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PROLOGO

«En prevision des progres qui pourront encore
étre fait dans le domaine de la technique et
dans celui des indicacations, nous avons

le droit d’espérer que ces chiffres seront
notablement dépassés et qu’ ainsi se trouvera
grandement amelioré le pronostic de I'une des
causes de cécité qui, pour n’étre pas la plus
fréquente, n’en comptait pas moins jusqu’ ici
parmi les plus redoutables.»

Jules Gonin,
Le Décollement de la Rétine (1934)

Tienes en tus manos el tercer volumen de Casos clinicos
en Oftalmologia. Problemas diagndsticos en patologia re-
tinocoroidea, que edita la Sociedad Espanola de Retina
y Vitreo (SERV). Como cada dos anos, llega puntual y
repleto de nuevos e interesantisimos casos y gran parti-
cipacion de autores.

Vaya por delante mi felicitacion y mi agradecimiento a los
profesores José Garcia Arumi y José Maria Ruiz More-
no, coordinadores de esta obra. Una vez mas, me han
propuesto prologar el nuevo volumen, y este encargo me
llena de honor y de satisfaccion.

Como en alguna ocasion he comentado, nuestra socie-
dad es un ejemplo para toda la oftalmologia por el interés
de sus miembros, por su vocacion por la retina, por la
docencia que imparte y por su elegante gestion. Todo
ello ha sido adquirido a través de afios de experiencia y
gracias a la labor de los Ultimos presidentes y sus juntas
directivas. Enhorabuena a todos y gracias por vuestra en-
trega desinteresada durante estos anos.

El prélogo de un libro debe dar idea al lector de lo que se
encontrara, pues es la puerta de acceso a las paginas en
las que los autores nos invitan a sumergirnos, a disfru-
tar de su caso. En esta ocasion disponemos de 71 casos
clinicos, una espectacular respuesta de los miembros de
nuestra sociedad a esta nueva edicion. Esta respuesta es
el fruto de su interés por la retina, de su generosidad como
docentes y del esfuerzo que representa comunicar a los
demas lo que uno sabe, sin otro afan que la informacion
en si misma. Esta es, de alguna manera, la grandeza de
nuestra profesion y en particular de la SERV.

Encontramos casos sobre patologia tumoral: leiomioma
coroideo, lesion amelandtica compatible con astrocitoma,
tumores metéstasicos, hemangiomas, hamartroma o leu-
cemia. También hallara el lector textos sobre yatrogenia por
el laser, terapia fotodinamica y cirugia, y por toxicidad de los
antipsicoticos, la vanlafaxina, el nitrito inhalado y el tadalafilo.

El volumen recoge, asimismo, trabajos sobre patologia co-
roidea: sindrome paquicoroideo, utiidad de la BMU vy la
ECO en la patologia coroidea, desprendimiento coroideo
hemorragico espontaneo, excavacion focal coroidea, coroi-
dopatia exudativa-hemorragica periférica, coroiditis idiopa-
tica solitaria, coroiditis serpiginosa atipica, coroidopatia
lUpica en preeclampsia, coroidopatias serosas centrales
(CSC) atipicas, el papel del laser en la CSC en la actuali-
dad y macula en domo con clinica de CSC.

La patologia macular es el grupo con mas casos: retinos-
quisis macular no miépica atipica en la mujer, retinosquisis
secundaria a hipotension ocular, edema macular sifilitico,
el valor de la alta resolucion en el edema macular diabé-
tico, el fantasma macular, telangiectasias maculares, la
enfermedad de Best e imagen multimodal, maculopatia
por foseta optica, cierre espontaneo del agujero macular
en paciente vitrectomizado y hemorragia submembrana
limitante interna.
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En el campo de la degeneracion macular asociada a la
edad (DMAE), se trata el diagndstico de DMAE tipo 1
aneurismatica (polipoidea) con retinografia multicolor, el
complejo vascular exudativo perifoveal anémalo, neovas-
cularizacion coroidea (NVC) yuxtapapilar en paciente con
sospecha de edema papilar y NVC en osteoma coroideo.

Y para terminar, el libro recopila un grupo variado de
casos: la regresion de la RDP con antiangiogénicos, el
campo amplio en el seudo-Purtscher, OVR en pacien-
te en tratamiento con fingolimod, escleritis como debut
de mieloma multiple, retinopatia del prematuro en el
adulto, retinopatia por lupus y sindrome antifosfolipido,
retinopatia drepanocitica en paciente de etnia gitana,
necrosis retiniana aguda tras vitrectomia por desprendi-
miento de retina (DR), hemorragia submacular extensa
tras rotura coroidea traumatica y DR traccional en sin-
drome Von Hippel.

Estoy seguro de que disfrutaremos de estos textos. A su
lectura llegaremos por la curiosidad, por la duda, con la
esperanza de solucionar nuestros casos y seguir apren-
diendo. Los leeremos de dos en dos o de tres en tres,
con esa pasion que tenemos por la retina.

Las palabras que presiden este prologo nos transmiten la
esperanza de Jules Gonin de que el progreso de la tec-
nologia y de las indicaciones mejorara los resultados en el

desprendimiento de la retina. Los que de alguna manera
hemos vivido ese progreso, 1o mismo que Gonin, nunca
perdimos ni la esperanza, ni la curiosidad, ni la capacidad
de sorpresa.

Alguien dijo alguna vez que «el hombre empieza a morir el
dia que piensa que ya lo sabe todo. Ese dia, abandona la
capacidad de sorpresa, la curiosidad, y poco a poco, sin
darse cuenta, va convirtiéndose en una pieza de museo,
una vasija babildnicas.

Estoy convencido de que las paginas de este libro me
permiten afirmar que los autores de estos casos man-
tienen la curiosidad y la esperanza y no piensan que lo
saben todo. Ya solo por eso merecera la pena perder el
sueno en su lectura. Quiero terminar felicitando a todos
los que han participado y emplazandolos a seguir traba-
jando por el progreso cientifico.

Quiero finalizar felicitando a nuestra sociedad y a los edi-
tores. Espero que ante la gran acogida que tendra esta
edicion se comprometan, como vienen haciéndolo, con
un cuarto volumen para dentro de dos anos. Asi, los mis-
mos que han participado y otros que llegaran seguiran
engrandeciendo esta profesion y todos continuaremos
disfrutandola.

Antonio Pifiero Bustamante




INTRODUCCION

Geoffrey Chaucer escribid una vez: «La vida es tan, tan
corta, y el tiempo de aprender la profesion tan largo...».
Esta frase es especialmente adecuada para los oftal-
mologos, y mas concretamente para los dedicados a la
retina. Nuestros especialistas, tanto de retina médica o
quirtrgica como los investigadores basicos, comparten
una fascinacion por la retina, un tejido Unico que es la
base anatémica y fisioldgica del don de la vista y repre-
senta mas del 35 % de las neuronas que entran y salen
del cerebro humano.

Nuestra especialidad ha experimentado un gran avan-
ce en los Ultimos anos, tanto en el campo del diagnos-
tico en imagen (con los diferentes OCT swept source,
angio-OCT y OCT intraoperatorio) como con la 6ptica
adaptativa, sistemas de retinografia y angiografia de
campo amplio. Todo ello nos ha hecho comprender mu-
cho mejor los mecanismos que producen la enfermedad
en la retina y, como consecuencia, como debe ser tra-
tada. Los cambios en el tratamiento tanto médico como
quirdrgico también han sido muy importantes; hoy se
pueden tratar y en ocasiones curar enfermedades que
hasta hace poco no tenian posibilidades terapéuticas.

Debido al éxito de los anteriores, la Sociedad Espafola
de Retina y Vitreo (SERV) se ha animado a publicar la ter-
cera edicion de Casos clinicos en Oftalmologia. Este volu-
men nos actualiza, en sus diversos capitulos, con la pre-
sentacion por parte de prestigiosos retindlogos de casos
clinicos complejos por su diagndstico o su resolucion. Se
abarcan patologias que se manifiestan de manera atipica

a nivel macular, como la degeneracion macular, las distro-
fias retinianas, la patologia retinocoroidea, los tumores o
la patologia pediatrica.

Este libro representa el esfuerzo y dedicacion de 131 re-
tindlogos que, aplicando técnicas de exploracion de Ulti-
ma generacion, han llegado al diagnostico de diferentes
patologias retinocoroideas. Nadie mejor que ellos para
orientarnos sobre el mejor abordaje de estos problemas.
A todos ellos queremos darles las mas expresivas gra-
cias. El agradecimiento también debe hacerse extensivo
a la compania Bayer por su patrocinio, que nos ha acom-
pafiado desde la primera edicion, y a Euromedice por su
excelente labor editorial.

Como miembros de la junta directiva de la SERV estamos
orgullosos del creciente numero de socios, de la incorpo-
racion de residentes y adjuntos jovenes que son el futuro
y de la constante actividad que demuestra la sociedad,
plasmada en la publicacion de guias clinicas, manuales
y monografias.

Es un honor para nosotros invitaros a la lectura de este
libro, que creemos que os podra ayudar en vuestra prac-
tica diaria. Estos casos clinicos, reales y muy bien es-
tudiados y resueltos, demuestran la excelente forma de
esta profesion, conformada por médicos que saben de la
importancia del aprendizaje constante.

José Garcia Arumi
José Maria Ruiz Moreno
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Utllidad del campo amplio en la pseudorretinopatia
de Purtscher tras colocacion de sfent carotideo

Beatriz Abadia Alvarez’, Pilar Calvo Pérez>

'Unidad de Retina. Clinica Baviera. Zaragoza

2lIS-Aragén. Oftalmologia. Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza

CASO CLINICO

Mujer, 45 anos, con antecedentes de hipotiroidismo
posparto e hipertension arterial en tratamiento, que tras
presentar cefalea de dos meses de evolucion es diag-
nosticada mediante resonancia magnética cerebral y
arteriografia de aneurisma oftalmico izquierdo de unos
7 mm de diametro mayor y aneurisma cavernoso dere-
cho de unos 12 mm de didmetro mayor.

En un primer tiempo se realizd tratamiento endovascular
del aneurisma derecho sin incidencias. A los cuatro me-
ses se procedid a la exclusion del aneurisma izquierdo
mediante colocacion de stent Flow-Diverter con extremo
distal. Tras el procedimiento (sin incidencias resenables),
se administré doble antiagregacion (Adiro® 100 mg y clo-
pidogrel 75 mg) cada 24 horas y dexametasona 2 mg
cada 8 horas intravenosa.

Al dia siguiente la paciente refirio desde el despertar
pérdida de vision en el ojo izquierdo (Ol). Fue derivada
al Servicio de Oftalmologia y se realizd un escaner cere-
bral sin contraste, en el que no se apreciaron hallazgos
destacables.

La mejor agudeza visual (AV) corregida en el ojo derecho
(OD) fue de 10/10 y en el Ol de «cuenta dedos» (CD) a
1 metro.

Present6 defecto pupilar aferente relativo en el Ol.

La biomicroscopia de polo anterior y la presion intraocu-
lar en ambos ojos fueron normales. La oftalmoscopia del
OD no mostré alteraciones. En la oftalmoscopia del Ol se
apreciaron multiples hemorragias prerretinianas y subreti-
nianas en el polo posterior, con afectacion grave macular,
junto con manchas de Roth y extensa palidez retiniana en
el area nasal y temporal (figura 1).

Se realiz6 una tomografia de coherencia optica (figura 2),
donde se aprecia la hialoides posterior y la hemorragia
pre y subretiniana con gran sombra acustica posterior
que impide ver el resto de capas retinianas y coroides.

Debido a la presencia de extensa isquemia de polo pos-
terior y la necesidad de doble antiagregacion post-stent,
se decidi¢ junto con el Servicio de Neurorradiologia no

FIGURA 1

Retinografia del ojo izquierdo de campo amplio
en el momento del diagndstico.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia optica del ojo izquierdo
en el momento del diagndéstico.
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realizar cirugia vitreorretiniana y adoptar una actitud ex-
pectante con reposo a 45° y observacion con controles
periddicos hasta la resolucion de las hemorragias.

A las 48 horas se aprecioé un aumento en el nivel de san-
gre en el polo posterior (figura 3).

FIGURA 3

Retinografia del ojo izquierdo de campo amplio
tras 48 horas de evolucion.

La figura 4 muestra la retinografia de campo amplio a los
cuatro meses de seguimiento. A pesar de la resolucion
de la mayoria de las hemorragias, la AV se mantuvo en
CD debido a la gran isquemia que puede apreciarse en el
polo posterior.

DISCUSION

La retinopatia de Purtscher' se describié asociada a
traumas compresivos Nno oculares y se caracteriza por la
presencia de hemorragias retinianas, palidez de la reti-
na interna y tortuosidad venosa. Cuando estos hallazgos
aparecen en ausencia de trauma, la condicion se deno-
mina pseudorretinopatia de Purtscher.

La pseudorretinopatia de Purtscher?® ha sido descrita en
diferentes enfermedades, como pancreatitis aguda, fallo
renal, enfermedades autoinmunes, maniobras de Valsal-
va, etc., y tras diversas cirugias cerebrales o cardiovas-
culares (diseccion adrtica, trombo auricular, aneurisma
cerebral, etc.).

FIGURA 4

Retinografia del ojo izquierdo de campo amplio a los cuatro
meses de seguimiento.

El diagnostico de ambas entidades es clinico?®, con una
presentacion que normalmente incluye pérdida de vision
indolora de gravedad muy variable de horas a dias tras
la patologia causal. Suele acompanarse de pérdida del
campo visual (CV) en forma de escotoma central, para-
central o defecto arcuato, mientras que el CV periférico
suele estar respetado.

La patogénesis de estos cuadros ha sido objeto de dis-
cusion durante décadas. Una de las teorias mas acep-
tadas habla de microembolizacion de la vascularizacion
retiniana, produciéndose una oclusion arteriolar pre-
capilar®® e infartos microvasculares. Es muy frecuente
encontrar un estado de hipercoagulabilidad en estos
pacientes.

Respecto al tratamiento, no hay ninguna guia basada en
evidencia cientifica. Corticoides intravenosos, observa-
cién e incluso oxigeno hiperbarico han sido utilizados con
resultados diversos?®.

La recuperacion visual es muy variable®. En nuestro caso,
la extensa isquemia del polo posterior impidié cualquier
mejoria.
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Maculopatia por fototoxicidad por puntero Iaser
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CASO CLINICO

Paciente mujer de 37 anos, sin antecedentes médicos
u oftalmolégicos de interés, que acude al Departamento
de Vitreo-Retina por pérdida de vision y metamorfopsia
en ambos ojos de cuatro dias de evolucion tras expo-
sicién a un puntero laser. Refiere que no ha sufrido ex-
posicion directa, sino al reflejo a través de un espejo. La
paciente nos aportd los dispositivos (figura 1) y obser-
vamos que se trataba de un laser de categoria llIB y IV
con una longitud de onda de 532 (verde) y 450 (azul),
respectivamente.

FIGURA 1

Dispositivos laser.

La agudeza visual (AV) corregida era de 0,55 en el ojo
derechoy de 0,45 en el ojo izquierdo. Acusaba metamor-
fopsia tanto vertical como horizontal. La exploracion del
segmento anterior y la presion intraocular se encontra-
ban dentro de la normalidad. En la exploracion del fondo
de ojo se evidenciaron unas lesiones blanguecinas en el
epitelio pigmentario de la retina (EPR), en el area foveal
(figura 2).

FIGURA 2

Retinografia de ambos ojos. Alteracion del epitelio
pigmentario de la retina foveal.

Exploraciones complementarias

La tomografia de coherencia dptica (OCT) de ambos ojos
mostrd una desestructuracion de las capas externas de la re-
tinay del EPR (figura 3). La angiografia fluoresceinica eviden-
ciaba un érea de hiperfluorescencia a nivel foveal (figura 4).
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Evolucioén

A los dos meses de la primera visita, la paciente acude a
control refiriendo mejoria de su sintomatologia. La AV co-
rregida era de 1,05 en el ojo derecho y de 0,75 en el ojo
izquierdo y presentaba una discreta metamorfopsia en
ambos 0jos. En la exploracion de fondo de ojo destacaba
algun punto de atrofia del EPR en el area foveal (figura 5).
No se encontraron alteraciones de la retina externa o el
EPR en la OCT de control (figura 6).

FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica de ambos ojos.
Desestructuracion de las capas externas de la retina
y epitelio pigmentario de la retina.

Angiografia fluoresceinica del ojo derecho. FIGURA 5
Hiperfluorescencia foveal. Retinografia color de ambos ojos; control a los dos meses.

FIGURA 6
Tomografia de coherencia Optica de ambos ojos; control a los dos meses.
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DISCUSION

La maculopatia por fototoxicidad por puntero laser esta
aumentando su incidencia debido a la facilidad de ac-
ceso a la compra de estos dispositivos'. Se han descri-
to tres mecanismos por los cuales la luz del laser puede
causar una lesion retiniana: fotomecanico, térmico y
fotoquimico™.

Segun su potencia, los dispositivos se clasifican del I-IV.
No son aptos para el uso general los que se engloban
dentro de la categoria llIB-IV. La longitud de onday el co-
lor de la luz del dispositivo desempenan también un papel
importante en el dafo retiniano, ya que esta descrito que
dispositivos de longitud de onda verde pueden causar un
mayor dafo retiniano, por absorberse su luz con mayor
facilidad. En el caso clinico presentado anteriormente, la
lesion retiniana fue debida a dos dispositivos clasificados
dentro de las categorias de mayor potencia (l1IB-1V) y lon-
gitud de onda verde/azul?.

La clinica es similar a la descrita en la maculopatia solar,
pero de presentacion mas aguda. Es habitual encontrar
AV inferiores a la anteriormente mencionada, incluso se
han descrito casos de AV de «cuenta dedos»®. Esto es
debido a que los punteros laser emiten una luz muy con-
centrada, brillante, y en un periodo de tiempo muy corto®.
En el momento del impacto con la luz del laser los pa-
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CASO CLINICO

Mujer de 64 anos, con pérdida de agudeza visual
(AV) en el ojo derecho de 15 dias de evolucién. AV
inicial de 1,2 logMAR, gque mejora con estenopeico
a 0,4 logMAR. En la fundoscopia se evidencia des-
prendimiento neurosensorial (DNS) en polo posterior,
que se confirma por tomografia de coherencia 6ptica
(OCT) (figura 1). Se realiza angiografia fluoresceinica
(AGF), en la que se observa un punto de fuga extra-
macular sobre la arcada temporal superior a un dia-
metro de disco desde el borde papilar. Ademas, se
evidencia una zona redondeada e hipofluorescente
en polo posterior que corresponde a la zona del DNS
(figura 2).

Se instaura tratamiento con betabloqueantes y benzo-
diacepinas, sin mejoria anatomica ni funcional a los
cuatro meses, por lo que se decide realizar tratamiento
con laser focal de micropulsos con energia por debajo
del umbral sobre el punto de fuga. A los dos meses del
tratamiento con laser, se evidencia mejoria funcional
con AV de 0,2 logMAR vy en la OCT estructural resolu-
cion completa del DNS con recuperacion de la depresion
foveal normal (figura 3). Un afno después la AV se mantie-
ne estable y se observa una mejoria de la arquitectura
foveal en la OCT (figura 4).
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FIGURA 1

Tomografia de coherencia dptica del ojo derecho:
desprendimiento neurosensorial en polo posterior.

FIGURA 2

Angiografia fluoresceinica del ojo derecho: punto de

fuga extramacular sobre la arcada temporal superior. Se
observa, ademas, una zona redondeada e hipofluorescente
de borde inferior mas definido en polo posterior que
corresponde al desprendimiento neurosensorial.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia Optica del ojo derecho:
resolucion completa del desprendimiento neurosensorial
al mes de tratamiento. Persiste alteracion de las capas
externas de la retina y puntos hiperreflectivos.
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FIGURA 4

Tomografia de coherencia optica del ojo derecho: un afo
después del tratamiento se mantiene la resolucion
completa del desprendimiento neurosensorial y se observa
una mejoria de la arquitectura de las capas externas

de la retina.

DISCUSION

La coriorretinopatia central serosa (CCS) es una enferme-
dad idiopatica que presenta areas localizadas de DNS.
Es generalmente autolimitada y presenta buen prondstico
visual entre tres y seis meses desde el inicio de los sinto-
mas. Algunos pacientes desarrollan signos cronicos (por
encima de los seis meses) con alteraciones anatomicas y
funcionales de la retina. Se relaciona con factores psico-
sociales, personalidad de tipo A, exposicion a corticoes-
teroides, sindrome de Cushing, embarazo e infeccion por
Helicobacter pylori'.

El paciente modelo es un vardn joven de edad media y de
raza caucésica. Afecta a varones mas que a mujeres, con
una tasa de relacion varén/mujer de 2,6:12. Las mujeres
con CCS suelen tener una edad mas avanzada®.

Aungue la fisiopatologia de la enfermedad no esta clara,
la microcirculacion coroidea desempefa un papel impor-
tante en su patogenia. Se pueden identificar uno o varios
puntos de fuga por hiperpermeabilidad de los vasos co-
roideos en areas defectuosas del epitelio pigmentario de
la retina (EPR)*. Se piensa que la lesion coroidea precede
a la alteracion del EPR suprayacente®.

Los corticoesteroides tienen un efecto directo en la ex-
presion de los receptores adrenérgicos en la coroides
y pueden provocar vasodilatacion. Asi, se deduce que
niveles elevados de cortisol y catecolaminas en sangre,
como los encontrados en trastornos psicoafectivos, en-
fermedad de Cushing, apnea obstructiva del suefio e hi-
pertension arterial, poseen un rol en la génesis de esta
patologia®”.

La AV inicial varia entre 0,63-0,30 logMAR. El signo fun-
doscopico caracteristico es un DNS no hemorragico
redondeado u oval, bien delimitado, en polo posterior.
Otros signos visibles son puntos amarillentos en la su-
perficie interna del EPR, turbidez del fluido subretiniano
por deposito de fibrina y en algunos casos desprendi-
miento de retina inferior seroso®8. Cambios permanentes

del EPR con fibrosis, edema macular cistoide cronico,
depdsitos  lipidicos subretinianos y neovascularizacion
coroidea aparecen en los casos cronicos®*8,

Dependiendo de la localizacion del DNS, si se ubica en el
area macular presentan vision borrosa, metamorfopsia,
escotoma relativo central, micropsia, discromatopsia leve
a moderada y disminucion de la sensibilidad al contraste.
Los casos cronicos o con multiples recidivas provocan
lesion estructural y funcional irreversible®##,

En la OCT de dominio espectral, el hallazgo mas carac-
teristico en casos agudos es el DNS uni o multifocal bien
delimitado con fluido subretiniano. En el 50-100 % de los
pacientes se encuentran desprendimientos pequenos del
EPR asociados®. Algunos presentan puntos hiperreflecti-
vos sub e intrarretinianos y, en comparacion con sujetos
sanos, la mayoria muestra engrosamiento coroideo tanto
en los ojos con CCS como en los adelfos'®'". En la CCS
cronica hay adelgazamiento de la capa nuclear externa,
degeneracion cistoide cronica y disrupcion de la capa de
los elipsoides, todas ellas relacionadas con un prondstico
visual pobre'?,

En la AGF los focos de fuga en el EPR pueden adoptar
un patrén en mancha de tinta 0 en humo de chimenea
en los distintos tiempos del angiograma, que posterior-
mente difunden por el area del DNS y lo demarcan de
manera clara®.

Algunos estudios han encontrado alteraciones difusas bi-
laterales en el electrorretinograma multifocal, incluso en
pacientes con un solo ojo afectado’.

La observacion puede ser la actitud inicial en casos agu-
dos por la alta tasa de resolucion en los primeros 3-4
meses®. Suspender el uso de corticoesteroides en cual-
quiera de sus formas estéa indicado, previa evaluacion del
riesgo-beneficio sobre las enfermedades de base. Se de-
ben evaluar y tratar las condiciones asociadas, como la
apnea obstructiva del suefo, el sindrome de Cushing y
los trastornos psicoafectivos. El efecto terapéutico de las
medicaciones con betabloqueantes y benzodiacepinas
no es del todo conocido®.

Se recomienda iniciar tratamiento en DNS persistente du-
rante mas de cuatro meses, en caso de recurrencia en un
0jo con compromiso visual previo o en un nuevo episodio
con alteraciones visuales en el ojo contralateral secunda-
rias a CCS*. El laser térmico de argdn cayd en desuso
por las lesiones retinianas que provoca. En la actualidad,
con los laseres de diodo con modos de micropulsos se
administran terapias subumbrales que reducen el riesgo
de complicaciones. Tiene menor coste que la terapia fo-
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todinamica (TFD) y esta mas disponible. Las dos técnicas
recuperan efectivamente la anatomia foveal. Sin embar-
go, el laser podria tener mejores resultados funcionales,
debido a que provoca menor lesion retiniana' . La TFD
tiene efecto directo en la circulacion coroidea, pero puede
provocar efectos adversos importantes, como la atrofia
del EPR e isquemia y neovascularizacion coroideas. Se
han evaluado protocolos con dosis menores de vertepor-

BIBLIOGRAFIA

1. Liu B, Deng T, Zhang J. Risk factors for central serous
chorioretinopathy: a systematic review and meta-
analysis. Retina 2016;36:9-19.

2. Spaide RF, Campeas L, Haas A, Yannuzzi L, Fisher Y,
GuyerD, etal. Central serous chorioretinopathy in younger
and older adults. Ophthalmology 1996;103:2070-80.

3. Acquired macular disorders. En: Brad Bowling. Kanski's
Clinical Ophthalmology. A systematic approach. 8.2 ed.
Elsevier. 2016. pp. 624-7.

4. Kean T. Central serous chorioretinopathy. Medscape.
2019. Disponible en: https://emedicine.medscape.com/
article/1227025-overview

5. Okushiba U, Takeda M. Study of choroidal vascular
lesions in central serous chorioretinopathy using
indocyanine green angiography. Nippon Ganka Gakkai
Zasshi 1997;101:74-82.

6. Daruich A, Matet A, Dirani A, Bousquet E, Zhao M,
Farman N, et al. Central serous chorioretinopathy:
Recent findings and new physiopathology hypothesis.
Prog Retin Eye Res 2015;48:82-118.

7. Leveque TK, Yu L, Musch DC, Chervin RD, Zacks DN.
Central serous chorioretinopathy and risk for obstructive
sleep apnea. Sleep Breath 2007;11:253-7.

8. Lam D, Das S, Liu S, Lee V, Lu L. Central serous
chorioretinopathy. En: Schachat A. Ryan’s retina. 6.2 ed.
Elsevier. 2018. pp. 1465-83.

9. Yang L, Jonas JB, Wei W. Optical coherence
tomography-assisted enhanced depth imaging of central
serous chorioretinopathy. Invest Ophthalmol Vis Sci
2013;4:4659-65.

10. Landa G, Bamnett JA, Garcia PM, Tai KW, Rosen RB.
Quantitative and qualitative spectral domain optical
coherence tomography analysis of sub-retinal deposits
in patients with acute central serous retinopathy.
Ophthalmologica 2013;230:62-8.

fina y otros con fluencia laser disminuida en un intento de
reducir las complicaciones'®'8,

El caso que presentamos es atipico por su localizacion
y caracteristicas morfologicas. Sin embargo, resulta evi-
dente que tras el tratamiento con laser sobre el punto de
fuga se produjo una resolucion completa del DNS y una
mejoria de la AV.

11. Goktas A. Correlation of subretinal fluid volume with
choroidal thickness and macular volume in acute central
serous chorioretinopathy. Eye (Lond) 2014,;28:1431-6.

12. Yalcinbayir O, Gelisken O, Akova-Budak B, Ozkaya G,
Cevik S, Yucel A. Correlation of spectral domain optical
coherence tomography findings and visual acuity in
central serous chorioretinopathy. Retina 2014;34:705-12.

13. Marmor MF, Tan F. Central serous chorioretinopathy:
bilateral multifocal electroretinographic abnormalities.
Arch Ophthalmol 1999;117:184-8.

14. Ntomoka C, Rajesh B, Muriithi G, Goud A, Chhablani J.
Comparison of photodynamic therapy and navigated
microsecond laser for chronic central serous
chorioretinopathy. Eye 2018;32:1079.

15. Roca J, Wu L, Fromow-Guerra J, Rodriguez F, Berrocal
M, Rojas S, et al. Yellow (577 nm) micropulse laser versus
half-dose verteporfin photodynamic therapy in eyes with
chronic central serous chorioretinopathy: results of the
Pan-American Collaborative Retina Study (PACORES)
Group. Br J Ophthalmol 2018;102:1696-700.

16. Lai TY, Chan WM, Li H, Lai RY, Liu DT, Lam DS.
Safety enhanced photodynamic therapy with half dose
verteporfin for chronic central serous chorioretinopathy:
a short term pilot study. Br J Ophthalmol 2006;90:869-
74.

17. Reibaldi M, Boscia F, Avitabile T, Uva M, Russo A,
Zagari M, et al. Functional retinal changes measured
by microperimetry in standard-fluence vs low-fluence
photodynamic therapy in chronic central serous
chorioretinopathy. Am J Ophthalmol 2011;151:953-60.

18. Yannuzzi L, Slakter J, Gross N, Spaide R, Costa D,
Huang S, et al. Indocyanine green angiography-guided
photodynamic therapy for treatment of chronic central
serous chorioretinopathy: a pilot study. Retina 2012;32:
288-98.




CASO 4

Vasculopatia retiniana asocioda
a leucemia mieloide cronica

Alfredo Adan Civera'?3, Aina Moll Udina3?

'Director del Instituto de Oftalmologia. Hospital Clinic de Barcelona

2Profesor titular de Oftalmologia. Universidad de Barcelona

3Unidad de Inflamacién Ocular. Hospital Clinic de Barcelona

INTRODUCCION

La vasculopatia retiniana por hiperleucocitosis, también
llamada por leucostasis, es una entidad muy poco fre-
cuente y secundaria a procesos hematoldgicos como la
leucemia mieloide crénica (LMC).

La hiperleucocitosis se define como un aumento de los
gldbulos blancos por encima de 100 000/mm? y conlleva
una alta morbilidad y mortalidad temprana. De manera
tipica, se ha relacionado con neoplasias malignas hema-
tolégicas como la leucemia linfoblastica aguda o la leuce-
mia mieloide aguda, y raramente con la LMC'2. La hiper-
leucocitosis lleva a una leucostasis, también llamada
hiperleucocitosis sintomatica, que produce una disminu-
cion de la perfusion tisular por infiltracion de leucocitos y
consecuente obstruccion de los capilares’?, y que es una
emergencia médica.

La vasculopatia retiniana por leucostasis tendria el mis-
mo mecanismo de produccion, al obstruirse la microcir-
culacion capilar retiniana y manifestarse con hemorragias
retinianas de modo predominante. En algunas ocasiones
puede ser la primera manifestacion de la enfermedad he-
matoldgica, por lo que la sospecha clinica debe ser ele-
vada en estos casos.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de 49 afnos diagnosticado recien-
temente de una LMC a raiz de un hallazgo de hiperleuco-
citosis de 399 000/mm?® y esplenomegalia. Presenté pér-
dida visual de ambos ojos durante el ingreso para estudio
y diagndstico de dicha hemopatia, aunque referia vision
borrosa antes del diagndstico. La biopsia de médula 6sea
confirmé el diagndstico de LMC en fase cronica de alto
riesgo. No presentaba antecedentes oftalmoldgicos ni fa-
miliares de interés. Inici® tratamiento con quimioterapia

con dasatanib, que se tuvo que retirar rapidamente por
pancitopenia y se cambid a nilotinib.

En la exploracion oftalmoldgica, la agudeza visual (AV)
fue de 0,6 en su ojo derecho (OD) y de 0,3 en su 0jo iz-
quierdo (Ol). En el segmento anterior no se apreciaron
alteraciones y en el segmento posterior se observaron
hemorragias en punto-mancha en cuatro cuadrantes,
manchas de Roth y periflebitis con oclusion vascular
temporal, sin vitritis (figura 1A y B). En la tomografia de
coherencia 6ptica estructural (SD-OCT; Cirrus HD OCT®,
Carl Zeiss, Estados Unidos), se aprecié edema macular
quistico bilateral con desprendimiento neurosensorial
subfoveal, de 717 micras en el OD y de 653 micras en el
Ol (figura 2Cy D).

