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Angiomatosis retinae como única manifestación de la enfermedad de Von Hippel Lindau
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Paciente de 21 años de edad, sexo masculino, que consulta por disminución de agudeza visual de ojo izquierdo.
Al examen oftalmológico se constata un defecto pupilar aferente y, en el fondo de ojos, se observa una tumoración
con vasos tortuosos sobre la arcada vascular inferior del mismo ojo (Fig. 1, 2). La angiomatosis retinae (Fig. 1, 2)
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aislada como única pre-
sentación de   la enferme-
dad de Von  Hippel
Lindau es rara (1 en
22.500)1. Anteriormente,
el diagnóstico del Síndro-
me de Von Hippel Lindau
requería que tanto los
hemangioblasto-mas
retinales como cere-
belares estuvieran pre-
sentes en el mismo indi-
viduo. Melmon y Rosen2

expandieron el criterio
diagnóstico para incluir
cualquier manifestación
del complejo sindrómico.
El clásico angioma reti-
nal es alimentado por una
sola arteria tortuosa y di-
latada y su drenaje por
una vena de apariencia
similar a la arteria que re-
gresa al disco óptico3

(Fig. 1, 2).
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