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Prefacio

El ojo, y de manera mas especifica la retina, ofrece al
profesional de la medicina y en concreto al oftalmélogo
la oportunidad de acceder de manera no invasiva a in-
formacion relevante no solo para patologias propias del
ambito de la Oftalmologia, sino también para otras de
indole sistémica.

Nuestra inquietud e interés hacia la Oftalmologia, y de
manera especial hacia la retina, se la debemos en gran
medida y de forma indirecta a William Havener. En el
prologo de su libro Synopsis in Ophthalmology, ofrecia
un reto a cualquier otro profesional de la medicina ajeno
a la Oftalmologia: invitaba a que cada profesional de la
medicina escogiera en su campo una pulgada cuadrada
de tejido contra una de retina, y retaba a ver quién era
capaz de diagnosticar méas enfermedades y de recopilar
mas informacion médica relevante.

Desde los inicios del desarrollo de la especialidad, poder
disponer de una transparencia de medios dio acceso di-
recto a evaluar de modo objetivo estructuras vasculares
y nerviosas de manera incruenta y rapida.

A su vez, esta singularidad ha dado lugar al desarro-
llo, especialmente en las Ultimas décadas, de nuevos
métodos de imagen que han afadido gran precision en
el estudio de la estructura de la coroides y de la retina
y de las patologias que afectan a estas. Asimismo, los
avances Y la disponibilidad de sistemas mas especifi-

cos y sensibles en el campo de la electrofisiologia ocular
permiten valorar con gran precision la funcion retiniana
y del nervio ¢ptico en enfermedades hereditarias, me-
tabdlicas, traumaticas o toxicas, incluso con opacidad
de medios.

La primera edicion de este libro-atlas pretende, por una
parte, presentar casos clinicos de retina utilizando el
proceso discursivo «del sintoma al signo», mostrando-
los de una manera actualizada y utilizando los medios
diagndsticos disponibles en el momento presente; y, por
otra, establecer un breve comentario y aportar la biblio-
grafia actual mas relevante de la enfermedad, de mane-
ra que el lector pueda recurrir a ella para profundizar en
Su conocimiento.

Para un mejor seguimiento y comprension, se ha divi-
dido el contenido en diez apartados en un intento de
agrupar las distintas patologias segun su etiopatogenia
y estructura ocular mayormente afectada.

Conscientes de que «una imagen vale mas que mil
palabras», esperamos que los lectores encuentren
este libro de gran utilidad, tanto para el diagndstico
como para el seguimiento y el tratamiento de las dife-
rentes patologias.

Javier Araiz Iribarren
José Maria Ruiz Moreno
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En los Ultimos anos se ha producido una enorme ex-
plosiéon en el conocimiento de las enfermedades de la
retina y de la coroides, generando una subespecialidad
dentro de la Oftalmologia.

Continuamente el campo de nuestra especialidad sigue
expandiéndose con una velocidad inimaginable hace
poco tiempo, y el desarrollo de las nuevas tecnologias
de imagen nos permite conocer cada dia nuevas enfer-
medades, nuevos signos de enfermedades ya conoci-
das y la posibilidad de descubrir aspectos y detalles de
estas hasta ahora impensables.

Sin embargo, a pesar de este enorme progreso, sigue
existiendo un importante «cajon de sastre» denominado
enfermedades idiopaticas, grupo que continla emer-
giendo, persistiendo y creciendo especialmente en la
patologia coriorretiniana.

Si somos sinceros con nosotros mismos, el término
idiopatico definiria nuestra incapacidad para entender y
conocer estas enfermedades.

Desde el siglo XVIIl —en 1755 el doctor Johan Zinn pu-
blica el primer volumen de Atlas of the human eye, en el
que incluye una recopilacion de imagenes del fondo del
ojo—, se han publicado multiples atlas, proporcionando
a los lectores imagenes cada vez de mayor calidad,
para facilitar el reconocimiento de las enfermedades del
fondo del ojo, tanto habituales como raras.

Introducciodn

El enorme progreso del conocimiento ha provocado un
aumento exponencial del diagndéstico de estas enferme-
dades raras a las que nos enfrentamos dia a dia en la
practica clinica.

El objetivo de la SERV al publicar este primer volumen en
forma de atlas de enfermedades retinianas poco frecuen-
tes es el de ayudar y facilitar que todos podamos llegar
al diagnostico del mayor nimero posible de estos casos.

Nuestra intencion es generar una coleccion bienal que
recoja las imagenes de estas patologias poco frecuen-
tes por parte de todos los comparieros de la SERV que
deseen compartirlas entre los socios, para ayudarnos
mutuamente a realizar el diagnodstico y asi conseguir el
mayor beneficio posible para nuestros pacientes, que
son, en definitiva, el objetivo de nuestro trabajo.

Queremos dar las gracias, de modo muy especial, a to-
dos los companfneros que nos han prestado su ayuda
desinteresada aportandonos los casos que han con-
siderado interesantes y de dificil diagnéstico para este
volumen, asi como al Laboratorio Bayer, que ha hecho
posible su realizacion material.

Esperamos que en el afo 2018 vea la luz nuestro se-
gundo Casos clinicos en Oftalmologia.

José Maria Ruiz Moreno
Javier Araiz Iribarren
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CAPITULO 1

Caso atipico de pseudo-Best

multifocal: ¢ distrofia viteliforme
asociada a carcinoma?

Alvaro Fernandez-Vega Sanz', Alvaro Fernandez-Vega Gonzalez?

" Subdirector médico y jefe del Departamento de Retina. Instituto Oftalmolégico
Fernandez-Vega. Oviedo

2Residente de 4.° ano, Centro de Oftalmologia Barraquer. Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 45 afos que acu-
de por pérdida de sus gafas. La paciente no manifiesta
pérdida de vision y refiere que con el ojo derecho (OD)
siempre ha visto menos que con el ojo izquierdo (Ol). Su
agudeza visual (AV) corregida es de 0,5 en el OD y de
0,8 en el Ol. Como antecedentes personales destaca
una mastectomia hace cuatro afios por carcinoma de
mama.

En la exploracion descubrimos, en ambos ojos, mul-
tiples lesiones retinianas maculares y extramaculares,
en fase viteliforme (figuras 1 y 2). En la figura 3 pode-
mos apreciar la tomografia de coherencia optica (OCT)
inicial.

No refiere antecedentes familiares de distrofia de Best
y en exploraciones oftalmoldgicas previas nunca le han
detectado ninguna lesion retiniana.

FIGURA 1

Lesiones viteliformes multifocales centrales, con las
que nuestra paciente se presentd en la clinica. No tenia
antecedentes personales ni familiares de enfermedad
retiniana y las exploraciones oftalmoldgicas previas eran
normales.

El campo visual es normal y el cociente de Arden es pa-
toldgico (figura 4). No se llegd a realizar estudio genético.

Un afo mas tarde se le realiza una mastectomia contra-
lateral por recidiva del carcinoma y dos anos después se
le descubren metastasis cerebelosas.

Durante este periodo las lesiones retinianas van evolu-
cionando a la fase disruptiva primero y a la fase atréfica
después, como se puede apreciar en las retinografias
(figuras 5y 6) y en la autofluorescencia y las OCT (figu-
ras 7y 8).

FIGURA 2
Misma paciente: fotomontaje de las lesiones periféricas.

R ..
:

el L e

FIGURA 3
Tomografia de coherencia optica de la macula de la
paciente: acumulo de lipofuscina en y por debajo del
epitelio pigmentario de la retina, en estadio viteliforme.
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FIGURA 4
Campo visual (normal) en ambos ojos. indice de Arden
patolégico (1,43 ojo derecho, 1,71 ojo izquierdo).

FIGURA 5
Retinografia de la paciente en fase preatrofica.

FIGURA 6
Retinografia de la paciente en fase atrdéfica: fotomontaje
para mostrar la periferia.

FIGURA 7

Autofluorescencia de la paciente en fase atrofica.
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FIGURA 8
Tomografia de coherencia dptica de ambos ojos
de la paciente en fase atrdfica.

La paciente fallece dos afos después sin que se le rea-
lizara estudio genético, que podria haber ayudado en el
diagnéstico, ni tampoco anatomia patoldgica. La AV en
el momento del fallecimiento era la siguiente:

* OD: 95° +1,25 +3,00 AV = 0,3.

e Ol: 85°+0,25 +2,00 AV = 0,7.

COMENTARIO

Ante un paciente adulto, con lesiones viteliformes multi-
focales y sin antecedentes personales ni familiares de
distrofia macular juvenil de Best, se nos plantea un reto:
el diagnostico diferencial con otras patologias clinica-
mente similares a la distrofia macular de Best, entre las
que incluiremos entidades como la distrofia viteliforme del
adulto (adult onset foveomacular vitelliform dystrophy),
la maculopatia viteliforme polimorfa exudativa aguda
(acute exudative polymorphous vitelliform maculopathy),
las maculopatias viteliformes paraneoplasicas (paraneo-
plastic vitelliform maculopathy), la retinopatia asociada a
melanoma (MAR) y la enfermedad de Best.

La distrofia viteliforme del adulto’ es una entidad bien de-
finida que presenta una alteracion foveal Unica, bilateral,
asimétrica, ligeramente elevada, amarilla generalmente,
pero con componente pigmentario central y en ocasio-
nes simplemente con alteracion pigmentaria en patrén 'y
sin disco viteliforme en uno de los dos ojos, que puede
cursar o no con espiculas (flecks) en la region paracen-
tral. Es claramente diferente de la entidad que nos ocupa
(figura 9). Muy similar a la anterior, dentro del diagndstico
diferencial habria que incluir las distrofias dominantes en
patron del epitelio pigmentario de la retina (EPR), pero
son autosémicas dominantes y el cuadro clinico del fon-
do de ojo es, asimismo, muy diferente de nuestro caso.

La maculopatia viteliforme polimorfa exudativa aguda es
una entidad descrita por Gass et al.? en dos pacientes
jovenes que se presentaron con cefalea y pérdida vi-



FIGURA 9
Retinografia de dos casos ejemplo de distrofia viteliforme
del adulto.

sual asociada con multiples lesiones subretinianas, mal
definidas, amarillentas y con desprendimiento retiniano
seroso macular (figura 10). Estas lesiones evoluciona-
ban en unos dias con mejoria de la AV al tiempo que se
producian depdsitos subretinianos de pigmento amari-
llo con nivel, semejando a la enfermedad de Best. Se
produjo en ambos casos una resolucion incompleta del
cuadro subretiniano en unas semanas. Tampoco nues-
tro caso parece corresponderse con esta entidad. En
la figura 10 podemos observar las imagenes que Chan,
Gass y Lin publicaron en la revista Retina y que hemos
incluido aqui, para poder compararlas con nuestro caso.

La enfermedad de Best o distrofia macular viteliforme si
comparte muchas caracteristicas de nuestro caso. Es
una enfermedad hereditaria con caracter autosémico
dominante, pero con variable penetrancia y expresivi-

ACUTE EXUDATIVE POLYMORPHOUS
VITELLIFORM MACULOPATHY
SYNDROME

RETINA, S48, 3000

FIGURA 10

Retinografia publicada por Chan en la revista Retina
de maculopatia viteliforme polimorfa exudativa aguda.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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dad. Se han encontrado asociaciones con el cromo-
soma 11913, mapeando el gen VMD2, para la enfer-
medad de Best®*. El electrooculograma se encuentra
reducido de forma caracteristica, tanto en los pacien-
tes afectos como en los portadores de la enfermedad?®.
Se ha descrito que el fondo de ojo puede ser normal
durante los primeros afnos de vida, pero lo habitual es
que se presente el cuadro clinico caracteristico ya en
la infancia. Suele pasar por los estadios caracteristicos
de previteliforme, viteliforme, pseudohipopion, «<huevos
revueltos» (scrambled-egg) y estadio atrdfico (figuras 11
y 12), y llegar al final de su evoluciéon en algun caso a
un estadio cicatricial 0 neovascular. Los campos visua-
les periféricos, el electrorretinograma y la adaptacion a
la oscuridad suelen ser normales en estos pacientes®
(figura 13). Hay en ellos una alteracion en el EPR, con
acumulo de lipofuscina en el EPR y de macrdéfagos en el
espacio subretiniano’. Las lesiones subretinianas pue-
den ser multifocales en la enfermedad de Best®.

En el libro Stereoscopic atlas of macular diseases: diagnosis
and treatment® Gass describe tres casos, uno de ellos
de Stephen Ryan, de lesiones multifocales viteliformes
en pacientes sin evidencia de enfermedad de Best y
también con ausencia de historia familiar: el aspecto

FIGURA 11

A la izquierda presentamos la evoluciéon de un caso de
enfermedad de Best desde estadio viteliforme a estadio
atrofico, pasando por el estadio disruptivo. A la derecha
se observan los mismos pasos en la evolucién en la
tomografia de coherencia dptica.

FIGURA 12

Autofluorescencia de la enfermedad de Best del caso
anterior, en fase atréfica.
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FIGURA 13

A) Electrorretinograma escotépico y B) electrorretinograma fotépico que se encuentran dentro de la normalidad.
C) Electrorretinograma multifocal macular discretamente alterado. D) y E) Campos visuales levemente alterados en zona

central.

clinico del fondo de ojo de estos pacientes si es muy
parecido a nuestro caso (figura 14), pero hay algunas
diferencias, pues Gass refiere que estas personas tenian
un electrooculograma normal y ninguno de los casos se
asocié con una neoplasia.

Han sido descritos en la literatura varios casos clinicos
raros de lesiones viteliformes paraneoplasicas, sobre
todo MAR?®1°. Se han encontrado autoanticuerpos con-
tra la bestrofina en algunos pacientes con retinopatia
viteliforme paraneoplasica asociada a melanoma me-
tastasico, pero no a carcinoma de mama'".

Hemos revisado todos los casos de lesiones viteliformes
asociadas a melanoma (figuras 15-17) y las de nuestra
paciente no se asemejan a las de retinopatias vitelifor-
mes paraneoplasicas de este origen publicadas, pues
parecen mas bien desprendimientos del EPR.

FIGURA 14

Imagen del libro Stereoscopic atlas of macular diseases:
diagnosis and treatment: imagen de enfermedad de Best
multifocal.

También ha sido publicado un caso de maculopatia vi-
teliforme paraneoplasica polimorfa exudativa aguda en
un paciente con carcinoma no melanoma'?, como po-
demos ver en la figura 18.

Podriamos encontrarnos ante el primer caso descrito de
retinopatia viteliforme paraneoplésica asociada a carci-
noma metastasico de mama, si bien las lesiones recuer-
dan mas a las distrofias maculares de Best que a los

FIGURA 15
Retinografias tomadas de Palmowski®.

FIGURA 16

Retinografias tomadas de Khurana et al.™.
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FIGURA 17
Retinografia tomada de Eksandh et al.™'.
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FIGURA 18

Retinografias tomadas del articulo de Grunwald et al.".
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CAPITULO 2

Una miopia degenerativa

un poco extrana

Rosa Maria Coco Martin
Directora Médica del Instituto Universitario de Oftalmobiologia Aplicada,
Valladolid. Profesora de la Universidad de Valladolid

CASO CLINICO
Motivo de consulta

Presentamos el caso de un paciente de 2 anos de edad,
remitido a la consulta de retina para una segunda opinion.
Los padres refieren que el nifio tropieza mucho desde que
comenzo a andar y creen gque de noche no ve bien. Hicie-
ron una primera consulta oftalmoldgica por este motivo y se
le diagnosticd una miopia degenerativa (ojo derecho [OD]:
-9D, y gjo izquierdo [Ol]: -10 D) junto con una restriccion del
recto inferior de Ol. Los padres dicen que desde que se ha
puesto las gafas ha mejorado mucho y ya no tropieza tanto.

Antecedentes personales
Bronquiolitis. Resto: sin interés.
Antecedentes familiares

Refieren que el abuelo materno también es muy miope
(OD: -16 D, y Ol: -19 D) y que ve muy mal de noche. Un
tio abuelo (hermano de la abuela materna) era ciego y
ademas el abuelo tiene tres primos varones que refieren
ver mal de noche y son muy miopes.

Exploracion

e Agudeza visual y refraccion: 0,5 con OD (-9,5esf -1cil
x 160°) y 0,3 con Ol (-10esf -1cil x 159).

* Motilidad ocular extrinseca: restriccion del movimien-
to inferior del Ol, tropia en Ol no concomitante.

e Biomicroscopia de polo anterior (BPA): normal en
ambos ojos (AO).

e Fondo de ojo (FO): atrofia coroidea generalizada en
AO (se ven grandes vasos de la coroides) (figura 1).

e Tomografia de coherencia optica (OCT): normal, des-
carto aplasia foveal (figura 2).
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FIGURA 1

Fondo de ojo.




* Antecedentes familiares (AF): normal en AO para su
edad (figura 3).

FIGURA 2
Tomografia de coherencia optica.

FIGURA 3

Autofluorescencia.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

Caracteristicas técnicas de la exploracién

Registro utilizando un Ganzfeld Optoelectronic Stimulator
y bajo midriasis. Se ha realizado adaptacion a la oscuri-
dad 20 minutos para las pruebas escotépicas y adapta-
cion a la luz diez minutos para las fotopicas. Se han
utilizado electrodos palpebrales, 1o que sin duda pro-
duce una reduccién de la amplitud en las respuestas
registradas.

Resultados

Las respuestas observadas en las pruebas escoto-
picas son planas en AO. Los registros en las prue-
bas fotopicas y el flicker estan conservados y han
mostrado valores dentro de la normalidad para lo que
€s una prueba realizada con electrodos palpebrales
(figura 4).

VISUAL ELECTROPHYSIOLOGY EXAM
ey Sman Vel R B
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VISUAL ELECTROPHYSIOLOGY EXAM

FIGURA 4
A) Electrorretinograma escotépico. B) Electrorretinograma
fotodpico.

Diagnéstico y plan de actuacion

Inicialmente se sospecha coroideremia, pero debi-
do a que el electrorretinograma (ERG) con electro-
dos palpebrales no es fiable, decidimos explorar al
abuelo.
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Exploracion del abuelo e OCT: méacula en cupula en el eje vertical y normal en
el gje horizontal con retina algo adelgazada (espera-

Refiere que siempre ha sido muy miope, pero que siem- ble por su miopia degenerativa) en AO (figura 6).

pre ha visto mas o menos igual. e AF: normal en AO para su miopia; solo hipo-AF en

areas de atrofia peripapilar (figura 7).

Antecedentes personales

Sin antecedentes personales de interés oftalmoldgico.
Antecedentes familiares

Antecedentes familiares positivos, pues tienen un cua-

dro similar su nieto, una hermana, un tio y su hijo, otro
primo, ademas de un bisabuelo ciego.

Exploracién

e Agudeza visual y refraccion: 0,5 con OD (-16,25esf
-2,75¢il x 1809 y 0,5 con Ol (-19,75esf -2,5cilx 180°).

* BPA: normal en AQO.

* Presion intraocular: 12 mmHg en OD y 12 mmHg
en Ol.

e FO: atrofia peripapilar y atrofia coriorretiniana difusa
en AO (figura 5).

B °jF
FIGURA 6
Tomografia de coherencia Optica.

FIGURA 5 FIGURA 7

Fondo de ojo. Autofluorescencia.
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En las respuestas observadas en las pruebas escoto-
picas se observa ausencia de respuesta en la intensi-
dad minima y ERG negativo en la respuesta maxima
con ausencia de onda b. No se aprecian potenciales
oscilatorios, lo que implica alteracion de la transmision
hacia la retina interna (figura 8A). En las pruebas fotopi-
cas se ve respuesta conservada con morfologia normal
de las ondas con discreta disminucion de la amplitud
(figura 8B). El 30Hz-flicker muestra respuesta conserva-
da con discreta alteracion de la morfologia de las ondas
(figura 8C).

Por Ultimo, el electrorretinograma en patron (PERG)
se encuentra plano, lo que implica un funcionamiento
defectuoso del area macular (figura 8D).

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

e ERG multifocal (MERG): Se observa disminucion de
la amplitud de la P1 en todo el éarea macular de AO
(figura 9).

e Curva de Adaptacion a la Oscuridad: Plana en AO
(no baja de 50 dB a partir de los siete minutos)
(figura 10).

JUICIO DIAGNOSTICO

Ceguera nocturna congénita estacionaria (CNCE) tipo I
(Shubert-Bornshein) completa. Para establecer el modo
de herencia, se realiza ERG a la madre, que resulta ser
normal, por lo que aquel seria recesivo ligado a X en
esta familia.

VISUAL ELECTROPHYSIOLOGY EXAM

ERG-20d8 Bmnls Vaeld Re=0
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FIGURA 8

A) Electrorretinograma
escotopico. By C)
Electrorretinograma
fotépico. D)
Electrorretinograma en
patron.

FIGURA 9
ERG multifocal.

FIGURA 10
Adaptacion a

BT

la oscuridad.
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RECOMENDACIONES Y COMENTARIOS
OFTALMOLOGICOS

El cuadro clinico de estos dos pacientes es compatible
con el diagndstico de CNCE con FO normal (salvo los
hallazgos fundoscoépicos de su miopia degenerativa),
basado fundamentalmente en la curva de adaptacion
a la oscuridad plana y en el ERG negativo encontrado
en pruebas escotopicas mixtas (respuesta maxima). En
mi opinidn, este enfermo y su nieto encajarian en el tipo
Schubert-Bornschein completo.

Explico la naturaleza estacionaria de la enfermedad
(no va a empeorar) y la ausencia de tratamientos para
aumentar la vision de los enfermos en este momento.
Recomiendo probar los filtros Corning graduados para
intentar disminuir la fotofobia. Esta pendiente el estudio
genético del nieto.

COMENTARIO

La CNCE también se llama nictalopia esencial congé-
nita. Generalmente cursa con FO normal y desde el
punto de vista clinico presenta ceguera nocturna con
agudeza visual bastante normal o moderadamente dis-
minuida. Puede asociarse a miopia, nistagmus y el ERG
esta alterado, como veremos después. Puede tener he-
rencia autosomica recesiva, dominante o ligada al sexo.
Aparece desde el nacimiento y se admite que no es
progresiva.

Por su parte, la CNCE con fondo anormal tiene los mis-
mos sintomas desde el punto de vista clinico, electrofi-
siologicamente también es similar, pero en el FO pueden
verse anomalias. Aqui se incluyen diferentes patologias,

BIBLIOGRAFIA

1. Strom TM, Nyakatura G, Apfelstedt-Sylla E, Hellebrand
H, Lorenz B, Weber BH, et al. An L-type calcium-
channel gene mutated inincomplete X-linked congenital
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como la enfermedad de Kandori (con placas amarillentas
de tamafno mediano en el FO), el fundus albipunctatus
(con flecks blanquecinos pequefos dispersos por todo
el FO) y la enfermedad de Oguchi (que cursa con fend-
meno de Mizuo-Nakamura, una anomalia de la retina que
se presenta con una decoloracion tipica amarillo-dorada
o gris-plateada del FO en presencia de luz, que desapa-
rece después de la adaptacion a la oscuridad).

Desde el punto de vista electrofisioldgico, la CNCE tipo
Schubert-Bornschein, que puede transmitirse con he-
rencia autosémica recesiva o recesiva ligada a X, cur-
sa con ausencia completa de onda b pero con onda a
preservada, en que la amplitud de esa onda a aumenta
al incrementarse la intensidad del estimulo luminoso sin
hacerlo la onda b'*. Esa ausencia es mas evidente en
los registros escotépicos. Ademas, esta forma CNCE ha
sido subdividida por Miyake en completa e incompleta®.
Se considera que los pacientes con CNCE completa tie-
nen un bloqueo completo de la transmision sindptica de
los fotorreceptores a las bipolares ON tanto en la via de
los conos como en la de los bastones, permaneciendo
intacta la via OFF (no se recoge respuesta de bastones
en condiciones escotopicas y los pacientes suelen tener
miopia moderada). Por el contrario, las formas incom-
pletas tienen un defecto incompleto de las sinapsis de
las bipolares ON y OFF tanto en los conos como en los
bastones (la funcion de los bastones esta reducida pero
presente y el ERG fotdpico esta disminuido).

Por su parte, la CNCE tipo Riggs, que suele ser autoso-
mica dominante, muestra disminucion de la amplitud del
registro en las pruebas fotdpicas con morfologia normal
de las ondas, y se observa que esta amplitud apenas
aumenta en las pruebas escotépicas.

4. Dryja TP, Hahn LB, Reboul T, Arnaud B. Missense
mutation in the gene encoding the alpha subunit of
rod transducin in the Nougaret form of congenital
stationary night blindness. Nat Genet 1996;13:358-
60.

5. Miyake Y, Yagasaki K, Horiguchi M, Kawase Y,
Kanda T. Congenital stationary night blindness with
negative electroretinogram: a new classification. Arch
Ophthalmol 1986;104:1013-20.
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Distrofia foveomacular viteliforme

del adulto

Itxaso Herrera Cabezoén', Concepcion Hernaez Ortega?
"Retindloga. Instituto Clinico Quirtirgico de Oftalmologia. Bilbao
2 Centro Oftalmolégico Dra. Hernaez. Castro Urdiales (Cantabria)

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 38 anos que

consulta por leve metamorfopsia en su ojo derecho

(OD). Entre los antecedentes generales destacamos

la toma de corticosteroides por via oral debido a

una enfermedad dermatoldgica. En la exploracion

presentaba:

e Agudeza visual lejana con correccion: OD: 1, y ojo
izquierdo (OI): 1,5.

e Biomicroscopia de polo anterior: sin datos relevantes.

* Presion intraocular: 12 mmHg en ambos ojos (AO).

e Fondo de ojo (figuras 1y 2): desprendimiento pseu-
doviteliforme subfoveolar en AO, mayor en el OD que
en el Ol.

e Autofluorescencia (figuras 3 y 4): hiperautofluores-
cencia de material subretiniano. Imagenes mdltiples y
pequefias de hipofluorescencia rodeadas de un anillo
hiperautofluorescente en «eclipse solar».

* Angiografia fluoresceinica: hipofluorescencia precoz
por efecto pantalla que progresivamente se tife en
tiempos tardios.

e Tomografia de coherencia optica (OCT) (figuras 5 y
6): presencia de material hiperreflectante subfoveal,
que corresponde con el material viteliforme que se
aprecia en su fondo de ojo.

e Estudio electrofisiolégico (figuras 7 y 8): potenciales
evocados visuales-pattern normales para frecuen-
cias espaciales tanto altas como bajas; electrorreti-
nograma (ERG)-pattern normal; electrooculograma
(EOG) normal con indice de Arden por encima de
1,8

COMENTARIO
La distrofia foveomacular viteliforme del adulto (DFVA) se

engloba en el grupo de distrofias del epitelio pigmentario
de la retina de herencia autosdémica dominante con una

FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho.

FIGURA 2
Retinografia del ojo izquierdo.
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variedad de depdsitos en el &rea macular. Su prondstico
es bueno en general. El EOG es normal o ligeramente
subnormal, y el ERG estrictamente normal®.

FIGURA 6
Tomografia de coherencia Optica del ojo izquierdo.

FIGURA 3
Autofluorescencia del ojo derecho.
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FIGURA 7

Potenciales evocados visuales, electrorretinograma
pattern y electrorretinograma flash normales.

FIGURA 4
Autofluorescencia del ojo izquierdo.
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FIGURA 5 FIGURA 8
Tomografia de coherencia Optica del ojo derecho. Electrooculograma.
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CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

Los hallazgos clinicos de la DFVA son: pacientes asin- foveal; y a veces pequenos flecks en la region parafo-
tomaticos, con leve metamorfopsia o leve vision bo- veal. A pesar de que las lesiones son bilaterales, los
rrosa de inicio entre los treinta y los cincuenta afios; sintomas suelen ser unilaterales y pueden mejorar de
presencia de lesiones subretinianas amarillas, mas  manera espontanea.

frecuentemente solitarias, ligeramente elevadas, de

un tercio de diametro de disco localizadas en el area  La mutacion en el gen peripherin/RDS es la causa.

BIBLIOGRAFIA
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Edema macular de causa poco clara

Rosa Maria Coco Martin
Directora Médica del Instituto Universitario de Oftalmobiologia Aplicada,
Valladolid. Profesora de la Universidad de Valladolid

CASO CLINICO
Motivo de consulta

Se trata de un paciente de 54 afos de edad, que acude
a la Consulta de Uvettis del Instituto Universitario de Of-
talmobiologia Aplicada remitida por su oftalméloga por
edema macular de causa poco clara. La enferma refiere
que hace quince afos se puso gafas y que ya entonces
veia solo la mitad del optotipo; ademas, no usaba las
gafas porque no mejoraba. Después ha sufrido pérdi-
da progresiva de vision en ambos ojos (AO). Consul-
ta por primera vez hace un afio, momento en que se
encuentran quistes intrarretinianos en la tomografia de
coherencia optica (OCT) de AO, para lo que esta en tra-
tamiento con Azopt®. También se ha descrito alteracion
del epitelio pigmentario de la retina (EPR) en el fondo de
0jo, aungue desde entonces ha estado estable.

Antecedentes personales

Meningitis a los seis afios. Intervenida de menisco. Res-
to: sin interés.

Antecedentes familiares

Padres de un mismo pueblo pequefio (consanguineidad
relativa). La abuela materna tenia mala vision, aunque no
saben la causa.

Exploracion

e Agudeza visual (AV): 0,12 con AO csc (+2esf AO) y
mejora a 0,16 ce.

¢ Test de colores de Ishihara: sugiere defecto leve en el
eje protan-deutan (figura 1).

e Campo visual (CV) (prueba de deteccion de puntos
120° de campo completo) que aporta la paciente con
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fecha de mayo de 2015: se observa escotoma abso-
luto en CV central y temporal de AO (figura 2).

e Biomicroscopia de polo anterior: normal en AQ.

e Presion intraocular: 10 mmHg en el ojo derecho (OD)
y 12 mmHg en el ojo izquierdo (Ol).

e Fondo de ojo: alteracion irregular del EPR con par-
ches verdosos y lineas de hiperpigmentacion en polo
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FIGURA 1
Test de colores de
Ishihara.

FIGURA 2
Campo visual 120°.
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posterior de AO (no pigmentacion en espiculas). No
se observa esquisis periférica. Enfermedad bilateral y
simétrica (figuras 3y 4).

e OCT: espacios quisticos en todo el polo posterior de
AO a nivel de la plexiforme interna (figuras 5-7).

e Angiografia fluoresceinica que aporta la paciente: al-
teracion del EPR central y media periferia (sobre todo
en el cuadrante temporal, coincidiendo con la zona
del defecto campimétrico).

e AF: anillo hiperautofluorescente con digitaciones
hiper-AF en estrella alrededor en AO (figura 8).

e Electroretinograma completo (segun normativa
ISCEV).

Caracteristicas técnicas de la exploracién

Registro utilizando un Ganzfeld Optoelectronic Stimu-
lator y bajo midriasis. Se ha realizado adaptacion a la
oscuridad veinte minutos para las pruebas escotépicas
y adaptacion a la luz diez minutos para las fotépicas. Se
han utilizado electrodos corneales de oro.

FIGURA 4
Retina nasal y temporal del ojo izquierdo, respectivamente.

FIGURA 5
Tomografia de coherencia dptica en area macular de ojo
derecho.

FIGURA 6

FIGURA 3 Tomografia de coherencia Optica en area macular de ojo
PP de ambos ojos. izquierdo.
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FIGURA 7
Tomografia de coherencia Optica superior a févea en ojo
izquierdo.

FIGURA 8
Autofluorescencia en ambos 0jos.

Resultados

Las respuestas observadas en las pruebas escotdpicas
muestran respuestas conservadas en AO, no se obser-
va ERG negativo y se observa una leve disminucion de
la amplitud de la onda b en la respuesta maxima; los
potenciales oscilatorios estan conservados (figura 9). De
la misma manera, los registros en las pruebas fotopicas
y el flicker han mostrado también valores en el limite in-
ferior de la normalidad (figura 10).
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FIGURA 10
Electrorretinograma fotépico.

Resultados del electrooculograma

Plano en AO, con un indice de Arden por debajo de 180
en AO de 109 % en OD y 155 % en Ol (figura 11).

JUICIO DIAGNOSTICO

Posible bestrofinopatia autosémica recesiva (ARB) (me
parece lo mas probable, pues encajan todos los hallaz-
gos clinicos).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La importante afectacion del electrooculograma (EOG)
con ERG conservado hace sospechar que Teresa puede
tener algun tipo de bestrofinopatia, es decir, una enfer-
medad hereditaria debida a mutaciones en el gen Best1
que codifica la proteina bestrofina. El aspecto verdoso
de las lesiones y los quistes intrarretinianos asociados a
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FIGURA 11
Electrooculograma plano.

fluido subretiniano en esa localizacion también son tipi-

cos de este grupo de enfermedades. Entre los cuadros

clinicos concretos se incluirfan los siguientes:

* ARB: en ella, se asocia una distrofia retiniana a los
hallazgos clasicos de un Best. También esta descri-
ta la presencia de edema intrarretiniano e incluso de
fluido retiniano en la méacula y la periferia media en la
OCT de estos pacientes. De la misma forma, la cau-
sa mas frecuente de disminucion de vision es la
aparicion de lesiones cicatriciales en la macula
como consecuencia de la aparicion de membranas
neovasculares subretinianas, por lo que habra que
estar atentos a posibles cambios bruscos en la vi-
sibn que pudieran deberse a esta complicacion.

e Tanto la vitreorretinocoroidopatia autosémica domi-
nante como el sindrome de microcérnea, rod-cone
dystrophy y estafiloma posterior pueden ser des-
cartados, pues no se observa ninguna otra de las
manifestaciones oculares de estas enfermedades
sindrémicas oculares (esta enferma solo muestra
afectacion retiniana).

DIAGNOSTICO GENETICO

Se hizo secuenciacion completa de BEST1 (region
exonica completa y parte de los intrones adyacentes)
y se ha encontrado la mutacion ¢.388C>A Hom, que
es patogénica, y la mutacion ¢.1410G>A Hom, que es
benigna. Con ello se ha confirmado el diagndstico de
sospecha de ARB.

La mutacion ¢.388C>A del gen BEST1 es una variante
de ADN de tipo missense, por lo que provoca un cambio

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

del aminoé&cido 130 de la proteina, de arginina a serina
(p-Arg130Ser). Esta mutacion en homocigosis se asocia
con el fenotipo de ARB. Esta serfa, por lo tanto, la que
confirma la patologia en nuestra enferma.

Se ha aportado consejo genético. Le explico que, como
la enfermedad es recesiva, es poco probable que los
hijos estén afectados, ya que no hay consanguineidad
con la pareja. Sin embargo, la posible afectacion de los
hijos se podria descartar haciéndoles un EOG o el diag-
noéstico genético.

MANEJO

Inicio tratamiento con acetazolamida por via oral y acon-
sejo revision en 3-4 meses para valorar la respuesta te-
rapéutica, aunque ya se sabe que estos pacientes res-
ponden mal a este tipo de farmacos. En la revision no se
observa respuesta terapéutica, por lo que se suspende
el tratamiento médico.

Es vista en nuestra Unidad de Baja Vision, donde se
prescribe la refraccion de lejos con filtro de absorcion
selectiva, junto con una lupa de 3,5x con luz LED, con la
que alcanza AV de cerca en binocular de 0,63dif a 25 cm,
que le permite manejarse mucho mejor (figura 12).
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FIGURA 12
LLupa de mano con iluminacion.

COMENTARIO

BEST1 (VMD2) es un gen localizado en el brazo largo
del cromosoma 11 (11g12.3) que codifica una proteina
transmembrana, la bestrofina 1, de las células del EPR.
La funcion exacta de bestrofina 1 todavia no se ha ca-
racterizado de manera inequivoca, pero se ha vinculado
al flujo transepitelial de cloruro y se cree que posible-
mente participa en el control de los canales de Ca2+ en
el EPR. Las mutaciones en BEST1, por lo tanto, afectan
al metabolismo epitelio pigmentario de la retina y, como
consecuencia, a la funcion de la retina externa. Hasta el
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momento se han identificado y publicado mas de 200
mutaciones en BEST1. La mayor parte de ellas estan
asociadas con la distrofia macular viteliforme de Best
(VMD, MIM 153700), pero también con la distrofia ma-
cular viteliforme del adulto (MIM 608161), con la retinitis
pigmentosa 50 (RP50, MIM 613194) y con la vitreorre-
tinocoroidopatia autosémica dominante (MIM 193220),
todas ellas causadas por mutaciones autosémicas do-
minantes. Sin embargo, también se ha descrito un feno-
tipo causado por mutaciones autosdmicas recesivas: la
ARB (OMIM 611809)"3.

La ARB es una enfermedad ocular rara. Fue descrita
por Burgess et al. en 2008. Aparece como resultado
de mutaciones bialélicas en BEST1 y se caracteriza por
una distrofia viteliforme multifocal liquido intra y subreti-
niano'. Se ha descrito asociacion con hipermetropia y
con glaucoma por cierre angular.

El momento de la presentacion es variable entre la pri-
mera y la quinta décadas de la vida. Los pacientes se
presentan con reduccion moderada de la vision. En el
fondo de ojo se observan alteraciones irregulares del
EPR con depdsitos subretinianos blanquecinos hiperau-
tofluorescentes multifocales y bilaterales con preferen-
cia por la macula y la periferia media (suelen cursar con
afectacion foveal). También se ha descrito fenébmeno
de Mizuo-Nakamura. Sin embargo, estas personas no
parecen desarrollar lesiones viteliformes tipicas, aunque
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en ocasiones si cicatrices maculares, que provocan una
mayor disminucion de la AV4,

En la OCT también pueden presentar un edema de re-
tina. El acumulo de liquido puede llegar a ocasionar un
desprendimiento de retina neurosensorial plano con flui-
do subretiniano evidente en el area macular.

Las respuestas del ERG escotopico y fotdpico de cam-
po completo generalmente disminuyen con la edad.
Pero lo mas caracteristico es la intensa reduccion del
EOG, que muestra un indice de Arden por debajo de
180°.

Hay que poner de relieve varios puntos importantes

para la gestion de la ARB:

1. La AV se mantiene relativamente estable, aunque los
depdsitos que se observan en el fondo de ojo pue-
den fluctuar e incluso disminuir con el tiempo.

2. Los quistes intrarretinianos vy el fluido subretiniano
asociados con la ARB no responden bien a los inhibi-
dores de la anhidrasa carbdnica topicos y sistémicos
ni a los esteroides sistémicos.

3. Debido a que el fenotipo de la ARB puede simular
el de otras enfermedades, se requiere confirmacion
genética molecular de mutaciones en BEST1 para
confirmar el diagndstico. Ademas, hay que solicitar
secuenciacion de todo el gen para evitar perder cual-
quier mutacion de BEST1.

ocular phenotypes caused by mutations in the
BEST1 gene. Prog Retin Eye Res 2009;28:187-205.

4. Borman AD, Davidson AE, O’Sullivan J, Thompson
DA, Robson AG, De Baere E, et al. Childhood-
onset autosomal recessive bestrophinopathy. Arch
Ophthalmol 2011;129:1088-93.

5. Kinnick TR, Mullins RF, Dev S, Leys M, Mackey DA,
Kay CN, et al. Autosomal recessive vitelliform macular
dystrophy in a large cohort of vitelliform macular
dystrophy patients. Retina 2011;31:581-95.
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Enfermedad de Alport: interfase
vitreomacular con tomografia de

coherencia optica swept source
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 63 afnos, diagnos-
ticado de fracaso renal y sometido a trasplante renal en
el afo 2014. Refiere pérdida moderada de la agudeza
visual. Se habia realizado estudio genético, sin encon-
trar mutaciones caracteristicas.

Su exploracion oftalmoldgica fue: mejor agudeza visual
corregida de 20/32 en el ojo derecho y de 20/25 en el
izquierdo. No se observaron lesiones en el polo anterior,
Unicamente alguna alteracion pigmentaria en la retina
periférica. Se pide PVE (potenciales visuales evocados),
electrorretinograma y campos visuales, que no mostra-
ron alteraciones (figura 1).

™

FIGURA 1
Potenciales visuales evocados, electrorretinograma
y campimetrias sin alteraciones.

En la tomografia de coherencia dptica (OCT), se obser-
vo irregularidad macular y adherencias vitreomaculares
atipicas, con un vitreo posterior como desflecado (fi-
gura 2). No habia evidencia de cambios peripapilares,
como se ha descrito en algunos articulos. La coinciden-

FIGURA 2

Ay B) DRI OCT Triton (Topcon Medical Systems) del ojo
derecho e izquierdo, respectivamente. La flecha indica

la presencia de cortex vitreo sobre la superficie retiniana.
En B se observa una adherencia vitrea filiforme, con
desflecamiento de la hialoides posterior. C y D) Tomografia
de coherencia Optica Spectralis (Heidelberg): similares
detalles, aunque el vitreo no aparece tan bien definido.

cia con algunos hallazgos descritos permitié un mejor
diagndstico nefrologico, los cambios en el vitreo podrian
depender de las alteraciones del colageno.

COMENTARIO

El sindrome de Alport fue descrito a principios del siglo
pasado. Es una enfermedad hereditaria que se presen-
ta generalmente como una glomerulonefritis con fallo
renal precoz acompanada de sordera neurosensorial
y de una serie de alteraciones oftalmoldgicas'. Esta
causado por un defecto genético en el colageno tipo
IV, presente en las membranas basales de diferentes
organos. Se estima que el 85 % se hereda ligado al
cromosoma X y el resto de forma recesiva. Se han de-
tectado numerosas mutaciones, fundamentalmente en
el gen COL4A5"2,

A nivel ocular los hallazgos son muy frecuentes y pue-
den afectar tanto al polo anterior como al posterior de
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muy diferentes formas, aunque las lesiones mas carac-
teristicas son el lenticono anterior (en el 25 % de los
pacientes) y la presencia de depdsitos amarillentos re-
tinianos (en el 85 % de los pacientes); el agujero macu-
lar es un hallazgo raro. Los avances tecnoldgicos en la
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OCT han posibilitado la descripcion de nuevas lesiones
maculares®® y permitiran un mejor conocimiento de las
lesiones oculares en el sindrome de Alport, la mejora del
diagnéstico en casos dudosos, asi como la prevencion
de posibles complicaciones maculares.

tomography findings in Alport syndrome. Arch Soc Esp
Oftalmol 2012;87:55-72.
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Electrorretinograma multifocal
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CASOS CLINICOS

Nifio de 11 afos de edad que acude a consulta enviado
por un oftalmoélogo para realizar estudio electrofisiologico
que descarte una disminucion de la agudeza visual (AV)
funcional. La madre insiste en que el nifio no ve, tiene
muchos problemas en el colegio, dificultad en la lectura
y esta en tratamiento con un logopeda. Ha pasado por
cuatro oftalmdlogos en dos afnos, es nacido a término y
no tiene antecedentes personales de interés. Su abuela
paterna pertenece a la Organizacion Nacional de Ciegos
Esparoles desde los 17 afos y aporta un documento fir-
mado por un oftaimdlogo de 1957 donde se lee: «coroi-
ditis exudativa macular bilateral de origen a investigar».

En la exploracion oftaimoldgica muestra una AV lejana
de 0,2 en ambos ojos (AO), que No Mejora con correc-
cion. Su agudeza visual cercana es de N1 en binocular.
La graduacion subjetiva con ciclopléjico es de +0,50 y
+0,75 esférico en el ojo derecho (OD) y el ojo izquierdo
(Ql), respectivamente. El fondo de ojo muestra una ma-
cula de aspecto normal en AO, con buen brillo foveal,
asi como una papila sin hallazgos patolégicos (figuras 1
y 2). Se realiza estudio electrofisiolégico completo y los
potenciales evocados visuales pattern (figura 3) resultan
normales tanto en la culminacion de la onda P100 como
en las amplitudes de estas en las frecuencias espacia-
les altas y bajas, aunque si son asimétricos, donde el
OD es de menor amplitud que el Ol. La respuesta del
electrorretinograma (ERG) flash (figura 3) es normal en
la respuesta mediada tanto por bastones como por co-
nos; en cambio, la respuesta del ERG multifocal (figuras
4 y 5) es claramente patoldgica en AO. La lectura del
mapa topogréfico de ondas arroja una desaparicion de
la morfologia normal de estas practicamente en todos
los anillos, pero principalmente en los tres anillos cen-
trales, con una densidad de respuesta muy por debajo
de lo esperado.

FIGURA 1
Retinografia.

FIGURA 2
Fovea del ojo derecho.

Con esta informacion realizamos una angiografia fluores-
ceinica, en la que el hallazgo principal es el aumento en
tiempos tardios de tincion en el érea perifoveal, a modo
de anillo o en ojo de buey y simétrico (figura 6). Explora-
mos a la abuela, que presenta una imagen (figura 7) de
atrofia macular bilateral y en la periferia media mostraba
la presencia de lo que podian ser flecks o un flavimacu-
latus. Con todo ello solicitamos estudio genético para
descartar enfermedad de Stargardt, que fue realizado en
otro centro y confirmado telefonicamente por su madre.
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FIGURA 3

Potenciales evocados visuales pattern a la izquierda y
electrorretinograma flash con sus respuestas escotépicas
abajo a la derecha y fotépicas abajo a la izquierda.
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FIGURA 4
Electrorretinograma multifocal del ojo derecho.
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FIGURA 5

Electrorretinograma multifocal del ojo izquierdo.
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FIGURA 6
Angiografia fluoresceinica.

FIGURA 7

Retinografia de la abuela.

COMENTARIO

El enorme desarrollo en los Ultimos afios de la tecnologia
en Oftalmologia ha aportado un gran avance en el estudio
de las anomalias estructurales y anatdomicas, no asi en el
campo de los parametros de funcion visual. Este caso
demuestra el apoyo de una prueba electrofisioldgica
como el ERG multifocal'. Su resultado es objetivo y funcio-
nal, y aporta informacion sobre los 20-25 grados centrales
de la retina externa de una manera topogréfica, a diferen-
cia del ERG flash, que nos da una respuesta en masa, de
modo que, para gue haya una alteracion en las respues-
tas de fotdpicas mediadas por conos, deberia haber un
ndmero muy llamativo de estos fotorreceptores «disfun-
cionantes» para alterar el registro final, algo que no ocurre
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con el ERG multifocal, capaz de alterarse en las respues-
tas mediadas por conos y realizar un mapa de su locali-
zacion?, lo que la hace una prueba imprescindible para
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descartar posibles fases precoces de enfermedades cu-
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Evolucidon a largo plazo de edema
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 38 anos deriva-
da de un hospital comarcal para valoracion de edema
macular bilateral. La paciente referia disminucion de la
agudeza visual de tres meses de evolucion en ambos
ojos. Como antecedentes sistémicos, presentaba dia-
betes mellitus dependiente de insulina de diez afos de
evolucion. No referia antecedentes oculares de interés,
pero tenia una hermana afecta de retinosis pigmentaria.

En la exploracion oftalmoldgica se observo una agude-
za visual de 0,3 en su ojo derecho y de 0,3 en su 0jo
izquierdo. Asimismo, presentaba unos cristalinos trans-
parentes y una presion intraocular de 15 mmHg en am-
bos ojos. En la exploracion del fondo de ojo se aprecio
un edema macular bilateral y una dispersion de pigmen-
to en forma de espiculas ¢seas ya evidente por fuera de
arcadas vasculares que llegaba hasta la retina periféri-
ca. Se practicaron una angiografia fluoresceinica (AGF) y

una tomografia de coherencia dptica de dominio espec-
tral (SD-OCT) que revelaron un edema macular quistico
bilateral. Llamaba la atencion la ausencia de signos de
retinopatia diabética significativos. También se practico
una autofluorescencia que evidencié un patrén hipoau-
tofluorescente de las espiculas 6seas (figuras 1y 2).

vitreas de ranibizumab en ambos ojos. Tras cinco
inyecciones, la agudeza visual no habia mejorado y
seguia siendo de 0,3 en los dos ojos. Asimismo, la
SD-OCT no evidenciaba ninguna mejoria del edema
macular (figuras 3 y 4). Por este motivo, se decidio
cambiar el tratamiento e inyectar un implante intravi-
treo de dexametasona, inicialmente en el ojo izquier-
do. Dada la buena respuesta tanto funcional (mejoria
de la agudeza visual a 0,6) como anatémica (figura 5),
se inyectd otro implante de dexametasona en el 0jo
derecho y se logro la misma respuesta (agudeza visual
de 0,6) (figura 6).

FIGURA 1

Retinografia (A), angiografia fluoresceinica (B, C),
autofluorescencia (D) y tomografia de coherencia dptica de
dominio espectral (E) del ojo derecho de la paciente, donde
se evidencia edema macular quistico y espiculas ¢seas.

FIGURA 2

Retinografia (A), angiografia fluoresceinica (B, C),
autofluorescencia (D) y tomografia de coherencia 6ptica de
dominio espectral (E) del ojo izquierdo de la paciente, donde
se evidencia edema macular quistico y espiculas éseas.
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En tres afnos, la paciente ha recibido la inyeccion de  facoemulsificacion e implante de lente intraocular mo-
tres implantes de dexametasona en el ojo derecho y nofocal, sin incidencias. Asimismo, ha presentado picos
de cuatro en el izquierdo. Hace un ano fue intervenida esporadicos de hipertension ocular controlados con co-
quirdrgicamente de cataratas en ambos o0jos mediante lirio combinado de timolol y brinzolamida. En la dltima

FIGURA 3
Tomografia de coherencia dptica de dominio espectral del ojo derecho de la paciente, donde se evidencia la ausencia
de resolucion del edema macular con la terapia antifactor de crecimiento endotelial vascular.

FIGURA 4
Tomografia de coherencia optica de dominio espectral del ojo izquierdo de la paciente, donde se evidencia la ausencia
de resolucion del edema macular con la terapia antifactor de crecimiento endotelial vascular.

FIGURA 5
Tomografia de coherencia optica de dominio espectral del ojo izquierdo de la paciente, donde se evidencia la resolucion
del edema macular con el implante intravitreo de dexametasona.
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visita de seguimiento realizada en diciembre de 2015,  COMENTARIO

la agudeza visual era de 0,6 en ambos ojos. La OCT

swept-source practicada en ambos 0jos evidenciaba la El edema macular es una enfermedad mediada por el
ausencia de edema macular (figuras 7 y 8). La Ultima  factor de crecimiento endotelial vascular (VEGF), pero
inyeccion intravitrea del implante de dexametasona en también por otras citocinas proinflamatorias como la in-
el ojo derecho fue en julio de 2015 y en el ojo izquierdo terleucina 6 y el factor quimiotactico de monocitos. La
en septiembre de 2015. introduccion de la terapia intravitrea anti-VEGF ha revo-

L R et I e 0

FIGURA 6
Tomografia de coherencia éptica de dominio espectral del ojo derecho de la paciente, donde se evidencia la resolucion
del edema macular con el implante intravitreo de dexametasona.

FIGURA 7
Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo derecho de la paciente en la Ultima visita de seguimiento
sin edema macular significativo.

FIGURA 8
Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo izquierdo de la paciente en la Ultima visita de seguimiento
sin edema macular significativo.
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lucionado el tratamiento del edema macular y permitido
obtener, en general, buenos resultados anatémicos y
funcionales. Sin embargo, algunos pacientes no res-
ponden de manera favorable, a pesar de recibir multi-
ples inyecciones, lo que cronifica el edema vy dificulta su
resolucion’.

En estos casos, el implante intravitreo de dexametaso-
na constituye una buena alternativa terapéutica. Ya se
dispone de datos a largo plazo del tratamiento con este
implante que demuestran un buen perfil de eficacia y
seguridad con un reducido nimero de retratamientos a
lo largo del tiempo?.

Un estudio reciente ha demostrado en 14 pacientes
con edema macular diabético refractarios al tratamien-
to previo con ranibizumab que el implante intravitreo de
dexametasona permite ganar agudeza visual (6 letras
ETDRS a los dos meses de la inyeccion y 4 letras al
final del periodo de seguimiento). Asimismo, se pro-
dujo una disminucion estadisticamente significativa del
grosor macular medido por SD-OCT. Como efectos
adversos, el 21 % de los pacientes tuvo un aumento
de la presion intraocular, que se pudo controlar con
medicacion topica®.
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Diversas distrofias retinianas, entre ellas la retinosis pig-
mentaria, pueden cursar con edema macular quistico, lo
que contribuye a agravar la agudeza visual de estos pa-
cientes. La fisiopatologia de este edema no se conoce
con exactitud, pero se ha relacionado con alteraciones
de la barrera hematorretiniana, mutaciones en diversos
genes Y tracciones vitreas. Como tratamiento, se han
propuesto los inhibidores de la anhidrasa carboénica,
tanto topicos como sistémicos®.

Recientemente, algunas publicaciones avalan el uso del
implante intravitreo de dexametasona para el tratamien-
to del edema macular asociado a retinosis pigmentaria®.

Nuestra paciente presentaba un edema macular que
podia relacionarse tanto con la diabetes mellitus como
con la retinosis pigmentaria, aunque la ausencia de sig-
nos evidentes de retinopatia diabética nos hizo pensar
mas en la distrofia como causante. La falta de respuesta
al tratamiento anti-VEGF con ranibizumab va a favor de
un mayor componente inflamatorio en la etiopatogenia
del edema. Asi, obtuvimos una buena respuesta tan-
to anatdémica como funcional al implante intravitreo de
dexametasona con pocas inyecciones a lo largo del pe-
riodo de seguimiento.

for diabetic macular edema refractory to ranibizumab
monotherapy or combination therapy. Arch Soc Esp
Oftalmol 2015;90:475-80.

4. Salvatore S, Fishman GA, Genead MA. Treatment of
cystic macular lesions in hereditary retinal dystrophies.
Surv Ophthalmol 2013;58:560-84.
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José Antonio Lopez Garrido', José Luis Salazar Diez?

" Jefe de Servicio. Hospital Galdakao-Usansolo. Centro Oftalmolégico Integral,
Usansolo/Bilbao (Vizcaya)

2Meédico adjunto de la Seccién de Retina. Hospital Galdakao-Usansolo,

Usansolo (Vizcaya)

Presentamos el caso de un paciente de 4 afios de edad
(G.E.) que acude a consulta por posible déficit de vision
en 1997. Sus antecedentes personales y familiares no
tienen interés. Presenta un déficit de agudeza visual se-
cundario a miopia bilateral. En la exploracion del fondo
de ojo (FO) se aprecia un cuadro de retinal flecks bilate-
ral (figura 1) (las retinografias son mas recientes, pero el
FO no ha sufrido cambios significativos en estos afnos).
Se le diagnostica de fundus albipunctatus (FA). Se soli-
cita electrooculogramay electrorretinograma (ERG), que
se informan como normales.

En el ano 2007 acude su hermano a consulta (J.E.), sin
referir alteraciones oftalmolodgicas. En el FO aparecian
depositos blanquecinos similares (figuras 2 y 3). La ex-
ploracion de los padres fue normal.

Desde entonces son controlados periddicamente. Ac-
tualmente tienen 22 y 25 afos de edad y ninguno de
los dos manifiesta dificultad visual corregida o pro-
blemas de vision en la oscuridad.

El FA es una patologia retiniana que se caracteriza por la
presencia de un punteado blanquecino, que se localiza
en el polo posterior y la retina periférica, con respeto
macular generalmente. Se hereda con caracter recesi-
VO y se engloba dentro del grupo de ceguera nocturna

A

FIGURA 1

FIGURA 2
Retinografias.

A) Retinografias. B) Autofluorescencia donde se aprecian de forma mas clara los depdsitos.
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FIGURA 3
Autofluorescencia.

congénita estacionaria, dado que los pacientes presen-
tan ceguera nocturna y alteracion de la adaptacion a la
oscuridad, asi como alteraciones en el ERG. Se asocia
a mutaciones en el gen RDH5'.

El diagndstico diferencial se plantea con el grupo de al-
teraciones retinianas conocidas con el término de retinal
flecks, que se caracterizan por la existencia en el FO de
multiples depdsitos blanco-amarillentos de localizacion
y tamafo variables, sin alteraciones vasculares o papi-
lares asociadas?®. El término fue inicialmente introduci-
do por Krill y Klien. En un principio englobaba cuatro
enfermedades: FA, fundus flavimaculatus, drusas fa-
miliares y la enfermedad de Kandori. Con posteriori-
dad se han afadido nuevas patologias, de etiologia
diversa.

En nuestro caso, el diagndstico diferencial se plantea
con tres entidades: retinitis puntacta albescens, distrofia
de Bothnia y benign familial fleck retina.

La primera entidad se descarta facilmente por la falta de
alteraciones vasculares o papilares y la absolutamente
normal funcion visual. La distrofia de Bothnia se asocia
a mutaciones en el gen RLBP1, tiene inicialmente un
fenotipo retiniano similar al FA en las etapas precoces,

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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pero con el tiempo se van produciendo areas de atrofia
y afectacion macular por migracion del epitelio pigmen-
tario y afectacion mas grave del ERGS.

En nuestros pacientes, a pesar del aspecto fundusco-
pico, que claramente avala el diagnéstico de FA, faltan
dos elementos esenciales: alteracion en el ERG y mala
vision en la oscuridad. Esto nos lleva a replantearnos el
diagnéstico inicial y etiquetarlo como retinal fleck familiar
benigna.

Es una enfermedad muy rara descrita por primera vez
por Sura F. Sabel Aish* en una familia jordana. Se ca-
racteriza por depdsitos similares a FA, pero algunos de
ellos mas pisciformes, mas confluentes en periferia, dis-
tribuidos por toda la retina, pero respetando la macula y
la papila, sin alteraciones pigmentarias y sin alteracio-
nes visuales. De herencia recesiva, se asocia a muta-
cion heterocigdtica en el gen PLA2G5®.

Los dos pacientes han sido controlados durante casi
veinte anos. Las imagenes corresponden a octubre de
2015 y en este tiempo no ha habido cambios signifi-
cativos en su apariencia o alteracion en la vision en la
oscuridad; en ellas (figura 4), podemos ver el aspecto
pisciforme de algunas de las lesiones y en la auto-
fluorescencia el respeto de méacula y papila con mas
claridad.

FIGURA 4

Detalle de la retinografia y la autofluorescencia del ojo
izquierdo de J.E.
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Fundus flavimaculatus benigno

Itxaso Herrera Cabezon', Javier Araiz Iribarren'?

"Retindloga. Instituto Clinico Quirtrgico de Oftalmologia. Bilbao

2 Profesor titular de Oftalmologia de la Universidad del Pais Vasco, Bilbao.
Servicio de Oftalmologia, Hospital San Eloy, Osakidetza-Servicio Vasco de
Salud. Seccioén Retina y Vitreo, Instituto Clinico Quirdrgico de Oftalmologia,

Bilbao

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varon de 57 anos de edad
que acude a consulta para pedir una segunda opinion.
Otro colega le ha diagnosticado un glaucoma crénico
de angulo abierto y le ha pautado Azarga® colirio cada
12 horas. Ademas, le comentd que tenia «algo» en el
fondo de ojo.

En la anamnesis el paciente no presenta sintomas de
ceguera nocturna ni ningun otro tipo de limitacion visual.
Su trabajo requiere buena vision en distancia media y
cerca. Conduce todos los dias y nunca ha presentado
dificultades en ninguna de estas tareas. Utiliza correc-
cién de cerca.

* Antecedentes personales: diabetes mellitus tipo |l
controlada Unicamente con dieta.

* Antecedentes familiares: padre vivo sin problemas
visuales, madre fallecida sin enfermedad visual apa-
rente o0 conocida y él es el benjamin de cuatro herma-
nos: tres varones y una mujer.

e Agudeza visual lejana (AVL): ojo derecho (OD): 1
+1,50 esf. -1,50 a 85° // 0jo izquierdo: +2,00 esf. cil.
a 85°.

e Agudeza visual cercana (AVC): ambos ojos: N1 add
+2,50 esf.

e Biomicroscopia: normal. Camara anterior grado Il
No dispersion de pigmento ni pseudoexfoliacion.

e Presion intraocular: 21/18 con brinzolamida + malea-
to de timolol cada 12 horas.

Campimetria (figura 1): defecto arciforme inferior y bila-
teral que preserva el area central. Defecto superior inci-
piente y bilateral con aspecto glaucomatoso.

Biomicroscopia de fondo de ojo (figuras 2 y 3): lesiones
blanco-amarillentas dispersas por toda la retina, que res-
petan la macula, crecen en tamafo de manera centrifuga,

FIGURA 1
Campimetria 24-2: parece compatible con glaucoma.

FIGURA 2

Los flecks coinciden con zonas de hiperautofluorescencia.

desde el polo posterior hasta la periferia extrema, y tien-
den a confluir. La morfologia de las lesiones es lo que co-
nocemos como flecks. El cuadro es bilateral y simétrico.

La autofluorescencia (figuras 4 y 5) muestra un patréon
en mosaico de hiper/hipoautoflurescencia en toda el
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FIGURA 3
Retinografia del ojo izquierdo.

FIGURA 4
Autofluorescencia del OD.

FIGURA 5

Autofluorescencia del ojo izquierdo.

Fundus flavimaculatus benigno familiar
. ________________________________________________________________________________________________________________________________

area de la periferia media, dejando libre el area central,
ausente de flecks. Al ver las imagenes minuciosamente,
parece que los flecks corresponden con lesiones hipe-
rautofluorescentes (flechas de la figura 2).

En el estudio de electrofisiologia visual, el potenciales
evocados visuales pattern y el electrorretinograma
pattern son normales; el electrorretinograma (ERG)
flash muestra una alteracion de la respuesta escotopi-
ca 3,0- clasicamente denominada mixta, pero con am-
plitudes muy por encima de lo que encontramos de
manera habitual en cualquier tipo de distrofia asociada
a ceguera nocturna. El resto de las respuestas tanto
escotopicas como fotdpicas son normales (figura 6).

Ante la posibilidad de un cuadro heredado, ofrecemos
al paciente una revision oftalmoldgica a su familia. Solo
asiste la hermana, también asintomatica, con buena
AVL y AVC, con campimetria estrictamente normal, que
presenta el mismo cuadro fundoscoépico y autofluores-
cencia (figura 7).

COMENTARIO

Los sindromes de flecks retinianos incluyen el fundus
flavimaculatus, el fundus albipunctatus y el sindrome de
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Electrorretinograma flash.

FIGURA 7

Autofluorescencia de la hermana.
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flecks benigno familiar o flavimaculatus benigno familiar.
Todos ellos son un grupo de alteraciones que presen-
tan lesiones retinianas blanco-amarillentas de diferentes
tamanos y configuracion, dispersas en retina. El cuadro
fundoscopico asociado a la ausencia de sintomatolo-
gia en nuestros dos pacientes hermanos fue suficiente
para realizar el diagndstico. Ya en los afios ochenta, al-
gunos autores describieron el cuadro como un «bonito
patron de flecks dispersos en periferia media y extrema
no asociados a déficit visual ni alteraciones electrofisio-
l6gicas». J. Donal M. Gass incluye este cuadro entre los
sindromes con flecks retinianos y lo denomina en inglés
benign familial fleck retina.

La foto principal de la portada del Atlas de retina de
Lawrence A. Yanuzzi ilustra una retinografia del OD de
un paciente que describe como benign flecked retina
syndrome o benign familial flecked retina, y o incluye
también en la clasificacion de los sindromes con pre-
sencia de flecks retinianos, con un patron de herencia

BIBLIOGRAFIA RECOMENDADA

e Gass JDM. Stereoscopic atlas of macular diseases
diagnosis and treatment. 4th ed. Vol. 1. St. Louis:
Mosby; 1997. p. 346.

e McAllister IL, Isaacs TW, Wade MS. Benign fleck retina.
Br J Ophthalmol 1996;20:267-9.

e Sabel Aish SF, Dajani B. Bening familial fleck retina. Br
J Ophthalmol 1980;64:652-9.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

autosodmico recesivo y aspecto de fondo de ojo muy
similar al de nuestros dos pacientes hermanos. Ademas
aflade que son pacientes con agudeza visual normal,
que no presentan nictalopia y cuyo ERG es normal. Si
se realizara angiografia fluoresceinica, se observaria la
presencia de lesiones hipofluorescentes que no se co-
rresponden con los flecks, lo que sugiere una anomalia
difusa del epitelio pigmentario de la retina.

La autofluorescencia, por el contrario, si mostraria los
flecks como lesiones hiperautofluorescentes, que pue-
den corresponder con depositos de lipofucsina.

En 2011, Sergouniotis et al. publican un articulo sobre
la caracterizacion fenotipica y genotipica de este sindro-
me que arroja luz sobre la disociacion entre la evidente
alteracion estructural de la retina y su escasa o nula re-
percusion funcional. Entre otros hallazgos, encuentran
mutaciones genéticas que afectan a la fosfolipasa A2
(PLA2GD).

e Sergouniotis PI, Davidson AE, Mackay DS, Lenassi
E, Li Z, Robson AG, et al. Biallelic mutations
in PLA2G5, encoding group V phospholipase
A2, cause benign fleck retina. Am J Hum Genet
2011;89:782-91.

e Yanuzzi LA. Retinal Atlas 2010. Saunders Elsevier;
2010. Chapter 2.
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Maculopatia viteliforme asociada

a pseudoxantoma elastico

Marina Mesquida Febrer!, Alfredo Adan Civera?
"Médico especialista. Instituto de Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona
2Director del Instituto de Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona. Universidad

de Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varéon de 42 anos
de edad, que fue referido a nuestro centro en 2010 des-
de el servicio de dermatologia por presentar metamor-
fopsia en su ojo derecho (OD) de tres meses de evolu-
cion. Como antecedentes patoldgicos, el paciente habia
sido diagnosticado de pseudoxantoma elastico (PXE) a
los 26 afos, confirmado por biopsia cutanea, y a los
32 presentd un linfoma de Hodgkin diseminado estadio
IV que fue tratado con quimioterapia y esplenectomia,
actualmente en remision completa.

