas altas del EPR

» Melanosomas grandes y redondos en lugar de elipticos
- Atrofia de fotorreceptores suprayacentes

« Lagunas: neurogliocitos

« Halo: células EPR con menor pigmento

- Hipertrofia. Hiperplasia

« Similar HCEPR solitaria, pero la
mayoria de los melanosomas
conservan la forma elipsoidal

« Diferente a HCEPR solitaria
« Hipertrofia, hiperplasia hamartoma

Tratamiento

« Observacion periédica. Prondstico: excelente.
Crecimiento nodular pequeno: observaciéon

« Exudacién o liquido subretiniano: laser o crioterapia

« Crecimiento: MEM. VPP y pelado de membrana

« Observacion periddica
Pronéstico: excelente

» Observacion lesiones oculares

« Estudio de familiares LPFO:
confirmacion de enfermedad;
colonoscopia

« Pélipos: Ca intestinal 100%

« Extirpar poélipos: colectomia
profilactica

AFG: Angiografia fluoresceinica. EOG: Electrooculograma. EPR: epitelio pigmentario de la retina. ERG: Electroretinograma. HCEPR: hipertrofia congénita
del epitelio pigmentario de la retina. LPFO: lesiones pigmentadas del fondo de ojo. OCT: tomografia de coherencia éptica. PAF: poliposis adenomatosa
familiar. Sd.: sindrome. SNC: sistema nervioso central.

Tabla 1. Diagnostico diferencial de la hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina solitaria, multifocal, y de las lesiones pigmentadas del fondo de ojo.
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4.14. Lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de la retina

Figura 6. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR) solitaria.
Diagnostico. Retinografia (A) Lesion Unica de gran tamafo en periferia temporal
superior del ojo derecho, bien definida, plana, de coloracién negruzca con lagunas
hipopigmentadas y un halo de hipopigmentacion relativa. Autofluorescencia. (B)
Lesion pigmentada (hipo), lagunas (hiper) y halo (hiper e iso). AFG. (C) Bloqueo de
dreas pigmentadas. Transmision de dreas hipo o despigmentadas. Vasos de la lesion
generalmente normales. Tomografia de coherencia éptica. (D) Epitelio pigmentario
delaretina més grueso. Lesiones pigmentadas: bloqueo de la luz. Areas despigmen-
tadas: aumento de transmision de la luz. Pérdida de fotorreceptores suprayacentes.
Adelgazamiento retiniano. Ensombrecimiento de la coroides.

Huella de oso

Autofluorescencia

Figura 7. Hipertrofia congénita del epitelio pigmentario de la retina (HCEPR)
multifocal. Retinografia: lesiones pigmentadas multifocales, con formas y tamafos
diversos, con una distribucién en sector (A), (B) y (C). En la retinografia (A), se
aprecian lesiones pigmentadas multiples en periferia temporal del ojo izquierdo
en huellade oso. En la retinografia (B), se aprecian mdultiples lesiones pigmentadas
en el sectortemporal del ojo izquierdo. En la retinografia (C), se observan también
lesiones temporales agrupadas en el ojo derecho; y en la autofluorescencia, se
observa la hipoautofluorescencia caracteristica.

Autofluorescencia

Figura 8. Lesiones pigmentadas del fondo de ojo (LPFO), multiples, bilaterales.
Retinograffa de ambos 0jos en la que se observa en ojo derecho, dos lesiones
por dentro de la arcada temporal superior, pigmentadas con una laguna de hi-
popigmentacién central en la mayor de ellas. En el ojo izquierdo, hay tres lesiones
pigmentadas en la arcada temporal superior, con lagunas de hipopigmentacion
en las dos de mayor tamano. En la autofluorescencia, se aprecia la hipoautofluo-
rescencia en las lesiones pigmentadas con iso o la hiperautofluorescencia de las
lagunas hipo o despigmentadas.

Hiperplasia reactiva pseudoneoplasica
del EPR

Hiperplasia reactiva pseudoneoplasica del EPR (Figura 9y Tabla 2).

Etiologia (Figura 9)
— Infecciones: toxoplamosis, retinitis por CMV (citomega-
lovirus), histoplasmosis, sifilis, tuberculosis, etc.
— Traumatismos: +/- CEIO (cuerpo extrafio intraocular).
— Toxicidad medicamentosa.

— Miopia degenerativa.