Se realizé una angiografia fluoresceinica (AGF) de campo
amplio (Optomap®), donde se observd isquemia tempo-
ral oclusiva grave de ambos ojos, multiples microaneuris-
mas, y fuga papilar y macular en tiempos tardios en am-
bos ojos (figura 1E y F). Se diagnosticé de una vasculitis
oclusiva por hiperleucocitosis en contexto de una LMC
con edema macular bilateral y se pautd una inyeccion
de aflibercept (Eylea®) en cada ojo. Un mes después de
las inyecciones, la AV era de 0,7 en su OD y de 0,8 en
su Ol, con resolucion del edema macular en la SD-OCT
(figura 2A y B). Fueron necesarias hasta un total de tres
inyecciones en cada ojo por recidiva del edema macular
(figura 2).

Se repitié la AGF de campo amplio (12 meses tras el de-
but), en la que persistia la isquemia temporal grave (figu-
ra 3Ay B), y se indico fotocoagulacion sectorial temporal
de ambos ojos. Solo se pudo realizar la fotocoagulacion del
Ol (figura 3D), dado que el paciente relaciond la pérdida
de AV (aumento de edema macular) con el laser argon y
rechazé la fotocoagulacion del OD. En la actualidad el pa-
ciente se encuentra estable, sin hemorragias en el fondo
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FIGURA 1

Ay B) Retinografia de campo amplio (Optomap®): hemorragias intrarretinianas dispersas, envainamiento venoso (flechas
blancas) y manchas de Roth (flechas negras). C y D) Tomografia de coherencia dptica estructural Cirrus®: edema macular
quistico con desprendimiento neurosensorial de 717 y 653 micras, respectivamente. E y F) Angiografia fluoresceinica de
campo amplio (Optomap®): isquemia temporal oclusiva (flechas blancas), microaneurismas (flechas rojas), fuga papilar,
macular y leve pérdida de contraste de algunos capilares en tiempos tardios.

OD: ojo derecho; Ol: ojo izquierdo.

de ojo (figura 3C y D), AV de la unidad en ambos 0jos y
estabilidad macular de cuatro meses.

DISCUSION

La fisiopatologia de la hiperleucocitosis y leucostasis es
controvertida, y existen dos teorias. La primera se basa
en el aumento de la viscosidad sanguinea en relacion con
el aumento total del recuento de leucocitos, su volumen
y su poca deformidad. La segunda apoya el papel de
los blastos, que interactuarian con el endotelio vascular
secretando citocinas y factores de quimiotaxis que exa-
cerbarfan una situacion de hiperviscosidad. Los dos me-
canismos darian lugar a una trombosis vascular, lo que
induciria la isquemia tisular'2.

La afectacion ocular en el contexto de una LMC se apro-
xima a un 35 % en el momento del diagndstico, aunque
es tipicamente asintomatica y solo un 10 % presenta
algun sintoma visual®. La pérdida visual secundaria a
una LMC se ha atribuido en la literatura a casos de oclu-

siones venosas de la retina*®, retinopatia proliferativa’,
hemorragia foveal intrarretiniana® y casos de retinopatia
por leucostasis®'", entre otros.

La vasculopatia retiniana por leucostasis es una manifes-
tacion clinica rara de la LMC con hiperleucostasis grave y
se debe considerar una emergencia médica por riesgo de
fallo organico mdltiple y alta mortalidad. Hay poca literatu-
ra al respecto, la mayoria casos clinicos aislados®'". Pa-
recen tipicas las hemorragias dispersas intrarretinianas,
manchas de Roth y algin exudado algodonoso. Pueden
asociar vasculitis oclusiva en periferia temporal®, como en
nuestro caso clinico, o incluso desprendimiento hemorra-
gico retiniano™.

El tratamiento de la hiperleucocitosis se basa en hiperhi-
dratacion para asegurar una hemodilucion, reducir la vis-
cosidad sanguinea y estabilizar el flujo urinario, alopurinol,
tratamiento citorreductor y quimioterapia sistémica'?. En
nuestro caso, al diagndstico se inicié sueroterapia, alopu-
rinol, tratamiento citorreductor con hidroxiurea e inhibidor
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FIGURA 2

Evolucion del edema macular bilateral
en la tomografia de coherencia dptica
estructural Cirrus®. A y B) Resolucion
del edema macular bilateral tras un
mes de la inyeccion intravitrea con
aflibercept (Eylea®). C y D) Recidiva del
edema macular bilateral a los tres meses
de la primera inyeccion con bajada de
agudeza visual. E y F) Resolucion del
edema macular bilateral al mes de la
segunda inyeccion intravitrea de
aflibercept en ambos ojos. Gy H)
Recidiva del edema macular bilateral
con pérdida de perfil foveal en el ojo
derecho tras cuatro meses de la segunda
inyeccion intravitrea bilateral. 'y J)
Aumento del edema macular en el 0jo
izquierdo tras laser argon sectorial con
disminucion de la agudeza visual,
indicandose la tercera dosis intravitrea
en el ojo izquierdo. Ky L) Perfil foveal
conservado tras tres inyecciones
intravitreas en ambos ojos con
estabilidad de cuatro meses.

AV: agudeza visual; OD: ojo derecho;
Ol ojo izquierdo.

de la tirosina-cinasa (dasatinib). Este ultimo se suspendio
por pancitopenia y se cambié a otro inhibidor de la tirosi-
na-cinasa, nilotinib.

Generalmente, el prondstico visual cuando hay afectacion
ocular en la LMC es bueno tras el inicio del tratamiento
sistémico y quimioterapia®'®, aunque hay algunos casos
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FIGURA 3

Angiografia de campo amplio (Optomap®). A y B) Tincién tisular tardia dispersa que se corresponde con alteracion
del epitelio pigmentario de la retina, persistencia de isquemia oclusiva temporal en ambos ojos (flechas blancas).
C y D) Retinografias de campo amplio sin hemorragias, alteracion del epitelio pigmentario de la retina, mejora

del envainamiento venoso y huellas de fotocoagulacion sectorial temporal en el ojo izquierdo (flecha negra).

OD: ojo derecho; Ol: ojo izquierdo.
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CASO CLINICO

Paciente de 46 afos, diagnosticado de esclerosis multi-
ple a los 42 afos y en tratamiento con fingolimod duran-
te los diez meses previos a su consulta por disminucion
brusca de la agudeza visual en su ojo izquierdo (Ol). Su
agudeza visual era de 1 en el ojo derecho (OD) y de 0,1
en el Ol. La exploracion del polo anterior era normal en
ambos 0jos. El fondo de ojo era normal en el OD y en el
Ol presentaba una obstruccion venosa de rama temporal
superior (figura 1A). La exploracion mediante tomografia
Optica de coherencia (OCT) mostraba un gran edema
macular en el Ol (figura 2A).

A) Obstruccion venosa de rama temporal superior en el 0jo
izquierdo. B-D) Mejoria progresiva a los 2, 7 y 20 meses
del inicio del tratamiento.

El paciente fue valorado por el Servicio de Medicina In-
terna, sin detectarse factores de riesgo cardiovascular,
anomalias de la coagulacion ni otras alteraciones que pu-
diesen estar en relacion con la obstruccion venosa. Se
suspendio el tratamiento con fingolimod, que se sustituy6
por rituximab. También se comenzé tratamiento con rani-
bizumab intravitreo. La agudeza visual fue mejorando de
forma progresiva y el edema macular fue disminuyendo
también progresivamente (figuras 1B, 1C y 2B-D). En la

il —— %8
p— e —— W
-

E

FIGURA 2

A) Edema macular en el ojo derecho en el momento

del diagnéstico. B-E) Disminucion progresiva del edema
macular alos 2, 7, 12 y 20 meses del inicio del tratamiento.
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ultima revision, efectuada 20 meses después de la apari-
cion de la obstruccion y tras ocho inyecciones intravitreas
de ranibizumab, la agudeza visual ha mejorado a 0,8, el
fondo de ojo muestra hialinizacion de las vasos tempora-
les superiores (figura 3) y el edema macular ha desapare-
cido en la OCT (figura 2E).

FIGURA 3

Aspecto del fondo de ojo 20 meses después del inicio
del tratamiento.

DISCUSION

El fingolimod es un farmaco inmunomodulador oral que
se usa para el tratamiento de la esclerosis mdltiple recu-
rrente-remitente’?. Se cree que su efecto terapéutico en
esta enfermedad se debe a que previene la salida de los
linfocitos desde el tejido linfatico al torrente circulatorio,
protegiendo asi al sistema nervioso central del ataque de
los linfocitos dirigidos contra la mielina®*. El fingolimod
consigue este efecto uniéndose a los receptores esfingo-
sina-1-fosfato (E1P) de los linfocitos. Estos receptores se
encuentran sobre todo en los leucocitos y los linfocitos,
pero también estan en muchas otras localizaciones como
el corazon, el cerebro, el higado, el estbmago o la retina,
lo que explicaria la gran cantidad de efectos secundarios
que puede producir este medicamento en diferentes lo-
calizaciones del organismo.

En la zona ocular, el efecto secundario mas comun del
fingolimod y el Unico que fue descrito en los ensayos ori-
ginales es la aparicion de edema macular'. Parece ser
que esta complicacion es debida a la interaccion entre el
fingolimod y los receptores E1P de las células endotelia-
les de la retina, que son responsables de la adherencia

intercelular. Al verse alterada la adherencia intercelular, se
produce un aumento de la permeabilidad vascular en la
retina que conduce a la aparicion de edema macular®. El
edema es faciimente detectable con los métodos diag-
nosticos habituales y ocasiona grados variables de dis-
funcion visual. Por lo general, desaparece con el cese
del fingolimod®, pero también hay descritos casos en los
que no ha remitido con la interrupcion del tratamiento, en
los que ha requerido la administracion tépica de antiinfla-
matorios no esteroideos o corticoides o de triamcinolo-
na subtenoniana o intravitrea’. En la actualidad no existe
evidencia suficiente que apoye el uso de dexametasona
o inhibidores del factor de crecimiento endotelial vascular
intravitreos ni de corticoides por via oral para el manejo de
esta complicacion.

Con el uso fuera de los ensayos clinicos se han descrito
otras complicaciones oculares asociadas al fingolimod,
tales como hemorragias retinianas®®. Estas desaparecen
al suspender el tratamiento y su aparicion también seria
debida a la interaccion entre el fingolimod y los receptores
E1P, con el consecuente incremento de la permeabilidad
de los vasos retinianos®.

Debido a que la aparicion de obstrucciones venosas reti-
nianas es relativamente frecuente en la poblacion general,
resulta complicado demostrar su asociacion con la toma
de fingolimod. Hasta la fecha solo un caso en la literatura
ha relacionado ambas situaciones. Se trata de una pa-
ciente de 47 anos sin antecedentes de riesgo cardiovas-
cular ni anomalias de la coagulacion, que desarrollé una
obstruccion venosa de rama retiniana con edema macu-
lar seis anos después de haber iniciado tratamiento con
fingolimod. El tratamiento fue suspendido, se administrd
a la paciente una inyeccion intravitrea de ranibizumab y
tres semanas después la agudeza visual era de 20/20 y el
edema habia desaparecido casi totalmente™.

El caso que presentamos es similar al descrito por
Gallego-Pinazo'°, al aparecer la obstruccién venosa en
un paciente joven y sin factores de riesgo evidentes, aun-
que en nuestro caso habia transcurrido menos tiempo
desde el inicio del tratamiento con fingolimod. Igual que
ellos, nosotros tampoco podemos establecer que exista
una relacion causal directa entre la toma de fingolimod y la
aparicion de la obstruccion venosa retiniana. También, y
a diferencia de lo que ocurre con la aparicion del edema
macular, cuya correlacion etiopatogénica esta mas cla-
ra®, nos resulta dificil conjeturar cual podria ser el meca-
nismo por el cual este farmaco provocaria esta altera-
cion. En cualquier caso, tratandose de un paciente joven
y sin factores de riesgo evidentes, no resulta descabella-
do pensar que el fingolimod, cuyos receptores se en-
cuentran distribuidos de forma ubicua por todo el orga-
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nismo y que cuenta con un amplio abanico de efectos
adversos, pueda ser el responsable de la aparicion de la
obstruccion venosa en nuestro paciente. Recomenda-
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CASO CLINICO
Motivo de consulta

Varén de 42 anos que acude a consulta con caracter de
urgencia por referir pérdida de la agudeza visual en am-
bos ojos de una semana de evolucion.

Como antecedentes de interés destaca un astigmatismo
moderado. Esta en tratamiento crénico con antidepre-
sivos desde hace anos con paroxetina, que fue susti-
tuida hace diez dias por venlafaxina. Asimismo, niega
episodios similares previos, asi como otros tratamientos
concomitantes.

Exploracion oftalmolégica inicial

e Agudeza visual lejana corregida:
— Ojo derecho (OD): 0,4 dif (-0,75 a 80°).
— Ojo izquierdo (QI): 0,5 dif (-0,50 a 75°).

e Agudeza visual cercana corregida: N3 con dificultad
en ambos ojos.

e Biomicroscopia de polo anterior: normal. Pupilas iso-
coricas, redondas, centradas y normorreactivas.

e Presion intraocular: 14 mmHg en ambos o0jos.

e Biomicroscopia de fondo de ojo (ambos 0jos): des-
prendimiento de retina exudativo bilateral con afec-
tacion del polo posterior (entre arcadas vasculares
temporales). Vitreo normal (no vitritis, no conden-
saciones vitreas 0 bancos de nieve). Sin evidencia
oftalmoscoépica de masas subretinianas o coroideas
(figuras 1Ay B).

Exploraciones complementarias

e Autofluorescencia: hiperautofluorescencia modera-
da bilateral perifoveal, acompafada de un area de
hiperautofluorescencia intensa en semiluna en el haz
peripapilar temporal y en el haz papilomacular, con
extension hacia las arcadas vasculares, que es mas
pronunciada en el Ol (figura 2).

e Angiografia fluoresceinica: areas de hiperfluorescencia
bilaterales que siguen las areas de hiperautofluores-
cencia descritas (figuras 3A 'y B).

e Angiografia con verde indocianina: areas de hiperfluo-
rescencia en placas de contornos bien definidos en
tiempos precoces de la prueba, dispersos por el polo
posterior, nasales a papila y temporales a area macular

FIGURA 1

Retinografia

de ambos 0jos

que muestra los
desprendimientos
de retina exudativos
ubicados en el area
macular.
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central de ambos ojos. En tiempos tardios hiperfluo-
rescencia difusa de las areas afectas en el polo poste-
rior (figuras 4A'y B).

e Tomografia de coherencia optica (OCT): desprendi-
miento exuberante de neuroepitelio bilateral simétrico
que afecta al area macular central y al haz papiloma-
cular (figura 5).

Evolucion

Se realiz6 un diagndstico diferencial de posibles causas
de desprendimiento de retina exudativo, que incluyo pato-

FIGURA 3

Angiografia fluoresceinica en tiempos precoces (A)
y tiempos tardios (B).

logias inflamatorias-infecciosas, patologia tumoral y posi-
bles reacciones asociadas con toxicidad medicamentosa.

Dada la instauracion brusca y aguda del cuadro clinico
y habiendo constatado que hubo un cambio de pauta
terapéutica antidepresiva (paroxetina por venlafaxina)
coincidiendo con el inicio de la sintomatologia, se decidié
suspender el tratamiento con venlafaxina de acuerdo con
el médico prescriptor.

A la semana de la suspension, la agudeza visual mejord
a 0,8 (OD) y 0,9 (Ol), al mismo tiempo que se apreciaba

FIGURA 2

Autofluorescencia
de ambos 0jos.

FIGURA 4

Angiografia con verde indocianina en tiempos precoces (A)
y tardios (B).
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FIGURA &

Tomografias de coherencia dptica que muestran
el desprendimiento agudo de neuroepitelio en ambos ojos.

OD: ojo derecho, Ol: ojo izquierdo.

FIGURA 6

Tomografias de coherencia dptica de ambos o0jos

una semana posterior a la suspension de la venlafaxina.
Obsérvese la importante disminucién de los
desprendimientos de neuroepitelio en ambos 0jos

con respecto a la figura 5.

OD: ojo derecho; Ol: ojo izquierdo.

una reduccion significativa de los desprendimientos de
neuroepitelio en ambos ojos (figura 6).

