Vitreo primario hiperplasico persistente y
anomalias asociadas en un Husky siberiano.

Se describe el caso clinico de una perra Husky siberiano que acudio a consulta para una
evaluacion ocular porque el ojo derecho mostraba aspecto blanquecino. El diagndstico
de vitreo primario hiperplasico persistente se efectué mediante ultrasonografia bidi-

mensional y Doppler color.
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INTRODUCCION

El vitreo primario hiperplasico persistente (VPHP) o tinica vasculosa /entis hi-
perplasica/vitreo primario hiperplasico persistente es una anomalia congénita
en la que no hay una regresion normal del cuerpo vitreo primario y los vasos
hialéideos’. Esta entidad clinica fue descrita por primera vez en humana por Re-
ese en 19462, El vitreo primario forma parte de los vasos embrionarios del ojo y
tiene la mision de suplir de nutrientes a la lente y la retina durante la primera
parte de la gestacion®. Esta formado por*: 1) la arteria hialoidea que se extiende
desde la region del disco optico hasta la lente atravesando el centro del vitreo;
2) la vasa hialoidea propria, conjunto de capilares que discurren a través del vi-
treo y 3) la tunica vasculosa lentis anterior y posterior, ramas terminales de la
arteria hialoidea (Fig.1). El vitreo primario se atrofia progresivamente hasta el
dia 35 de gestacidon, momento a partir del cual se considera el vitreo secunda-
rio® 8. Algunos estudios han puesto de manifiesto que la atrofia comienza a par-
tir del dia 45 de gestacion en el perro, permaneciendo en algunos casos restos
de vitreo primario hasta las 2-4 semanas después del nacimiento® 7. El VPHP se
ha observado en varias especies de mamiferos™ % &9 En el perro se ha descrito
en varias razas como un hallazgo esporadico (Setter, Husky siberiano, Pastor ale-
maén, Caniche, Bouvier de Flandes y mestizos)'%'3 y como una anomalia pleomor-
fica hereditaria en el Doberman Pinscher' y el Staffordshire Bull Terrier™.

En humana la presentacion clinica mas comun incluye leucocoria unilateral,
debido a una placa blanquecina de tejido retrolental que contiene una red de
vasos sanguineos, procesos ciliares elongados y microftalmia’®. En algunos ca-
sos pueden aparecer, ademas, anomalias tales como modificaciones del tama-
no y forma del globo o complicaciones tales como hemorragias anteriores o
posteriores, cataratas progresivas, microfaquia, uveitis, glaucoma y desprendi-
miento de retina’®'?, En los perros de la raza Doberman Pinscher es donde se
han efectuado la mayor parte de los estudios, tanto clinicos como genéticos, so-
bre esta anomalia congénita’ 3 5. Este sindrome se ha dividido en 6 grados de-
pendiendo de la severidad de las lesiones (Fig. 2). Las publicaciones sobre la in-
cidencia y hallazgos clinicos de este proceso en otras razas, tanto puras como
mestizas, son escasas'’ 16. 19,

El diagndstico de este proceso se efectia en base a la historia y signos clini-
cos, excluyendo otras causas de leucocoria (pupila blanca), tales como catara-
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Fig. 1. Esquema donde se observan los constituyentes
del vitreo primario: Canal de Cloquet por donde discurre
la arteria hialoidea (flecha) atravesando el vitreo y la tu-
nica vasculosa lentis anterior y posterior al cristalino (C),
representada por vasos de color rojo.

tas, desprendimiento de retina, tumores, etc.
Sin embargo, cuando las estructuras anterio-
res estan opacas y dificultan la exploracion
del polo posterior, es necesario el uso de téc-
nicas de imagen tales como la ultrasonogra-
fia, resonancia magnética y tomografia com-
puterizada®.

El objetivo de este trabajo es describir los
hallazgos clinicos y ultrasonograficos en una
perra joven con VPHP y las anomalias asocia-
das.

CASO CLiNICO

Una perra Husky siberiano de 4 anos de
edad aproximadamente, y 23 kg de peso fue
remitida al Hospital Clinico Veterinario porque
desde que la recogieron, hacia un mes, el ojo
derecho presentaba un aspecto blanquecino.
Tanto la actitud como la exploracién general
del animal eran normales. A la inspeccién se
observo que el globo ocular derecho era de
menor tamano que el izquierdo con aspecto
blanquecino, ligero estrabismo convergente,
microcérnea (8 mm de diametro horizontal) y
simbléfaron (unidon de la conjuntiva a la cér-
nea) (Fig. 3). Los reflejos (directo, amenaza y
palpebral) en el ojo izquierdo eran normales
mientras que en el ojo derecho el reflejo de

Fig. 2. Esquema de los seis grados de VPHP descritos
por Stades (1980) en perros Doberman Pinscher (1).