La agudeza visual (AV) mejor corregida era 0,7 en su OD
y 1,0 en su ojo izquierdo (Ol). En la exploracion oftalmo-
|6gica se evidencid metamorfopsia en su OD mediante
test de rejilla de Amsler. El segmento anterior no pre-
sentaba hallazgos patoldgicos. En la oftalmoscopia se
observé la presencia de estrias angioides bilaterales
mas prominentes alrededor del nervio optico y peau
d’orange en la retina temporal. En el area macular de
ambos ojos (AO) destacaba la presencia de lesiones
amarillentas de apariencia cremosa, sugestivas de ma-
terial viteliforme subretiniano, mas abundantes en el OD
(figuras 1A-D), con compromiso foveal bilateral (figu-
ras 2A 'y 2B). La angiografia fluoresceinica (AGF) mostrd
hiperfluorescencia temprana y tardia alrededor del dis-
co Optico que podria ser atribuida a la atrofia del epitelio
pigmentario de la retina (EPR). Las estrias angioides
pueden ser observadas como lineas hiperfluorescentes
de aspecto arboriforme en el area peripapilar y macular de
AO. Se observa bloqueo del colorante a nivel macular
en las zonas donde existe material viteliforme (figuras 1E
y 1F). La AGF no evidencio la presencia de membrana
neovascular coroidea. La tomografia de coherencia 6p-
tica (OCT) de dominio espectral (Cirrus High-Definition
Optical Coherence Tomography, Model 4000; Carl
Zeiss, Dublin, CA) demostro la presencia de material hi-
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perreflectivo subretiniano a nivel subfoveal en AO (A,
B) y el OD ademas presentaba escaso fluido subreti-
niano a nivel subfoveal, hecho que podria justificar la
metamorfopsia que notaba el paciente en su OD, y no
en su Ol.

Se solicitd la realizacion de pruebas electrofisiol6-
gicas y el electrorretinograma fue normal, pero el
electrooculograma alterado, con indices de Arden de
162 en OD y 199 en Ol. Al descartar la presencia de
neovasos coroideos en el OD, se decidi® observar
las lesiones. El paciente estuvo estable durante dos
afnos, hasta que en 2012 las lesiones en su Ol pro-
gresaron y en la OCT aparecio fluido subretiniano ad-
yacente al material hiperreflectivo subfoveal en el Ol
(figura 2D), pero mantenia buena vision y no presen-
taba metamorfopsia, por lo que se decidiod observar.
Dos afnos después, en 2014, refirid pérdida de vision
ensuOl. LaAVerade0,9enelODyde0,3enelOl
La OCT del OD mostraba menor cantidad de material
viteliforme y un perfil foveolar conservado (figura 2E).
Sin embargo, la OCT del Ol reveld la presencia de
un gran espacio quistico con fluido a nivel subfoveal
(figura 2F).

Se decidid tratamiento con inyeccion intravitrea de
bevacizumab en su Ol, que no fue efectiva, pues per-
sistid el fluido subretiniano. En el ultimo control rea-
lizado en 2015 la AV era de 0,9 en el OD y de 0,3
en el Ol. Las imagenes de campo amplio realizadas
con tecnologia Optomap Panoramic 200Tx (Optos
PLC, Scotland, United Kingdom) revelan el estado
de las lesiones al final del seguimiento. Retinografias
con pseudocolor (figuras 3A y 3B) muestran depo-
sitos amarillentos de material viteliforme subretiniano
en polo posterior, periarcadas y area macular de AO.
Llaman la atencion las areas de atrofia del EPR ma-
cular, mas extensas en el Ol (figuras 3A y 3B). Las
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FIGURA 1

Retinografias que muestran la presencia de estrias angioides bilaterales alrededor del nervio dptico y peau d’orange tipica
de los pacientes con pseudoxantoma elastico (A 'y B). En el area macular (C y D) destaca la presencia de lesiones
amarillentas subretinianas de aspecto cremoso, mas extensas y con compromiso foveal, sugestivas de depdsito

de material viteliforme a nivel bilateral. La angiografia fluoresceinica (E y F) mostré hiperfluorescencia temprana y tardia
alrededor del disco Optico atribuida a la atrofia del epitelio pigmentario de la retina. Notese el bloqueo del colorante

a nivel macular en las zonas donde existe material viteliforme. La angiografia fluoresceinica no evidencio la presencia

de membrana neovascular coroidea. Las estrias angioides pueden ser observadas como lineas hiperfluorescentes

de aspecto arboriforme en el area peripapilar y macular de ambos ojos.
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FIGURA 2

La tomografia de coherencia éptica de dominio espectral
(Cirrus, Carl Zeiss) muestra la evolucion de la morfologia
de las lesiones. En 2010, cuando el paciente fue visto
por primera vez en nuestro servicio, la tomografia de
coherencia Optica demostro la presencia de material
hiperreflectivo subretiniano a nivel subfoveal en ambos
ojos (A'y B). Notese que el ojo derecho también presenta
escaso fluido subretiniano, hecho que podria justificar la
metamorfopsia que notaba el paciente en su 0jo derecho
y No en el izquierdo. En las imagenes correspondientes a
2012 (C y D), el material viteliforme habia disminuido en
ambos 0jos; sin embargo, en el izquierdo aparecia fluido
subretiniano en forma de desprendimiento neurosensorial
de la retina (D). En 2014 ese fluido se habia encapsulado
y formado esta imagen de gran quiste a nivel subretiniano
con pseudopared (F).

imagenes de autofluorescencia realzan los depdsitos
de material viteliforme, que se observan como lesio-
nes hiperautofluorescentes. En el area macular de AO
se puede observar la presencia de lesiones hipoau-
tofluorescentes correspondientes a zonas de atrofia
geografica del EPR, mas extensa en el Ol (figuras 3C
y 3D).

Las imagenes de OCT swept source (OCT-SS, Atlantis
DRI OCT-1, Topcon, Japan) correspondientes a la
Ultima visita de seguimiento en octubre de 2015
muestran reabsorcion casi completa del material vi-
teliforme subretiniano en el OD, atrofia del EPR y dis-
rupcion de la capa de union de los segmentos inter-
nos y externos de los fotorreceptores (figura 4A). El
Ol presenta imagenes quisticas atipicas con forma-
cién de pseudopared que podrian representar mate-
rial viteliforme y fluido encapsulado a nivel subreti-
niano, con material hiperreflectivo viteliforme a nivel
del EPR y escaso edema macular quistico (figu-
ra 4B). A causa de la no respuesta a la terapia intra-
vitrea previa con antiantiogénicos, se desestimo la
intervencion terapéutica y se aconsejo seguimiento y
observacion.
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Maculopatia viteliforme asociada a pseudoxantoma elastico

FIGURA 3

Imagenes de campo amplio realizadas con tecnologia
Optomap Panoramic 200Tx (Optos PLC, Scotland,

United Kingdom). Retinografias con pseudocolor (A'y B)

e imagenes de autofluorescencia (C y D). Se observan
multiples depdsitos amarillentos de material viteliforme
subretiniano en polo posterior, periarcadas y area macular
de ambos ojos. En el area macular se pueden ver areas de
atrofia del epitelio pigmentario de la retina, mas extensas
en el ojo izquierdo (A y B). La autofluorescencia realza los
depositos de material viteliforme, que se observan como
lesiones hiperautofluorescentes. En el area macular de
ambos 0jos se puede observar la presencia de lesiones
hipoautofluorescentes correspondientes a zonas de atrofia
geografica del epitelio pigmentario de la retina,

mas extensa en el ojo izquierdo (C y D).

COMENTARIO

El PXE (OMIM 264800) es una entidad compleja relacio-
nada con la mutacion en el gen ABCC6, que induce la
calcificacion y fragmentacion de las fibras elasticas del
tejido conectivo'. Las lesiones oculares caracteristicas
del PXE incluyen estrias angioides (que corresponden a
roturas a nivel de la membrana de Bruch), neovasculari-
zacion coroidea y peau d’orange, apariencia similar a la
piel de naranja localizada en la méacula temporal?. Otros
hallazgos oculares menos frecuentes incluyen éreas de
atrofia a nivel del EPR y formacion de pseudodrusas,
siendo la distrofia en patrén del EPR con depdsito viteli-
forme una manifestacion infrecuente en el espectro del
PXES. Es dificil saber por qué se produce la acumulacion
de fluido subretiniano asociado con las lesiones vitelifor-
mes. Agarwal, en su articulo sobre el espectro de la dis-
trofia en patron en el PXE?, especula sobre el mecanis-
mo de acumulo del fluido subretiniano y sugiere que
este es secundario a una malfunciéon de la bomba del
EPR similar a la que se produce en la distrofia viteliforme
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FIGURA 4

Iméagenes de tomografia de coherencia dptica swept
source (OCT-SS, Atlantis DRI OCT-1, Topcon, Japan)
correspondientes a la Ultima visita de seguimiento en
octubre de 2015, en las que se observa reabsorcion casi
completa del material viteliforme subretiniano en el ojo
izquierdo, atrofia del epitelio pigmentario de la retina 'y
disrupcion de la capa de union de los segmentos internos y
externos de los fotorreceptores (A). El ojo izquierdo presenta
imagenes quisticas con pared que podrian representar
material viteliforme y fluido encapsulado a nivel subretiniano,
con material hiperreflectivo viteliforme a nivel del epitelio
pigmentario de la retina y escaso edema macular quistico (B).

de Best, en la que la mutacion en la bestrofina (un canal de
calcio situado en la pared basolateral de las células del
EPR) causaria un fallo en la funcion de bomba del EPR
que llevaria a la disrupcion de la barrera hematorretinia-
na externa. De forma alternativa, el fluido subretinal en
ausencia de neovasos coroideos podria ser resultado
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de fuerzas osmaticas relacionadas con el depdsito de
material pigmentario en el espacio subretiniano®. En la
actualidad no existe tratamiento efectivo para estas le-
siones: la terapia intravitrea con antiangiogénicos es
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nuestro.
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Neovascularizacion coroidea en

paciente con distrofia en patron
que simula fundus flavimaculatus
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2 Clinica Oftalmoldgica Lluis Arias. Vilanova i la Geltrt (Barcelona)

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 79 afos que acu-
di6 a consulta por disminucion de la agudeza visual en su
0jo izquierdo desde hacia un mes. Como antecedentes
sistémicos presentaba dislipemia, artrosis y osteoporosis
en tratamiento con simvastatina y calcio. En cuanto a los
antecedentes oculares, habia sido intervenida quirdrgica-
mente de cataratas en ambos 0jos mediante facoemul-
sificacion e implante de lente intraocular monofocal hacia
un afo. No tenia antecedentes familiares de interés.

En la exploracion oftalmoldgica se observd una agudeza
visual de 1 en su ojo derecho y de 0,3 en su 0jo izquierdo.
Asimismo, presentaba una pseudofaquia bilateral correcta
y una presion intraocular de 16 mmHg en ambos ojos. En
la exploracion del fondo de ojo llamaba la atencion la pre-
sencia de flecks retinianos dispersos por el polo posterior
de ambos 0jos. Se practicaron una angiografia fluorescei-
nica y una tomografia de coherencia 6ptica de dominio es-
pectral (SD-OCT), que revelaron la presencia de neovascu-
larizacion coroidea subfoveal en el ojo izquierdo con fluido
intrarretiniano y subretiniano. También se practicd una au-
tofluorescencia que evidencié un patron basicamente hi-
perautofluorescente de los flecks retinianos (figuras 1y 2).

Se diagnostico a la paciente de neovascularizacion co-
roidea asociada a distrofia en patron. Se decidio iniciar
tratamiento con inyecciones intravitreas de aflibercept en
el 0jo izquierdo con un régimen de tratamiento tipo PRN
(oro re nata). Tras una dosis de carga con tres inyeccio-
nes mensuales consecutivas, la agudeza visual mejoro a
0,6 con desaparicion del fluido intrarretiniano y subreti-
niano en la SD-OCT (figura 3).

Tras doce meses de seguimiento, la paciente permane-

ce estable, sin haber precisado por el momento de mas
inyecciones.
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COMENTARIO

Ante la presencia de flecks retinianos se debe estable-
cer el diagnostico diferencial con distintas enfermeda-
des, entre las que destacan el fundus flavimaculatus
y las distrofias en patrén (tabla 1). Asimismo, hay que
recordar que los flecks retinianos pueden asociarse a
diversas enfermedades sistémicas (tabla 2). El sindrome
de Kjellin es una enfermedad de herencia autosémica
recesiva que cursa con paraplejia espastica, retraso
mental y amiotrofia que se asocia a unas alteraciones
retinianas muy parecidas desde el punto de vista morfo-
l6gico a las que presentaba nuestra paciente’.

Las distrofias en patron pueden cursar con flecks reti-
nianos bilaterales y multiples localizados en capas re-
tinianas profundas. Suelen presentar herencia autoso-
mica dominante y se han relacionado con mutaciones
del gen periferina/RDS (retinal degeneration slow)?. La
agudeza visual suele estar preservada hasta edades
avanzadas. Se han descrito diversas distrofias en pa-
tron, entre las que destacan la distrofia reticular y la
distrofia viteliforme del adulto (tabla 3). La distrofia re-
ticular cursa con depodsitos de material y alteraciones
de las capas externas de la retina, que recientemente
han sido descritas mediante SD-OCT?. La distrofia vi-
teliforme del adulto cursa con un material hiperreflec-
tivo en la OCT que se deposita por encima del epitelio
pigmentario de la retina y que no debe confundirse con
neovascularizacion coroidea. En ocasiones, este ma-
terial hiperreflectivo sufre un proceso de reabsorcion
y da lugar a atrofia retiniana, que conlleva pérdida de
agudeza visual.

Las distintas distrofias en patréon pueden asociarse a
neovascularizacion coroidea, que puede tratarse con
terapia antifactor de crecimiento endotelial vascular, con
buenos resultados anatémicos y funcionales*®. En estos
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FIGURA 1
Retinografia (A), angiografia fluoresceinica (B), autofluorescencia (C) y tomografia de coherencia ¢ptica de dominio
espectral (D) del ojo derecho de la paciente, donde se evidencian flecks retinianos multiples.

FIGURA 2

Retinografia (A), angiografia fluoresceinica (B), autofluorescencia (C) y tomografia de coherencia éptica de dominio espectral
(D) del ojo izquierdo de la paciente, donde se evidencian flecks retinianos mulltiples asociados a neovascularizacion coroidea
subfoveal con fluido intrarretiniano y subretiniano.
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FIGURA 3
Tomografia de coherencia optica de dominio espectral del ojo izquierdo de la paciente antes del tratamiento (A)
y después del tratamiento (B) con aflibercept intravitreo.

Neovascularizacion coroidea en paciente con distrofia en patron que simula fundus

TABLA 1
Diagnéstico diferencial de flecks retinianos

® fundus flavimaculatus

¢ Distrofias en patron

* fundus albipunctatus

® Retina en flecks de Kandori

® Retina en flecks familiar benigna

TABLA 2
Asociaciones sistémicas de flecks retinianos

¢ Sindrome de Kijellin

* Pseudoxantoma elastico

e Distrofia mioténica

* Alteraciones del ADN mitocondrial
Enfermedad de McArdle (glucogenosis V)

casos se recomienda tratar a los pacientes a demanda
siguiendo un régimen tipo PRN. Una de las series mas
largas incluyd 24 casos de neovascularizacion coroidea
asociada a distrofia viteliforme foveomacular del adulto.
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TABLA 3
Distrofias en patrén

¢ Distrofia en alas de mariposa

¢ Distrofia viteliforme foveomacular del adulto

e Distrofia reticular

* fundus pulverulentus

e Distrofia en patrén que simula fundus
flavimaculatus

Tras un seguimiento de un afio, la agudeza visual per-
manecio estable, con una media de 4,5 inyecciones de
ranibizumab®.

En nuestro caso, llegamos al diagndstico de neovascula-
rizacion coroidea en paciente con distrofia en patron que
simula fundus flavimaculatus. Tras una dosis de carga de
tres inyecciones mensuales consecutivas de aflibercept,
conseguimos una mejoria significativa de la agudeza vi-
sual (de 0,3 a 0,6) con desaparicion del fluido macular en
la SD-OCT, situacion que se ha mantenido estable du-
rante un afo de seguimiento.
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CAPITULO 12

Pérdida de visidon en paciente

con polineuropatia amiloide familiar

Joan Giralt Josa', Marta Latasiewicz?
"Oftalmologo especialista en Vitreo-Retina. Hospital Clinic de Barcelona
2 Oftalmdloga. Hospital Clinic de Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 56 afnos que es
remitido a nuestro centro por presentar miodesopsias
y disminucién de la agudeza visual (AV) en ambos 0jos
(ojo izquierdo [Ol] > ojo derecho [OD]) de meses de evo-
lucion. Presenta como antecedentes médicos de interés
estar trasplantado de higado y corazén hace cinco afios
por una polineuropatia amiloide familiar (FAP).

En la exploracion, su AV era de 0,8 en el OD y de 0,05
en el Ol. El segmento anterior mostraba la presencia de
catarata nuclear con depdsitos de amiloide en la cara
posterior del cristalino (figura 1), y el fondo de ojo, mul-
tiples depdsitos de amiloide tanto en la pared de los va-
s0s retinianos como en el vitreo y una retinopatia isqué-
mica con alteracion de los vasos retinianos y multiples
hemorragias profundas (figuras 2 y 3).

FIGURA 1

Depdsitos de amiloide adheridos a la capsula posterior
del cristalino: pseudopodia lentis.

FIGURA 2
Depositos de amiloide en la pared de los vasos y en vitreo,
ademas de multiples hemorragias en el ojo derecho.

FIGURA 3

Grandes depositos de amiloide en vitreo, ademas
de multiples hemorragias en el ojo izquierdo.
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Se realizd tratamiento mediante cirugia combinada de
facoemulsificacion con implante de lente intraocular y
capsulotomia posterior, vitrectomia via pars plana de
25 G y endopanfotocoagulacion en su OD, y panfoto-
coagulacion en su Ol (figura 4).

Se consiguid mejorar la AV de su OD a 0,9 y estabilizar
la evolucion de su enfermedad. En la actualidad, el pa-
ciente sigue controles en el departamento de retina.

FIGURA 4
Panfotocoagulacion con laser en el ojo izquierdo.

COMENTARIO

La FAP es una enfermedad hereditaria que se caracteri-
za por el depdsito extracelular de amiloide en diferentes
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organos vy tejidos. Existen focos endémicos en Japdn,
Portugal, Suecia y Mallorca'.

La clinica es de una neuropatia progresiva sensitivo-
motora que se inicia en las extremidades inferiores y
posteriormente hay afectacion del sistema gastrointes-
tinal, renal y cardiovascular. A nivel ocular es frecuente
el deposito de amiloide en el cuerpo vitreo, pero tam-
bién en el segmento anterior: conjuntiva, cornea, iris
(pupila festoneada), cristalino (depdsitos en la capsula
posterior: «pseudopodia lentis»), malla trabecular cau-
sando glaucoma y glandula lagrimal®.

La FAP tiene transmision autosdmica dominante y es
causada por una mutacion del gen de la transtiretina
(TTR), proteina transportadora que se produce en su
mayor parte en el higado, aunque recientemente tam-
bién se ha sabido que lo hace en el epitelio pigmentario
de la retina, los plexos coroideos y el cuerpo ciliar®,

Su diagndstico se confirma con la comprobacion de amiloi-
de previa tincion con rojo Congo o mediante estudio inmu-
nohistoquimico con anticuerpos policlonales frente a TTR.

Se trata de una enfermedad grave e incapacitante y su
Unico tratamiento es el trasplante hepatico, que puede
frenar su progresion, pero al mismo tiempo incrementar
los riesgos a largo plazo de enfermedad ocular grave.
Teniendo en cuenta la independencia de la fuente reti-
niana y coroidea, existe la posibilidad de que después
del trasplante hepético se originen depdsitos amiloideos
en el vitreo tributarios de vitrectomia y otros en el trabe-
culum causantes de glaucoma secundario*®.

3. Merlini G, Seldn DC, Gertz MA. Amyloidosis:
pathogenesis and new therapeutic options. J Clin Oncol
2011;29:1924-33.

4. Nelson GA, Edward DP, Wilensky JT. Ocular amyloidosis and
secondary glaucoma. Ophthalmology 1999;106:1363-6.

5. Sandgren O, Kjellgren D, Suhr OB. Ocular manifestations
in liver transplant recipients with familial amyloid
polyneuropathy. Acta Ophthalmol 2008;86:520-4.
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CAPITULO 13

Retinosis pigmentaria inversa

José Antonio Lépez Garrido', Daniel Zallo Etxabe?

" Jefe de Servicio. Hospital Galdakao-Usansolo. Centro Oftalmoldgico Integral,
Usansolo/Bilbao (Vizcaya)

2Meédico adjunto de la Seccién de Retina. Hospital Galdakao-Usansolo.

Usansolo (Vizcaya)

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén atendido por primera
vez en nuestra consulta a la edad de 12 afnos y seguido
alo largo de los siguientes dieciocho arfios, con baja agu-
deza visual (AV) y alteracion del polo posterior.

La AV corregida en primera consulta fue de 0,2 en ambos
ojos y el examen del fondo de ojo muestra una alteracion
en el reflejo tapetorretiniano, con pequefas espiculas pa-
racentrales y buen aspecto de la retina periférica (figura 1).

Se realiza electrorretinograma, que se encuentra abolido
en condiciones fotopicas y es de baja amplitud en condi-
ciones escotopicas. El campo visual muestra un defecto

FIGURA 1

Retinografias de campo ampilio.

central bilateral. El test de colores no muestra alteracio-
nes significativas. A lo largo del curso evolutivo, dice que
ve peor de noche, pero nunca se queja de fotofobia.

Se realizan angiografias fluoresceinicas en varias oca-
siones, asi como examen de autofluorescencia. No se
aprecia silencio coroideo ni aparecen flecks. En consul-
tas sucesivas, su AV disminuye a 0,1 en el ojo izquierdo,
donde la afectacion es mas central y extensa.

En el examen por tomografia de coherencia éptica se
aprecia destruccion de las capas externas con desapa-
ricion de la linea de fotorreceptores (figura 2).

En nuestro caso se planted el diagndstico diferencial

con tres entidades, atendiendo a la localizacion de las

lesiones y hallazgos clinicos:

¢ Laenfermedad de Stargardt como forma de maculo-
patia hereditaria mas frecuente. En nuestro paciente,
la gran extension de atrofia y la presencia de «espicu-
las 6seas» pigmentarias, sumadas a la ausencia de
retinal flecks, no hacian esta opcion la mas probable.
No obstante, se realizd estudio genético de mutacio-
nes de gen ABCA4, con resultado negativo.

FIGURA 2

En la tomografia de coherencia dptica se aprecia la atrofia
de las capas externas.




e Distrofia de conos y bastones. En esta, la pérdida de
AV y la fotofobia, asi como las alteraciones en la vi-
sién cromatica, son muy precoces en el desarrollo
de la enfermedad, siendo su primera manifestacion
oftalmoscopica mas frecuente la imagen en ojo de
buey'. Nuestro paciente muestra un area de afec-
taciobn mas extensa, que respeta la retina periférica,
con dispersion pigmentaria en forma de espiculas, si
bien no muestra papila palida.

¢ Finalmente, nuestro diagndstico es de retinosis pig-
mentaria (RP) inversa, entidad caracterizada por una
afectacion principalmente del polo posterior (figura 3).

FIGURA 3

Iméagenes de polo posterior y angiografia fluoresceinica
periférica, donde se aprecia el contraste entre la
afectacion posterior y la normalidad periférica.

COMENTARIO

Bajo el término de RP se engloban una serie de trastornos
cuyo denominador comun es la afectacion hereditaria de
los fotorreceptores, con posterior lesion de las células de
la retina interna y finalmente atrofia del tejido retiniano?.
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FIGURA 4
Imagen tipica de retinosis pigmentaria.

Es de sobra conocida la presentacion clinica y el aspec-
to funduscopico (figura 4).

En una persona con RP las pruebas electrofisioldgicas
pueden variar de normales a indetectables, en funcion
de la edad del paciente, la precocidad de la enferme-
dad, su evolucién vy el tipo de herencia®.

La presentacion es variable. La extension y distribucion de
las lesiones se suele utilizar para clasificar la enfermedad.
En los extremos estarian la tipica forma generalizada y la
RP sin pigmento. Existen, no obstante, presentaciones,
digamos, atipicas, en las cuales las alteraciones se con-
finan a zonas concretas de la retina: la RP sectorial, con
cambios pigmentarios en uno o dos cuadrantes, la forma
paravascular y la RP inversa, cuando la enfermedad se
encuentra basicamente localizada en el polo posterior.

La RP inversa es una forma rara de RP descrita por vez
primera en 1876* Desde entonces hay muy pocos ca-
sos publicados. La herencia es posiblemente autoso-
mica recesiva. Se caracteriza por cambios bilaterales y
simétricos con afectacion del polo posterior, mas inten-
sos en la méacula. La periferia esté respetada (figura 3).
Los depositos de pigmento son lo mas caracteristico y
puede haber cierta palidez papilar®.

3. Daiger SP, Bowne SJ, Sullivan LS. Perspective on
genes and mutations causing retinitis pigmentosa.
Ophthalmol 2007;25:151-8.

4. Franceschetti A. Choriorretinal heredodegenerations: an
update report of La Societé Francaise d'Ophthalmologie.
Springfield, IL: Thomas; 1974.

5. Ferrucci S, Anderson SF, Townsend JC. Retinitis
pigmentosa inversa. Optom Vis Sci 1998;75:560-70.
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CAPITULO 14

Retinosquisis juvenil ligada a X

en gemelos
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Usansolo (Vizcaya)

CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de dos hermanos varones
gemelos, de 7 anos de edad, que acuden a consulta
para revision rutinaria y presentan una agudeza visual
de 0,5 Snellen en ambos ojos. Carecen de anteceden-
tes personales y familiares de interés. En la exploracion
del fondo de ojo se ponen de manifiesto, como Unico
hallazgo, cavidades quisticas en macula (figura 1). El
resto de la exploracion es normal, incluida la periferia
retiniana.

La tomografia de coherencia éptica de dominio espec-
tral (SD-OCT) confirma los quistes maculares. Se les
realiza electrorretinograma (ERG), que es informado
como normal.

FIGURA 1

Superior: retinografias de campo amplio. Derecha: ojo
derecho de uno de los hermanos; izquierda: ojo izquierdo
del otro. Inferior: detalle de las maculas, donde se
aprecian las cavidades quisticas.
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Pensamos que en este caso no se plantean dudas en
cuanto al diagnostico diferencial, debido a la ausencia
de otras alteraciones, la edad temprana del diagnéstico
y el caracter claramente hereditario.

Formas floridas o evolucionadas de retinosquisis ligada a
X pueden plantear el diagndstico diferencial con el des-
prendimiento de retina, el sindrome de Goldmann-Favré,
la retinosis pigmentaria, la enfermedad de Eales, la reti-
nopatia de células falcifomes y la vitreorretinopatia exu-
dativa familiar.

En el transcurso del seguimiento de siete afnos, la
exploracion oftalmolégica se ha mantenido estable
(figura 2).

COMENTARIO

La retinosquisis juvenil ligada a X o retinosquisis he-
reditaria congénita es una enfermedad poco frecuente
(prevalencia aproximada de 1:5000-1:20 000), que se
transmite como rasgo recesivo ligado al cromosoma X'y
se da casi exclusivamente en varones. Se debe a la mu-
tacion de un gen (RS1) presente en el brazo corto del
cromosoma X que codifica para una proteina (la retinos-
quisina) que se encuentra en los fotorreceptores vy las
células bipolares que ayuda al mantenimiento de la or-
ganizacion celular de la retina y a la estructura de la
sinapsis fotorreceptor-células bipolares'?.

El cuadro fue descrito por primera vez por Josef Haas
en el aho 1898 en dos hermanos varones. Se caracte-
riza por baja agudeza visual (generalmente, superior a
20/100) y la presencia de espacios cistoides pequefios
o estrias radiales finas en la macula. Estos quistes ma-
culares estan presentes en todos los casos y son el Uni-
co hallazgo funduscoépico en aproximadamente la mitad
de los casos. A medida que progresa la enfermedad, los



FIGURA 2

Retinografia y tomografia de coherencia 6ptica bilateral.
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quistes maculares coalescen, se aplanan y dejan una
alteracion pigmentaria macular que puede hacer dificil
el diagndstico en individuos adultos. La retinosquisis
periférica esta presente en un 50 % de los casos y es
la responsable de las hemorragias vitreas que pueden
sufrir estos pacientes’?.

La OCT es en la actualidad la principal prueba diagndsti-
ca. La retinosquisis foveal puede extenderse hasta arca-
das temporales con espacios quisticos presentes desde
la capa de fibras nerviosas a la capa nuclear interna®.

Durante muchas décadas, el ERG ha sido la principal
herramienta diagnoéstica para esta enfermedad, si bien
tiene sus limitaciones. El caracteristico ERG «negativo»,
en el que la onda a es mayor que la onda b, esta pre-
sente tan solo en el 50 % de los casos y un ERG nor-
mal no excluye el diagndstico de retinosquisis ligada a
X. Ademas, el ERG negativo puede aparecer en otras
enfermedades en las que esta afectada la funcion de la
retina interna, conservandose la funcion de los fotorre-
ceptores, como son la obstruccion de la arteria central
de la retina, la retinopatia asociada al melanoma, la si-
derosis, la toxicidad por metanol y quinina, y la ceguera
nocturna estacionaria congénita®*°.

4. Renner AB, Kellner U, Fiebig B, Cropp E, Foerster
MH, Weber BH. ERG variability in X-linked congenital
retinoschisis patients with mutations in the RS1
gene and the diagnostic importance of fundus
autofluorescence and OCT. Doc Ophthalmol
2008;116:97-109.

5. Sieving PA, Bingham EL, Kemp J, Richards J,
Hiriyanna K. Juvenile X-linked retinoschisis from
XLRS1 Arg213Trp mutation with preservation of the
electroretinogram scotopic b-wave. Am J Ophthalmol
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CAPITULO 1

Coroiditis ampiginosa
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 65 afios que acu-
de a nuestro centro por disminucion indolora monocular
de la agudeza visual (AV) en el 0jo izquierdo (Ol). La AV en
el ojo derecho (OD) erade 1y en el Ol de 0,1. El examen
en lampara de hendidura mostraba un polo anterior nor-
mal, sin precipitados retroqueraticos, ni células en cama-
ra anterior, ni catarata, ni otras alteraciones. La presion
intraocular se encontraba dentro de los limites normales.

La funduscopia tras la dilatacion farmacolégica de la pu-
pila mostrd un polo posterior normal en el OD, mientras
que en el Ol presentaba multiples lesiones coalescentes
de aspecto placoide que afectaban al area peripapilar
inferior y macular y alcanzaban el ecuador de la retina
(figura 1). La autofluorescencia (AF) con luz azul mos-
tr6 multiples lesiones hiperautofluorescentes rodeadas
de un halo bien definido de hipoautofluorescencia en el

FIGURA 1

Retinoscopia del ojo izquierdo del paciente que muestra
lesiones coalescentes de aspecto placoide que afectan
las zonas peripapilar y macular.

polo posterior (figura 2). La tomografia de coherencia
Optica (OCT) (figura 3) reveld una afectacion de las ca-
pas mas externas de la retina y del epitelio pigmentario
(EPR), con total desaparicion de las estructuras desde
la linea de los elipsoides hasta la ultima banda del EPR,
junto con la presencia de depdsitos hiperintensos sobre
el EPR que coincidian con la imagen de la AF.

La angiografia fluoresceinica reflejaba una hipofluorescen-
cia en fases precoces, seguida de una hiperfluorescencia
tardia de las lesiones placoides con difusion de colorante
(figura 4).

FIGURA 2

Autofluorescencia del ojo izquierdo del paciente que
muestra multiples lesiones hiperautofluorescentes
rodeadas de un halo hipoautofluorescente bien definido
que ocupa principalmente el area macular.
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Coroiditis ampiginosa

La afectacion de la periferia y el patréon multifocal, uni-
dos a la negatividad de las pruebas seroldgicas en
busca de una causa infecciosa, llevaron al diagnéstico
de coroiditis ampiginosa. La paciente fue tratada con

FIGURA 3

Tomografia de coherencia optica: se puede apreciar una
clara afectacion de las capas externas de la retina y del
epitelio pigmentario, junto con la presencia de depdsitos
hiperintensos sobre el mismo.

S S o

FIGURA 4

prednisona por via oral en dosis de 1 mg/kg/dia de ini-
cio y pauta decreciente a continuacion, con una recu-
peracion de la AV de 0,3 al mes de tratamiento y una
disminucion de los depositos sobre el EPR en la OCT
(figuras 5y 6).

Actualmente presenta una AV de 0,4 y una aparente
inactividad de las lesiones (figura 7). El EPR vy la retina
externa muestran las secuelas del proceso original, con
una atrofia marcada.

COMENTARIO

La coroiditis ampiginosa fue un término introducido por
Nussenblat' que hace referencia a una entidad clinica
que muestra hallazgos que se asemejan tanto a los que
pueden verse en la epiteliopatia multifocal placoide pos-
terior aguda (EMPPA) como a la coroiditis serpiginosa
(CS)%. La afectacidon macular y periférica puede diferen-
ciarla de la CS y es lo que ha hecho a algunos autores
pensar que puede tratarse de una variante de esta®.

La angiografia fluoresceinica muestra una hipofluorescencia en fases precoces, seguida de una hiperfluorescencia tardia

de las lesiones placoides con difusion de colorante.
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FIGURA 5
Retinografia del ojo izquierdo del paciente que muestra una
evidente disminucion de los depdsitos al mes de tratamiento.

FIGURA 6

Autofluorescencia al mes de iniciado el tratamiento, con
reduccion del tamano y de la hiperautofluorescencia de
los depdsitos.
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FIGURA 7

La tomografia de coherencia dptica revela una reduccion
de los depdsitos que se situaban sobre el epitelio
pigmentario de la retina.

En una publicaciéon mas reciente, el grupo de Yanuzzi
describe esta patologia utilizando el término relentless
placoid chorioretinitis*.

Mientras que la CS se ha relacionado con multiples etio-
logias, la coroiditis ampiginosa solo se ha descrito en el
contexto de una patologia autoimmune®. Los hallazgos
tipicos en la angiografia incluyen una hipofluorescencia
de las lesiones en tiempos precoces seguida de hiper-
fluorescencia en tiempos tardios.

El diagndstico diferencial debe hacerse con la EMPPA,
la CS vy la tuberculosis serpiginous-like, y es su caracter
multifocal y con afectacion de la periferia o que puede
ayudarnos a establecer un diagnodstico. Estas lesiones
tienden a unirse y dejar a su paso una atrofia serpiginosa
con pérdida de EPR y coroides®.

El tratamiento indicado consiste en esteroides por via
sistémica o inyecciones perioculares como primera li-
nea para el control de la fase activa, e inmunosupreso-
res como la ciclosporina A, la azatioprina o el micofenolato
como terapia de mantenimiento?.

4. Jones BE, Jampol LM, Yannuzzi LA. Relentless placoid
chorioretinitis? Arch Ophthalmol 2000;118:931-8.

5. Bhuibhar SS, Biswas J. Nested PCR-positive tubercular
ampiginous choroiditis: a case report. Ocular Immunol
Inflamm 2012;20:303-5.

6. Weiss H, Annesley WH, Shields JA, Tomer T,
Christopherson K. The clinical course of serpiginous
choroidopathy. Am J Ophthalmol 1979;87:133-42.
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Tumoracion subretiniana no filiada.

Coroiditis solitaria idiopatica

Josep Maria Caminal Mitjana, Daniel Lorenzo Parra
Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario de Bellvitge. L’'Hospitalet de

Llobregat (Barcelona)

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer asintomatica de 52
afos de edad que fue remitida para la evaluacion de una
lesion sospechosa de metastasis coroidea. El hallazgo
fue descubierto de forma fortuita durante una explora-
cion oftalmoldgica rutinaria. Como antecedente patolé-
gico de interés destacaba el de un carcinoma escamo-
so de mama (pT2NOMO) que habia sido tratado un afio
antes mediante tumorectomia (con ganglio centinela
negativo), radioterapia y quimioterapia. En el momento
de la consulta, la paciente estaba catalogada oncolégi-
camente como libre de enfermedad.

El examen oftalmoldgico Unicamente detectd la pre-
sencia unilateral y unifocal de una masa subretiniana,
hipopigmentada, redondeada, bien delimitada, de un
tamano aproximado de un diametro de papila y discre-
tamente sobreelevada por encima de la arcada tempo-

FIGURA 1

Retinografia que muestra la presencia de una masa
subretiniana Unica de tonalidad amarillenta, a nivel inferior
de la févea y sin fluido subretiniano.

ral inferior en el ojo derecho (figura 1). La tomografia de
coherencia 6ptica de dominio espectral evidencié una
lesion de origen escleral con compresion y adelgaza-
miento de la coroides, acompafnada de una leve dis-
rupcion del epitelio pigmentario de la retina (figura 2). La
angiografia fluoresceinica reveld un area de hiperfluo-
rescencia progresiva y predominante en tiempos tar-
dios (figura 3). La ecografia ocular mostré una imagen
poco elevada y sin calcificaciones asociadas (figura 4).
Un estudio completo de laboratorio para enfermedades
inflamatorias (sarcoidosis), infecciosas (tuberculosis, to-
xoplasmosis vy sifilis) y metastasicas a nivel sistémico
(tomografia por emision de positrones) resultd negativo.

Finalmente, con todos estos datos descritos, la tumora-
cion fue orientada como una coroiditis solitaria idiopati-
ca (CSl). Dado el estado inactivo de la lesion, la paciente
se siguid periddicamente durante dos afnos, sin presen-
tar cambios significativos.

El presente caso supone un reto diagndstico en el manejo
del diagnostico diferencial de una masa subretiniana hipo-

FIGURA 2

Los tiempos tardios de la angiografia fluoresceinica revelan
una hiperfluorescencia de la lesion con los margenes bien
definidos.
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FIGURA 3

Corte horizontal de la lesiéon mediante tomografia de
coherencia 6ptica de dominio espectral que muestra los
detalles de una masa de origen escleral que comprime la
coroides. Se acompana de pequefas irregularidades del
epitelio pigmentario de la retina.

FIGURA 4

La ecografia ocular en modo B sefiala una lesion plana
y sin calcificaciones asociadas.

pigmentada. Los antecedentes de neoplasia de la paciente
y el subtipo histoldgico atipico de carcinoma epidermoide
de mama (no ductal) contribuyen a hacer el caso mas de-
safiante. Dicha afectacion benigna puede llevarnos a una
confusion diagndstica con una lesion tumoral o un granu-
loma de causa infecciosa o inflamatoria. El examen oftal-
moldgico minucioso y las pruebas complementarias de
imagen son la clave para alcanzar el diagnéstico correcto.

COMENTARIO

La CSl es una entidad rara y benigna que se describid
por primera vez en 2002 por el grupo de Shields et al.™.
Se trata de un granuloma solitario de etiologia descono-
cida que precisa de un cuidadoso diagnoéstico de exclu-

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

sion de otras condiciones de caracteristicas similares y
potencialmente graves, como causas tumorales o infla-
matorias/infecciosas (tabla 1). Los hallazgos recientes
sugieren la naturaleza escleral de la entidad, por lo que
un nombre mas apropiado podria ser el de «escleritis
focal solitaria idiopatica»?.

TABLA 1
Diagndstico diferencial de una lesion subretiniana,
solitaria e hipopigmentada

* Metastasis coroidea

* Nevus amelandético; melanoma
amelandtico

® Hemangioma circunscrito
de coroides

* Osteoma coroideo

* Hamartoma astrocitico retiniano

* Retinocitoma

Causas
tumorales

Causas
inflamatorias/
infecciosas

* Granuloma coroideo: sarcoidosis,
tuberculosis, sffilis, toxoplasmosis,
toxocariasis

e Coroiditis solitaria idiopatica

e Escleritis nodular posterior

* Enfermedad por arafazo de gato

* Histoplasmosis

El diagndstico de la CSl se basa en los hallazgos tipicos
de la exploracion oftalmoldgica sin asociarse con ningu-
na otra entidad de causa conocida. Se puede diagnos-
ticar a cualquier edad, sin una predileccion para sexo,
raza o lateralidad. Generalmente la agudeza visual es
buena, excepto en los casos en que la lesion se localiza
a nivel yuxtapapilar o foveal. La mayoria de las lesiones
son posteriores al ecuador y no se acompanan de sig-
nos inflamatorios del segmento anterior.

Las caracteristicas oftalmoscopicas varian dependien-
do de si la enfermedad se encuentra en fase activa o
inactiva. Mayoritariamente la CSI se diagnostica de for-
ma casual en la fase inactiva, y se presenta como una
lesion discretamente sobreelevada, numular y de colo-
racion blanco-amarillenta. En ocasiones se acompana
de un signo caracteristico que consiste en la presencia de
un halo anaranjado de bordes mal definidos (figura 5).
Durante la fase activa suele aparentar una tonalidad
amarillenta, con bordes mal definidos, exudacion intra-
rretiniana y fluido subretiniano localizado.

La angiografia fluoresceinica acostumbra a marcar una
zona bien delimitada con hipofluorescencia en tiempos
tempranos e impregnacion progresiva a lo largo de la
prueba. La tomografia de coherencia optica de dominio
espectral muestra una lesion cupuliforme de origen es-
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FIGURA 5

Retinografia de coroiditis solitaria idiopatica acompanada
del halo anaranjado caracteristico.

BIBLIOGRAFIA

74

Shields JA, Shields CL, Demirci H, Hanovar S. Solitary
idiopathic choroiditis: the Richard B. Weaver lecture.
Arch Ophthalmol 2002;120:311-9.

Wolff B, Tick S, Sahel JA, Mauget-Faysse M, Shields
CL, Shields JA. Diagnostic and therapeutic challenges.
Retina 2014;34:821-4.

Tumoracion subretiniana no filiada. Coroiditis solitaria idiopatica

cleral con compresion focal de la coroides, que causa un
adelgazamiento de esta y en ocasiones una disrupcion
leve del epitelio pigmentario de la retina suprayacente®. Se
diferencia de forma clara de las metastasis coroideas, en
las que los hallazgos se corresponden con una superficie
ondulante, fluido subretiniano y obliteracién coroidea®.

Los resultados negativos de las causas infecciosas, in-
flamatorias y tumorales dan soporte al diagndéstico de la
CSl. En los casos de inactividad solamente se requieren
controles periddicos. El tratamiento con corticoides sis-
témicos se reserva para los casos activos y que afectan
a la vision.
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adjunto del Servicio de Oftalmologia de Althaia (Manre-
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Edema macular quistico sin difusidon
de contraste en la angiografia
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 72 afios que acu-
di6 a consulta por disminucion de la agudeza visual (AV)
en su ojo derecho (OD). La paciente habia sido fotocoa-
gulada por un desgarro retiniano en el ojo izquierdo (Ol)
y su madre padecié degeneracion macular asociada a
la edad. En la exploracion oftalmolégica la AV sin correc-
cion en el OD era de 0,7 y en el Ol de 1,0. La paciente
era faquica, con medios transparentes y sin alteraciones
significativas en el segmento posterior (figura 1).

La tomografia de coherencia optica (OCT) reveld un
engrosamiento macular con presencia de quistes intra-
rretinanos y una separacion entre las capas internas y
externas de la retina (figura 2). Sin embargo, en la angio-
grafia fluoresceinica no se detecto difusion de contraste
ni otros signos patolégicos asociados al edema macu-
lar (figura 3). La paciente fue tratada mediante antiin-
flamatorios no esteroideos tépicos, acetazolamida oral,

FIGURA 1

Aspecto del fondo de ojo.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica macular.

triamcinolona subtenoniana e inyecciones de antifactor
de crecimiento endotelial vascular intravitreo, sin que se
observara ningun cambio en la AV ni en la OCT.

COMENTARIO

El edema macular sin difusion de fluoresceina en la
angiografia fue descrito por Gass en 1996'. Casos si-
milares al nuestro, con edema macular quistico en la
OCT, sin evidencia de alteraciones en la angiografia, han
sido descritos previamente en personas sin patologias
sistémicas relevantes?. Sin embargo, se han reportado
también casos en pacientes tratados con docetaxel y
niacina®*.

La causa del edema macular en estos casos es incier-
ta y se han propuesto distintas hipétesis para explicar
la falta de concordancia entre la OCT vy la angiografia.
En primer lugar, la similitud entre los hallazgos de la
OCT en estos pacientes y los observados en la reti-
nosquisis macular de la alta miopia o la retinosquisis
macular ligada al cromosoma X hace pensar que en
realidad no se trate de un edema macular (por acumu-
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FIGURA 3

Edema macular quistico sin difusion de contraste en la angiografia

Angiografia con fluoresceina. A) Tiempos precoces. B) Tiempos tardios.

lacion de liquido intrarretiniano secundario a una dis-
funcion de la barrera hematorretiniana), sino de una
retinosquisis macular idiopatica?. Por el contrario, se
ha propuesto que se trate de un edema macular, en el
que la acumulacion de liquido intrarretiniano no se en-
cuentre en el espacio extracelular, sino en el intracelu-
lar. Esta hipdtesis apuntaria a una disfuncion en las
células de Muller, responsables de la regulacion del
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fluido intrarretiano mediante la expresion de acuapori-
nas en su membrana celular?.

Por lo general, se considera una patologia no progresiva
y no se ha descrito ningun tratamiento efectivo en estos
casos. Las terapias habituales para el edema macular,
incluida la vitrectomia (por sospecha de un sindrome
traccional), no han demostrado ser eficaces?.
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2006;41:197-200.
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Granuloma uveoescleral idiopatico
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 47 afos asinto-
matica, sin antecedentes conocidos de interés, en la
que se encuentra durante una exploracion oftalmolé-
gica general una masa amarillenta subretiniana en la
zona nasal, sin lesiones inflamatorias asociadas y sin
presencia de fluido subretiniano ni lesiones vasculares
(figura 1).

El estudio mediante tomografia de coherencia 6ptica
mostré una masa hiperreflectiva, densa, con desapa-
ricion y atrofia de la coroides, el epitelio pigmentario

FIGURA 1

Retinografia mediante Optomap que muestra una lesion
amarillenta sobreelevada en la zona nasal, sin presencia
de otras lesiones inflamatorias o alteraciones vasculares.

y la retina externa en la zona superficial a la lesion
(figura 2).

La ecografia no mostré alteraciones significativas (figu-
ra 3), como tampoco lo hizo el estudio mediante tomo-
grafia axial computarizada.

Se orientd el caso como granuloma uveoescleral idiopa-
tico sin signos de actividad inflamatoria activa. Se de-
cidié observacion y control. Al afio de seguimiento la
lesidon no habia presentado cambios.

COMENTARIO

El granuloma uveoescleral idiopatico es una lesion ines-
pecifica que se conoce también por otros nombres,
como granuloma solitario de tracto uveal o granuloma
helicoidal solitario’. Se trata de una lesion inactiva que
podria ser el resultado de un proceso inflamatorio an-
terior, por lo que algunos autores lo encuadran dentro
de las conocidas como coroiditis solitarias idiopaticas,
en este caso inactivas. Se puede presentar a cualquier
edad, aunque es mas frecuente entre los veinte y los
cincuenta anos, sin predileccion por el género. Se ca-
racteriza por ser una lesion blanquecina-amarillenta con
un halo anaranjado que suele rodearla, y en ocasiones
puede presentar colaterales retinocoroideas?®. Algunas
lesiones pueden acompanarse de signos inflamatorios o
neovasculares en caso de presentar actividad. Los gra-
nulomas uveoesclerales idiopaticos pueden simular otras
lesiones, como melanomas, hemangiomas, metastasis,
osteomas o astrocitomas®. Normalmente son lesiones
indiferenciadas donde la historia médica u ocular y el es-
tudio sistémico no suelen descubrir el origen. Se han rea-
lizado estudios anatomopatoldgicos que tampoco han
filiado su origen. Se especula que las lesiones inactivas
y asintomaticas descubiertas de forma casual han sido
casos poco agresivos y formas con inflamacion leve*.
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Granuloma uveoescleral idiopatico

FIGURA 2

Cortes verticales y horizontal en la tomografia de coherencia éptica. Se observa la presencia de una lesion hiperreflectiva,
densa, con alteraciones de la retina externa en la zona superficial a la lesion.

FIGURA 3

Ecografia donde se muestra la presencia de una lesion
sobreelevada de pequefio tamano, sin otros hallazgos
acompanantes.
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Neovascularizacion coroidea
peripapilar secundaria a proceso

inflamatorio

Rosalba Ramoa Osorio!, Maria Isabel Lopez Galvez?
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 53 arios que acude
a la consulta por pérdida brusca de la agudeza visual en
su ojo izquierdo (Ol) y sensacion de mancha central. No
refiere ojo rojo, dolor ni otra sintomatologia acompanante.

Dentro de sus antecedentes personales destaca una
infeccion ocular por toxoplasma diagnosticada seis me-
ses antes (IgG: 650 Ul/ml), tratada con Septrin Forte® en
dosis de 160 mg/800 mg y prednisona 10 mg/dia, y sin
signos de reactivacion en el borde de la lesion.

No refiere otros antecedentes personales oculares o sis-
témicos de interés ni antecedentes familiares.

La exploracion oftalmolégica realizada puso de mani-

fiesto lo siguiente:

* Examen externo dentro de la normalidad: no muestra
alteracion de la motilidad ocular extrinseca.

* Mejor agudeza visual corregida de 1 en el ojo dere-

cho (OD) y de 0,2 en el Ol.

Sin hallazgos relevantes en la biomicroscopia.

e Presion intraocular de 11 mmHg en el OD y de

10 mmHg en el Ol.

En el fondo de ojo del Ol se observaba un foco de

retinocoroiditis por toxoplasma, que ya estaba des-

crito, como un parche blanco amarillento en las

proximidades de la arcada temporal inferior, una

atrofia peripapilar en su borde temporal y en el haz

papilo-macular una nueva lesién blanquecina poco

delimitada con hemorragias y pequefios exudados

lipidicos que sugerian la presencia de una membra-

na neovascular coroidea yuxtapapilar (figura 1).

La tomografia de coherencia optica (OCT) muestra una
lesion yuxtapapilar sobreelevada acompafada de un
edema quistico intrarretiniano (figura 2).

FIGURA 1

Retinografias. Ojo derecho: fondo normal; ojo izquierdo:
lesion blanquecina en las proximidades de la arcada
temporal inferior. Lesion blanquecina de aspecto nodular
yuxtapapilar y hemorragia en la proximidad (flecha azul).

La angiografia fluoresceinica pone de manifiesto la exis-
tencia de una lesion neovascular yuxtapapilar de hiper-
fluorescencia creciente (figura 3).
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Neovascularizacion coroidea peripapilar secundaria a proceso inflamatorio

FIGURA 2

Imagenes de la tomografia de coherencia optica.
Izquierda: ojo derecho, normal. Derecha: ojo izquierdo,
neovascularizacion coroidea con fluido intrarretiniano.

Iqlli}.l.ll;i.w!;! Ll .I

FIGURA 3

Lesion de hiperfluorescencia creciente en la angiografia
fluoresceinica. Areas de hipofluorescencia yuxtalesional
(hemorragia) y en zona temporal inferior (foco antiguo
de coriorretinitis).
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FIGURA 4

La tomografia de coherencia éptica muestra la
disminucion de la actividad del complejo neovascular tras
la terapia antifactor de crecimiento endotelial vascular.

Se le explica a la paciente la situacion, se comentan con
ella las distintas alternativas de tratamiento para el abor-
daje de la membrana neovascular y se le ofrece también
la terapia antiangiogénica fuera de indicacion. Firma el
consentimiento y se inicia el tratamiento con una pauta
basada en la administracion de fase de carga seguida
de PRN (pro re nata).

Se administran un total de 14 inyecciones mensuales
hasta conseguir remontar la agudeza visual e inactivar la
membrana neovascular.

Después de quince meses, la paciente esta satisfecha,
con una agudeza visual de 0,7, y enla OCT ha desapareci-
do el fluido y se ha formado fibrosis subretiniana (figura 4).

En la actualidad la situacion clinica es estable, pero se
continda con las revisiones mensuales y el régimen PRN.

COMENTARIOS. DISCUSION

La formacion de membranas neovasculares coroideas es
una de las complicaciones mas temidas de los procesos
inflamatorios que afectan al segmento posterior por las
graves consecuencias que acarrean para la funcion visual.

Son en su mayoria membranas de tipo 2, en las que el
crecimiento del complejo neovascular se produce entre
la retina neurosensorial y el epitelio pigmentario.

Su etiopatogenia es desconocida y en la actualidad se
discute el papel de la inflamacion, del complemento, de
la microglia y de determinados factores de crecimiento,
entre los que se encuentra el factor de crecimiento en-
dotelial vascular (VEGF).

La coroiditis punctata interna, la histoplasmosis o la to-
xoplasmosis ocular son etiologias dificiles de diagnosti-
car a veces, debido a la similitud de los signos y sinto-
mas con los del cuadro original.

La toxoplasmosis ocular es la causa mas frecuente de
uvettis posterior tanto en nifos como en adultos. Esta cau-



sada por el Toxoplasma gondii'y, aunque la infeccion ocular
puede ser congénita, la mayoria de los casos son adquiridos.

Es una zoonosis de amplia distribucion. La transmiten los
gatos y muchas veces se adquiere a partir de agua y alimen-
tos contaminados. Su prevalencia en la poblacion es varia-
ble (22 % anticuerpos IgG positivos) y aumenta con la edad.
Sin embargo, los datos varian segun la zona examinada’'.

La forma méas comun de presentacion es un foco de reti-
nitis necrotizante adyacente a una cicatriz coriorretiniana,
con vitritis asociada y acompanada a veces de una uveitis
anterior granulomatosa. Las reactivaciones son frecuen-
tes, comprometen la funcion visual y suelen aparecer en
las proximidades de un foco previo?.

La incidencia estimada de la retinocoroiditis toxoplasmica
activa es de 0,4 casos/100 000 habitantes/afo, con una
prevalencia de unos 3 casos por 100 000 habitantes.

El diagndstico se establece en funcion de los hallazgos
clinicos, la serologia y las pruebas de diagndstico mole-
cular, y en el caso de las complicaciones oculares de las
pruebas de imagen, la angiografia y la OCT"2,

Suele producir una pérdida importante de agudeza visual
y tiene un gran impacto socioecondmico. La apariencia
de las lesiones por toxoplasma varia segun la duracion de
la infeccion retiniana activa y la intensidad de la inflama-
cién, que es mas grave en los pacientes mayores y parti-
cularmente agresiva en aguellos inmunocomprometidos.

La presencia de lesiones maculares se ha considerado
tradicionalmente como un signo de toxoplasmosis con-
génita, pero en la actualidad se sabe que pueden ser
también adquiridas.

De forma atipica pueden aparecer focos de retinitis activa,
retinitis sugestiva de necrosis retiniana aguda, hemorra-
gias intrarretinianas, neuritis retrobulbar, pars planitis, es-
cleritis y papilitis, entre otras®.

BIBLIOGRAFIA

1. Hegab SM, Al-Mutawa SA. Immunopathogenesis of
toxoplasmosis. Clin Exp Med 2003;3:84-105.

2. Pavesio C. Parasitic infections: Toxoplasmosis. En:
Gupta A, Gupta V, Herbort C, Khairallah M, editors.
Uveitis: text and imaging. New Delhi: Jaypee; 2009.
pp. 660-85.

3. Cordero-Coma M, Pérez E, Calleja S, Garcia Ruiz de
Morales JM. Retinocoroiditis toxoplasmica: ¢ recidiva

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

El tratamiento de la retinocoroiditis toxoplasmica ha sido
muy discutido, incluso se ha contemplado la adminis-
tracion de antibidticos por via intravitrea. Sin embargo,
la terapia clasica con sulfadiazina/pirimetamina continda
siendo el patrén de oro*.

Una de las complicaciones mas temidas por su reper-
cusion sobre la funcidn visual es el desarrollo de una
membrana neovascular coroidea.

En ocasiones es complicado distinguir desde el punto de
vista clinico una reactivacion de una retinitis por toxoplasma
del desarrollo de una neovascularizacion coroidea secunda-
ria al proceso inflamatorio, sobre todo en ausencia de vitritis
y de otros signos de inflamacién o cuando esta es minima®.

La legada de la OCT de dominio espectral ha supuesto
un gran avance en este sentido. Los focos de reactivacion
de la retinitis aparecen como éareas localizadas de hiperre-
flectividad de las capas retinianas internas por el edema
retiniano con una sombra posterior, mientras que en las
membranas neovasculares la hiperreflectividad se situa en
las capas externas junto con fluido intra- y subretiniano.

El tratamiento de estas membranas inflamatorias es ob-
jeto de una gran controversia. Dentro de las opciones
terapéuticas se incluyen: observacion, laser, corticoides
e incluso cirugia. En la actualidad cada vez son mas los
casos publicados en los que se habla de la utilidad de la
terapia anti-VEGF en estos pacientes.

En una serie publicada por Rouvas et al. en personas con
membranas neovasculares inflamatorias tratadas con te-
rapia anti-VEGF, se consiguen mejorias funcionales sig-
nificativas con un régimen PRN y un nimero reducido de
inyecciones. La agudeza visual mejord en un 88 % de los
pacientes, con una ganancia media de 15 letras y un perfil
de seguridad aceptable. Sin embargo, y a pesar de estos
resultados optimistas, tal y como reconocen los autores, se
necesitan estudios prospectivos® a mas largo plazo que los
corroboren.

0 membrana neovascular coroidea? Arch Soc Esp
Oftalmol 2010;85:410-8.

4. SurehsS, Nor-Masniwati S, Nor-IdahrianiMN, Wan-Hazabbah
WH, Zeehaida M, Zunaina E. Serological IgG avidity test for
ocular toxoplasmosis. Clin Ophthalmol 2012;6:147-50.

5. Rouvas A. Intravitreal ranibizumab for the treatment
of inflammatory choroidal neovascularization. Retina
2011;31:871-9.
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Neurorretinopatia macular aguda

con maculopatia paracentral medial

asociada

José Luis Olea Vallejo, Cristian Ramirez Brain
Seccion de Vitreo-Retina. Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitari Son
Espases. Palma de Mallorca

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 27 afos varon
con disforia de género (XX), con varias cirugias converso-
ras y en tratamiento hormonal con Decapepty!® (acetato
de triptorelina) 3,75 mg/mes y Reandron® (testosterona
undecanoato) 1000 mg/3 meses. Acude a urgencias
por presentar un escotoma central bilateral y fotopsias
de 24 horas de evolucion, con agudeza visual de 0,4 en
el ojo derecho (OD) y de 0,3 en el ojo izquierdo (Ol). En
la exploracion solo se aprecian unas lesiones maculares
bilaterales de color pardo de medio diametro papilar y
con prolongaciones dendriticas en los bordes y lesiones
satélites (figura 1), sin signos de inflamacion acompa-
Aantes. En la tomografia de coherencia optica (OCT),
se encuentran varias areas hiperreflectivas, en colum-
na, bien delimitadas, que, partiendo desde plexiforme
externa (engrosada en algunas areas), llegan hasta el
epitelio pigmentario; en el OD se encuentra, ademas,
una zona quistica hiporreflectiva subfoveal (figura 1).

Se remite para estudio a la Seccion de Vitreo-Retinay a
los ocho dias la vision ha mejorado: OD 0,7, Ol 0,4. En
la campimetria se aprecia un pequefio escotoma cen-
tral, pero el aspecto oftalmoscopico y tomogréafico ha
cambiado: en la févea las lesiones se han transformado
en unas zonas hipopigmentadas con pequefios puntos
hiperpigmentados en su interior; en la OCT, las colum-
nas hiperreflectivas han desaparecido y solo quedan pe-
quefas zonas de engrosamiento de plexiforme externa;
a nivel subfoveal, la linea IS/OS ha desaparecido por la
aparicion de unos depdsitos hiperreflectivos que parten
del epitelio pigmentario (figura 2).

En laimagen multimodal, en la autofluorescencia de azul
son hipofluorescentes en el centro y se ven pequefas
zonas levemente hiperfluorescentes en algunas areas
de los margenes. Sin embargo, en la autofluorescencia

82

FIGURA 1

Retinografias en el momento de la presentacion (A 'y D):
pueden verse las lesiones descritas en el texto. En el ojo
derecho, la tomografia de coherencia optica, cortes B
suprafoveal y foveal, muestra la banda hiperreflectiva que
se extiende desde la plexiforme externa hasta el epitelio
pigmentario. A nivel foveal se ve una imagen quistica
hiporreflectiva. En el ojo izquierdo son similares, con
cortes foveal (F) y suprafoveal (E).

de infrarrojo y en el infrarrojo son intensamente hiper-
fluorescentes, dibujando toda la lesion (figura 3).

La angiografia fluoresceinica y el verde de indocianina
(VIC) muestran efecto pantalla de las lesiones hiperpig-
mentadas y efecto ventana de las lesiones atroficas; en
los tiempos tardios del VIC aumenta el tamafio de la
lesiones (figura 4).

El cuadro fue diagnosticado de neurorretinopatia macu-
lar aguda (NMA) asociado a maculopatia aguda para-
central medial (MAPM). El paciente no presentaba an-



FIGURA 2

Ocho dias después de la figura 1. Las retinografias
muestran el aspecto hipopigmentado de la lesion: son los
puntos hiper en su interior. Las tomografias de coherencia
optica reflejan la resolucion casi completa de las bandas
de la figura 1, pero persisten lesiones en el epitelio
pigmentario.

tecedentes de proceso catarral agudo y los farmacos
empleados tampoco parece que estén relacionados
con la enfermedad. Dado que no hay terapéutica efi-
caz y ante la rapida evolucion favorable, fue seguido sin
tratamiento.

A los 16 meses, el paciente ha ido mejorando progre-
sivamente. La agudeza visual era de 0,8 en el OD y de
0,7 en el Ol, con un escotoma central pequeno resi-
dual, en el fondo de ojo persisten las zonas hipopig-
mentadas con los puntos hiper en su interior, que se
han reducido levemente, y en la OCT del OD se ve un
pequeno defecto subfoveal que afecta a la linea IS/OS
y al epitelio pigmentario, lesiones que son mas grandes
en el Ol, con pequenos puntos hiperreflectivos que in-
vaden la capa nuclear interna desde el epitelio pigmen-
tario (figura 5).

COMENTARIO

La NMA fue descrita por Bos y Deutman en 1975 como
un cuadro oftalmoscépico caracteristico con lesiones pa-
racentrales pequenas ovales o redondeadas de aspecto
marrén-rojizo bien delimitadas’, pero la OCT ha permitido
conocer mejor esta entidad y mostrar que puede haber
lesiones en linea IS/OS y OS/epitelio pigmentario, asi
como adelgazamiento en la capa nuclear externa?.

La enfermedad puede estar relacionada con agentes
vasoconstrictores o cafeina y estas imagenes serian

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

IRAF

FIGURA 3

Retinografias con infrarrojo, autofluorescencia azul
(BluePeak) y autofluorescencia con infrarrojo. Dado que
las lesiones son profundas, con afectacion del epitelio
pigmentario (melanina), se muestran mejor en infrarrojo
y autofluorescencia con infrarrojo.

BAF: autofluorescencia con laser azul BluePeak;

IR: infrarrojo; IRAF: autofluorescencia con infrarrojo.

FIGURA 4

Angiografia fluoresceinica y verde de indocianina. Solo
se puede apreciar el efecto pantalla de las lesiones
hiperpigmentadas y el efecto ventana de las atréficas.
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FIGURA 5

Retinografias y tomografias de coherencia éptica foveales
a los 16 meses de evolucion. Hay una leve disminucion

de las zonas hiperpigmentadas y recomposicion parcial de
las lineas IS/OS y OS/epitelio pigmentario.

BIBLIOGRAFIA

1. Bos PJ, Deutman AF. Acute macular neuroretinopathy.
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la expresion de la isquemia de los plexos superficial o
profundo de la retina. Se ha descrito la asociacion de
la NMA con la MAPM, en la que la isquemia de estos
plexos acompana a la enfermedad.

Las iméagenes en la OCT, en nuestro caso, serian de-
bidas a una isquemia aguda vy transitoria en el plexo
profundo, dejando luego las lesiones de la NMA. Sa-
rraf et al.® publican varios casos en los que se aso-
cia la NMA con la obstruccion de los plexos superfi-
cial o profundo (MAPM). Nuestro caso seria del tipo 2
de MAPM, con las imagenes en bandas (o columnas)
hiperreflectivas que parten de la uniéon de la nuclear
interna y la plexiforme externa, extendiéndose hasta el
epitelio pigmentario, y que en ocasiones se asocian a
atrofia de la capa nuclear externa. Son autolimitadas y
en general con buen prondstico, aunque queden lesio-
nes residuales.

3. Sarraf D, Rahimy E, Fawzi AA, Sohn E, Barbazetto |,
Zacks DN, et al. Paracentral cute midle maculopathy.
A new varian of acute macular neuroretinopathy
associated with retinal capillary ischemia. JAMA
Opthalmol 2013;131:1257-87.
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Panuveitis secundaria a enfermedad
de Whipple

Alex Fonollosa Calduch?', loana Ruiz-Arruza?
"Médico adjunto de la Unidad de Uveitis, Hospital Universitario Cruces. Cruces-

Barakaldo (Vizcaya)

2Meédico adjunto de la Unidad de Investigacion de Enfermedades Autoinmunes.
Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario Cruces. Cruces-Barakaldo

(Vizcaya)

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 62 afios que
consultd por miodesopsias en ambos ojos (AO) de va-
rias semanas de evolucion y malestar general sin sinto-
mas organoespecificos. No tenia antecedentes patolo-
gicos de interés. La agudeza visual (AV) era de 0,8 en
el ojo derecho (OD) y de 0,7 en el ojo izquierdo (Ol). La
biomicroscopia de segmento anterior mostré algunas
células en camara anterior y la presion intraocular era
de 12 mmHg en AO. En la exploracion funduscopica se
observo vitritis y edema de disco en AO sin otros signos
inflamatorios. La tomografia de coherencia optica (OCT)
no mostré edema macular (figura 1).

Se establecio el siguiente diagndstico diferencial: sin-
drome mascarada (linfoma), sffilis, borreliosis, uveitis
asociada a tuberculosis latente, sarcoidosis y enferme-
dad de Whipple (EW). Se solicité PPD, que resultd nega-
tivo, las serologias correspondientes, todas negativas, y
una analitica general, que mostré VSG de 120 y PCR de

FIGURA 1

Retinografias y tomografia de coherencia éptica en el
debut. Se aprecia vitritis y edema de disco éptico en
ambos ojos. La tomografia de coherencia Optica macular
no muestra alteraciones.