El seguimiento del paciente ha sido superior al ano. La
agudeza visual final es de 0,9 (OD) y de 10/10 (Ol) y en la
exploracion mediante OCT todavia se observan peque-
Aos desprendimientos de neuroepitelio residuales en am-
bos ojos (figura 7).

FIGURA 7

Tomografias de coherencia dptica de ambos ojos 1,5 afos
después de la suspension de la venlafaxina. Obsérvese la
persistencia residual de desprendimientos de neuroepitelio
nasales al area macular central en ambos 0jos.

OD: ojo derecho, Ol: ojo izquierdo.

DISCUSION

Ante un cuadro clinico como este, es imperativo realizar
un diagndstico diferencial de posibles causas de des-
prendimiento de retina exudativo:
e Patologias inflamatorias-infecciosas:

— Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada.

— Tuberculosis, sifilis, toxoplasmosis, Lyme.

— Mielofibrosis cronica idiopatica.
e Patologia tumoral:

— Primarios.

— Metéstasis.
e Toxicidad.

En el cuadro clinico que se describe se realizaron:
e Analitica general:
— Resulté anodina, salvo por una moderada elevacion
de la fosfatasa alcalina.
— Serologia negativa para tuberculosis, sffilis, toxo-
plasmosis y Lyme.
e Puncion lumbar: normal.
e Tipaje HLA-DR4 y -Dw53 (no realizado).
e Despistaje de patologia tumoral:
— Ocular: negativo.
— Sistémica: no realizada.

De todas las posibles etiologias, el diagndstico diferencial
se inclind por descartar una enfermedad de Harada. Un
porcentaje superior al 80 % de los pacientes afectos de la
enfermedad de Harada muestran una pleocitosis de pre-
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dominio linfocitario en la puncién lumbar. Asimismo, tanto
la ausencia de otras manifestaciones (vitlligo, poliosis,
alopecia, sordera) como la evolucion favorable de la en-
fermedad de manera espontanea hacen descartar dicha
enfermedad.

La ausencia de patologia ocular o sistémica asociada
hace pensar en una posible reaccion de toxicidad con
afectacion de la retina y del epitelio pigmentario.

En el caso clinico que se describe hay varios sinto-

mas y signos que apuntan de modo inequivoco ha-

cia un cuadro de toxicidad medicamentosa, en este
caso relacionado con la administracion sistémica de
venlafaxina:

e El paciente acude con carécter de urgencia por
disminucioén subita de la agudeza visual en ambos
0jos.

e Fl paciente se encuentra en tratamiento por sindrome
depresivo desde hace afos con paroxetina, sin expe-
rimentar sintomatologia ocular alguna.

BIBLIOGRAFIA

e El paciente refiere que desde hace una semana le han
sustituido su tratamiento antidepresivo habitual por
venlafaxina.

e El paciente no esta bajo ningun tratamiento farmacolé-
gico concomitante.

e Se realiza exploracion que incluye pruebas funcionales
y de imagen, asi como analitica y pruebas sistémicas,
que descartan posibles patologias que pudieran rela-
cionarse con el cuadro clinico y los hallazgos oculares.

e Al paciente se le suspende de inmediato el trata-
miento con venlafaxina y después de una semana se
aprecia una evolucion espontanea favorable desde el
punto de vista anatoémico y funcional.

Hasta donde se conoce, no hay referencia alguna en la
bibliografia que describa una reaccion toxica medica-
mentosa como esta relacionada con la venlafaxina. Se
han descrito cuadros de edema palpebral, asi como de
edema macular cistoide bilateral’. Se trataria, por tanto,
del primer caso reportado, por lo que ha sido puesto en
conocimiento de las autoridades sanitarias competentes.

1. Agarwal A (ed.). Gass’ Atlas of Macular Diseases. 5.2 ed. Filadelfia: Saunders; 2012. p. 792.
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CASO CLINICO

Mujer de 75 anos, hipermétrope en su juventud de +2
dioptrias en ambos o0jos aproximadamente, segun refiere.
Fue operada de cataratas en 2004 con implante de len-
tes intraoculares monofocales de +25 dioptrias en ambos
ojos. Como antecedente sistémico tiene una hipertension
arterial controlada con enalapril.

Acude para una revision oftalmoldgica rutinaria en di-
ciembre de 2011. Su agudeza visual (AV) es de 0,7 en
el ojo derecho (OD) con 90° -0,50 -1,25 y 0,7 en el
ojo izquierdo (Ql) con 100° -0,50 —1,00. Presenta una
pseudofaquia bilateral correcta y una presion intraocular
de 14 mmHg en ambos ojos. El fondo de ojo no de-
muestra alteraciones patoldgicas, salvo la presencia de
drusas localizadas por fuera de las arcadas vasculares
principales.

En febrero de 2013 consulta por pérdida de vision en
su OD, donde la AV ha bajado a 0,5. Se practica una
tomografia de coherencia optica (OCT) que evidencia
una retinosquisis macular sin traccion vitrea asociada,

pero con la presencia concomitante de una membra-
na epirretiniana macular leve. La OCT del Ol es normal
(figura 1).

Se cita a la paciente para controles cada seis meses.
Inicialmente no se aprecia progresion de la lesion ni
disminucién de la AV, pero en diciembre de 2016 la AV
disminuye a 0,4 y en la OCT se observa la formacion
de un agujero macular lamelar incipiente (figura 2).
La angiografia por tomografia de coherencia oOptica
(OCT-A) constata un aumento de la zona avascular fo-
veal en el plexo profundo por la retinosquisis (figura 3),
que se evidencia claramente en la imagen «en face»
(figura 4).

En marzo de 2017 se practica una vitrectomia pos-
terior de 23g con diseccion de la membrana epirreti-
niana macular y de la membrana limitante interna. En
la OCT practicada en mayo de 2017 se aprecia reso-
lucion de la retinosquisis y cierre del agujero macu-
lar lamelar (figura 5), con normalizacion de los plexos
vasculares en la OCT-A (figura 6) y en la imagen «en
face» (figura 7).

FIGURA 1

Retinografia y
tomografia de
coherencia optica del
ojo derecho (arriba) y
del ojo izquierdo (abajo)
basal, donde se aprecia
la retinosquisis macular
del ojo derecho.
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FIGURA 2

Retinografia y
tomografia de
coherencia 6ptica del
ojo derecho que
demuestra la formacion
de un agujero macular
lamelar.

FIGURA 3

Angiografia por
tomografia de
coherencia 6ptica
del ojo derecho con
aumento de la zona
avascular foveal en
el plexo profundo.

FIGURA 4

Imagen «en face» del
ojo derecho donde se
aprecia las retinosquisis
macular en el plexo
profundo.

FIGURA &5

Retinografia y
tomografia de
coherencia éptica del
0jo derecho dos meses
después de la cirugia,
con resolucion de la
retinosquisis y cierre del
agujero macular lamelar.
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En el Ultimo control de seguimiento en enero de 2019, la
AV es de 0,8 y la OCT muestra un perfil macular normal
(figura 8).

DISCUSION

La retinosquisis macular es una alteracion caracteristica
de los ojos con alta miopia con estafiloma posterior'?.
También es tipica de la retinosquisis juvenil ligada al cro-
mosoma X y de la foseta papilar®#. Asimismo, se han

descrito casos de retinosquisis macular en ojos con glau-
coma®. El sindrome de tracciéon vitreomacular también
puede favorecer el desarrollo y progresion de retinosqui-
sis macular®. La denominada retinosquisis foveomacular
estrellada se puede evidenciar en determinadas maculo-
patias exudativas’.

Recientemente se han descrito las caracteristicas clinicas
de una entidad denominada retinosquisis foveomacular
idiopatica®. Para definirla, debe presentarse retinosquisis

FIGURA 6

Angiografia por
tomografia de
coherencia 6ptica del
0jo derecho dos meses
después de la cirugia,
con normalizacion de
los plexos vasculares.

FIGURA 7

«En face» del ojo
derecho dos meses
después de la cirugia,
con normalizacion de
los plexos vasculares.

FIGURA 8

Retinografia y
tomografia de
coherencia éptica del
ojo derecho en la Ultima
visita de seguimiento

22 meses después de la
cirugia, con restauracion
de la anatomia macular.




CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA Il

Problemas diagnbdsticos en patologia refinocoroidea

macular sin herencia y sin asociacion a miopia, traccion
vitreomacular, foseta papilar o glaucoma. Desde el pun-
to de vista clinico, aparece en pacientes mayores, suele
ser unilateral y se asocia a hipermetropia y longitud axial
corta.

El caso que presentamos podria clasificarse como re-
tinosquisis macular idiopatica. Aunque en la OCT se
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CASO CLINICO

Paciente de 68 afos con antecedentes de taquicardia
supraventricular e hiperplasia benigna de prostata, en
tratamiento con bisoprolol y tamsulosina. Esta interve-
nido en su ojo derecho (OD) de facoemulsficacion cris-
taliniana con implante de lente intraocular endosacular.
La cirugia fue dificultosa al presentar un sindrome de iris
flacido secundario a la ingesta del agente alfa 1 anta-
gonista y precisé la administracion de fenilefrina intra-
cameral. El examen oftalmoldgico al dia siguiente de la
cirugia era normal, con una presion intraocular (PIO) de
12 mmHg, por lo que se instaurd una pauta descenden-
te de Tobradex®. Tres dias después, el paciente acudioé a
Urgencias por disminucion indolora de la agudeza visual
(AV) en el OD. A la exploracion, presentaba una AV de
movimiento de manos a 1 metro, hiperemia conjuntival
intensa y Tyndall (+) en camara anterior. La PIO era de
8 mmHg, y el fondo de ojo, normal. Se diagnosticoé una
uveitis anterior aguda posoperatoria y se afadié Pred
Forte® colirio cada 6 horas y colirio ciclopléjico cada 8
horas en dicho ojo.

El paciente fue revisado nuevamente tres dias después de
acudir a Urgencias, y en ese momento su AV erade 0,8y
la PIO de 16 mmHg, con resolucion de la inflamacion del
segmento anterior. Unicamente destacaba la presencia
de depdsitos pigmentarios delante de la lente intraocular
y se decidié mantener el mismo tratamiento.

En las siguientes visitas, a pesar de la integridad de las
incisiones quirdrgicas y del tratamiento corticoideo, se
aprecio una disminucion progresiva de la AV y de la PIO
en el OD (que cay6 en torno a los 2 mmHg). La refracto-
metria mostraba una tendencia a la hipermetropizacion y
el examen del fondo de ojo y la tomografia de coherencia
Optica (SD-OCT) constataron una maculopatia hipotonica
con pliegues retino-coroideos (figuras 1y 2).

FIGURA 1

Pliegues maculares radiales secundarios a la hipotonia
ocular.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia dptica de la regiéon macular
que muestra los pliegues retino-coroideos.
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Se adoptd una actitud expectante con tratamiento médi-
co, pero un mes después de la cirugia el paciente prose-
guia con la misma clinica de hipotonia ocular y la ecogra-
fia ocular demostrd un desprendimiento coroideo plano
de 360° (figura 3).

Se anadieron corticoides sistémicos y colirio de atropina
al 1 % cada 8 horas.

FIGURA 3

Ecografia ocular del segmento posterior que muestra
un desprendimiento coroideo plano.

‘ J’ v g
FIGURAS 4Y 5

La biomicroscopia del segmento anterior reveld una im-
portante contraccion capsular, por lo que se decidio prac-
ticar, sin éxito, unas incisiones radiales de descarga en la
cépsula anterior mediante el laser Nd:YAG (figuras 4 y 5).

La gonioscopia y la biomicroscopia ultrasénica (BMU)
demostraron la existencia de una extensa ciclodialisis
(180° superiores) (figuras 6y 7).

Un mes después, la maculopatia habia empeorado y se
apreciaba un edema del disco Optico (figura 8).

Ante la ausencia de respuesta al tratamiento médico, el pa-
ciente fue intervenido quirdrgicamente y se le practico la
colocacion de un explante circunferencial de silicona sdlida,
criopexia de los 180° del sector superior, vitrectomia poste-
rior pars plana 23g, endolaser, tincion y pelado de la mem-
brana limitante interna, intercambio fluido-gas (SF6 al 25 %)
y posicionamiento en decubito supino durante 10 dias.

Pasado este tiempo, el desprendimiento coroideo habia
desaparecido (figura 9).

La BMU mostraba el cierre de la ciclodidlisis (figuras 10y 11).

Fibrosis capsular antes y después de las incisiones capsulares de descarga con el laser Nd:YAG.

FIGURAS 6 Y 7
La gonioscopia y la biomicroscopia ultrasénica demostraron una ciclodidlisis de 180°.
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La maculopatia hipoténica fue resolviéndose (figura 12) y la
AV alcanzo 0,7 en tres meses.

FIGURA 12

Resolucion de la maculopatia hipoténica tras la cirugia
vitreorretiniana y a lo largo de tres meses.

DISCUSION

La ciclodidlisis es un raro trastorno que se produce
cuando las fibras musculares lisas del musculo ciliar se
FIGURA 8 separan del espoldn escleral y se crea un flujo anéma-
lo de humor acuoso hacia el espacio supracoroideo,
que puede desembocar en una hipotonia ocular grave
y persistente. Su etiologia suele ser traumatica, gene-
ralmente tras una contusion ocular; aunque también
yatrogena, tras cualquier cirugia ocular, sobre todo del
segmento anterior y en la que el iris sea manipulado. En
nuestro caso, se trataba de un sindrome de contraccion
capsular tras una facoemulsificacion dificultosa por un
iris flacido.

Un mes después del laser YAG la maculopatia habia
empeorado y se apreciaba un edema del disco optico.

La clinica se deriva de la hipotonia ocular, pudiendo
mostrar una PIO inferior a 5 mmHg, edema corneal,
aplanamiento de la camara anterior, cambios refractivos,
catarata, edema papilar, desprendimiento coroideo, tor-
tuosidad vascular retiniana y maculopatia con pliegues
FIGURA 9 retino-coroideos. Esta Ultima suele condicionar una dis-
minucion de la AV. De modo clésico, el diagndstico se
basaba en la gonioscopia, que puede resultar dificil por
la presencia de pliegues corneales, turbidez de medios
o estrechamiento de la camara anterior. Sin embargo,
la BMU (mediante técnica de inmersion) es mas util en
el diagndstico, localizacion, medida y monitorizacion de la
zona de ciclodialisis.

Algunas ciclodidlisis pequenas pueden resolverse de ma-
nera espontanea o con tratamiento médico (corticoides
y atropina). Se pueden probar las capsulotomias radia-
les con laser Nd:YAG para relajar la contraccion capsular,
que en nuestro paciente fueron ineficaces. En grandes
didlisis o cuando la hipotonia ocular se asocia a compli-
caciones morfoldgicas o funcionales, se hace necesario

FIGURAS 10 Y 11 el tratamiento quirtrgico. Nosotros combinamos con éxi-
Cierre de la ciclodialisis en la tomografia de coherencia to varias de las técnicas propuestas: colocacion de un
Optica de segmento anterior y biomicroscopia ultrasonica. cerclaje bastante anterior, criopexia a 2-3 mm del limbo
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corneal para fijar el cuerpo ciliar al espolén escleral, vi-
trectomia posterior pars plana, endolaser, pelado de la
membrana limitante interna (pues los pliegues maculares
estaban muy establecidos) y endotaponamiento con gas

BIBLIOGRAFiA RECOMENDADA

e Gonzalez J, Contreras |, Muhoz FJ, Gomez F, Zarallo J.
Cyclodialysis: an update. Int Ophthalmol 2017;37(2):441-
57.

y posicion supina para consolidar el cierre de la ciclodia-
lisis. Otros autores emplean diatermia o laser de diodo
transescleral, aceite de silicona y anillos de distension
capsular.

e Medeiros MD, Postorino M, Pallas C, Salinas C, Mateo
C, Garcia-Arumi J, et al. Cyclodialysis induced persistent
hypotony: surgical management with vitrectomy and
endotamponade. Retina 2013;33(8):1540-6.