amenaza estaba abolido y el directo no era po-
sible valorarlo porque la opacidad corneal im-
pedia visualizar la pupila. Los valores del test
de Schirmer (Test Lagrima-Schirmer- Labora-
torios Cusi, S.A., Barcelona) en el ojo derecho
fue de 15 mm/min y en el ojo izquierdo de 16
mm/min (rango de referencia, 15 mm/min a 25
mm/min)?°. La presioén intraocular (TonoPen-
XL, Mentor Medical Systems, Leiden, Nether-
lands) en el ojo derecho fue de 12 mmHg y en
el ojo izquierdo de 21 mmHg (rango de refe-
rencia, 16.7 + 4.0 mm Hg)?". El test de la fluo-
resceina fue negativo en ambos ojos. Median-
te biomicroscopio y previa dilatacion con
tropicamida (Colircusi Tropicamida, Cusi, S.A.
Barcelona), se observo que el ojo izquierdo
presentaba opacidad posterior del cristalino
(Fig. 4). En el derecho se observé edema cor-
neal compatible con una distrofia, no permi-
tiendo la exploracién de estructuras mas pro-
fundas (Fig 5A y B). Por este motivo se efectud
un examen ultrasonografico ocular. Las di-
mensiones de las estructuras del ojo izquierdo
se encontraban dentro del rango de referencia
(Tabla 1); en el cristalino del mismo ojo se ob-
servaba una linea hiperecégena continua a ni-
vel cortical, compatible con una catarata corti-
cal (Fig. 6). El ojo derecho era de pequeno
tamano (Tabla 1), no siendo posible identificar
las estructuras del polo anterior. La cdmara
anterior era de reducido o nulo tamano, el
cristalino aparecia hiperecogeno (compatible
con catarata hipermadura), y de pequeno ta-
mano (microfaquia). Entre el disco optico y el
polo posterior del cristalino se observd una
estructura hiperecogena a modo de corddn
gue atravesaba el vitreo, extendiéndose por la
zona retrolental, compatible con una arteria
hialoidea (Fig. 7A). Mediante la ultrasonogra-
fia Doppler color se puso de manifiesto un flu-
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Fig. 3. Husky Siberiano con vitreo primario hiperpldsico
persistente donde se observa el aspecto blanquecino

que presentaba el ojo derecho.

Fig. 4. Aspecto del ojo izquierdo con dilatacion pupilar
{posteriormente a la administracidn de tropicamida)
donde se observa la opacidad posterior del cristalino.

Fig. 5. A. Ojo derecho examinado mediante biomicroscopio mostrando simbléfaron, distrofia corneal y microcornea.
B. Imagen de hendidura del mismo ojo donde se observa la distrofia corneal.

Tabla 1. Medidas oculares (mm) obtenidas mediante ultrasonografia bidimensional en un Husky Siberiano con vitreo

primario hiperplasico persistente.

Qjo derecho

Cjo izquierdo

A-P s
Caso clinico 12.3 2.8
Referencia*! 17.8-22.3 6.7-8.9

Ccv A-P L Cv
7.8 20.4 6.5 10
7.5-10 18.2-22.8 6.7-8.9 7.5-10

A-P: dimension antero-posterior del globo ocular; L: dimensidn antero-posterior de la lente; CV: camara vitrea

jo de color rojo en esta estructura que proce-
dia de un vaso localizado en la zona central de
la retina (Fig. 7B) y que a su vez procedia de la
arteria oftalmica externa. Mediante la ultraso-
nografia duplex Doppler se observo que el es-
pectro y las velocidades del flujo sanguineo
en la citada estructura eran similares a los ob-
tenidos en las arterias ciliares (Fig. 8). Estos
hallazgos ultrasonograficos son compatibles
con vitreo primario hiperpléasico persistente
con una arteria hialoidea perfundida. Debido
al conjunto de anomalias tan severas que
afectaban al ojo derecho, el tratamiento cura-
tivo fue desestimado. Se recomendo el trata-
miento quirargico para la extraccion del cris-
talino del ojo izquierdo.

DISCUSION

Las malformaciones del tamano y forma
del globo ocular han sido descritas en pa-
cientes humanos con todas las variantes de
VPHP'5: 22 | a microftalmia, junto con opaci-
dad corneal, microcornea y cataratas halla-
das en la perra de este caso clinico pueden
considerarse anomalias asociadas con el sin-
drome VPHP que presentaba el animal. El es-
pectro clinico de este sindrome en humana
incluye los siguientes hallazgos: una placa
blanca de tejido vascularizado sobre una par-
te o toda la superficie posterior de las lentes,
procesos ciliares elongados, glaucoma
secundario, hemorragias intravitreas, persis-
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Fig. 6. Ultrasonografia bidimensional del ojo izquierdo
donde se observa una linea hiperecogena continua a ni-
vel cortical (flecha), compatible con una catarata cortical.
C, cristalino.