7,2, leucocitosis, anemia y enzima convertidora de la
angiotensina de 69. Una tomografia computarizada to-
racica mostro la presencia de multiples adenopatias hi-
liares y axilares. Se propuso al paciente biopsiar una de
las adenopatias axilares y la realizacion de una vitrecto-
mia diagnoéstica, pero rechazé cualquier tipo de inter-
vencion y no acudioé a las citas.

Seis meses después solicitd de nuevo cita por empeora-
miento de la sintomatologia. La AV era de 0,5 en AO. Se
apreciaba un incremento de la vitritis y la presencia de un
foco de retinitis en la arcada temporal superior del Ol. La
OCT macular evidenciaba engrosamiento difuso macular
(figura 2). Esta vez el paciente acepto la realizacion de
exploraciones: se solicitd resonancia magnética nuclear
cerebral, que fue normal; biopsia de ganglio axilar, en la
que se realizaron técnicas de citologia e inmunofenoti-
po y que fueron informadas como infiltrado inflamatorio
cronico inespecifico (reaccion histiocitaria sinusoidal) con
tincion Periodic Acid Schiff (PAS) negativa e inmunofe-
notipo policlonal, respectivamente; se realizé vitrectomia

FIGURA 2

Las retinografias muestran empeoramiento de la
vitritis, y la tomografia de coherencia optica muestra
engrosamiento difuso macular.
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diagndstica y se solicitdé PCR grupo herpes y tubercu-
losis (negativos), cultivos (negativos) e inmunofenaotipo,
que resulté policlonal.

Descartadas las causas infecciosas y tumorales, se ini-
ci6 tratamiento con glucocorticoides orales y dosis as-
cendentes de metotrexato. Cuando el paciente estaba
tomando 20 mg semanales de metotrexato, acudié a
urgencias por mal estado general, fiebre, artralgias y
disminucion de la AV. La analitica general mostré un in-
cremento de la VSG y la PCR y la exploracion oftalmolé-
gica revel6 una AV de 0,3 en AO y presencia de edema
macular quistico en AO (figura 3). Puesto que el cuadro
clinico tanto general como ocular habia empeorado con
el tratamiento inmunosupresor, nos replanteamos el
diagnostico y solicitamos QuantiFERON, que fue nega-
tivo, y revaloracion de la biopsia ganglionar. El patélogo,
diferente al previo, describié esta vez la presencia de
histiocitos con granulos citoplasmaticos PAS positivo,
resistentes a diastasa, hallazgos compatibles con infec-
cion por Tropheryma whipplei (TW) (figura 4). La PCR,
sin embargo, fue negativa. Se indicd tratamiento con
ceftriaxona intravenosa durante dos semanas, cotri-
moxazol oral durante un afo y glucocorticoides orales.
El paciente presenté un rash cutaneo secundario a la
cefalosporina el primer dia de la infusion y se suspendio
la fase de tratamiento intravenoso.

FIGURA 3
Tomografia de coherencia 6ptica que muestra edema
macular en ambos 0jos.

Panuveitis secundaria a enfermedad de Whipple
. ________________________________________________________________________________________________________________________________

Al mes siguiente de iniciado el tratamiento oral, la VSG y
la PCR se habian normalizado por primera vez durante
el seguimiento. Asimismo, se resolvio la infiltracion vi-
trea en AO (figura 5) y las adenopatias desaparecieron
en seis meses. Sin embargo, el edema macular sufrié
varias recurrencias, que fueron tratadas con inyecciones
perioculares de triamcinolona. En el séptimo mes de tra-
tamiento antibiotico el paciente acudié por proptosis y
disminucion de la AV en el Ol. Una tomografia computa-
rizada orbitaria mostro celulitis orbitaria y la funduscopia
puso de manifiesto vitritis y snow-balls. La OCT revelaba
edema macular difuso y desprendimiento neurosensorial
subfoveal (figura 6). Se realizé biopsia orbitaria, que fue
informada como infiltrado inflamatorio inespecifico, y se
llevd a cabo tratamiento con pulsos de metilprednisolona
intravenosa, de modo que el cuadro se resolvié. Dos me-
ses después el paciente presentd uveitis anterior grave
con hipopion y edema macular y se decidid tratamien-
to con meropenem intravenoso durante dos semanas y
pulsos de metilprednisolona intravenosa. El cuadro infla-
matorio se resolvid. Se decidié prolongar el tratamiento
antibidtico durante un afo mas, sin observar recurren-
cias de la enfermedad ocular. En el Ultimo control, es-
tando el paciente todavia con cotrimoxazol y prednisona
oral 2,5 mg, la AV era de 0,6 en AO y no se observaba
actividad inflamatoria ni edema macular (figura 7).

FIGURA 5
Resolucion de infiltracion vitrea en ambos 0jos.

FIGURA 4

Histiocitos con granulos citoplasmaticos PAS positivo,
resistentes a diastasa; hallazgos compatibles con
infeccion por Tropheryma whipplei.

FIGURA 6

Recidiva de cuadro inflamatorio; el paciente presentd
celulitis orbitaria, uveitis intermedia con snow-balls

y edema macular.
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FIGURA 7
Aspecto de la tomografia de coherencia dptica en el
ultimo control.

COMENTARIO

La EW es una enfermedad infecciosa recurrente, con
alta mortalidad si no se trata adecuadamente y que pue-
de afectar a cualquier 6érgano, aunque los mas impor-
tantes son el intestino delgado, las articulaciones vy el
sistema nervioso central. Es muy rara (incidencia
< 1/1 000 000)' y de manera tipica afecta a varones de
mediana edad. El germen implicado es una bacteria
grampositiva: TW. A pesar de que es una enfermedad
muy infrecuente, este germen se ha detectado en porta-
dores sanos, en aguas residuales y en personas con
gastroenteritis autolimitadas. Moos y Schneider? han
propuesto un modelo patogénico. En la infancia se pro-
duciria la infeccién primaria, por transmision desde otro
paciente infectado, que seria asintomatica o consistiria
en una gastroenteritis leve. En la mayoria de los casos la
persona desarrollaria una respuesta inmune humoral y
celular protectora. Sin embargo, en algunas predispues-
tas, con inmunodeficiencia relativa, TW no es eliminado
y sobrevive en monocitos infectados no solo en el tubo
digestivo, sino también en 6rganos linfoides.

Se han descrito tres formas clinicas de EW: sistémica
0 clasica, endocarditis y forma neuroldgica aislada. La
clasica se caracteriza por artralgias migratorias en las
articulaciones grandes periféricas en la fase inicial, que
pueden durar anos. A continuacion se desarrolla la fase
gastrointestinal, caracterizada por diarreas, dolor abdo-
minal y pérdida de peso, que pueden acompanarse de
fiebre, adenopatias y afectacion de otros érganos. Du-
rante esta fase tardia de la enfermedad se puede pre-
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sentar la afectacion inflamatoria intraocular, que es muy
infrecuente (6-8 %)?. La semiologia es variada y no hay
ninguin signo tipico. Touitou et al.® describieron la serie
mas larga de EW ocular. Entre 1993 y 2010 diagnosti-
caron 11 casos: 9 varones y 2 mujeres, con edad me-
dia de 63 anos. Nueve presentaban inflamacion cronica
intraocular, 1 edema de disco bilateral y 1 sindrome de
Parinaud. Seis casos fueron bilaterales. En los pacientes
con inflamacion intraocular el segmento posterior esta-
ba afectado en el 100 % de los casos. Las manifes-
taciones fueron: vitritis grave (9 pacientes), flebitis (4),
edema macular (5), papilitis (3) y atrofia dptica (1). Nueve
pacientes presentaban manifestaciones sistémicas aso-
ciadas, 2 tenian afectacion sistémica asintomatica y en
2 no se hall6 afectacion en otros érganos.

A continuacion se desarrolla la fase neuroldgica si no se
trata adecuadamente al paciente. Es la méas grave y res-
ponsable de su mortalidad. Los sintomas mas frecuen-
tes son la demencia y la cefalea, aunque puede darse
cualquier manifestacion neuroldgica. En esta estapa se
puede producir oftalmoplejia supranuclear progresiva
y miorritmia oculofacial esquelética, consideradas pa-
tognomonicas. En las formas aisladas de endocarditis
y neuroldgicas, todavia mas raras, los pacientes no pre-
sentarian ninguna otra manifestacion asociada, conco-
mitante o pasada.

El diagndstico de EW se considera posible si la tin-
cion PAS o la PCR son positivas en las muestras tisu-
lares. El diagnostico es definitivo si ambas pruebas
son positivas.

En cuanto a la terapia, hoy en dia se considera que
debe ser prolongada (minimo 1-2 anos) para evitar re-
cidivas y afectacion neuroldgica. Se suele realizar un
tratamiento de induccién intravenoso con ceftriaxona
0 meropenem durante dos semanas y a continuacion
tratamiento oral con cotrimoxazol. En alérgicos o into-
lerantes la alternativa es la combinacion de doxiciclina
con hidroxicloroquina.

3. Touitoi V, Fenollar F, Cassoux N, Merle-Beral H,
LeHoang P, Amoura Z, et al. Ocular Whipple’s disease:
therapeuthic strategy and long term follow-up.
Ophthalmology 2012;119:1465-9.
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Sindrome de IRVAN

Alex Fonollosa Calduch, Joseba Artaraz Beobide

Médico adjunto de la Unidad de Uveitis, Hospital Universitario Cruces. Cruces-

Barakaldo (Vizcaya)

CASO CLINICO

Una paciente de 12 afos consultd por miodesopsias y
vision borrosa en ambos 0jos de un mes de evolucion.
No presentaba antecedentes oftalmoldgicos ni generales
de interés. La agudeza visual (AV) en la primera visita era
de 1 en el ojo derecho (OD) y de 0,3 en el 0jo izquierdo
(Ql). La biomicroscopia de segmento anterior no mostra-
ba alteraciones y la presion intraocular era de 12 mmHg
en ambos ojos. La funduscopia mostrdé en ambos ojos
algunas células en la cavidad vitrea, exudacion lipidica
grave en el polo posterior, papilitis, macroaneurismas ar-
teriales y envainamiento arterial (figuras 1A-C). Se realizd
angiografia fluoresceinica, que puso de manifiesto isque-
mia retiniana grave periférica en ambos 0jos y una mejor
visualizacion de la distribucion de los macroaneurismas
(figura 1D). La tomografia de coherencia optica (OCT)

FIGURA 1

Retinografias que muestran signos tipicos de sindrome
IRVAN: neurorretinitis, arteritis y aneurismas (A, By C).
La angiografia fluoresceinica muestra isquemia periférica
severa (D).

mostro la presencia de edema macular y abundante pre-
sencia de depdsitos hiperreflectivos correspondientes
con los exudados lipidicos (figura 2).

Se plantet el diagndstico diferencial de sindrome de vas-
culitis retiniana idiopatica con neurorretinitis y aneurismas
(IRVAN; idiopathic retinal vasculitis, aneurysms and
neuroretinitis) y causas de neurorretinitis, por o que se so-
licitd serologia de Bartonella henselae, Toxoplasma gondii,
Treponema pallidum y Borrelia burgdorferi, y resultaron to-
das ellas negativas. Se instaurd tratamiento con predniso-
na oral 30 mg/dia y a continuacion pauta de dosis descen-
dente, y se realizé panfotocoagulacion retiniana.

Durante el tratamiento corticoideo se aprecid una re-
solucion de la infiltracion celular vitrea. Tras la segunda
sesion de panfotocoagulacion retiniana se observo dis-
minucion de la AV a 0,3 e incremento de la exudacion a
nivel macular (figura 3). A los tres meses de evolucion,
se realizé tratamiento con triamcinolona subtenoniana

FIGURA 2
Tomografia de coherencia dptica macular que muestra
engrosamiento retiniano y exudacion lipidica intrarretiniana.

FIGURA 3
Empeoramiento de edema macular tras panfotocoagulacion
retiniana.
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en ambos ojos. Dos meses mas tarde no se apreciod
efecto alguno de este tratamiento e incluso se observd
empeoramiento del engrosamiento macular, motivo por
el cual se indico tratamiento con inyeccion intravitrea de
bevacizumab. Se inyectd primero el OD y no se apre-
cié ningun efecto, motivo por el cual se desestimé el
mismo tratamiento en el otro ojo. A los ocho meses de
evolucion se realizd tratamiento con implante intravitreo
de dexametasona (IID) en el OD. Cuatro semanas des-
pués observamos una reduccion del grosor macular y la
presion intraocular en ese momento era de 14 mmHg.
Dada la eficacia observada, se realizd tratamiento con
IID en el otro ojo y se consiguié también reduccion del
edema macular. La figura 4 muestra la OCT antes del
tratamiento con IID (A'y B) y un mes después (Cy D). La
paciente ha requerido mas inyecciones por recurrencia
del edema macular: una segunda inyeccion en ambos
ojos a los cinco (OD) y a los cuatro (Ol) meses, una ter-
cera cinco meses mas tarde en ambos 0jos, y una cuar-
ta alos nueve (OD) y a los ocho (Ol) meses de la Ultima.

C
FIGURA 4
Aspecto de la tomografia de coherencia dptica macular
antes del tratamiento con dispositivo intravitreo de
dexametasona (A y B). Aspecto de la tomografia de
coherencia Optica macular 1 mes después del tratamiento
con dispositivo intravitreo de dexametasona (C y D).

En el momento de escribir este articulo habian transcu-
rrido dos semanas desde el Ultimo tratamiento. Durante
la evolucion no hemos observado desarrollo de neova-
s0s de iris, retina o disco Optico. En ningin momento se
observo hipertension ocular ni presencia de opacidades
en el cristalino. La AV actual es de 0,3 en ambos 0jos.
La figura 5 muestra la ultima retinografia de control.

COMENTARIO

El sindrome de IRVAN fue descrito por Kincaid y Shatz'
en 1983y el acréonimo «IRVAN» fue acunado en 1995 por
Chang et al.2. Este tipo de uveitis posterior se caracteriza
por la asociacion de arteritis retiniana, macroaneurismas
(mas frecuentes en las bifurcaciones arteriolares) y neu-
rorretinitis, es decir, papilitis y exudacion lipidica macular.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 5

Ultima retinografia de control.

Otros hallazgos pueden ser vitritis y uveitis anterior leves.
Suele ser bilateral y afectar a pacientes jovenes, con pre-
dileccion por el sexo femenino. Se trata de una enfer-
medad muy rara y de causa y patogenia desconocidas,
aunque se ha descrito asociacion a anticuerpos anticito-
plasma del neutrdfilo perinucleares, hiperhomocisteine-
mia, sindrome antifosfolipido, hipertension intracraneal
y sinusitis alérgica fungica. El curso es variable: se han
comunicado casos de evolucion autolimitada con reso-
lucion de la inflamacion y regresion de los macroaneu-
rismas® y casos con evolucién agresiva, con isquemia
retiniana grave y desarrollo de complicaciones asociadas
como neovascularizacion retiniana y glaucoma neovas-
cular. Las causas mas frecuentes de pérdida de AV son
las relacionadas con las complicaciones neovasculares.

El diagndstico es clinico y cabe plantear el diagndstico
diferencial con vasculopatias exudativas, como la enfer-
medad de Coats o la enfermedad de von Hippel-Lindau,
y también con entidades causantes de neurorretinitis.

Se ha descrito la eficacia de diversas opciones terapéu-
ticas para el manejo de la inflamacion y el edema macu-
lar, como los glucocorticoides intravenosos, intravitreos
(ID), antiangiogénicos (ranibizumab y bevacizumab) e
incluso inmunosupresores y bioldgicos (azatioprina e in-
fliximab), pero se trata de casos aislados y en general
con seguimiento limitado.

Samuel et al.* publicaron el estudio con mayor nimero
de casos de sindrome de IRVAN. Se trata de un estudio
retrospectivo, de 22 pacientes y 44 ojos, con un segui-
miento medio de 50 meses. Se valord el prondstico vi-
sual segun el estadio en que se aplicaba panfotocoagu-
lacion retiniana por la isquemia. En los casos en los que
se aplicaba en estadio 2 (isquemia angiografica sin neo-
vascularizacion), se mantenia muy buena AV; en esta-
dio 3 (neovasos de retina o disco y/o hemorragia vitrea),
un 18 % de los ojos perdieron vision. Un 50 % de los
ojos tratados en estadio 4 (neovasos de iris) 0 5 (glauco-
ma neovascular) tuvieron una AV final menor de 20/200.
En definitiva, la panfotocoagulacion precoz se asocia a
mejor prondstico visual en el sindrome de IRVAN.

89



ENFERMEDADES

INFLAMATORIAS CAPITULO 8

Sindrome IRVAN

Nuestra paciente es un caso tipico de sindrome de IRVAN:
mujer joven y sin enfermedades asociadas. Hemos rea-
lizado panfotocoagulacion retiniana precoz y no hemos
observado desarrollo de neovasos en el segmento pos-
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Sindrome de multiples puntos
blancos evanescentes: diagndostico

mediante tomografia de coherencia
optica de dominio espectral

Javier Montero Hernandez, Paula Palomares Fort
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una joven de 28 anos, que acu-
de por pérdida de vision en el ojo derecho (OD) de cinco
dias de evolucion. Como antecedente oftalmoldgico de
interés Unicamente presentaba una miopia de 4 diop-
trias en ambos ojos.

En la exploracion presenta una mejor agudeza corregida
de 20/63 en el OD y de 20/20 en el ojo izquierdo (Ol).
En el segmento anterior observamos una camara ante-
rior profunda, sin Tyndall ni sinequias posteriores de iris.
El examen de fondo de ojo del OD muestra un vitreo
claro y un nervio 6ptico de bordes bien definidos. Sin
embargo, en el polo posterior se aprecian de forma muy
sutil multiples lesiones en la retina externa y la coroides
de pequeno tamafo y color amarillento. Ademas, en la
fovea se observa una alteracion amarillenta granular con
distorsion del reflejo foveal (figura 1A). La exploracion del
Ol resulta normal.

Se le realiza una tomografia de coherencia Optica de do-
minio espectral (SD-OCT) del area macular, donde ob-
servamos que el perfil foveal esté conservado, asi como
las capas mas internas de la retina. Al fijarnos en las
capas mas externas, encontramos una disrupcion en la
membrana limitante externa (MLE), la elipsoides y el epi-
telio pigmentario de la retina (EPR). Ademas, presenta
un acumulo de material hiperreflectivo que se extiende
hasta la capa nuclear externa (figura 2A).

Dado que presenta una posible afectacion multifocal
de la coroides, decidimos realizar una angiografia con
verde de indocianina (AVI). En tiempos tempranos de la
AVI no se observan hallazgos patoldgicos; sin embargo,
en tiempos tardios se aprecian multiples focos hipocia-
nescentes distribuidos por el polo posterior y media pe-
riferia de la retina (figura 1B). Completamos el estudio

FIGURA 1

A) De izquierda a derecha, observamos una retinografia
del polo posterior, en la que se aprecia una alteracion del
pigmento macular y unas lesiones pequenas amarillentas
en la region temporal a la macula (izquierda).
Autofluorescencia que nos muestra una atrofia peripapilar
y una alteracion leve en el pigmento yuxtafoveal (medio).
Por ultimo, tenemos una retinografia de periferia media
donde aparece una de las lesiones de pequeno tamano
a nivel de retina externa-coroides (derecha).

B) Exploracion con verde de indocianina del ojo derecho.
En fases tempranas, muestra un patrén vascular normal
en apariencia (izquierda). No obstante, en fases tardias
destaca la aparicion de numerosas lesiones
hipocianescentes distribuidas tanto por la region central
(medio) como por la media periferia de la retina (derecha).

oftalmoldgico mediante un campo visual, que revela un
aumento de la mancha ciega en el OD.

Ante los hallazgos clinicos previamente descritos, decidi-
mos realizar un estudio sistémico que incluye hemograma
y bioguimica bésica, enzima convertidora de angioten-
sina, serologias (IUes, Lyme, toxoplasmosis y tuberculo-
sis, entre otras), una radiologia de térax y una prueba de
Mantoux. Todas las pruebas resultaron normales.
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FIGURA 2

Evolucién del cuadro clinico mediante tomografia de
coherencia Optica de dominio espectral. A) Exploracion en
el momento del diagndstico que muestra la disrupcion en
capas externas de la retina y del epitelio pigmentario de la
retina junto con la presencia de un material hiperreflectivo
subfoveal que se extiende hacia capas internas. B) A la
semana, se observa leve mejoria de la retina externa;

no obstante, persiste el material hiperreflectivo. C) A las
tres semanas se aprecia la restitucion de la morfologia
retiniana.

Finalmente, basandonos en que se trata de una chica
joven, miope, sin antecedentes de interés, con serolo-
gias negativas y con un cuadro de afectacion multifocal
de retina externa y coroides, nos planteamos que se tra-
te de un posible sindrome de multiples puntos blancos
evanescentes (SMPBE).

Decidimos una actitud expectante y afortunadamente el
cuadro sigue un curso favorable. En tan solo tres sema-
nas, la agudeza visual mejora hasta recuperar el 20/20
con el OD, junto con una resolucion de la alteracion
campimétrica. Asimismo, se produce una pigmentacion
tenue de las lesiones, que dejan un aspecto granular, y
se restituye la normalidad anatomica en la retina exter-
na, con perfecta definicion de la ELM, la elipsoides v el
EPR (figura 2C).
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COMENTARIO

El SMPBE constituye una retinocoroidopatia multifocal
aguda, generalmente unilateral, en la que las lesiones
afectan principalmente a la retina externa, el EPR y la co-
roides'. Aungue su etiologia es desconocida, su apari-
cidn se ha relacionado con el antecedente de un sindro-
me pseudogripal®. La mayoria de los casos aparecen en
muijeres jovenes sanas miopes'“. Los sintomas de pre-
sentacion incluyen una alteracion campimétrica con un
aumento de la mancha ciega, una disminucion de la vision
y la aparicion de fotopsias'?. Como hallazgo en el fondo
de 0jo destaca la presencia de multiples pequenos puntos
blanco-amarillentos de unas 100 a 300 micras de tamario
maximo localizados en la retina externa, el EPR y la coroi-
des. La macula puede presentar un aspecto granulado'.
Aunque otros signos inflamatorios son infrecuentes, en
ocasiones puede acompanarse de una leve vitritis y una
papiloflebitis, y producirse una confluencia de las lesiones
blanquecinas, que adquieren un patrén en placa®*.

Para su diagnoéstico resulta fundamental la realizacion
de una AVI, donde se hacen mucho mas evidentes las
lesiones coroideas, que se muestran hipofluorescentes
en tiempos tardios. El campo visual nos puede ayudar,
dado que refleja un aumento de la mancha ciega ca-
racteristico también de este cuadro. Por ultimo, en la
SD-OCT se observa una afectacion de la retina externa.
Se produce una disrupcion en la MLE, la elipsoides y el
EPR, asi como una fuga de material heterogéneo hacia
la capa nuclear externa®®.

A diferencia de otras retinocoroidopatias, este cuadro
es tipicamente autolimitado, con recuperacion visual en
el plazo de tres a diez semanas, por 10 que no suele ser
necesario asociar tratamiento®.

Destacamos este caso clinico porque se trata de una
entidad probablemente infradiagnosticada. Desde el
punto de vista clinico, cuenta con unos signos muy ca-
racteristicos, pero que se muestran habitualmente de
una forma muy sutil, y es muy posible que pase desa-
percibida en muchos pacientes. No obstante, como en
nuestro caso, ante una pérdida de visidon en apariencia
injustificada, un adecuado analisis de las imagenes con
SD-OCT puede alertarnos de su existencia.
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Sindrome de uveitis-glaucoma-
hipema como complicacién de

cirugia combinada de catarata y
membrana epirretiniana complicada
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 63 afios que acu-
de a nuestro centro remitida para una segunda opinion.
Refiere empeoramiento de la visidon de su ojo derecho
tras cirugia combinada de catarata y membrana epirre-
tiniana (MER) realizada en su ojo derecho hace siete
meses. En el posoperatorio la paciente refiere haber
presentado empeoramiento del edema macular quistico
(EMQ), que fue tratado en su centro con dos inyeccio-
nes con antifactor de crecimiento endotelial vascular, sin
resolucion del edema.

En la exploracion presenta una mejor agudeza visual
corregida (MAVC) de 0,4 en el ojo derecho (115° -0,25,
-1,50) y de 1,0 en el ojo izquierdo (150° -0,75, -1,50).
La exploracion del segmento anterior del ojo derecho
muestra una cérnea clara, con Tyndall pigmentario y cé-
lulas 2+ en la camara anterior. Presenta lente intraocular
(LIO) monobloque en sulcus con pigmento sobre la lente
y rotura de la céapsula posterior (RCP) (figura 1). Se ob-
serva defecto en iris a la transiluminacion alas 5 h y las
6 h. La presion intraocular se encuentra dentro de los

FIGURA 1

limites normales. La exploracion del segmento posterior
muestra un EMQ de 470 micras en el ojo derecho. El
resto de la exploracion es normal (figura 2).

Se diagnosticd de EMQ secundario a la extraccion de
la MER vy cirugia de catarata complicada con RCP, por
lo que se indico tratamiento con inyeccion intravitrea del
implante de dexametasona (Ozurdex®).

La paciente consiguio resolucion del EMQ con mejoria
de la MAVC de hasta 0,8 tras el implante, con recu-
rrencia del EMQ pasados tres meses del tratamiento,
y presentd de nuevo el cuadro de uveitis anterior aso-
ciado a dolor ocular.

Al recurrir la inflamacion intraocular con pigmento en la
superficie de la LIO monobloque en sulcus, se sospecha
un sindrome de dispersion pigmentaria como causa del
proceso, por lo que se decide realizar extraccion de la
LIO e implante de una lente de tres piezas en sulcus
con captura Optica (figuras 4 y 5). Al final de la cirugia
se inyectd un nuevo implante de dexametasona intra-
vitreo (Ozurdex®). En la actualidad la paciente presenta

A) Lente intraocular monobloque en sulcus. B) Lente intraocular monobloque en sulcus, con pigmento en la lente.
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resolucion del EMQ con recuperacion del perfil foveal,
manteniendo un engrosamiento nasal yuxtafoveal, pero
con MAVC de 0,8 y sin recurrencia de la uveitis anterior,
con un seguimiento de mas de nueve meses (figura 3).

FIGURA 4
Extraccion de la lente intraocular monobloque en sulcus
del ojo izquierdo.

FIGURA 2

Edema macular quistico poscirugia combinada de
membrana epirretiniana y catarata complicada, con
rotura de capsula posterior e implante de lente intraocular
monobloque en sulcus.

FIGURA 5
Lente intraocular de tres piezas en sulcus con optica
capturada en capsula anterior.

COMENTARIO

La irritacion mecanica del iris por el mal posiciona-
miento de la LIO puede originar el sindrome de uvei-
tis-glaucoma-hipema. De manera ocasional se asocia a
hemorragia vitrea. Desde el ano 2009, Chang et al. re-
comiendan no implantar lentes acrilicas monobloque en
sulcus por el riesgo de complicaciones, como disper-
sion de pigmento, hipertension ocular secundaria, iri-
dociclitis recurrente y EMQ'2. En caso de RCP, se debe
optar por el implante de una lente de tres piezas en
sulcus si hay suficiente soporte capsular'2, Estas lentes
tienen la ventaja de tener los hapticos mas delgados y

FIGURA 3
Resolucion de edema macular quistico postratamiento

con extraccion de la lente intraocular monobloque e el punto de unién con la dptica de lente es angulado,
implante de una lente intraocular de tres piezas en sulcus lo que permite que se adapten mejor al sulcus que las
e inyeccion del implante de dexametasona. lentes monoblogue’.
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Manifestaciones oculares

del dengue
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 22 afos que acu-
de a urgencias por alteracion visual bilateral de varias
semanas de evolucion. En la historia clinica destaca un
vigje a varios paises asiaticos y haber presentado al vol-
ver un sindrome de quebrantamiento general de pocos
dias y resolucion completa. En la exploracion la agudeza
visual es de 20/25 en ambos 0jos, pero refiere un es-
cotoma central bilateral. El fondo de ojo pone de mani-
fiesto pequenas hemorragias en las arcadas a modo de
regresion en ambos ojos (figura 1). Tanto la tomografia
de coherencia Optica (OCT) como la angiografia son
normales (figuras 2 y 3), pero no asi el electrorretinogra-
ma multifocal (ERGm) (figura 4) y el campo visual, que
muestran una alteracion compatibles con los sintomas
del paciente. Se le remite a la unidad de medicina tro-
pical y se diagnostica a los pocos dias de dengue. La
evolucion es muy buena, pero el escotoma tarda meses
en desaparecer.

COMENTARIO

El dengue es una enfermedad infecciosa tropical pro-
ducida por el virus del dengue, que se transmite por

FIGURA 1

Pequenas hemorragias y alteraciones vasculares en las
arcadas de ambos 0jos en regresion en un paciente.

la picadura de un mosquito. Hay cuatro tipos de virus
y la gravedad de la enfermedad radica en el subtipo y
la reaccion que provoca en el infectado. No existe tra-
tamiento mas que de soporte y de las complicaciones
asociadas, como veremos mas adelante.

FIGURA 2
Angiografia del mismo paciente sin alteraciones.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica normal sin ningun patrén
descrito asociado a dengue.
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FIGURA 4

Electrorretinograma multifocal del paciente con afectacion
central en ambos ojos compatible con los sintomas del
paciente.

El dengue también se conoce como breakbone fever
(fiebre quebrantahuesos) y en un 80 % es asintomati-
ca, pero en sus formas graves puede producir o que
se conoce como fiebre hemorragica, que en ocasiones
conduce a un sindrome de shock hemorragico.

La principal manifestacion ocular es la alteracion visual

en forma de escotoma central o vision borrosa secun-

daria a'2

¢ Inflamacion de la retina y la coroides (reaccion inmu-
noldgica al virus) en forma de coriorretinitis y vasculi-
tis (menos frecuente).

¢ Alteraciones vasculares secundarias a la plagueto-
penia (las hemorragias retinianas serfan el hallazgo
principal).

Para el diagnostico es imprescindible una exploracion
oftalmoldgica completa que incluya agudeza visual,
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fondo de ojo y lampara de hendidura, y como pruebas
complementarias son indispensables la OCT y el ERGm.
La angiografia fluoresceinica no suele aportar informa-
cion adicional al fondo de ojo.

Recientemente han sido publicados los patrones de
maculopatia en OCT asociados a dengue y se han des-
crito tres®:

* Foveolitis.

* Edema macular.

¢ Engrosamiento retiniano difuso.

La afectacion visual resultd ser independiente de la ex-
tension del edema o del engrosamiento de la retina, pero
si se evidencid que el escotoma permanecié mucho
mas tiempo en los pacientes con foveolitis, por lo que
este Ultimo patron conlleva un peor prondstico visual.

Los hallazgos en electrofisiologia demuestran que son
las capas medias y externas correspondientes a los fo-
torreceptores las que se afectan en la mayoria de los
casos y sobre todo en torno a la region foveal, por lo
que el escotoma central es un sintoma comun en estos
pacientes®.

La disfuncién de los fotorreceptores puede tardar mu-
chos meses en recuperarse o no hacerlo nunca y que-
dar como secuela la alteracion visual.

Esta afectacion de los fotorreceptores seria secundaria
a la reaccion inmunoldgica posviral o a la plaquetopenia
secundaria que alteraria la perfusion de las capas ex-
ternas de la retina. Ambas se tratan con corticoides e
inmunoglobulinas sistémicos.

Complications  Workgroup.  Optical  coherence
tomography patterns as predictors of visual outcome
in dengue-related maculopathy. Retina 2010;30:
390-8.

4. Chia A, Luu CD, Mathur R, Cheng B, Chee SP.
Electrophysiological findings in patients with dengue-
related maculopathy. Arch Ophthalmol 2006;124:
1421-6.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 30 anos de edad
procedente de Venezuela que acude a urgencias por
disminucion de la agudeza visual central en el ojo izquier-
do (Ql) con borrosidad de la vision de una semana de
duracion, acompanada de cefalea, vértigo y dolor ocu-
lar durante la semana previa. Refiere haber presentado
un cuadro pseudogripal desde dos semanas antes con
febricula (37,3° C). Niega alteraciones digestivas, cuta-
neas o articulares. Manifiesta presencia de aftas orales
dolorosas muy frecuentes, y en dos ocasiones también
genitales, que habian sido diagnosticadas como herpé-
ticas, pero con cultivo para virus y hongos negativos.
Ha sido fumadora hasta hace un ario y refiere episodios
ocasionales de tos. Niega consumo de alcohol o de dro-
gas. Explica que no ha bebido agua no clorada ni sufrido
pérdida de peso. Niega antecedentes trombéticos. No
indica antecedentes personales o familiares de tubercu-
losis. Menciona un aborto espontaneo 16 meses antes
y una cesarea programada a término, realizada cuatro
meses antes y que cursd sin incidentes. La analitica
realizada durante el seguimiento del embarazo mostrd
positividad para IgG de Toxoplasma y negatividad para
el resto de las serologias del protocolo TORCH (toxo-
plasma, rubeola, citomegalovirus y herpes).

En la exploracion presenta:

e Agudeza visual del ojo derecho (OD): 1; Ol: contar
dedos a 50 cm.

* Pupilas isocoricas con defecto pupilar aferente relati-
vo en el Ol.

* Biomicroscopia de polo anterior (BPA): Tyndal (++) en
Ql, precipitados retrocorneales finos en el tercio infe-
rior. Resto de la exploracion normal en ausencia de
sinequias y de alteraciones cristalinianas.

* Fondo de ojo (FO):

— OD: aspecto compatible con la normalidad.

— Ol: células y grumos de pigmento en malla vitrea y
turbidez leve a moderada. Borramiento del borde
temporal de la papila, con condensacion prepapilar.
Cicatrices coriorretinianas pigmentadas en la peri-
feria temporal. Ausencia de hemorragias retinianas.
Desprendimiento de retina neurosensorial macular.

e Tomografia de coherencia 6ptica (OCT):

— OD: compatible con la normalidad.

— Ol: edema macular subfoveal con presencia de
fluido por debajo del epitelio pigmentario de la re-
tina y subretiniano (figura 1).

Ante la sospecha de infeccion por Toxoplasma se inicia
tratamiento mediante Septrin Forte® cada 12 horas.

Tres dias mas tarde aparece un incremento de la turbi-

dez vitrea con aumento del fluido subretiniano e intra-

rretiniano.

* BPA: aumento de la actividad en el segmento anterior
con precipitados en grasa de carnero.

e Presion intraocular: OD 10 mmHg; Ol 8 mmHg.

e FO del Ol infiltracion vitrea, con vitreo organizado,
flebitis, infiltracion subretiniana en area macular, ele-
vada. Foco pigmentado en haz papilo-macular.

Se realiza una angiografia fluoresceinica (AGF), que
muestra hiperfluorescencia de la red capilar perifoveal
con lesion hipofluorescente (efecto pantalla) centrada en
la févea. En tiempos tardios se observa papilitis y perifle-
bitis con fuga de fluoresceina alrededor de la lesion foveal,
que sigue mostrandose hipofluorescente. No se aprecian
signos de neovascularizacion coroidea (figura 2).

En este momento se plantea el diagndstico diferencial
con una infeccion micética metastéasica intraocular a
pesar de la falta de antecedentes sugestivos y se inicia
tratamiento con fluconazol 200 mg cada 12 horas du-
rante dos semanas seguido de 200 mg cada 24 horas.
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FIGURA 1

Retinografia y tomografia de coherencia éptica de
dominio espectral en el momento de presentacion. Foco
coriorretiniano con discreta infiltracion vitrea. Edema
intra- y subretiniano, con imagen compatible con un foco
neovascular a la tomografia de coherencia 6ptica.

A los cinco dias de tratamiento se aprecia una dis-
minucion de la turbidez vitrea. Las lesiones retinianas
muestran un aspecto mejor delimitado, y la OCT una
reduccion del fluido intra- y subretiniano (figura 3, supe-
rior), aspecto que se confirma una semana mas tarde
(figura 3, inferior), si bien se asocia a un aumento de
la turbidez vitrea. En este momento la paciente refiere
haber presentado desde la vispera lesiones cutaneas
en el costado y las extremidades inferiores. Se propone
vitrectomia diagnoéstica-terapéutica, que es rechazada
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Diagndstico diferencial de endoftalmitis metastasica por Candida

FIGURA 2

Empeoramiento de la imagen a la tomografia de
coherencia ¢ptica con aumento del edema e imagen de la
angiografia fluoresceinica con periflebitis y fuga perilesional.

FIGURA 3
Resolucion progresiva de la imagen retinografica con
disminucion de la turbidez vitrea y del edema macular.

por ella. La analitica realizada es negativa para HLA
B27, A29 y B51; anticuerpos antinucleares, virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH), sifilis, citomegalovirus,
herpes, Chlamidia pneumoniae, Mycoplasma, Toxocara
y Borrelia. El Mantoux resulta negativo.



Tres semanas mas tarde la lesion macular se ha reduci-
do de tamafo, aunque persisten los velos vitreos y no
aparecen signos de actividad en la camara anterior, y
las lesiones cutaneas se han resuelto por completo, por
lo que se suspende el tratamiento. La agudeza visual
del Ol en este momento es de 0,08 (figura 4, izquierda).

A los 16 meses del inicio del cuadro la agudeza visual
del Ol es de 0,5 en visidn excéntrica, con lesion central
pigmentada e inactiva a la OCT (figura 4, derecha).

FIGURA 4
Resolucion definitiva con persistencia de una escara
macular atréfica.

COMENTARIO

El diagndstico diferencial de una lesion coriorretiniana
blanquecina con vitritis secundaria incluye la infeccion
por Candida, Toxoplasma, bacterias, tuberculosis, sifi-
lis, enfermedad de Lyme, VIH, sarcoidosis y toxocaria-
sis’. La bateria TORCH efectuada con anterioridad vy las
pruebas realizadas a la paciente ayudaron a excluir la
mayoria de estas etiologias, por lo que el diagndstico
se centro en las dos causas mas frecuentes en nuestro
medio. Muchas veces resulta necesario iniciar un trata-
miento empirico orientado por la clinica y por la inciden-
cia en nuestro medio de las diferentes etiologias, debido
ala demora de los resultados de la analitica, por tratarse
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con frecuencia de estudios que se realizan en laborato-
rios de referencia o por presentarse el cuadro, como en
este caso, en periodos vacacionales o festivos.

La coriorretinitis por Candida (CRC) es la infeccion mi-
coética mas habitual del interior del ojo y una de las in-
fecciones enddgenas mas frecuentes, por lo que debe
contarse siempre en el diagndstico diferencial, incluso
aunque no aparezcan inicialmente focos a distancia
sospechosos ni se comuniquen antecedentes de ve-
nopuncion. La presentacion clinica clasica de la CRC
es una lesion blanquecina bien delimitada acompana-
da de un infiltrado inflamatorio vitreo, lesion que puede
ser confundida con la activacion de un foco toxoplas-
mico previo, especialmente en presencia de lesiones
pigmentadas previas y en ausencia de antecedentes
clinicos sugestivos. En ambos casos el segmento an-
terior puede verse afectado en forma de precipitados
retrocorneales finos o granulomatosos por la difusion
o spill over de la inflamacion procedente del segmento
posterior.

La morfologia de la lesion coriorretiniana a la OCT puede
resultar ain mas confusa, puesto que se asemeja a una
neovascularizacion subretinianana® como la que apare-
ce con frecuencia en el contexto de una coriorretinitis
por Toxoplasma, si bien la ausencia de un foco pigmen-
tado contiguo ayuda a descartarla y la imagen de AGF
no concuerda con un foco neovascular.

El diagndstico seroldgico suele ser poco Util debido a la
elevada prevalencia de la seropositividad ante Toxoplas-
ma, por |0 que en ocasiones resulta necesario recurrir
a la reaccion en cadena de la polimerasa a partir del
humor acuoso o a la vitrectomia, pruebas a las que la
paciente que se describe se negd en un principio.

Finalmente, la falta de respuesta al tratamiento inicial-
mente propuesto mediante Septrin Forte®, asi como la
presencia y el agravamiento de las opacidades vitreas
focales, ayudo a orientar el diagndstico hacia una mico-
sis enddgena. No se llegd a establecer el foco metasta-
sico en este caso, aunque pudiera ponerse en relacion
con la cesérea practicada cuatro meses atras.

posterior hyaloid membrane secondary to candida
chorioretinitis. American Journal of Medical Case
Reports 2015;3:167-9.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 49 afios, sin ante-
cedentes de interés, remitido a nuestro centro seis me-
ses después de una cirugia de cristalino transparente no
complicada en su ojo izquierdo (faco + lente intraocu-
lar), por inflamacion intraocular persistente y recurrente
a partir del segundo mes de la cirugia, al disminuir los
esteroides posoperatorios topicos, con cultivo negativo
de humor acuoso y sin mejora tras tratamiento empirico
con intravitreas de vancomicina y ceftacidima, y claritro-
micina oral.

En la exploracion inicial la agudeza visual es de la uni-
dad en su ojo derecho y de 0,6 en su ojo izquierdo.
Presenta depdsitos redondeados blanco-grisaceos
en la cara anterior de la lente y en saco (figura 1),
reaccion inflamatoria en la cdmara anterior y menos
en vitreo anterior. Se diagnostica de endoftalmitis cro-
nica. Una primera extraccion de humor acuoso y una
segunda asociando muestra vitrea mediante vitrecto-
mia, capsulotomia y lavado de camara anterior/saco
con vancomicina resultan negativas, y ademas se ob-
serva tras esta cirugia un empeoramiento del proce-
s0, con aparicion de fléculos blancos vitreos (figuras 2
y 3). Una segunda vitrectomia con extraccion y culti-
vo del complejo lente-saco capsular resulta positiva
para Candida parapsilosis. El diagnéstico etioldgico
finalmente se demor¢ siete meses desde la cirugia de
cristalino.

Se tratd con anfotericina B intravitrea y fluconazol por
via oral 300 mg cada 12 horas y mejor0 la inflamacion
del segmento posterior, pero se desarrollaron un infiltra-
do blanco endotelial en la incision quirdrgica corneal (en
la zona de extraccion de la lente) y precipitados querati-
cos endoteliales de tamafno medio (figura 4). Se ahadio
voriconazol topico 1 % y se observo la resolucion com-
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FIGURA 1
Depdsitos blanco-grisaceos dispersos sobre la cara
anterior de la lente y en el saco capsular.

FIGURA 2

Retinografia con Optomap donde se aprecia la
distribucion de los infiltrados vitreos tras la realizacion de
vitrectomia con capsulotomia posterior y lavado de saco
capsular con vancomicina.




FIGURA 3
Agravamiento de la inflamacién del segmento anterior con
crecimiento de los depdsitos sobre la lente intraocular tras
la primera vitrectomia asociada a capsulotomia y lavado
con vancomicina.

FIGURA 4

Infiltrado endotelial corneal proximo a la herida quirlrgica.

pleta tres meses después de iniciar dicho tratamiento,
momento en el que se retird el tratamiento oral, pero
se mantuvo voriconazol topico tres meses mas en pau-
ta descendente. En los seis meses posteriores, no se
observa infiltracion endotelial ni inflamacion intraocular
(figura 5). Desarrolla edema macular cistoideo en dos
ocasiones, con resolucion mediante tratamiento oral de
acetazolamida y antiinflamatorio no esteroideo tépico.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 5
Retinografia con Optomap que muestra la ausencia
de infiltrados vitreos e inflamacion.

COMENTARIO

El 7,2 % de las endoftalmitis posoperatorias aparece
mas alla de las seis semanas (tardias)' con un curso cro-
nico y esta dolencia tiene una incidencia del 0,02 %'2. La
etiologia bacteriana predomina en el mundo occidenctal
(Propionibacterium acnes) y la fungica®* en paises tropi-
cales. Candida es la especie fungica mas frecuente, con-
cretamente la Candida albicans. La Candida parapsilosis
comensal de la piel presenta una capacidad superior
frente a otras Candida para la formacion de biofilms que
favorecen el desarrollo de nidos donde queda acantona-
do el germen?®. La mayor parte de endoftalmitis descritas
por Candida parapsilosis hacen referencia a casos aisla-
dos o brotes relacionados con contaminacion de solu-
ciones y de material quirdrgico. La infrecuencia de los
€asos provoca que no exista una guia de tratamiento
establecida frente a este tipo de infecciones’?, aunque el
manejo mediante vitrectomia-extraccion del complejo
lente/saco capsular asociado a tratamiento antifungico
podria ayudar en la eliminacion de los reservorios.

En nuestro caso, la extraccion del complejo lente/saco
asociada a antifungico por via oral no fue suficiente, ya
que aparecio infiltracion fungica endotelial. La adicion
de voriconazol tépico consiguié estabilizar el cuadro a
los quince meses del inicio. Serian necesarios estudios
prospectivos con series largas de casos con la finalidad
de conseguir protocolos de actuacion adecuados que
deriven en buenos resultados anatémicos y funcionales.

1056



CAPITULO 3

ENFERMEDADES

INFECCIOSAS

transparente

BIBLIOGRAFIA

106

Vaziri K, Schwartz SG, Kishor K, Flynn HW Jr.
Endophthalmitis: state of the art. Clin Ophthalmol
2015;9:95-108.

Shirodkar AR, Pathengay A, Flynn HW Jr, Albini TA,
Berrocal AM, Davis JL, et al. Delayed- versus acute-
onset endophthalmitis after cataract surgery. Am J
Ophthalmol 2012;153:391-398.e2.

Vinekar A, Dogra MR, Avadhani K, Gupta V, Gupta A,
Chakrabarti A. Management of recurrent postoperative
fungal endophthalmitis. Indian J Ophthalmol 2014;62:
136-40.

4.

Endoftalmitis cronica por Candida parapsilosis tras cirugia refractiva de cristalino

Jindal A, Pathengay A, Jalali S, Mathai A, Pappuru
RR, Narayanan R, et al. Microbiologic spectrum
and susceptibility of isolates in delayed post-
cataract surgery endophthalmitis. Clin  Ophthalmol
2015;9:1077-9.

Bertini A, De Bernardis F, Hensgens LA, Sandini
S, Senesi S, Tavanti A. Comparison of Candida
parapsilosis, Candida orthopsilosis, and Candida
metapsilosis adhesive properties and pathogenicity. Int
J Med Microbiol 2013;303:98-108.



ENFERMEDADES
INFECCIOSAS

CAPITULO 4

Afectaciéon macular por Toxocara

Félix Manco Lavado', Maria Isabel Lopez Galvez?

TOftaimologo (Master en Retina, Instituto Universitario de Oftalmobiologia
Aplicada/Hospital Clinico Universitario de Valladolid). Valladolid

2Unidad de Retina. Hospital Clinico Universitario de Valladolid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una muijer (nifia) de 7 anos de edad,
que acude a la consulta por pérdida de agudeza visual en
su ojo derecho (OD) sin otra sintomatologia acompanante.

Dentro de sus antecedentes personales destaca la exis-
tencia de una hipermetropia elevada (9 dioptrias), una mi-
croendotropia de < 5° con dominio de OD y una ambliopia
leve en el ojo izquierdo (Ol) tratada con oclusiones en la
Unidad de Oftalmologia pediatrica.

No refiere antecedentes personales sistémicos ni fami-
liares de interés. Convive con gatos.

La exploracion oftalmolégica realizada puso de mani-

fiesto lo siguiente:

¢ Examen externo dentro de la normalidad, microendo-
tropia altitudinal tanto de lejos como de cerca con
dominio de OD, mejor agudeza visual corregida de
0,3enODyde 1enOl

¢ La biomicroscopia de polo anterior no mostro altera-
ciones, la presion intraocular era normal y en el fondo
de ojo del OD se observaba un ndédulo de limites no
bien definidos. Sin exudados ni vasculitis. El fondo de
ojo del Ol estaba dentro de la normalidad (figura 1).

La ecografia muestra la existencia de una lesion sobre-
elevada en el polo posterior (figura 2) que permite des-
cartar la existencia de un retinoblastoma (ni aspecto ni
calcificacion tipica). La figura 3 muestra la imagen que
presentaba la tomografia de coherencia optica del OD.

Se establece el diagnostico de sospecha de corio-
rretinitis focal y se solicitan, con el fin de establecer el
diagnostico definitivo, las pruebas de laboratorio, que
revelan unos niveles de fosfatasa alcalina leucocitica de
295 U/I'y de enzima convertidora de la angiotensina de

FIGURA 1

Lesién nodular blanquecina sobreelevada. Area
hipopigmentada que ocupa la macula hasta la papila
en el ojo derecho.

148 U/l (pero no presenta eosindfilia), y un andlisis inmu-
nolégico y bacterioldgico completo (figuras 4 y 5).

El resultado es negativo para todos, incluido el Toxoplas-
ma, por lo que se descarta una toxoplasmosis atipica.
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Lesion minimamente sobreelevada hiperecogénica en la ecografia.
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FIGURA 4

Resultados del andlisis inmunoldgico.
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FIGURA 5

Resultados del analisis bacteriolégico.

FIGURA 3

Noédulo coroideo con
lesion hiperreflectiva en
el epitelio pigmentario
de la retina 'y con fluido
intra- y subretiniano.

Se solicitan también los anticuerpos anti-Toxocara, que
dan valores por debajo de 0,1. No presenta nddulos pe-
riféricos ni bridas de union a papila. Sin embargo, dadas
las caracteristicas clinicas del caso, la convivencia con
gatos y que los resultados del resto de las enfermeda-
des que pueden dar lugar a un granuloma de este tipo
fueron negativos, se establecio el diagndstico de sospe-
cha de toxocariasis ocular por Toxocara cati 'y se inicid
el tratamiento con abendazol en dosis de 400 mg/dia
y prednisona 60 mg/dia durante cinco dias, 30 mg/dia
durante tres dias y 15 mg/dia durante tres dias.

La paciente experimentd mejoria de la agudeza visual
al mes de iniciado el tratamiento, alcanz6 una agudeza
visual de 0,5 en OD, empez6 a disminuir la inflamacion y
el foco de coriorretinitis adoptd un aspecto mas cicatri-
cial (comienza la pigmentacion de los bordes) (figura 6).

FIGURA 6

Aspecto del fondo al mes del tratamiento.
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La toxocariasis ocular es la manifestacion ocular de la infec-
cién en el humano por Toxocara canis y excepcionalmente
por Toxocara cati, nematodos que desarrollan su estadio
adulto en el intestino del perro y el gato, donde cada hem-
bra produce 200 000 huevos al dia que son eliminados al
exterior y se vuelven infectantes en 2-5 semanas.

La infestacion en el hombre se produce por via digestiva
a través de la ingesta de alimentos o tierra contaminada
con huevos vy tras ella se produce la migracion de las
larvas a través de la pared intestinal hacia el torrente
sanguineo. La infeccion puede manifestarse bien como
larva migrans visceral bien como larva migrans ocular
0 toxocariasis ocular. Ambas formas pueden coexistir,
aungue son raras en paises occidentales (tabla 1).

TABLA 1
Formas clinicas de la toxocariasis y sus caracteristicas

Larva migrans visceral Toxocariasis ocular

* Edad: 2 anos * Edad: 7,5 anos

* Infeccion sistémica grave * |ndividuos sanos

* No sintomas
sistémicos

® Febricula, neumonia,
hepatoesplenomegalia,
convulsiones

® | eucocitosis y eosinofilia ® Ausencia leucocitosis

y eosinofilia

La toxocariasis ocular es una enfermedad poco frecuente
en los paises desarrollados. Es endémica en zonas tropi-
cales y subtropicales, aunque puede aparecer en todo el
mundo. Afecta por igual a ambos sexos y, aunque puede
ocurrir a cualquier edad, es mas frecuente en los jovenes'.

La manifestacion mas comun de la toxocariasis ocular es
el desarrollo de una lesion granulomatosa, por lo que esta
enfermedad debe considerarse siempre en el diagndstico
diferencial de los granulomas de polo posterior, aunque
también puede aparecer un granuloma periférico (en un
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50 % de los casos, es la forma mas frecuente de presen-
tacion) e incluso un cuadro de endoftalmitis crénica (en
un 25 %). Es unilateral la mayoria de las veces y en raras
ocasiones se han descrito casos de afectacion bilateral®.

No es frecuente la aparicion de uveitis anterior, salvo en
algunos cuadros clinicos por un fendmeno de agudiza-
cién. La pérdida de la vision sucede hasta en el 80 %
de los casos, menor o igual a 20/40 en el momento del
diagndstico (0,2 en este caso).

El diagndstico definitivo se establece mediante la histo-
patologia en biopsias, pero resulta casiimposible de rea-
lizar y actualmente se basa en la sintomatologia clinica,
los antecedentes epidemioldgicos del paciente y el uso
de pruebas hematoldgicas e inmunoldgicas. De manera
habitual se recurre a la prueba de ELISA y a la reaccion
en cadena de la polimerasa, aunque hasta en un 36 %
de los casos la primera puede resultar negativa, lo que
no excluye el diagndstico. Con una dilucion de 1:32, la
sensibilidad del test de ELISA es de aproximadamente
el 75 % y su especificidad cercana al 92 %%,

La eosinofilia hace sospechar la infeccion, aunque puede
no estar presente, ya que es propia de la fase aguda de
la infeccion.

Uno de los inconvenientes principales de los test sero-
l6gicos es que no pueden distinguir una infeccion actual
de una antigua.

El tratamiento de la toxocariasis debe de ser individualiza-
do. La decision de tratar depende de la edad del pacien-
te, la gravedad de los sintomas y la certeza diagndéstica®.

En la afectacion ocular el tratamiento con agentes an-
tihelminticos es discutido, pero en ocasiones esta in-
dicado para evitar complicaciones sistémicas graves.
Los corticoides, por el contrario, ayudan a controlar el
proceso inflamatorio y la cirugia vitrea se indica en casos
graves para controlar las complicaciones.

en: http://www2c.cdc.gov/podcasts/media/pdf/COCA _
Toxocariasis.pdf. Acceso: 6 de diciembre de 2015.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 56 anos que re-
quirié un trasplante de médula ésea por un sindrome de
Sézary, que fue derivada a Oftalmologia por presentar
disminucion de la agudeza visual bilateral de dos sema-
nas de evolucion. En la exploracion oftalmolégica tenia
una agudeza visual de movimiento de manos en ambos
0jos, una minima vitritis y focos de coriorretinitis en el
area macular bilaterales con vasculitis y lesiones satéli-
tes asociadas. En el ojo izquierdo, ademas, presentaba
un desprendimiento de retina exudativo localizado en
la arcada temporal inferior (figura 1). Ante la sospecha
de una retinocoroiditis infecciosa en una paciente inmu-
nodeprimida, se decidid tomar una muestra de humor
acuoso Y vitreo para cultivo y reaccion en cadena de
la polimerasa (PCR), asi como serologias de herpes (vi-
rus herpes simple, citomegalovirus [CMV], virus varicela
zoster), sifilis y toxoplasma. El resultado de la PCR fue
positivo para toxoplasmosis y, tras descartar afectacion
cerebral mediante resonancia magnética nuclear, se
pautd tratamiento sistémico (pirimetamina y sulfadiazi-
na) y también intravitreo, dada la afectacion bilateral ma-
cular. La paciente requirio tres inyecciones intravitreas
de clindamicina (1 mg/0,1 ml) en tres semanas hasta
la estabilizacion del cuadro (figura 2). El ojo izquierdo
evolucion¢ a un desprendimiento de retina total que re-
quirié vitrectomia y aceite de silicona. Actualmente, se
encuentra estable, con agudeza visual de 0,2 en el ojo
derecho y movimiento de manos en el ojo izquierdo, y
esta en tratamiento sistémico de mantenimiento. Pre-
sentamos las retinografias evolutivas de la paciente du-
rante el seguimiento.

COMENTARIO

La toxoplasmosis es la causa mas frecuente de uveitis
posterior en pacientes inmunocompetentes y su diag-
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noéstico suele ser clinico’. Sin embargo, la retinocoroiditis
por toxoplasma en personas inmunodeprimidas puede
tener presentaciones atipicas que dificultan el diagnos-
tico. Un diagndstico precoz y el tratamiento adecuado
son importantes, dado el curso agresivo de esta enfer-
medad en pacientes inmunodeprimidos, ya que, al con-
trario que en inmunocompetentes, en los primeros el
trastorno progresa en ausencia de tratamiento’=.

A diferencia de en pacientes inmunocompetentes, la toxo-

plasmosis en los inmunodeprimidos se caracteriza por®:

* Mayor tamano de las lesiones (> 5 didmetros de dis-
co el 75 % de los casos).

¢ Bilateral en el 40 % de los casos.

» Diferentes patrones de presentacion: lesion solitaria,
multifocal y miliar.

¢ Reaccion inflamatoria vitrea minima sobre la zona de
retinocoroiditis.

* Solo en el 6 % de los casos encontramos cicatrices
coriorretinianas antiguas, lo cual dificulta el diagndstico.

e El diagndstico diferencial se debera realizar con en-
fermedades que afectan mas frecuentemente a in-
munodeprimidos: Candida, CMV, necrosis retiniana
aguda, necrosis retiniana externa progresiva, retinitis
sifilitica, linfoma.

e En la anatomia patoldgica los trofozoitos y los quistes
son mas abundantes en el interior de las éreas de
retinitis e incluso en la coroides.

e FEtiologia: en inmunocompetentes la toxoplasmosis
se debe a la reactivacion de una infeccion congéni-
ta; sin embargo, en inmunodeprimidos pueden ser
casos de primoinfeccion o diseminacion a partir de
focos extraoculares.

Ante un cuadro de retinocoroiditis en un paciente inmu-
nodeprimido, hay que tener un alto grado de sospecha
para formas de presentacion atipicas de enfermedades
con caracteristicas clinicas bien definidas como es la



CASOS CLNICOS EN OFTALMOLOGIA
Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 1

Fondo de ojo de la paciente en el momento de la presentacion. En ambos ojos se aprecian focos de coriorretinitis
amarillentos en el area macular bilaterales con vasculitis y lesiones satélites asociadas, minima vitritis. En el ojo izquierdo,
ademas, se observa un desprendimiento de retina exudativo localizado en la arcada temporal inferior.

FIGURA 2

Se presentan las retinografias de
ambos 0jos tras las tres inyecciones
semanales de clindamicina intravitrea.
Se observa la disminucion del tamafo
del foco infeccioso y su cicatrizacion.
El ojo izquierdo tuvo que ser
intervenido por el desprendimiento de
retina exudativo y traccional asociado.
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toxoplasmosis ocular. Las muestras de humor acuoso y
vitreo para la deteccion del parasito mediante PCR pue-
den ser de utilidad para confirmar el diagndstico y poder
asf realizar un tratamiento adecuado??. La serologia en
los pacientes inmunodeprimidos suele ser de poca ren-
tabilidad diagnostica, puesto que en muchas ocasiones
puede ser negativa por el compromiso inmune de estos
pacientes®. Se debe recomendar descartar toxoplasmo-
sis cerebral en estas personas por su frecuente asocia-
cién's, En cuanto al tratamiento, la clindamicina intravi-
trea (asociada o no a dexametasona intravitrea) se ha
demostrado como una alternativa eficaz asociada o no
al tratamiento sistémico*S. La clindamicina intravitrea
tiene ventajas respecto a la terapia clasica debido al me-
nor numero de efectos adversos sistémicos en estos
pacientes inmunodeprimidos. También esta indicada
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por la misma razén en mujeres embarazadas. Seria una
alternativa en alérgicos a sulfamidas y en aquellos casos
en los que se produce toxicidad con el tratamiento oral
o este no es eficaz y en lesiones que afectan ala zona 1.
Ademas, la clindamicina tiene una buena penetracion
intracelular, 1o cual la hace un antimicrobiano de elec-
cion para el Toxoplasma gondii intracelular. Diferentes
estudios han demostrado la no-toxicidad retiniana del
farmaco®. La pauta de administracion mas utilizada es
la semanal, aunque lo méas conveniente es monitorizar la
respuesta en cada paciente con base fundamental-
mente en el cambio visual y en el aspecto tomografico
y funduscopico del foco infeccioso®. Por Ultimo, no se
debe olvidar que, en casos de afectacion extraocular,
se debera mantener el tratamiento sistémico asociado
0 no a la terapia intravitrea.

marrow transplant patient with negative serum titers. J
Ophthalmic Inflamm Infect 2013;3:23.

4. Hosseini SM, Abrishami M, Mehdi Zadeh M. Intravitreal
clindamycin in the treatment of unresponsive zone one
toxoplasmic chorioretinitis; a case report. Iran Red
Crescent Med J 2014;16:15428.

5. Martinez Castillo S, Gallego-Pinazo R, Francés-Munoz
E, Dolz-Marco R, Vazquez Polo A, Diaz-Llopis M.
Macular toxoplasmosis and intravitreal clindamycin:
an alternative to oral treatment. Arch Soc Esp Oftalmol
2012;87:93-5.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 46 afos que acu-
de a la consulta por disminucién brusca e indolora de
la agudeza visual en el ojo izquierdo (Ol) de 15 dias de
evolucion. Como antecedente sistémico relevante des-
taca la presencia de una neoplasia de mama (carcino-
ma ductal) diagnosticada diez meses antes del inicio de
los sintomas oculares. Fue tratada mediante extirpacion
quirdrgica y quimioterapia sistémica durante seis meses.

La exploracion oftaimoldgica reveld: mejor agudeza
visual corregida (MAVC) de 20/20 en el ojo derecho
(OD) y 20/200 en el Ol. Biomicroscopia de polo ante-
rior dentro de los limites normales. Biomicroscopia de
polo posterior: OD dentro de la normalidad, mientras
que la exploracion del Ol reveld: intensa turbidez vitrea
(+3) y presencia de una lesion sobreelevada, blanqueci-
na-grisacea, de 7 a 10 mm de diametro, localizada en

A

FIGURA 1

la arcada temporal superior con desprendimiento de re-
tina (DR) seroso asociado (figura 1A). Se plantearon los
siguientes diagndsticos diferenciales: 1) retinitis necro-
tizante aguda (RNA); 2) metéstasis coroidea secunda-
ria a neoplasia de mama; 3) sindrome CAR (carcinoma
associated retinopathy); 4) retinitis por citomegalovirus
(CMV); y 5) coriorretinitis por Toxoplasma.

Debido a las diferentes posibilidades diagndsticas, se plan-
ted vitrectomia diagndstica con andlisis de muestra vitrea
mediante reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) para
familia Herpesviridae y toxoplasmosis. Ademas, se realizd
endofotocoagulacion profilactica e inyeccion de aceite de
silicona (AS) debido al riesgo alto de DR (figura 1B).

La PCR fue positiva para Toxoplasma, por lo que se le
administré tratamiento con Septrin Forte® y corticoides
sistémicos, y el cuadro mejord. MAVC: Ol: 20/60. Du-
rante el primer afo de seguimiento, la paciente presentd

A) Imagen del fondo del ojo izquierdo. Lesion localizada a nivel de la arcada temporal superior con desprendimiento
de retina seroso asociado. B) Imagen del fondo de ojo tras vitrectomia via pars plana diagndstica y profilactica.
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Retinitis necrotizante por toxoplasmosis

FIGURA 2
A) Imagen del fondo del ojo izquierdo después de un ano de seguimiento, que muestra proliferacion vitreorretiniana en
macula y en periferia temporal. B y C) Imagenes de tomografia de coherencia dptica que muestran membrana epirretiniana,
gliosis reactiva en capas internas de la retina y retinosquisis macular asociada a desprendimiento de retina traccional.
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FIGURA 3

Ay B) Imagenes histolégicas de hematoxilina-eosina que muestran matriz colagena hipercelular con predominio

de células fibroblasticas y de componente inflamatorio.

una disminucion progresiva de vision y metamorfopsia
(MAVC: Ql. 20/400), secundario a un proceso de prolife-
racion vitreorretiniana a partir de la cicatriz con traccion
macular, gliosis reactiva y retinosquisis macular asocia-
da a DR traccional (figuras 2A-C).

Se realiz6 vitrectomia via pars plana (VPP) mas extrac-
cién de membrana fibrética previa tincion con azul tripan
y se volvio a inyectar AS. El tejido extraido fue analizado y
mostré un componente macrofagico inflamatorio con
predominio de células de aspecto fibroblastico en una
matriz colagena hipercelular (figuras 3A y 4B).
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Inicialmente mejorod la agudeza visual a 20/80. Sin em-
bargo, tanto la traccidon como la proliferacion y la gliosis
reactiva empeoraron en la region macular durante el pri-
mes mes de seguimiento posoperatorio (figuras 4A-C).

Se volvi6 a realizar VPP, extraccion de membranas fi-
bréticas previa tincion con azul tripan y extraccion de
AS (figuras 5A-C).

La MAVC final del Ol después de 24 meses de seguimien-
to fue de 20/80, y mostraba fibrosis retiniana estable y foco
de toxoplasmosis antiguo inactivo en periferia con un perfil
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FIGURA 4

A) Imagen del fondo del ojo izquierdo posoperatoria que muestra proliferacion vitreorretiniana residual en periferia
temporal. B y C) Imagenes de tomografia de coherencia dptica que muestran membrana epirretiniana, gliosis reactiva
en capas internas de la retina y quistes intrarretinianos residuales.

FIGURA 5
A) Imagen del fondo del ojo izquierdo al mes de seguimiento de la segunda intervencién que muestra un nuevo proceso
de proliferacion vitreorretiniana en macula y en periferia temporal. B y C) Imagenes de tomografia de coherencia ptica
que muestran fibrosis retiniana, gliosis reactiva intensa en capas internas de la retina y quistes intrarretinianos.

macular sin traccion ni proliferacion, con atrofia de las ca-
pas internas de la retina, restos de gliosis residual en el haz
papilo-macular y alteraciones en la linea IS/OS (figuras 6A-C).