CASO @

Metastasis coroidea como primera
mMmanifestacion del carcinoma neuroendocrino

Cristina Blanco Marchite’?, Antonio Donate Tercero'

" Facultativo Especialista de drea. Unidad de Retina y Vitreo. Complejo Hospitalario Universitario de Albacete

2Profesora Asociada de Oftalmologia. Universidad de Castilla-La Mancha

INTRODUCCION

Las metastasis uveales constituyen el tumor intraocular
maligno mas frecuente. Mas del 80 % de ellas se localizan
en la coroides. El tumor primario varia seguin el sexo: el
que con mas frecuencia metastatiza en la mujer es el car-
cinoma de mamay el pulmonar en el varon. El tratamiento
de estas lesiones suele ser el sistémico del tumor primario.
Las posibilidades de tratamiento local son la observacion,
la radioterapia externa, la braquiterapia, la termoterapia, la
terapia fotodinamica y, en casos de dolor no controlable,
la enucleacion’.

CASO CLINICO

Paciente de 48 anos, remitido a la Seccion de Retina des-
de Urgencias por disminucion de la agudeza visual (AV)
en el ojo derecho (OD).

No refiere ningun antecedente de patologia ocular.

La AV sin correccion es de 0,05 en el OD y de 1 en el ojo
izquierdo (Ol). La exploracion del segmento anterior es
normal, asi como la presion intraocular.

El estudio de fondo de ojo del Ol es normal. En el OD
se aprecia una lesion infiltrante, blanco-amarillenta, del
polo posterior y arcada temporal superior acompanada
de un desprendimiento seroso de la retina en esa area.
La angiografia fluoresceinica (AGF) del Ol es normal. En
el OD se observa una lesion en el polo posterior que
capta colorante en fases iniciales y no varia de tamarno
a lo largo de la prueba, se hace mas hiperfluorescen-
te, pero no exuda (figura 1). En la retina adyacente se
aprecia un moteado numular hiper-hipofluorescente que
no se modifica en tiempos finales de la prueba. En la
angiografia con verde indocianina (ICG) en el Ol no se
aprecian alteraciones. En el OD se observa un efecto

FIGURA 1

Angiografia fluoresceinica en tiempos iniciales y finales
en el momento del diagndstico. Tincion de la lesion, pero
no exudacion.

pantalla en polo posterior que impide visualizar el patron
vascular coroideo en esas areas, con el paso del tiempo
se hace cada vez mas hipercianescente sin modificar el
tamano; en la arcada temporal superior se observa un
patron moteado muy parecido al observado en la AGF
(figura 2).

La tomografia de coherencia ¢ptica de dominio espectral
(SD-OCT) con la opcién enhanced depth imaging (EDI)
del Ol es normal. La SD-OCT con EDI del OD muestra
una gran elevacion de la coroides, con un area interna
hiperreflectiva y liquido subretiniano (LSR). La autofluo-
rescencia muestra un patron moteado difuso en el area
de la lesion. En las retinografias con filtro rojo se aprecia
el moteado similar al resto de pruebas.

La ecografia muestra un engrosamiento difuso de la co-
roides y el desprendimiento de retina difuso en el OD.
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FIGURA 2

Angiografia con verde indocianina en el momento
del diagndstico. Efecto pantalla de la lesion que impide
observar la coroides.

Dados los resultados, se realiza un rastreo sistémico
completo. La tomografia axial computarizada informa
de masa mediastinica probablemente neoplasica para
valorar carcinoma timico y de metéstasis pulmonares,
pleurales, hepaticas y 0seas en el esternén. El radidlogo
realiza una puncion con aguja gruesa (BAG) sobre la le-
sibn mas accesible, el esterndn, con el resultado anato-
mopatoldgico de carcinoma de caracteristicas morfologi-
cas neuroendocrinas de grado intermedio de malignidad,
con tincion intranuclear del 50 % de las células con el
anticuerpo Ki67. La tomografia de emision de positro-
nes (PET-TAC) evidencia adenopatias hipermetabdlicas
en region mediastino anterosuperior, region precardiaca,
paratraqueal y paracardiaca derecha; nodulos pulmo-
nares hipermetabdlicos en pulmoén derecho, asi como
engrosamiento pleural lateral en dicho pulmén, con in-
cremento del metabolismo glicidico; multiples lesiones
hipermetabdlicas infiltrativas hepaticas; lesion infiltrativa
con destruccion de la mitad proximal del cuerpo ester-
nal, asi como lesion hipermetabdlica en cabeza femoral

FIGURA 4

FIGURA 3

Desprendimiento de retina total a los quince dias de inicio
de la radioterapia.

derecha que precisd al mes colocacion de protesis ce-
mentada, e incremento discreto de actividad intraocular
en el OD.

El paciente es remitido al Servicio de Oncologia, donde
se inicia tratamiento con radioterapia externa ocular en el
OD (25Gy en cinco sesiones) y posteriormente con lan-
reotida, andlogo de la somatostatina, tras la realizacion
de Octreoscan via sistémica.

Durante el tratamiento con radioterapia, el paciente acude
a Urgencias con dolor ocular intenso y se le diagnostica
glaucoma de angulo cerrado por desplazamiento anterior
del eje irido-cristaliniano secundario al desprendimiento
seroso bulloso y masivo de la retina (figura 3). Se le realiza
una iridotomia y se le prescribe tratamiento hipotensor y
corticoides, con buena respuesta.

A los seis meses del inicio del tratamiento en Oncologia,
el paciente mantiene la AV en el OD de 0,05 y en el Ol
de 1. En el fondo de ojo se observa una grave alteracion
del epitelio pigmentario vy fibrosis en el polo posterior (fi-
gura 4). La SD-OCT con EDI muestra la desaparicion de

Evolucion del fondo de ojo. A) Lesion blanco-amarillenta infiltrativa del polo posterior y arcadas, acompafada
de desprendimiento de retina seroso. B) Imagen a los cuatro meses de inicio del tratamiento. C) A los seis meses
tras el tratamiento con radioterapia, grave alteracion del epitelio pigmentario de la retina y fibrosis en polo posterior.
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LSR, desestructuracion de las capas de la retina y desa-
paricion de la coroides (figura 5).

DISCUSION

Los tumores neuroendocrinos tienen como origen mas
frecuente el tracto gastrointestinal y el bronquial, y es mu-
cho mas raro que se encuentren en el ovario, la glandula
paroétida, la mama o el timo?. Estos tumores metastatizan
a los ganglios, el higado vy el tejido 0seo. Las metastasis
uveales o en la érbita son muy raras.

Los carcinomas neuroendocrinos del timo representan un
2-4 % de los tumores del mediastino anterior. Son tumo-
res agresivos con un pronoéstico desfavorable. Las me-
tastasis oculares de tumores neuroendocrinos son muy
raras por la pequena incidencia de este tipo de tumor.

La presencia de metéstasis coroideas ha aumentado
debido a la supervivencia de los pacientes con tumores
avanzados y a la mejoria de las herramientas diagnoésti-
cas®.

En un 8-30 % de los casos la metastasis coroidea pre-
cede al diagndéstico del tumor primario sistémico. Y en
estos casos lo mas frecuente es que se trate de tumores
en el pumoén o en la mama*. Se estima que un 9 % de
todas las metastasis del organismo tiene como primera
localizacion la coroides.

Shields et al. informaron de que solo en el 2,2 % de las
metastasis uveales el tumor primario es un tumor car-
cinoide. El tumor carcinoide broncoalveolar es el tumor
primario neuroendocrino que con mas frecuencia metas-

FIGURA &

tatiza en la Uvea. Las metastasis intraoculares de los car-
cinoides de mediastino son poco comunes?.

La AGF no es una prueba decisiva, ya que la gran mayo-
ria de los tumores tienen un comportamiento similar. La
prueba preferible para el diagndstico diferencial es la ICG,
ya que permite un mejor estudio de la coroides y facilita
identificar el area implicada®. La autofluorescencia mues-
tra un patron heterogéneo con areas de hipo-hiperauto-
fluorescencia similar al que nos podemos encontrar en
los melanomas y hemangiomas®.

El tamafio y la localizacion posterior de las metéastasis co-
roideas hacen que sean tumores ideales para ser explo-
rados con la SD-OCT con la opciéon EDI y que esta sea
una técnica muy Util para el seguimiento’. La caracteristi-
ca mas notable es la irregularidad de la superficie anterior
o lumpy bumpy, que se diferencia del patrén en smooth
mound shape del nevus 0 de dome shape del melanoma.
Esta misma forma también puede identificarse en los lin-
fomas coroideos con infiltracién coroidea media®.

La caracteristica mas frecuente asociada a la masa co-
roidea es el liquido subretiniano, que aparece en el 28-
73 % de los pacientes®. El fluido se localiza perilesional o
posicional y se identifica entre los segmentos externos de
los fotorreceptores y el epitelio pigmentario de la retina.
Puede acompanfarse de puntos hiperreflectivos denomi-
nados speckles®.

El diagndstico definitivo de este tipo de tumor depende
de la identificacion de marcadores celulares especificos,
como la synaptophysin'y el Ki67, hormonas y neurotrans-
misores como la serotonina®.

Evolucion de la tomografia de coherencia dptica. A) En el momento del diagndstico. B) A las dos semanas. C) A los cuatro
meses del inicio de la radioterapia. D) A los seis meses tras la radioterapia.
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En nuestro caso, la confirmacion se obtuvo con la BAG
realizada en el esterndn y la hipercaptacion en el PET-TAC.

La metastasis coroidea es el tumor intraocular maligno
mas frecuente. Sin embargo, es raro encontrarse un caso
asi en una consulta de oftalmologia. Segun el trabajo pu-
blicado por Ramoa et al.”®, la forma mas frecuente de
presentacion es la de una masa solitaria amelandtica
unilateral asociada a desprendimiento de retina exuda-
tivo y, en mas de la mitad de los casos, en paciente sin
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INTRODUCCION

La extension extraocular (EE) del melanoma uveal (MU)
se asocia con el crecimiento del tumor a través de los
canales esclerales del globo ocular. La presencia de EE
se relaciona con signos tanto anatomo-patolégicos como
gendmicos implicados con un empeoramiento en la su-
pervivencia de los pacientes'®.

En este trabajo, se presenta el caso clinico de una pa-
ciente joven con un nevus uveal de gran tamafio que
afecta al cuerpo ciliar y coroides periférica de su ojo de-
recho (OD), detectado a través de la aparicion de una EE
anterior y limitada. Se ha estudiado el caso durante siete
anos consecutivos de revisiones, mediante registro de fo-
tografias de superficie ocular y biomicrosopia ultrasénica
(BMU). Durante este tiempo y hasta la actualidad no se
detectaron signos de transformacion ni crecimiento.

CASO CLINICO

Una mujer de 38 anos, de raza caucasica, se habia auto-
detectado en el espejo la aparicion de una lesion pigmen-
tada en la superficie temporal de su ojo derecho (OD). En
su opinion, esta masa habia crecido lentamente durante
el Ultimo ano antes de la consulta oftalmoldgica.

En la primera exploracion en la Unidad de Retina Quirdr-
gica y Tumores Intraoculares del Adulto (URQTIA), el seg-
mento anterior mostraba una lesion epiescleral melanica
en el cuadrante temporal a las 9 h del OD, de bordes irre-
gulares y sin signos inflamatorios asociados (figuras 1y
2A). La coloracion iridiana era marrédn clara y uniforme, sin
heterocromia ni presencia de nevus o pecas asociadas.
La agudeza visual (AV) y la presion intraocular eran norma-
les y simétricas en ambos ojos (AO). En la exploracion del
fondo de ojo, mediante oftalmoscopia binocular indirecta,
se detectd un polo posterior normal en AO. Sin embargo,

FIGURA 1

Fotografia de la superficie ocular del ojo derecho de la
paciente, obtenida en la primera consulta en la Unidad
de Retina Quirurgica y Tumores Intraoculares del Adulto.

A

FIGURA 2

Fotografia de la superficie ocular con magnificacion de
40X en lampara de hendidura, tanto en la primera consulta
(A) como en la ultima (B). No se detectaron cambios
significativos en la cantidad de pigmento epiescleral.

en la periferia extrema temporal del OD se encontré una
masa coroidea plana, de limite posterior bien delimitado,
pero sin ser posible la valoracion de su borde anterior. No
se hallaron signos de riesgo tales como presencia de pig-
mento naranja, liquido subretiniano, limite posterior de la
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masa a menos de tres milimetros del disco optico o pre-
sencia de sintomas relacionados. Unicamente se identifico
ausencia de halo perilesional en el area explorable oftal-
moscopicamente. Ademas, la masa presentaba aisladas
drusas duras asociadas con signos de gliosis superficial®.

Por lo tanto, mediante oftalmoscopia binocular indirecta
y lentes de estudio de periferia retino-coroidea (lente de
Goldmann) no era valorable la porcion anterior de la masa
y su posible infiltracion del cuerpo ciliar. Asi, se llevé a cabo
una ecografia del polo posterior del globo ocular mediante
una sonda de 10 MHz (Aviso, Ultrasound platform. Quan-
tel medical, Inc., Francia) y fue aparentemente normal
en los cuatro cuadrantes del globo ocular, sin signos de
desprendimiento de vitreo posterior. Se empled una BMU
de 50 MHz (Aviso, Ultrasound platform. Quantel medical,
Inc.) para el estudio del segmento anterior y la periferia
del globo ocular y en esta exploracion se encontrd una
masa cilio-coroidea en extrema periferia del meridiano de
las 9 h del OD, en el area correspondiente al pequefio
engrosamiento epiescleral detectado en la exploracion en
lampara de hendidura. Ademas, se visualizd el signo de
una pequena infiltracion que conectaba ambas masas,
probablemente correspondiente a un canal escleral dilata-
do por la progresion de la lesion (figuras 3A y B). La BMU
mostraba como caracteristicas ecograficas de la masa
una estructura interna regular y una reflectividad media.
La infiltracion del cuerpo ciliar y la ausencia de quistes ci-
liares fueron claras en la exploracion. No se detect6 afec-

i* =
8-EMU OD 50 MHz H3
FIGURA 3

Biomicroscopia ultrasdnica de la lesion epiescleral en el ojo
derecho de la paciente. Imagenes vertical (A) y horizontal
(B) de la masa. Se detecta una masa cilio-coroidea en la
periferia del meridiano de las 9 h. La estructura interna

es regular y una reflectividad media. El cuerpo ciliar esta
afectado por la masa (flecha blanca a la derecha en A) y
ademas se puede detectar perfectamente el curso de la
extension extraocular hasta formar el acumulo epiescleral
(flechas rojas).

BMU: biomicrosopia ultrasénica; OD: ojo derecho.

tacion del estroma iridiano ni de la linea correspondiente
al epitelio pigmentario del iris. Las dimensiones de la masa
fueron: base vertical (Bv): 9,25 mm; base horizontal (Bh):
8,40 mm, y altura (Av): 0,85 mm (figura 4).

FIGURA 4

Composicion de las imagenes horizontales obtenidas

de biomicroscopia ultrasénica del ojo derecho de la
paciente, desde meridiano de las 9 h a meridiano de las

3 h. Se detecta una clara diferencia en el grosor en ambos
lados (marcadas con cruces). El tumor se encuentra en

el meridiano de las 9 h con afectacion del cuerpo ciliar,
estructura interna regular y una reflectividad media. Sus
dimensiones son de base vertical: 9,25 mm x altura:

0,85 mm.

Av: altura; Bv: base vertical.

Ante estos hallazgos, la paciente fue diagnosticada de
un nevus cilio-coroideo periférico con signos de EE en el
meridiano de las 9 h del OD.

Desde el diagndstico, la paciente se revisé periddicamen-
te en la URQTIA: el primer afo cada tres meses y des-
pués, al no detectarse cambios ni crecimiento, semestral-
mente hasta la actualidad. No se han encontrado hasta la
fecha ni cambios en el segmento anterior del globo ocular
(figura 2B) ni en las imagenes de BMU.

DISCUSION

El MU puede infiltrar la pared escleral subyacente y la pre-
sencia de este signo se ha demostrado que empeora el pro-
nostico de la enfermedad. En estudios anatomo-patoldgicos
se han identificado las rutas por las cuales la EE puede
ocurrir: canales de drenaje acuoso del canal de Schlemm,
arterias ciliares tanto anteriores como posteriores, venas
vorticosas, nervios ciliares tanto largos como cortos, el
propio nervio Optico e incluso la perforacion escleral direc-
ta®. Por otro lado, se debe tener en cuenta que una masa
pigmentada uveal puede corresponder a un denominado
nevus gigante. Estas lesiones pueden diferenciarse de los
MU en que suelen presentar signos de cronicidad, tales
como drusas asociadas, gliosis superficial y alteraciones
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de la capa del epitelio pigmentario de la retina, y ademas
sin signos de crecimiento de la masa en las revisiones con-
secutivas. Sin embargo, se ha demostrado que con el
tiempo los nevus gigantes pueden transformarse en un
MU, hasta en un porcentaje del 18 % en algunos estu-
dios™. Por eso, es muy importante el seguimiento y las re-
visiones de estos casos, aunque no se decida aplicar de
entrada ningun tipo de tratamiento conservador.