Figura 9. Lesiones pigmentadas del fondo de ojo (LPFO), retinografia, lesiones
de morfologia diferente a la HCEPR solitaria o multifocal, con forma oval (A), (B),
(C), bordes peor definidos con despigmentacion en la colay en las lagunas (A),
(B), localizados de forma aleatoria, temporal a macula (A), (B) y en periferia (C).
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Hiperplasia reactiva pseudoneoplasica del EPR

Introduccion « Frecuente

- Agresiones oculares: inflamacién, trauma o toxicidad medicamentosa pueden provocar hiperplasia reactiva

- La mayoria de las veces pequena y tipica, lo que no representa problemas diagnédsticos

« En ocasiones: simula un tumor pigmentado como melanoma de coroides o cuerpo ciliar o verdaderos tumores del EPR
+» Puede acompanarse también de hipertrofia adquirida del EPR

+ Adquirida

Caracteristicas | - Diferentes aspectos clinicos:

clinicas - Pequefio nédulo focal a dreas mas extensas de aspecto irregular
- Color negro oscuro + signos de inflamacion o trauma pueden diferenciarlo del melanoma coroideo
+ Bordes irregulares
« Unicos o multiples
+ DR 2° es infrecuente
- Crecimiento: estable
« En pocos casos, pequenas areas focales de hiperplasia del EPR, evolucionan a un tumor nodular que se extiende desda la retina
hacia la cavidad vitrea o extraescleral
Diagnéstico - AFG: hipofluorescencia inicial. Leve hiperfluorescencia tardia

« Ecografia, si forma nédulos: aumento de reflectividad interna (modo A) y masa sélida (modo B)

Histopatologia | - Proliferacion de células del EPR reactiva y benigna: capa relativamente plana de pigmento o masa
« Exceso de material de membrana basal

« Hiperplasia

Tratamiento - Observacion periodica

« Progresion o complicaciones infrecuentes

AFG: Angiografia fluoresceinica. DR: Desprendimiento de retina. EPR: epitelio pigmentario de la retina.

Tabla 2. Hiperplasia reactiva pseudoneoplésica del epitelio pigmentario de la retina. Resumen de las caracteristicas clinicas, diagnostico, histopatologia y tratamiento.

— DR (desprendimiento de retina) cronicos: linea de Hamartoma congénito simple del EPR

demarcacion. o ‘ ‘ o
Hamartoma congénito simple del EPR: hiperplasia congénita

— Traccion crénica: degeneraciones en enrejado, perifé- focal del EPR (Tabla 3).

ricas, perivasculares, etc.

— Fotocoagulacion con laser: diabéticos, desgarros, etc.

— DMAE (degeneracién macular asociada a la edad). Hamartoma combinado de retina y EPR

~ Enfermedades heredodegenerativas: coroideremia, ~ Hamartoma combinado de retina y EPR (Figura 10y Tabla 3).
distrofias maculares, etc.
- Telangiectasias yuxtafoveales. Epite“oma (adenoma) del EPR

~ Oclusiones venosas. Epitelioma (adenoma) del EPR (Tabla 3).
— Estrias angioides.
— Enfermedad de Coats.

— Retinopatia de células falciformes, etc.

POl Annals d’Oftalmologia 2018;26(3):265-273



4.14. Lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de la retina

Introduccion

Hamartoma congénito simple del EPR
Hiperplasia congénita focal del EPR

« Poco frecuente

« Probablemente congénito y no hereditario: ?

» Normalmente: diagnosticado en adulto. Asin-
tomatico, salvo afectacion foveal o traccion
foveal radial

Hamartoma combinado
deretinay EPR

- Probablemente congénito

« Mayoria: niflos con disminucién
AV por tumor en méacula o ectopia
macular traccional: estrabismo o
ambliopia

« Asociado: neurofibromatosis tipo
2,1, etc.

Epitelioma (adenoma) del EPR

» Normalmente: diagnosticado en adulto

« Ojos: normales/inflamacién, traumas, etc.,
pudiendo originarse de hiperplasia reacti-
va del EPR o HCEPR solitaria

+ Benigno: adenoma / Maligno: adenocar-
cinoma. Caracteristicas clinicas y manejo
similares

Caracteristicas
clinicas

« Bien definido: en macula, cerca de foveola
+ N6dulo negro, solitario y elevado
« Diametro <1 mm / Altura: 1-25 mm

« Arteria y vena nutricias minimamente
dilatadas (100%)

« Leve traccién retiniana adyacente (80%)
« Exudacion retiniana (20%)
« Células pigmentadas vitreas (20%)

- Masa retiniana grisdcea mal
definida

« Vasos retinianos tortuosos o recti-
ficados, por la traccion del tejido
glial sobre retina o nervio 6ptico

« Normalmente cerca o sobre el
nervio éptico. Ocasionalmente
periféricos

- Asociado: isquemia periférica y NV

« Tumor solitario marrén oscuro o negro

«Vena de drenaje y arteria nutricia retiniana
dilatada y tortuosa (al contrario que en
melanoma)

« Exudacion lipoproteinacea progresiva
amarillenta intra y subretiniana (diferente
al melanoma)