COMENTARIO

El sindrome de RNA se caracteriza por la presencia de
epiescleritis o escleritis, dolor periorbitario, reaccion infla-

matoria en la cdmara anterior seguido de disminucion de la
agudeza visual, vitritis y retinitis necrotizante principalmente
en la retina periférica’2. Fue descrito por primera vez en
1971 y es causado principalmente por virus de la familia
Herpesviridae. Los agentes etioldgicos mas frecuentes son
el virus varicela zoéster y los virus del herpes simplex?s, aun-
que también se han descrito casos por CMV y Epstein-Barr
en pacientes inmunocomprometidos?S,
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Retinitis necrotizante por toxoplasmosis

FIGURA 6
A) Imagen posoperatoria del fondo del ojo izquierdo que muestra proliferacion vitreorretiniana residual en la periferia temporal
junto con cicatrices coriorretinianas y foco antiguo de toxoplasmosis inactivo. B y C) Imagenes de tomografia de coherencia
Optica que muestran atrofia retiniana y gliosis residual en capas internas de la retina con alteraciones de las capas externas

de la retina a nivel foveal.

La retinitis necrotizante es la causa mas frecuente de DR
por necrosis retiniana y traccion asociada a la inflama-
cion, con una frecuencia del 20-75 %*. Cuando la super-
ficie retiniana afectada es superior al 25 %, el riesgo se ve
incrementado hasta ocho veces*. El DR tiene un compo-
nente mixto (regmatégeno-traccional) y se produce por
tracciones vitreas en las zonas de necrosis activas. En la
mayoria de los casos se observan mdltiples roturas, asi
como el posterior desarrollo de complicaciones como la
fibrosis retiniana o la proliferacion vitreorretiniana®.

El diagndstico del sindrome RNA se basa fundamental-
mente en los hallazgos clinicos y en la respuesta a un
agente antiviral?®, Sin embargo, a pesar de los criterios
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clinicos propuestos por Holland et al. en 19945, la con-
firmacién diagndéstica requiere en muchos casos el uso
de técnicas diagnosticas adicionales, sobre todo ante la
presencia de casos clinicos atipicos (necrosis retiniana
externa progresiva), entidades clinicas como vasculitis
retiniana, tumores intraoculares o sarcoidosis, asi como
agentes no viricos (toxoplasma, bacterias y hongos)??,
capaces de producir cuadros de retinitis que imita a una
RNA. La coriorretinitis por Toxoplasma es el principal
diagnéstico diferencial con la RNA en individuos inmu-
nocomprometidos. Por lo tanto, son necesarias pruebas
sensibles y especificas de laboratorio para confirmar el
diagndstico de RNA o de retinopatias no virales que se
presentan con caracteristicas similares a una RNA23,

to severe, atypical toxoplasmosis mimicking acute
retinal necrosis. Ophthalmology 2004;111:716-25.

4. Almeida DR, Chin EK, Tarantola RM, Tegins EO, Lopez
CA, Boldt HC, et al. Long-term outcomes in patients
undergoing vitrectomy for retinal detachment due to
viral retinitis. Clin Ophthalmol 2015;9:1307-14.

5. Holland GN. Standard diagnostic criteria for the acute

retinal necrosis syndrome. Executive Committee
of the American Uveitis Society. Am J Ophthalmol
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 41 anos sin ante-
cedentes familiares y personales de interés, que acude
a consulta con caracter de urgencia por presentar pér-
dida de la agudeza visual (AV) en el ojo derecho (OD)
de cinco dias de evolucion. Refiere haber tenido dias
antes un sindrome gripal acompanado de hipoacusia de
transmision, vértigos y finalmente pérdida visual.

Exploracion oftalmolégica

* AV corregida:
— OD: inferior a 0,05.
— Ojo izquierdo (Ql): 0,9.

e Biomicroscopia polo anterior: normal.

e Pupilas isocdricas centradas redondas y normo-
rreactivas.

e Presion intraocular: 14 mmHg en ambos ojos.

¢ Biomicroscopia fondo ojo: vitritis moderada.

— OD: lesion blanco-amarillenta, extensa y uniforme
de aspecto placoide, algo mas pronunciada en
sus margenes Yy bien diferenciada del tejido normal
periférico (figuras 1Ay B).

— Ol lesiones focales blanco-amarillentas de bordes
mal definidos superior y temporal alejadas del area
macular central (figura 2).

Exploraciones complementarias

Angiografia fluoresceinica: hipofluorescencia con algu-
nas areas irregulares de hiperfluorescencia en fases ini-
ciales y tincion irregular en tiempos tardios, con una cla-
ra delimitacion entre las areas afecta y sana, asi como
hiperfluorescencia del nervio ptico (figuras 3y 4).

Se solicitaron pruebas de laboratorio para tuberculosis,
sarcoidosis, sffilis y herpes.

FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho inicial: se aprecia la clara
delimitacion entre el area afecta y la normal.

Evolucion
Tres dias mas tarde, en espera de los resultados y ha-

biendo instaurado tratamiento con aciclovir y corticoides
sistémicos ante la sospecha de una retinitis necrotizan-
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FIGURA 2

Retinografia inicial del ojo izquierdo. Lesiones temporales FIGURA 5

y superiores alejadas de fovea. Progresion de las lesiones en el ojo izquierdo,
acompanada de una disminucion grave de la agudeza
visual.

Las pruebas de laboratorio muestran una serologia
de sffilis (VDRL 1/16, RPR, FTA ABs y puncién lumbar
positivas).

Se instaura tratamiento mediante penicilina G sédica in-
travenosa 20 UM/dia (14 dias), penicilina G benzatina

FIGURA 3 intramuscular 2,4 UM/semana (tres semanas) y predni-
Angiografia fluoresceinica en la exploracion inicial del ojo sona 1 mg/kg/dia, y se utiliza como marcador de efica-
derecho (hiper-hipofluorescencia en patrén moteado cia terapéutica los valores de VDRL.

en fases tempranas y tardias).

A los dos meses de tratamiento se aprecia la resolucion
completa de las lesiones en el fondo de ojo (figuras 6A
y 7A), con alteraciones importantes del epitelio pigmen-
tario puestas de manifiesto mediante autofluorescencia
(figuras 6By 7B).

La AV mejor6 de manera gradual y alcanz6 0,8 en el
OD vy 0,9 en el Ol a los nueve meses del inicio del
tratamiento.

FIGURA 4

Angiografia fluoresceinica en la exploracion inicial del ojo
derecho (hiper-hipofluorescencia en patrén moteado

en fases tempranas y tardias).

te, el paciente refiere un agravamiento de la sintomato-
logia del Ol con disminucién de la AV a 0,05.

La imagen de fondo de ojo muestra afectacion ma-
cular extensa entre las arcadas vasculares, con au-
mento del tamano y aparicion de nuevas lesiones
blanco-amarillentas (figura 5).

FIGURA 6
Retinografia y autofluorescencia del ojo derecho
posteriores al tratamiento.
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FIGURA 7

Retinografia y autofluorescencia del ojo izquierdo
posteriores al tratamiento.

COMENTARIO

Aunque la sffilis ocular ha sido asociada con el estadio
secundario de la enfermedad en el que se produce una
diseminacion hematdgena de las espiroquetas, la afec-
tacion ocular es altamente sugestiva de afectacion del
sistema nervioso central y puede considerarse como
neurosifilis’.

La capacidad que tiene la sffilis ocular de simular dis-
tintas enfermedades oculares puede dar lugar a diag-
nosticos erréneos y a retrasar o instaurar tratamientos
inadecuados.

El caso presentado es un claro ejemplo de por qué a esta
enfermedad se la conoce como «la gran simuladora»'.

En el presente caso, las lesiones son bilaterales pero
asimétricas (OD: lesion placoide uniforme y extensa; Ol:
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dos focos blanco-amarillentos con progresion rapida
hacia una lesion mas y aparicion de un pseudohipopion
macular que conlleva un deterioro brusco de la funcion
visual).

Las lesiones coriorretiniticas placoides posteriores agu-
das sifiliticas comparten rasgos en comun con la epite-
liopatia aguda placoide posterior multifocal. Las lesio-
nes sifiliticas son solitarias y de gran tamafno, mientras
que las agudas placoides son mudltiples y de tamarno
entre 0,5y 1,5 diametros papilares. Las lesiones placoi-
des de ambas entidades tienden a atenuarse en el area
central, a crecer concéntricamente y a desaparecer en
dos semanas.

Los hallazgos oftalmoscoépicos y angiograficos sugie-
ren que la actividad inflamatoria es a nivel del complejo
coriocapilar-epitelio  pigmentario-fotorreceptores. Esta
reaccion inflamatoria es la que da lugar a una opacifica-
cion placoide blanquecina plana o ligeramente elevada.
Estas alteraciones, si se tratan, tienen cierto grado de
reversibilidad y se pueden alcanzar visiones proximas a
las normales, sobre todo si el tratamiento se instaura de
manera precoz. A pesar de ello, es tipico que perma-
nezca una alteracion grosera del epitelio pigmentario,
mas evidente al hacer autofluorescencia®?.

En el diagnostico diferencial hay que incluir, ademas
de la epitelitis placoide posterior aguda, la coroiditis
serpiginosa, las retinitis viricas (herpes, rubeola), asi
como los linfomas no-Hodgkin en pacientes de edad
avanzada®.

BR. Macular
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3. QOuano DP, Brucker AJ, Saran
pseudohipopion from secondary syphilis.
Ophthalmol 1995;119:372-4.
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I'Esperanca. Parc Salut Mar. Barcelona

2Consultor. Seccion de Retina y Vitreo. Hospital del Mar y Hospital de
I’Esperanca. Parc Salut Mar. Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 37 afios con diag-
nostico de virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)/
sida (recuento inicial de células CD4+ de 57/ml,
10,5 %), que inicia terapia antirretroviral de gran activi-
dad (TARGA) el 26 de enero de 2012. Diez dias des-
pués del inicio de dicha terapia ingresa en el servicio de
urgencias por desorientacion, febricula y presencia de
adenopatias latero-cervicales y axilares. Aunque la
prueba Mantoux inicial resulta negativa, la radiografia
de térax mostrd patron nodular bilateral y el cultivo de
esputo indico la presencia de bacilo alcohol &cido resis-
tente, por lo cual se inicié tratamiento tuberculostatico.
Se realiz6 ademas una resonancia magnética nuclear
craneal, donde se observaron dos lesiones captantes
(una de ellas en anillo), sugestivas de tuberculomas. Se
considero la posibilidad del sindrome de reconstitucion
inmune (SIRI) con infeccidn latente por micobacterias.

Después de dos meses de tratamiento con un recuento
de células CD4+ de 86/ml y de CD8+ de 265 y con
resolucion del cuadro clinico, el paciente refirid pérdi-
da de la agudeza visual (AV) en el ojo derecho (OD) de
doce dias de evolucion, no asociada a otros sintomas.
En la exploracion oftalmoldgica se aprecié una AV en el
OD de 0,8 y en el 0jo izquierdo (Ol) de 1,0. La presion
intraocular fue de 10 mmHg en ambos ojos. El segmen-
to anterior no evidenci¢ alteraciones. En la funduscopia
del OD se observaron multiples granulomas localizados
fundamentalmente en el polo posterior (figura 1) y en el
Ol minimos cambios de la coloracion retiniana con dos
pequefios granulomas (figura 2). En la tomografia de
coherencia optica (OCT) se observé exudacion subreti-
niana (figuras 3 y 4). Se continud el tratamiento TARGA
y antituberculoso. Después de cuatro meses, la AV final
en el OD fue de 1,0. Los focos inflamatorios en ambos
ojos desaparecieron y dejaron como secuela una atrofia
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FIGURA 1
Granulomas coroideos en el polo posterior del ojo
derecho.

FIGURA 2

Retinografia temporal del polo posterior del ojo izquierdo
donde se aprecian dos pequenos granulomas coroideos.




FIGURA 4

Tomografia de coherencia ¢ptica. Imagen en la que se
aprecia exudacion subretiniana en el area foveal del ojo
derecho.

coriorretiniana residual (figuras 5 y 6) sin exudacion en la
OCT (figuras 7A 'y B).

COMENTARIO

La incidencia del SIRI no esta bien definida: algunos au-
tores afirman que se produce en al menos el 10 % de
los pacientes infectados por VIH que inician la terapia
TARGA!. Durante los meses iniciales de este tratamien-
to, infecciones previamente subclinicas se «desenmas-
caran» o se producen manifestaciones clinicas de las
infecciones oportunistas preexistentes, complicando la
reconstitucion inmunoldgica. Se cree que estos feno-
menos son resultado de la recuperacion de la respuesta
inflamatoria del huésped?. La tuberculosis (TBC) asocia-
da al SIRI es una complicacion temprana frecuente de la
TARGA, cuyo factor de riesgo principal es el comienzo
de dicha terapia durante los dos primeros meses, cuan-
do una cantidad de carga antigénica de las micobacte-
rias aln puede estar presente.

La descripcion mas antigua de la TBC ocular se atribuye
a Maitre-Jan, quien en el afio 1711 describid el caso de
un paciente con una lesion en el iris. Sin embargo, no
fue hasta el ano 1883 cuando Julius Von Michael identi-
ficd por primera vez el microorganismo en el 0jo humano
y considerd la TBC como causa comun de uveitis®. La

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 3

Tomografia de
coherencia optica.
Mapa de colores donde
Se aprecia elevacion de
la porcion superior del
polo posterior en el ojo
derecho.

FIGURA 5
Resolucion de los granulomas coroideos con atrofia
coriorretiniana (ojo derecho).

FIGURA 6
En el ojo izquierdo apenas se aprecian secuelas de los
granulomas.

TBC ocular puede comprometer cualquier componente
del sistema visual y sus manifestaciones suelen ser cau-
sadas por una infeccion activa que invade al ojo o por
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FIGURA 7

Granuloma coroideo tuberculoso. Sindrome de reconstitucion inmune en el virus
de la inmunodeficiencia humana

Ay B) Tomografia de coherencia éptica. No se observan alteraciones en el polo posterior (ojo derecho).

una reaccion inmunoldgica de hipersensibilidad retarda-
da, en ausencia del agente infeccioso. Las presentacio-
nes mas comunes son la uveitis anterior crénica, la co-
roiditis y la esclero-queratitis. A pesar de la existencia de
herramientas moleculares altamente sensibles, su diag-
noéstico continlia siendo de presuncion, basado en la cli-
nica, la evaluacion sistémica y la respuesta terapéutica,
herramientas que adn tienen que ser estandarizadas*.

En el caso que presentamos, observamos una inflama-
cion ocular limitada a la coroides, que nos permitié ob-
tener imagenes del polo posterior, lo que nos facilitd no
solo el diagndstico sino también el seguimiento. No se

BIBLIOGRAFIA
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Jithoo N, Nair G, et al. The immune reconstitution
inflammatory syndrome after antiretroviral theraphy
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habian diagnosticado en el paciente infecciones previas,
lo que nos sugirié que se tratdé de una TBC asociada
a SIRI, desenmascarada por la recuperacion de la res-
puesta inflamatoria.

El empeoramiento de la TBC ocular con activacion de
la uveitis se observa en pacientes con terapia antirretro-
viral. Puede considerarse como una manifestacion del
SIRI'y ser un indicador de buen prondstico para el VIH.
La recuperacion inmune ha cambiado el curso natural
de una amplia gama de coriorretinopatias relacionadas
con el sida y dado lugar a importantes modificaciones
en la estrategia de los tratamientos.

in VIH-infected individuals receiving antiretrovirals.
Lancet Infect Dis 2005;5:361-73.

3. De Benedetti ME, Carranza LB, Gotuzzo HE,
Rolando Cl. Tuberculosis ocular. Rev Chilena Infectol
2007;24:284-95.

4. Demirci H, Shields CL, Shields JA, Eagle RC Jr. Ocular

tuberculosis masquerading as ocular tumors. Surv
Ophthalomol 2004;49:78-89.



\Y

ALTERACIONES
VASCULARES

CAPITULO 1
CAPITULO 2

CAPITULO 3

CAPITULO 4

CAPITULO 5

CAPITULO 6

CAPITULO 7
CAPITULO 8

CAPITULO 9

CAPITULO 10

Desprendimiento de coroides secundario a obstruccion carotidea
Macroaneurismas retinianos

Neovascularizacion coroidea en la distrofia viteliforme macular
infantil

Neovascularizacion coroidea y telangiectasias yuxtafoveales
de tipo 2

Oclusiones arteriales retinianas bilaterales de repeticion de
etiologia desconocida en paciente joven. Sindrome de Susac

Oclusion vascular retiniana bilateral en el sindrome antifosfolipido
secundario a lupus eritematoso sistémico

Resolucion de émbolo de colesterol en arteria retiniana
Telangiectasias tipo 3

Vasculopatia coroidea polipoidea. Regreso a la fotocoagulacion
laser

Coroidopatia polipoidea tratada mediante farmacos anti-VEGF

123






\

ALTERACIONES
VASCULARES

CAPITULO 1

Desprendimiento de coroides

secundario a obstruccion carotidea

Alicia Valverde Megias', Juan Donate Lépez?
"FEA. Hospital Clinico San Carlos. Hospital de la VOT de San Francisco de

Asis. Madrid

2FEA. Hospital Clinico San Carlos. Jefe de Unidad, Hospital La Luz. Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 85 afios que acude
para revision un ano después de haber sido sometido
a cirugia de facoemulsificacion de su ojo izquierdo en
otro centro, con seguimiento posterior sin incidencias.
Refiere que tras la cirugia no noté una mejoria funcional
significativa, pero hace un tiempo que tiene «mas des-
enfocada la vision por ese ojo».

Es hipertenso, dislipémico y exfumador. En 2009 sufrié
un infarto cerebral y se colocé un stent en la arteria ca-
rétida interna (Cl) derecha por estenosis grave. El lado
izquierdo estaba mas gravemente afectado, con la Cl
totalmente ocluida en su origen. La arteria cerebral me-
dia izquierda mostraba patron posestendético con aper-
tura de colaterales, apertura de arteria comunicante
posterior e inversion de flujo tanto en la arteria cerebral
anterior izquierda como en la arteria oftdlmica izquierda.

En la exploracion actual presenta vision de 1 y 0,5.
La presion intraocular es de 15 y 12 mmHg, hay fa-
coesclerosis nuclear derecha y lente en saco en el
0jo izquierdo. La midriasis farmacoldgica es menor en
ese 0jo.

La funduscopia presenta desprendimiento coroideo se-
roso de cuatro cuadrantes (figura 1). En la tomografia
de coherencia ¢ptica (OCT) se observa ondulacion del
plano coroides-epitelio pigmentario de la retina (EPR),
junto con fluido subretiniano en el polo posterior, que
alcanza la fovea (figura 2).

Se administraron corticoides tépicos (Maxidex® cada 3
horas) y prednisona oral 45 mg cada 24 horas. A los tres
dias, la coroides estaba reaplicada, pero la retina inferior
permanecia en la posicion previa con un pequefio des-
garro inferonasal. La OCT revela la desaparicion de los
pliegues coroideos (figura 3).

FIGURA 1

Imagen funsduscopica con desprendimiento coroideo seroso 360°, sin afectacion del polo posterior.
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Desprendimiento de coroides secundario a obstruccion carotidea

FIGURA 2

Izquierda: imagen de infrarrojo para mostrar el nivel del primer corte tomografico. Centro: ondulaciones de la linea del
epitelio pigmentario de la retina por pliegues coroideos. Derecha: corte a nivel foveal, con fluido subretiniano y elongacion

de los segmentos externos de los fotorreceptores.

FIGURA 3

Imagen de desprendimiento de retina (nétese que el aspecto de las bolsas es mas blanquecino al estar la coroides
reaplicada). Corte de tomografia de coherencia éptica central, con regularizacion de la linea del epitelio pigmentario

de la retina, pero aumento del fluido subretiniano.

Se realizd vitrectomia para reparar el desprendimiento
de retina. Durante la intervencion, se constaté dilatacion
marcada de los vasos epiesclerales, midriasis pobre,
asi como latido arterial papilar con presiones de infu-
sidn superiores a 16 mmHg. Se utilizo aceite de silicona
como tamponador, en busca de hipotonia relativa para
favorecer la llegada de sangre a la retina (figura 4). La
vision final es 0,6, sin recurrencia del desprendimiento
de retina ni coroides.

COMENTARIO

El flujo inverso de la arteria oftalmica se produce en
la enfermedad oclusiva carotidea como mecanismo
de defensa contra la isquemia cerebral’, generando un
shunt que favorece la perfusion cerebral a costa de
una reduccion del flujo sanguineo retrobulbar (arteria
central de la retina y arterias ciliares posteriores cor-
tas). Esta situacion desencadena un sindrome de is-
quemia ocular (SIO) secundario, que estimula a su vez
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FIGURA 4

Imagen posoperatoria. Brillos centrales originados por
aposicion de la burbuja de silicona contra la superficie
de la retina reaplicada. Se aprecia permeabilidad de las
ramas de la arteria central de la retina.




la formacion de anastomosis desde colaterales orbita-
rias de la carétida externa hacia el globo ocular?. Las
consecuencias del SIO son, entre otras, la formacion
de catarata en el ojo afecto y la hipoperfusion del cuer-
po ciliar con hipotensién ocular®, que puede manifes-
tarse como desprendimiento coroideo. La resolucion
del desprendimiento coroideo finalizd la indentacion
sobre un area de la retina dahada que se desprendid y
preciso cirugia.

BIBLIOGRAFIA
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La cirugia vitreorretiniana en un ojo con SIO debe respe-
tar las colaterales epiesclerales (evitar implante de cercla-
jes), emplear presiones de infusion muy bajas para evitar
la isquemia aguda (incluso con aparicion de mancha rojo
cereza) y mantener el control de la presion intraocular por
tonometria de aplanacion tras introducir el tamponador.
Téngase en cuenta que el equilibrio normal de gases
tamponadores puede ser diferente en estos ojos, v la in-
teraccion EPR-fotorreceptores ser pobre? y lenta.

3. Furino C, Guerriero S, Boscia F, Ferrari TM, Cardascia
N, Sborgia L, et al. In vivo evidence of hypotrophic
ciliary body in ocular ischemic syndrome by ultrasound
biomicroscopy. Ophthalmic Surg Lasers Imaging
2007;38:505-7.

4. Ghazi NG, Green WR. Pathology and pathogenesis of
retinal detachment. Eye 2002;16:411-21.
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CAPITULO 2 Macroaneurismas retinianos
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Valencia

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 28 afos de
edad que consulta por alteracion visual en el ojo dere-
cho desde hace unos dias. No tiene antecedentes per-
sonales de interés y niega el consumo de téxicos. Solo
destaca haber realizados esfuerzos fisicos acentuados
por el trabajo en los dias previos. La agudeza visual es
de 20/20 en ambos 0jos, pero el examen del fondo de
0jo revela varias hemorragias subhialoideas en el ojo de-
recho sin afectacion central (figura 1); el ojo izquierdo es
completamente normal. Al cabo de varios dias presenta
pérdida brusca de vision en el mismo ojo secundaria
a un hemovitreo. En ese momento se decide realizar
una vitrectomia y tras el desprendimiento de la hialoides  figuURA 2
y la liberacion de todas las hemorragias se evidencia
un macroaneurisma nasal superior que se fotocoagula
360° (figuras 2 y 3). La evolucidon es muy buena, con

Retinografia que muestra el macroaneurisma en la arcada
nasal superior.

FIGURA 1
Modltiples hemorragias subhialoideas secundarias a un
macroaneurisma que se evidencio tras realizar vitrectomia

pars plana por la disminucion de la agudeza visual al FIGURA 3
pasar parte de la sangre a vitreo y aparecer hemorragia Retinografia que muestra el macroaneurisma en la arcada
vitrea como complicacion. nasal superior.
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regresion del macroaneurisma tras la fotocoagulacion y
recuperacion visual completa.

COMENTARIO

Los macroaneurismas son dilataciones saculares que
suelen aparecer en una de las tres primeras bifurcacio-
nes de las arterias retinianas y con predominio de las ar-
cadas temporales. Afectan con mayor frecuencia a per-
sonas de edad avanzada y presentan una importante
asociacion con la hipertension arterial (50-70 %) y ligera
con el sexo femenino™3. En su mayoria son adquiridas
(90 %), solitarias y unilaterales.

Segun sus manifestaciones clinicas, se pueden dividir

en tres grupos®*:

e Asintomaticas o diagnosticadas como hallazgo
casual.

BIBLIOGRAFIA

1. Kester E, Walker E. Retinal arterial macroaneurysm
causing multilevel retinal hemorrhage. Optometry
2009;80:425-30.

2. Rabb MF, Gagliano DA, Teske MP. Retinal arterial
macroaneurysm. Surv Ophthalmol 1988;33:73-96.
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¢ (Clinica aguda: pérdida de vision brusca secundaria a he-
morragia subretiniana, intrarretining, prerretiniana o vitrea.

e (Clinica subaguda: como consecuencia de la exudacion
macular y perianeurismatica de lipoproteinas.

El diagndstico es clinico por su apariencia en el fondo
de ojo, pero el diagnoéstico definitivo se realiza mediante
la angiografia fluoresceinica, que mostrara el llenado del
macroaneurisma en su fase arterial.

En la mayorfa de los casos no necesitan tratamiento, dado
que suelen resolverse de forma espontanea con buena re-
cuperacion de la agudeza visual, pero en ocasiones requie-
ren el tratamiento de las complicaciones, como puede ser
la asociacion de una hemorragia vitrea o del propio macroa-
neurisma mediante fotocoagulacion laser si la exudacion o
la sangre afecta a la mécula y con ello pudiera comprome-
terse la vision central por dafo de los fotorreceptores.

3. Quillen DA, Blodi BA. Retina. Madrid: Marban Libros;
2005.

4. Aranda M, Ferran E, Milla E. Los macroaneurismas
arteriales retinianos. Annals d’Oftalmologia 2005;13:
113-4.
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Neovascularizacion coroidea en la

distrofia viteliforme macular infantil

Francisco Cabrera Lépez, Laura Bernal Montesdeoca
Servicio de Oftalmologia. Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno-
Infantil de Gran Canaria. Las Palmas de Gran Canaria

CASO CLINICO

Varén de 14 aflos que acude por metamorfopsias vy dis-
minucion de la agudeza visual (AV) de inicio subito en
el ojo derecho (OD). Entre los antecedentes familiares,
refiere que su padre ha sido diagnosticado de una ma-
culopatia bilateral no filiada.

La AV corregida es de 0,40 en el OD y de 1,0 en el
ojo izquierdo (Ol). La biomicroscopia, la presion intrao-
cular y los reflejos pupilares se encuentran dentro de la
normalidad. El examen funduscopico revela una lesion
macular subfoveal amarillenta de aspecto viteliforme en
ambos 0jos asociada a una hemorragia intrarretiniana
en el OD (figuras 1y 2). La tomografia de coherencia
optica (OCT), de dominio temporal, muestra en el OD
una lesion hiperreflectiva subfoveal debida a la presen-

FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho: lesion viteliforme en el polo
posterior con hemorragia adyacente.

cia de material y liquido subretiniano (LSR) adyacente
(figura 3). En el Ol se aprecia liquido subfoveal y des-
prendimiento neurosensorial (figura 4).

FIGURA 2
Retinografia del ojo izquierdo: lesion viteliforme en el polo
posterior.

FIGURA 3
Tomografia de coherencia 6ptica del ojo derecho: lesion
hiperreflectiva con acimulo de liquido subretiniano adyacente.
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Dada la sospecha de una neovascularizacion coroi-
dea (NVC) en el OD, se realiza una angiografia con
fluoresceina que confirma su existencia. En el OD se
identifica bloqueo precoz de la fluorescencia causado
por la hemorragia subretiniana, y en tiempos tardios
hiperfluorescencia por extravasacion de la NVC ha-
cia el espacio subretiniano. En el Ol se observa hi-
pofluorescencia de la lesién macular y puntos hiper-
fluorescentes aislados que no aumentan en tiempos
tardios (figura 5). Los hallazgos son compatibles con
diagndstico de distrofia macular viteliforme de Best
(DMVB) con NVC secundaria. Se completa el estudio
con pruebas electrofisioldgicas que confirman el diag-
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FIGURA 4
Tomografia de coherencia éptica del ojo izquierdo:
desprendimiento neurosensorial.

FIGURA 5

Angiografia fluoresceinica. Ojo derecho: bloqueo

de la fluorescencia por hemorragia subretiniana

(imagen derecha superior); en tiempos tardios se
identifica hiperfluorescencia por extravasacion de la
neovascularizacion coroidea hacia el espacio subretiniano
(imagen derecha inferior). En el ojo izquierdo (imagen
izquierda superior e inferior) se observa hipofluorescencia
de la lesion macular y puntos hiperfluorescentes aislados
que no aumentan en tiempos tardios.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

nostico de sospecha ante el resultado patoldgico del
electrooculograma.

Debido a la localizacion subfoveolar de la membrana
neovascular y la AV baja, se opta, tras solicitud de con-
sentimiento de uso compasivo, por administrar en el
OD una inyeccion intravitrea de ranibizumab en la dosis
empleada habitualmente para la degeneracion macular
exudativa del adulto (0,5 mg/0,05 ml). A las tres sema-
nas de la inyeccion intravitrea el paciente refiere desa-
paricion de metamorfopsias y mejoria de la AV a 0,80 y
en la funduscopia se aprecia reabsorcion de la hemorra-
gia macular adyacente a una lesion cicatricial (figura 6).
En la OCT se observo reabsorcion del LSR (figura 7).
Ante la buena evolucion del cuadro se mantiene actitud
expectante.

FIGURA 6
Retinografia del ojo derecho tras la primera dosis
de ranibizumab: resolucion de hemorragia macular.

FIGURA 7

Tomografia de coherencia dptica del ojo derecho tras la
primera dosis de ranibizumalb: desaparicion del liquido
subretiniano.
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Diez semanas después el paciente acude urgente por
metamorfopsias en el OD y reaparicion de liquido sub-
foveal en la OCT (figura 8). Se administra una segunda
dosis de ranibizumab y en tres semanas recupera su AV
hasta la unidad con disminucion del LSR, que persiste
discretamente en la zona subfoveal. Ante la persisten-
cia de exudacion, se administra una tercera dosis de
ranibizumab para estabilizar la AV. La funduscopia del
OD muestra lesion macular cicatricial y en la OCT se ob-
serva una minima persistencia de LSR que no deforma
la morfologia foveolar (figura 9). Dada la buena evolu-
cion del cuadro, se decide hacer seguimiento con OCT
mensual. Tras cinco anos de seguimiento no se han evi-
denciado complicaciones ni recurrencias, pero persiste
en la OCT el depésito de material hiperreflectivo en una
cavitacion hiporreflectiva subfoveal (figuras 10y 11).

COMENTARIO

La DMVB es una distrofia macular progresiva de heren-
cia autosémica dominante. Se ha descrito de manera
infrecuente y en fases avanzadas NVC que puede pro-
vocar un rapido deterioro de la AV. Se presenta un caso

FIGURA 8

Tomografia de coherencia dptica del ojo derecho.
Recidiva: reaparicion de liquido subfoveal a las diez
semanas tras la primera dosis de ranibizumab.

FIGURA 9

Tomografia de coherencia optica del ojo derecho tras la
tercera dosis de ranibizumab: minimo liquido subretiniano
residual con un grosor foveolar promedio de 186 p.
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FIGURA 10
Retinografia del ojo derecho en la Ultima visita (tras cinco
afos de seguimiento).

FIGURA 11
Tomografia de coherencia Optica del ojo derecho
en la Ultima visita (tras cinco anos de seguimiento).

atipico de DMVB infantil asociada a NVC con cinco anos
de seguimiento y buena respuesta tras tratamiento con
tres dosis de ranibizumab intravitreo.

Se han propuesto diferentes terapias por su efectividad,
entre las que se incluye la fotocoagulacion laser, la tera-
pia fotodinamica y las inyecciones de antifactor de cre-
cimiento endotelial vascular (anti-VEGF), pero no existe
consenso en el manejo de esta complicacion.

El uso de ranibizumab en el tratamiento de NVC asocia-
da a distrofias retinianas hereditarias en nifios es poco
conocido todavia. Sin embargo, hemos identificado en
la literatura casos que muestran una respuesta favo-
rable a las inyecciones intravitreas de bevacizumab'?
y mas recientemente dos pacientes infantiles tratados
con ranibizumab*® como el que hemos presentado.



Recientemente, Oscar Ruiz Moreno (2012)® ha presen-
tado un caso de DMVB infantil de tres anos de segui-
miento tras tratamiento con una dosis Unica de rani-
bizumab. Sin embargo, hasta nuestro conocimiento el
caso que presentamos es el Unico infantil tratado con
tres dosis de ranibizumab que logra estabilidad en el
mayor plazo de seguimiento reportado (cinco afos). To-
dos los pacientes tratados con ranibizumab publicados
hasta la fecha han logrado mejorar su AV sin presen-
tar recidivas a largo plazo ni complicaciones derivadas.
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Este dato es de especial relevancia, pues no hay una
pauta definida de tratamiento ni disponemos de ensa-
yos clinicos que evallen su seguridad en la poblacion
pediatrica.

El diagndstico vy el tratamiento precoces permiten la es-
tabilizacion y la mejora de la vision. A pesar de este ex-
celente resultado y buen prondstico visual con ranibizu-
mab intravitreo, las consecuencias a corto y largo plazo
en ninos con anti-VEGF precisan mas evaluaciones.
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Neovascularizacion coroidea

y telangiectasias yuxtafoveales

de tipo 2

Roberto Gallego Pinazo

Médico adjunto de la Seccién de Retina, Hospital Universitario y Politécnico
La Fe, Valencia. RETICS RD12/0034 Enfermedades Oculares: «Prevencion,
deteccion precoz y tratamiento de la patologia ocular prevalente degenerativa
y cronica», Instituto de Salud Carlos I, Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 59 anos que fue
remitida desde una 6ptica por «degeneracion macular»
en su 0jo izquierdo. La agudeza visual era de 0,80 en su
ojo derecho y de 0,20 en el izquierdo.

El examen del fondo de ojo evidencid en su ojo dere-
cho un ligero blangueamiento de la region yuxtafoveal
temporal con alteraciones pigmentarias, mientras que
€n su 0jo izquierdo se observaron microhemorragias en
la region foveal asociadas a engrosamiento macular sin
exudacion lipidica ni fibrosis subretiniana clinicamente
significativas (figura 1).

FIGURA 1

Retinografia a color de ambos ojos en el momento del
diagndstico.

FIGURA 2

La tomografia de coherencia Optica del ojo derecho
demostré la presencia de defectos foveales de foto-
rreceptores con disrupcion manifiesta de las lineas
hiperreflectivas de la membrana limitante externa,
elipsoides e interdigitacion. Por su parte, en el ojo iz-
quierdo se evidencio, junto a los mismos signos ha-
llados en el ojo contralateral, un tejido fibrovascular
compatible con una lesién neovascular de tipo 2 na-
sal a la fovea asociada a engrosamiento de la retina
suprayacente (figura 2). La angiografia fluoresceinica
confirmo la existencia de telangiectasias yuxtafoveales
de tipo 2 en ambos ojos, con el caracteristico leakage
temporal a la févea, y la presencia de una membrana
neovascular predominantemente clasica en el ojo iz-
quierdo (figura 3).

La administracion de una inyeccion intravitrea de rani-
bizumab consiguid la resolucion completa de los sig-
nos exudativos asociados al proceso neovascular en su
0jo izquierdo, y se consiguid una mejoria de la vision de
0,60 (figura 4).

COMENTARIO
Las telangiectasias yuxtafoveales idiopaticas son una

entidad que afecta de manera predominante a mujeres
de 40-60 afos y produce afectacion bilateral asimétrica

Tomografia de coherencia dptica de ambos ojos centrada en févea en el momento del diagnéstico.
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FIGURA 3

Angiografia fluoresceinica de ambos ojos; tiempo precoz
en las imagenes superiores y tiempo tardio en las
imagenes inferiores.

con signos muy tipicos en el examen retiniano: blanquea-
miento de la macula yuxtafoveal temporal con eventual
angulacion de las vénulas e hiperplasia pigmentaria con
depositos refractiles; dilataciones microaneurismaticas
con leakage en dicha region en la angiografia fluorescei-
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FIGURA 4

Tomografia de coherencia Optica en el ojo izquierdo tras
una inyeccion intravitrea de ranibizumab.

nica; y adelgazamiento retiniano con defectos foveales
de fotorreceptores y pseudoquistes degenerativos en la
retina interna en la tomografia de coherencia ptica’.
Es importante recordar que no deben ser tratadas me-
diante fotocoagulacion, puesto que de esta manera
puede inducirse el desarrollo de neovascularizacion co-
roidea secundaria. Igualmente, una vez aparezca esta
complicacion, las inyecciones intravitreas de farmacos
antiangiogénicos son eficaces a la hora de resolver las
manifestaciones neovasculares®*.
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Oclusiones arteriales retinianas

bilaterales de repeticion de etiologia
desconocida en paciente joven.
Sindrome de Susac

Francisco Cabrera Lépez, Luis Rodriguez Melian
Servicio de Oftalmologia. Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno-
Infantil de Gran Canaria. Las Palmas de Gran Canaria

CASO CLINICO

Paciente mujer de 36 afios de edad que acude por
cuadro de manchas oscuras en su ojo izquierdo (Ol)
asociado a cefalea y astenia de 10 dias de evolucion,
hipoacusia y vértigo, de un ano de evolucion, tratada
con 50 mg/dia de prednisona y Adiro® 300 mg/dia. No
refiere otra sintomatologia.

Como antecedentes personales destaca un episodio
previo de microinfartos retinianos bilaterales un afio an-
tes, cuyo estudio fue normal. Ha sido diagnosticada de
esterilidad, herpes genital y candidiasis vaginal en los
ultimos dos anos. Como antecedentes familiares de in-
terés, destaca el abuelo materno con episodios de
trombosis de repeticion sin filiar desde la tercera década
de la vida y una hermana con cuadro de vasculitis en
pierna sin filiar.

En la exploracion se observa una agudeza visual de la
unidad en ambos 0jos, sin evidencias de inflamacion en
el segmento anterior. En la exploracion funduscoépica, el
ojo derecho (OD) se muestra normal. En el Ol se apre-
cia infarto retiniano sin signo evidente de vasculitis en la
arcada temporal inferior (figura 1A). En la tomografia de
coherencia Optica (OCT) se observa un edema retiniano
en la zona infartada con compromiso de las capas inter-
nas de la retina (figura 1B). Se realiza angiografia (AGF),
donde no se aprecian signos de vasculitis ni focos de
inflamacioén coriorretinianos (figura 2), por lo que se de-
cide comenzar pauta descendente de corticoides y se
solicita protocolo de diagndstico de vasculitis.

La paciente aportaba de su episodio previo una reso-
nancia magnética normal (RMN) y potenciales evoca-
dos visuales (PEV) que sugerian desmielinizacion bilate-
ral compatible con esclerosis multiple. Se solicita nueva
RMN y PEV, que son informados como normales. La
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FIGURA 1

A) Retinografia de ojo izquierdo. Oclusion de rama de
la arteria temporal inferior. B) Tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral. Afectacion de las capas
internas de la retina en el territorio afecto.

radiografia de toérax fue normal, asi como el Mantoux ne-
gativo. La serologia fue positiva para Rickettsia typhi IgM
e IgG, rubeola IgG, virus varicela-zoster IgG, citomega-



FIGURA 2

Angiografia de 55° de ojo izquierdo. No se observan
signos de vasculitis, pero sf borramiento vascular por
un efecto pantalla tenue.

lovirus (CMV) IgM y IgG, virus del herpes simple tipo 1y
2, y virus de Epstein-Barr (EBV) IgG. También aportaba
serologia negativa previa para EBV y CMV. En sucesivas
analiticas se constata negativizacion de CMV, con carga
viral indetectable y Rickettsia, 10 que indica reactividad
cruzada con el EBV. Otros resultados obtenidos fueron
la subpoblacion linfocitaria, hemograma, coagulacion y
bioguimica normal, incluyendo velocidad de sedimenta-
cion globular, proteina C reactiva, enzima convertidora
de angiotensina, anticuerpos antinucleares, anticuerpos
anticitoplasma de neutrdfilos, anticuerpos anticardiolipi-
na, B51.

El cuadro evoluciona con desaparicion del edema re-
tiniano del territorio isquémico, con resolucion casi
completa al mes de seguimiento (figura 3). A la sema-
na, cuando la dosis de corticoides era de 10 mg/dia de
prednisona, la paciente acude con la misma sintoma-
tologia en el OD, coincidiendo con empeoramiento de
la hipoacusia. En la exploracion se observd oclusion y
edema retiniano de la arteria temporal inferior (figura 4A).
En la OCT se aprecia, al igual que en el episodio previo,
edema de las capas superficiales (figura 4B). En la AGF
se constata estrechamiento arteriolar, pero sin signos de
vasculitis (figura 5). Se decide aumentar la dosis de cor-
ticoides a 50 mg/dia de prednisona y la paciente refiere
mejoria de sus sintomas auditivos.

Se amplia el estudio y se solicita capilaroscopia, eco-
cardiografia, electrocardiograma y ecografia Doppler

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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FIGURA 3
Retinografia de ojo izquierdo. Aclaramiento progresivo
de la exudacion algodonosa.

FIGURA 4

A) Retinografia de ojo derecho. Oclusion de rama de la
arteria temporal inferior. B) Tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral. Afectacion de las capas
internas de la retina en el territorio afecto.
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FIGURA 5
Angiografia de campo amplio (102°). No se observan
signos de vasculitis.

FIGURA 6
Retinografia de ojo derecho. Oclusién rama de la arteria
temporal superior.

carotidea y de troncos supradrticos, que son informa-
dos como normales. Se pide interconsulta a otorrino-
laringologia, que diagnostica sordera neurosensorial
con afectacion predominante de los tonos bajos. Se
solicita angio-TAC cerebral para descartar vasculitis
del sistema nervioso central (SNC), que es informado
como normal.

Ante la presencia de la triada sordera neurosensorial,
vasculitis retiniana y cefalea, se establece el diagndsti-
co de presuncion de un sindrome de Susac incompleto
frente a vasculitis retiniana idiopatica, ya que carecemos
de hallazgos en las RMN que puedan confirmarlo y el
resto de los estudios han sido negativos.

Tras tres meses de seguimiento desde el primer brote,
se produce la resolucion del edema retiniano y se de-
cide instaurar tratamiento con metotrexato como aho-
rrador de corticoides, en dosis de 10 mg/semana con
aumento hasta 15 mg/semana y comenzando reduc-
cion corticoidea. La paciente acude de nuevo a urgen-
cias a los dos meses por alteracion visual en el OD. En
la exploracion se observa edema retiniano en la arcada
temporal superior de mayor tamafio que en ocasiones
previas coincidiendo con dosis de 15 mg/dia de predni-
sona (figura 6). Se realiza AGF, donde se aprecia vascu-
litis macular y periférica del Ol, sin signos de inflamacion
en el OD (figuras 7 y 8). Por tales hallazgos se decide
subir la dosis de corticoides a 20 mg/dia de prednisona.
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FIGURA 7
Angiografia de campo amplio de ojo izquierdo. Se observa
vasculitis en area macular.

En el seguimiento posterior se produce resolucion del
cuadro y en la actualidad, tras ocho meses de segui-
miento, la paciente se encuentra asintomatica en trata-
miento con 5 mg/dia de corticoides, 20 mg/semana de
metotrexato y Adiro® 300 mg (figura 9).



FIGURA 8
Angiografia periférica de ojo izquierdo. Se observas signos
de vasculitis, arrosariamiento y stops vasculares.

FIGURA 9

Retinografia de ojo derecho. Resolucion del cuadro.

COMENTARIO

El sindrome de Susac es un trastorno poco frecuente
caracterizado por la triada disfuncion del SNC, oclusio-
nes de ramas arteriales retinianas e hipoacusia neuro-
sensorial. Se cree que es debido a oclusiones de micro-
vasos arteriolares en el SNC, la retina y el oido interno,

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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por causas autoinmunes. Dicha teoria se sostiene por la
buena respuesta a la terapia inmunosupresora, aunque
la distribucion en estos tres territorios es un enigmay se
hipotetiza su origen embrionario comun para las barre-
ras hematoencefdlicas existentes’.

Su prevalencia real es desconocida. Se han descrito
unos 300 casos en el mundo, pero es una entidad infra-
diagnosticada ante la similitud con multiples cuadros. Es
mas frecuente en mujeres jovenes entre los 20-40 afnos,
con una relacion 3,5:1. La edad de inicio va desde los
8 alos 72 afios, con una edad media de 32 afios. No
existen casos descritos de asociacion familiar, racial ni
historia previa de enfermedad'3.

Aunque la enfermedad se define por la triada descrita, ra-
ramente aparece al inicio y puede tardar meses, incluso
anos, en presentarse. Suele empezar con cuadro de cefa-
lea migranosa o constante, presente hasta en el 40 % de
los pacientes. La afectacion visual comprende escotomas
y distorsion visual, que se suelen acompanar de oclusio-
nes arteriales en la periferia retiniana. La pérdida de audi-
cion es en forma de sordera neurosensorial en las frecuen-
cias bajas-medias, asociada o no a acufenos y vértigos.

Para el diagndstico se requiere RMN, audiograma y an-
giograma patoldgico, aunque existen formas frustras de
la enfermedad. En la resonancia es necesario que se
muestren lesiones caracteristicas circunscritas a las fi-
bras centrales del cuerpo calloso en el 93 % de los casos
(lesiones con aspecto de bola de nieve), aunque otros
hallazgos también son compatibles.

El diagndstico diferencial es muy amplio e incluye vasculitis
infecciosas, enfermedades desmielinizantes, sindromes de
mascarada, lupus eritematoso sistémico, panarteritis nodo-
sa, trastornos psicoéticos, enfermedad cerebrovascular, etc.

La terapia se basa en el tratamiento empirico con corti-
coides en el proceso agudo en dosis altas, asociado a
inmunosupresores ahorradores de corticoides para evitar
los efectos secundarios de los primeros. En casos refrac-
tarios se han descrito tratamientos con terapia bioldgica
e inmunoglobulinas. Es también recomendable la antia-
gregacion de estos pacientes. El retraso en el diagndéstico
y el tratamiento se relaciona con un aumento de las se-
cuelas, mientras que la terapia precoz se asocia con una
recuperacion completa'2,

Otra entidad que debemos valorar es la vasculitis re-
tiniana idiopatica. Aparece en pacientes menores de
40 anos y suele desaparecer a los 50 afios, sin prepon-
derancia de sexo. El signo clinico mas habitual frecuen-
te es el envainamiento vascular periférico (64 %), mas
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frecuentemente arteriolitis (periflebitis: 15 %), seguido
del edema macular (60 %). La uveitis anterior, las alte-
raciones del epitelio pigmentario o la coroiditis también
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Oclusioén vascular retiniana bilateral

en el sindrome antifosfolipido
secundario a lupus eritematoso

sistémico

Gianfranco Ciufo', Alfredo Garcia Layana?
"MIR de Oftalmologia. Clinica Universidad de Navarra. Pamplona
2Especialista en Oftalmologia. Clinica Universidad de Navarra. Pamplona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 31 anos de edad
con antecedente de linfoadenopatias sistémicas, as-
tenia, pérdida de peso y en estudio por posible neu-
monia por citomegalovirus, que es remitida a causa de
disminucion brusca de la agudeza visual (AV) en su ojo
izquierdo (Ol). En la exploracion funduscépica se en-
cuentran hemorragias y exudados algodonosos dentro
y fuera de las arcadas vasculares en ambos ojos (AO)
(figura 1). Se realiza angiografia fluoresceinica, en la
cual se aprecia una interrupcion brusca de la perfusion
periférica, con amplias zonas de isquemia y signos de
obliteracion vascular en AO (figura 2). Tras el estudio
sistémico, en el cual se encuentra positividad para los
anticuerpos anticardiolipina, anti-B2-glicoproteina-1 vy
anti-ADN de doble cadena, se realiza el diagndstico de
vasculitis oclusiva, trombosis microvascular y estado de
hipercoagulabilidad por sindrome antifosfolipido (SAF)
secundario a lupus eritematoso sistémico (LES).

Se inicia tratamiento antiinflamatorio con predniso-
na 30 mg/dia, antiagregante con acido acetilsali-

FIGURA 1

Retinografia de ambos ojos al diagndstico. Se aprecian
hemorragias y exudados blandos difusos dentro y fuera
de las arcadas vasculares temporales sin afectacion
macular.

cilico 100 mg/dia y anticoagulante con bemiparina
5000 Ul/dia, y a nivel ocular se decide realizar una
panretinofotocoagulacion en AO. Durante la evolucion,
debido a la aparicion de neovascularizacion a nivel del
nervio optico en AO (figura 3), fueron necesarias cinco

FIGURA 2

Angiografia fluoresceinica de ambos ojos. Se aprecia

la completa falta de riego en la parte distal del recorrido
de las arcadas temporales.

FIGURA 3

Neovascularizacion franca del disco dptico en el ojo
izquierdo.
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dosis de bevacizumab intravitreo en el ojo derecho (OD)
y cuatro en el Ol, y la realizacion de una vitrectomia pars
plana en el Ol por la aparicion de un hemovitreo marca
do. Tras 24 meses de evolucion (figura 4), la AV es de
1,0enelODy de 0,8 en el Ol.

FIGURA 4
Retinografia de ambos ojos tras 24 meses de evolucion.

COMENTARIO

El SAF se caracteriza por la produccion de anticuer-
pos antifosfolipidos asociados con un estado de hiper-
coagulabilidad y microangiopatia trombdética. Cuando
aparece de forma aislada se puede hablar de SAF pri-
mario, pero lo mas habitual es que se presente dentro
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de otra enfermedad autoinmune; asi, es mas frecuente
en pacientes con lupus eritematoso sistémico (LES).
El estado de hipercoagulabilidad generado por el SAF
puede producir isquemia ocular y oclusion vascular
retiniana por trombosis arteriolar o venular'?, que en
ocasiones constituye la primera manifestacion que
permite el diagnoéstico del sindrome®.

La oclusion vascular retiniana es debida en la ma-
yoria de los casos a aterosclerosis; sin embargo, en
pacientes jovenes deben descartarse otras etiolo-
glas®. Es importante realizar un estudio sistémico ex-
haustivo para descartar la presencia del SAF en todo
sujeto que carezca de factores de riesgo como dia-
betes, hipertension e hipercolesterolemia, que per-
mita realizar un diagndstico diferencial con otro tipo
de enfermedades que pueden asociarse a oclusion
vascular ocular en esta clase de pacientes, como las
trombofilias®, las anemias hemoliticas y los trastornos
del metabolismo.

Una vez confirmado el diagnéstico de SAF, debe iniciar-
se el tratamiento lo mas precozmente posible con triple
terapia, pero es un cuadro de dificil control y el pronds-
tico visual es incierto.
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Hernandez JL. The role of coagulation disorders in
patients with retinal vein occlusion. QJM 2016;109:97-
102.
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Resolucion de émbolo de colesterol

en arteria retiniana

Félix Armada Maresca', Pino Cidad Betegon?
" Jefe del Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid
2FEA en Retina. Hospital Universitario La Paz. Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardon de 69 anos, que acu-
de con caracter de urgencia por pérdida brusca de la
agudeza visual (AV) en su ojo izquierdo (Ol) desde esa
mafana.
o AV:
— Ojo derecho: 0,8.
— Ol 0,6 (pero solo las letras del lado izquierdo del
panel).
e Biomicroscopia: pseudofaquia quirdrgica correcta en
ambos 0jos.
¢ Fondo de ojo: se aprecia con claridad un émbolo de
colesterol en la arteria central, en la rama temporal
inferior, que origina un edema de toda la hemirretina
inferior muy marcado (figuras 1y 2).

Dada la patologia, se programa para la manana siguien-
te una vitrectomia.

FIGURA 1

Embolo de colesterol claramente delimitado a la salida
de la rama inferior de la arteria inferior de la retina. Se
debe destacar el edema retiniano que presentaba la
hemimacula inferior.
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FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica correspondiente a la
retinografia previa, en la que se aprecia un engrosamiento
de la hemirretina afecta por la obstruccion arterial.

A las 24 horas del proceso obstructivo, se realiza una
vitrectomia 25 G, aunque se abre la esclerotomia de
las 10 a 20 G, para poder usar un miringotomo. Se
lleva a cabo vitrectomia, se abre la vaina y la arte-
ria con el miringotomo, mientras se mantiene la pre-
sion intraocular en 110 mmHg (Alcon Constellation
System, Fort Worth, Texas, USA). Con una pinza se
extrae el émbolo del lecho arterial y se espera unos
5-7 minutos a presion de 110 mmHg, para evitar un
sangrado masivo. Se termina la vitrectomia, procu-
rando que no quede hipotenso al final de la cirugia
(figuras 3y 4).

143



vV

ALTERACIONES

VASCULARES CAPITULO 7

COMENTARIO

La obstruccion de la arteria retiniana por un émbolo de
colesterol es en si misma una patologia de compleja re-
solucion.

En primer lugar, en un porcentaje importante el émbo-
lo de colesterol no es visible, al estar enclavado en el
tramo dentro del nervio 6ptico o en ciliares posterio-
res. El cuadro tipico de obstruccion de la arteria cen-
tral de la retina nos muestra a la exploracion una ma-
cula blanco-edematosa con la févea rojo cereza.
Normalmente, cuando el émbolo es visible, ocluye una
de las hemimaculas y puede estar en la propia papila
0 una de las ramas, segun su tamano. Siempre se nos
planteara la duda de si tratar o no y de cémo hacerlo.

En segundo lugar, el tiempo desde el acontecimiento
de la obstruccion hasta la exploracion del paciente y el
posible tratamiento puede ser crucial en la resolucion
del caso. Hay estudios que cifran en 97 minutos el tiem-

FIGURA 3

Retinografia de la papila antes y después de la extraccion
del émbolo. En la rama superior, puede verse otro
pequefio émbolo, que no llega a producir obstruccion
arterial completa, al seguir perfundiendo.

FIGURA 4

Resolucion de émbolo de colesterol en arteria retiniana
. _____________________________________________________________________________________________________________________________________________

po en que los dafos anatdomicos y estructurales de la
macula son irreversibles'. Otros autores hablan de 4 o
4,5 horas para intentar resolver el cuadro antes de que
el dafio sea irreversible’?.

La sintomatologia del paciente va desde alteraciones
del campo visual, escotomas periféricos, escotoma en
algun cuadrante, escotoma en hemimécula o escotoma
central, hasta escotoma absoluto, todo dependiendo
del grado vy la arteria afecta en el caso en cuestion.

Los tratamientos que se han propuesto son la descom-
presion ocular, bajando la tension ocular de forma brus-
ca, la aplicacion de laser Nd:YAG sobre el émbolo de
colesterol, el tratamiento con fibrinoliticos intravenosos y
la vitrectomia con extraccién directa del émbolo®*.

La descompresion ocular se haria practicando una pa-
racentesis en la camara anterior y con tratamiento con
inhibidores de la anhidrasa carbodnica orales, con el fin
de favorecer el transito del émbolo y que se enclave en
un territorio mas periférico, que salvaguarde la macula.

Otro tratamiento seria la embolizacién transluminal,
con laser Nd:YAG. Consiste en la aplicacion de laser
Nd:YAG directo sobre el émbolo de colesterol, para in-
tentar deshacerlo y fragmentarlo?.

La fibrindlisis intravenosa se ha aplicado con poco éxito
en el caso del émbolo de colesterol, pero es mas efecti-
va en otros tipos de obstrucciones arteriales, arteriticas
y no arteriticas®.

La vitrectomia y la extraccion del émbolo no es una téc-
nica exenta de riesgo y precisa de instrumental y expe-
riencia para realizarse. Sin embargo, a nuestro juicio es

Retinografia posquirdrgica en la que se aprecia la ausencia del émbolo de colesterol. Angiografia del mismo territorio, en
la que se observa la correcta perfusion del territorio inferior de la méacula. Campo visual, en el que se muestra el dafio

residual al mes del proceso quirdrgico.




la méas eficaz, ya que extrae el émbolo de forma comple-
ta y soluciona la canalizacion de la arteria. Tiene dos
posibilidades: si el émbolo esta en papila, el tejido fibro-
SO de esta permite coger con la pinza de forma directa
el émbolo y su extraccion, sin el levantamiento de todo el
paquete vascular; si el émbolo esta en una rama, esto
no pasa y debera extraerse de forma bimanual con una
pinza el émbolo y con otra sujetarse el vaso, o de o
contrario levantaremos todo el vaso, que se puede rom-
per, con las consecuencias que ello supone. La unica
forma eficaz de evitar el sangrado es la utilizacion de
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trocares con valvula que mantengan lo mas estanca po-
sible la cavidad ocular y el aumento de la presion intrao-
cular a 110 mmHg, para ocluir el paso arterial de la san-
gre, y mantener esta situacion unos 5-7 minutos.

La recuperacion visual va a estar en funcion del tiempo
en que se pueda aplicar el tratamiento vy si la obstruc-
cion es completa o no. En nuestro caso, conseguimos
recuperar el escotoma del hemicampo superior, y la
AV vy la sensacion visual fueron buenas para el cuadro
presentado*®.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 63 anos sin
antecedentes oftalmoldgicos de interés, que acude por
pérdida de vision en el ojo derecho (OD) de dos sema-
nas de duracion.

Como antecedentes médicos de interés presenta hiper-
tension arterial bajo tratamiento y cirugia de ulcus duo-
denal por una hemorragia digestiva hace 30 afos.

No muestra hallazgos de interés a nivel de segmento
anterior y presion intraocular. En el examen de fondo
mediante biomicroscopia se observa vitreo claro, papila
de limites precisos y coloracion normal en ambos 0jos.
Sin embargo, en el polo posterior del OD, se aprecian
anomalias vasculares que se originan principalmente en

o
FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho en la que se aprecian las
alteraciones vasculares que afectan a la arcada temporal
inferior, con telangiectasias, shunts arteriovenosos

y un circinado de exudados lipidicos.

la arcada temporal inferior y que consisten en unas for-
maciones telangiectasicas, con presencia de numero-
sos shunts arteriovenosos, exudados lipidicos y hemo-
rragias retinianas. En el ojo izquierdo (Ol) los hallazgos
vasculares de la retina eran similares, aunque de menor
intensidad (figura 1).

Procedemos a realizar una tomografia de coherencia
Optica, en la que se aprecia un edema paramacular
inferior de 410 p sin afectar a la fovea del OD. En
el Ol no encontramos quistes ni liquido subretiniano
(figura 2).

A continuacion realizamos una angiografia fluoresceini-
ca (AGF), en la que se pueden apreciar con mayor niti-
dez estas malformaciones vasculares telangiectasicas,
asi como los numerosos shunts arteriovenosos, una

FIGURA 2

Retinografia de ambos ojos junto con imagen de
tomografia de coherencia dptica correspondiente,

en la que se aprecian unas féveas libres de exudacion
o de edema y en la que Unicamente se observa un
engrosamiento retiniano que afecta a la region
temporo-inferior del ojo derecho.
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arteriolizacion de una rama venosa, los microaneuris-
mas dispersos tanto por el polo posterior como por la
periferia, y pequenos parches de isquemia en la arcada
temporal inferior. Estos hallazgos siguen siendo mas
evidentes en el OD, aunque estan presentes en el Ol
(figura 3).

Al analizar la diversidad de los hallazgos vasculares,
que principalmente consisten en teleangiectasias,
shunts, isquemias y microaneurismas dispersos por
toda la retina, sospechamos que puede tratarse de
unas telangiectasias yuxtafoveales. Como ya descri-
bieron D. Gass y B. Blodi'?, este tipo de telangiecta-
sias pueden asociarse con otras enfermedades car-
diovasculares sistémicas graves, asi como con
vasculopatias del sistema nervioso central. Por tanto,
solicitamos una interconsulta a cardiologia para eva-
luar el estado cardiovascular del paciente, un
eco-Doppler carotideo para descartar un sindrome
isquémico ocular y una angiorresonancia para des-
cartar patologia vascular cerebral. El paciente pre-
senta una prueba de esfuerzo patoldgica y en la co-
ronariografia se confirma la oclusion de tres vasos
que se tratan mediante el implante de stents corona-
rios. Tanto la exploracion de las carétidas como la

FIGURA 3

Imagen correspondiente a tiempos precoces de la
angiografia fluoresceinica, en la que se observa el relleno
arteriolar casi completo, incluido el de una de las ramas
venosas de la arcada temporal inferior que se encuentra
arteriolizada por los numerosos shunts arteriovenosos
(A). Imagen a mas aumentos del polo posterior del ojo
derecho, en la que también se aprecian los shunts y los
microaneurismas dispersos por todo el polo posterior y el
area peripapilar (B). Imagen de periferia temporo-superior
del ojo derecho, en la que se aprecian numerosos
microaneurismas (C). Imagen del ojo izquierdo, en la que
se observan multiples microaneurismas (D).

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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prueba de imagen del sistema nervioso central resul-
tan normales. La asociacion con la enfermedad car-
diovascular y la ausencia de un antecedente vascular
retiniano nos permiten clasificarlas como telangiecta-
sias yuxtafoveales idiopaticas tipo 3.

En la visita posterior al estudio sistémico, y tras sopesar
las escasas opciones de tratamiento, se decide foto-
coagular de forma selectiva el area de shunts y telan-
giectasias causantes de la exudacion lipidica.

Tres semanas después y anticipandose a la revision, el
paciente acude de urgencias por una pérdida de vision
grave e indolora en el Ol. Tras repetir la exploracion y la
AGF, se le diagnostica una oclusion de la arteria cen-
tral de la retina del Ol (figura 4), refractaria al uso de
hipotensores oculares, paracentesis de camara anterior
y masajes.

En las revisiones sucesivas y tras un ano de seguimien-
to, se observa estabilidad en los hallazgos anatémicos
y funcionales, con una discreta reduccion de los exuda-
dos lipidicos presentes.

FIGURA 4

Composicién en la que se aprecian la retinografia,

la tomografia de coherencia optica y la angiografia
fluoresceinica tras la oclusion de la arteria central de la
retina en el ojo izquierdo. El Unico cambio apreciable
respecto al inicio es la disminucion significativa de los
exudados lipidicos a consecuencia probablemente

del laser argon focal (A). En la izquierda se observa

de forma evidente la gran palidez del polo posterior o
imagen en mancha rojo cereza correspondiente con la
oclusion arterial. En la tomografia de coherencia 6ptica
se aprecia adelgazamiento retiniano difuso, asi como
desestructuracion en las capas externas. La angiografia
fluoresceinica muestra la intensa hiperfluorescencia
peripapilar.
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Las telangiectasias yuxtafoveales idiopaticas, como su
propio nombre indica, son un diagndstico de exclusion.
Entre las patologias que debemos descartar se encuen-
tran la diabetes mellitus, las oclusiones venosas retinia-
nas, discrasias sanguineas, vasculitis o el sindrome is-
quémico ocular, entre otros. Una vez hemos descartado
estas como posible causa del cuadro tanto por el es-
tudio sistémico como por las caracteristicas de los ha-
llazgos encontrados en la retina, pasamos a realizar un
diagnostico diferencial entre los tres tipos de telangiec-
tasias yuxtafoveales idiopaticas'. Las telangiectasias
maculares tipo 1, también conocidas como enfermedad
de Coats, afectan principalmente a varones tanto en la
infancia como en la edad adulta. Presentan dilatacio-
nes capilares o telangiectasias, aneurismas, isquemia
y exudacion. Este tipo se presenta caracteristicamente
en varones de forma unilateral, lo que hace improba-
ble el diagnostico en nuestro paciente. Las telangiec-
tasias tipo 2 se presentan de forma bilateral. Consisten
en alteraciones vasculares en el plexo capilar retiniano
profundo, en la region yuxtafoveal temporal. Entre los
hallazgos clinicos caracteristicos se encuentran la pér-
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dida de transparencia perifoveal, la formacion de depo-
sitos cristalinos, los cambios quisticos atréficos en la
retina externa y la hiperplasia de pigmento en fases mas
avanzadas®*.

Sobre las telangiectasias idiopaticas yuxtafoveales
tipo 3 existen muy pocos articulos publicados. Fueron
descritas inicialmente por D. Gass et al.'?. Las rese-
nadas como telangiectasias oclusivas bilaterales, con
microaneurismas dispersos, minima exudacion lipidica,
y acontecen en personas con problemas cardiovascu-
lares asociados, que podrian condicionar su aparicion.
Durante el seguimiento de estos pacientes es posible
que precisen tratamiento para el edema o los exudados
lipidicos. En ocasiones pueden progresar hacia una pér-
dida de vision grave debido a la progresion de la isque-
mia hacia el area macular.

Consideramos de interés los hallazgos y el caso clinico
descrito, dada la escasez de articulos que mencionan
esta patologia, en la que, como hemos mencionado
previamente, debemos descartar otras patologia car-
diovasculares sistémicas que podrian amenazar la vida
del paciente.

3. Yannuzzi LA, Bardal AM, Freund KB, Chen KJ, Eandi
CM, Blodi B. Idiopathic macular telangiectasia. 2006.
Retina 2012;32 Suppl 1:450-60.

4. Yannuzzi L, editor. The Retinal Atlas. Saunders;
2010.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 66 anos de edad,
que acude a nuestro servicio por padecer una pérdida
progresiva de la agudeza visual (AV) en su 0jo izquierdo
(Ql), sin saber el tiempo de evolucion, y desde hace dos
afos disminucion de la AV en el ojo derecho (OD). Diag-
nosticada de degeneracion macular asociada a la edad
(DMAE), recibio en otro servicio cuatro inyecciones intra-
vitreas de ranibizumab en el OD sin resultado subjetivo y
en el Ol no se realizd ningun tratamiento.

En la exploracion destaco una AV en el OD de 0,7 y en
el Ol de 0,05. El examen funduscopico del OD puso de
manifiesto depositos lipidicos extramaculares en el polo
posterior con alguna imagen rojo anaranjada (figura 1),
y en el Ol una cicatriz macular disciforme que sobrepa-
saba arcadas vasculares (figura 2). La angiografia con

FIGURA 2
Retinografia de ojo izquierdo. Se aprecia una cicatriz
macular disciforme que sobrepasa arcadas vasculares.

FIGURA 1

Retinografia de ojo derecho donde se visualizan depdsitos
lipidicos extramaculares en polo posterior, con alguna
imagen rojo anaranjada.