tencia de la arteria hialoidea, desprendimien-
to de retina y grados variables de opacifica-
cion lenticular (causando catarata) y corneal
asi como microcornea y microftalmia's. Aun-
que muchos de los casos descritos en perros
con VPHP de forma esporadica son unilatera-
les'2 19, recientemente se han publicado ca-
sos bilaterales' '8, al igual que sucede en las
formas hereditarias en Doberman Pincher y
Staffordshire Bull Terrier' '*. En Doberman
este sindrome clinico ha sido dividido en 6
grados dependiendo de la severidad de las
lesiones (Fig.2): grado 1: catarata capsular
posterior y pigmentos capsulares retrolenta-
les; grado 2: una placa fibrovascular pigmen-
tada sobre la capsula posterior de la lente,
catarata capsular posterior y persistencia de
membrana pupilar; grado 3: persistencia de
la tunica vasculosa lentis, arteria hialoidea y
anomalias lenticulares del estadio 2; grado 4:
lenticono mas o menos marcado asociado a
anomalias del estadio 2; grado 5: asociacion
de anomalias de los grados 3 y 4; grado 6:
combinacion de grados anteriores asociados
con otras anomalias tales como microfaquia,
coloboma en la lente, pigmento intra o retro-
lental, depodsitos de calcio, sangre o tejido
glial. Los grados 2 a 6 resultan en cataratas y
todos los grados pueden estar asociados con
membranas pupilares persistentes y menos
frecuentemente con microftalmia. Utilizando
el esquema de clasificacion de los Doberman
y en base a los hallazgos clinicos y ultrasono-
graficos, la perra de este caso clinico podria
incluirse en un grado 6 del sindrome VPHP.
El simbléfaron es poco frecuente en el perro,
estando generalmente asociado a traumatis-
mo o quemaduras quimicas?3. Aunque no co-
nocemos los antecedentes clinicos de la perra

Fig. 7. A. Ultrasonografia bidimensional del ojo derecho
donde se observa una estructura que se extiende desde
el disco optico hasta la capsula posterior del cristalino (C)
compatible con una arteria hialoidea (flecha). B. Ultraso-
nografia Doppler color donde se observa un flujo de co-
lor rojo (flecha) compatible con una arteria hialoidea per-
fundida.

de este caso, es posible que el simbléfaron
forme parte de todo el conjunto de anomalias
del desarrollo que presenta el animal.

AN

260

AV.EPA.



Bayon et al

Vol 22 n® 3 2002

Fig. 8. Ultrasonografia duplex Doppler donde se pone
de manifiesto el flujo sanguineo en la arteria hialoidea
(flecha roja).

La microcornea o cornea de pequeno tama-
no se manifiesta clinicamente como una cor-
nea pequena, con un diametro horizontal me-
nor de 12 mm?* Se ha observado una
predisposiciéon en algunas razas tales como
Pastor australiano, Collie, Caniche, Schnauzer
miniatura y San Bernardo entre otras?. En el
perro se ha descrito, a veces, asociada con
microftalmia y membranas pupilares persis-
tentes?4. En humana se ha observado forman-
do parte del sindrome VPHP, al igual que en la
perra de este caso clinico.

El edema corneal en el perro puede estar
asociado con gran variedad de causas, inclu-
yendo distrofia endotelial, dano endotelial
asociado con membranas pupilares persis-
tentes, trauma mecanico, reacciones toxicas,
uveitis anterior, endotelitis, glaucoma, neo-
vascularizacion v ulceras superficiales y pro-
fundas?®. En esta perra la opacidad corneal
estuvo presente siempre desde que fue reco-
gida, y aungue no se conocen los anteceden-
tes clinicos completos, podria considerarse
debida a una distrofia endotelial.

La microftalmia o tamano ocular inferior a

lo normal puede ocurrir de forma temprana,
durante el desarrollo embrionario, debido a
una deficiencia de la vesicula optica o mas
tardiamente asociado a un fallo del creci-
miento normal y expansion de la copa opti-
ca?’. Una deficiencia de todo el tamano del
globo ocular se asocia generalmente con una
fisura palpebral pequena?’. En este caso clini-
co la fisura palperal era normal. En los anima-
les domésticos la microftalmia ocurre espora-
dicamente coexistiendo, en muchos casos,
con multiples malformaciones tales como
disgenesia del segmento anterior, cataratas,
displasia de retina y vitreo primario hiperpla-
sico persistente!® 1928 3| igual que en la perra
de este caso clinico.