En este caso, el diagndstico fue completado por medio
de la BMU y parece corresponder claramente a un nevus
gigante cilio-coroideo sin signos de crecimiento en los Ul-
timos siete arios de seguimiento ni modificaciones en la
EE detectada inicialmente.
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INTRODUCCION

El desprendimiento de coroides (DC) hemorragico es-
pontaneo masivo es una patologia poco frecuente, con
un prondstico visual nefasto. Puede aparecer de forma
espontanea o secundaria a una patologia ocular. Presen-
tamos el caso de un DC hemorragico espontaneo agudo
y analizamos las diferentes causas, evolucion, diagnosti-
co diferencial y tratamiento.

CASO CLINICO

Paciente mujer, de 66 anos, que consulta en nuestro
Servicio de Urgencias por diminucién aguda y doloro-
sa de la visién de su ojo izquierdo (Ol) de unas horas
de evolucion. Como antecedentes personales presen-
ta hipertension arterial en tratamiento médico y una
cardiopatia a raiz de la cual se le habia pautado tra-
tamiento con Sintrom®. La paciente no refiere ningln
traumatismo previo a la pérdida de agudeza visual (AV)
en su Ol.

La AV en su ojo derecho (OD) es de 0,5 y de movimiento
de mano en Ol. En la exploracion del segmento anterior
(SA) presenta una presion intraocular (P1O) de 22 mmHg
en el OD y de 42 mmHg en el Ol. El SA del OD es nor-
mal y en el fondo de ojo se constata un agujero ma-
cular lamelar (figura 1), que se confirma al realizar una
tomografia de coherencia optica (OCT) (figura 2). No se
observa ninguna lesion anaranjada de aspecto polipoide
ni signos de degeneracion macular asociada a la edad
(DMAE). EI SA del Ol presenta un cristalino transparente
(figura 3) y al examinar el segmento posterior (SP) se
constata un desprendimiento de retina (DR) de aspecto
exudativo sin aparente filtracion y un DC que engloba
todo el polo posterior (figura 4). Se decide instaurar tra-
tamiento topico y por via oral con corticoides en dosis
de 1 mg/kg/peso.

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho: agujero macular lamelar,
sin evidenciarse signos de degeneracion macular asociada
a la edad ni vasculopatia polipoidea.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica del ojo derecho: se
confirma la presencia de un agujero macular lamelar con
cierta squisis de capas internas.

Ala semana la AV del Ol es de dudosa percepcion de luz
(PL) y en la exploracion se constata una progresion im-
portante del DC que es visible en el examen biomicrosco-
pico por detras del cristalino con aparicion de DC kissing
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FIGURA 3

FIGURA 6

Retinografia del ojo izquierdo: desprendimiento de coroides
kissing.

FIGURA 4

Segmento posterior del ojo izquierdo: desprendimiento
coroideo con desprendimiento de retina exudativo.

FIGURA 7

Biomicroscopia con lente panfundoscopica del ojo
izquierdo: desprendimiento de coroides kissing.

(figuras 5-7). La ecografia en modo B (Eco B) nos muestra
un DC hemorragico masivo con ecos densos en su inte-
rior (figura 8). Ante esta situacion, se decide un abordaje
quirdrgico con drenaje de la hemorragia supracoroidea a
través de una esclerotomia posterior, vitrectomia 23G e
inyeccion de aceite de silicona (AS) de 4200 cks en el Ol
(figuras 9 A-D).

FIGURA 5 A la semana de la intervencién quirtirgica, la PIO es de
Segmento anterior del ojo izquierdo: se observa progresion 14 mmHg, se observa AS en la cavidad vitrea, un reab-

importante del desprendimiento de coroides hemorragico, sorcion parcial del DC vy, en estos momentos, la papila ya
y la coroides por detras del cristalino. es visible.
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FIGURA 8

Ecografia en modo B del ojo izquierdo: hemorragia
supracoroidea masiva.

Sin embargo, a la semana la paciente consulta de nuevo
de urgencias por mucho dolor en su Ol. La PIO es de
50 mmHg y se observa una catarata intumescente con un
aplanamiento de la camara anterior. Ante la sospecha de
un glaucoma agudo por cierre angular por una progresion
del DC hemorrégico, siendo la AV de NPL y un ojo dolo-
roso, se lleva a cabo una evisceracion del globo ocular.
La anatomia patologica descarto la presencia de un mela-
noma de coroides subyacente. También se le realizé una
tomografia axial computarizada a la paciente en busca de
una fistula carétido-cavernosa, que resultd ser negativa.

FIGURA 9

DISCUSION

El espacio supracoroideo es un espacio virtual, dado que
la coroides esta en contacto con la esclerética. Cuando se
acumula fluido, el espacio virtual se convierte en un espa-
cio real y la coroides se desplaza hacia delante.

Ante la presencia de un DC, lo primero que debemos plan-
tearnos es si se trata de un DC seroso o hemorragico. La apa-
ricion de un DC seroso suele ser un proceso indoloro, la AV
puede estar relativamente conservada y la PIO generalmente
esta disminuida. Se produce por un acumulo de liquido en el
espacio supracoroideo y es fundamental la realizacion de una
Eco B, que nos va a mostrar un espacio acusticamente vacio
en el DC. Podemos observar DC serosos tras una cirugia de
glaucoma o en el sindrome de efusién uveal'.

Por contra, el DC hemorragico suele ser un proceso muy
doloroso y se acompana, en la mayoria de los casos, de
una disminucion importante de la AV. Se produce por una
rotura de vasos coroideos, ya sea de forma espontanea
en pacientes hipertensos® o que toman medicacion anti-
coagulante*® o secundaria a cirugia’, traumatismo ocular®,
fistula cardtido-cavernosa®, vasculopatia polipoidea o
DMAE'2, Menos frecuentemente también se ha descrito

Drenaje quirdrgico del desprendimiento de coroides. A) Aspecto intraoperatorio de la hemorragia supracoroidea. B) Drenaje de la
hemorragia a través de una esclerotomia posterior. C) Inyeccion de perfluorocarbono liquido. D) Inyeccion de aceite de silicona.
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asociado al tratamiento tépico con hipotensores oculares'.
La Eco B nos va a mostrar un DC con ecos densos en su
interior debidos a la presencia de sangre. Hay que tener en
cuenta que algunos casos de hemorragia coroidea masiva
pueden confundirse con un melanoma de coroides™, por
lo que debe incluirse en el diagndstico diferencial.

Pensamos que los anticoagulantes fueron, en nuestro
caso, el principal desencadenante de la hemorragia coroi-
dea masiva, dado que era el Unico factor de riesgo que
presentaba nuestra paciente. Se ha descrito un glaucoma
por cierre angular en pacientes con vasculopatia polipoidea
y en el DR hemorragico masivo'®'®, y creemos que, en
nuestra paciente, la progresion anterior y anular del DC
pudo producir la aparicién de una catarata y una hiperten-
sion ocular por compresion del diafragma irido-cristaliniano.

BIBLIOGRAFIA

1. Jampel HD, Musch DC, Gillespie BW, Lichter PR,
Wright MM, Guire KE; Collaborative Initial Glaucoma
Treatment Study Group. Perioperative complications
of trabeculectomy in the collaborative initial glaucoma
treatment study (CIGTS). Am J Ophthalmol 2005;140:16-
22.

2. Gorrono-Echebarria MB, Castro M, Clement A.
Sindrome de efusion uveal espontaneo. Arch Soc Esp
Oftalmol 2007;82:505-8.

3. Cheung AY, David JA, Ober MD. Spontaneous bilateral
hemorrhagic  choroidal  detachments  associated
with malignant hypertension. Retin Cases Brief Rep
2017;11:175-9.

4. Nguyen HN, Nork TM. Massive spontaneous
suprachoroidal hemorrhage in a young woman with
cystic fibrosis and diabetes mellitus on anticoagulants.
Retin Cases Brief Rep 2012;6:216-8.

5. Wang K, Ehlers JP. Bilateral Spontaneous Hyphema,
Vitreous Hemorrhage and Choroidal Detachment with
Concurrent Dabigatran Etexilate Therapy. Ophthalmic
Surg Lasers Imaging Retina 2016;47:78-80.

6. Atia R, Bonnel S, Vallos M, Laroche L, Borderie V,
Bouheraoua N. Hémorragie choroidienne spontanée
associée a la prise de nouveaux anticoagulants oraux:
cas cliniques et revue de la littérature. Journal Francais
d’Ophtalmologie 2018;41:767-72.

7. Balekudaru S, Basu T, Sen P, Bhende P, Lingam
V, George R. Risk factors and outcomes of
management of delayed suprachoroidal haemorrhage
following Ahmed glaucoma valve implantation
in children. Br J Ophthalmol 2019 Mar 28. pii:
bjophthalmol-2018-313804.

El momento ideal para drenar una hemorragia coroi-
dea es entre los 7 y los 14 dias, momento en el cual
ya se ha producido una licuefaccién del coagulo. El
tratamiento del DC hemorragico consiste en drenar la
sangre en el cuadrante de mayor DC mediante una es-
clerotomia radial de 4 mm. Posteriormente realizamos
una vitrectomia e inyeccion de perfluorocarbono, con
la finalidad de empuijar la sangre hacia la esclerotomia,
y finalmente inyectamos AS™. En este caso, a pesar
de realizar un drenaje de la hemorragia coroidea a tra-
vés de una esclerotomia posterior e inyeccion de AS
en la cavidad vitrea, el DC progreso6 en el posoperato-
rio y llegd a una situacion donde la PIO incontrolable,
el fuerte dolor que referia la paciente y la ausencia total
de PL nos obligd a realizar una evisceracion del globo
ocular.

8. Pefiaranda AC, Montoya A, Arciniegas AP, Lopez-de-Mesa
C. Secuelas oftalmolégicas por traumatismo con paintball:
estudio de casos. Arch Soc Esp Oftalmol 2018;93:375-80.

9. Jain M, Alam MS, Mukherijee B, Raman R. Carotid
cavernous fistulamasquerading as delayed suprachoroidal
hemorrhage after trabeculectomy. GMS Ophthalmology
Cases 2017;7:Doc20.

10. Baskaran P, Sindal MD, Dhoble P, Ramakrishnan S,
Rengaraj V, Ramulu P. Acute angle closure glaucoma
secondary to polypoidal choroidal vasculopathy — a
devastating complication. GMS Ophthalmology Cases
2017;7:Doc01.

11. el Baba F, Jarrett WH 2nd, Harbin TS Jr, Fine SL,
Michels RG, Schachat AP, et al. Massive hemorrhage
complicating age-related macular  degeneration.
Clinicopathologic correlation and role of anticoagulants.
Ophthalmology 1986;93:1581-92.

12. Edwards P. Massive choroidal hemorrhage in age-related
macular degeneration: a complication of anticoagulant
therapy. J Am Optom Assoc 1996;67:223-6.

13. Coban DT, Erol MK, Yucel O. Hemorrhagic choroidal
detachment after use of anti-glaucomatous eye drops:
case report. Arq Bras Oftalmol 2013;76:309-10.

14. Marous CL, Sioufi K, Shields CL, Mashayekhi A, Shields
JA.  Coughing-induced suprachoroidal hemorrhage
simulating melanoma in two cases. Retin Cases Brief
Rep 2018;12:336-41.

15. Lee YJ, Kang SM, Kang IB. Acute angle-closure
glaucoma from spontaneous massive hemorrhagic
retinal detachment. Kor J Ophthalmol 2007;21:61-4.

16. Garcia-Arumi J. Hemorragia coroidea masiva. Annals
d’Oftalmologia 2002;10:12-6.



CASO 12

Escleritis posterior como debut de mieloma multiple

Francisco Cabrera Lopez', Luis Rodriguez Melian?

! Jefe del Servicio de Oftalmologia. Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno Infantil de Gran Canaria.
Las Palmas de Gran Canaria
2Facultativo especialista del drea de Oftalmologia. Complejo Hospitalario Universitario Insular
Materno Infantil de Gran Canaria. Las Palmas de Gran Canaria

INTRODUCCION

El mieloma mudiltiple es una neoplasia hematoldgica en
la que existe una proliferacion monoclonal de las células
plasmaticas. La propia proliferacion, como sus produc-
tos y la respuesta del huésped, son los responsables del
amplio espectro clinico de la enfermedad. Las manifes-
taciones oculares son raras, pero pueden producir una
afectacion de cualquier estructura del globo ocular.

CASO CLINICO

Paciente varén de 44 anos, sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés, que acude remitido de con-
sulta privada por cuadro de pérdida de vision progresiva
por el ojo izquierdo de dos meses de evolucion, acom-
pafado de cefalea que calma parcialmente con meta-
mizol. El paciente comenta ademas cuadro de aftosis
oral recidivante en el contexto de un sindrome de Sicca
(xeroftalmia y xerostomia) de tres semanas de evolucion,
febricula, astenia generalizada y lesiones nodulares cu-
taneas en los miembros superiores e inferiores y la re-
gion glutea.

La exploracion oftalmoldgica en la primera visita es de
una agudeza visual en el ojo derecho de la unidad y en
el ojo izquierdo de cuenta dedos a 50 centimetros. La
presion intraocular es de 18 mmHg en el ojo derecho
y de 14 mmHg en el ojo izquierdo. La exploracion del
segmento anterior no presenta hallazgos patolégicos de
interés. En la fundoscopia, el ojo derecho es sensible-
mente normal (figura 1) y en el ojo izquierdo se observan
pliegues coroideo-retinianos con signos de coroiditis
multifocal con focos blanquecinos a nivel macular y un
desprendimiento de retina exudativo con compromiso
macular (figura 2). En la tomografia de coherencia 6pti-
ca se aprecia desprendimiento exudativo macular, con
depdsitos puntiformes hiperrefringentes sobre el epite-

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho: sin hallazgos patolégicos
de interés, en la visita basal.

lio pigmentario de la retina y pliegues coriorretinianos
(figura 3). Se realiza ecografia ocular, donde se observa
engrosamiento esclerocoroideo con signo de la T posi-
tivo (figura 4).

Se solicita analitica completa, en la que destaca un in-
cremento importante de los reactantes de fase aguda
(velocidad de sedimentacion globular: 112 y proteina C
reactiva: 5,59 mg/dl), hiperproteinemia (9,3 g/dl; valor
normal: 6,4-8,4 mg/dl) y linfocitosis (65,7 %, valor nor-
mal: 19-48 %). Se realiza proteinograma, en el que se
comprueba la existencia de hipergammaglobulinemia (a
expensas de IgG y cadenas kappa) y B2-microglobuli-
na elevada (10,2 %, VN: 6 %). Se completa estudio de
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la médula 6sea (aspirado de médula 6sea esternal), en
el que se cumplen criterios de Swog menor de mieloma
multiple y se constata infiltrado por células plasmaticas en
un 27 % con atipias. El resto de los resultados analiticos
fueron normales.

Se amplio el estudio con la solicitud de un Mantoux, que
fue negativo, y una serie 6sea completa, donde se apre-
ciaron lesiones liticas en calota craneal (figura 5).

Para completar el estudio se solicitdé tomografia axial
computarizada, que fue normal, y resonancia magné-
tica craneal, en la que destacaba la presencia de una
vena oftalmica superior ingurgitada que alcanza los
3,7 mm de espesor de forma bilateral y simétrica, y evi-
dencia de signos de escleritis posterior en el ojo izquier-
do (figura 6).

FIGURA 2

Retinografia del ojo izquierdo: pliegues coriorretinianos
con infiltracion coroidea.

FIGURA 3

Tomografia de coherencia optica del ojo izquierdo:
desprendimiento de retina exudativo macular con pliegues
coroideos adyacentes.