FIGURA 3

Angiografia con verde de indocianina del ojo derecho. Se
ponen de manifiesto los pdlipos temporales superiores y
macular.
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verde de indocianina (AVI) mostré una vasculopatia co-
roidea polipoidea (VCP) bilateral (figuras 3 y 4). Realiza-
mos tratamiento con terapia fotodinamica (TFD) focal en
los pdlipos. El resultado al mes fue de un aumento en la
exudacion, con incremento en los depdsitos lipidicos y
una hemorragia profunda en la arcada temporal superior
del OD, con los pdlipos desaparecidos (figuras 5y 6). La
hemorragia desaparecio con el paso de los meses. Re-
cientemente acudi6 a la consulta por disminucion len-
tamente progresiva de la AV en su OD. La funduscopia
demostraba un aumento de los depdsitos lipidicos (figu-
ra 7), con una imagen anaranjada en la arcada temporal
superior, a dos diametros papilares del disco optico, y
en la AVl se puso de manifiesto un nuevo pdlipo (figu-
ra 8). Debido a la mala respuesta inicial con antifactor de
crecimiento endotelial vascular (VEGF) y al hematoma

FIGURA 4
Angiografia con verde de indocianina del ojo izquierdo.
Visualizacion del pdlipo en arcada temporal superior.

FIGURA 5
Aumento de los depdsitos lipidicos y hemorragia profunda en
arcada temporal superior después de la terapia fotodinamica.

Vasculopatia coroidea polipoidea. Regreso a la fotocoagulacion laser
. ________________________________________________________________________________________________________________________________

FIGURA 6
Polipos desaparecidos después del tratamiento con
terapia fotodinamica.

FIGURA 7

Aumento de los depdsitos lipidicos con imagen anaranjada
en la arcada temporal superior, a dos diametros papilares
del disco optico.

FIGURA 8
Angiografia con verde de indocianina que pone de
manifiesto el pdlipo en la arcada temporal superior.
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provocado por la TFD, decidimos tratarla con fotocoa-
gulacion laser (figuras 9y 10).

FIGURA 9

Fotocoagulacion guiada con angiografia con verde de
indocianina. Impactos discretamente blanquecinos
recientes (30 minutos después de la fotocoagulacion).

FIGURA 10
Angiografia con verde de indocianina al cabo de un mes de
la fotocoagulacion laser. Apreciamos el polipo desaparecido.

COMENTARIO

La VCP fue descrita por primera vez por L. Yannuzzi en
el Macula Society Meeting en 1982 y publicada poste-
riormente por el mismo autor en 1990'. En la actualidad
no utilizamos el término «idiopatica», puesto que cada
vez conocemos mas que factores sistémicos como la
hipertension arterial, asi como otros genéticos, estan in-
timamente relacionados.

Es una forma atipica de DMAE. La etiopatogenia es
distinta a la de esta Ultima. Son dilataciones saculares,

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

en forma de pdlipo, de la red vascular coroidea. Acos-
tumbra a ser bilateral y cursa con desprendimientos del
epitelio pigmentado serohemorragicos recurrentes. En
algunas ocasiones pueden observarse biomicroscopi-
camente los pdlipos como formaciones redondeadas
anaranjadas. La angiografia fluoresceinica pone de ma-
nifiesto las alteraciones de una membrana neovascular
(MNV) oculta. Gracias a la AVI, podemos visualizar la
circulacion coroidea, observamos las caracteristicas de
las lesiones responsables de esta enfermedad vy reali-
zamos el diagndéstico definitivo. La tomografia de cohe-
rencia optica es una prueba complementaria de ayuda
porgue en algunas ocasiones nos da una imagen tipica
en «dedo de guante».

El tratamiento de la VCP fue inicialmente con fotocoa-
gulacion laser guiado por el verde de indocianina. Pocos
fueron los trabajos que pusieron en duda los resultados
a largo plazo de esta técnica?. Con la llegada de la TFD
en el ano 2000, se tratd la DMAE con impactos que
abarcaban toda la lesion angiofluoresceinogréfica. Esto
llevé a la irracionabilidad del tratamiento fotodinamico,
hasta que se iniciaron los tratamientos de la lesion guia-
da con la AVE tal como se habia realizado inicialmente
con el laser, y se entrd asi en una era menos invasiva.
Aunqgue sea una técnica menos agresiva, no esté exen-
ta de complicaciones, como pueden ser las hemorra-
gias, las roturas del epitelio pigmentado, el aumento de
la exudacion, y puede representar un estimulo para la
formacion de MNV.

Se inicia la era de los anti-VEGF y se observa una me-
jor respuesta de la DMAE frente a la TFD, pero una
resistencia de estos tratamientos en la VCP. Esto
se explica gracias a los trabajos de investigacion de
Tong*, donde encontraron niveles de VEGF muy bajos
en la VCP respeto a la DMAE, por lo que la estrategia
de tratamiento es distinta y se vuelve al empleo de la
TFD. Recientemente, el Ultimo metaanalisis publicado
que compara la TFD con el uso de anti-VEGF® con-
cluye que la TFD reduce en mayor grado el espesor
macular central y demuestra mayor regresion de los
pdlipos, a pesar de que la AV final es comparable en
los dos grupos.

En nuestro caso se utilizaron inicialmente los anti-VEGF.
Al no observar ninguna respuesta, empleamos la TFD.
Finalmente, y por la complicacion sufrida por esta,
usamos la fotocoagulacion laser guiada con verde de
indocianina.

Como ya hemos sefialado en anteriores ocasiones, el

tratamiento definitivo de la VCP, como en las otras for-
mas de DMAE, esta aln lejos de nuestro alcance®.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 69 afnos,
que acude a nuestro centro refiriendo una pérdida par-
cial del campo visual en su ojo derecho (OD). Como an-
tecedentes sistémicos destaca la hipertension arterial y
no presenta antecedentes oftalmolégicos de interés. La
agudeza visual de lgjos corregida (AVL) es de 0,5 en el
OD.

La exploracion del segmento anterior de ambos ojos es
normal. La del polo posterior del OD revela la presen-
cia de un gran desprendimiento del epitelio pigmentario
de la retina (DEP) parapapilar con presencia de fluido
subretiniano y una lesion rosada redondeada uvulifor-
me. La exploracion funduscopica del ojo izquierdo no
muestra alteraciones significativas, a parte de la presen-
cia de microdrusas maculares.

La tomografia de coherencia optica del OD muestra un
gran DEP parapapilar de contenido seroso y de con-
torno redondeado, con una protrusion en su superficie
correspondiente a la presencia del pdlipo vascular'. El
contenido del DEP es seroso y existe ademas un des-
prendimiento del neuroepitelio asociado también de
contenido seroso. El pdlipo es una estructura hiperre-
flectiva que produce un efecto de sombra posterior que
anula la senal de la coroides a ese nivel (figura 1).

Un nuevo corte horizontal realizado a nivel de la févea
muestra un desprendimiento seroso de esta, asi como
un DEP de gran volumen también de contenido seroso
(figura 2).

La angiografia fluoresceinica (AGF) revela un area con
efecto ventana que se corresponde con la superficie
ocupada por el DEP. Un halo hipofluorescente delimita
la lesion vascular polipoidea (figura 3).

Los tiempos precoces de la angiografia con verde de
indocianina (AVI) delimitan muy bien la presencia del po-
lipo vascular?. Tanto la AGF como la AVI muestran una

FIGURA 1

Corte horizontal mediante tomografia de coherencia éptica
a nivel de la lesion polipoidea. Gran desprendimiento

del epitelio pigmentario de la retina y presencia de fluido
subretiniano.

FIGURA 2

Corte horizontal mediante tomografia de coherencia
Optica a nivel macular, que muestra un desprendimiento
seroso con afectacion foveal.
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FIGURA 3

Angiografia fluoresceinica y con verde de indocianina que
muestran un area bien delimitada de hiperfluorescencia
precoz correspondiente a la lesion polipoidea.

FIGURA 4

Corte horizontal mediante tomografia de coherencia dptica
a nivel del pdlipo realizado tras cuatro dosis intravitreas

de ranibizumab, que muestra una reabsorcion del fluido
subretiniano con persistencia del desprendimiento del
epitelio pigmentario de la retina.
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zona hipofluorescente correspondiente con la presen-
cia del DEP, asi como una imagen de nivel inferior por
depdsito de exudacion de contenido dpticamente mas
denso (figura 3).

Tras cuatro inyecciones intravitreas de ranibizumab, se
observa una desaparicion del fluido subretiniano y una
acumulacion de material exudativo en el borde del DEP
(figura 4). En ese momento la AVL ha mejorado a 0,7.
Persiste el DEP de gran tamano, a pesar de la mejoria
de vision. La paciente seguira siendo tratada mediante
farmacos antifactor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF) y se considerara la combinacion de estos con
terapia fotodinamica (TFD)®.

COMENTARIO

LLa coroidopatia polipoidea se caracteriza por la presen-
cia de dilataciones y ramificaciones vasculares coroi-
deas que con frecuencia se acompanan de hemorragia,
exudacion y DEP. Tiene cierta predominancia en muije-
res y hay autores que consideran la enfermedad como
parte del espectro de manifestaciones que pueden apa-
recer en la degeneracion macular asociada a la edad.

No existe un consenso absoluto sobre cuél es el trata-
miento mas adecuado para su control. Se ha utilizado el
laser, los farmacos anti-VEGF y la TFD, entre otros. La
respuesta al tratamiento y la evolucion de la enferme-
dad es variable y la combinacion de anti-VEGF y TFD es
una de las estrategias que se ha reportado como mas
efectiva®.

3. Tang K, Si JK, Guo DD, Cui Y, Du YX, Pan XM, et al.
Ranibizumab alone or in combination with photodynamic
therapy vs photodynamic therapy for polypoidal
choroidal vasculopathy: a systematic review and Meta-
analysis. Int J Ophthalmol 2015;8:1056-66.

4. Tan CS, Lim TH, Hariprasad SM. Current management
of polypoidal choroidal vasculopathy. Ophthalmic Surg
Lasers Imaging Retina 2015;46:786-91.
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Descompensacion de foveosquisis

tras inyeccidn intravitrea de
antifactor de crecimiento endotelial

vascular

Santiago Abengoechea Hernandez', Maria Iglesias Alvarez2
' Departamento de Vitreo-Retina. Centro de Oftalmologia Barraquer. Barcelona
2 Fellow de Vitreo-Retina. Centro de Oftalmologia Barraquer. Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 32 afos
de edad, que refiere una disminucién de la agudeza vi-
sual (AV) con metamorfopsia de su ojo izquierdo (Ol) de
cinco dias de evolucion. Es miope magna de 11 diop-
trias en ambos ojos y posee una AV corregida en el Ol
de 20/80 y en el ojo derecho de 20/20.

El polo posterior muestra una lesion gris redondeada
yuxtafoveal con una pequefia hemorragia subretiniana
asociada (figura 1).

En la angiografia con fluoresceina se confirma la presen-
cia de neovascularizacion coroidea subfoveal (figura 2).
En la tomografia de coherencia Optica evidenciamos
una membrana neovascular (MNV) coroidea subfoveal
con discreto edema macular, foveosquisis de capas in-
ternas y externas, un desprendimiento incompleto del
vitreo y un engrosamiento marcado de la membrana li-
mitante interna (figura 3).

FIGURA 1
Membrana neovascular midpica.

Se realiza una Unica inyeccion intravitrea de ranibizumab.
En los sucesivos controles mensuales se evidencia una

FIGURA 2
Angiografia fluoresceinica donde se aprecia la membrana
neovascular.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia optica donde se evidencia una
membrana neovascular asociada a edema macular y
foveosquisis.
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inactivacion del complejo neovascular, al mismo tiempo
que existe una descompensacion progresiva de evolu-
cion rapida de la traccion tangencial y anteroposterior
que provoca un marcado aumento de la foveosquisis e
incluso un desprendimiento foveal (figuras 4A-D). Inicial-
mente la AV mejora hasta 20/40, pero va disminuyendo
conforme pasa el tiempo hasta 20/80 en el control del
cuarto mes (figura 4D). Al observarse esta progresion
térpida, se plantea a la paciente realizar una vitrecto-

FIGURA 4
Aumento de la foveosquisis midpica hasta provocar un
desprendimiento foveal y un inminente agujero macular.
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mia transconjuntival 23 G con el fin liberar las tracciones
descritas. Durante la cirugia se practica una diseccion
de la hialoides posterior con un pelado de la membrana
limitante interna e intercambio a gas Sk al 10 %.

Al mes de la cirugia no se aprecian signos de foveosqui-
sis y la MNV permanece inactiva. La paciente presenta
una AV estable de 20/40 (figura 5).

FIGURA 5
Resolucion completa de la traccion midpica restaurandose
la anatomia macular.

COMENTARIO

El tratamiento de las MNV midpicas esta basado en reali-
zar inyecciones intravitreas de farmacos antifactor de cre-
cimiento endotelial vascular (anti-VEGF)'. En general, con
pocas inyecciones se consigue la inactivacion completa.
En el caso que presentamos se evidencia un progresivo
aumento de la traccion tanto anteroposterior como tan-
gencial*®, Este hecho puede obedecer a que se altera el
equilibrio de fuerzas que existe en la cavidad vitrea en el
contexto de la miopia magna al realizar una inyeccion intra-
vitrea. Es poco probable que sea el efecto del anti-VEGF el
que provoque esta descompensacion de la foveosquisis,
ya que una contraccion subita de la MNV no tiene por qué
repercutir en la retina interna en este contexto clinico.

La duda que surge en este caso es cuando operar, ya
que al inactivar la MNV midpica la paciente nota una
clara mejora de su AV hasta conseguir 20/40 al mes del
tratamiento. Sin embargo, la evolucion tomogréafica no
deja lugar a dudas de que a corto plazo se formara un
agujero macular midpico. Algunos autores sugieren el
evidenciar un desprendimiento de retina foveal para in-
dicar la cirugia*s. Nosotros consideramos que una pro-
gresion en la foveosquisis, la presencia de fluido subma-
cular y una disminucion de la AV son criterios de cirugia
en el contexto de una foveosquisis midpica.

Este caso es verdaderamente atipico, al convivir dos
complicaciones de la maculopatia midpica: una MNV y
una foveosquisis progresiva con tendencia a formar un
agujero macular.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 79 anos derivada
de un hospital comarcal para la valoraciéon de una ma-
culopatia en su ojo derecho. La paciente referia dismi-
nucion de la agudeza visual de tres meses de evolucion
sin metamorfopsia evidente. Como antecedentes sisté-
micos, presentaba hipertension arterial y dislipemia en
tratamiento con enalapril, furosemida y simvastatina. No
tenia antecedentes oculares de interés.

En la exploracion oftalmoldgica se observd una agu-
deza visual de 0,2 en su ojo derecho y de 0,7 en el
izquierdo. Asimismo, presentaba una catarata nu-
clear bilateral moderada y una presion intraocular de
19 mmHg en ambos ojos. En la exploracion del fondo
de 0jo se aprecid una alteracion del brillo macular en el
ojo derecho asociada a una rarefaccion de la hialoides
posterior. Se practicd una tomografia de coherencia
optica (OCT) swept-source que reveld en el ojo dere-
cho una traccion vitreomacular focal grave que com-
portaba una distorsion macular importante con agujero
de capas internas, agujero lamelar y solucién de con-
tinuidad en la capa de elipsoides y en la membrana
limitante externa (figuras 1 y 2). En el ojo izquierdo, la

swept-source OCT reveld una adherencia vitreomacu-
lar focal (figuras 3y 4).

Se considerd que la paciente era buena candidata para
tratamiento de vitreolisis enzimatica mediante inyeccion
intravitrea de ocriplasmina en el ojo derecho. Dado que
en aquel momento la medicacion todavia no estaba dis-
ponible en el hospital, se procedid a pedir autorizacion

FIGURA 2

Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo
derecho de la paciente con las medidas de la traccion
(micras).

FIGURA 1

Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo
derecho de la paciente donde se evidencia una traccion
vitreomacular focal.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia optica swept-source del
0jo izquierdo de la paciente donde se evidencia una
adherencia vitreomacular focal.
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FIGURA 4

Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo
izquierdo de la paciente con las medidas de la adherencia
(micras).

para que pudiera ser tratada bajo régimen de uso com-
pasivo.

Doce semanas después recibimos la autorizacion para
tratarla, por lo que la citamos nuevamente. Ella referia
que su vision habia mejorado en las Ultimas dos sema-
nas y se observaba una agudeza visual de 0,4 en su ojo
derecho. La swept-source OCT del ojo derecho reveld
una resolucion espontanea de la traccion vitreomacular
con normalizacion de las alteraciones maculares previa-
mente descritas (figura 5). La swept-source OCT del ojo
izquierdo seguia mostrando una adherencia vitreoma-
cular focal (figura 6).

FIGURA 5

Tomografia de coherencia optica swept-source del ojo
derecho de la paciente donde se evidencia la resolucion
espontanea de la traccion.

FIGURA 6

Tomografia de coherencia optica swept-source del

0jo izquierdo de la paciente donde se evidencia que la
adherencia vitreomacular focal no ha cambiado respecto
a la situacion basal.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

COMENTARIO

La traccion vitreomacular es una alteracion de la inter-
fase vitreorretiniana relativamente poco frecuente, mejor
estudiada desde que se dispone de equipos de OCT de
dominio espectral (SD-OCT) y swept-source OCT.

En el Beaver Dam Eye Study, se reclutaron 1540 pacien-
tes (2980 ojos) a los que se les practicd una SD-OCT al
menos en un o0jo. De esta manera se pudo estudiar la
prevalencia de traccion vitreomacular (1,6 %), membra-
nas epirretinianas (34,1 %), quistes maculares (5,6 %),
quistes paravasculares (20 %), agujeros maculares la-
melares (3,6 %) y agujeros maculares de espesor com-
pleto (0,4 %). La prevalencia de traccion vitreomacular y
membranas epirretinianas aumenté con la edad’.

La traccion vitreomacular sintomatica puede tratarse
quirdrgicamente o con vitreolisis enzimatica mediante
inyeccion intravitrea de ocriplasmina.

La resolucion espontanea de la traccion vitreomacular
no es infrecuente, aunque puede estar subestimada de-
bido a un seguimiento corto de los pacientes.

En un anadlisis retrospectivo de 46 pacientes considera-
dos buenos candidatos a recibir tratamiento con ocriplas-
mina por presentar en la SD-OCT traccion vitreomacular
focal sin membrana epirretiniana, el 43,5 % experimen-
taron una resolucion espontanea de la traccion vitreoma-
cular tras una mediana de seguimiento de 594 dias?.

En otro andlisis retrospectivo de 61 pacientes con trac-
cion vitreomacular, el 35 % tuvieron una resolucion es-
pontanea. Los autores observaron que los ojos que
presentaban distorsion aislada de la retina interna sin
afectacion de la retina externa y los ojos que habian sido
tratados previamente con inyecciones intravitreas de far-
macos tenian mayor probabilidad de experimentar una
resolucién espontanea de la traccion vitreomacular®.

El angulo entre el vitreo y la superficie de la retina parece
tener importancia a la hora de esperar una resolucion
de la traccion. En un estudio prospectivo en 46 pacien-
tes con traccion vitreomacular, el 26 % experimentaron
una resolucion espontanea, que resultd mas probable
en tracciones con forma de V*.

Asimismo, las tracciones focales se pueden resolver
espontaneamente con mayor probabilidad que las am-
plias. Un estudio demuestra una elevada concordancia
entre la morfologia (forma de V o J) y el diametro de
la traccion vitreomacular (focal < 1500 micras o amplia
> 1500 micras). Los autores encontraron una alta co-
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rrelacion entre las tracciones focales y con forma de V
(asociadas a edema macular quistico y agujero macular)
y las amplias y con forma de J (asociadas a membrana
epirretiniana y engrosamiento macular difuso)®.
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Nuestra paciente presentaba una traccion vitreoma-
cular focal en forma de V, caracteristicas que como
se ha visto favorecen la resolucion espontanea de la
traccion.
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Depdsitos subretinianos exudativos

en coroidopatia serosa central
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 36 anos remi-
tido a consulta por disminucién de la agudeza visual
(AV) en el ojo izquierdo (OI) de tres semanas de evo-
lucién, sin antecedentes personales o familiares de
interés.

Exploracion oftalmolégica

o AV:

— Ojo derecho (OD): 10/10.

— OI: 1/10 (10/10 un afo previo).

e Biomicroscopia (BMC) de polo anterior: normal.
¢ Pupilas isocoricas y normorreactivas.

* Presion intraocular: 16 mmHg en ambos ojos.
* BMC fondo de ojo:

— OD: normal sin hallazgos patolégicos.

— Ol desprendimiento seroso de retina neurosen-
sorial a nivel macular (figuras 1A y 1B). Lesion
blanco-amarillenta central de medio diametro pa-
pilar, que en la tomografia de coherencia 6ptica
(OCT) corresponde a un deposito hiperreflectivo
subretiniano (figura 1C).

e Exploraciones complementarias:
— Angiografia fluoresceinica:

- Ol punto de hiperfluorescencia yuxtafoveal in-
ferior por fuga en tiempos iniciales y por llenado
en fases tardias (figuras 2A-E).

- OD: punto de hiperfluorescencia temporal a fo-
vea y alteracion difusa del epitelio pigmentario
(EPR) (hiperfluorescencia difusa) superior a fo-
vea (figura 2F).

— Neurofisiologia: debido a la baja AV, se realiza un
electrooculograma (normal) para descartar una
pseudodistrofia viteliforme del adulto.

Evolucion

A causa de la proximidad del punto de fuga al centro de la
fovea, se decide no tratar con fotocoagulacion laser focal.

Al mes de la exploracion inicial, la AV del Ol permanece
inalterable (0,1), y en la BMC del fondo de ojo y en la
OCT se aprecia un desprendimiento exudativo del area
macular con depositos subretinianos blanco-grisaceos
de aspecto translucido que adoptan una disposicion en
<huevo frito» (figura 3).

FIGURA 1

Retinografia. Fotografia con luz aneritra y tomografia de coherencia dptica del ojo izquierdo en la exploracion inicial.
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FIGURA 2

Angiografia fluoresceinica: hiperfluorescencia en tiempos precoces por fuga y llenado a través del epitelio pigmentario
alterado y en fases tardias por llenado, que da lugar a una imagen en «mancha de tinta».

FIGURA 3

Retinografia y tomografia de coherencia 6ptica del ojo
izquierdo al mes de evolucion (BA'y 3B se corresponden con
cortes a nivel de las lineas verde y roja, respectivamente).

A los tres meses la AV del Ol es de 0,3 y en la BMC
del fondo de ojo y la OCT se aprecia la practica re-
absorcion del fluido y de los depdsitos subretinianos
(figura 4).

A los doce meses de evolucion la AV habia mejorado a
0,9. La exploracion del fondo de ojo es normal y la OCT
muestra la completa reabsorcion del fluido y de los de-
positos subretinianos (figura 5).

FIGURA 4

Retinografia, fotografia aneritra y tomografia de coherencia
Optica del ojo izquierdo a los tres meses de evolucion.
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FIGURA 5
Retinografia, fotografia aneritra y tomografia de coherencia
Optica del ojo izquierdo a los doce meses de evolucion.

COMENTARIO

La coroidopatia serosa central (CSC) es una enferme-
dad que se caracteriza por un desprendimiento seroso
de la retina, en ocasiones asociado también a despren-
dimiento del EPR, con frecuencia confinados al érea
macular y asociados a un escape de fluido a través del
EPR hacia el espacio subretiniano. De manera clasica,
los pacientes con CSC son jovenes y la mayoria de ellos
sin patologia sistémica asociada’.

La CSC no se relaciona con frecuencia con depdsitos exu-
dativos subretinianos, a excepcion de episodios de CSC
durante el embarazo? o en casos que cursan de manera
atipica con desprendimientos bullosos de gran tamafio®.

La presencia de una placa de exudacion subretiniana
en un paciente con desprendimiento de la retina neu-
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rosensorial puede ser sugestiva de neovascularizacion
coroidea (NVC). Sin embargo, la localizacion y la dis-
posicion de estos depdsitos difiere de los asociados
a una NVC. En fases tempranas de la NVC, los dos
depdsitos mas comunes son sangre (en la proximidad
del complejo neovascular) y lipidos (en el margen de
la lesion). En este caso no habia hemorragia, los de-
positos eran blanco-grisaceos, no bloqueaban la fluo-
resceina y se disponian adyacentes al area de fuga.
Ademas, la edad de aparicion, la clinica, los signos
angiogréficos y la OCT son altamente sugestivos de
una CSC aguda.

Se desconoce la composicion de este material exudati-
vo subretiniano. No parece que sea de naturaleza lipidi-
ca. Por el contrario, se cree que son proteinaceos y po-
siblemente de naturaleza fibrinosa?. Si la composicién
del material exudativo es fibrina, cuyo peso molecular
es cinco veces superior al de la albumina, podria indi-
car una grave disfuncion de la barrera hematorretiniana
externa.

La desaparicion del exudado no ocurre necesariamente
de manera paralela a la resolucion del desprendimiento
macular. En ocasiones puede desaparecer mucho antes
0, por el contrario, persistir por un periodo variable de
tiempo después de la resolucion del desprendimiento.
La mayoria de los casos se resuelven en un intervalo
comprendido entre los tres y los seis meses®*.

Se ha descrito que, después de la reabsorcion del flui-
do y de los depositos subretinianos, algunos pacientes
muestran una alteracion permanente del EPR que po-
dria ser consecuencia de depositos residuales, de me-
canismos propios de cicatrizacion o de una metaplasia
fibrosa del EPR.

3. Gass JDM. Bullous retinal detachment: an
unusual manifestation of idiopathic central serous
chorioretinopathy. Am J Ophthalmol 1973;75:810-12.

4. Darmakusuma |, Yanuzzi LA, Spaide RF, Rabb MF,
Blair NP, Daily MJ. Subretinal exudative deposits in
central serous chorioretinopathy. Br J Ophthalmol
1998;77:349-583.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 33 afnos, emba-
razada de 30 semanas, que acude a la consulta por
vision de mancha negra en la zona central del campo,
metamorfopsias, alteracion de la vision de los colores y
pérdida de agudeza visual (AV) en su ojo izquierdo (Ol),
asi como cefaleas de intensidad moderada que comen-
zaron hace diez dias junto con los sintomas visuales.

No refiere antecedentes personales oculares o sisté-
micos de interés ni antecedentes familiares. Embarazo
de curso normal. No presenta edema ni proteinuria, y la
bioquimica y los niveles de tension arterial estan dentro
de la normalidad.

La paciente lleva una vida social normal. No sigue nin-
gun tratamiento topico ni sistémico en la actualidad. No
fuma ni bebe.

La exploracion oftalmolégica realizada puso de mani-

fiesto lo siguiente:

° Examen externo dentro de la normalidad, mejor AV
corregida de 1 en el ojo derecho (OD) y de 0,5 en el
Ol.

¢ Refraccion:

- OD: +0,25.
— Ol +1,25,-0,25 a 165 (AV 0,8).

La biomicroscopia de polo anterior no mostré alteracio-
nes, la presion intraocular era de 14 mmHg en ambos
0jos y en el fondo de ojo del Ol se observaba un claro
desprendimiento neurosensorial (DNS) en la mitad su-
perior del polo posterior, pero que englobaba también
al area macular. Presentaba ademas un éarea focal de
exudacion subretiniana de color blanco-amarillento den-
tro del DNS. El fondo de ojo del OD estaba dentro de la
normalidad (figura 1).
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La tomografia de coherencia 6ptica (OCT) muestra la
existencia de varios desprendimientos del epitelio pig-
mentario (DEP), ademas del DNS (figura 2).

El test de colores mostraba una clara alteracion en el eje
azul (figura 3).

No se realiza angiografia con fluoresceina sédica de
entrada, al tratarse de una paciente embarazada, se

FIGURA 1
Desprendimiento neurosensorial que engloba la macula.

FIGURA 2

LLa tomografia de coherencia éptica muestra un
desprendimiento neurosensorial extenso y los
desprendimientos del epitelio pigmentario.




FIGURA 3
Aspecto del test 28 Hue de Roth selen Farnsworth-
Munsell.

FIGURA 4
Aspecto de tomografia a las 4 semanas.

establece el diagndstico de sospecha de coriorretinitis
central serosa y se indican revisiones periddicas y con-
troles de la presion arterial, que en ese momento era de
120/70 mmHg.

Acude a revision cuatro semanas después y refiere me-
joria discreta, aunque persisten las metamorfopsias y la
disminucion de la AV, que en ese momento es ya de
0,7. EI DNS en la OCT es menor, por lo que se decide
esperar y vigilar de cerca (figura 4).

Un mes después del parto la paciente ha mejorado con-
siderablemente, la AV es ya de 1, persiste la atenuacion
de los colores y ha desaparecido el DNS y la exudacion,
aungue se mantienen los DEP (figura 5).

La refraccion también se ha normalizado.

Doce semanas después del parto la vision se ha
normalizado y solo persisten discretas alteracio-
nes del epitelio pigmentario de la retina (EPR) vy
los DEP.
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FIGURA 5
Aspecto de la tomografia de coherencia Optica al mes
del parto.

COMENTARIO

La coroidopatia serosa central (CSC) es una en-
fermedad idiopatica caracterizada por la existencia
de un desprendimiento de la retina neurosensorial
en el area macular secundario a un defecto focal
del EPR.

Cursa de manera tipica con una disminucion de la AV,
metamorfopsia y atenuacion de la vision de los colores,
sintomas que suelen aparecer de forma brusca y que
son causa a menudo de consulta urgente?.

Es mas frecuente en varones y suele debutar entre la se-
gunday la quinta décadas de la vida. Puede ser bilateral
hasta en el 40 % de los casos.

Tiene una incidencia del 0,01 en la poblacién general y
del 0,008 %/ano en el embarazo.

Su etipatogenia es desconocida. Hay una evidencia
cada vez mayor que apoya la existencia en estos ca-
sos de una clara alteracion de la circulacion coroidea.
Se produce una congestion capilar y venosa a nivel de
la coroides, que es la responsable de la aparicion de la
isquemia y el aumento de la exudacion coroidea que
conlleva el acumulo de fluido por debajo de la retina
neurosensorial.

La CSC se ha relacionado con determinados factores
de riesgo como los esteroides, el sindrome de Cushing,
la hipertension arterial, el lupus eritematoso e incluso
los cambios hormonales inducidos por el embarazo.
Durante este, se produce un aumento del cortisol en-
ddgeno circulante, que puede contribuir al desarrollo de
esta entidad. También se ha relacionado con el estrés y
la personalidad de tipo A'2.
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Para algunos autores la hipertension inducida por el
embarazo o la toxemia también pueden contribuir a su
desarrollo®.

Los primeros casos de CSC en el embarazo se dieron a
conocer en 1974, En 1993 se publicaron 14 mas y des-
de entonces se han ido sucediendo otras publicaciones
de series de casos. La CSC puede ocurrir en cualquier
trimestre del embarazo, aunque a menudo sucede du-
rante el tercero y se resuelve entre uno y dos meses tras
el parto. Puede afectar a mujeres de cualquier raza®.

De acuerdo con la literatura, durante el embarazo suele
cursar con exudacion subretiniana (90 %), aunque esta
no acontece en todos los casos. Algunos autores como
Quillen et al. han asociado la presencia de exudados a
tratamientos previos con corticoides, si bien este hecho
no ha sido corroborado por otros autores. En algunos
pacientes, en las areas de exudacion se producen ade-
mas cambios quisticos.

El diagndstico se establece con base en los hallazgos
clinicos y las pruebas de imagen, la tomografia y la an-
giografia fluoresceinica. La angiografia con verde de in-
docianina pone de manifiesto en muchos casos la dila-
tacion de los grandes vasos coroideos.

El diagndstico diferencial de la CSC incluye todas
aquellas entidades que cursan con un DNS en el
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area macular, entre las que se encuentran la neovas-
cularizacion coroidea, las fosetas papilares, la vas-
culopatia polipoidea, el melanoma de coroides, los
hemangiomas o la maculopatia hipertensiva, entre
otras.

El tratamiento recomendado para la CSC tanto en el
embarazo como fuera de él es la observacion, porque
muchos pacientes mejoran de forma espontanea en
seis meses, aunque mas del 50 % presentan recurren-
cias a lo largo de su vida.

En condiciones normales (fuera del embarazo), se deba-
te la utilidad de diferentes estrategias terapéuticas, so-
bre todo en aquellos casos en los que el proceso tiende
a cronificarse y produce una clara alteracion de la fun-
cion visual. El papel de la terapia fotodinamica y del laser
convencional es y ha sido objeto de un amplio debate.
Son numerosas las publicaciones (series de casos en su
mayoria) que apoyan el uso de la terapia fotodinamica
de flujo reducido®.

Los corticosteroides, siempre que sea posible, deben
retirarse.

El papel de los farmacos antifactor de crecimiento endo-
telial vascular aun no ha sido bien establecido a menos
que como complicacion a largo plazo se desarrolle una
membrana neovascular coroidea.

chorioretinopathy  in
1996;103:72-9.

4. Laudat MH, Guilhaume B, Blot P, Fournier C, Giauque
JP, Luton JP. [The hormonal state of pregnancy:
modification of cortisol and testosterone]. Ann
Endocrinol (Paris) 1987;48:334-8.

5. Arevalo JF, Espinoza JV. Combined photodynamic
therapy with verteporfin and intravitreal anti-vascular
endothelial growth factor therapy for chronic central
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 39 afnos, que usa
inhalador de budesonida por cuadro respiratorio y con-
sulta en marzo de 2010 por pérdida de agudeza visual
(AV) y metamorfopsias en el ojo izquierdo (Ol) desde
hace tres meses. El ojo derecho (OD) es normal, pero la
retina del Ol presenta una lesion hipopigmentada rodea-
da de una gran bulla de bordes definidos que va desde
la region peripapilar hasta la fovea y pequenas lesiones
hiperpigmentadas sugerentes de degeneraciones del
epitelio pigmentario de la retina (EPR). La AV era de 1,0
en el OD y de 0,8 en el Ol. La tomografia de coheren-
cia optica (OCT) revela un desprendimiento seroso del
neuroepitelio (DNEP) subfoveal y edema intrarretiniano
(figura 1). La angiografia fluoresceinica (AGF) muestra
una lesion hiperfluorescente extrafoveal nasal en méacula
que crece con el tiempo. Se diagnostica una coriorreti-
nopatia serosa central (CSC) y se trata con laser argon
focal guiado por AGF, con lo que se consigue inicial-

FIGURA 1

17-03-2010. Agudeza visual del ojo
izquierdo: 0,8. Fondo de ojo: lesion
hipopigmentada rodeada de una gran
bulla de bordes definidos alteraciones
del epitelio pigmentario de la retina.
Tomografia de coherencia Optica:
desprendimiento del neuroepitelio
subfoveal y edema subretiniano

e intrarretiniano.

mente una mejoria anatdomica y funcional casi completa
(AV: 1,0) (figura 2). Pero pocos meses mas tarde recurre,
la AV baja a 0,8 (figura 3) y se repite el tratamiento con
laser focal, sin éxito esta vez.

Se sospecha entonces vasculopatia coroidea polipoi-
dea (VCP) y se solicita nueva AGF, que muestra la mis-
ma lesion hiperfluorescente, y angiografia con verde de
indocianina (AVI), que solo revela dilataciones de vasos
coroideos, de modo que se mantiene el diagndstico de
CSC cronica con controles sucesivos con OCT y AGF,
dada la estabilidad del cuadro. En diciembre de 2011
se inicia tratamiento con bevacizumab intravitreo PRN

FIGURA 2

b 25-08-2010. Agudeza visual del ojo
izquierdo: 1,0. Mejoria anatdomica

y funcional tras laser argon.

FIGURA 3
10-11-2010. Agudeza visual del ojo
izquierdo: 0,8. Recurrencia.
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(oro re nata) y se consigue mejoria anatomica (desa-
paricion del DNEP) y funcional (AV: 1,0) (figura 4), que
se mantiene hasta septiembre de 2012, cuando la AV
empieza a disminuir progresivamente y a reaparecer la
exudacion. Se plantea nuevamente el diagndstico di-
ferencial entre CSC cronica y VCP, y se repiten la AGF,

FIGURA 4

27-06-2012. Agudeza visual del ojo
izquierdo: 1,0. Mejoria anatomica
parcial y funcional tras el tratamiento
con bevacizumab.
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la AVl y la OCT de dominio espectral (SD-OCT). La AVI
revela esta vez neovascularizacion coroidea (NVC) en
red vascular ramificada con terminaciones dilatadas
polipoideas en tiempos tardios, con un gran pdlipo en
haz papilo-macular que se corresponde con la lesion
hiperfluorescente ya visible en AGF previas. La SD-OCT
muestra un desdoblamiento del complejo membrana
de Bruch (MB)-EPR con hiperreflectividad leve entre
las dos capas, DNEP subfoveal y edema intrarretiniano
yuxtafoveal y parafoveal a nasal, apoyando la sospecha
de NVC de tipo VCP (figura 5). En este momento la AV
del Ol ha caido hasta 0,25 y se decide tratar con tera-
pia fotodinamica (TFD) asociada a ranibizumab intravi-
treo (IV). Con esto se consigue la remision completa y
mantenida de la exudacion hasta hoy. Sin embargo, la
lesion evoluciona hacia la atrofia de la retina externa,
afectando la capa de fotorreceptores, y el déficit visual
en el Ol progresa hasta AV de 0,15, para luego estabi-
lizarse (figura 6).

FIGURA 5

03/2013. Agudeza visual del ojo izquierdo:
0,25. A) Angiografia fluoresceinica: lesion
hiperfluorecsente ya visible en angiografia
fluoresceinica previas. B) Angiografia con
verde de indocianina: neovascularizacion
coroidea ramificada con terminaciones
dilatadas polipoideas en tiempos tardios.
C) Gran pdlipo en haz papilo-macular que
se corresponde con la lesion visible en
angiografia fluoresceinica. D) Tomografia
de coherencia Optica de dominio espectral:
desdoblamiento del complejo membrana
de Bruch-epitelio pigmentario de la retina,
hiperreflectividad leve entre las dos capas,
desprendimiento del neuroepitelio subfoveal
y edema intrarretiniano yuxtafoveal y
parafoveal. Se confirma vasculopatia
coroidea polipoidea.

FIGURA 6

Mejoria anatdmica mantenida tras el
tratamiento combinado de terapia
fotodinamica + ranibizumab. A) 04/2013.
Agudeza visual del ojo izquierdo de
cuenta dedos a 3 metros. B) 10/2015.
Agudeza visual del ojo izquierdo: 0,15.




COMENTARIO

Desde el punto de vista clinico, la VCP y la CSC pueden
asemejarse mucho, especialmente cuando la CSC tiene
un curso cronico o recurrente, de modo que resulten un
reto diagnodstico'®. Puede presentarse clinicamente una
CSC cronica o recurrente por meses e incluso anos antes
de poder demostrarse como diagndstico alternativo una
VCP'. Es importante diferenciar estas dos entidades, ya
que el prondstico visual final difiere mucho entre ambas,
al ser en general favorable en la CSC, que se resuelve
espontaneamente tras varios meses de observacion en
la mayoria de los casos, y ominoso en la VCP, que tiende
al deterioro visual grave e irreversible hasta en un tercio
de los casos, incluso tras la mejoria anatémica después
del tratamiento con TFD y/o antiangiogénicos (antifactor
de crecimiento endotelial vascular [anti-VEGF])®®.

La VCP es un subtipo de neovascularizacion tipo 1 se-
gun la clasificacion de Gass, que se desarrolla entre la
MB y el EPR. Se caracteriza por el desarrollo de una
NVC con vasos coriocapilares anormales muy ramifica-
dos que forman una red y cuyas terminaciones resultan
en dilataciones polipoideas o aneurismaticas®. Estas
a su vez pueden manifestar dos patrones: exudativo,
debido a hiperpermeabilidad vascular, que provoca
exudados subretinianos e intrarretinianos, y que asocia
desprendimientos serosos del EPR y DNEP (diagnds-
tico diferencial de CSC); o hemorragico, secundario a
sangrado de la NVC, que presenta hemorragias subreti-
nianas y desprendimientos hemorragicos del EPR (diag-
noéstico diferencial de degeneracion macular asociada a
la edad)*®.

La AVI es por ahora el patréon de oro para el diagndéstico
de la VCP. Es caracteristico visualizar con esta técnica
un patréon de neovasos coroideos ramificados en red,
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que terminan en dilataciones aneurismaticas y polipoi-
deas. Son dificiles de visualizar con la AGF, aunque en
ocasiones se pueden ver estructuras nodulares hiper-
fluorescentes o redes vasculares subretinianas*s. Con
los avances en la tecnologia de la OCT, se han logrado
definir con mayor precision las caracteristicas de la VCP,
lo que ha resultado de gran utilidad para el diagnéstico
y el seguimiento de estos pacientes. La OCT caracteris-
tica muestra un engrosamiento de la coroides subfo-
veal, con dilatacion importante de los vasos coroideos
(visible con Enhanced Depth Imaging [EDIl-OCT), des-
doblamiento de la linea que representa el complejo MB-
EPR e hiperreflectividad entre ambas, pudiendo asociar
exudacion subretiniana e intrarretiniana®. En nuestro
caso, tanto la evolucidn como los resultados de las
pruebas diagnodsticas coinciden con los reportes dispo-
nibles en la literatura. En cuanto al tratamiento, existe
cierta evidencia que apoya la combinacion de la TFD y
la terapia anti-VEGF IV como la mas efectiva. Dos estu-
dios prospectivos aleatorizados, el EVEREST vy el
PEARL, comparan ambos tratamientos solos 0 en com-
binacion y demuestran un indice de regresion de las le-
siones polipoideas significativamente mayor con TFD
sola o en combinacion con ranibizumab que con ranibi-
zumab en monoterapia. Sin embargo, no mostraron di-
ferencias significativas en cuanto a la AV final. Con ello
se demuestra que el tratamiento anti-VEGF solo a me-
nudo fracasa en conseguir la regresion completa de las
lesiones polipoideas, lo que sugiere una posible sinergia
al combinar TFD con anti-VEGF®®. En nuestro caso ob-
servamos resolucion parcial y transitoria de la exudacion
tras la aplicacion de laser argon focal guiada por AGF,
también cierta mejoria anatomica transitoria tras la admi-
nistracion de bevacizumab IV, y finalmente resolucion
completa y mantenida de la exudacion con la terapia
combinada TFD y anti-VEGF, en concordancia con la
evidencia disponible.
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Relationship  between clinical characteristics — of
polypoidal choroidal vasculopathy and choroidal
vascular hyperpermeability,. Am J  Ophthalmol
2013;155:305-313.e1.

5. Tan CS, Ngo WK, Chen JP, Tan NW, Lim TH;
EVEREST Study Group. EVEREST study report
2: imaging and grading protocol, and baseline
characteristics of a randomised controlled trial of
polypoidal choroidal vasculopathy. Br J Ophthalmol
2015;99:624-8.

173



V|

DESPRENDIMIENTO
DE RETINA NO
REGMATOGENO

CAPITULO 4

Coroidosis serosa central recurrente

o cronica tratada con
espironolactona

Eva Villota Deleu', Beatriz Fernandez-Vega Sanz?

"Médico adjunto del Servicio de Retina y Vitreo. Instituto Oftalmoldgico
Fernandez-Vega. Oviedo

2Médico adjunto del Servicio de Retina y Vitreo. Instituto Oftalmoldgico
Fernandez-Vega. Oviedo

CASO CLINICO

Presentamos un pequerio estudio intervencional de una
serie de 7 pacientes afectos de coroidosis serosa central
(CSC) recurrente o crénica y tratados con espironolacto-
na oral (inhibidor especifico del receptor mineralocorticoi-
de [MR]), a fin de evaluar la implicacion de los MR en la
patogénesis de la CSC vy, por tanto, la eficacia del primer
tratamiento dirigido al origen de la enfermedad (figura 1).

Material y métodos

Se tratan 7 pacientes con CSC recurrente (4 pacientes)
o cronica (3 pacientes) de cuatro o mas meses de evo-
lucion. Todos ellos fueron tratados con 25 mg de espiro-
nolactona dos veces al dia (Aldactone® 25 mg) durante
un minimo de cuatro meses. Se evalud la seguridad del
tratamiento, la mejor agudeza visual corregida con es-
cala de Snellen, el cambio en el grosor foveal central
(CFT) y en el espesor coroideo subfoveal con tomografia
de coherencia Optica al final del periodo de tratamiento.

Dado que la CSC presenta un fluido subretiniano fluc-
tuante, solo se trataron aguellos casos con mas de cuatro
meses de evolucion y con una agudeza visual mejor de
0,5 al inicio del tratamiento, y se reservo para los casos
de peor vision la terapia fotodinamica (TFD) de baja fluen-
cia. No se incluyd ningun paciente tratado previamente
con TFD o inyeccion de antiangiogénico, vasculopatia
polipoidea, fluido subretiniano secundario a macula en
cuUpula o borde de estafiloma o con contraindicacion sis-
témica para el uso de antagonistas de MR (enfermedad
renal o hepatica, hiperpotasemia [> 5,5 mmol/l], medica-
cion concomitante ahorradora de potasio o embarazo).

Durante el tratamiento se realizaron controles mensua-

les de los niveles de potasio y creatinina. Ningun pacien-
te suspendio el tratamiento por efectos secundarios.
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En la tabla 1 se resumen las caracteristicas basales de
los 7 pacientes.

Resultados (tabla 2)

Efecto de la espironolactona en la reduccion
del fluido subretiniano

El tratamiento consiguid reducir el CFT en 6 pacien-
tes, pero solo en 2 casos se consiguid su resolucion
completa. En general, se redujo el espesor de una
media de 393 (+ 81) pm a 272 (= 69) um (P < 0,05);
5 ojos (70 %) redujeron mas de 100 um. Solo 1 pa-
ciente (nUmero 6) no redujo el CFT, pero si se observo
una disminucion del volumen de fluido subretiniano.
El paciente nUmero 3 discontinu¢ el tratamiento y una
recidiva se controld parcialmente al reanudarse la me-
dicacion (figura 2).

Efecto de la espironolactona en el grosor
coroideo subfoveal

El tratamiento consigui¢ disminuir el grosor coroideo
en 5 pacientes. En general, se redujo el espesor de
una media de 399 (x 86) um a 312 (+ 49) um. Solo en
3 pacientes se produjo una disminucion significativa.
En el paciente 6 que no redujo el CFT, se incrementd
el grosor coroideo a lo largo del tiempo. El paciente
numero 3 que discontinud el tratamiento no redujo el
espesor al mes, pero si al final del periodo de segui-
miento (figura 3).

Efecto de la espironolactona en la agudeza
visual

La agudeza visual no mostré diferencias estadistica-
mente significativas entre el pre- y el postratamiento, y
pas6 de 0,77 (= 0,16) Snellen a 0,85 (+ 0,19) Snellen.



CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagnésticos en patologia retinocoroidea

Retina L . .
R Epitelio pigmentario de la retina
Coroides Vaso coroideo
A Esclera
Aldosterona Glucocorticoides
A
ALY
A A :A:i KK
AN \ ‘L A
\ 1@ Metabolitos KCal3
|HSD2 "
Célula v \A M T{'u:' |
endotelial e — 1 E
' — TKCa23
Unién Gap
ioendotelial
Célula de
misculo [ Vasodilatacion ] — Hiperpolorizacién]
liso
B

FIGURA 1
Via de activacion de los receptores mineralocorticoides (MR) en las células endoteliales de los vasos coroideos (Imagen
tomada y traducida del articulo de Bousquet E, en Retina 2013)%.

Los MR tienen una alta afinidad tanto por los glucocorticoides (cortisol) como por los mineralocorticoides (aldosterona).
La aldosterona, al activar sus MR, produce una activacion de los canales de K*/Ca** en las células endoteliales. Se
produce una hiperpolarizacion tanto de las células endoteliales como de las células del musculo liso (a través de sus
uniones gap), lo que se traduce en una vasodilatacion. Estos canales K*/Ca™ MR dependientes- solo se expresan en los
vasos coroideos, pero no en los vasos retinianos. Se previene la activacion de los MR por parte de los glucocorticoides
mediante la metabolizacion de los mismos por la enzima 11-beta hidroxiesteroide deshidrogenasa tipo 2 (HSD2). En los
vasos coroideos se expresan tanto receptores glucocorticoides como MR y HSD2.

Cat**: calcio; HSD2: 11-beta hidroxiesteroide deshidrogenasa tipo 2; K*: potasio; MR: receptor mineralocorticoide.

TABLA 1
Caracteristicas basales de la serie de casos.
Sexo Edad | Tipo Tiempo de Patologia concomitante T° de tratamiento
evolucion (meses) (meses)
1 | Mujer 43 Recurrente 4 No 7
2 | Mujer 39 Recurrente 5 Cortisol 1 hiperhomocistinemia 4
3 | Vardon 67 Recurrente 4 Helicobacter 7
4 | Vardon a7 Recurrente 4 Helicobacter 4
5 | Mujer 49 Cronica 7 No 6
6 | Varon 46 Cronica 48 Helicobacter 4
7 | Vardon 52 Cronica 6 Helicobacter hiperhomocistinemia 6
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TABLA 2
Principales resultados al inicio, al mes y tras finalizar el tratamiento.
T° de tto Agudeza visual CFT (um) Grosor coroideo subfoveal
(meses) Inicial (Snellen) (um)
Inicio 1 mes Final Inicio 1 mes Final Inicio 1 mes Final
4 meses |2 0,8 0,9 1,0 366 333 208 458 305 276
4 0,9 0,9 1,0 480 302 302 381 448 266
6 0,5 0,5 0,5 235 235 235 339 370 400
6 meses |5 0,9 0,9 1,0 464 336 275 278 275 270
7 0,6 0,6 0,7 383 360 263 375 350 311
7 meses | 1 0,9 0,9 1,0 391 289 213 420 402 309
3 0,8 0,8 0,8 431 217 409 544 538 352
Grosor foweal TO|erOnCICI
oentral
CFT [mieras) . . . i .
- No se produjeron efectos secundarios significativos en
ninguin paciente y se mantuvieron los niveles de potasio
y creatinina dentro de limites normales. Solo el paciente
numero 6 discontinud el tratamiento por efectos secun-
2 darios leves (fatiga), con recidiva del fluido subretiniano.
2 Al reanudar la medicacion, el fluido se redujo de nuevo
(figuras 4-6).
i COMENTARIO
Tigmpo de iratamigrio
+ 3 s e i s La patogénesis de la CSC se conoce con inexactitud. La
e T implicacion de los corticoides tanto enddgenos como
FIGURA 2 exdgenos parece clara, pero su papel exacto alin no se

Evolucion del grosor foveal central al inicio, al mes y al final
del seguimiento en la serie de pacientes.

Grosod coraidec

cargral
[rmicras)

=

it

an

b

cu

Tempo de ratamiento
B Fatbeme # by rarwcones 4 s s
FIGURA 3

Evolucion del grosor coroideo subfoveal al inicio, al mes y
al final del seguimiento en la serie de pacientes.
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ha definido. Las primeras evidencias de la implicacion
de los MR en la patogénesis de la CSC fueron publi-
cadas en el afo 2012'. Se ha identificado un engrosa-
miento coroideo difuso asociado a la CSC tanto en el
ojo afecto como en el contralateral, lo que sugiere una
desregulacion primaria de la vascularizacion coroidea y
una afectacion secundaria del epitelio pigmentario de la
retina, llevando a la acumulacion de fluido subretiniano.
Los antagonistas de los MR (eplerenona/espironolacto-
na) inhiben la activacion de estos canales.

En el afio 2013 surgieron los primeros intentos de trata-
miento con antagonistas de los MR en humanos?, una
vez confirmada la implicaciéon de los MR en la permea-
bilidad y el engrosamiento coroideo. Existen dos inhibi-
dores especificos de los MR: la eplerenona y la espiro-
nolactona. Ambos son utilizados de manera amplia en el
tratamiento de la hipertension arterial y el fallo cardiaco.
Su efecto secundario mas frecuente es la hipercalemia,
especialmente en pacientes con diabetes e insuficiencia
renal. La eplerenona tiene 10-20 veces menos afinidad
por los MR que la espironolactona, pero mayor espe-
cificidad y sin los efectos antiandrogénicos de esta. Se
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| 5
FIGURA 6
Imagenes de angiografia fluoresceinica y tomografia de
coherencia 6ptica con buena respuesta del paciente 5
(coroidosis serosa central cronica). Cambios en el grosor
foveal central y en el espesor coroideo. Respuesta
incompleta.

han comparado ambos farmacos en el tratamiento de la
CSC con resultados similares®.

Merece especial mencion el estudio aleatorizado, pros-
pectivo y doble ciego llevado a cabo por Francine F. Be-
FIGURA 4 har-Cohen*. Recoge 16 ojos con CSC croénica de mas
de cuatro meses de evolucion, tratados con 50 mg/dia
de espironolactona o placebo. Consigue una reduccion
a los 30 dias del volumen macular central y del fluido
subretiniano, ademas del grosor coroideo subfoveal.
Estos resultados concuerdan con los que nosotros he-
mos obtenido, pero nuestro tiempo de tratamiento fue
superior a un mes (media de 5 meses), sin ser uniforme
en toda la serie (entre 4 y 7 meses). Con base en estos
resultados, el mismo grupo de estudio acaba de publi-
car los resultados del primer ensayo clinico prospectivo,
aleatorizado, doble-ciego y cruzado con placebo de 16
ojos con CSC de al menos tres meses de evolucions.
Los pacientes recibieron tratamiento durante 30 dias vy,
tras una semana de lavado, cruce con placebo. El trata-
miento consiguio reducir el fluido subretiniano y el gro-
sor coroideo subfoveal de manera significativa, aunque
no se encontraron cambios en la agudeza visual (tiempo
medio de evolucion de la enfermedad de 10 meses).

Imagenes de tomografia de coherencia optica con buena
respuesta del paciente 2. A) Inicio del tratamiento con
espironolactona; B) Al mes; C) Al finalizar el tratamiento.

Todos estos estudios, mas alla de sus resultados, con-
firman la implicacion de los MR en la patogénesis de la
CSC. Parece, por tanto, validarse la hipotesis de que
la activacion de los MR por dosis altas de glucocorti-
coides produce vasodilatacion y permeabilidad de los
vasos coroideos, por lo que inhibidores especificos de
estos receptores como la espironolactona pueden pre-

FIGURA 5 venir este fendmeno.

Imagenes de angiografia fluoresceinica y tomografia de

coherencia 6ptica con buena respuesta del paciente 1. Hasta el momento no existen series amplias y aleatori-
Cambios en el grosor foveal central y en el espesor zadas que puedan confirmar la efectividad de estos tra-
coroideo. tamientos, asi como su dosis Optima y duracion.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 54 anos con
pérdida de vision en su ojo izquierdo. Cuenta con an-
tecedentes de leiomiosarcoma uterino de bajo grado
de malignidad hace mas de diez afos, actualmente en
remision completa. No presentaba signos ni sintomas
sistémicos. Su mejor agudeza visual corregida era de
20/20 en el ojo derecho y de 20/200 en el ojo izquierdo.
El segmento anterior era normal, pero durante la fun-
duscopia se observd una lesion sobreelevada en la zona
macular temporal e inferior. Dadas las caracteristicas, se
planted un diagndstico diferencial entre melanoma ame-
landtico, hemangioma coroideo y metastasis solitaria, y
se decidid comenzar con las exploraciones oftalmolégi-
cas correspondientes.

En la autofluorescencia, se observaba un patron motea-
do difuso en el érea de la lesion (figura 1), y una masa hi-
perfluorescente moteada y con difusion tardia en la an-

giografia fluoresceinica (AGF) (figura 2). La tomografia de
coherencia optica (OCT) mostrd una elevacion coroidea
irregular con liquido subretiniano que afectaba a fovea
(figura 1), caracteristica que Freedman y Folk describie-
ron en una serie de casos extensa como el signo mas
frecuente de presentacion de tumores metastasicos. En
la ecografia se observaba una lesion de 3,2 mm de altu-
ra con un diametro basal de 15,2 mm, sin angulo kappa
ni silencio coroideo.

Dados los resultados, se realizd un rastreo sistémico
completo. En la tomografia axial computarizada, se ob-
servaron adenopatias retroperitoneales que indicaban
una sospecha de recidiva retroperitoneal. En la resonan-
cia magnética (figura 3) no se aprecio hiperintensidad
de la senal en T1 sugestiva de melanoma ni metastasis
intracraneales. Se decidié realizar una tomografia por
emision de positrones (PET-TC) (figura 4) con metabolis-
mo 8,2 Gi mCi de 18FDG. La lesion coroidea izquierda
presentd una captacion focal elevada compatible con

FIGURA 1

A) Lesion sobreelevada en la zona macular temporal e inferior del ojo izquierdo. El melanoma amelandtico presenta

el diagndstico diferencial mas importante, pero con frecuencia tiene grandes vasos visibles en la superficie y puede
romper la membrana de Bruch y adoptar morfologia en champifidn. El hemangioma coroideo se asemeja con las
metastasis en que puede tener tamano, forma y localizacion similares; en cambio, tiene una coloracion mas rojiza

0 anaranjada. B) Patron moteado difuso en el area de la lesion en autofluorescencia. C) Elevacion coroidea irregular
con liquido subretiniano que afecta a la févea, compatible con un desprendimiento de retina sensorial. No se observan

quistes intrarretinianos.
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FIGURA 2

Masa hiperfluorescente moteada y con difusion tardia en la angiografia fluoresceinica (A y B). En los melanomas suele
verse un patréon de doble circulacion y llenado precoz de coroides. En la angiografia con verde de indocianina no se
observa ni patrén hiperfluorescente (tipico de hemangioma de coroides) ni patron hipofluorescente tipico de melanoma

(CyD).

FIGURA 3

Las metastasis coroideas
presentan un patron
isointenso o ligeramente
hiperintenso en secuencias
potenciadas en T1 (Ay B)
e hipointenso respecto al
vitreo en T2 (C).

infiltracion tumoral y se observaron incontables focos
compatibles con infiltracion metastasica ¢sea disemi-
nada. Destacaron también varios focos de captacion
en la mama derecha, compatibles con infiltracion tu-
moral, que se confirmaron en la mamografia (figura 5).
Todos los resultados apuntaron a un carcinoma ductal
infiltrante de mama luminal A grado IV con metéastasis
diseminadas, por lo que se decidié comenzar con el
correspondiente tratamiento quimioterapico, con buena
respuesta y desaparicion de la lesion metastéasica coroi-
dea (figura 6).

COMENTARIO

La coroides es la localizacion mas comun para el desa-
rrollo de una enfermedad metastésica', debido al abun-
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FIGURA 4

La lesion coroidea izquierda presenta una captacion

focal elevada compatible con infiltracion tumoral (flechas
amarillas). Ademas, se observan incontables focos
compatibles con infiltracion metastasica 6sea diseminada
(flechas azules).
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dante suministro vascular. Los canceres primarios que
mas comunmente producen metastasis coroidea son
el de mama (45 %) y el de pulmén (25 %)?. Existe un
incremento progresivo de determinados tumores que
metastatizan en el ojo, debido al incremento de la su-
pervivencia gracias a las nuevas terapias y programas
de cribado. La AGF ayuda a definir los limites de las le-
siones y en ocasiones puede ser de utilidad para realizar
el diagndstico diferencial®. Aunque las metéastasis coroi-
deas no tienen un patrén angiografico especifico, este
suele ser hipofluorescente en la fase arterial 0 venosa
precoz con hiperfluorescencia progresiva posterior. Ade-
mas, en la OCT podemos observar una imagen de con-
torno irregular (lumpy-bumpy) y, como en nuestro caso,
a menudo presentan liquido subretiniano. Esta superficie
lumpy-bumpy esta en contraste con la que aparece en el
melanoma, donde se muestra una superficie en forma de
cUpula suave. En estos casos, la PET-TC es una técnica
eficaz para el diagnéstico de enfermedad diseminada, al
detectar zonas con altos niveles de actividad quimica.

FIGURA 5

Imagen de distorsion retroareolar en la mama derecha,
compatible con las correspondientes imagenes de
captacion en la tomografia por emision de positrones.
Carcinoma ductal infiltrante de mama luminal A grado IV.

FIGURA 6

Pasados ocho meses, tras el tratamiento quimioterapico
correspondiente, la mejor agudeza visual corregida del ojo
izquierdo de la paciente era de 20/20, habia desaparecido

la masa coroidea y se observan los cambios funduscopicos
correspondientes de la imagen y la mejoria en la tomografia de
coherencia optica.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 63 afios, alér-
gica a las sulfamidas. Acude a urgencias por cuadro
compatible con colecistitis aguda e ingresa para an-
tibioterapia intravenosa y tratamiento conservador. A
los tres dias inicia cuadro de artralgias, nédulos sub-
cutaneos, hiperqueratosis plantopalmar, exantema ge-
neralizado, fiebre, aftas bucales, glositis y pérdida de
vision bilateral.

Antecedentes personales: melanoma del canal anal con
realizacion de amputacion abdominoperineal. Metas-
tasis hepaticas, pulmonares y ganglionares. Mutacion
del gen BRAF+. Esta en tratamiento con vemurafenib
(inhibidor de la proteina cinasas activadas por mitége-
nos [MEK]) + cobimetinib (inhibidor mutacion V600 gen
BRAF).

En la exploracion oftalmoldgica presento:

* Agudeza visual (AV): 0,7 en el ojo derecho, 0,6 en el
0jo izquierdo.

e Presion intraocular: 16 mmHg en ambos ojos (AO).

¢ Polo anterior: facoesclerosis incipiente, Tyndall negativo.

* Fondo de ojo (FO): muiltiples lesiones amarillentas,
subretinianas, que afectan al polo posterior y por fue-
ra de arcadas de AO (figura 1).

Las lesiones eran mas evidentes en la imagen infrarroja
obtenida con la tomografia de coherencia Optica (OCT),
lo que confirma el desprendimiento neurosensorial bila-
teral (figuras 2 y 3).

Tras discutir con la paciente y el servicio de oncologia,
se decidid suspender unos dias el tratamiento con ve-
murafenib por los efectos adversos sistémicos (no ocu-
lares) y recibid esteroides orales durante unos dias por
el cuadro general.
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FIGURA 1
Ambos 0jos mostraban lesiones amarillentas
subretinianas.

FIGURA 2
Imagen infrarroja y tomografia de coherencia optica del ojo
derecho.

FIGURA 3
Imagen infrarroja y tomografia de coherencia dptica del ojo
izquierdo.




A los tres dias la paciente refirié mejoria subjetiva de la
AV (0,9 en AQ) y ya se observaba mejoria de las lesiones
en el FO. Se reintrodujo el tratamiento en una dosis me-
nory al mes se observé una AV de 1 en AO y una reso-
lucion completa del cuadro, tanto funduscopica como
tomograficamente (figuras 4 y 5).

FIGURA 4
Se observa la resolucion de las lesiones en el fondo de ojo
al mes de evolucion.

FIGURA 5

Tomografia de coherencia dptica con resolucion completa
del desprendimiento neurosensorial en ambos 0jos.

COMENTARIO

Vemurafenib (Zelboraf®, Genentech) es un compuesto
inhibidor de la enzima quinasa MEK codificada por una
mutacion del gen BRAF. Fue aprobado mundialmente
tras demostrar que mejoraba la supervivencia de los pa-
cientes con melanoma avanzado en un ensayo clinico
de fase 3, comparado con quimioterapia'. Aproximada-
mente el 60 % de los melanomas cutdneos metasta-
sicos expresan esta mutacion V600+ en el gen BRAF.

La dosis maxima tolerada de este farmaco via oral
(960 mg 2 veces al dia) produce efectos secundarios
en el 50 % de los casos, como rash cutaneo, artral-
gias y fotosensibilidad. Otro efecto adverso es que los
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pacientes pueden desarrollar carcinomas €scamosos
0 keratoacantomas secundarios en aproximadamente
el 14-26 % de los casos, por lo general durante los
primeros tres meses de tratamiento. Si se utiliza de
manera simultanea un inhibidor MEK (verumafenib) y
otro inhibidor BRAF (cobimetinib), este efecto adverso
puede bloquearse. Esta inhibicion conjunta de BRAF
y MEK ha mejorado la supervivencia de los pacientes
con melanoma metastasico, previniendo o retrasando
la resistencia observada con los inhibidores BRAF en
monoterapiaZ®.

Los efectos adversos oculares descritos con el uso de

estos farmacos son**:

¢ Desprendimientos neurosensoriales y del epitelio
pigmentario de la retina: si el paciente esta asinto-
matico o no hay riesgo de pérdida grave de vision,
el tratamiento no debe interrumpirse y hay que mo-
nitorizarlo, porque en la gran mayoria son autolimi-
tados y se resuelven solos. Si, por el contrario, tiene
muchos sintomas o la visibn empeora, se pueden
suspender unos dias y reintroducirlos en una dosis
menors.

e Uveitis anterior: puede aparecer hasta en el 60 %
de los pacientes. Suele responder muy bien al trata-
miento con esteroides y antiinflamatorios no esteroi-
deos (AINE) topicos.

* Edema macular quistico: es menos frecuente, pero
también suele responder al tratamiento topico con
esteroides y AINEZ.

¢ QOclusiones venosas retinianas: es una complicacion
poco frecuente, pero grave. En estos casos deberia
valorarse discontinuar el tratamiento en funcion del
estado general del paciente, por el riesgo de sufrir
otra oclusion venosa en el mismo 0jo o en el ojo adel-
fo. El tratamiento de la oclusion con antifactores de
crecimiento endotelial vascular y/o corticoides intravi-
treos ha demostrado ser efectivo en reducir el edema
macular y mejorar la vision.

Como conclusion, los pacientes en tratamiento con in-
hibidores MEK deberian tener un examen oftalmoldgico
basal con OCT y ser monitorizados en los primeros me-
ses del tratamiento.

2. Larkin J, Ascierto PA, Dréno B, Atkinson V, Liszkay
G, Maio M, et al. Combined vemurafenib and
cobimetinib in BRAF-mutated melanoma. N Engl J
Med 2014;371:1867-76.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 40 afnos que refe-
ria una disminucion progresiva de la agudeza visual (AV)
en su ojo derecho (OD) en un periodo de tres meses. No
existian antecedentes oculares ni sistémicos de interés.

Su AV en el momento de la exploracion fue de contar
dedos en el OD y de 20/20 en el ojo izquierdo.