« Muy rara vez, sin tratamiento:
puede ocupar el globo y extenderse a
tejidos blandos orbitarios

« Crecimiento: no. Frecuentemente no
progresivo

+ Malignizacién: no
« Unilateral

« Estable, salvo traccion,
exudaciéon, HV

« Malignizacién: no
« Unilateral, raramente bilateral

« Crecimiento muy lento

« Malignizacién: adenocarcinoma, no me-
tastatiza

« Unilateral

Diagnéstico

« OCT: masa retiniana elevada abruptamente,
hiperreflectiva en superficie, con sombra
posterior (reflexion de la luz por la lesion)

« OCT: lesién irregular, sobreeleva-
da, que reemplaza el grosor total
de la retina

« AFG: arteria nutricia retiniana y vena de
drenaje. Tumor: hipofluorescencia precoz y
minima hiperfluorescencia tardia

+ AFG: hipofluorescencia no uniforme precoz y
persistente; en tiempos tardios, se puede ob-
servar fluorescencia intrinseca (anillo o placa)

« AFG: vasos retinianos anémalos
(tortuosos sobre la lesion, y rectifi-
cados los periféricos a la

« Ecografia: Masa nodular de espesor total en
retina y coroides (modo B), con alta reflec-
tividad interna (modo A). Similar adenoma
pequeno de EPR

lesion) y tincién (hiperfluorescen-
cia) gradual tardia de la lesion por
exudacion de los

vasos anémalos

Histopatologia

« Incierta: ?
- Probablemente hiperplasia EPR

- Ecografia: elevacion brusca. Reflectividad
interna media-alta (modo A). Solidez acus-
tica (modo B)

«Transiluminacién: bloqueo parcial o total de
la luz por el tumor

- Biopsia aspiracion con aguja fina: citologia
células compatibles con tumor EPR

« Localizado en retina
sensorial o nervio
Sptico

« Proliferacion de vasos sanguineos,
tejido glial y EPR

« Proliferacion del EPR, formando cordones 'y
acinos con pigmentacion variable

« Tipica forma de cupula, con
elevacion brusca

« Tumores anteriores: patrén citoplasmatico
vacuolar. Posteriores: configuraciéon
glandular o tubular

« Algunos casos malignos, pero no
metastatiza

« Hamartoma simple del EPR

- Hamartoma combinado:
Retina-EPR

« Benigno: adenoma
+ Maligno: adenocarcinoma

Tratamiento

Observacion periddica: la mayoria, estables

« Asintomatico: observacién
+ Ambliopfa: oclusién en nifos

«VPP: MER con afectacién macular,
hemovitreo, DR. No util si la lesién
afecta a todo el grosor de la retina

« Laser: NVC (muy rara)

« Pequenio y asintomatico: observacion

- Anterior al ecuador + crecimiento: braquite-
rapia o esclerouvectomia lamelar parcial

« Posterior al ecuador + DR: laser, termotera-
pia, crioterapia o braquiterapia (medianos
o grandes)

« +/-VPP: traccion vitreorretiniana y
disminucion AV

AFG: Angiografia fluoresceinica. AV: Agudeza Visual. DR: Desprendimiento de retina. EPR: Epitelio pigmentario de la retina. HCEPR: Hipertrofia congénita
del epitelio pigmentario de la retina. HV: Hemovitreo. MER: Membrana epirretiniana. NV: Neovascularizacion. NVC: Neovascularizacién coroidea. OCT:
Tomografia de Coherencia Optica.

Tabla 3. Diagndstico diferencial del hamartoma congénito simple del epitelio pigmentario de la retina (EPR), hamartoma combinado de retina y EPR y epitelioma

(adenoma) del EPR.
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Traumatismos

CEIO: posterior

L4

CEIO:
periférico

Coriorretinopatia

& Retinografia

Macula

| PostvPP.AV:08 |

d. Retinografia

Figura 10. Hiperplasia reactiva pseudoneoplasica del EPR, etiologfa.
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Figura 11. Hamartoma combinado de retina y EPR. Nifio de 8 afos con dismi-
nucién de AV de 1 a 0,5, metamorfopsia y exotropia del ojo izquierdo recientes.
Retinografia (A) y AFG (B) masa grisdcea mal definida sobre méacula y nervio
optico con vasos retinianos anémalos (tortuosos sobre la lesion y rectificados los
periféricos a la lesion). MER con traccion. Tomografia de coherencia optica. (C)
Lesion irregular, sobreelevada, que reemplaza el grosor total de la retinay MER. Se
realizo VPP, extirpando la MER (D), (E). El hamartoma impide que el engrosamiento
retiniano desaparezca tras la cirugia, aunque la AV mejora a 0,8.



4.14. Lesiones y tumores relacionados del epitelio pigmentario de la retina
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