FIGURA 6
FIGURA 4 Resonancia magnética nuclear craneal: engrosamiento
Ecografia ocular del ojo izquierdo: engrosamiento de las venas oftéalmicas (cuadros) y signos de escleritis
esclerocoroideo con signo de la T positivo (circulo). posterior (rombo).
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Se realiza biopsia de las lesiones cutaneas, que revelan
hallazgos compatibles con xantogranuloma necrobidtico
(agregados linfoides con algun centro germinal y abun-
dantes células plasmaticas policlonales de predominio

kappa).

Ante todos los hallazgos, el paciente es diagnosticado
de mieloma multiple quiescente y remitido al Servicio de
Hematologia. Por parte de nuestro servicio, el pacien-
te comienza tratamiento con corticoides y metotrexato
como ahorrador de corticoides, lo que provoca reso-
lucion del cuadro oftédlmico, y se mantiene estable tras
dos anos de seguimiento. Ni en la fundoscopia (figura 7)
ni en la tomografia de coherencia Optica (figura 8) del
0jo izquierdo en la ultima visita se observan signos de
actividad.

FIGURA 7
Retinografia del ojo izquierdo: sin hallazgos de interés.

FIGURA 8

Tomografia de coherencia optica del ojo izquierdo,
sensiblemente normal.

DISCUSION

La escleritis es una entidad dolorosa, cuya gravedad varia
de unos casos a otros. En los graves puede resultar en
una pérdida visual importante’.

Solo un 1-5 % de las escleritis se manifiestan como es-
cleritis posterior. En estas los sintomas pueden ser sutiles
y hacen que sea una entidad a menudo infradiagnostica-
da. En otros casos el dolor es el sintoma principal, y con
frecuencia esta comprometida la vision'.

Los hallazgos més frecuentes en este tipo de escleritis difie-
ren de las escleritis anteriores, ya que pocas veces se ob-
serva un 0jo rojo y son los pliegues retinocoroideos, los des-
prendimientos de retina exudativos o las masas coroideas’.

Las escleritis se asocian fuertemente a enfermedades sis-
témicas, pero en el caso particular de las escleritis posterio-
res debemos prestar especial atencion a los sindromes de
mascaradas, mas aln cuando no respondan al tratamiento
habitual. Dentro de las entidades malignas mas frecuentes
asociadas a cuadros de escleritis posterior se encuentran
los linfomas, las metastasis carcinomatosas y los melano-
mas coroideos. Otras entidades benignas con las que de-
bemos hacer el diagndstico diferencial son la hiperplasia
benigna linfoide y el xantogranuloma juvenil. Y dentro de
las enfermedades no malignas se han de incluir la coriorre-
tinopatia central serosa y los desprendimientos de retina’.

El mieloma mudltiple es una entidad infrecuente en me-
nores de 40 anos, con una media de edad de 68 arios
al diagndstico, con cierto predominio del sexo masculino
y una incidencia de 4 por 100 000. Los principales sin-
tomas son dolores 6seos o fracturas, insuficiencia renal,
predisposicion a infecciones, anemia, hipercalcemiay, en
ocasiones, trastornos de la coagulacion, sintomas neuro-
l6gicos y manifestaciones vasculares de hiperviscosidad?.

Las manifestaciones oculares son raras, pero pueden
producir una afectacion de cualquier parte del globo ocu-
lar. Existen muy pocos casos descritos en la literatura so-
bre escleritis y mieloma multiple, aunque diversos autores
la nombran como posible hallazgo de la enfermedad®*.

En conclusion, ante una escleritis posterior siempre se debe
pensar en una posible asociacion a enfermedades sistémi-
cas, en cuyo caso se ha de valorar la presencia de mieloma
multiple ante clinica compatible, asi como incluir proteino-
grama y serie 6sea en la bateria de pruebas diagnoéstica.
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CASO CLINICO

Mujer de 77 afos, con pérdida de vision progresiva su-
baguda de cinco meses de evolucion que fue remitida a
nuestro servicio para evaluacion de tumoracion intrao-
cular con desprendimiento de retina asociado de ojo
izquierdo.

Como antecedentes patoldgicos de interés, la paciente
presentaba infeccion cronica por virus de la hepatitis C e
hipertension arterial bien controlada. Desde el punto de
vista oftalmolégico, era pseudofaquica bilateral y se ha-
bia sometido a una vitrectomia via pars plana en el ojo
izquierdo debido a un desprendimiento de retina cinco
anos atras.

En la exploracion oftalmoldgica destacaba una agudeza
visual lejana en el ojo izquierdo de 0,5, junto con una tu-
moracion a nivel fundoscoépico sobreelevada, cupulifor-
me, pigmentada, de localizacion inferior a arcadas tem-
porales, con atrofia y cambios pigmentarios (figura 1).
Ante dichos hallazgos se realizaron una tomografia de
coherencia optica (OCT) y una ecografia ocular en modo
Ay B para mayor caracterizacion.

La OCT macular mostré un buen perfil foveal con una
interrupcion brusca de la sefal a las 6 h debido a la ele-
vacion de la tumoracion (figura 2). La ecografia reveld una
tumoracion homogénea, regular, densa, alargada en sen-
tido longitudinal, de 4,6 mm de alto por 8,8 mm de dia-
metro transversal, con elevada hiperecogenicidad, gran
atenuacion de los ecos posteriores, y con un pequefo
desprendimiento de retina localizado vy fijo en el declive de
la tumoracion (figura 3).

Ante los hallazgos ecograficos (especialmente la localiza-
cion, la forma, la regularidad, la ecogenicidad y la reflecti-
vidad de la lesion), junto con los antecedentes de cirugia

"'ry._f
FIGURA 1

Retinografia de la tumoracion cupuliforme en el ojo
izquierdo, localizada a nivel inferior de la arcada temporal,
con alteracion y atrofia del epitelio pigmentario.

FIGURA 2

Swept source-OCT, donde se evidencia una brusca
elevacion de la tumoracion y su correspondencia
con imagen retinografica.
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FIGURA 3

Ecografias oculares en modo B (superior) y modo A (inferior). A y B) Cortes transversal horizontal y longitudinal de la lesion,
la cual es hiperecogénica, regular, homogénea, con gran atenuacion posterior, con pequeno desprendimiento de retina
asociado a nivel temporal a la lesion. Ademas, con estos cortes se puede observar que la lesion presenta una forma
alargada y estrecha, y localizada a las 6 h. C) En este corte transversal puede visualizarse una estructura hipoecogénica
circular 360°, bien delimitada, que corresponde a un procedimiento de indentacion circular (banda escleral).

de desprendimiento de retina ipsilaterales, se oriento la
tumoracion intraocular como un explante escleral radial
con una banda escleral y una zona de crioterapia en la
zona del desgarro retiniano, descartando asi una tumo-
racion coroidea.

DISCUSION

En la préctica clinica diaria podemos encontrar lesiones
pigmentadas en el fondo de ojo que podrian ser malig-
nas, por lo que es esencial saber caracterizarlas de modo
correcto.

El primer paso para realizar su filiacion es, como en cual-
quier patologia, la realizacion de una anamnesis com-
pleta y una exploracion en la lampara de hendidura ex-
haustiva, que nos permite orientar el caso y a la que a
menudo no se le presta la atencion necesaria. En un se-
gundo paso ya recurrimos a exploraciones mas comple-
tas, que nos ayudan a confirmar nuestros diagndsticos
de presuncion.

En el fondo de ojo, es imprescindible registrar las carac-
teristicas de la lesion: numero, localizacion, color, tama-
Ao, forma, elevacion y hallazgos asociados (por ejemplo,
drusas, fluido subretiniano, pigmento naranja, exudados,
etc.)!, y registrarla adecuadamente mediante las técnicas
de imagen pertinentes.

Dentro de las multiples exploraciones complementarias
disponibles en la actualidad en oftalmologia, la ecogra-
fia ocular es una exploracion rapida, accesible, fiable,
reproducible e inocua, que resulta muy Util para la ca-
racterizacion de dichas lesiones, especialmente de las

lesiones sobreelevadas. La ecografia en modo B permi-
te determinar el tamano y la forma de los tumores intrao-
culares, su localizacion especifica, sus caracteristicas
internas (homogeneidad o heterogenicidad), su reflec-
tividad relativa respecto a las estructuras colindantes y
la presencia 0 ausencia de desprendimiento de retina o
extension extraocular de la lesion. La ecografia en modo
A evalla la amplitud de reflectividad del tumor (un indi-
cador de su estructura interna que ademas nos permite
estimar su grosor)'?,

En el diagnéstico diferencial del caso presentado, debe-
rlamos considerar los nevus coroideos, las tumoracio-
nes del epitelio pigmentario de la retina (EPR), los an-
giomas coroideos, el melanoma maligno y las lesiones
metastasicas.

En el grupo de lesiones pigmentadas planas o levemen-
te sobreelevadas encontramos los nevus coroideos, la
hipertrofia congénita del EPR, algunos melanomas ma-
lignos de coroides pequenos y otras entidades mas
raras (hamartomas simples congénitos del EPR, ade-
nomas y adenocarcinomas del EPR, hiperplasia del
EPR, proliferaciones melanociticas uveales difusas bi-
laterales). En estos casos, la utilidad de la ecografia es
limitada, ya que su sensibilidad disminuye ante lesiones
de menos de 1 mm de espesor®. Su caracterizacion
se realizara mediante fondo de ojo, retinografias, OCT,
autofluorescencia y adicionalmente angio-OCT y angio-
grafia fluoresceinica®.

Los nevus coroideos son lesiones benignas, redondeadas
u ovales, grisdceas o marronaceas, con margenes mode-
radamente bien definidos. Son generalmente asintomati-
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cos, con drusas en superficie, ausencia de pigmento na-
ranja y pequeno tamafno (menor de 5 mm de diametro y
1 mm de alto). Ciertos nevus presentan factores de riesgo
para la progresion a melanoma maligno (incremento del
espesor, desprendimiento de retina asociado, sintomas
clinicos, pigmento naranja y contacto con nervio optico) y
deben seguirse de forma estrecha®.

Los melanomas malignos de coroides son las tumora-
ciones intraoculares primarias malignas mas frecuen-
tes en adultos. Pueden englobarse tanto en lesiones
de pequerfio tamafio como en lesiones sobreelevadas.
No todos los melanomas malignos son pigmentados;
de hecho, la hipopigmentacion es un indicador de ra-
pido crecimiento. Pueden ser asintomaticos o bien
presentarse en forma de fotopsias, miodesopsias, pér-
dida de agudeza visual, visién borrosa, dolor o lesion
pigmentada visible. En la exploracion fundoscopica se
suele manifestar como una masa sobreelevada, pig-
mentada, sdlida, y puede asociar pigmento naranja,
fluido subretiniano o desprendimiento de retina asocia-
do. La rotura de la membrana de Bruch desencadena
un crecimiento exponencial tumoral, el cual adopta una
morfologia en champiindn y puede producir hemorra-
gias intrarretinianas'®.

A nivel ecogréfico, los melanomas de coroides presen-
tan de forma clasica una baja reflectividad respecto a los
tejidos colindantes. En el modo A, tienden a mostrar una
reflectividad interna de baja amplitud, a diferencia de los
hemangiomas coroideos (homogéneos, con alta reflecti-
vidad interna) o los carcinomas metastasicos (heterogé-
neos, sin una atenuacion marcada interna). Inicialmente
los picos son altos y se van atenuando de forma cons-
tante hasta alcanzar esclerdtica, produciendo el llamado
angulo kappa. En el modo B, los melanomas coroideos
aparecen de forma homogénea hipoecogénicos, sobree-
levados (en forma de domo o champifdn), y su hipoeco-
genicidad relativa produce el efecto visual de indentacion
de la coroides en la base del tumor (excavacion coroidea).
En el presente caso los hallazgos son similares a los de
un melanoma, pero la hiperreflectividad inicial y la atenua-
cién son mucho mas marcadas ante la presencia de un
cuerpo extrano, como es el caso de un explante escleral,
que bloquea por completo el paso de las ondas sénicas
del ecografo. Este aspecto ecogréfico, junto con los ante-
cedentes de la paciente, nos proporcionan el diagnostico
de la presencia de un explante escleral. Similar respuesta

ecografica podemos encontrar ante cuerpos extrafos in-
traoculares después de un traumatismo perforante’ s,

Las hemorragias subretinianas o supracoroideas son
grandes simuladores. Se pueden confundir facimente
con los melanomas de coroides, dado su abombamiento
y grado de pigmentacion variable. Dentro de sus causas
principales encontramos la degeneracion macular asocia-
da a la edad neovascular y la coriorretinopatia exudativa
hemorragica periférica, pero pueden originarse por otras
causas, como por ejemplo por los macroaneurismas ar-
teriales retinianos*s. En nuestro caso no habia antece-
dentes que justificasen ese tipo de lesiones y en la eco-
grafia de las hemorragias habitualmente encontramos un
patrén heterogéneo, con zonas de mayor densidad que
a menudo corresponden con fibrosis o calcificaciones. Es
importante tener en consideracion que las hemorragias
masivas involucionan con el tiempo, formando cicatrices
disciformes, que se pueden observar con el seguimien-
to. En estos casos, la evaluacion del ojo contralateral es
de gran utilidad para la sospecha diagndstica, ya que a
menudo Nos encontraremos con signos de degeneracion
macular. Una vez confirmada la presencia de hemorragia,
el melanoma de coroides no debe ser nuestra primera
opcién diagndstica, ya que raramente sangra, a menos
que exista rotura de la membrana de Bruch*®. La OCT,
en estos casos, muestra alteraciones subretinianas e
intrarretinianas. Ante la duda diagnéstica, la angiografia
fluoresceinica es de gran utilidad. En casos de hemorra-
gia, muestra una hipofluorescencia secundaria al efecto
pantalla y una hiperfluorescencia secundaria en la distri-
bucién de la membrana neovascular coroidea*®.

El presente caso supone un reto diagndstico en la ca-
racterizacion de las tumoraciones intraoculares. El an-
tecedente de cirugia vitreorretiniana puede pasar desa-
percibido con facilidad en una evaluacion de un paciente
oftalmoldgico, especialmente si va asociado a procedi-
mientos de indentacion escleral, pero es necesario tener
en cuenta todos los antecedentes de un paciente con
sospecha de patologia neoformativa coroidea. La imagen
multimodal es imprescindible en el diagndstico actual de
las tumoraciones intraoculares. No obstante, es impor-
tante destacar el papel decisivo de la ecografia como
herramienta diferencial para orientar dicha tumoracion,
ya que aporta datos esenciales en cuestion de forma,
caracteristicas internas y atenuacion de los ecos para la
clasificacion de las tumoraciones intraoculares.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una mujer de 74 afios que
acude a nuestra consulta por disminucion de la agudeza
visual de meses de evolucion. No presenta antecedentes
oftalmolégicos de interés.

En la primera exploracion que realizamos, la paciente
presenta una agudeza visual de 0,7 en ambos ojos (AO),
esclerosis cristaliniana incipiente y tension ocular dentro
de la normalidad.

En el fondo de ojo presenta una alteracion leve y di-
fusa del epitelio pigmentario retiniano (EPR) (figura 1).
En la imagen de autofluorescencia se observan zonas
parcheadas de autofluorescencia de predominio peri-
papilar y un halo de hipoautofluorescencia peripapilar
(figura 2).

En la imagen de tomografia de coherencia 6ptica de
dominio espectral (OCT-SD) aparecen quistes intrarre-
tinianos que se extienden desde el margen temporal
del nervio dptico (NO) hasta la zona foveal. En la zona
peripapilar se observa una atrofia de la zona elipsoide
y membrana limitante externa. Se aprecia también un
desprendimiento neurosensorial central en AO (figu-
ra 3).

En este momento la paciente es diagnosticada de de-
generacion macular asociada a la edad y comienza tra-
tamiento con inyecciones intravitreas de antifactor de
crecimiento endotelial vascular (anti-VEGF). Ante la me-
joria incompleta del cuadro vy la distribucion no habitual
de las lesiones, se decide realizar nuevas pruebas de
imagen.

Se realiza una medicion del grosor coroideo con tomo-
grafia de coherencia Optica de profundidad mejorada

FIGURA 1
Alteraciones leves del epitelio pigmentario de la retina.

FIGURA 2

Lesiones parcheadas autofluorescentes
con una distribucion peripapilar.

(EDI-OCT) en la zona subfoveal. En el ojo derecho (OD)
obtenemos una medicion de 400 micras y en el ojo iz-
quierdo (Ol) de 427 (figura 4). Se aprecia también una
dilatacion de los vasos de Haller, mas prominentes en la
coroides nasal. Se realiza estudio del NO y se descartan
alteraciones en esta zona.