En la exploracion se observd una lesion exofitica papi-
lar de aspecto rojizo central, desprendimiento de retina
seroso peripapilar que borraba el margen de la papi-
la, afectando la retina inferior y macula, con exudacion
lipidica de predominio en el area macular (figura 1A).
Planted problemas de diagndéstico diferencial por la in-
filtracion amarillenta peripapilar, el desprendimiento de
retina exudativo y la exudacion lipidica, pero la angio-
grafia nos demostrd la presencia de una masa hiper-
fluorescente desde el inicio del angiograma (figura 1B),
lo que confirm¢ el diagndstico de hemangioma capilar
papilar de tipo exofitico. Debido a que el tumor afectaba
completamente el area papilar, se tratd6 mediante ter-
moterapia transpupilar, con un spot de 2 mm durante
dos minutos. Un mes mas tarde la exudacion lipidica y
el desprendimiento exudativo habian aumentado y se
repitio el tratamiento con laser con mejoria inicial, pero a
los dos meses se observd un desprendimiento de retina
exudativo bulloso (figuras 2A y 2B) con disminucion de
la AV a percepcion luminosa.

Debido a ello, se realizé cirugia vitreorretiniana (figura 3).
Se practicé colocacion de procedimiento escleral cir-
cunferencial ecuatorial de 2,5 mm, vitrectomia pars pla-
na (VPP) con diseccion de la hialoides posterior, escle-
rotomia de drenaje 2 mm posterior al recto lateral,
inyeccion de perfluorocarbono liquido (PFCL) con des-
plazamiento del fluido subretiniano hacia la periferia,

FIGURA 1

A) Imagen del fondo del ojo derecho. Lesion exofitica
papilar de aspecto rojizo central, desprendimiento de
retina seroso peripapilar que borra el margen de la papila,
afectando la retina inferior y la méacula, con exudacion
lipidica de predominio en el area macular. B) Imagen

de la angiografia fluoresceinica, que muestra una masa
hiperfluorescente desde el inicio del angiograma, lo que
confirma el diagndéstico de hemangioma capilar papilar
de tipo exofitico.

FIGURA 2

A) Imagen del fondo del ojo derecho tras termoterapia
transpupilar. Se muestra la evolucion del desprendimiento
seroso bulloso retiniano. B) Imagen de la angiografia
fluoresceinica, que muestra una masa hiperfluorescente
desde el inicio del angiograma, en el contexto

del desprendimiento seroso bulloso.

drenandolo después a través de la esclerotomia. Con la
retina aplicada y bajo PFCL, se realizd una diseccion
del tejido fibrovascular papilar que se extendia por las
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FIGURA 3
Imagen intraoperatoria de la vitrectomia pars plana:
diseccion de hialoides posterior.

arcadas vasculares, endofotocoagulacion con laser
verde en la porcion papilar del tumor, y con laser infra-
rrojo en la porcion retiniana del tumor, y posteriormente
recambio por aceite de silicona.

Se procedié a la extraccion del aceite de silicona a
las ocho semanas, permaneciendo la retina totalmen-
te aplicada, con marcada atrofia del tumor vascular y
proliferacion fibrética en papila sin traccion sobre retina
(figuras 4A y 4B). Sin embargo, la AV se ha mantenido
en percepcion luminosa. En los sucesivos meses se
observo discreta exudacion peritumoral, que se reab-
sorbié al ano, y continuaba estable con un seguimiento
superior a cinco anos.

FIGURA 4

A) Imagen del fondo del ojo derecho tras extraccion del
aceite de silicona, que muestra retina totalmente aplicada
con proliferacion fibrosa peripapilar sin generar traccion
retiniana. B) Imagen de la angiografia fluoresceinica, que
muestra exudacion peritumoral que posteriormente se
reabsorbio.

COMENTARIO

Los hemangiomas capilares son hamartomas vascula-
res que pueden estar relacionados con la enfermedad
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de Von Hippel Lindau (VHL) autosémica dominante (AD)
0 bien ser esporadicos. Aproximadamente la mitad de
los pacientes con hemangioma capilar solitario retiniano
se espera que tengan la enfermedad de VHL. El riesgo
disminuye progresivamente con el aumento de la edad
en el momento del diagndstico y tienden a ser mas mul-
ticéntricos en estos pacientes'. Ademas de en la clinica,
debemos apoyarnos de las pruebas genéticas basadas
en una combinacion de Southern blot, electroforesis y
secuenciacion directa de ADN para la exclusion de la
enfermedad de VHL2.

Existen tres tipos de crecimiento del hemangioma capi-
lar; endofitico, exofitico y las formas sésiles.

El curso clinico es generalmente progresivo y dificil
de predecir. Puede comenzar como lesiones peque-
Aas en el disco optico o en el area peripapilar (mas
comunmente en el lado temporal del disco). Si no se
trata, puede crecer y causar complicaciones, como la
exudacion, la acumulacion de liquido subretiniano, el
edema macular y el desprendimiento de retina exuda-
tivo, de lo que resulta el deterioro visual. Por otra parte,
la proliferacion glial puede conducir al desarrollo de la
membranas epirretinianas (MER) o desprendimientos
de retina traccionales. En raras ocasiones, estos tu-
mores regresan de manera espontanea.

El tratamiento de los hemangiomas capilares retinia-
nos yuxtapapilares sigue siendo un dilema terapéuti-
co sin pautas establecidas®®. Debido a la ubicacion
de estos hemangiomas sobre o adyacentes al nervio
optico, el tratamiento es dificil y complejo, especial-
mente cuando se encuentran en el haz papilomacu-
lar. Aunque aun no se han establecido directrices de
terapia definitivas, en general se elige la observacion
como el manejo inicial en pacientes asintomaticos. El
tratamiento de estas lesiones solo debe realizarse si
la vision se reduce o si hay progresion de la lesion.
El objetivo principal de la terapia es preservar la AV y
el campo visual sin destruccion retiniana alrededor del
tumor. El tratamiento depende del tamafio, la ubica-
cion y las manifestaciones clinicas del hemangioma.
Se han propuesto varias opciones, tales como la foto-
coagulacion con laser, la braquiterapia, la termoterapia
transpupilar, la terapia fotodinamica (TFD) y la exéresis
quirdrgica, pero ninguna de ellas ha demostrado ser
particularmente eficaz.

La fotocoagulacion con laser, la braquiterapia y la ter-
moterapia transpupilar han demostrado ser eficaces
en el tratamiento de hemangiomas del disco 6ptico,
pero todos estos enfoques tienen su riesgo y pueden
producir escotomas permanentes y pobres resultados



clinicos debido a la ubicacion posterior del tumor y su
proximidad al nervio optico.

Mas recientemente, la TFD ha sido reportada como
método alternativo para el tratamiento, ya que permite
una oclusion vascular mas selectiva y parece ser me-
nos perjudicial para el disco optico. Los antifactores de
crecimiento vascular (anti-VEGF) en monoterapia o en
combinacion con TFD también se han utilizado, y la te-
rapia combinada es superior.

La cirugia vitreorretiniana puede ser una opcion valida
cuando el hemangioma capilar esta asociado con la for-
macion de MER y desprendimientos serosos o traccio-
nales de retina. Dicha opcidn parece mejorar los resulta-
dos si se asocia a TFD y factores anti-VEGF.

El ranibizumab intravitreo, como monoterapia cada
cuatro semanas, ha demostrado efectos beneficiosos
al disminuir el tamafo tumoral y la exudacion. Las le-
siones mas pequefias pueden tener una mayor tasa de
proliferacion celular y ser mas sensibles a la inhibicion
antiangiogénica.

Ademas, los agentes anti-VEGF intravitreos parecen
tener la ventaja de disminuir los dafos en la retina en
comparacion con otros tratamientos. Por lo tanto, los
agentes anti-VEGF podrian ser considerados como un
tratamiento alternativo para los hemangiomas capila-
res en crecimiento, especialmente en pacientes con AV
conservada.

Sin embargo, los resultados globales indican también
limitaciones del tratamiento con anti-VEGF intravitreos
en monoterapia: primero, la dosis eficaz necesaria pue-
de ser mas alta que la requerida para el tratamiento de
la neovascularizacion coroidea; y, segundo, la via de ad-
ministracion a través del vitreo puede limitar el acceso a
las células tumorales en lesiones endofiticas. En conclu-
sion, el tratamiento anti-VEGF intravitreo como monote-
rapia puede ser una opcion terapéutica para el trata-
miento de lesiones tumorales pequenas sin pérdida de
la AV. Sin embargo, son necesarios futuros estudios
prospectivos con un seguimiento mas prolongado y un
mayor numero de casos para confirmar la eficacia intra-
vitrea de anti-VEGF.

En resumen, Wong et al.’ sugieren las siguientes pau-
tas para la terapia antiangiogénica: el uso de anti-VEGF
sistémicos (posibles efectos adversos), en combinacion
con la terapia intravitrea, para aumentar el acceso del
farmaco a una gran lesidon vascularizada; la existencia
de multiples moléculas angiogénicas, como se sugiere
por la biologia molecular de la enfermedad, tales como
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el factor de crecimiento derivado de plaquetas; la dosi-
ficacion sostenida del farmaco como en dispositivos de
liberacion prolongada y la terapia génica.

La TFD con verteporfina se ha sefialado igualmente
como método alternativo para inducir la regresion del
tumor o su estabilizacion, ya que permite una oclusion
vascular méas selectiva y parece ser menos perjudicial
para el disco optico que la fotocoagulacion con laser. En
particular, la TFD ha demostrado ser eficaz en tumores
de tamafno pequefo. Para los tumores mas grandes,
la verteporfina solo podra ser activada en la superficie
del tumor y los radicales libres de oxigeno pueden no
causar el cierre de los vasos tumorales mas profundos.

Igualmente, la TFD puede ser eficaz en el tratamiento del
edema macular y el fluido subretiniano. Una posible limi-
tacion importante de la TFD es la fibrosis asociada a la
MER. Otras complicaciones son el edema transitorio del
disco optico, la oclusion de los vasos de la retina, la neu-
ropatia Optica, la hemorragia vitrea, el desprendimiento
de retina masivo y la hemorragia subretiniana masiva.

La cirugia vitreorretiniana sigue siendo una opciéon que
considerar para el tratamiento de los casos progresivos
de hemangioma capilar complicados con la formacion de
MER, desprendimiento de retina seroso o traccional y
hemorragia vitrea en tumores de gran tamano. Sin em-
bargo, solo se producira la recuperacion visual después
de la cirugia si los tumores subyacentes pueden ser
erradicados o interrumpido su crecimiento.

La VPP (especialmente de calibre 25 G) ha progresado
tanto que se ha convertido en el método de eleccion
para la mayoria de las patologias vitreorretinianas. Ma-
riotti et al.5 reportaron un caso de hemangioma capilar
paramacular progresivo, con un crecimiento exofitico
que se asociaba con desprendimiento retiniano trac-
cional, tratado con éxito con cirugia vitreorretiniana de
calibre 25 G, seguida por dos sesiones de media fluen-
cia de TFD. Después del tratamiento combinado, hubo
una marcada regresion del hemangioma, mejoria de la
AV y reduccion del exudado en el area papilomacular,
que persistio tras los dos afos de seguimiento. Algu-
nos autores sugirieren la cirugia vitreorretiniana como
primera opcion para mejorar la seguridad y eficacia de
la TFD. En primer lugar, al desplazar el tumor lo mas
posible de la cabeza del nervio 6ptico, puede minimi-
zar el riesgo de neuropatia optica después de la TFD.
En segundo lugar, la eliminacion de la proliferacion glial
sobre el hemangioma podria favorecer la penetracion
de la verteporfina en la parte interior del tumor. Sin em-
bargo, son necesarios mas estudios para validar estas
teorias.
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Fong et al.’ reportaron un caso de un hemangioma ca-
pilar inferotemporal asociado con desprendimiento de
retina traccional, al que realizaron una terapia combina-
da de la inyeccion intravitrea de ranibizumab y TFD una
semana antes de la cirugia vitreorretiniana con éxito.
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En conclusion, el tratamiento del hemangioma capilar
sigue siendo controvertido debido a su ubicacion sobre
0 adyacente al nervio 6ptico. Se necesitan futuros es-
tudios prospectivos para verificar estas hipotesis y de-
terminar las estrategias terapéuticas mas adecuadas®.
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Hamartoma combinado de epitelio

pigmentario y retina en nino

José Luis Olea Vallejo, Pilar Mulet Perera
Seccion de Vitreo-Retina. Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitari Son
Espases. Palma de Mallorca

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varén de 9 afnos,
remitido a nuestro centro en enero de 2013 por presen-
tar una maculopatia en el ojo derecho (OD), evolutiva,
con pérdida de visibn documentada desde 1 en 2008
hasta 0,2 en ese momento.

En el fondo de ojo se aprecia una macula discretamente
hiperpigmentada con un componente fibrético superfi-
cial foveal (figura 1). El resto de la exploracion ocular y el
ojo contralateral son normales, con vision de 1.

La autofluorescencia y la autofluorescencia de infrarrojo
son normales, con la excepcion de los pliegues produci-
dos por la contraccion de la fibrosis (figuras 2 y 3).

En la tomografia de coherencia ¢ptica (OCT) se aprecia,
en el corte foveal, una macula engrosada con compo-

FIGURA 2
Autofluorescencia del ojo derecho (BluePeak). Salvo
el defecto producido por los pliegues, es normal.

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho: se puede apreciar
el componente fibroso central y la discreta
hiperpigmentacion de la macula.

FIGURA 3

Autofluorescencia de infrarrojo del ojo derecho. Es
normal, aunque se muestran mas claramente los pliegues
producidos por el componente fibrético.

191



VI

TUMORES,
ONCOLOGIA
OCULAR

CAPITULO 4

nente fibroso hiperreflectivo que ocupa la févea y unas
condensaciones hiperreflectivas que se extienden des-
de la capa de células ganglionares y plexiforme interna
hacia capas profundas y que llegan a la capa nuclear
externa (figura 4).

FIGURA 4

Tomografia de coherencia optica del ojo derecho, corte
horizontal a nivel foveal. Puede verse en el centro en forma
de T, mas hiperreflectivo, el componente fibrotico, y a
continuacion la proliferacion que se interdigita con el resto
de las capas de la retina, procedente de la plexiforme

y nuclear interna, y que abarcando toda la févea llega

a la capa nuclear externa.

El aspecto es compatible con un hamartoma combina-
do de retina y epitelio pigmentario (HCREP). Tras adver-
tirles del prondstico visual incierto, los padres aceptan la
realizacion de una vitrectomia con extraccion del com-
ponente fibroso y la membrana limitante interna adya-
cente. Esta se efectla en abril de 2013, pero lamenta-
blemente no se obtuvo material para estudio citologico.

En el seguimiento efectuado desde entonces, la agude-
za visual se ha mantenido en 0,2 y el aspecto anatomi-
co, tanto en la retinografia (figura 5) como en la OCT, ha
mejorado (figura 6), aunque presentaba unas lesiones
microquisticas en la capa nuclear interna sin repercu-
sion de la agudeza visual y estables. En la zona superior
a la fovea persiste una pequena area hiperreflectiva que
invade desde la nuclear y plexiforme externa hasta la
capa nuclear interna, que no ha evolucionado.

COMENTARIO

El HCREP es una rara lesion benigna. Suelen ser soli-
tarios y unilaterales, y pueden presentarse en macula,
yuxtapapilar o en periferia (los mas frecuentes). Desde el
punto de vista histoldgico, estan compuestos de células
gliales, tejido vascular y células del epitelio pigmenta-
rio, todo ello desorganizado, que pueden proliferar y dar
lugar a la formacion de un tejido con un componente
fiorético llamativo. Es mas frecuente en varones y se
ha visto raramente asociado a algunas enfermedades
como neurofibromatosis, sindrome de Gorlin Goltz, sin-
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FIGURA 5

Retinografia del ojo derecho. Dos afos después de la
cirugia, se aprecia una notable recuperacion anatémica,
aunque puede verse un pequeno resto superior a fovea.

FIGURA 6

Tomografia de coherencia optica del ojo derecho. Dos
afos después de la cirugia, comparada con la figura 4,

la mejorfa es notable. Lamentablemente no se acompafia
de un cambio funcional. Se aprecian pequefios quistes
en la capa nuclear interna, que han permanecido estables
a lo largo del seguimiento.

drome branquio-6culo-facial o angiofioroma nasolarin-
geo juvenil. En estos casos pueden ser bilaterales’?.

Se cree que son congénitos, aunque pueden descubrir-
se posteriormente al progresar.

En la OCT se separa el componente fibrotico con plie-
gues de las zonas de desestructuracion retiniana con
la retina adyacente normal y gradual desorganizacion a
medida que se engrosa el tejido®. Nuestro caso es un
buen ejemplo.

La localizacion macular tiene peor prondstico visual. La
cirugia vitreorretiniana esta discutida. La mayoria de los
casos se estabilizan o mejoran, aungue tiene recurren-
cias de la membrana epirretiniana, por lo que se reco-
mienda el pelado de la membrana limitante interna. En la
edad pediatrica la recuperacion anatémica es mas facil,
aunque la ambliopia puede estar ya presente.
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Hamartoma combinado de retina

y epitelio pigmentario de la retina

Marta Suarez Leoz, Ignacio Flores Moreno
Clinica Oftalmoldgica Suarez Leoz. Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 12 anos que
acude a la consulta por disminucion de la agudeza vi-
sual (AV) en su ojo derecho (OD).

No refiere antecedentes personales ni familiares de
interés.

En la exploracion presenta una AV en OD con +1,75
esf -0,25 a 100°-movimiento de la mano, y en el ojo
izquierdo con +0,50 esf -0,9. La biomicroscopia es nor-
mal en ambos ojos. El fondo de ojo del OD presenta
una tumoracion grisacea en la papila optica y region
peripapilar, elevada, con tortuosidad vascular marcada,
hiperpigmentacion, exudacion en los bordes de la lesion
y una membrana epirretiniana que distorsiona el area
macular, compatible con el diagnéstico de hamartoma
combinado de retina y epitelio pigmentario retiniano
(EPR) (figuras 1y 2).

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho donde se observa la lesion
sobreelevada de aspecto fibroso, grisacea, que ocupa
toda la retina posterior.
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FIGURA 2

Retinografia del ojo derecho a mayor aumento que
permite observar la vascularizacion tortuosa y las
telangiectasias tipicas de la tumoracion.

La tomografia de coherencia 6ptica muestra el com-
ponente intrarretiniano del hamartoma y la membrana
epirretiniana asociada (figuras 3y 4).

COMENTARIO

Los hamartomas combinados de retina y EPR son tu-
mores congénitos benignos caracterizados por la pro-
liferacion del EPR vy tejido glial, que generan una distor-
sién papilar y retiniana. La edad media de diagnéstico
de estos tumores son los 15 afnos, con unos limites en-
tre los 10 meses y los 66 afos, y son mas frecuentes
en varones'.
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FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica, cubo macular, que
muestra el componente fibrético de todo el espesor
retiniano y la elevacion retiniana.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia optica, corte horizontal a

nivel de la fovea, que muestra la membrana epirretiniana
asociada, tipica de esta tumoracion.

La mayoria de los pacientes con hamartomas com-
binados no muestran signos de enfermedad general,
aunque se han descrito asociaciones con neurofibro-
matosis tipos 1 y 22, hemangiomas faciales, esclerosis
tuberosa, incontinentia pigmenti y sindrome de Gorlin.

La sintomatologia varia con la localizacion de la lesion.
La afectacion directa del nervio 6ptico, del haz papilo-
macular y de la retina central de este caso justifican la
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Membrana epirretiniana en

hamartoma combinado de retina
y del epitelio pigmentario

José Garcia Arumi', Salvador Pastor Idoate?
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Instituto de Microcirugia Ocular (IMO). Jefe de Servicio, Hospital Universitari Vall
d’Hebron. Barcelona.

2FEA. Hospital Universitari Vall d’'Hebron. Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 10 anos que acu-
de a la consulta por disminucion progresiva e indolora de
la agudeza visual en el ojo izquierdo (Ol) asociado a
intensa metamorfopsia. Como antecedente oftalmolo-
gico relevante destaca la presencia de ambliopia en Ol
diagnosticada hace anos en otro centro, con una mejor
agudeza visual corregida (MAVC) de 20/200. La explo-
racion oftalmoldgica reveld: MAVC de 20/20 en el ojo
derecho (OD) y de 20/400 en Ol con intensa metamor-
fopsia asociada (rejilla de Amsler +). Biomicroscopia de
polo anterior dentro de los limites normales. Biomicros-
copia de polo posterior: OD dentro de la normalidad,
mientras la exploracion del Ol reveld una lesion pig-
mentada de coloracion marronaceo-grisacea, de 3 a
5 mm de diametro, localizada temporal a la fovea a
nivel subretiniano asociada a membrana fibrética ma-
cular epirretiniana con tortuosidad vascular intensa

secundaria a contraccion centripeta del tejido fibroti-
co; el resto de la retina periférica era normal (figura 1A).
El estudio con angiografia fluoresceinica (AGF) puso
de manifiesto en fases tempranas un area hipofluores-
cente en forma de semiluna temporal a la fovea co-
rrespondiente con la lesion pigmentada subretiniana,
la presencia de vasos telangiectasicos yuxtafoveales y
un patrén hiperfluorescente en haz papilomacular rela-
cionado con la presencia de tejido fibrético (figura 1B).
En los tiempos tardios se observé pérdida de fluores-
ceina por parte de los capilares maculares secundaria
a la traccién de la membrana epirretiniana (MER).

El paciente fue diagnosticado de hamartoma com-
binado de retina y epitelio pigmentario (HCR-EPR)
asociado a proliferacion epirretiniana macular. Debido
a la progresiva disminucion de vision y a la intensa
metamorfopsia, se planted vitrectomia pars plana
(VPP) con diseccion de la proliferacion epirretiniana

FIGURA 1
A) Imagen del fondo del ojo izquierdo. Lesion pigmentada en forma semilunar localizada a nivel subretiniano

y temporal a la févea con tejido fibrético y tortuosidad vascular asociada. B) Imagen de la angiografia fluoresceinica
en fases tempranas que muestra el patrén hipofluorescente de la lesion pigmentada y la presencia de telangiectasias
yuxtafoveales.
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previa tincion. La fuerte adhesion del tejido fibrotico
a la superficie retiniana origind pliegues profundos en
la retina que quedaron en evidencia después de su
extraccion.

El tejido extraido fue analizado y mostré una matriz co-
lagena hipercelular con células fusiformes abundantes,
asociadas a células de tipo inflamatorio como macré-
fagos (figura 2).

La evolucion posoperatoria fue satisfactoria, mejord
la intensa tortuosidad vascular previa y los pliegues
retinianos en el area foveal, pero persistieron algunos
temporales a la fovea (figura 3A). La AGF posopera-
toria mostrd hiperfluorescencia papilar, mejoria de la
tortuosidad vascular y leve pérdida de contraste en
los vasos telangiectasicos yuxtafoveales a la févea
(figura 3B).

La MAVC del Ol fue de 20/100 a los cuatro meses,
con una vision final de 20/80 a los dos afos de
seguimiento.

S B AV e = FIGURA 3
Er, St = A) Imagen del fondo del ojo izquierdo. Lesion pigmentada
o o residual temporal a la févea con tejido fibrético residual
: en arcadas vasculares temporal superior e inferior con
- T Yy marcada reduccion de la tortuosidad vascular.
-_r;l B) Imagen de la angiografia fluoresceinica que muestra
. ' b hipofluorescente de la lesion pigmentada junto
P B by con la presencia de telangiectasias yuxtafoveales
it e hiperfluorescencia papilar.

¥ 5 COMENTARIO

3 -~
'i "y B ql Los HCR-EPR son tumores benignos relativamente
poco comunes. Por lo general, se diagnostican clinica-
i i 1 mente en nifios (media de edad: 7,5 afos) o adultos
& ’ “ . I& y jovenes, con pérdida visual indolora (40 %) o estrabis-
i = mo (25 %)'. La mayoria parecen ser esporadicos. Sin
l‘r embargo, se han reportado casos asociados a otras
! . . entidades clinicas, en especial a la neurofioromatosis
F‘ S_,.’ tipo 1128, Son lesiones elevadas, pigmentadas, general-
f‘ "_ mente solitarias y unilaterales, ubicadas de manera ha-
g-& £ bitual en el disco dptico o el polo posterior'=. La funcién
visual varfa en funcion de la localizacion de la lesion. La
participacion directa del nervio 6ptico, del haz papilo-
macular o de la févea es un factor predictivo de mala
agudeza visual*. Afectan no solo a la retina y al EPR,
sino también a la interfaz vitreorretiniana, formando par-

FIGURA 2

Imagenes histoldgicas de hematoxilina-eosina que
muestran matriz colagena hipercelular con predominio
de células fibroblasticas y de componente inflamatorio.

197



VI

TUMORES,
ONCOLOGIA
OCULAR

CAPITULO 6

te de las MER®. Si estas estructuras no estan directa-
mente involucradas, la pérdida visual puede ser conse-
cuencia de la distorsion macular secundaria a la MER',
Desde el punto de vista histolégico, los HCR-EPR con-
sisten en una amalgama desordenada de células de la
retina, células gliales, células del EPR y vasos sangui-
neos en grados variables®.

Actualmente, no existe un consenso establecido sobre
el manejo de las complicaciones de los HCR-EPR. La
realizacion de VPP para la liberacion de tracciones con
0 sin pelado de membrana ha reportado tasas de hasta
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un 60 % de mejora en la agudeza visual en los casos
tratados®. Sin embargo, su uso en los casos en los que
la membrana glial superficial es parte integral del tumor
sigue siendo controvertido*s, ya que la escision quirdr-
gica de la membrana es complicada, y puede danar
las células de Mulller y la capa de fibras nerviosas de la
retina o producir agujeros maculares de espesor com-
pleto, con lo que disminuyen o empeoran las posibilida-
des de restaurar la vision central*®. Por lo tanto, tanto la
tomografia de coherencia Optica como las pruebas de
imagen ayudaran a seleccionar qué casos tienen mejor
prondstico visual.

3. Eliot D, Schachat AP. Combined hamartoma of the
retina and retinal pigment epithelium. En: Ryan SR,
editor. Retina. St Louis, MO: Mosby; 2001.

4. Xue K, Mellington F, Gout I, Rokerya S, Olurin Ol,
El-Amir A. Combined hamartoma of the retina and
retinal pigment epithelium. BMJ Case Rep 2012 Nov
15;2012.

5. Stallman JB. Visual improvement after pars plana
vitrectomy and membrane peeling for vitreoretinal traction
associated with combined hamartoma of the retina and
retinal pigment epithelium. Retina 2002;22:101-4.
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Hamartoma astrocitico de la papila

Marta Suarez Leoz, Belén Gutiérrez Partida
Clinica Oftalmoldgica Suarez Leoz. Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 6 afios de edad
que acude a la consulta porque sus padres notan un re-
flejo raro en su ojo derecho (OD). No tiene antecedentes
personales ni familiares de interés.

En la exploracion inicial presenta una agudeza visual de
1 en ambos ojos (AO) con refraccion de +2,50 esf en
AO. La exploracion de los reflejos pupilares era normal,
y también el segmento anterior. En el fondo del OD pre-
senta un lesion que tapizaba la papila, amarilla y brillan-
te, que sugiere la existencia de un hamartoma astrociti-
co de papila (figuras 1y 2).

Se envia al servicio de pediatria para descartar asocia-
cion con otra patologia. Le realizan resonancia mag-
nética cerebral, que es normal, y estudio sistémico,
que es también negativo, y se descarta otra patologia
asociada.

FIGURA 1

Retinografia que muestra la lesion blanquecina vy brillante
en la papila.

FIGURA 2

Retinografia que muestra la méacula de aspecto normal.

COMENTARIO

Los hamartomas astrociticos de papila o astrocitomas
pueden estar asociados a la esclerosis tuberosa, con
menor frecuencia a la neurofibromatosis, y en ocasiones
aparecer de forma aislada, como en nuestro caso.

Es un tumor congénito que puede recordar a un edema de
papila adquirido y presentar un aspecto nodular, de aspec-
to blanco amarillento con morfologia multilobulada, que lo
asemeja a granos de tapioca o mora, y que tiene una gran
tendencia a localizarse sobre o cerca de la papila.

La angiografia con fluoresceina muestra el destacado
componente vascular de la lesion, con capilares finos
entrelazados por toda la masa tumoral (figuras 3-5).

La tomografia de coherencia ¢ptica (OCT) muestra un

marcado oscurecimiento por los elementos calcificados
de la lesion, asi como el engrosamiento de la retina peri-
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FIGURA 3
Angiografia con fluoresceina en la que se observa
el destacado componente vascular de la lesion.

FIGURA 4
Angiografia con fluoresceina en la que se ven los capilares
finos sobre la superficie tumoral.

papilar por el propio tumor. En nuestro paciente la OCT
de méacula es normal (figura 6).

La ecografia B revela una reflectividad interna de mo-
derada a alta con ensombrecimiento orbitario. Pueden
observarse focos de calcificacion (figuras 7 'y 8).

El campo visual muestra una reduccion concéntrica mo-
derada (figura 9).

El ojo contralateral presenta un aspecto normal (figura 10).

Los hamartomas de papila 6ptica, cuando muestran
este aspecto amarillo, en mora, brillante, tan caracte-
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FIGURA 5

Angiografia con fluoresceina en tiempos tardios que
muestra la ausencia de escape desde los capilares
de la superficie del tumor.

High Definition images: 5 Line Raster
Bean Angle: * Spacing: 015 mm

Lingic § min

FIGURA 6

Tomografia de coherencia Optica que muestra el marcado
oscurecimiento de la lesion. La méacula presenta un
aspecto normal.

ristico, pueden ser confundidos con drusas de papila.
Sin embargo, estas se encuentran dentro del disco,
mientras que los hamartomas astrociticos protruyen por
encima de él y oscurecen tanto al nervio éptico como a
la retina circundante’2,



FIGURA 7
Ecografia B que muestra una reflectividad interna alta con
ensombrecimiento orbitario.

FIGURA 8

Ecografia B en la que se observan focos de calcificacion.

Estos tumores tienen un crecimiento autolimitado y, por
tanto, no precisan tratamiento. Nuestro paciente ha sido
revisado durante tres anos, desde 2012 hasta la actuali-
dad, sin presentar crecimiento?® (figura 11).

La principal funcion del oftalmélogo es derivar al pacien-
te para descartar la existencia de esclerosis tuberosa u
otras facomatosis®.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 9
Campo visual que muestra una reduccion concéntrica
moderada.

FIGURA 10
Retinografia Ol normal.

FIGURA 11
Aspecto de la lesion que muestra estabilidad a los 3 afios
de seguimiento.
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Se han descrito casos de hemorragias vitreas por rotura  cidn que puede asociar el astrocitoma papilar, pero no
de los capilares intratumorales o por la neovasculariza- es frecuente®.
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Hemangioma de coroides
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente asintomatico de
69 afnos, con pseudofaquia ho complicada en ambos
0jos hace cinco anos en otro centro, sin antecedentes
sistémicos de interés, que acudié para una revision of-
talmoldgica general.

Su agudeza visual corregida fue de 0,9 en el ojo derecho
y de 0,9 en el ojo izquierdo. La refraccion del paciente
en el ojo derecho fue de -2,00 a 87°, +1,00, y en su ojo
izquierdo de -2,25 a 85°, +4,00.

La exploracion del segmento anterior fue normal en los
dos ojos, con lentes intraoculares en saco y presiones
de 14 mmHg en ambos.

La exploracion del fondo de ojo derecho fue normal, sin
alteraciones maculares o en disco 6ptico. No se apre-
ciaron alteraciones en la tomografia de coherencia 6p-
tica (OCT).

En el ojo izquierdo presenta un grave levantamiento de
la retina en el polo posterior, que se evidenciaba en la
OCT, de unas 1200 micras de grosor, con una base de
6 x 6 mm. En la OCT muestra una forma regular con
una alteracion leve de la linea del epitelio pigmentario
(figuras 1y 2).

La ecografia mostrd una leve hiperecogenicidad central,
aunque sin otras lesiones significativas (figura 3).

Para descartar otras lesiones se realizd una tomografia
axial computarizada orbitaria, que resultd normal.

Pese a que no existia exudacion ni coloracion anaran-
jada en el estudio funduscopico, se realizé angiografia
fluoresceinica y con verde de indocianina (figura 4), que

FIGURA 1

Tomografia de coherencia dptica que muestra intenso
levantamiento del polo posterior de la retina con
disminucioén de la coroides y alteraciones leves en la capa
del epitelio pigmentario de la retina.

mostrd una intensa tincion de la lesion en el verde de
indocianina, de modo que el caso se pudo diagnosticar
de hemangioma de coroides asintomatico.

COMENTARIO

El hemangioma coroideo es un tumor vascular benigno
que puede presentarse de forma circunscrita o difusa.
Esta ultima es una forma poco frecuente, normalmente
asociada con el sindrome de Sturge-Weber'. El heman-
gioma circunscrito se presenta como una masa discre-
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FIGURA 2

Retinografia donde se muestra el levantamiento central,
aunqgue sin que se aprecie el reflejo anaranjado tipico
de la lesion.

FIGURA 3

Ecografia donde se
muestra una leve
hiperecogenicidad del
apex de la lesion, sin
otros hallazgos.

ta de forma redondeada u ovalada con una coloracion
anaranjada que afecta al polo posterior de la retina,
con margenes poco precisos. Puede ser asintomatico
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FIGURA 4

Angiografia con verde de indocianina donde se aprecia
un intenso llenado de la lesion central, sin otras lesiones.

o comprometer la agudeza visual con la aparicion de
exudacion subretiniana crénica y edema macular. Los
pacientes también pueden presentar fotopsias, meta-
morfopsias y miodesopsias?. En su diagndstico es ca-
racteristica la angiografia con verde de indocianina, que
muestra desde tiempos precoces un llenado intenso de
la lesién circunscrital. El tratamiento esta indicado cuan-
do la agudeza visual esta comprometida secundaria a la
exudacion del tumor. Se han utilizado para su tratamien-
to tanto la radioterapia externa, como la braquiterapia®,
asi como el laser de diodo y la termoterapia transpupilar,
aunque actualmente el estandar es la terapia fotodina-
mica, que consigue el control sintomatico del paciente
con los minimos efectos secundarios®.

4. Madreperla SA, Hungerford JL, Plowman PN,
Laganowski HC, Gregory PT. Choroidal hemangiomas:
visual and anatomic results of treatment by
photocoagulation or radiation therapy. Ophthalmology
1997;104:1773-8.

5. Boixadera A, Garcia-Arumi J, Martinez-Castillo
V, Encinas JL, Elizalde J, Blanco-Mateos G, et
al. Prospective clinical trial evaluating the efficacy
of  photodynamic  therapy for  symptomatic
circumscribed choroidal hemangioma. Ophthalmology
2009;116:100-5.
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Lesion coroidea amelandtica
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La Fe, Valencia. RETICS RD12/0034 Enfermedades Oculares: «Prevencion,
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer caucasica de 74
anos, diagnosticada de hemangioma coroideo en otro
centro, que acudié para revision programada. La agu-
deza visual era de 1,0 en ambos 0jos. Habia sido inter-
venida de cataratas y se le habia practicado capsuloto-
mia en los dos ojos.

El examen del fondo de ojo evidencid una lesion coroi-
dea sobreelevada localizada en la retina media periférica
temporal e inferior al nervio 6ptico, de coloracion amari-
llenta y delimitada por un borde parduzco, asociado a
drusas en superficie (figura 1). La angiografia fluorescei-
nica mostrd una hipofluorescencia precoz con posterior
hiperfluorescencia homogénea y mantenida sin signos
de leakage (figura 2). La tomografia de coherencia opti-
ca de 16,5 mm mostro fluido subretiniano en relacion

inmediata a la lesién coroidea (figura 3). Mediante
enhanced depth imaging se aprecio una lesion co-
roidea homogénea hiporreflectiva asociada a drusas
y fluido subretiniano, que producia abombamiento
escleral posterior (figura 4).

COMENTARIO

Si bien los nevus coroideos se caracterizan por ser le-
siones melanicas, hasta un 10 % son amelandticos y un
13 % son de pigmentacion mixta, lo que afade com-
plejidad a su diagndstico en tanto que pueden simu-
lar otras lesiones coroideas’. El abombamiento escleral
posterior puede aparecer hasta en un 5 % de los nevus
coroideos, Yy es tipico de los nevus con coloraciéon mix-
ta y asociados a presencia de halo®. Esta configuracion
se observa Unicamente en imagenes tomograficas de
alta penetrancia, pero no mediante ultrasonografia. El

FIGURA 1

Retinografia e imagen MultiColor de la lesion amelanética temporal inferior. Se muestra detalle ampliado de la lesion en la

imagen de la derecha.
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FIGURA 2
Angiografia fluoresceinica centrada en la lesion.

FIGURA 3
Tomografia de coherencia optica de 16 mm centrada en
fovea.

FIGURA 4
Detalle de la lesion analizada con tomografia de coherencia
Optica con tecnologia EDI (Enhanced Depth Imaging).

presente caso fue diagnosticado de nevus amelanético
con presencia de halo invertido, asociado a alteracion
del epitelio pigmentario de la retina y fluido subretiniano.
La configuracion tomogréfica posterior mostré ademas
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Manifestaciones oculares

de las leucemias agudas

Patricia Udaondo Mirete!, Angel Cisneros Lanuza?

"Médico adjunto de la Seccién de Retina, Hospital Universitario y Politécnico La
Fe. Codirectora de la Clinica Aiken. Valencia

2 Jefe de Servicio. Hospital Universitario y Politécnico La Fe. Valencia

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardon de 45 anos, que pre-
senta una pérdida de vision en el ojo izquierdo de pocos
dias de evolucion. No tiene antecedentes médicos ni
familiares de interés, pero si refiere fatiga y astenia im-
portantes desde hace varias semanas. En la exploracion
destaca vision de movimiento de manos en el ojo afecto
y 20/20 en el contralateral, el polo anterior es normal y
en el fondo de 0jo se observa una gran hemorragia sub-
hialoidea que afecta la region macular del ojo izquierdo,
asi como multiples hemorragias intrarretinianas en am-
bos ojos (figuras 1-4). La angiografia descarta la presen-
cia de isquemia (figura 5). La evolucion de la hemorragia
y la vision del ojo izquierdo son favorables, pero en el
estudio sistémico se confirma que el paciente padece
una leucemia linfoblastica aguda vy fallece a los pocos
meses por la infiltracion leucémica de varios érganos,
aparte de los 0jos.

COMENTARIO

Las leucemias son un grupo heterogéneo de enferme-
dades que se distinguen por la infiltracion de la médula
Osea, la sangre y otros tejidos por células neoplasicas
del sistema hematopoyético.

FIGURA 2
Tomografia de coherencia dptica del paciente del ojo
de la figura 1.

FIGURA 1

Fondo de ojo con multiples
hemorragias intrarretinianas, asi
como exudados algodonosos
secundarios a un paciente

con leucemia y anemia/
trombocitopenia graves.
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FIGURA 3

Evolucion de hemorragia subhialoidea secundaria a trombocitopenia en paciente con leucemia linfoblastica aguda.

FIGURA 4
Tomografia

de coherencia
Optica
correspondiente
al ojo de la
figura 3.

FIGURA 5

Angiografia fluoresceinica que descarta la presencia
de isquemia y neovasos en el paciente.

La afectacion ocular de las leucemias puede ser de dos

formas':

* Infiltracién directa de las células neoplasicas a nivel
de la orbita, parte anterior de la Uvea o del nervio 6p-
tico y/o algun par craneal.
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e Secundarias a las anomalias hematoldgicas, como
la anemia, la trombocitopenia, la inmunosupresion o
la hiperviscosidad sanguinea.

Es importante realizar un examen oftalmolégico en el
momento del diagnostico de la leucemia, ya que la afec-
tacion ocular implica un peor prondstico de vida, sobre
todo en nifios?.

La retina es el tejido o la parte del ojo que se afecta
con mayor frecuencia. Segun algunas series, hasta el
69 % de los pacientes con cualquier tipo de leucemia
llegaria a tener alguna alteracion del fondo de ojo en el
proceso de su enfermedad.

Las alteraciones retinianas mas frecuentes serian®*:
hemorragias a cualquier nivel de la retina (Que afectan
sobre todo al polo posterior) y de ahi se extenderian al
vitreo, la tortuosidad vascular y los émbolos retinianos
(sépticos, de células tumorales o de fibrina). En casos
graves pueden coexistir la presencia de hemorragias
retinianas que afectarian de modo principal a las ca-
pas internas de la retina, con exudados algodonosos
simbolo de la isquemia (anemia o hiperviscosidad) e
infiltrados propios de la leucemia. También pueden
aparecer microaneurismas e incluso neovasos en la
periferia similares a los de la anemia falciforme. La
membrana limitante interna suele actuar como barrera
tanto de las hemorragias como de la infiltracion leucé-
mica que puede similar nivel de hipopion en los casos
mas graves.
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CASOS CLINICOS

Presentamos dos casos que se diagnosticaron como
metastasis de un carcinoma de vejiga primario que pre-
cisaron un manejo muy diferente.

Caso 1: paciente vardon de 76 afos de edad, con an-
tecedente de carcinoma de vejiga tratado hacia unos
tres afios y dado de alta por este asunto, que mantenia
tan solo revisiones periédicas. En su anamnesis no se
refirieron mas datos de interés, aparte de hipertension
arterial controlada farmacoldgicamente. Acudioé a con-
sulta por disminucion de la agudeza visual progresiva y
rapida, que habia evolucionado en cuatro semanas, tras
una primera consulta en otro especialista que resultd
una exploracion, segun el informe, sin interés. En nues-
tra revision inicial, encontramos una imagen de fondo
de ojo llamativa, con elevacion difusa, de color palido,
moteado, de la retina posterior y exudacion moderada
(figura 1). La imagen de la tomografia de coherencia 6p-
tica nos muestra masa coroidea irregular, multilobulada,
con engrosamiento del epitelio pigmentario de la retina
y desprendimiento de retina neurosensorial plano y se-
roso (figura 2).

Las pruebas de imagen, la presumible rapidez del cua-
dro, pues habia sido reconocido recientemente por
otro especialista, junto con la referencia por la familia
del inicio de un sindrome constitucional, con pérdida de
peso significativa en los Ultimos meses, nos hizo sospe-
char la presencia de enfermedad metastasica, con alta
probabilidad de un origen vesical por la historia clinica
referida. El paciente fue remitido para valoracion urolo-
gica y oncoldgica, y se solicité tomografia por emision
de positrones y estudio sistémico. La confirmacion del
diagndstico se realizé tras entrevista con los familiares
unas seis semanas después, ya que el paciente fallecio
por esta causa.
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FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho e imagen infrarroja,

con imagen de elevacion palida, amarillenta, moteada
y exudacion plana.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia dptica en la que se evidencia la
imagen multilobulada (lumpy grumpy) de la masa coroidea
y el desprendimiento neurosensorial.

Caso 2: paciente remitido por otro especialista, al ob-
servar una masa redondeada retroiridiana (figura 3). El
paciente habia acudido a consulta por fotopsias. En la
anamnesis nos refirid historia de carcinoma de vejiga
hacia unos cinco afios, que remitid con tratamiento qui-
mioterapico y del que ya habia sido dado de alta, con
revisiones de rutina. El estudio de extension fue negativo



para otras masas y se decidio, por la localizacion y el
tamano de la masa, una abordaje quirdrgico, mediante
vitrectomia y biopsia-extirpacion directa a alta presion
(figura 4). La cirugia transcurrié sin complicaciones y tan
solo destaco un leve desprendimiento neurosensorial y
minimo sangrado intraoperatorio (figura 5). En la biopsia
posterior se confirma la sospecha del origen primario
y en el estudio oncoldgico la ausencia de otros focos,

&

FIGURA 3
Masa retroiridiana con coloraciéon blanquecina irregular.

FIGURA 4

Fotograma de la cirugia en la que vemos el
desprendimiento neurosensorial, realzado por el
perfluorocarbono. La masa en pars plana superior.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

al menos hasta la fecha de hoy. El paciente sigue en
observacion.

FIGURA 5

Fotograma de la cirugia con un minimo sangrado
periférico al desprendimiento de retina neurosensorial,
presumiblemente de alta densidad, proteinaceo, al
rechazar la sangre subretiniana.

COMENTARIO

Debido a su elevada vascularizacion, la coroides es lu-
gar preferente de diseminacion para muchos tumores.
Las metastasis coroideas mas frecuentes son aque-
llas procedentes de tumores primarios de pulmén vy
mama. Sin embargo, es una localizacion extremada-
mente rara cuando se trata de tumores procedentes
del urotelio. Existen aproximadamente unos 25 casos
descritos en la literatura de metastasis hacia la 6rbi-
ta y menos de 5 diagnosticados en la coroides'?. El
diagnostico se realiza principalmente mediante técni-
cas de imagen y biopsia de la masa con aspiracion y
aguja fina (tabla 1)°.

El tratamiento de las metastasis coroideas depende
del estado sistémico del paciente y de su prondsti-
co vital en el momento del diagnoéstico. Las opciones
terapéuticas oscilan desde la observacion a diversos
tratamientos como termoterapia transpupilar, radiote-
rapia en placa, vitrectomia posterior, inyecciones de
antiangiogénicos, terapia fotodinamica y enucleacion
ocular®.

En el caso de los dos pacientes presentados, cabe des-
tacar la distinta actitud terapéutica tomada con base
en la distincion entre metastasis nodular localizada y
metastasis difusa. Al igual que en los melanomas co-
roideos, esta distincion supone una diferencia en el pro-
noéstico vital de estos pacientes®.
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TABLA 1
Diagnéstico por imagen de metéstasis coroideas

Fondo de ojo e Masa amarillenta subretiniana de bordes mal definidos generalmente

e Suele acompafarse de fluido subretiniano seroso

OCT e Superficie retiniana ondulada
e Adelgazamiento o pérdida de EPR
e Fluido subretiniano

e Coroides grumosa y con baches (lumpy grumpy)

Autofluorescencia e Hipofluorescencia precoz

¢ Hiperfluorescencia tardia

e Dilataciones capilares con puntos de fuga tardios

Resonancia magnética e Masa difusa hiperintensa en T1

¢ Masa difusa hipointensa en T2 subretiniana

Ecografia e Hiperecogénico en scan A
® |[soecogénico en scan B

EPR: epitelio pigmentario de la retina; OCT: tomografia de coherencia dptica.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 58 afios que
acude a la Unidad de Retina por disminucién de la agu-
deza visual (AV) en el ojo derecho de al menos un mes
de evolucion y diagnéstico presunto de tumor maligno
en fondo de ojo. Entre sus antecedentes generales
destaca artrosis, heuroma de Morton, fibromialgia, bo-
cio multinodular, espondiloartrosis e insuficiencia veno-
sa periférica.

En la exploracion oftalmoldgica presenta mejor AV co-
rregida de 20/50 en el ojo derecho y de 20/20 en el
izquierdo. En la exploracion del segmento anterior no
se observan alteraciones significativas. En el fondo de
0jo realizado mediante biomicroscopia se visualiza ne-
vus de unos 3 diametros papilares ligeramente elevado
con exudados duros perilesionales acompanados de
desprendimiento del epitelio pigmentario macular y mo-
vilizacion de pigmento temporal. También se observa un
nevus de aproximadamente un didametro papilar sobre la
arcada temporal superior (figura 1).

En el estudio mediante tomografia de coherencia 6p-
tica (OCT), se aprecia desprendimiento del epitelio
pigmentario retiniano (DEP) con fluido intrarretiniano y
subretiniano y neovascularizacion coroidea (NVC) tipo
Il (figura 2).

En el estudio angiografico se aprecia una membrana
neovascular (figura 3).

Dada la presencia de liquido intrarretiniano y subre-
tiniano, de DEPR, y la sintomatologia, se decide iniciar
tratamiento con ranibizumab intravitreo, con respuesta
incompleta tras cuatro inyecciones tanto en OCT como
en la AV, que mejora hasta 20/60 (figura 4).

FIGURA 1

Retinografia en color 50°.

Debido a la falta de respuesta del DEP vy la leve mejoria
en la AV, se decide hacer un cambio en el tratamiento
antiangiogénico y se inician inyecciones con aflibercept.
Tras el primer mes del cambio se logra una disminucion
en la altura del DEP en el éarea foveal y mejoria en la AV,
por lo que se recomienda hacer una carga de tres inyec-
ciones de aflibercept, con una mejoria de la AV a 20/20
y resolucion de la exudacion dura y el DEP tras nueve
meses de seguimiento (figura 5).

COMENTARIO

Los nevus coroideos son la tumoracion intraocular
benigna mas frecuente, con una prevalencia que va-
ria entre el 1,9 % en mayores de 13 afios y el 6,5 %
en mayores de 45 afnos'. Generalmente se presentan
como hallazgo casual en una exploracion oftalmolégica
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FIGURA 2

Nevus de coroides frente a melanoma. Tratamiento
. _____________________________________________________________________________________________________________________________________________

Tomografia de coherencia optica. A) Nevus coroideo con neovascularizacion coroidea tipo Il supradyacente, que aparece
como un material hiperreflectivo. B) Desprendimiento de epitelio pigmentario.

FIGURA 3
A) Tiempos iniciales con neovascularizacion coroidea. B) Tiempos tardios con difusion y desprendimiento del epitelio
pigmentario retiniano asociado.

rutinaria, aunque pueden asociarse a disminucion de la
AV en el 2 % de los nevus extrafoveales y el 26 % de
los subfoveales a los quince anos de seguimiento, o al-
teracion en el campo visual en un 38% de los casos?®.

Por otra parte, los nevus pueden producir una irritacion
cronica del epitelio pigmentario retiniano, lo que precipi-
ta la aparicion de drusas, fluido intrarretiniano o subre-
tiniano, edema macular, DEP y NVC'. La NVC aparece
enun 1 % de los nevus y en un 0,58 % de los casos la
membrana es supradyacente al mismo*. Aunque se ha
asociado a benignidad, suele ser responsable de pér-
dida visual, por lo que el tratamiento esté indicado en
este caso®.

El tratamiento de la NVC asociada al nevus depen-
de en parte de la localizacion de aquella. Inicialmente
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se han tratado con fotocoagulacion directa o terapia
fotodinamica las NVC extrafoveales. Sin embargo, de
manera reciente se han empleado antiangiogénicos,
especialmente en los casos de NVC yuxtafovaeal o
subfoveal*. Asimismo, se ha visto que la actividad de
la NVC en estos casos es variable y requiere un nu-
mero inconstante de inyecciones, que fluctla desde
1a3124,

El problema diagndstico de los melanomas de coroi-
des pequefios radica en la dificultad de distinguirlos
de los nevus. Ambos presentan caracteristicas co-
munes en lo referente a tamafo, color, localizacion y
cambios funduscoépicos tales como liquido subretinia-
no. Se estima que un 20 % de los melanomas de Uvea
se desarrollan a partir de un nevus previo, por lo que
es importante conocer esta patologia. Los signos que
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FIGURA 4
A) Retinografia en color y tomografia de coherencia éptica tras un mes de tratamiento antiangiogénico. B) Imagen
de retinografia en color y tomografia de coherencia dptica tras dos meses de tratamiento. C) Retinografia en color
y tomografia de coherencia dptica tras tres meses de tratamiento antiangiogénico. Se aprecia resolucion parcial
de la exudacion y persistencia del desprendimiento del epitelio pigmentario retiniano.

se han asociado a un incremento en este riesgo son:
altura mayor de 2 mm, fluido subretiniano, sintomas,
pigmento naranja, localizacion cerca del disco dptico,
ausencia de halo, ausencia de drusas y vacio ecogra-
fico en la ecografia recogidos en la regla nemotécnica:
To Find Small Ocular Melanoma Using Helpful Hints
Daily*5. En algunos casos, la presencia de NVC con
exudacion y hemorragia puede dificultar una evalua-
cion precisa de estos factores de riesgo, asi como

producir un error en la medicion de la lesion mediante
ecografia®.

En conclusion, los nevus coroideos son una patologia
benigna vy, si bien puede existir transformacion en mela-
noma de coroides, es raro que esta se produzca, ya que
Unicamente 1 entre 8845 nevus se transforma en mela-
noma. Por ello, lo que seria mas importante es descubrir
los melanomas pequenos entre los millones de nevus.
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FIGURA 5

A) Imagen de tomografia de coherencia dptica y retinografia en color tras un mes del tratamiento con aflibercept en

el que se observa aplanamiento importante del desprendimiento del epitelio pigmentario retiniano con persistencia de
liquido intrarretiniano. B) Mayor aplanamiento del desprendimiento del epitelio pigmentario retiniano en tomografia de
coherencia Optica con sombra posterior que corresponde a nevus y membrana hiperreflectiva en superficie (tras cuatro
inyecciones de ranibizumab y dos de aflibercept). C) Retinografia con nevus y ausencia de exudacion dura (tras

cuatro inyecciones de ranibizumab y tres de aflibercept); en la tomografia de coherencia éptica persiste minimo liquido
intrarretiniano y desaparicion del desprendimiento del epitelio pigmentario retiniano.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén caucasico de 78 anos
que fue remitido a nuestra unidad por pérdida de vision
progresiva bilateral mas acentuada en su ojo derecho a
lo largo de los 5-6 meses precedentes. Entre los ante-
cedentes sistémicos destaca la realizacion de una gas-
trectomia 18 anos antes por adenocarcinoma gastrico y
un estado de fiebre de origen desconocido en estudio
durante los ultimos cuatro afos sin causa identificada.

La agudeza visual era de 0,30 en su ojo derechoy de contar
dedos en el izquierdo. En ambos ojos se evidenciaron en
el examen funduscopico multiples lesiones rojizas subreti-
nianas difusas que ocupaban el polo posterior (figura 1) y
que en la imagen multiespectral de fondo de ojo (figura 2)
se correspondian con intensamente rojas (melanicas). El
0jo izquierdo asociaba fibrosis subretiniana y exudacion li-
pidica. La autofluorescencia de onda corta mostraba una
alteracion a modo de piel de jirafa caracteristica (figura 3).

La tomografia de coherencia Optica evidencié un des-
prendimiento seroso plano de toda la macula en ambos
ojos (figura 4). El ojo izquierdo ademas mostraba un tejido
neovascular activo con edema quistico intrarretiniano su-
gestivo de neovascularizacion coroidea de tipo 2. El deta-
lle ultraestructural que mas destacaba era la presencia de

FIGURA 1

Composicion del fondo de ojo que muestra multiples
lesiones rojizas subretinianas difusas que ocupaban el
polo posterior de ambos ojos.

multiples lesiones digitiformes hiperreflectivas de peque-
no tamafno por debajo del epitelio pigmentario de la retina.

Se realizd un tratamiento empirico con sendas inyeccio-
nes intravitreas de ranibizumab en ambos ojos. En el ojo
derecho se registrd una reduccion significativa de fluido
subretiniano con mejorfa funcional a 0,70. Por otra parte,
en el ojo izquierdo se evidencio una resolucion completa
de las manifestaciones exudativas, pero el deterioro gra-
ve de la retina externa hizo imposible una mejoria funcio-
nal y la vision quedo en contar dedos (figura 5).

FIGURA 2

Imagen multiespectral Multicolor de 55 grados que resalta
la existencia de depdsitos subretinianos de naturaleza
pigmentaria (rojizos).

FIGURA 3

Imagen de autofluorescencia de fondo de ojo que evidencia
la tipica apariencia en piel de jirafa con el moteado
hiperautofluorescente sobre un lecho hipoautofluorescente.
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FIGURA 4

Los cortes tomograficos objetivan un desprendimiento seroso plano de toda la méacula en ambos ojos. Ademas, en el 0jo
izquierdo presenta edema quistico intrarretiniano. Se observan las caracteristicas lesiones digitiformes hiperreflectivas de
pequeno tamano por debajo del epitelio pigmentario de la retina.

FIGURA 5

El tratamiento con ranibizumab se mostro eficaz al conseguir una reduccion significativa de fluido subretiniano en el ojo

derecho y completa en el ojo izquierdo.

COMENTARIO

La proliferacion uveal melanocitica difusa bilateral (mas
conocida como BDUMP) es una entidad paraneoplasica
asociada a diversos canceres. Fue descrita por primera
vez en 1966 por Machemer', pero el término con el que
se conoce la enfermedad fue introducido por Donald
Gass posteriormente, en 19902, Las caracteristicas de-
finitorias de la BDUMO son: multiples depositos placoi-
des subretinianos rojizos bilaterales aunque asimétricos
que muestran hiperfluorescencia precoz en la angiogra-
fia fluoresceinica y se corresponden con concreciones
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elevadas de células uveales pigmentadas y no pigmen-
tadas, pudiendo asociar desprendimiento de retina exu-
dativa y cataratas’®. Es importante hacer el diagndstico
diferencial con otras entidades paraneoplasicas (como
la maculopatia aguda exudativa polimorfa posterior y la
retinopatia asociada a gammapatias monocolonales), y
sobre todo diferenciar los casos de BDUMP de la corio-
rretinopatia serosa central, por las implicaciones sisté-
micas que dicha distincion conlleva. Aunque no existe
una terapia definida, la plasmaféresis y el tratamiento de
la neoplasia primaria han sido propuestos como electi-
VoS para pacientes con BDUMP*4,

domain optical coherence tomography findings in
a case series of patients with bilateral diffuse uveal
melanocytic proliferation. Ocular Immunol Inflam
2014;22:490-3.

4. Schelvergem KV, Wirix M, Nijs |, Leys A. Bilateral
diffuse uveal melanocytic proliferation with good
clinical response to plasmapheresis and treatment
of the primary tumor. Retin Cases Brief Rep 2015;9:
106-8.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varon de 70 afios
que acude a consulta por disminucion de la agudeza
visual en el ojo derecho. En la primera visita se detecta
como Unico hallazgo relevante un astigmatismo cor-
neal elevado, del cual no tenia conocimiento ni llevaba
corregido. La exploracion, por lo demas, fue completa-
mente normal, incluida la observacion de la papila (figu-
ra 1). Se remitié al especialista de cérnea para su valo-
racion y resultod un astigmatismo regular, no progresivo.
En la consulta posterior, el paciente presenta un edema
de papila bilateral (figura 2) con pocos signos de con-
gestion venosa, sin una disminucion de vision respecto
a la visita inicial y sin otros cambios clinicos. Se repite el
estudio oftalmoldgico y se realiza una bateria de prue-
bas para descartar otras causas de neuropatia infla-
matoria, infecciosa y, por supuesto, secundaria a com-

FIGURA 1

promiso de espacio intracraneal, incluida resonancia
magnética nuclear, que resulté completamente normal,
al igual que las otras determinaciones y la exploracion
neuroldgica, sin clinica ni focalidad neuroldgica.

Se repaso la anamnesis y tan solo destacaba que se
encontraba en tratamiento con acido ursodesoxicdlico
por litiasis biliar. Se indicd su suspension, tras la cual se
observa remision del edema y desaparicion del cuadro
clinico (figura 3).

COMENTARIO

Concluimos que se trata de un caso de pseudotumor
cerebral bilateral secundario a tratamiento con &ci-
do ursodesoxicolico. El pseudotumor cerebral es un
sindrome caracterizado por hipertension intracraneal,
edema de papila y alteraciones visuales, en ausencia

Imagenes de los discos opticos en la primera visita. No se observan alteraciones.
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FIGURA 2

Edema papilar bilateral.

de lesiones focales intracraneales. Su etiologia y fi-
siopatologia son desconocidas, y se ha relacionado
con factores de riesgo como el sexo femenino vy la
obesidad, sin que sean estas condiciones necesarias.
Se han propuesto distintas teorias, como la implica-
cion de factores inflamatorios, péptido natriurético y
acuaporinas', o bien la existencia de una estenosis

FIGURA 3

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

bilateral del seno transverso. Sin embargo, no hay una
teoria clara ni un consenso establecido en cuanto a su
etiopatogeniaZ.

También se han encontrado asociaciones con ciertos
farmacos como el acido retinoico y las tetraciclinas®“.
Para estas sustancias se ha documentado una seme-
janza en relacion con su metabolismo en el higado y la
implicacion del citocromo P-450 que pudiera relacionar-
se tanto con sus efectos farmacoldgicos como con la
aparicion de este efecto adverso®.

El &cido ursodesoxicolico es un &cido biliar que reduce
la saturacion de colesterol y la bilis y estéa indicado en el
tratamiento de calculos biliares de colesterol y cirrosis
biliar primaria. Presenta un perfil de seguridad amplio,
aungue se han encontrado relacionadas con su toma
reacciones adversas gastrointestinales (nauseas, vomi-
tos, dispepsia, alteraciones del gusto, dolor biliar, dolor
abdominal, flatulencia, estrefiimiento) y diarrea. También
se han informado en raras ocasiones (menos del 3 %)
aumento de la creatininemia y la glucemia, leucopenia,
Ulcera péptica, erupcion cutanea y calcificacion de los
célculos biliares®. Tras su administracion es absorbido
en un 90 % por el intestino delgado, pasa a la circula-
cion portal y llega al higado, donde es conjugado con
glicina o taurina y excretado dentro de los conductos
hepético-biliares.

La relacion causa-efecto en cuanto a la aparicion de la
clinica y el comienzo del tratamiento, asi como la desa-
paricion inmediata del cuadro al suspenderlo, junto con
la ausencia de otra causa conocida, podria ser la clave
del diagnéstico vy la asociacion causal.

Remision del edema papilar un mes después de la suspension del tratamiento con acido ursodesoxicaolico.

221



VI

CAPITULO 14
Pseudotumor cerebral asociado a acido ursodesoxicolico. Asociacion no descrita

con anterioridad
. _____________________________________________________________________________________________________________________________________________

TUMORES,
ONCOLOGIA
OCULAR

bargo, podrian existir semejanzas entre este y otros farma-
cos para los cuales ha sido reportado este efecto adverso.

No se han encontrado documentados otros casos de
pseudotumor cerebral en relacion con su toma. Sin em-
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 23 afios remiti-
da desde otro centro para la valoracion de una tumora-
cion intraocular sintomatica en el ojo izquierdo. Refiere
vision borrosa de diez dias de evolucion. En la explora-
cién constatamos una tumoracion amelanética coroidea
plana, con morfologia poliédrica, de localizacion yuxta-
papilar superior y con algun cambio inespecifico en el
epitelio pigmentado. El tumor no llega a contactar con la
fovea, pero es evidente la presencia de fluido subretinia-
no asociado que compromete el area macular, tal como
demuestra la tomografia de coherencia optica (figura 1).
La agudeza visual es de 0,6 con un esférico positivo de
una dioptria. La paciente aporta un estudio reciente con
angiografia fluoresceinica, en el que se observa una hi-
perfluorescencia progresiva de la lesion, sin evidencia de
neovascularizacion coroidea asociada (figura 2). La eco-
grafia demuestra una lesion plana, hiperecogénica en el
modo B, que produce una gran atenuacion de los ultra-
sonidos, y altamente reflectiva en el modo A, compatible
con osteoma de coroides (figura 3).

Dada la sintomatologia de la paciente por la presencia de
fluido submacular no asociado a neovascularizacion, se rea-
liza una sola sesion de terapia fotodindmica con verteporfina
(Visudyne®, Novartis AG) con una fluencia de 50 J/cm? y
una intensidad total de 600 mW/cm? durante 83 segundos.

Dos meses después del tratamiento la agudeza visual ya es
de la unidad, con remisién completa del fluido subretiniano
(figura 4), y desde entonces, tras cuatro anos de seguimien-
to, la paciente no ha presentado nueva sintomatologia.

COMENTARIO

El osteoma de coroides es un tumor éseo de etiologia
desconocida y escasa prevalencia que se presenta de

FIGURA 1
Osteoma coroideo yuxtapapilar con fluido subfoveal
asociado.

manera tipica como una lesion placoide de coloracion
amarillo-anaranjada, con los bordes bien delimitados,
habitualmente en la region yuxtapapilar o proxima al polo
posterior. Es mas frecuente en mujeres adultas jovenes
(entre la segunda y la tercera décadas de la vida) y no se
asocia a patologias sistémicas predisponentes’. La pér-
dida de vision asociada a un osteoma de coroides puede
justificarse por degeneracion de los fotorreceptores, flui-
do subfoveal (como el caso que nos ocupa), neovascula-
rizacion subretiniana e incluso por compresion del nervio
Optico?.
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FIGURA 2
Angiografia fluoresceinica. Hiperfluorescencia progresiva
sin evidencia de neovascularizacion.

FIGURA 3
Ecografia B. Lesion placoide en el polo posterior, con
respuesta hiperecogénica y atenuacion de los ultrasonidos.

El diagndstico se realiza en general por el aspecto ca-
racteristico de la lesion y por la imagen hiperecogénica
caracteristica en la ecografia. La tomografia de coheren-
cia optica confirma la presencia de fluido subretiniano
asociado, incluso cuando aparece de forma subclinica,
y la angiografia fluoresceinica es Util para constatar sig-
nos de neovascularizacion coroidea.
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FIGURA 4

Resolucion completa del fluido subfoveal
tras el tratamiento con terapia fotodinamica.

Para tratar el fluido subretiniano (asociado o no a neo-
vascularizacion) se han utilizado diversas modalidades
de tratamiento, incluidos fotocoagulacion laser de baja
intensidad, termoterapia transpupilar y farmacos anti-
factor de crecimiento endotelial vascular (bevacizumab
y ranibizumab)®. De manera ocasional, la terapia fotodi-
namica se ha utilizado, con buenos resultados, para tra-
tar casos de osteoma coroideo asociado a neovascula-
rizacion*s. El caso que presentamos es atipico e inédito
y demuestra que la terapia fotodinamica también puede
resultar efectiva para conseguir la reabsorcion completa
del fluido subretiniano asociado a un osteoma coroideo
sin membrana neovascular coroidea asociada.

4. Battaglia Parodi M, Da Pozzo S, Toto L, Saviano S,
Ravalico G. Photodynamic therapy for choroidal
neovascularization associated with choroidal osteoma.
Retina 2001;21:660-1.
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CASO CLINICO 1

Presentamos el caso de una mujer de 18 afos que acu-
de a nuestra consulta por molestias en el lagrimal. La
exploracion del segmento anterior es normal y su agu-
deza visual corregida es de 1,00 en ambos 0jos.