Las cataratas u opacidad del cristalino son
la principal causa de leucocoria en el perro.
Pueden ser congénitas o adquiridas. Las ca-
taratas congénitas pueden ser secundarias a
otras anomalias del desarrollo ocular o estar
acompanadas por ellas, tales como membra-
na pupilar persistente, arteria hialoidea per-
sistente, microftalmia y anormalidades oftal-
micas multiples?®. Tanto en humana como
en el perro se encuentran asociadas con to-
das las formas de VPHP. Se cree que las ca-
taratas se desarrollan como resultado de de-
fectos en la capsula posterior de |la lente por
la invasion de tejido fibroso en el cortex pos-
terior del 0jo®°. También se ha observado en
cachorros de Doberman Pinscher con VPHP
severo la presencia entre los dias 37-44 de
gestacion de vacuolas subcapsulares poste-
riores en el tejido lenticular que representan
el inicio de cataratas®!. Dichas vacuolas han
sido descritas igualmente en el desarrollo de
catarata congénita hereditaria en el Schnau-
zer miniatura®2. Ello implica que deba consi-
derarse el VPHP como una de las posibles
causas de cataratas en animales jovenes.

La visualizacion directa de cualquiera de los
componentes de la vascularizacion intraocu-
lar fetal es la mejor manera de diagnosticar
las anomalias asociadas con VPHP'®, Sin em-
bargo, cuando las estructuras anteriores es-
tan opacas como en la perra de este caso, pa-
ra efectuar el diagnostico es necesario el uso
de la ultrasonografia, tomografia computeri-
zada o resonancia magnética® 11333435 E| ta-
mano del ojo, la presencia de una arteria hia-
loidea con sangre o sin ella, y el estado de la
retina se consideran parametros importantes
para el prondstico y posible tratamiento®. En
la mayor parte de los ojos con VPHP la ultra-
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sonografia pone de manifiesto una estructura
a modo de corddn que se extiende desde la
parte posterior de la lente hasta el disco opti-
co, atravesando el vitreo* 3. Sin embargo, la
diferenciacion entre la imagen de las estruc-
turas del VPHP, membranas vitreas y des-
prendimiento de retina puede ser dificil®®, La
estructura intravitrea con forma triangular
con el apex cerca del disco optico y la base
adyacente a la lente puede corresponder tan-
to a un tejido vascular hialoide persistente co-
mo a un desprendimiento de retina®. El eco
producido por las membranas vitreas es de
menor intensidad que la retina desprendida.
La deteccion de una arteria hialoidea persis-
tente perfundida tiene valor prondstico por-
gue si el vaso estd adherido a la retina y a la
membrana retrolental puede complicar la co-
rreccion quirdrgica®’. En humana la visualiza-
cion del flujo sanguineo dentro de la estructu-
ra se efectia mediante angiografia
fluoresceinica y ultrasonografia Doppler co-
lor® 15, En el perro las descripciones detectan-
do el flujo sanguineo en la arteria hialoidea,
mediante Doppler espectral o con Doppler co-
lor, son escasas'® 33, En la perra de este caso
clinico la estructura que atravesaba el vitreo
desde el disco optico hasta la zona retrolental
es compatible con una arteria hialoidea per-
fundida ya que se observo claramente el flujo

Summary

sanguineo mediante la ultrasonografia Dop-
pler color y espectral.

Los pacientes con las formas menos severas
de VPHP pueden no necesitar tratamiento por-
gue estas anomalias reducen poco la vision y
generalmente no aparecen complicaciones se-
cundarias'® '®. En las formas moderadas el uso
de gotas de atropina al 1% para mantener la
pupila dilatada puede mejorar la vision's.
Cuando existe un grado severo los ojos afecta-
dos pueden desarrollar glaucoma, desprendi-
miento de retina o ptisis'® 22 38 En |as formas
severas y cuando existe ceguera esta indicada
la extraccion del cristalino seguida de vitrecto-
mia anterior'® 3% 40, En |os pacientes con una
combinacién de VPHP anterior y posterior pue-
de intentarse la correccion quirtrgica con el fin
de salvar el ojo, aunque el prondstico es reser-
vado'® 22, Anomalias tales como las que pre-
sentaba la perra de este caso clinico (microcor-
nea con distrofia corneal, microftalmia, camara
anterior muy reducida y la arteria hialoidea per-
fundida) desaconsejan la correcion quirdrgica.

Conclusion: Anomalias oculares tales como
microcornea, simbléfaron, distrofia corneal,
microftalmia y cataratas pueden presentarse
en perros jovenes asociadas con PHPV. La
evaluacion conjunta permitira emitir un pro-
nostico mas certero e instaurar el tratamiento
mas adecuado.

A clinical case of unilateral persistent hyperplastic primary vitreous with a perfused persistent hyaloid artery in a fe-
male Siberian Husky is described. The diagnosis was achieved by two-dimensional and color Doppler ultrasono-

graphy.

Key words: Persistent hyperplastic primary vitreous. Dog.
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