En la exploracion funduscdpica nos encontramos con el
hallazgo casual de una lesion anaranjada con alteracion
del epitelio pigmentario de la retina (EPR) nasal a la pa-
pila del ojo derecho (OD) (figura 1).

A pesar de que la lesion es caracteristica de osteoma
coroideo (OC), decidimos completar la exploracion con
pruebas complementarias y realizamos una angiografia
fluoresceinica (AGF), una tomografia de coherencia opti-
ca (OCT) y una ecografia (ECO).

La AGF nos muestra la alteracion del EPR existente, sin
observarse alteraciones compatibles con neovasculariza-
cién coroidea (figura 2). Enla OCT podemos ver un efecto

FIGURA 1

masa que empuja desde la coroides, asi como la presen-
cia de tejido 6seo con cavernas intracoroideas (figura 3).

La ECO del OD termina de confirmarnos el diagnéstico
al mostrarnos una placa hiperecogénica (figura 4) subre-
tiniana, que se corresponde con el calcio del tejido 6seo
que forma dicho tumor.

Se decide realizar también una tomografia axial com-
putarizada (TAC), ya que es frecuente observar el tejido
6seo retiniano con esta prueba, y efectivamente se infor-
ma de la presencia de placas calcicas en el OD (figura 5).

Al estar la lesion alejada de la macula y no provocar sin-
tomatologia alguna, se decide realizar tratamiento con-
servador mediante observacion periddica.

Un afo mas tarde la paciente acude de nuevo a revi-
sion asintomatica, pero en la exploracion descubrimos
un crecimiento del osteoma, con la presencia de fluido
subretiniano en la zona inferior a la lesion (figuras 6y 7).

Retinografia. Osteoma coroideo yuxtapapilar en el ojo derecho de la paciente (A). Fondo de ojo normal del ojo izquierdo

de la misma paciente (B).
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FIGURA 2

A) Angiografia fluoresceinica del ojo derecho, donde se
observa una alteracion del epitelio pigmentario de la retina
por encima de la lesion coroidea. B) La tomografia de
coherencia 6ptica muestra el efecto masa que produce

el osteoma sobre la retina y la presencia de fluido
subretiniano.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia 6ptica. Tejido dseo esponjoso
con la formacién de cavernas intracoroideas (flecha)

y presencia de fluido subretiniano escaso.

FIGURA 4
Ecografia. Placa hiperecogénica correspondiente con el
tejido 6seo (flecha) que forma el osteoma coroideo.

FIGURA 5
Tomografia axial computarizada. Presencia de placas
de calcio en la retina del ojo derecho (flecha).

FIGURA 6

Retinografia (A) y autofluorescencia (B) un afio después
del diagnéstico, donde se observa crecimiento de la lesion
y presencia de fluido (flechas).
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FIGURA 7

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

Retinografias que muestran la comparacion entre la lesion un afio antes (A) y un afo después (B).

El crecimiento es una de las posibles complicaciones de
este tumor. Sin embargo, al encontrarse tan alejado del
area macular, la paciente permanece asintomatica. La
presencia de fluido podria indicar la existencia de una
membrana neovascular, que puede aparecer hasta en el
50 % de estos tumores.

En este momento, ante el crecimiento de la lesion y con
la posibilidad de que se hubiese desarrollado una neo-
vascularizacion coroidea, nos planteamos la posibilidad
de tratar el OD con terapia fotodinamica (TFD) y se re-
mite a la paciente para que sea tratada a través de su
seguro médico.

Con la TFD obtenemos un doble beneficio, ya que a la
vez que tratamos la membrana neovascular se ha ob-
servado que en muchos casos se puede producir una
decalcificacion e incluso una regresion del tumor.

FIGURA 8

En este sentido presentamos un caso similar al anterior
en el que este tratamiento fue muy efectivo.

CASO CLINICO 2

Se trata de una mujer de 36 afios que acude por pérdida
de vision del ojo izquierdo (Ol) desde hace una semana.
Hace anos que le informaron de la presencia de un OC
en este 0jo.

La agudeza visual con correccion del Ol es de 0,2 y la del
OD de 1,00.

En la exploracion del fondo de ojo se aprecia un OC
que afecta al area macular del Ol (figura 8) y la AGF y
la angiografia con contraste de verde de indocianina
revelaron la existencia de una membrana neovascular
asociada (figura 9).

Retinografia. Osteoma coroideo que ocupa gran parte del polo posterior del ojo izquierdo (A) con la presencia
de microhemorragia perimacular. Fondo de ojo normal de la misma paciente (B).
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FIGURA 9

La angiografia fluoresceinica (A) y la angiografia con verde de indocianina (B) desvelan una neovascularizacion coroidea
asociada al osteoma. Se observa también la presencia de fluido subretiniano en la zona inferior de la lesion.

En este caso, al haber una pérdida de agudeza visual
por la existencia de esta membrana, decidimos hacer
TFD del Ol para desactivarla.

El resultado del tratamiento fue sorprendente, ya que no
solo se consiguid la inactivacion de la membrana, sino
que se produjo la estabilizacion e incluso cierta involu-
cion del OC, y se logré mantener respetada la macula 'y
mejorar la vision del Ol a 0,9 (figuras 10-12).

Creemos que la TFD es buena opcion para el tratamien-
to de los OC, no solo para tratar las posibles neovas-
cularizaciones coroideas asociadas, sino también para
producir la involucion del tumor en algunos casos con-
cretos en los que se observe un crecimiento tumoral
que pueda amenazar la vision central del paciente.

FIGURA 10

COMENTARIO

El OC es un tumor benigno extremadamente raro que
afecta particularmente a mujeres jovenes sanas y que tie-
ne la peculiaridad de ser capaz de formar auténtico tejido
6seo (trabéculas dseas densas y médula ésea vasculari-
zada con osteocitos, osteoclastos y osteoblastos). Fue
descrito por Gass en 1978'2. Su etiologia es incierta,
aunque la teoria mas aceptada es la de que se trata de un
coristorma benigno (tumor congénito primario de origen
embrionario compuesto por tejido que no se encuentra
en su localizacién habitual)® relacionado con un defecto
de fusion y separacion del tejido embrionario en las pri-
mera semanas de gestacion, que produciria que en el
momento del nacimiento permanecieran en la coroides
restos embrionarios mesenquimatosos, que sintetizarian

La retinografia (A) y la angiografia fluoresceinica (B) muestran una gran mejoria de la neovascularizacion coroidea

asociada al osteoma, pocos dias después del tratamiento.
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FIGURA 11

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

Retinografias que muestran la comparacion entre antes del tratamiento con terapia fotodinamica en 2003 (A) y once afos

después, en 2014 (B).

Avc = 1,00

FIGURA 12

Comparacion de la tomografia de coherencia éptica
sobre el tumor en el ano 20083 (A) tras haber realizado la
terapia fotodinamica (desaparicion del fluido subretiniano)
y once anos después (2014), donde se aprecia el respeto
foveal (B).

AVc: agudeza visual con correccion.

una matriz organica que posteriormente sufriria un proce-
so de mineralizacion. En contraposicion a esta, y con me-
nos aceptacion, también existe la teoria de que se trate
de una metaplasia 6sea del EPR, secundaria a un proce-

so inflamatorio* o a un traumatismo. No se ha encontrado
asociacion con anomalias sanguineas relacionadas con
la calcemia, el foésforo o la fosfatasa alcalina®.

En el 75 % de los casos, el osteoma es unilateral y
muestra predileccién por las mujeres®®. Aunque es de
crecimiento lento, puede dar complicaciones, entre las
que destaca la neovascularizacion coroidea que apare-
ce en un tercio de los pacientes y es la principal causa
de pérdida de vision®®, junto con la atrofia del EPR se-
cundaria a la decalcificacion 6sea, si el tumor se loca-
liza en la févea. Puede ocurrir también desprendimien-
to seroso de la retina y hemorragias, en ausencia de
neovascularizacién coroidea®. Las lesiones del fondo
de ojo son caracteristicas, aunque podemos ayudar-
nos de la OCT" y de la ECO para ver el tejido 6seo, y
utilizar la AGF para la busqueda de neovascularizacion
coroidea.

Por lo general, los pacientes asintomaticos en los que
no se ve comprometida el area macular se mantienen en
observacion y el tratamiento se realiza cuando surgen
complicaciones.

Aungue es un tumor benigno, sin embargo en su pro-
nostico es fundamental su localizacion, por lo que de-
pendera de su proximidad a la macula y de la presencia
de complicaciones (generalmente neovasculares) el que
sea mas 0 menos sintomatico y que afecte o no la agu-
deza visual®®.

Hemos presentado dos casos distintos en los que el
osteoma estaba situado en localizaciones muy diferen-
tes. En el primer caso, donde el tumor esté alejado de la
macula y de otras estructuras importantes, nos encon-
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tramos que es un hallazgo casual y que la paciente per-
manece totalmente asintomatica. En el segundo caso
esta localizado en el haz papilo-macular muy cerca de
la mécula y, en cuanto desarrolla una membrana neo-
vascular, la paciente acude con una pérdida brusca de
agudeza visual.

Otro factor muy importante que hay que tener en
cuenta en estos tumores es su evolucion. Sabemos
que no siempre permanecen estables en el tiempo,
sino que hasta el 50 % pueden crecer, por lo que
aquellos que estén localizados cerca de la méacula son
susceptibles de afectar gravemente a la agudeza vi-
sual por este motivo. Pero esta no es la Unica compli-
cacién que presentan, ya que, como hemos visto, en-
tre la mitad y un tercio de los osteomas desarrollan
neovascularizacion coroidea que también puede com-
prometer la vision en funcion de su localizacion.

Sin embargo, también se ha demostrado que algu-
nos de los tumores pueden sufrir un proceso de de-
calcificacion asociado con una involucion y estabili-
zacion del tumor, aunque esta situacion es rara de
forma espontanea.

BIBLIOGRAFIA

1. Gass JD, Guerry RK, Jack RL, Harris G. Choroidal
osteoma. Arch Ophthalmol 1978;96:428-35.

2. Shields CL, Shields JA, Augsburger JJ. Choroidal
osteoma. Surv Ophthalmol 1988;33:17-27.

3. Williams AT, Font RL, Van Dyk HJ, Riekhof FT. Osseous
choristoma of the choroid simulating a choroidal
melanoma. Association with a positive 32P test. Arch
Ophthalmol 1978;96:1874-7.

4. Trimble SN, Schatz H. Choroidal osteoma after
intraocular  inflammation.  Am J  Ophthalmol
19883;96:759-64.

5. Shields CL, Sun H, Demirci H, Shields JA. Factors
predictive of tumor growth, tumor decalcification,
choroidal neovascularization, and visual outcome in
74 eyes with choroidal osteoma. Arch Ophthalmol
2005;123:1658-66.

6. Aylward GW, Chang TS, Pautler SE, Gass JD. A long-
term follow-up of choroidal osteoma. Arch Ophthalmol
1998;116:1337-41.

7. Pellegrini M, Invernizzi A, Giani A, Staurenghi G.
Enhanced depth imaging optical coherence tomography
features of choroidal osteoma. Retina 2014;34:958-63.

230

Como hemos visto, la situacion del tumor es fundamen-
tal tanto en el prondstico de la agudeza visual como en
la decisiéon de tratamiento.

En la actualidad el tratamiento tradicional de los OC ha
sido la observacion y el tratamiento de las complicacio-
nes cuando estas aparecen, de tal modo que cuando se
desarrolla una neovascularizacion coroidea lo tratamos
con TFD?® o inyecciones intravitreas de antifactor de cre-
cimiento endotelial vascular® ™.

Sin embargo, diversos autores sostienen que la TFD
no solo serfa Util para el tratamiento de las membranas
neovasculares asociadas a estos tumores, sino que en
algunos casos puede inducir un proceso de decalcifi-
cacion estabilizando e incluso produciendo cierta invo-
lucién del tumor' ™2, como vemos que ha pasado en
nuestro segundo caso. Por tanto, la TFD podria ser
considerada un tratamiento no solo contra la neovascu-
larizacion coroidea asociada, sino como tratamiento pri-
mario del tumor. Esto hace que nos podamos plantear
la TFD como una opcién para tratar determinados OC
que se encuentran cerca de la macula, para evitar asi su
crecimiento y afectacion de la agudeza visual.
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CASO CLINICO

Se describe el caso de un varén de 63 anos sin an-
tecedentes personales de interés, intervenido de ca-
taratas sin incidencias y con una agudeza visual de
la unidad en ambos o0jos, que en una exploracion
funduscopica rutinaria presenta una lesién tumoral
en la retina periférica inferior del ojo izquierdo. El as-
pecto de la lesidn es nodular, con calcificaciones en
morula, una zona con imagen «en carne de pesca-
do» y atrofia perilesional. En la autofluorescencia se
aprecia la hiperautofluorescencia de las calcificacio-
nes (figura 1).

La lesion recuerda a la evolucion de un retinoblas-
toma tratado, con sus dos variantes de regresion:
calcificaciones y «carne de pescado». Dados la
edad del paciente y el contexto clinico, se etiqueta
de retinoma.

Teniendo en cuenta su localizacion y que el paciente no
presenta sintomas, se decide control riguroso con reti-
nografias seriadas.

FIGURA 1
Retinografias y autofluorescencia de campo amplio.

COMENTARIO

El retinoma’, también denominado retinocitoma, podria
ser una forma no desarrollada de retinoblastoma, aun-
que, segun evidencias clinicas e histopatoldgicas, sobre
todo se considera su variante benigna?. Su desarrollo
bioldgico esta todavia en controversia, ya que algunos
autores aseguran que es un retinoblastoma diferenciado
a un ganglioneuroma?*. El retinoblastoma y el retinocito-
ma comparten la misma mutacion del RB1, pero este
ultimo se distingue desde el punto de vista histoldgico
en que muestra abundantes floretas, grandes citoplas-
mas eosindfilos y células no proliferativas, por lo que
carece de las caracteristicas tipicas del retinoblastoma
(Homer-Wright, Flexner-Wintersteiner, mitosis y necro-
sis). Desde el punto de vista clinico, se han observado
retinomas en un 1,8-3,2 % de los casos de retinoblasto-
ma, e histolégicamente en un 15,6-20,4 % de los 0jos
enucleados por retinoblastoma.

El diagndstico principal es clinico. Se presenta como una
masa grisacea y calcificada asociada a una alteracion del
epitelio pigmentario o una atrofia coriorretiniana, cuyo as-
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pecto es muy similar al de un retinoblastoma en regresion,
tras la radiacion local. La figura 2 corresponde a nuestro
paciente: el tono mas amarillento se debe a que el re-
tindgrafo es distinto del anterior. En algunas ocasiones
también se han observado hebras de vitritis asociadas.

FIGURA 2

Detalle de la lesion. Se aprecian las calcificaciones.

Ademas de con el retinoblastoma (por el potencial de
malignidad de este tumor), hay que realizar diagndstico
diferencial con el astrocitoma retiniano. Estos tumores
benignos se presentan de manera general en la primera
década de la vida y pueden aparecer asociados a la
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enfermedad de Bourneville, también denominada es-
clerosis tuberosa, ya que el 50 % de estos pacientes
presenta este tipo de tumores y hasta en un 15% son
multiples vy bilaterales.

Es importante diferenciarlo también de retinoblastomas
endofiticos, de drusas papilares grandes y de fibras ner-
viosas mielinicas. Tiene buen prondstico y por lo habi-
tual no requiere tratamiento.

La progresion maligna de los retinomas es mas frecuen-
te en nifios que en adultos y en estos primeros tiende
a tratarse como un retinoblastoma incluso si la sospe-
cha de progresion maligna es baja’. Debido a que los
retinomas comparten el mismo origen genético que el
retinoblastoma y dado que frecuentemente se observan
en muestras histoldgicas junto a estos, existe la hipote-
sis de que los retinoblastomas pasan por una etapa de
retinoma previa.

En conclusion, el retinoma es una lesion benigna que
no plantea una amenaza potencial para la vida, pero,
dependiendo de su localizacion, puede alterar la agu-
deza visual. Se aconseja, por lo tanto, un examen oftal-
moldgico regular en aquellos pacientes que presenten
esta infrecuente patologia para poder detectar cualquier
signo de transformacion maligna hacia retinoblastoma,
ya que la incidencia de estos se desconoce.

4. Gallie BL, Ellsworth RM, Abrmason DH, Phillips RA.
Retinoma: spontaneous regression of retinoblastoma
or benign manifestation of the mutation? Br J Cancer
1982;45:513-21.

5. Eagle RC Jr. High-risk features and tumor
differentiation in retinoblastoma: a retrospective
histopathologic study. Arch Pathol Lab Med

2009;133:1203-9.
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Sindrome mascarada: diagnostico

diferencial de vitritis pigmentada

Cristina Irigoyen Laborra’, Marta Rezola Bajineta?

"FEA en Oftalmologia, Hospital Universitario Donostia. Oftalmélogo, Policlinica
Gipuzkoa. San Sebastian

2FEA en Anatomia Patoldgica, Hospital Universitario Donostia. San Sebastian

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 87 afios de
edad que acude derivada del ambulatorio por disminu-
cion de la agudeza visual (AV) en el ojo izquierdo de una
semana de evolucion. No presentaba antecedentes mé-
dicos de interés. En la exploracion oftalmolégica la AV
del ojo derecho era de 0,5 y la del ojo izquierdo de 0,05
con su correccion. En la biomicroscopia del polo ante-
rior se observa una catarata corticonuclear senil en am-
bos ojos vy el vitreo anterior aparece turbio de un color
marron-dorado en el ojo izquierdo (figura 1). En el fondo
de ojo derecho no presenta alteraciones y en el izquier-
do se observan unas lesiones placoides pigmentadas
en el polo posterior epirretinianas asociadas a émbolos
arteriales (figura 2). La autofluorescencia demuestra un
patrén hipoautofluorescente que coincide con las lesio-

FIGURA 1
Biomicroscopia del polo anterior, donde se aprecia vitritis
con células marrones-doradas.

FIGURA 2

Retinografia: vasos exangties, pigmento en forma
parcheada epirretiniano en el polo posterior y vitreo turbio
pigmentado. Autofluorescencia: hipoautofluorescencia
parcheada en polo posterior.
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nes (figura 2). En la angiografia fluoresceinica se observa
blogueo secundario al depdsito de pigmento y vasculi-
tis. En la tomografia de coherencia éptica se aprecian
unas lesiones hiperreflectivas epirretinianas que produ-
cen una sombra acustica posterior (figura 3).

FIGURA 3

Tomografia de coherencia optica: lesiones hiperreflectivas
epirretinianas con sombra acustica posterior.

Ante los hallazgos descritos, se planted el diagndstico

diferencial con:

e Patologia vascular, como una obstruccion arterial
asociada a hemorragia vitrea antigua.

¢ Patologia inflamatoria: uveitis, vasculitis retiniana, en-
doftalmitis enddgena.

e Patologia tumoral: linfoma, amiloidosis, melanoma
uveal, metéstasis vitrea y retiniana.

Ante la sospecha de patologia tumoral, se decidié realizar
una vitrectomia diagndstica con toma de muestra para
citologia. Se realizd una facovitrectomia 23 G con toma
de muestra vitrea en seco y aspiracion de lesiones pig-
mentadas epirretinianas mediante la canula de extrusion.

La citologia se realizé tifiendo la muestra del infiltrado
retiniano con Papanicolau, donde se aprecié mucha ce-
lularidad, con pigmento en el citoplasma y células con
caracteristicas de malignidad: con nucleos aumentados
de tamano, hipercromaticos, con nucléolo prominente,
con la relacion nucleo-citoplasma aumentada y citoplas-
ma amplio y poligonal, algunos vacuolados (figura 4A).
También se observa alguna célula multinucleada con
pigmento en el citoplasma (figura 4B). En la muestra se
aprecid una imagen caracteristica del melanoma que
ayudo a orientar el diagndstico, la llamada pseudoinclu-
sion: una inclusion del citoplasma azul claro dentro del
nucleo con un refuerzo marrdon. Se trata de una ima-
gen caracteristica del melanoma, aunque no es patog-
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FIGURA 4
Citologia. A) Muestra de infiltrado retiniano tenida con
Papanicolau, donde se aprecia mucha celularidad, con
pigmento en el citoplasma. Se observan las caracteristicas
de malignidad: los citoplasmas azul claro amplios y
poligonales, algunos vacuolados. Los nucleos atipicos:
aumentados de tamafio, hipercromaticos y con nucléolo
prominente. B) Célula multinucleada con pigmento en el
citoplasma. C) En la célula central se observa lo que se
denomina pseudoinclusion: una inclusion del citoplasma
azul claro dentro del nlcleo con un refuerzo marrén. Esta
imagen es caracteristica del melanoma, aunque no es
patognomonica.

nomonico (figura 4C). Para confirmar el diagndstico de
metastasis de melanoma cutaneo, se realizé inmunohis-
toquimica. Se han descrito diferentes marcadores para
el melanoma, como el S-100, Melan-A, Ki-67, vimenti-
na y HMB-45, entre otros?. En la figura 5 vemos cémo
el marcador HMB-45 tifie de marrdn las células. Para
descartar metastasis de carcinoma se realizé inmuno-
histoquimica con el marcador de queratina, el cual fue
negativo.

Tras la confirmacion anatomopatoldgica de metéstasis
vitrea y retiniana de melanoma cutaneo, se derivo al ser-

FIGURA 5

Inmunohistoquimica: las células se tifen de marrdon

con el marcador HMB-45, lo que confirma el diagndstico
de metéstasis vitrea y retiniana de melanoma cutaneo.




vicio de dermatologia para detectar el tumor primario.
En la exploracion dermatoldgica no se detectd ninguna
lesion sugestiva de melanoma cutaneo y se sugirio la
posibilidad de un estudio mas exhaustivo para detectar-
lo en otras localizaciones, como meninges 0 mucosas.
La paciente rechazo la realizacion de mas pruebas diag-
noésticas debido a su edad. La AV no mejord tras el po-
soperatorio (figura 6) y la paciente mantiene revisiones
en el servicio de Oftalmologia.

FIGURA 6

Retinografia y autofluorescencia: imagenes previas a

la vitrectomia (superiores) y posteriores a la toma de
muestra del infiltrado retiniano (inferiores). Las flechas y
circulos delimitan las zonas donde se aspir¢ el infiltrado
pigmentado epirretiniano.

COMENTARIO

Se presenta un caso de metastasis vitrea y retiniana
como primera manifestacion de melanoma cutaneo.
Las metéastasis del melanoma cutéaneo a la retina y
el vitreo son excepcionales y pueden presentarse
como un sindrome mascarada en pacientes con vi-
tritis pigmentada’™.

Se ha detectado un aumento en la incidencia del me-
lanoma cutéaneo?; aun asi, las metastasis oculares solo
se producen en el 1 % de ellos®. Ademas, las metéas-
tasis oculares del melanoma cutaneo sintomaticas son
muy poco frecuentes y, por tanto, infradiagnosticadas,
al no dar sintomatologia’. En un andlisis de autopsias
se detectaron metastasis de melanoma intraoculares
microscopicas en un tercio de los pacientes fallecidos
por melanoma cutaneo diseminado. Aunque la enfer-
medad sistémica suele estar presente en el momento
del diagndstico oftalmolégico en el 98 % de los casos,
a veces la afectacion ocular puede ser el primer indica-

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea

dor de enfermedad metastasica, como en el caso que
hemos presentado.

La localizacion de las metéastasis sigue el siguiente or-
den: coroides (46 %), retina (27 %), iris (23 %), cuerpo
ciliar (22 %), vitreo (18 %), nervio optico (12 %) y polo an-
terior (11 %). Se han descrito en la literatura 17 pacien-
tes y 22 ojos con metastasis vitrea desde 1900 a 20072.

Un tercio de los casos son bilaterales y el intervalo me-
dio entre el diagnostico del tumor primario y la metasta-
sis es de cuatro afios'?.

Diagnéstico diferencial

Ante lo excepcional del caso, debemos plantearnos
el siguiente diagndstico diferencial en el contexto de
uveitis atipicas y sindromes mascarada (linfoma, ami-
loidosis, melanoma uveal, metastasis de carcinoma).
Por ejemplo, el melanoma uveal no tiene historia previa
de melanoma cutéaneo, el crecimiento suele ser menos
agresivo, la lesion ser sobreelevada y es unilateral. En
cuanto a las metastasis de carcinoma, la localizacion
suele ser la coroides®.

Pero el diagnostico definitivo nos lo dara la anatomia
patolégica. La toma de muestra vitrea y retiniana me-
diante vitrectomia es una opcién que se debe discutir
con el paciente para valorar el riesgo-beneficio, puesto
que la presencia de metéastasis vitreas es un signo de
mal prondstico. Estarfa indicada en aquellos casos en
los que el melanoma cutaneo no se ha diagnosticado y
la metéastasis ocular es la primera manifestacion.

Mecanismo patogénico

El mecanismo patogénico de las metéastasis vitreas si-
gue sin conocerse, pero la teoria mas aceptada es que
las células alcanzan el vitreo a través de la circulacion
retiniana®. La pigmentacion perivascular y en el polo
posterior sugiere que las células malignas proceden de
la vasculatura retiniana. Parece ser que las células al-
canzan la cavidad vitrea a través de los vasos retinia-
nos como siembras vitreas: tenemos como ejemplo las
siembras vitreas del retinoblastoma. En nuestro caso se
ha demostrado obstruccion de la circulacion por émbo-
los tumorales®. Por Ultimo, se ha detectado la presencia
de células malignas en sangre periférica mediante anali-
sis inmunomagnético?s.

Pronéstico

Tanto el prondstico ocular como el sistémico son malos
en estos pacientes. La AV media en las series de casos
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descritos fue de movimiento de manos. Como complica-
ciones, €l 40 % de los pacientes desarrollaran glaucoma
neovascular y un 60 % requieren enucleacion?. La causa
es desconocida: podria deberse a factores angiogéni-
cos del tumor y/0 a la isquemia retiniana difusa causada
por los émbolos tumorales. Parece ser que la vitrecto-
mia retrasa su aparicion, puesto que no se ha descrito
ningun caso de glaucoma neovascular en los casos en
los que esta se realizd. Nuestra paciente hasta la fecha
tampoco ha desarrollado glaucoma neovascular.
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Los pacientes con metastasis vitreas de melanoma cu-
taneo tienen una probabilidad del 50 % de presentar
metastasis cerebrales. Solo un tercio de las metastasis
cerebrales se habian diagnosticado antes de la afec-
tacion ocular. Por lo tanto, se deberia considerar una
resonancia magnética nuclear cerebral en todos los
pacientes.

El prondstico en estas personas es malo, con una su-
pervivencia media de 14 meses?.
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Atrofia coriorretiniana secundaria

a indentacion por protesis de Ando
en miope magno

Félix Armada Maresca
Jefe del Servicio de Oftaimologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 63 afos, que
acude a nuestro centro por disminucion progresiva de
la agudeza visual en su Unico ojo funcional.

Como antecedentes de interés, destaca ser miope mag-
na en ambos 0jos. Fue operada en su ojo derecho (OD)
en 2008 de cataratas, con implante de lente, asi como en
su ojo izquierdo (Ol), por desprendimiento de retina por
agujero macular del miope dos veces con vitrectomia (en
un primer centro oftalmoldgico), con recidiva del des-
prendimiento de retina, y remitida a otro centro para va-
lorar indentacion macular con protesis de Ando.

En el informe solicitado y remitido del centro donde se
realiza la indentacion macular, se informa de una agude-
za visual prequirdrgica con el desprendimiento de retina
macular de contar dedos a 50 cm en su Ol. Segun el
informe referido, la situacion del Ol de la paciente es la
siguiente: desprendimiento de retina macular, secunda-
rio a agujero macular del miope. La paciente se encon-
traba con aceite de silicona desde la segunda cirugia
practicada en ese ojo y tenia un tratamiento con hipo-
tensores oculares tépicos por incremento de la presion
intraocular (Pl1O).

En este segundo centro se decide y realiza una terce-
ra cirugia, mediante vitrectomia e indentacion macular
con proétesis de Ando, asi como inyeccion de aceite de
silicona pesada. En esta intervencion se logra curar el
desprendimiento de retina asociado. En un cuarto pro-
cedimiento se retird el aceite de silicona. No hay referen-
cias en el informe a agudezas visuales posquirirgicas.

La paciente acude tres anos después por sintomatolo-
gla de disminucion progresiva de la agudeza visual de
su Ol, unico ojo funcional.

En la exploracion cabe destacar:
* Agudeza visual:
— OD: percepcion y proyeccion de luz.
— Ol: percepcion y proyeccion de luz.
* Biomicroscopia:

— OD: pseudofaquia correcta.

— Ol: afaquia quirdrgica, con medios transpa-
rentes.

e Tonometria:

— OD: 16 mmHg.

— Ol 16 mmHg, en tratamiento hipotensor con
Xalacom®.

* Fondo de ojo:

— OD: grandes atrofias midpicas de polo posterior,
cambios pigmentarios.

— Ol: grandes atrofias midpicas de polo pos-
terior, indentacién macular evidente. Hemo-
rragias puntiformes aisladas por todo el polo
posterior.

Dada la muy baja agudeza visual de ambos ojos, la
realizacion de pruebas complementarias de imagen y
exploracion resultd muy compleja y por ello las image-
nes no son de calidad. Aun asi, es posible cotejarlas
con las que nos remitio el centro donde se implanté la
protesis de Ando y se puede establecer que no existian
en aquel entonces microhemorragias aisladas por polo
posterior en su Ol.

Se realizé retinografia, autofluorescencia y angiografia.
En la autofluorescencia se aprecia una posible imagen
compatible con isquemia coriorretiniana en la zona de
la indentacion de la prétesis de Ando. En las retinogra-
flas se observan las micronemorragias aisladas, pero no
asociadas a éxtasis o arrosariamiento vascular. Se rea-
liz6 tomografia de coherencia Optica, donde se aprecia
edema macular y foveolar en la zona de la indentacion
de la protesis (figuras 1-4).
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FIGURA 1

Retinografia donde se aprecian las grandes atrofias

del polo posterior, alteraciones pigmentadas,
microhemorragias aisladas sin éxtasis vascular evidente
ni arrosariamiento.

Atrofia coriorretiniana secundaria a indentacion por proétesis de Ando en miope magno

FIGURA 3

Angiografia donde se aprecia una posible isquemia

macular, sin éxtasis evidente ni edema macular asociado.

Grosor macular : Macular Cube 512x128

FIGURA 2

Autofluorescencia donde se aprecia una posible atrofia
coriorretiniana en la zona de indentacion de la prétesis
a nivel macular.

Tras la exploracion se plantearon las siguientes posibi-

lidades:

* Que la paciente estuviese sufriendo un sindrome de
isgquemia coriorretiniana, asociada a la indentacion de
la prétesis de Ando, por lo que se originaria el edema
macular y la disminucion de la agudeza visual.

* Que ademéas tuviese un compromiso vascular que
causase las microhemorragias y que también contri-
buyese a la disminucion de la agudeza visual.
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FIGURA 4

Tomografia de coherencia dptica donde se aprecia

la indentacion de la proétesis de Ando y la existencia
de microquistes a nivel macular y foveolar, asi como
el edema macular asociado.

Dada la mala agudeza visual que presentaba y el tiempo
de evolucion de la indentacion, con muy pocas posibi-
lidades de recuperacion visual, se desestimoé la retirada
de la protesis.




Se valor¢ la posibilidad de realizar un tratamiento para el
edema macular y se decidié el implante de un Ozurdex®,
con monitorizacion de la PIO. Dicho implante se rea-
liz6 sin complicaciones, aunque desgraciadamente no
varié en absoluto ni el edema ni las microhemorragias,
ni cambié para nada la agudeza visual de la paciente
(figura 5).

Con el tiempo, la macula ha derivado hacia un estado
de atrofia y edema crénico, sin cambios en la ya de por
si mala agudeza visual (figura 6).

COMENTARIO

La miopia magna suele estar asociada a muchas pato-
logias oculares y una de las mas lesivas es la foveos-
quisis y el desprendimiento de retina asociado a un
agujero macular'?,

La peculiar anatomia que presentan estos pacientes,
con un estafloma de Amon asociado, favorece por la
tension de los vasos retinianos y la propia limitante inter-
na 0 membranas asociadas el levantamiento progresivo
de todo el perfil retiniano dentro del estafiloma'?.

Cuando en la méacula de un miope magno se origina
un agujero macular, existen varios factores que favo-
recen la aparicion de un desprendimiento macular: la
traccion originada, como deciamos antes, por los pro-
pios vasos y la limitante interna, el mal funcionamien-
to del epitelio pigmentario y la forma anatomica del
estafiloma, que producen un progresivo levantamiento
de toda la retina a nivel macular, que puede progre-
sar hasta convertirse en un desprendimiento de retina
completo®.

La vitrectomia simple, asociada con rexis de limitante
interna, con o sin aceite de silicona, produce en mu-
chos casos la reaplicacion de estas maculas despren-
didas y el cierre consiguiente de los agujeros macu-
lares. La rexis y eliminacion de membranas debe ser
muy amplia y llegar hasta los limites del estafiloma, para
conseguir que la retina sea lo mas movil posible, y que
por tanto no se produzca un nuevo desprendimiento.
Esta técnica suele ser compleja por las peculiaridades
de la limitante interna en estos casos y se requiere, al
romperse constantemente la membrana, de mucha pa-
ciencia y concentracion?®,

Cuando la vitrectomia simple fracasa, es necesario aso-
ciar una indentacion macular, que puede ser realizada
con algunas de las protesis que existen en el mercado.
Estas protesis suelen ser de un material duro y originan
una compresion de todo el tejido de la zona macular.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagnésticos en patologia retinocoroidea

Grosor macular : Macular Cube 512x128

FIGURA 5
Tomografia de coherencia dptica post-Ozurdex®.

Grosor macular : Macular Cube 512x128
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FIGURA 6

Tomografia de coherencia Optica mas de nueve meses
después del Ozurdex®. Se aprecia atrofia de la zona
macular y edema croénico.
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Esta técnica es compleja de realizar, pero suele ser muy
eficaz en la resolucion del desprendimiento de retina
asociado a un agujero macular®.

Son muy pocas las publicaciones existentes que nos
hablan sobre las posibles complicaciones de la indenta-
cion macular, aungue una de las descritas es la atrofia
coriorretiniana de la zona indentada®.

En este caso se nos plantearian varias dudas diagnésti-

cas y terapéuticas:

e ;Estamos ante un caso de isquemia por compresion
de la protesis del area macular, coroides, ciliares vy,
por tanto, del sistema vascular?

e ¢ Seria Util la retirada del implante?
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e Dada la agudeza visual y la situacion funcional de la
paciente cuando llega a nuestro centro, 4estéa justifi-
cado no actuar retirando el implante?

e ¢ Eltratamiento con corticoides locales puede ayudar
en algo?

Es indudable que, ante la sospecha de poder estar
haciendo una atrofia por compresion de la proétesis, lo
mejor es retirarla. Hay que tener en cuenta que la ciru-
gla para retirar la prétesis es compleja y no exenta de
complicaciones.

Los corticoides, por otro lado, no parecen aportar nada,
por o menos en la situacion evolutiva en la que se en-
contraba nuestra paciente.

MH) without retinal detachment: a review. Graefes
Arch Clin Exp Ophthalmo 2014;252:191-9.

4. Mateo C, Gomez-Resa MV, Burés-Jelstrup A,
Alkabes M. Surgical outcomes of macular buckling
techniques for macular retinoschisis in highly myopic
eyes. Saudi J Ophthalmol 2013;27:235-9.

5. El Rayes EN. Supra choroidal buckling in managing
myopic vitreoretinal interface disorders: 1-year data.
Retina 2014;34:129-35.
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de su manejo
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 59 afos, con aler-
gia a la codeina, mastopatia fibroquistica y nefrolitiasis,
a la que se realiza una tomografia de coherencia éptica
de dominio espectral (SD-OCT) durante su participacion
voluntaria en un estudio descriptivo transversal sobre
adherencias y tracciones vitreomaculares. No refiere an-
tecedentes oculares de interés ni haber percibido dismi-
nucion de la agudeza visual, metamorfopsia o discroma-
topsia. Todo ello resulta muy llamativo tras contemplar
la OCT, al evidenciarse la existencia en ambas maculas
de multiples desprendimientos del epitelio pigmentario
retiniano (DEP) drusenoides, algunos de los cuales lle-
gan a alcanzar un gran tamafio (figuras 1 y 2). Dada la

FIGURA 2

Mapas de grosor retiniano y representacion tridimensional
de ambas regiones maculares.

ausencia de sintomatologia, se decide no implementar
ninguna actuacion, salvo la prescripcion de suplementos
orales de antioxidantes y observacion periddica.

COMENTARIO

El DEP es una manifestacion relativamente frecuente de
la degeneracion macular asociada a la edad (DMAE),
que puede clasificarse en cuatro tipos principales: se-
roso, hemorragico, fibrovascular y drusenoide. Este Ul-
timo surge como consecuencia de la lenta coalescen-
cia de drusas blandas, alcanza un diametro superior a
las 1000 p y tiene un prondstico moderadamente mas
favorable. No obstante, aunque puede permanecer es-
del epitelio pigmentario retiniano. table a lo largo del tiempo, lo habitual es que se cro-

FIGURA 1
Tomografia de coherencia ¢ptica de dominio espectral de
ambos ojos mostrando los desprendimientos drusenoides
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nifique o bien progrese hacia la atrofia geogréfica o la
neovascularizacion coroidea (19 % y 23 % de los casos
a los cinco anos, respectivamente)’.

Los DEP drusenoides no disponen hasta la fecha de un
tratamiento que cuente con la suficiente evidencia cien-
tifica como para ser estandarizado internacionalmente.

Los antioxidantes orales representan la Unica medida
terapéutica que ha demostrado reducir la incidencia
de atrofia geografica y complicaciones neovasculares
en sujetos con drusas blandas en el contexto de una
DMAE seca.

La fotocoagulacion macular con diferentes laseres se
ha utilizado en varios casos publicados en la literatura
oftalmoldgica para tratar de reducir los depdsitos druse-
noides, aunque los resultados han sido muy variables y
cuanto menos controvertidos.

Lee et al. publicaron en 2008? un caso en el que lo-
graban reducir el nUmero de drusas blandas mediante
terapia fotodinamica. Sin embargo, los autores atribuian
dicho resultado al efecto directo del laser acelerando la
actividad fagocitica, mas que al efecto fotoquimico de
la verteporfina. El seguimiento fue de diez meses, por
lo que se desconoce la efectividad del procedimiento a
largo plazo.

Se han descrito, asimismo, tratamientos alternativos
como la reohemaféresis, llevada a cabo por Rencova et
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al. en la Republica Checa?®, quienes han logrado una re-
duccidn del érea afectada tras 2,5 afos de seguimiento.

También se ha empleado el pegaptanib sédico intra-
vitreo en una paciente con DMAE seca y DEP druse-
noide, en la que se desarrollé rapidamente una atrofia
geogréfica secundaria®.

En esta linea, otro articulo de 2010° informaba sobre
los resultados favorables conseguidos mediante beva-
cizumab intravitreo, con recuperacion visual en 3 casos.

Por su parte, Gallego Pinazo et al. demostraron en
2011" el beneficio anatomico y funcional obtenido en
pacientes con DEP drusenoides tras la inyeccion intra-
vitrea de ranibizumab. Se reclutaron 6 pacientes, a los
que se les administré una media de tres inyecciones a lo
largo de aproximadamente 70 semanas de seguimien-
to. La ganancia visual media fue de 20 letras (p = 0,046)
y la reduccioén del fluido intrarretiniano en la OCT se re-
lacionaba positivamente con la mejoria de la agudeza
visual. Las metamorfopsias desaparecieron por comple-
to en todos los pacientes y ninguno de ellos desarrolld
neovascularizacion coroidea ni cambios atréficos.

En definitiva, los farmacos antiangiogénicos intravitreos
podrian representar una opcion terapéutica que tener
en cuenta en los pacientes con DEP drusenoides. No
obstante, se necesitarian ensayos clinicos controlados
y aleatorizados a mas largo plazo para confirmar estos
resultados.

pigment epithelium detachment area in the dry form
of age-related macular degeneration 2.5 years after
rheohemapheresis. Acta Ophthalmol 2013;91:e406-8.

4. Querques G, Bux AV, Delle Noci N. Foveal geographic
atrophy following intravitreal pegaptanib sodium
(Macugen) for drusenoid pigment  epithelium
detachment. Eur J Ophthalmol 2009;19:890-3.

5. Krishnan R, Lochhead J. Regression of soft drusen
and drusenoid pigment epithelial detachment following
intravitreal anti-vascular endothelial growth factor
therapy. Can J Ophthalmol 2010;45:83-4.
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Estrias angioides, asociacién con

membranas neovasculares bilaterales
y atrofia macular progresiva
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Zaragoza
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CASO CLINICO

Presentamos una mujer de 52 afios, atendida en nuestro
servicio en 2012, procedente de otro pais, diagnostica-
da de estrias angioides y en tratamiento con bevacizu-
mab en ambos ojos. Como otros antecedentes ocula-
res destacaba una miopia media (-5 D de equivalente
esférico). Su mejor agudeza visual corregida (MAVC) era
de 20/32 en el ojo derecho (OD) y de 20/25 en el ojo
izquierdo (Ol). En el fondo de ojo se observaban estrias
angioides, alteracion pigmentaria macular difusa y lesio-
nes bilaterales subretinianas fibrosas en relacion con las
estrias (figura 1). La angiografia fluoresceinica confirmé
el diagndstico (figura 1). Las tomografias de coheren-
cia optica (OCT) fueron compatibles con el diagnodsti-
co angiogréfico. Se traté con ranibizumab en dosis de
carga y posteriormente pauta PRN (pro re nata) estricta
y recibi® un total de seis inyecciones en cada 0jo sin
recidivas en tres afnos (figura 2). Se observd discreto
descenso bilateral de la MAVC (actualmente OD 20/40
y Ol 20/32), explicable por el avance de la atrofia del
epitelio pigmentario demostrado por la autofluorescen-
cia (AF) (figura 3).

Hace tres meses refirid vision borrosa en el Ol y la
OCT demostré muy discreto edema que requirid de
nueva dosis de carga, continuando en estos momen-
tos (figura 2).

COMENTARIO

Las estrias angioides son unas lineas irregulares y
radiales que se extienden desde la papila hacia la
periferia por la rotura de la membrana de Bruch. Se pue-
den asociar a diferentes enfermedades sistémicas, entre
las que el pseudoxantoma elastico es la mas frecuente.
La complicacidn neovascular, bilateral en el 70 % de los
casos, suele aparecer en unas tres cuartas partes de

FIGURA1

A'y B) Retinografias del ojo derecho e izquierdo, que
muestran las estrias, la alteracion pigmentaria y las
lesiones fibrosas con pigmentacion y en relacion con las
estrias. Cy D) Angiografia fluoresceinica en fases iniciales
que muestra cambios anteriormente descritos. E y F)
Angiografia fluoresceinica en tiempos tardios con fuga

de colorante desde las membranas.

los pacientes, generalmente entre la tercera y la cuarta
décadas de la vida, y su evolucion espontanea es hacia
la ceguera legal'?. Los farmacos inhibidores del factor
de crecimiento endotelial vascular (anti-VEGF) pueden
estabilizar e incluso mejorar la visidon®*.
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FIGURA 2

Tomografia de coherencia optica. Ay B) En el momento
del diagndstico, cortes en fovea y a nivel de las lesiones
neovasculares. C-F) Uno y dos afios después. H) Ultima
recidiva, presencia de un edema muy moderado. ) Corte
con tomografia de coherencia optica swept-source en el
que se observa un adelgazamiento coroideo en la zona
de la neovascularizacion.
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FIGURA 3

De arriba abajo y de izquierda a derecha, cambios
en la autofluorescencia en el ojo derecho e izquierdo.
Se observa un claro avance de la atrofia del epitelio
pigmentario.

Recientemente se han descrito diferentes cambios me-
diante el uso de OCT y AF, como cambios pigmentarios
similares a los observados en las distrofias en patrén o
adelgazamientos coroideos asociados a la presencia de
membranas neovasculares*®.

Las estrias angioides son una enfermedad compleja,
que en muchas ocasiones conduce a la pérdida gra-
ve de vision. La terapia anti-VEGF ha logrado mejorar
el prondstico, pero aparecen nuevas lesiones, como la
atrofia del epitelio pigmentario, que no pueden ser trata-
das por el momento.

elasticum: a one-year prospective study. Am J
Ophthalmol 2011;152:695-703.
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nonsubfoveal choroidal neovascularization associated
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CASOS CLINICOS

Presentamos tres pacientes con enfermedades del te-
jido conectivo que asocian estrias angioides. En cada
uno de los casos se muestran imagenes de retinografia
y autofluorescencia.

Caso 1

Varén de 51 afos, diabético dependiente de insulina
con mal control metabdlico, que es remitido para control
oftalmoldgico. Su agudeza visual corresponde a 20/25
en ambos ojos. La biomicroscopia, la retinografia y la
tomografia de coherencia Optica muestran la existencia
de una retinopatia diabética no proliferativa leve-mode-
rada, sin evidenciarse engrosamiento macular. La auto-
fluorescencia confirma la presencia de estrias angioides
peripapilares sin extension central (figura 1). Dado que
el paciente presenta cierta elasticidad cutanea y ar-
ticular, se decide remitirlo para estudio dermatoldgico
y cardioldgico. Hasta la fecha no se ha alcanzado un
diagnoéstico sindrémico definitivo, pero posiblemente
nos encontremos ante una forma leve de sindrome de
Ehlers-Danlos clasico.

Caso 2

Varén de 49 anos diagnosticado de pseudoxantoma
elastico por su dermatdlogo, quien lo deriva a
Oftaimologia para descartar afectacion ocular. Su
agudeza visual es de 20/20 en ambos ojos y la
exploracion biomicroscopica del polo anterior resulta
anodina. Sin embargo, el estudio funduscopico revela la
existencia de estrias angioides peripapilares bilaterales
sin compromiso macular y patrén en «piel de naranja» a
nivel temporal (figura 2).

FIGURA 1

Retinografias e iméagenes de autofluorescencia del caso 1.

Caso 3

Mujer de 40 afnos, también diagnosticada de pseu-
doxantoma elastico por su dermatélogo, quien realiza
interconsulta a Cardiologia y Oftalmologia en busca
de alteraciones extracutaneas. El estudio cardiolégico
se encuentra dentro de la normalidad. Por su parte, la
exploracion oftalmoldgica revela la existencia de estrias
angioides peripapilares que alcanzan ambas maculas
(figura 3), aunque la agudeza visual permanece estable
en 20/20 durante todo el seguimiento. El patron retinia-
no en «piel de naranja» a nivel temporal también esta
presente en esta paciente.
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FIGURA 2
Retinografias e imagenes de autofluorescencia del caso 2.

FIGURA 3

Retinografias e imagenes de autofluorescencia del caso 3.

COMENTARIO

Las estrias angioides, descritas por el oftaimdlogo es-
tadounidense de origen aleman Herman J. Knapp en
1892, son unas lineas rojizas, marrones 0 naranjas que
representan roturas de la membrana de Bruch. Normal-
mente se irradian desde la papila dptica con un patrén
irregular y pueden atravesar la region macular, a menu-
do sin disminucion de la agudeza visual. Por su apa-
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riencia, es posible confundirlas con vasos sanguineos
retinianos’.

El diagndstico de estas lesiones se ha realizado clasica-
mente mediante funduscopia y se ha apoyado en prue-
bas complementarias como la retinografia o la angiografia
fluoresceinica. Durante los dltimos anos, la autofluores-
cencia ha ido adquiriendo una gran utilidad, tanto para
determinar el grado de actividad (segun la hiperautofluo-
rescencia de los bordes lesionales) como para mostrar
estrias angioides ocultas 0 no detectables en la explora-
cion clinica (fisuras hipoautofluorescentes)'2. Mas recien-
te es la utilizacion de la angiografia con tomografia de
coherencia dptica para descartar afectacion macular de
forma no invasiva.

En cuanto a su tratamiento, no precisan mas que ob-
servacion periddica, salvo que exista neovascularizacion
coroidea, en cuyo caso las inyecciones intravitreas de
farmacos antiangiogénicos son la terapia de eleccion en
la actualidad. Se debe informar, asimismo, a estos pa-
cientes del riesgo que supone toda actividad fisica que
conlleve la posibilidad de un traumatismo ocular?.

Las estrias angioides se asocian a pseudoxantoma
elastico en el 90 % de los casos y es posible encon-
trar también en ellos drusas papilares, distrofia macular
reticular, moteado parenquimatoso temporal a macula
en «piel de naranja», lesiones calcificadas periféricas o
neovascularizacion coroidea (72-86 % de los ojos, a
menudo bilateral)'.

El pseudoxantoma elastico, también conocido como
sindrome de Groenblad-Strandberg, es una enferme-
dad hereditaria caracterizada por la mineralizacion abe-
rrante del tejido conectivo con degeneracion de las fi-
bras elasticas en distintas localizaciones, especialmente
la piel (tipico aspecto de «gallina o naranja» en cuello,
axilas y otras areas flexurales), los ojos vy el sistema car-
diovascular (aneurismas arteriales, claudicacion intermi-
tente, etc.). Presenta de manera habitual una herencia
autosdmica recesiva y se ha relacionado con mutacio-
nes en el gen ABCCB del locus cromosémico 16p.13.1.
Se estima una prevalencia en la poblacion general de
1:50 000 habitantes®.

Otras patologias sistémicas relacionadas con las estrias
angioides son el sindrome de Ehlers-Danlos, la enferme-
dad de Paget 6sea, la acromegalia 0 hemoglobinopatias
como la drepanocitosis. No obstante, en ocasiones su
origen puede ser idiopatico.

El sindrome de Ehlers-Danlos engloba una serie de tras-
tornos del colageno en los que estan implicados dife-



rentes patrones hereditarios y mutaciones génicas. Su
gravedad varia desde leve hasta potencialmente mortal,
ya que ademas de la piel (aspecto aterciopelado, hiper-
laxitud, equimosis/hematomas frecuentes, etc.), el sis-
tema osteoarticular (hipermovilidad, luxaciones, artrosis,
etc.) y los ojos (estrias angioides, esclerdticas fragiles, etc.),
también puede comprometer el sistema cardiovascular
(prolapso mitral, aneurismas, etc.).

La enfermedad de Paget 6sea se caracteriza por fo-
cos de resorcion acelerada con regeneracion anéma-
la. Por lo general, el cuadro resulta asintomético y es
diagnosticado de forma fortuita. Las complicaciones
oculares tales como las estrias angioides estarian
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Problemas diagndsticos en patologia retinocoroidea
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orbitario®.

Mas rara aun es la aparicion de estas estrias en pacien-
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 44 afos de
edad y sexo femenino, que consulta por metamorfopsia
en el ojo derecho (OD) de unos meses de evolucion. No
tiene antecedentes personales oftalmoldgicos de inte-
rés. Carcinoma de tiroides extirpado hace siete afnos.
Antecedentes familiares oftalmoldgicos: degeneracion
macular asociada a la edad (DMAE) en familiares de se-
gundo grado. Agudeza visual sin correccion: OD 1; ojo
izquierdo (Ol): 0,98. Biomicroscopia: normal en ambos
0jos.

Fondo de ojo del OD: lesion blanco-amarillenta sobree-
levada yuxtafoveal en sector temporal (aspecto de le-
sion viteliforme) junto a una lesion amarillenta excavada
subfoveal (figura 1). La linea horizontal con tomografia
de coherencia optica (OCT) swept-source demuestra

FIGURA 1

Lesion blanco-amarillenta sobreelevada yuxtafoveal
temporal con aspecto de lesion viteliforme y lesion
amarillenta excavada subfoveal.

una lesion sobreelevada en el epitelio pigmentario de la
retina que corresponde a la lesion blanco-amarillenta
temporal y una excavacion coroidea focal en forma co-
nica subfoveal con arquitectura retiniana normal (figura
2). En otro corte en la linea horizontal de OCT
swept-source podemos comprobar como la arquitectu-
ra retiniana es normal a nivel de la excavacion con hipe-
rreflectividad coroidea (figura 3). El corte vertical con
OCT swept-source a nivel de la excavacion confirma
retina normal y la mayor reflectividad de la coroides (fi-
gura 4). La autofluorescencia ofrece una zona de hipe-
rautofluorescencia correspondiente a la lesidon de as-
pecto viteliforme y una zona de hipoautofluorescencia
en la excavacion (figura 5). La angiografia con fluorescei-
na demuestra una hiperfluorescencia precoz sin escape
en tiempos tardios (figuras 6-9). La imagen con OCT
swept-source en face demuestra a nivel de la excava-
cion una ausencia de vasos de la coriocapilar y de la
capa de Sattler (figura 10). La angiografia con OCT
swept-source confirma la ausencia vascular a nivel de la
lesion con una zona adyacente de vasos dilatados y zo-

FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica swept-source (linea
horizontal) que manifiesta lesion sobreelevada en el
epitelio pigmentario de la retina que corresponde a la
lesion blanco-amarillenta temporal y una excavacion
coroidea focal en forma conica subfoveal con arquitectura
retiniana normal.
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FIGURA 3

En otra linea horizontal con tomografia de coherencia
Optica swept-source comprobamos la arquitectura
retiniana normal a nivel de la excavacion

con hiperreflectividad coroidea.

FIGURA 4

El corte vertical (tomografia de coherencia optica
swept-source) a nivel de la excavacion confirma retina
sanay la mayor reflectividad de la coroides.

FIGURA 5

Imagen de autofluorescencia con hiperautofluorescencia
en la lesion de aspecto viteliforme e hipoautofluorescencia en
la excavacion.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA
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FIGURA 6
Angiografia con hiperfluorescencia precoz sin escape
en tiempos tardios.

FIGURA 7
Angiografia con hiperfluorescencia precoz sin escape
en tiempos tardios.

FIGURA 8

Angiografia con hiperfluorescencia precoz sin escape
en tiempos tardios.
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Excavacion coroidea focal

FIGURA 9
Angiografia con hiperfluorescencia precoz sin escape
en tiempos tardios.

FIGURA 10

Tomografia de coherencia optica swept-source en face
con ausencia de vasos de la coriocapilar y de la capa
de Sattler a nivel de la excavacion.

nas de sefial aumentada que indican anomalias en la
circulacion coroidea en esa area (figura 11).

COMENTARIO

La excavacion coroidea focal en el area macular detecta-
da mediante la exploracion con OCT fue descrita por pri-
mera vez por Jampol'. Posteriormente, Margolis? presen-
t6 13 ojos sin evolucion durante su seguimiento, con la
excepcion de uno con neovascularizacion subretiniana.
Su hipdtesis fue una malformacion congénita o coroiditis
congénita o adquirida como etiologia, pero la naturaleza
exacta no esta clara debido a los pocos casos resefiados
y al corto seguimiento. Recientemente Katome?, Shinojima?
y Obata® han descrito con detalle este hallazgo.
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FIGURA 11

Angiografia con tomografia de coherencia dptica swept-
source con ausencia vascular a nivel de la lesion y una
zona adyacente de vasos dilatados y de sefal aumentada
que indican anomalias en la circulacion coroidea a ese
nivel.

El sintoma inicial suele ser metamorfopsia y cursar sin
pérdida de vision. La edad oscila entre 25 y 70 afos
(mediana: 55 anos), con hasta un 25 % de bilateralidad.
Puede aparecer asociado a coriorretinopatia serosa
central, membrana epirretiniana, DMAE y coroidopa-
tia polipoidea. La refraccion en los casos descritos ha
variado de +0,5 dioptrias (D) hasta -10,0 D (mediana:
-5,0 D). La imagen de fondo de ojo es de normalidad y
se puede encontrar hipopigmentacion o imagen ama-
rillenta, como en nuestro caso. La autofluorescencia
muestra hipoautofluorescencia y en la OCT se descri-
ben tres patrones: forma de cono, concavo y mixto.
Habitualmente es subfoveal o yuxtafoveal, su profun-
didad varia de 50 a 260 mp (123 de media), con es-
pesor medio de la coroides en los sitios afectados de
245 my (rango: 173-322). La angiografia con verde de
indocianina muestra hipofluorescencia continua, lo que
sugiere defecto de relleno, dilatacion venosa y areas
focales de hiperfluorescencia. En la angiografia con
fluoresceina hay hiperfluorescencia precoz sin fugas
de colorante.

De caracteristica estatica, no evolutiva, la naturaleza exac-
ta no esta clara. Su origen es desconocido. Puede ser una
malformacion congénita o coroiditis congénita/adquirida.
Nunca se ha demostrado otra alteracion retino-coroidea
asociada a ella, salvo una posible asociacion con circula-
cién coroidea aberrante.
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Membrana neovascular secundaria

a estrias angioides

Beatriz Abadia Alvarez', Antonio Ferreras Amez'?2

T Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario Miguel Servet. Instituto de
Investigaciones Sanitarias de Aragon (IIS). Zaragoza
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Instituto de Investigaciones Sanitarias de Aragon (IIS). Universidad de Zaragoza

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 44 anos, que
acudid a urgencias por metamorfopsias en el ojo de-
recho (OD) de cinco dias de evolucion. Antecedentes
personales sin interés. Afos atras, se le habia realizado
una fotocoagulacion laser de la retina periférica del OD
por degeneraciones en empalizada.

La agudeza visual (AV) fue de 0,5 en el OD y de 1 en el
ojo izquierdo (Ol). El polo anterior no presentd ninguna
alteracion. La presion intraocular fue de 14 mmHg en
ambos 0jos.

En el fondo de ojo del OD (figura 1), se observé una he-
morragia en el area macular y unas alteraciones radiales
al nervio optico compatibles con estrias angioides.

En el Ol también se observaron lesiones compatibles
con estrias angioides (figura 2).

La autofluorescencia (figura 3), la tomografia de cohe-
rencia Optica (OCT) (figura 4) y la angiografia fluores-
ceinica (figura 5) confirmaron las estrias angioides, asi
como una lesion hiperfluorescente compatible con una
membrana neovascular (MNV) asociada en el OD.

Se realizd tratamiento fuera de indicacion (off-label)
con dos inyecciones de 0,5 mg/0,05 ml de ranibizu-
mab intravitreo, separadas por cuatro semanas. Tras
la ultima inyeccion, la AV fue de 1 en el OD vy la he-
morragia macular desaparecioé por completo (figura 6).
También disminuyd la sensacion de metamorfopsias
(figura 7).

La OCT también mostré una mejoria tras el tratamiento
(figura 7).
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FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho, donde se observan
las estrias angioides y la hemorragia macular.

FIGURA 2

Estrias angioides del ojo izquierdo.
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FIGURA 3

La autofluorescencia del ojo derecho presentd
drusas papilares, las estrias angioides y una lesion
hiperautofluorescente compatible con la membrana
neovascular.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia optica del ojo derecho
compatible con la presencia de una membrana
neovascular.

FIGURA 5
Angiografia fluoresceinica que confirmé la membrana
neovascular asociada.

FIGURA 6
Retinografia tras la inyeccion de ranibizumab intravitreo
donde se observa la desaparicion de la hemorragia.

FIGURA 7
Aspecto de la tomografia de coherencia dptica del ojo
derecho tras el tratamiento con ranibizumab.

La paciente se encuentra estable desde entonces, se
ha descartado pseudoxantoma elastico, pero es nece-
sario el seguimiento en Oftalmologia por el riesgo de
MNV en el otro ojo.

COMENTARIO

Las estrias angioides son roturas en la capa elastica
de la membrana de Bruch. El término fue acufiado por
Knapp en 1892 y en 1930 Kofler obtuvo la confirmacion
anatomopatoldgica'. Pueden ser espontaneas o asocia-
das a minimos traumatismos. Su patogenia es desco-
nocida, aunque hay diversas teorias: alteraciones del te-
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jido mesodérmico, depdsitos de calcio en la membrana
de Bruch, o engrosamiento y rigidez de la membrana de
Bruch que la volverian fragil.

Tienen un color variable (rojizo, marronaceo, grisaceo,
etc.). Suelen ser bilaterales, pero asimétricas, radia-
les desde el nervio éptico, curvilineas y concéntricas.
Otros signos asociados son drusas papilares, atrofia
peripapilar, atrofia del epitelio pigmentario de la retina,
MNV, etc. También se asocian a piel de naranja o man-
chas salmon. Sistémicamente se relacionan con pseu-
doxantoma elastico (80-90 %), enfermedad de Paget
(10-15 %), hemoglobinopatias (< 6 %) como drepano-
citosis o talasemia, sindrome de Marfan o sindrome de
Ehlers-Danlos?.

El diagndstico es clinico, mediante la observacion del
fondo de ojo. También es muy Util la autofluorescencia,
donde se observa facilmente el patrén radial de las es-
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trias. La angiografia fluoresceinica o con verde de indo-
cianina es util cuando se sospecha una MNV asociada®.

Las estrias per se no requieren tratamiento, pero si sus
posibles complicaciones, como la neovascularizacion.
Puede realizarse fotocoagulacion con laser de argén,
terapia fotodinamica (TFD) o tratamiento antiangiogéni-
co. La fotocoagulacion se ha realizado en MNV extrafo-
veales, pero tiene una tasa de recidivas alta, escotomas
centrales y riesgo de aparecer nuevos focos de neo-
vascularizacion. La TFD presenta resultados variables
también con tasa alta de recidivas. En algunos trabajos
es capaz de mantener la AV, pero en otros disminuye a
largo plazo. El tratamiento con antiangiogénicos, como
ranibizumab en este caso (fuera de indicacion), presen-
ta buena tolerancia, estabilizacion y mejoria de la AvV4S.
Se esta realizando un ensayo clinico en fase Ill sobre
el tratamiento con ranibizumab en este tipo de MNV
secundarias.

4. Tilleul J, Mimoun G, Querques G, Puche N, Zerbib J,
Lalloum F, et al. Intravitreal ranibizumalb for choroidal
neovascularization in angioid streaks: four-year
follow-up. Retina 2015 Sep 9. In press.

5. Yimaz |, Ozkaya A, Alkin Z, Yazici AT. Intravitreal
ranibizumab for bilateral choroidal neovascularisation
in a patient with angioid streaks. BMJ Case Rep
2014 Jul 29;2014.
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Maculopatia de la cresta

del estafiloma

ifigo Corcéstegui Crespo’, Itxaso Herrera Cabezon?
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 37 anos
que refiere una disminucion de la agudeza visual (AV) de
su ojo derecho (OD) de afos de evolucion. Como ante-
cedentes de interés destaca una miopia de 7 dioptrias
en ambos 0jos sin otras alteraciones asociadas.

La AV de lejos corregida del OD es 0,4 y la del ojo iz-
quierdo es 0,6.

La exploracion del segmento anterior de ambos ojos es
normal. En la exploraciéon de la retina de ambos ojos
destaca la presencia de un estafiloma de localizacion
infero-nasal con una insercion papilar normal y una alte-
racion del epitelio pigmentario (EPR) macular (figura 1).

La autofluorescencia muestra una alteracion en placa
del EPR macular de ambos ojos en forma de areas
bien delimitadas de superficie de tejido con una alte-
racion hiper-hipoautofluorescente puntiforme (figura 2).

La tomografia de coherencia Optica (OCT) revela cierta
curvatura de los tejidos a nivel macular como conse-
cuencia de la localizacion del borde del estafiloma a
ese nivel. Existe ademas un levantamiento seroso focal

FIGURA 1

En ambos ojos existe una alteracion leve del epitelio
pigmentario de la retina y un creciente peripapilar
simétrico.

del neuroepitelio a nivel foveal del OD con preserva-
cion de la linea hiperreflectiva correspondiente al EPR.
La superficie externa de la retina neurosensorial des-
prendida muestra depodsitos hiperreflectivos densos
(figura 3). Tipicamente, el grosor coroideo del tejido

FIGURA 2

Existe una alteracion del epitelio pigmentario de la
retina a nivel macular que se manifiesta como una
hipoautofluorescencia perimacular en ambos 0jos.

FIGURA 3

El corte vertical mediante la tomografia de coherencia
Optica muestra cierta curvatura escleral y coroidea, asi
como la presencia de fluido subretiniano en el ojo derecho.
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FIGURA 4

La angiografia con fluoresceina y con verde de indocianina
descarta la presencia de neovascularizacion en ambos
0jos.

escaneado que se corresponde con la presencia del
estafiloma es menor que el tejido superior que esta
fuera de este'. Hay una ausencia de signos de neovas-
cularizacion activa (quistes intrarretinianos, hemorragia
o protrusion de tejido hiperreflectivo sobre el EPR).

La angiografia con fluoresceina muestra en ambos ojos
un éarea parafoveal nasal bien delimitada de efecto ven-
tana, que tife progresivamente sin difusion en tiempos
tardios. No existen signos de neovascularizacion retinia-
na activa (figura 4).
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La angiografia con verde de indocianina revela una fluo-
rescencia normal de los tejidos sin alteraciones eviden-
tes a nivel de la vasculatura coroidea (figura 4). En los
tiempos tardios de la prueba no se aprecian areas sig-
nificativas de hiperfluorescencia, dilatacion o difusion a
nivel coroideo.

COMENTARIO

Las alteraciones estructurales que acompanan esta
patologia presentan caracteristicas en comun con el
sindrome de papila oblicua y la macula en domo, y en
ellas la OCT muestra una curvatura de la esclera con
cambios asociados a nhivel coroideo.

Desde el punto de vista angiogréfico, las alteraciones
detectadas en estos casos pueden ser indistinguibles
de las encontradas en una coroidopatia serosa cen-
tral, por lo que un estudio coroideo mediante OCT que
descarte una paquicoroides y determine las alteracio-
nes descritas anteriormente puede ser decisivo para su
diagndstico?.

En la actualidad no existe un tratamiento efectivo reco-
nocido para el desprendimiento seroso que se puede
asociar a estos cuadros®. Diversos autores hacen refe-
rencia a la utilizacion de terapia fotodinamica, farmacos
antifactor de crecimiento endotelial vascular o acetazo-
lamida, con resultados contradictorios.

Recientemente se ha reportado la efectividad de la es-
pironolactona como herramienta para eliminar el fluido
subretiniano en estos casos. Sin embargo, actualmente
es necesaria mas informacion para contrastar la efecti-
vidad del farmaco*.

3. Fernandez-Vega A, Rangel CM, Villota E. Estafiloma
midpico, méacula en cupula y patologia relacionada con
el borde de los estafilomas. Patologia retiniana en alta
miopia. 91 ponencia oficial de la Sociedad Espanola de
Oftalmologia; 2015.

4. Dirani A, Matet A, Beydoun T, Mantel |, Behar-Cohen
F. Resolution of foveal detachment in dome-shaped
macula after treatment by spironolactone: report of two
cases and mini-review of the literature. Clin Ophthalmol
2014;8:999-1002.
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Macula en cupula

y nheovascularizaciéon coroidea:
¢,qué podemos hacer?

Nagore Arbelaitz Pascual, Miguel Ruiz Miguel
Servicio de Oftalmologia. Hospital Universitario Donostia. San Sebastian

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 59 anos
que consulta por disminucion de la agudeza visual
en su ojo izquierdo. Como antecedentes oftalmolo-
gicos destacan una ambliopia del ojo derecho con
agudeza visual de bultos y un defecto campimétrico
glaucomatoso estable con tratamiento topico en el
0jo izquierdo. La agudeza visual del ojo izquierdo es
de 0,6 (escala decimal) con una correccion Optica de
-1,25 sph. En su historia oftalmoldgica previa consta
una agudeza visual de 0,75 hace un aho aproxima-
damente. En la biomicroscopia de polo anterior se
observa una facoesclerosis y en el fondo de ojo lla-
ma la atencion una papila oblicua, una leve protusion
macular y una ausencia del reflejo foveal (figura 1A).
Se realiza una tomografia de coherencia 6ptica (OCT)
macular, donde se evidencia un desprendimiento neu-
rosensorial (DNS), por lo que se realiza una angiogra-

FIGURA 1

Retinografia y angiografia fluoresceinica en la presentacion.

fia fluoresceinica (AGF) (figura 1B). En esta prueba se
descarta la presencia de una neovascularizacion co-
roidea (NVC) y se establece el diagndstico de corio-
rretinopatia serosa central atipica por no identificarse
fuga angiografica ni signo del reguero.

En los siguientes tres anos la agudeza visual de la
paciente se mantiene estable en torno a 0,6, con pe-
quenas fluctuaciones en la cantidad de fluido retiniano.
En este tiempo se evidencian pequenos desprendimien-
tos del epitelio pigmentario retiniano (DEP) y se estable-
ce el diagnoéstico de macula en cupula a raiz de un cor-
te vertical realizado por OCT (figura 2A). En examenes
previos en los que se habia realizado el corte horizontal
esta morfologia habia pasado desapercibida (figura 2B).

Un ano mas tarde la paciente acude de urgencia por
disminucion de la agudeza visual, que se encuentra
ahora en 0,45. En la exploracion del fondo de ojo ve-
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A

FIGURA 2

Mécula en cupula y neovascularizacion coroidea: ¢,qué podemos hacer?

Corte vertical OCT (A) donde se evidencia la morfologia en cupula. En el corte horizontal OCT (B) puede pasar

desapercibida.

FIGURA 3
Retinografia, AFG y OCT donde se constata la NVC.

mos una lesion subretiniana de pigmentacion amarillen-
ta sugestiva de NVC (figura 3A). La OCT (figuras 3C y
3D) y la AGF (figura 3B) lo confirman.

Se decide tratamiento antiangiogénico, de manera
que a lo largo del afo siguiente se trata con dos in-
yecciones de bevacizumab y dos de ranibizumab, sin
apenas obtener ninguna mejora anatémica ni funcio-
nal (figuras 4A 'y 4B).
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COMENTARIO

En 2008 Gaucher! describié la macula en cupula
como una elevaciéon convexa macular y la clasifico
como un subtipo de estafiloma posterior midpico.
Ademas, observd codmo en un gran porcentaje de
casos esta morfologia se asociaba a alteraciones
en el epitelio pigmentario de la retina y a un DNS
foveal.
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FIGURA 4

Ausencia de mejoria anatdmica tras inyecciones de ranibizumab.

Patogenia

La creciente resolucion de las imagenes de OCT ha per-
mitido evidenciar un mayor grosor escleral subfoveal en
estos pacientes, y establecer asi una hipdétesis similar a
la que sucede en el nanoftalmos?. Parece que un mayor
grosor escleral implica una mayor resistencia para el re-
torno venoso en el area foveal, y consecuentemente se
invierte el gradiente de flujo desde la coroides hacia la
retina, derivando en un acumulo de fluido en el espacio
subretiniano y causando el DNS foveal. Esto explicaria la
formacion del DNS, pero no la causa de la morfologia en
cUpula en si, y su asociacion o no con la papila oblicua
permanecen adn sin esclarecer.

Diagnédstico

La OCT es el patréon de oro para establecer el diagnos-
tico. El corte macular vertical permite establecer un ma-
yor nimero de diagndésticos, es decir, es mas sensible®.
En nuestro caso la macula en cupula habia pasado des-
apercibida en los cortes horizontales.

Tratamiento

La macula en cupula puede presentar complicaciones
retinianas como el DNS y la NVC. La incidencia de estas
complicaciones ha sido muy variable en diferentes es-
tudios realizados. Ellabban® establecia en su serie una
incidencia de NVC del 41 %, mientras que en estudios
mas recientes como el de Liang* no ha habido dife-

rencias estadisticamente significativas entre pacientes
miopes magnos con y sin DNS en cuanto a desarrollo
de esta complicacion. Parece que la aparicion de DEP
podria suponer un mayor riesgo de desarrollar NVC (en
nuestro paciente asi fue). Si atendemos a la hipdtesis
de la patogenia del DNS, parece logico pensar que los
antiangiogénicos no resulten de gran utilidad. Los ca-
sos que asocien NVC deben ser tratados con los far-
macos antiangiogénicos actuales, aunque la respuesta
no resulta favorable en un gran porcentaje de ellos. El
motivo por el cual estos pacientes responden peor a
las alternativas actuales posiblemente radique en la im-
posibilidad de actuar sobre el mecanismo patogénico
primario. También se ha utilizado la terapia fotodinamica
y la asociacion de esta con antiangiogénicos, con resul-
tados muy heterogéneos.

Discusion

Coco® sugiere el nuevo concepto macular bending
0 «doble, pliegue» macular para englobar no solo las
«protusiones» debidas a la mécula en clpula, sino tam-
bién las debidas a estafilomas inferiores, ya que ambas
entidades comparten esta caracteristica. Sin embargo,
tanto la macula en cupula (asociada sobre todo a estafi-
lomas tipo |y Il de Curtin) como los estafilomas inferiores
(tipo V de Curtin) son propios de ojos miopes magnos,
y nuestra paciente no lo es. Sugerimos que dentro del
concepto de macular bending deberian incluirse casos
de pacientes no miopes magnos que presentan esta
deformidad macular, generalmente asociada a una pa-
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pila oblicua. Creemos que el mismo mecanismo torsio-
nal causante de la papila oblicua podria ser la causa

de esta deformidad «pseudoestafilomatosa» de la pared
posterior, independientemente del error refractivo.
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Multiples desprendimientos

neurosensoriales bilaterales
en paciente joven

Salvatore Di Lauro', Maria Isabel Lopez Galvez?
"Médico residente de Oftalmologia. Hospital Clinico Universitario de Valladolid
2Unidad de Retina. Hospital Clinico Universitario de Valladolid

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 17 afnos que acude
a la consulta por metamorfopsias de un dia de evolucion
y vision borrosa en el ojo izquierdo, sin otra sintomatolo-
gia acompanante ni ocular ni sistémica. Es estudiante de
fotografia, tiene contacto con hamsteres y conegjos, y no
refiere antecedentes personales ni familiares de interés.

La exploracion oftalmolégica realizada puso de mani-

fiesto lo siguiente:

* Examen externo dentro de la normalidad, no altera-
ciones de la motilidad ocular extrinseca, mejor agu-
deza visual corregida de 0,4 en ambos ojos, biomi-
croscopia de polo anterior sin alteraciones, presion
intraocular de 15 mmHg vy, en el fondo de ojo, se
observan en el ojo izquierdo (figura 1) multiples des-
prendimientos neurosensoriales (DNS) peripapilares y
en area macular con pliegues. En el ojo derecho el
cuadro es similar, pero menos pronunciado. Presenta
una clara disminucion de la sensibilidad al contraste.

FIGURA 1

La tomografia de coherencia dptica (OCT) confirmaba
la existencia de las areas de DSN con tabiques que los
separan en ambos ojos (figuras 2 y 3).

La angiografia con fluoresceina soddica puso de
manifiesto la existencia de un punteado hiperfluo-
rescente en el area macular de ambos ojos que se
correspondia con los focos coroideos amarillentos
observados en el fondo de ojo y las areas de DSN
(figura 4).

Dentro de las exploraciones complementarias, se so-
licita cuestionario de uveitis que resultd ser negativo
y tipaje HLA, niveles de anticuerpos anticitoplasma
de neutrdfilos, anticuerpos antinucleares, anticuerpos
antimusculo liso, enzima convertidora de la angioten-
sina y serologia frente a virus de Epstein Barr, virus
varicela zoster, citomegalovirus, virus de la inmuno-
deficiencia humana, virus de la hepatitis B, virus de la
hepatitis C, Toxoplasma, lUes, tuberculosis, Rickettsia
y Coxiella.

Multiples desprendimientos neurosensoriales peripapilares y en el polo posterior en ambos 0jos.
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A las 48 horas la paciente presenta una disminucion algo
mayor de la agudeza visual (ojo derecho = 0,3, ojo iz-
quierdo = 0,2), células en camara anterior, no vitritis y un
aspecto muy semejante en el fondo de ojo. Continda sin
sintomas sistémicos acompanantes.

Los resultados de la serologia fueron negativos, a excep-
cion de la IgM para Leptospira, que resultd ser positiva, por
lo que se inicié tratamiento con prednisona y ciclopléjico
por consejo del servicio de infecciosas, donde ingreso la
paciente por resultado seroldgico positivo frente a Leptos-
pira, con tratamiento con ceftriaxona en la dosis de 2 g/
dia intravenosos, siguiendo las recomendaciones actuales.

La paciente evolucioné de forma favorable con el
tratamiento, los DSN se resolvieron casi en su totali-
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FIGURA 2

Mudiltiples
desprendimientos
neurosensoriales en
el polo posterior del
0jo derecho con
tabiques.

FIGURA 3

Multiples
desprendimientos
neurosensoriales en
el polo posterior del
0jo derecho.

FIGURA 4
Aspecto angiografico
en ambos 0jos.

dad a los pocos dias y totalmente a las dos semanas
(figuras 5 y 6, la agudeza visual mejord y en la auto-
fluorescencia solo se observa un moteado hiperauto-
fluorescente.

La figura 7 muestra el aspecto por autofluorecencia. Los
hallazgos vy la evolucion de esta paciente parecen mas
compatibles con una enfermedad de Harada incomple-
ta que con una leptospirosis, a pesar del resultado po-
sitivo de la serologia.

COMENTARIO

La presencia de multiples DNS indica un acumulo
anormal de liquido en el espacio subretiniano. Es un
signo comun a diversas entidades, entre las que se



FIGURA 5
Aspecto del fondo de ojo tras el tratamiento.

CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA

Problemas diagnésticos en patologia retinocoroidea

FIGURA 6
Aspecto de la

=e

SEEEE

coherencia 6ptica

J se—r tomografia de
tras el tratamiento.

encuentran la coroidopatia serosa central, el sindrome
idiopatico de efusion uveal, el linfoma, las paraprotei-
nemias y la enfermedad de Vogt-Koyanagui-Harada,
entre otras.

La enfermedad de Harada es una enfermedad infla-
matoria inmunoldgica que afecta de manera tipica a
adultos de edad media, cursa con una panuveitis gra-
nulomatosa y suele afectar a érganos que contienen
melanocitos como la piel, los oidos o las meninges,
por lo que son comunes otros sintomas acompa-
Aantes como la cefalea, la sordera o las nauseas y
el dolor ocular. En la fase aguda se caracteriza por
la presencia de multiples DNS y focos de exudacion
coroidea.

En raras ocasiones puede aparecer de forma incomple-
ta sin alteraciones neuroldgicas ni dermatoldgicas, y es
dificil establecer el diagndstico.

El caso objeto de debate hace referencia a una enfer-
medad de Harada incompleta en una mujer joven con
serologia positiva a Leptospira.

La leptospirosis es una enfermedad comun en zonas
tropicales y subtropicales. Esta producida por una va-
riedad de Spirhoetacea de origen animal, pertenecien-
te al género Leptospira. Los verdaderos reservorios de
la infeccion son los animales que tienen leptospiruria
prolongada y generalmente no sufren ellos la enferme-
dad. Los muridos (ratas y ratones) son ejemplos feha-
cientes de albergar ictero-hemorragias y rara vez sufrir
lesiones. La via mas comun es la directa, por medio del
agua, el suelo y alimentos contaminados por la orina
de animales infectados.

Desde el punto de vista clinico, esta enfermedad tiene

un periodo de incubacion promedio de una o dos se-
manas. Es de curso bifasico y se caracteriza por una
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FIGURA 7

Moteado hiperautofluorescente en la angiografia fluoresceinica.

Multiples desprendimientos neurosensoriales bilaterales en paciente joven

fase bacteriémica o septicémica que desarrolla un cua-
dro infeccioso agudo durante 7-10 dias y otra fase lla-
mada leptospirdrica o inmune que se prolonga desde
semanas a algunos meses. Puede cursar con ictericia
(enfermedad de Weil) o sin ella. Entre el 26 % y el 40 %
muestra afectacion sistémica.

Es una enfermedad de curso clinico grave en mas del
40% de los pacientes y puede ser mortal: en el 10 %
cursa con fallo renal, fallo hepatico y/o hemorragia pul-
monar. Se han descrito formas atipicas con pancreatitis
aguda, anemia hemolitica o encefalitis.

El diagndstico sigue siendo un reto y hay varios test
disponibles. Puede dividirse en: bacterioldgico, inmu-
nolégico y gendémico. Habitualmente se puede utilizar
la técnica de hemoglutinacion pasiva, que tiene una
sensibilidad del 92 % y una especificidad del 95 %, es
rapida y de bajo costo, y se detecta IgM a través de
ella, lo cual permite el diagndstico de las infecciones
recientes, aunque debe ser confirmado posteriormen-
te. Tiene ademas un importante porcentaje de falsos
negativos en las fases muy iniciales, inconveniente que
parece ser superado por la inmunocromatografia y la
IgM ELISA™2,

El diagndstico por deteccion del microorganismo en
la orina por microscopia de campo oscuro es el mas
simple, pero tiene una sensibilidad y especificidad
cuestionable.

La afectacion ocular puede ocurrir tanto desde la fase
bacteriémica como desde la inmunoldgica. La inciden-
cia de sintomas oculares durante la fase aguda puede
variar del 2 % al 90 %. Suele aparecer congestion con-
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juntival y hemorragias subconjuntivales. En raras oca-
siones presentan edema de papila y vasculitis retiniana
durante esta fase.

En la fase inmune la uveitis es comun. Se trata de una
uveitis no granulomatosa, uni o bilateral, que afecta
solo al segmento anterior, 0 puede tratarse de una pa-
nuveitis y no guardar relacion con la intensidad de la
infeccion sistémica.

La afectacion del segmento posterior se caracteriza por
la presencia de una vitritis importante, un disco hiperé-
mico con bordes borrosos, periflebitis y neurorretinitis.

La ausencia de DSN bilateral y de engrosamiento de
la coroides ayuda a distinguirla de la enfermedad de
Harada y de la oftalmia simpatica, y la ausencia de
una uveitis granulomatosa de otras entidades como
la sarcoidosis.

En el caso de la paciente objeto de estudio, solo se de-
tectd una IgM positiva durante la fase aguda sin sinto-
mas sistémicos previos, sin manifestaciones de la enfer-
medad a nivel ocular o sistémico.

La presencia de multiples DNS bilaterales, la edad y la
respuesta positiva a los corticoides sugieren el diagnos-
tico de probable enfermedad de Harada.

La enfermedad de Vogt-Koyanagui-Harada es un desor-
den inflamatorio inmunoldgico, habitualmente bilateral,
que afecta de manera tipica a adultos de edad media.
La mayoria de los casos aparecen entre la segunday la
quinta décadas de la vida, mas en mujeres, aunque no
se ha descrito una clara predileccion por el sexo.



Su incidencia varia segun la zona geografica y la raza.
Afecta mas a las razas mas pigmentadas. Es frecuente
en japoneses, hispanos y personas de raza oscura.

Tipicamente se han descrito cuatro fases o estadios en la
enfermedad: prodrémico, uveitico, crénico y recurrente.

El estadio prodrémico se caracteriza por un cuadro que
recuerda a una infeccion viral: cefalea, fiebre, dolor orbi-
tario, fotofobia que dura entre tres y cinco dias. Durante
esta fase el paciente puede comenzar a notar también
vision borrosa.

En la fase uveitica el paciente se presenta con un cua-
dro de vision borrosa generalmente bilateral, aunque
puede ser asimétrico. El primer signo es el engrosa-
miento de la coroides con edema y borrosidad del ner-
vio opticoy la presencia de multiples desprendimientos
SEerosos.

Durante la fase de cronicidad que acontece varias se-
manas después, se desarrolla la panuveitis, que asocia
uveitis anterior en las recurrencias.

Esta enfermedad se relaciona a nivel sistémico con
signos auditivos, neuroldgicos y dermatologicos ti-
picos (hipoacusia neurosensorial, cefalea, nauseas y
vomitos, vitiligo) y todo ello configura el sindrome de
Vogt-Koyanagui-Harada®.
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Sin embargo, no se desarrolla de forma completa en to-
dos los pacientes y se distinguen el sindrome completo,
el sindrome incompleto, donde ademas de los sintomas
y signos oculares estan presentes los neuroldgicos o
dermatoldgicos, y la enfermedad probable, en la que el
paciente sufre la afeccion ocular sin que haya historia de
traumatismo o cirugia previa ni tampoco otra enfermedad
ocular concomitante ni otros signos o hallazgos de labo-
ratorio que expliquen la presencia de la afeccion ocular.

El diagndstico se basa sobre todo en los hallazgos clinicos
descritos y durante la fase las pruebas de imagen comple-
mentarias tienen gran valor®. La OCT pone de manifiesto
los DNS, la angiografia fluoresceinica ayuda a detectar las
zonas de afectacion del epitelio pigmentario de la retina,
los DNS vy la afeccion del nervio dptico, la angiografia con
verde indocianina muestra el aumento de permeabilidad,
y la ecografia el engrosamiento de la coroides.

El tratamiento implica la administracion de corticoides
en dosis altas (1-1,5 mg/dia) en la fase aguda, que se
mantienen durante al menos seis meses para evitar las
recurrencias. La dosis alta se mantiene de dos a cuatro
semanas y posteriormente se comienza con una pauta
descendente?®.

Las complicaciones son relativamente frecuentes y se
han descrito hasta en el 51 % de los pacientes: cataratas,
glaucoma y neovascularizacion coroidea, entre otras®.

3. Mancel E. Clinical aspects of ocular leptospirosis in
New Caledonia (South Pacific). Aust N Z J Ophthalmol
1999;27:380-6.

4. Read RW, Holland GN, Rao NA, Tabbara KF, Ohno
S, Arellanes-Garcia L, et al. Revised diagnostic
criteria for Vogt-Koyanagi-Harada disease: report of
an international committee on nomenclature. Am J
Ophthalmol 2001;131:647-52.

5. Nguyen M, Duker J. Ophthalmic Pearls: Retina-Identify
and Treat Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome. American
Academy of Ophthalmology; 2005. Web. April 19, 2015.
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Atrofia éptica dominante

Itxaso Herrera Cabezén', Javier Araiz Iribarren’?
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2 Profesor titular de Oftalmologia de la Universidad del Pais Vasco, Bilbao.
Servicio de Oftalmologia, Hospital San Eloy, Osakidetza-Servicio Vasco de
Salud. Seccion Retina y Vitreo, Instituto Clinico Quirdrgico de Oftalmologia,

Bilbao

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 49 anos de edad
que acude a revision oftalmoldgica. No ve bien desde
hace «muchos afos», en el colegio ya tenia problemas
con la pizarra, pero hace una vida normal y trabaja con
programas de disefio. Su padre y su Unica hermana,
tres anos menor que él, tampoco ven bien. No tiene an-
tecedentes personales de interés.

Su agudeza visual lejana en el ojo derecho (OD) es de
0,3 con -4,00 esf.- 1,00 cil. a 180°, y en el ojo izquierdo
(Ql) de -3,00 esf. -1,00 cil. a 40°. Su agudeza visual cer-
cana es de N2 y N4 en OD y Ol, respectivamente, con
adicion de +1,50 esf. En binocular su agudeza visual
cercana con correccion es de N1.

La biomicroscopia de polo anterior es anodina y la ex-
ploracion de fondo de ojo (figura 1) presenta una papila

FIGURA 1
Retinografia.

de insercion oblicua con bordes poco definidos por la
atrofia peripapilar circundante, ligeramente palida de
forma difusa. Muestra también un tipico «situs inverso»
con un trayecto vascular de salida de los vasos retinia-
nos en direccion nasal, antes de retomar el camino ha-
cia el lado temporal. La méacula esta mal diferenciada y
presenta una zona de transparencia coroidea en el area
inferior y nasal de ambos ojos (AO), como podria espe-
rarse de la insercion oblicua de la papila.

El campo visual 30-2 muestra un escotoma centroce-
cal en el area temporal de AO con preservacion del eje
vertical (figura 2). El estudio de electrofisiologia visual
(figura 3) muestra unos potenciales evocados visuales
pattern simétricos, con una baja amplitud en AO, en
frecuencias espaciales tanto bajas como altas. El elec-
trorretinograma flash es estrictamente normal (figura 4).

Ante la baja vision del paciente y la historia familiar, se
le propone estudio genético para descartar una atrofia
Optica dominante (ADO). El estudio lo realiza la Funda-
cion Jiménez Diaz y confirma la sospecha clinica por
mutacion del gen OPA1 (figura 5).

COMENTARIO

La ADO esta englobada en el grupo de neuropatias
Opticas hereditarias. Los pacientes que la sufren son
individuos con una disminucion visual insidiosa y ligera-
mente progresiva, bilateral, que hace dificil concretar el
momento en que se inicid, aunque casi siempre lo hace
en la infancia. A pesar de ser de herencia dominante, no
siempre es posible conocer los antecedentes, ya que
la variabilidad en la pérdida de agudeza visual interin-
dividual e intrafamiliar (desde 20/30 a 20/400) de estos
individuos puede hacer pasar desapercibido su déficit
y ser infradiagnosticado2. El defecto campimétrico ca-
racteristico es el escotoma centrocecal, aunque otras
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variedades como la pseudohemianopsia bitemporal
puedan ser compatibles con el diagnoéstico. La restric-
cién concéntrica es rara.

El aspecto funduscopico de la papila se presenta de
manera caracteristica como una palidez papilar tempo-
ral, frecuentemente con un area triangular de excava-
cion temporal.

La ADO es de transmision autosémica dominante. La mu-
tacion implicada mas habitualmente es la localizada en el
gen OFAT1, situado en el cromosoma 3028-29. La OFAT
es una proteina de expresion ubicua en las mitocondrias,
cuyas funciones son tanto estructurales como funciona-
les: forma parte de la membrana interna de la mitocondria
participando de los procesos de fusion de estas y esta
implicada en la fosforilacion oxidativa, en el mantenimien-
to del ADN mitocondrial y en la apoptosis celular*.

4. Kamakari S, Koutsodontis G, Tsilimbaris M, Fitsios A,
Chrousos G. First report of OPAT screening in Greek
patients with autosomal dominant optic atrophy
and identification of a previously undescribed OPA1
mutation. Mol Vis 2014;20:691-703.
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Foseta papilar. Seguimiento a largo

plazo tras cirugia

Enrique Cervera Taulet', Veronica Castro Navarro?
" Jefe de Servicio, Hospital General de Valencia. Profesor asociado, Universidad

de Valencia

2MIR de Oftalmologia. Hospital General de Valencia

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente varén de 23
anos de edad, remitido desde el centro de especiali-
dades a nuestro hospital para valoracion de un des-
prendimiento seroso macular (DSM) crénico del ojo
izquierdo (Ol).

Sin antecedentes personales de interés, refiere pérdida
visual del Ol de mas de un afio de evolucion.

Presentaba agudeza visual con correccion (MAVC) de
20/20 en su ojo derecho (OD) y de 20/250 en su Ol.
Sin hallazgos significativos en el segmento anterior, en
el examen del fondo de ojo del Ol se aprecia una ex-
cavacion blanco-grisacea a nivel inferotemporal de la
papila, compatible con una foseta papilar (figura 1). Se
realiza una tomografia de coherencia 6ptica que pone
de manifiesto un importante DSM, llegando la superficie
interna de la retina a una altura superior a mil micras
(figura 2).

Se realiza vitrectomia pars plana, con desprendimien-
to de la hialoides posterior, eliminacion de un mate-
rial glial sobre la superficie papilar e intercambio con
C3F8 15 %, con tratamiento postural estricto en el
posoperatorio.

En el control efectuado a los dos y a los seis meses tras
la cirugia, aunque se observa una reduccion evidente
del DSM, este todavia persiste (figura 3), con una ga-
nancia limitada de la MAVC hasta 20/200.

Solo en el control efectuado al ano de la cirugia (figu-
ra 4) ya se aprecia la recuperacion del perfil foveal con
desaparicion del DSM, con alteracion importante de las
estructuras de la retina externa, y una MAVC de 20/160,
imagen que se mantiene a los 24 meses tras la ciru-
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FIGURA 1

Excavacion blanco-grisacea a nivel inferotemporal de la
papila del ojo izquierdo, compatible con foseta papilar.

gia (figura 5), con una leve recuperacion visual hasta
20/125.

COMENTARIO

La foseta papilar es una rara anomalia congénita de la
cabeza del nervio dptico’?. Su incidencia se estima en
1 de cada 10 000 pacientes. Es una alteracion gene-
ralmente unilateral (bilateral hasta en un 15 % de los
casos').

El diagndstico se basa fundamentalmente en sus carac-
teristicas morfolégicas: se trata de una excavacion de
tamano variable, de un color blanco-amarillo-grisaceo,
redondeada u oval, mas frecuentemente localizada en
la porcion inferotemporal del nervio dptico.



post-cirugia
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Aunqgue los pacientes se encuentran en general asin-
tomaticos y su diagndstico suele realizarse de una ma-
nera casual en un examen de rutina, en un porcentaje
que oscila entre un 25-75 % pueden presentar una
maculopatia serosa secundaria’?, bien un DSM o bien
una esquisis macular, que condiciona un descenso
en la vision o alteraciones en el campo de vision. La
patogenia de esta maculopatia serosa continda sien-
do tema de controversia y se han propuesto diferen-
tes mecanismos, desde el propio humor vitreo, de un
origen vascular, del espacio orbitario alrededor de la
duramadre, hasta liquido cerebroespinal del espacio
subaracnoideo?®. Una vez se ha desarrollado la macu-
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FIGURA 2

Desprendimiento seroso
macular, con altura de la
superficie interna de la retina
superior a mil micras.

FIGURA 3

Control por tomografia de
coherencia Optica a los dos y
a los seis meses tras la cirugia.
Aunque todavia persiste

el desprendimiento seroso
macular, se observa una
reduccion significativa.

S
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lopatia, el 80 % progresara a una agudeza visual de
20/200 o peor*.

La tomografia de coherencia éptica se ha mostrado
como una herramienta diagnéstica fundamental para el
diagndstico y seguimiento de la maculopatia asociada
a la foseta Optica, al diferenciar la presencia de un des-
prendimiento seroso del neuroepitelio.

Se han descrito diferentes opciones terapéuticas para
el tratamiento de la maculopatia asociada a la foseta
Optica. Estas incluyen la fotocoagulacion laser sobre el
lado temporal del disco Optico, el cerclaje escleral y la vi-
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trectomia pars plana con desprendimiento de la hialoides
posterior con o sin intercambio con gas o eliminacion de
la membrana limitante interna'®. Se han sefalado en la li-
teratura, en relacion con la vitrectomia, resultados anat6-
micos y funcionales favorables en un 87 % de los casos®.

La mejoria funcional esta relacionada con el restableci-
miento de la morfologia retiniana. La desaparicion del
fluido subretiniano suele producirse en los 6-12 prime-
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Foseta papilar. Seguimiento a largo plazo tras cirugia

FIGURA 4

Control por tomografia
de coherencia optica

a los doce meses tras
la cirugia. Recuperacion
del perfil foveal con
desaparicion del
desprendimiento seroso
macular y alteracion
importante de

las estructuras de

la retina externa.

FIGURA 5

Control por tomografia de
coherencia Optica a los
24 meses tras la cirugia.
Se mantiene el perfil
foveal con ausencia del
desprendimiento seroso
macular.

ros meses. No obstante, hasta en un 50 % es necesario
mas de un ano para la resolucion completa de la macu-
lopatia'S. En este sentido, se han considerado factores
prondsticos negativos del éxito anatémico y funcional
la cronicidad de la maculopatia, un mayor grosor reti-
niano preoperatorio, una extension del desprendimiento
seroso mas alla de las arcadas o la presencia de fluido
sub- e intrarretiniano con afectacion de multiples capas
de la retina®.
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Desprendimiento macular por foseta

papilar frente a coroidopatia serosa

central

Javier A. Montero Moreno', Maria Angeles Sierra Rodriguez?
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2Meédico adjunto de Oftalmologia. Hospital de Benavente. Zamora

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un varén de 32 afos de edad,
con antecedentes de hipertension arterial y gigantismo
hipofisario, con un quiste aracnoideo silviano temporal
sin efecto sobre la linea media (figura 1, asteriscos).
Consulta por disminucion de la agudeza visual del ojo
derecho (OD) de varios meses de evolucion.

La exploracion oftalmoldgica en ese momento es la si-

guiente:

e Agudeza visual: OD 0,8, ojo izquierdo (Ol) 1 con su
correccion.

e Presion intraocular: OD 9 mmHg, Ol 13 mmHg.

e Biomicroscopia de polo anterior: opacidades sub-
capsulares posteriores incipientes y descentradas.

¢ Fondo de ojo:

— OD: desprendimiento de la retina neurosensorial
(DNS) en el area macular con pliegues radiales.
Papila de gran tamafo, con excavacion fisioldgica.
Foseta papilar nasal inferior en el OD.

— Ol: desprendimiento de epitelio pigmentario
(DEP) extrafoveal. No se identifica foseta papilar
(figura 2).

e Tomografia de coherencia 6ptica (OCT):

— OD: DNS en area macular. Foseta papilar en
zona hasal que no parece entrar en contacto con
el DNS. No se aprecian areas de retinosquisis
(figura 2).

— Ol: DEP extrafoveal.

Se decide mantener una actitud expectante y cuatro
meses mas tarde la situacion no ha variado de mane-
ra significativa, con discretos cambios en el volumen
de fluido subretiniano (figura 3). En este momento se
realiza una angiografia fluoresceinica (AGF), que mues-
tra puntos de fuga con relleno en tiempos tardios con
patron en mancha de tinta compatible con una coroi-
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FIGURA 1

Resonancia magnética nuclear en cortes sagital y axial,
donde aparece marcado con un asterisco (*) el quiste
meningeo.

dopatia serosa central (CSC) (figura 4), por lo que se
indica tratamiento mediante terapia fotodinamica (TFD)
con Visudyne® con media dosis y fluencia completa.
La OCT muestra fluido subretiniano en el OD con la
presencia de una foseta papilar, y ausencia de ambos
en el Ol, en el que se aprecia la persistencia del dis-
creto DEP.

Con este tratamiento se reduce el fluido subretiniano,
que reaparece de manera progresiva hasta el octavo
mes, cuando se repite la AGF, que muestra la persis-
tencia de los puntos de fuga con una mayor actividad
(figura 5). En este momento se decide repetir el tra-
tamiento mediante TFD con los mismos parametros
anteriores.

A los tres meses de este segundo tratamiento se ob-
serva la persistencia del fluido subretiniano. En esta
ocasion la AGF no presenta signos claros de fuga (fi-
gura 6, arriba). En este momento se realiza una nueva
sesion de TFD, esta vez en dosis completa, con lo que
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FIGURA 3

Evolucion inicial a lo largo de los meses del
desprendimiento neurosensorial del ojo derecho.

se logra la reabsorcion completa del fluido subretiniano
con normalizacion de la AV en 1, que persiste dos afios
después del ultimo tratamiento (figura 6, centro y abajo).

COMENTARIO

Se estima que la foseta papilar puede afectar a 1 de
cada 10 000 ojos y entre el 40 % y el 50 % de los casos
se puede asociar a un desprendimiento seroso de la ma-
cula. Estos desprendimientos son mas frecuentes en los
casos de fosetas localizadas en el lado temporal, aun-
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FIGURA 2

Retinografia y tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral del ojo
derecho (arriba), donde aparece

una foseta papilar nasal con un
desprendimiento de la retina
neurosensorial en el area macular.

El ojo izquierdo (abajo) muestra un
desprendimiento del epitelio pigmentario
en temporal sin foseta papilar.

FIGURA 4

La angiografia fluoresceinica muestra dos puntos

de fuga en patron de mancha de tinta. En la tomografia

de coherencia 6ptica del ojo derecho (centro) se aprecia
el desprendimiento neurosensorial con la foseta papilar.
El ojo izquierdo (abajo) presenta un desprendimiento

del epitelio pigmentario con una gran excavacion papilar.
OD: ojo derecho, Ol: ojo izquierdo.

que también pueden aparecer en los situados en el lado
nasal. Habitualmente los desprendimientos de retina se
sitUan entre las arcadas temporales y presentan un cur-
S0 cronico. Es frecuente encontrar una continuidad entre
la foseta y la zona de acumulo del fluido subretiniano. El
origen del fluido subretiniano en la maculopatia asociada
a la foseta papilar es discutido y se ha sugerido una re-
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FIGURA 5

Resolucion del fluido subretiniano tras la terapia
fotodinamica con reaparicion de este y aumento

de la actividad de la fuga a la angiografia fluoresceinica.

FIGURA 6

Reaparicion del fluido subretiniano tras la segunda sesion
de terapia fotodinamica y su resolucion definitiva
tras la tercera sesion en dosis completa.

lacion entre la presencia de quistes meningeos y el paso
de liquido cefalorraquideo desde el espacio subaracnoi-
deo o el paso de vitreo licuado a través de la foseta'. Los
tratamientos propuestos incluyen la vitrectomia combi-
nada con pelado de la membrana limitante interna, la en-
dofotocoagulacion, el tamponamiento interno con gas y
el empleo de concentrado de plaguetas?.
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Desprendimiento macular por foseta papilar frente a coroidopatia serosa central

Por lo general, el DNS en la CSC se resuelve de mane-
ra espontanea en los primeros tres meses con retorno
a una vision casi normal o normal. Sin embargo, un
subconjunto importante de pacientes puede avanzar
hacia una forma croénica recurrente de la enfermedad
con pérdida visual permanente. Se han investigado nu-
merosas terapias para la CSC croénica, que incluyen la
terapia farmacoldgica, la fotocoagulacion con laser y
la TFD, ademas de los tratamientos antiangiogénicos.
Probablemente el mas habitual en la actualidad, y de
los mas inocuos, sea la TFD. Dado que los parame-
tros iniciales descritos para la TFD hacian referencia
a su indicacion en la neovascularizacion asociada a
la degeneracion macular asociada a la edad, y poste-
riormente a la midpica, se propuso su modificacion en
forma de una reduccion de la dosis del farmaco, de los
tiempos de irradiacion con el laser o de las velocidades
de infusién, con la finalidad de reducir el posible efecto
nocivo del dafio endotelial coriocapilar, hipoperfusion e
isquemia sobre el epitelio pigmentario y la retina®. Re-
cientemente, se ha estudiado una nueva modificacion
en el protocolo estandar de TFD para el tratamiento
de la CSC cronica. Nicolo et al.* realizaron un estu-
dio que comparaba la eficacia y seguridad de la TFD
con media fluencia frente a la TFD con media dosis
de verteporfina. Ambas modalidades de tratamiento
demostraron ser seguras y eficaces. Sin embargo, pa-
rece que los pacientes tratados con TFD con media
dosis de verteporfina mantuvieron la méacula seca du-
rante mas tiempo que los tratados con TFD con media
fluencia. En otro estudio realizado posteriormente, los
investigadores concluyeron que no existe diferencia
estadisticamente significativa entre ambas formas de
tratamiento®.

En el caso descrito, el patrén AGF apunta de mane-
ra clara a una etiologia relacionada con una CSC, asi
como la ausencia de retinosquisis caracteristica que
suele hallarse en la proximidad de la foseta papilar.
Se puede argumentar, en cambio, que la falta de res-
puesta a dos sesiones repetidas de TFD iria en contra
de esta etiologia. Sin embargo, en un estudio retros-
pectivo realizado recientemente por nuestro grupo en
una serie de 57 ojos con CSC tratados mediante TFD
estandar y con media dosis, se observd que el tra-
tamiento mediante TFD estandar obtuvo una mayor
tasa de éxito y un menor nimero de recurrencias que
el grupo tratado con TFD con media dosis, aunque
con una diferencia estadisticamente no significativa
(p = 0,06).
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en paciente pediatrico
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 9 afios de edad
que consulta por disminucion de la agudeza visual (AV)
en su o0jo izquierdo (Ol) de duracion indeterminada.

Exploracion oftalmolégica:

e AV (con su correccion) del ojo derecho: 1.

e AV (con su correccion) del ojo izquierdo: 0,6.

e Biomicroscopia anterior, movimientos oculares exter-
nos: normales.

* Fondo de ojo: desprendimiento de retina de polo
posterior, imagen compatible con foseta papilar en
localizacion temporal superior de papila (figura 1).

* Enlatomografia de coherencia optica (OCT) (figura 2)
se aprecia un desprendimiento seroso del area ma-
cular, con elongamiento de los segmentos externos
de los fotorreceptores, que sugiere una evolucion y
una imagen opticamente vacia a nivel de la entrada
del nervio dptico en el ojo, que podria corresponder a
la comunicacion entre la vaina del nervio y el espacio
subretiniano (flecha).

* En reproduccion tridimensional de la papila con OCT
se aprecia una imagen compatible con la fenestra-
cion en la vaina del nervio optico (flecha) en su entra-
da al ojo (figura 3).

Se decide mantener una actitud expectante. En la
revision de los tres meses presenta una disminucion
importante de la AV, que se situa en 0,2. En la OCT
(figura 4) se aprecia una disminucion del volumen del
desprendimiento seroso del neuroepitelio y desapari-
cion de la imagen que suponiamos podria correspon-
der al defecto en la vaina del nervio 6ptico (imagenes
superponibles mediante tracker). Los facultativos y la
familia decidimos no intervenir, a pesar del empeora-
miento funcional, a la vista de la mejoria en el estudio
de imagen.
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FIGURA 1

Imagen del fondo de ojo en el momento del diagnéstico.
Se aprecia el desprendimiento seroso macular y la imagen
de la foseta a nivel papilar.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia dptica en el momento
del diagndstico (OCT Cirrus-Zeiss).
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FIGURA 3

Reconstruccion tridimensional (Cirrus) del trayecto del
nervio optico en su entrada al globo. La imagen que
supuestamente se relaciona con el defecto en la vaina
aparece senalada con una flecha.

FIGURA 4
Tomografia de coherencia optica a los tres meses
de evolucion.

Se programa una revision al mes siguiente, en la que
la funcioén visual se recupera hasta 0,6, y en la OCT (fi-
gura 5) se aprecia una leve disminucion del desprendi-
miento macular.

Tres meses después la vision se sittia en 0,8 y en la OCT
(figura 6) se observa una préactica desaparicion del des-
prendimiento macular, con un resto de liquido subretiniano
nasal a févea que se resolvid en ulteriores exploraciones. A
los diez meses de la primera visita la vision se sitda en 0,9.

COMENTARIO

La foseta papilar es un defecto congénito de la papi-
la poco frecuente! (< 1 en 10 000) que asocia en un
25-75 %2 de los casos problemas visuales de aparicion
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FIGURA 5
Tomografia de coherencia Optica a los cuatro meses
de evolucion.

FIGURA 6

Tomografia de coherencia Optica a los ocho meses
de evolucion (OCT Triton-Topcon; 12 mm).

entre la segunda y la cuarta décadas de la vida. La
complicacion descrita con mas frecuencia es un des-
prendimiento seroso o esquisis macular. El mecanismo
de produccion del liquido subretiniano no esta claro y
se han sugerido dos posibles origenes: cavidad vitrea
o liquido subaracnoideo que accede al espacio subre-
tiniano desde un defecto en la vaina del nervio dptico
en el espacio peripapilar®. Las opciones terapéuticas
descritas incluyen la observacion (ya que esta descrita
la resolucion espontanea), la fotocoagulacion peripapilar
temporal o la vitrectomia con despegamiento de hialoi-
des asociada a una serie de maniobras coadyudantes:
laser peripapilar, gas, silicona, pelado de la membrana
limitante interna®, etc.

En este caso la actitud expectante decidida permitio la
resolucion espontanea del caso. El concurso de la OCT,
con la mejora del aspecto tomografico, en un momen-
to de empeoramiento funcional supuso el principal ele-
mento en la decision.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardon de 15 afos, que acu-
de a nuestra consulta por un cuadro de pérdida brusca
de agudeza visual (AV) en su ojo izquierdo (Ol) de unos
dias de evolucion. En la exploracion cabe destacar lo
siguiente:
e AV: ojo derecho (OD): 0,9 con correccion; Ol: dedos
a 2 metros con correccion.
e Biomicroscopia: normal en ambos 0jos.
e Tonometria: OD 15 mmHg; Ol 14 mmHg.
¢ Fondo de ojo y tomografia de coherencia Optica (OCT):
— OD: normal, incluida macula y retina periférica.
— Ol: foseta colobomatosa, que induce un levanta-
miento de toda el area macular, con afectacion fo-
veolar intensa. Retina periférica normal (figura 1).

Dada la AV y la edad del paciente, se decide realizar
vitrectomia.

A la semana se realiza vitrectomia 25 G, desinsercion
hialoidea, aspiracion de fluido submacular, asistido por
OCT intraoperatoria (Rescam 700, Carl Zeiss), endofo-
tocoagulacion peripapilar suave e intercambio por Sf6
1,2 cc.

El posoperatorio cursd correctamente, se reabsorbid
lentamente el fluido subretiniano y mejord la AV progre-
sivamente. Al mes la AV del Ol era de 0,6, a los dos
meses de 0,8, y a los seis meses de 1 (figura 2).

A los 12 meses de la cirugia, el paciente acude de ur-
gencia con una nueva bajada brusca de la AV. Se ob-
serva en la exploracion una AV del Ol de 0,25 con co-
rreccion. En la exploracion del fondo de ojo y la OCT, se
aprecia un nuevo levantamiento de toda el area macu-
lar, con intenso compromiso foveolar, a expensas de la
foseta colobomatosa (figura 3).

Grosor macular : Macular Cube 512x128 aD O

FIGURA 1

Tomografia de coherencia optica del primer dia

de exploracion, en la que se aprecia un levantamiento
e intenso edema foveolar, a expensas de una foseta
colobomatosa en su ojo izquierdo.

Dada la edad del paciente y con base en la experiencia
con la utilizacion de antifactor de crecimiento endotelial
vascular (anti-VEGF) para la resolucion de distintos tipos
de edemas submaculares e intrarretinianos, se decide
con la familia probar la utilizacion de bevacizumab, para
evitar de esta manera una nueva cirugia al paciente. Por
ello, se realiza una primera inyeccion de anti-VEGF (be-
vacizumab) en dosis habituales. A las cuatro semanas
se constata una reduccion de altura en el liquido sub-
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Foseta colobomatosa recurrente
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FIGURA 2
Tomografia de
coherencia optica
al mesy a los ocho
meses del primer
tratamiento.
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FIGURA 3
Tomografia de coherencia ¢ptica a los doce meses
del primer tratamiento.

FIGURA 4
Tomografia de coherencia optica tras la tercera inyeccion
de bevacizumab.

macular y el incremento de la AV a 0,4. Asi, se decide
completar un total de 3-4 inyecciones intravitreas, lo
cual se realiza con una cadencia de cuatro semanas. Se
aprecia una reduccion paulatina del fluido submacular,
de modo que tras la cuarta inyeccion es posible la rea-
lizacion en consulta de endofotocoagulacion peripapilar
de forma suave (figura 4). Cuatro meses después de la
recidiva de la foseta colobomatosa, se observa la reab-
sorcion completa del fluido submacular y subfoveolar,
con una recuperacion de la AV en su Ol de 0,6 con su
correccion (figura 5).
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COMENTARIO

Descrita por primera vez por Wiethe, la foseta papilar
o foseta Optica es una excavacion congénita de la ca-
beza del nervio dptico, que suele aparecer como un
defecto aislado, pero que en algunos casos puede ha-
cerlo asociada a trastornos papilares. En un 10-15 %
es bilateral. Afecta a 1 de cada 10 000 nacidos vivos,
sin predileccion de sexo o raza. Con una alta frecuen-
Cia se asocia a un desprendimiento macular seroso,
ya descrito por Kranenburg en 1960. Se considera un
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Grosor macular : Macular Cube 512x128

FIGURA 5

Tomografia de coherencia optica después de dos meses
del final del segundo tratamiento con cuatro inyecciones
de bevacizumab y laser en consulta.

defecto congénito de la cabeza del nervio 6ptico, pro-
ducido durante el desarrollo embrionario. Se deberia
a un defecto del cierre de la fisura embrionaria que
se produce al invaginarse la vesicula optica, hacia la
quinta semana de gestacion. Otros autores sugieren
que la causa puede ser un desarrollo andomalo de la
papila 6ptica junto con una resolucion incompleta de
los pliegues del neuroectodermo peripapilar. Desde el
punto de vista histologico, es una herniacion de retina
displasica, hacia una capsula de tejido conectivo que
se extiende posteriormente hacia el espacio subarac-
noideo perineural a través de un defecto de la lamina
cribosa’.

En 1962 Sugar sugiridé por primera vez que el origen
del desprendimiento seroso era originado por vitreo
licuado o bien humor acuoso, que penetra en el es-
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pacio subretiniano a través de la foseta optica. Otros
autores indicaron que podria ser liquido cefalorraqui-
deo proveniente del espacio subaracnoideo perineu-
ral. Brown et al. llevaron un estudio con perros, con
inyeccion de tinta china a nivel intratecal e intravitreo,
y observaron paso de tinta en los animales a los que
se inyecto intravitreo y ninguno en los que se hizo in-
tratecal. También se ha visto el paso de silicona y gas
en casos quirdrgicos en los que se dejo al paciente
con estos sustitutos vitreos. Actualmente se sostiene
que el origen mas probable del desprendimiento sero-
so sea del vitreo?®.

Respecto al tratamiento, se sabe que mas de un 25 %,
dejados a su libre evolucion, se resuelven solos, pero
con una atrofia retiniana importante y visiones muy ba-
jas, asociadas a los cambios quisticos y degenerativos
de la retina por la persistencia del fluido. Se ha visto que
no responden a la administracion de esteroides. Gass
en 1966 utilizd por primera vez el laser primario de for-
ma repetida, sin resolucion de la reabsorcion del fluido.
Otros autores han senalado resultados positivos con
el tratamiento con laser. Lincoff y Kreissig aportaron la
neumopexia, con resultados iniciales positivos, pero
con recidiva. Alexander y Bilson apoyaron la vitrectomia
para eliminar la traccion vitrea y desde entonces diver-
sos clinicos han tenido resultados positivos, con o sin
combinacién con gas y laser. Algunos autores propug-
nan el uso de plaquetas autélogas a nivel de la foseta
Optica. En la actualidad, existe un acuerdo generalizado
sobre la utilizacion de la vitrectomia para realizar una
desinsercion hialoidea, combinada con laser sobre la
zona peripapilar, aunque es conocida la recidiva y la
necesidad de repetir la endofotocoagulacion. Otros au-
tores apoyan el uso de un parche de limitante interna
en la foseta, para ayudar al cierre de esta, sin empleo
del laser®=.

El tratamiento con anti-VEGF puede favorecer la re-
absorcion del desprendimiento seroso en los casos
de recidiva tras vitrectomia y hacer mas efectivo un
nuevo tratamiento con laser, en una sola sesion. Esta
terapia debe ser sometida a mas estudios de series
de casos, aleatorizados y controlados, para testar su
efectividad.

2. Kranenburg EW. Crater-like holes in the optic disc
and central serous retinopathy. Arch Ophthalmol
1960;64:912-24.
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Edema macular cistoide y lesiones

periféricas en retinopatia
por cloroquina: ¢,es posible?

Victor Llorens Belles', Alfredo Adan Civera?
T"Médico especialista. Instituto de Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona
2Director del Instituto de Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona. Universidad

de Barcelona

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 57 afnos,
que consultd en julio de 2011 por pérdida progresiva
de visidbn en ambos ojos de meses de evolucion. Como
antecedentes patoldgicos presentaba reumatismo pa-
lindromico de unos veinte afos de evolucion. Su enfer-
medad reumatoldgica fue tratada con esteroides orales
y cloroquina (Resochin® 155 mg/dia por via oral (v.0.)
durante, al menos, 15 anos, hasta 2009, cuando fue
sustituida por sales de oro (Miocrin® 50 mg/21 dias
intramuscular y colchicina/dicicloverina  (Colchimax®)
0,5/5 mg/dia v.o.

La exploracion oftalmoldgica mostrd agudeza visual de
lejos mejor corregida (AVLmc) de 0,3 en ambos ojos y
catarata subcapsular posterior bilateral, sin signos de
inflamacioén en la camara anterior. En la funduscopia in-
directa no se observo vitreitis ni focos coriorretinianos,
pero si alteraciones pigmentarias maculares, adelgaza-
miento vascular y pérdida del reflejo foveolar de ambos
ojos (figura 1).

El examen por tomografia de coherencia ¢ptica (OCT)
mostré edema macular cistoide (EMC) de 405 micras
y 345 micras de grosor macular central (CMT) en el
ojo derecho (OD) y el ojo izquierdo (Ol), respectiva-
mente, y membrana epirretiniana (MER) en el Ol (figu-
ras 2Ay 2B).

La autofluorescencia de campo amplio mostré un pa-
tron hipoautofluorescente moteado concéntrico, bien
delimitado hasta periferia media, junto con lesiones pe-
rifoveales hipoautofluorescentes en semiluna en ambos
ojos (figura 3). Se practicd una angiografia fluoresceinica
de campo amplio, donde se apreciaban estas mismas
lesiones hiperfluorescentes moteadas periféricas y peri-
foveales hasta tiempos tardios. Se observd también
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FIGURA 1

Imagen de campo amplio en pseudocolor, retinopatia por
cloroquina. Alteraciones del epitelio pigmentario periféricas
y perifoveales en ojo derecho (A) y ojo izquierdo (B).

adelgazamiento vascular, EMC angiografico e hiper-
captacion del disco (figura 4). La OCT swept-source y
la angio-OCT pusieron de manifiesto una marcada alte-
racion del epitelio pigmentario de la retina (EPR) y atro-
fia de la retina externa perifoveal de ambos ojos, justo
donde se observd material hiperreflectivo depositado
en semiluna a nivel del EPR, coriocapilar y coroides
profunda (figura 5).

Se inici6 tratamiento con prednisona 40 mg/dia v.o. du-
rante una semana y pauta descendente, con mejora ini-
cial del EMC vy recidiva durante la disminucion de dosis.
Posteriormente, se decidio realizar inyeccion subteno-
niana de triamcinolona aceténido en ambos ojos, con
disminucion del EMC pero progresion de la catarata bi-
lateral, por lo que la paciente fue intervenida de faco-
emulsificacion e implante de lente intraocular en ambos
ojos. Tras esto, ante la persistencia del edema macular
y el incremento de la traccion en su Ol, se llevd a cabo
una vitrectomia pars plana con pelado de la MER e
inyeccion intraoperatoria de implante de liberacion soste-
nida de dexametasona (Ozurdex®). Se realizd inyeccion
de implante intravitreo de liberacion sostenida de dexa-
metasona en el OD (Ozurdex®). En marzo de 2013, la
AVLmMc se mantuvo en 0,4y 0,6 en OD y Ol (figuras 2C



FIGURA 2

Tomografia de coherencia optica de dominio espectral
(protocolo de alta definicion) en retinopatia por cloroquina.
Discreto edema macular cistoide en el ojo derecho (A) e
izquierdo (B) y membrana epirretiniana en el ojo izquierdo
(B) a la presentacion. Resolucion del edema macular
cistoide tras tratamiento con prednisona oral hasta

40 mg/dia, esteroides intravitreos en el ojo derecho (C) e
izquierdo (D). Se realizé también vitrectomia con pelado
de membrana en el ojo izquierdo (D). Rebrote del edema
macular cistoide al reducir la dosis de prednisona oral por
debajo de 15 mg/dia en ambos ojos (E y F). Estabilizacion
del edema macular cistoide con 5 mg/dia por via oral

de prednisona y metotrexato 25 mg/semana subcutaneo;
aspecto a los doce meses de seguimiento tras el inicio
de metotrexato (G y H).

FIGURA 3

Autofluorescencia de campo amplio en retinopatia

por cloroquina. Moteado hipoautofluorescente hasta
periferia media, bien delimitado, e imagen central
hipoautofluorescente en semiluna infero-temporal a

la méacula, que denota destruccion toxica del epitelio
pigmentario. Notese también hiperfluorescencia difusa
siguiendo el arbol arterial y perimacular temporal, lo
que indica estrés toxico del epitelio pigmentario y
fotorreceptores de ojo derecho (A) e izquierdo (B).
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FIGURA 4

Angiografia fluoresceinica de campo amplio en retinopatia
por cloroquina. Fase venosa. Hiperfluorescencia moteada
periférica y perimacular en semiluna, edema macular,
afilamiento vascular e hipercaptacion del disco del ojo
derecho (A) e izquierdo (B).

y 2D). No obstante, aparecieron reactivaciones del EMC
al perder efecto la dexametasona intravitrea y reducir las
dosis de esteroides orales (figuras 2E y 2F). Ante la cor-
ticodependencia de la paciente, se decidié iniciar, en
abril de 2013, metotrexato hasta 25 mg/s subcutaneo,
con mejora importante del EMC (CMT: 266 y 287 micras
en OD y Ol, respectivamente) y de la AvVLmc (0,8 y 0,9 en
ODy Ol, respectivamente), lo que permitié reducir la do-
sis de prednisona oral hasta 5 mg/dia hasta junio de
2015 (figuras 2G y 2H). No hubo progresion de las lesio-
nes tapetorretinianas periféricas ni centrales durante el
seguimiento.

COMENTARIO

El caso descrito ofrece varias posibilidades en su diag-
nostico diferencial: en un inicio, se planted la opcion
de una uveitis intermedia de bajo grado, debido fun-
damentalmente a la presencia de EMC respondedor a
corticoides en una paciente con enfermedad reumato-
l6gica y exploracion oftalmoscoépica bastante anodina.
No obstante, la edad de la paciente, la practica ausen-
cia inflamatoria vitrea, la no evidencia de asociacion de
la uveitis con el reumatismo palindromico y, sobre todo,
la exploracion con autofluorescencia y angiografia flu-
oresceinica de campo amplio llevaron a replantear el
diagnostico.

Otra posibilidad diagnoéstica barajada fue la retinopatia
autoinmune (RAI). La RAI paraneoplasica conlleva la
presencia de un cancer sistémico, que fue descarta-
do en nuestra paciente mediante diversos marcadores
tumorales y tomografia por emision de positrones. La
RAl no paraneoplasica es otra entidad rara que se ha
descrito con mas frecuencia en mujeres de alrededor
de 50-60 afos con otras enfermedades inmuno-media-
das. Entre un 25 % y un 50 % de los pacientes pre-
sentan EMC, junto con cambios pigmentarios sutiles y
afilamiento vascular. El estudio de anticuerpos antirre-
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FIGURA 5
Tomografia de coherencia optica (OCT) swept-source

(Ay E) y angio-OCT (B, C, Dy F, D, H) en retinopatia

por cloroquina. Se aprecia la zona exacta de alteracion
del epitelio pigmentario con atrofia completa de la retina
externa a ese nivel, temporal a la févea de ambos ojos
(Ay E). La angio-OCT muestra la red capilar intrarretiniana
preservada en ambos ojos (B y F), mientras se aprecian
lesiones hiperreflectivas en semiluna alrededor de la

févea tanto a nivel del epitelio pigmentario de la retina 'y
coriocapilar (C y D) como del estroma coroideo profundo
(D y H), que podrian corresponder a las zonas de maximo
acumulo de cloroquina.

coverina y antienolasa fueron, no obstante, negativos y
la ausencia de nictalopia, discromatopsia y fotopsias en
nuestro caso planteaba ciertas dudas sobre el diagnds-
tico de RAI no paraneoplasica'?.
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La posibilidad de una retinopatia por cloroquina estuvo
siempre presente en el diagndstico, aunque la paciente
presentaba algunos signos atipicos que hacian dudar
de esta posibilidad: la ausencia de maculopatia tipica
en ojo de buey, la extensa afectacion periférica y la pre-
sencia de edema macular que respondia claramente a
los corticoides. Por otra parte, los sintomas aparecieron
dos afnos tras el cese de la cloroquina y los controles
campimétricos durante el tratamiento previo con cloro-
quina resultaron normales, sin presencia de escotomas
paracentrales como signo precoz de toxicidad.

No se conoce con exactitud la fisiopatologia de la retino-
patia por cloroquina, aunque se sabe que esta se acu-
mula en el EPRy los melanocitos uveales por su afinidad
a la melanina, interfiriendo en el metabolismo del EPR y
los fotorreceptores e induciendo, finalmente, la apoptosis
y la atrofia de las capas mas externas del neuroepitelio.
El acumulo en estos tejidos potencia la toxicidad y puede
prolongar sus efectos aunque se suprima la toma del far-
maco, de manera que se ha descrito retinopatia por clo-
rogquina hasta siete anos o mas después de suspender
el tratamiento. En nuestro caso, la angio-OCT puso de
manifiesto la presencia de material hiperreflectivo perifo-
veal a nivel del EPR, la coriocapilar y la coroides profun-
da, respetando la red capilar intrarretiniana. La toxicidad
se produce mas frecuentemente con dosis superiores a
3 mg/kg/dia, sobre todo durante los primeros cinco anos
de tratamiento, y es mas habitual en pacientes mayores
de 60 afos, obesos, nefropatas o hepatdpatas®. Nuestra
paciente no presentaba otro factor de riesgo que una
dosis acumulada alta de cloroquina a lo largo de mas de
quince afnos (superior a los 100 g).

Los cambios pigmentarios extramaculares se han des-
crito en la retinopatia por cloroquina avanzada, con
atrofia y migracion del pigmento, dando lugar a una
degeneracion tapetorretiniana primaria. No obstante,
las lesiones periféricas observadas en nuestra paciente
mediante imagen de campo amplio resultaron del todo
atipicas. Por otra parte, la presencia de EMC no es tipi-
ca de la retinopatia por cloroquina y solo recientemente
se ha descrito esta asociacion. Aunque el tratamiento
con dorzolamida topica o acetazolamida oral del EMC
ha sido descrito como poco efectivo, en nuestro caso la
respuesta a los esteroides y al metotrexato resulto efi-
caz, con resolucion del EMC y aumento progresivo de
la vision?-S,
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Retinopatia cristalina y edema
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 57
anos, que consulté en diciembre de 2014 remitida para
valoracion de cataratas y pérdida progresiva de vision
en ambos ojos de varios meses de evolucion. Como
antecedentes patolégicos presentaba una neoplasia
de mama izquierda diagnosticada en 2010 que requirié
mastectomia y fue tratada de forma coadyuvante con
tamoxifeno en dosis bajas (20 mg/dia) durante tres
anos y que desde hace dos anos fue sustituido por
exemestano.

La exploracion oftalmoldgica mostrd agudeza visual de
lejos mejor corregida de 0,2 en el ojo derecho (OD) y
de 0,1 en el ojo izquierdo (Ol), que no mejoraba con
refraccion. En el examen del polo anterior se evidencio
catarata cortico-nuclear ++ en ambos 0jos sin signos
de inflamacion en la camara anterior. En el examen del
fondo de ojo se observd en ambas maculas depodsitos
cristalinos de localizacion perifoveal junto a un nevus
temporal a la méacula en el OD (figuras 1A y 1B). En
las fotografias de campo amplio con filtro verde las
imagenes de depdsitos cristalinos eran mas evidentes
(figuras 2A 'y 2B).

El examen por tomografia de coherencia optica (OCT)
swept-source mostré edema macular quistico de 654
micras y 587 micras de grosor macular central en el
OD y el Ol, respectivamente (figuras 3A y 3B). Al mismo
tiempo se observaban imagenes hiperreflectivas punti-
formes alrededor de los quistes correspondientes al ma-
terial cristalino que se localizaban en la retina interna. La
autofluorescencia de campo amplio mostré un patrén
hipoautofluorescente en la févea en ambos ojos que se
correspondia con la zona de edema macular quistico
(figura 4). Se realiz6 estudio con angiografia OCT, que
demostré iméagenes hiperreflectivas correspondientes a
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FIGURA 1

Se observa en la retinografia ambas maculas (A, B) con
depdsitos cristalinos de localizacion perifoveal, junto a
un nevus temporal a la méacula en el ojo derecho (A).

FIGURA 2

En las fotografias de campo amplio con filtro verde las
imagenes de dep0dsitos cristalinos eran mas evidentes
en ambos ojos. Ojo derecho (A) y ojo izquierdo (B).

los depdsitos en la capa interna y media vascular (fi-
gura 5). Se orient6 el caso como maculopatia cristali-
na bilateral con edema macular quistico secundaria al
uso de tamoxifeno. Se realizd inyeccion intravitrea de un
implante de dexametasona (Ozurdex®) en ambos 0jos,
con buena respuesta inicial (figuras 6A-D), aunque pos-
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FIGURA 5
El examen mediante angiografia con tomografia de
coherencia Optica mostré imagenes hiperreflectivas
correspodientes a los depdsitos en la capa interna 'y
media vascular.

FIGURA 3

El examen por tomografia de coherencia dptica swept
source mostré edema macular quistico en ojo derecho (A)
y 0jo izquierdo (B). FIGURA 6

Imagenes de tomografia de coherencia éptica (OCT)
después de inyeccion intravitrea de un implante de
dexametasona (Ozurdex®) en los dos ojos, con buena
respuesta inicial en ambos. En Ay B se muestran

las imagenes de OCT pretratamientoy en Cy D
postratamiento.

teriormente el edema recurrié en los dos (figuras 7A y
7B), por lo se inici6 tratamiento con prednisona por via
oral. En la actualidad la paciente esta con una dosis de
mantenimiento de 5 mg/dia y buena respuesta anato-
mica (figuras 7C y 7D). La agudeza visual en el ultimo
control fue de 0,3 en el OD y de 0,2 en el Ol.

COMENTARIO

El tamoxifeno es un farmaco antiestrégeno que se usa
frecuentemente como tratamiento coadyuvante del can-
cer de mama y puede causar toxicidad en la retina'. La
retinopatia por tamoxifeno se caracteriza, desde el pun-
to de vista funduscoépico, por depdsitos de material cris-
talino alrededor de la fovea. La toxicidad retiniana se

FIGURA 4 asocia al tratamiento con el farmaco por largos periodos
La autofluorescencia de campo amplio mostré un de tiempo. La pérdida de vision ocurre por el desarrollo de
patrén hipoautofluorescente en la fovea en ambos ojos, edema macular quistico y la posible pérdida y alteracio-
correspondiente a la zona de edema macular quistico. nes en los fotorreceptores. La retinopatia puede presen-
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FIGURA 7

El edema recurrid en ambos ojos (A 'y B), por lo que

se inici6 tratamiento con prednisona por via oral. En la
actualidad la paciente esta con una dosis de mantenimiento
de 5 mg/dia y buena respuesta anatémica (C y D).

tarse con mayor frecuencia durante el tratamiento con el
farmaco, pero también se han descrito casos similares al
nuestro, que se presentan una vez suspendido el trata-
miento. También se han sefalado otras formas clinicas,
como la que aparece con cambios en la févea en forma
de quistes foveales sin engrosamiento de la macula y
con atrofia de los fotorreceptores.

La patogénesis de la toxicidad retiniana por el tamoxi-
feno es desconocida, asi como la composicion de los
cristales. Sin embargo, podria deberse a que el farma-
€O actla como un antagonista de los transportadores
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de glutamato en las células del epitelio pigmentario de
la retina, como se ha demostrado en estudios in vivo.
Estos trabajos sugieren que el tamoxifeno induce un
aumento de glutamato que explicaria la degeneracion
axonal que se observa histolégicamente, mientras que
los cristales corresponderian a los productos de dege-
neracion y que se observan clinicamente. La afectacion
de las células de Miller sigue a la lesion neuronal y pue-
de ocasionar atrofia y formacion de quistes intrarretinia-
nos foveales que se observan en la OCT?. No obstante,
son necesarios mas estudios experimentales y clinicos
para entender la patogénesis de la enfermedad. Los
depositos cristalinos en la retina estan por lo general
confinados a la capa de fibras nerviosas y a la plexifor-
me interna.

El tratamiento de la retinopatia consiste en la retirada
del farmaco, pero hay casos como el nuestro en los que
esta medida no es suficiente, ya que el edema puede
mantenerse®. La persistencia de los efectos una vez
retirado el farmaco se podria explicar por el dafio axonal
que este causa y que hemos descrito previamente.
Se ha publicado la eficacia en algunos casos del
tratamiento con triamcinolona intravitrea o antifactores
del crecimiento endotelial vascular, como bevacizumab
0 pegaptanib intravitreo. No hay descripciones previas
del uso de implantes de dexametasona, que ha sido
el tratamiento utilizado en nuestra paciente junto a los
corticoides por via oral*. Otras terapias para el edema
como acetazolamida por via oral o nepafenac no se han
mostrado efectivas.
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acetonide treatment of tamoxifen maculopathy with
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