En la angiografia fluoresceinica (figura 5A) aparecen mul-
tiples focos hiperfluorescentes secundarios a un efecto
ventana, con una leve difusion en tiempos tardios. Se ob-
serva también un anillo de hiperfluorescencia peripapilar.
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FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica de dominio espectral: quistes intrarretinianos en la mitad nasal y desprendimiento

neurosensorial central.

FIGURA 5

A) Angiografia fluoresceinica con lesiones hiperfluorescentes iniciales, aumento de la difusion en tiempos tardios y anillo
de hiperfluorescencia peripapilar. B) Angiografia verde indocianina: aparecen vasos coroideos peripapilares dilatados

y una hiperfluorescencia difusa en tiempos medios.

En la angiografia verde indocianina (figura 5B) existe un
aumento del grosor de los vasos coroideos de la region
peripapilar y central, asi como una ligera hipermeabilidad
en tiempos medios.

Con todas las pruebas de imagen se revalla el caso
y se llega al diagnoéstico de sindrome peripapilar pa-
quicoroideo, un sindrome que ha sido descrito re-
cientemente’.

En el momento actual la paciente contindia con tratamien-
to anti-VEGF intravitreo cada 12-14 semanas y mantiene
una agudeza visual y un grosor retiniano estables, a pesar
de persistir quistes intrarretinianos, sobre todo en el Ol
(figura 6).

Hemos observado una reduccion del grosor coroideo
medido con EDI-OCT, circunstancia ya descrita en otras
patologias paguicoroideas en tratamiento anti-VEGF?.
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FIGURA 6

Ultima tomografia de coherencia dptica de dominio espectral realizada: se aprecia una disminucién en el grosor retiniano
y en el grosor coroideo.

DISCUSION

El espectro de patologia paquicoroidea (PDS) engloba un
grupo de enfermedades que comparten un aumento de
grosor coroideo y cambios en el EPR, acompafado o no
de alteraciones retinianas®*.

En el sindrome peripapilar paquicoroideo, las alteraciones
rodean al NO. Son pacientes que presentan un grosor co-
roideo aumentado, especialmente en la mitad nasal. Tienen
asociado liquido intra o subretinano que aparece en el lado
nasal desde el margen temporal de la papila. Es muy fre-
cuente encontrar asociados pliegues coroideos, una longi-
tud axial relativamente corta e hipermetropia. La mayor parte
de los casos son bilaterales. Algunos pacientes presentan
alteraciones en el NO como edema de papila. Nuestra pa-
ciente no presenta pliegues coroideos, pero si un equivalen-
te esférico hipermetropico (+5,00 D en OD, +5,25 en Ol) y
una longitud axial de 22,89 y 22,65, respectivamente.

Los estudios muestran que en los pacientes normales y
con PDS la coroides es mas gruesa en la zona subfoveal,
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INTRODUCCION

El retinoblastoma es el tumor intraocular maligno mas fre-
cuente en la infancia, con una incidencia de 1 en 15 000
recién nacidos’. Habitualmente se manifiesta como una
masa blanquecina solitaria 0 multifocal con vasos nutricios,
es caracteristica la calcificacion intratumoral y puede aso-
ciarse a siembras vitreas y desprendimiento de retina exu-
dativo. Mas raramente el retinoblastoma se presenta con
pseudohipopion, hipema o hemorragia vitrea, pudiendo
simular uvettis, hemorragia vitrea o incluso endoftalmitis?.

CASO CLINICO

Paciente de 8 afos que acudid por ojo rojo y pérdida vi-
sual en su ojo derecho de unas semanas de evolucion.
Su ojo izquierdo habia sido enucleado cinco anos antes
por retinoblastoma.

En la exploracion tenia una agudeza visual (AV) de 0,1,
con una presion intraocular (PIO) de 36 mmHg. En la
camara anterior presentaba células 4 + vy, en el fondo de
0jo, una marcada turbidez vitrea que impedia ver deta-
lles de fondo de ojo (figura 1).

Se trataba de un paciente diagnosticado de retino-
blastoma bilateral a las seis semanas de vida T2a en
su ojo derecho y T2b en su ojo izquierdo; NO MO h1.
No tenia antecedentes familiares de retinoblastoma
y era portador de una mutacion del gen rb en linea
germinal.

Inicialmente se tratd en otro centro con quimioterapia
sistémica: seis ciclos de carboplatino y etopodxido, se-
guidos de dos ciclos de ciclofosfamida y vincristina y
tres ciclos de topotecan. Se realizé termoterapia y crio-
terapia y, finalmente, se colocd una placa de rutenio
en cada ojo.

Se remitié a nuestro centro por reactivacién bilate-
ral a los dos anos (figura 2) y se realiz6 un ciclo de
quimioterapia intraarterial con melfalan y topote-
can en su ojo derecho y un ciclo en su ojo izquierdo.
En el ojo derecho se realizd termoterapia transpu-
pilar para consolidar los restos tumorales, mientras
que el ojo izquierdo, a pesar de una nueva braqui-
terapia, finalmente fue enucleado por progresion
de su enfermedad e invasion de la camara anterior
(figura 3).

FIGURA 1

Celularidad en
camara anterior (A),
turbidez vitrea que
impide ver detalles
de fondo de ojo (B).
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FIGURA 2

Ojo derecho a los

dos afios de
tratamiento con polo
posterior sin lesiones
(A). Cicatrices
hipohiperpigmentadas
en periferia nasal
superior e inferior (B).
Reactivacion sobre
cicatriz periférica
temporal (estrella; C).
Ojo izquierdo: lesion
calcificada entre papila
y macula, multiples
siembras calcificadas
e inactivas alrededor
de la lesién central (D).
Focos de reactivacion
en media periferia
retiniana temporal

y nasal (flechas Ey F),
indentacion

(estrella, F).

FIGURA 3

Ojo izquierdo a los
tres anos del debut
de la enfermedad.

Se observa
reactivacion tumoral
difusa en la periferia
nasal (flecha, A) e
invasion de la camara
anterior (flecha, B).

Desde los tres afios habia seguido controles periddicos — Diagnostico

en consultas externas y bajo anestesia general, y presen-

taba una AV de 0,7 en su 0jo derecho y estabilidad de las El diagndstico diferencial incluye panuveitis, endoftalmitis
lesiones. enddgena y un sindrome mascarada por reactivacion
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de retinoblastoma con invasion de la camara anterior y
glaucoma secundario®®.

Se realizd un estudio de extension que incluyd resonancia
magnética orbitaria y cerebral que no mostraba signos de
diseminacion ni compromiso del nervio éptico. El estudio
del factor de transcripcion CRX* fue negativo en el liquido
cefalorraquideo y el humor acuoso.

Tratamiento

Con el diagnostico de reactivacion de retinoblastoma
se consensuod con los padres la peticion de tratamiento
compasivo al comité de ética del centro, que autorizé el
inicid de un tratamiento combinado mediante inyecciones
de topotecan: 10 microgramos en la camara anterior y
20 microgramos intravitreos segun la técnica propuesta
por Munier et al.>%. La muestra de camara anterior que se
tomo para reducir la PIO antes de cada inyeccion con-
firmo el diagndstico de retinoblastoma. Se realizaron un
total de ocho inyecciones intracamerulares de topotecan
con periodicidad semanal hasta que se obtuvieron dos
muestras de camara anterior consecutivas sin evidencia
de celularidad (figura 4).

Se combind el tratamiento intracamerular con las inyec-
ciones intravitreas y se monitorizd la AV, paquimetria,
recuento endotelial, electrorretinograma mesopico con
respuesta flash vy flicker, respuesta clinica y fotografias
con Retcam.

A medida que se iba realizando el tratamiento, se detectd
una mejoria progresiva de la AV y mejor visualizacion
del fondo de ojo. Se pudo comprobar que el polo pos-
terior no estaba afectado y que el foco de las siembras
estaba localizado en la retina nasal. No se detectaron
cambios significativos en la paquimetria (562 micras) ni
en el recuento endotelial (3500-3200 células/mm?). El

paciente desarroll6 catarata subcapsular anterior, que
fue desapareciendo lentamente cuando se interrumpio el
tratamiento intracamerular.

Tras controlar la enfermedad de camara anterior, se con-
tinuaron realizando inyecciones intravitreas, pero se cam-
bi6 el farmaco a 30 microgramos de melfalan debido a
la reduccion de la eficacia del topotecan intravitreo. En
total se administraron nueve inyecciones intravitreas de
topotecan (ocho en combinacion con intracamerulares)
y tres inyecciones intravitreas de melfalan. Finalmente se
consolidd el tratamiento mediante termoterapia y crio-
terapia sobre las lesiones tumorales en periferia nasal y
temporal inferior (figura 5).

El paciente recuperd su AV previa de 0,7, se normalizd su
PIO a 14 mmHg y ha seguido controles a lo largo de 15
meses sin evidencia de recidiva de su enfermedad ni ex-
tension extraocular. No se han detectado complicaciones
oculares ni sistémicas importantes. Se esta desarrollando
catarata subcapsular posterior, de momento sin afecta-
cion de su AV.

DISCUSION

El retinoblastoma de crecimiento difuso puede simular
una uveitis, una endoftalmitis 0 una hemorragia vitrea de
origen desconocido, por lo que siempre debemos sos-
pecharla en nifios, especialmente si han sido ya trata-
dos de retinoblastoma, independientemente del tiempo
transcurrido”®,

Las nuevas vias de administracion de quimioterapia in-
traarterial, intravitrea e intracamerular permiten la llegada
de altas concentraciones de topotecan o melfalan dentro
del ojo, aumentando su eficacia y reduciendo su toxici-
dad sistémica. Sin embargo, no estan exentas de compli-
caciones potencialmente muy graves y debe valorarse el

. -
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Células de retinoblastoma en camara anterior en el momento de iniciar el tratamiento (A) y a lo largo de las inyecciones
semanales de topotecan (B y C). Se puede observar la reduccion progresiva de la celularidad como respuesta al

tratamiento.
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FIGURA &

Aspecto del fondo de ojo en el Ultimo seguimiento con conservacion de polo posterior (A), cicatriz atréfica y calcificacion
de la lesion nasal (B), cicatrices hiperpigmentadas y calcificaciones en la retina superior (C).

beneficio-riesgo del uso de la via intracamerular en casos
muy seleccionados®.

Se requieren estudios multicéntricos con mayor nu-
mero de pacientes para valorar la eficacia y seguri-
dad de este tratamiento, asi como el desarrollo de
nuevas dianas terapéuticas, potencialmente menos
toxicas!'™.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 33 anos de nacio-
nalidad espanola. Como antecedentes personales desta-
ca historia de gran prematuridad, habiendo nacido antes
de la semana 26 con un peso de 600 gramos. La pacien-
te sigue revisiones oftalmoldgicas periddicas en la Sec-
cion de Uveitis por episodios repetidos de epiescleritis
acompanados ocasionalmente de uveitis anterior o vitritis
intermedias, por lo que esta en tratamiento con 200 mg
de ciclosporina A cada 24 horas. El estudio sistémico
realizado a raiz de los cuadros inflamatorios fue negativo
para marcadores infecciosos e inflamatorios. Ademas, el
estudio mediante resonancia magnética mostraba mal-
formacion Chiari tipo .

A nivel refractivo, el ojo derecho (OD) presenta un equiva-
lente esférico de —11 y el ojo izquierdo (Ol) de -9, con una
mejor agudeza visual corregida de 0,6 y cuenta dedos,
respectivamente. La exploracion fisica revela endotropia
de 30 dioptrias prismaticas, con dominancia del OD sin
restriccion en la motilidad ocular extrinseca.

La biomicroscopia, fuera de los episodios de epiescleri-
tis, no muestra alteracion significativa, el cristalino es
transparente y la presion intraocular esta dentro de los
limites normales. La fundoscopia del OD presenta leve
palidez papilar, atrofia retiniana generalizada que permi-
te visualizar los vasos coroideos, pliegues en la retina
interna a nivel macular e isquemia retiniana periférica,
mas marcada en la region temporal, con alteraciones
vasculares telangiectasicas y pigmentarias en el limite
de la zona vascularizada. En el Ol destaca la presencia de
papila oblicua con atrofia peripapilar, estafiloma macular,
desplazamiento vascular hacia la hemirretina superior,
un tumor vasoproliferativo en la region superior temporal
e isquemia periférica llamativa con presencia de vasos
hialinizados (figura 1).

Pruebas complementarias:

e Autofluorescencia de campo amplio (figura 2): muestra
hiperautofluorescencia de las areas periféricas donde
no se ha desarrollado vascularizacion y algun foco hi-
perautofluorescente en periferia media.

e Angiografia de campo amplio con fluoresceina (figu-
ra 3): en el OD se aprecia stop vascular desde tiem-
pos iniciales con alteracion telangiectasica no neo-
vascular en el limite de la retina sana que exuda en
tiempos tardios. El Ol presenta los mismos cambios,
pero mucho mas marcados y extensos, ademas de
confirmar la presencia del tumor vasoproliferativo.

e Tomografia de coherencia optica macular (figu-
ra 4): en el OD existe una leve alteracion del perfil
foveal con algun pliegue en la retina interna, mien-
tras que el Ol muestra el estafiloma sin desarrollo
de la fovea.

La angiografia de campo amplio con fluoresceina solici-
tada para el estudio del tumor vasoproliferativo permite
confirmar el diagnéstico de retinopatia del prematuro
(ROP, por su sigla en inglés). Durante el seguimiento se
acuerda con la paciente la realizacion de fotocoagula-
cion en el Ol y seguimiento estrecho, sin tratamiento,
del OD.

DISCUSION

El desarrollo de programas de control y seguimiento para
pacientes prematuros ha mejorado el prondéstico vital y
reducido las complicaciones, como muestra la mejoria
del pronéstico visual de aquellos afectos de ROP, es-
pecialmente en paises desarrollados’. Sin embargo, los
pacientes prematuros que desarrollan ROP en estadios
avanzados presentan una incidencia superior de altera-
ciones cognitivas, sistémicas y oftalmolégicas, compara-
dos con los nacidos a término o con prematuros que no
la desarrollan®®.
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FIGURA 1

Retinografia de campo amplio donde se aprecia zona avascular periférica del ojo derecho con alteraciones en la interfase
vitreorretiniana. En el ojo izquierdo se visualiza el desplazamiento vascular hacia la retina superior y la hialinizacion de los
vasos retinianos inferiores.

FIGURA 2

Autofluorescencia de campo amplio donde se muestra hiperautofluorescencia de las zonas isquémicas de ambos 0jos
y de focos en la periferia media del ojo derecho.

FIGURA 3

Angiografia con fluoresceina de campo amplio en tiempos tardios. Permite valorar las zonas de isquemia y cambios
vasculares de ambos ojos, ademas del tumor vasoproliferativo del ojo izquierdo.
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A nivel refractivo, la miopia esta presente en hasta el 50 %
de los pacientes, y puede estar justificada por un menor
radio corneal, alteraciones cristalinianas o un aumento de
la longitud axial. Esta condiciéon esta mas asociada a es-
tadios de ROP avanzada, pudiendo ser similar a pacien-
tes a término cuando son fases iniciales resueltas®.

El estrabismo y la ambliopia también son mas frecuentes
en esta poblacién, aunque hasta en un 90 % la agude-
za visual puede superar 20/40%. Esta poblacion presenta
cataratas mas precoces, con resultados visuales incier-
tos y mas complicaciones vitreorretinianas durante y tras
la cirugia®.

Una de las caracteristicas que definen esta condicion son
los cambios vitreorretinianos presentes hasta en el 90 %
de pacientes®. Destacan los desplazamientos retinianos,
desgarros asintomaticos y el desprendimiento de retina,
el cual se desarrolla hasta en el 25 %, con peor tasa de
reaplicacion y una agudeza visual final mas incierta’. Los
cambios vasculares retinianos mas significativos son la

FIGURA 4

Tomografia de
coherencia 6ptica
macular. En el ojo
derecho se aprecia
leve reduccion

del perfil foveal y
alteracion de retina
interna a nivel
papilo-macular.

En el ojo izquierdo
no se halla el perfil
foveal. La retina y la
coroides tienen un
grosor inferior al ojo
contralateral.

presencia de areas de isquemia y de aumento de per-
meabilidad vascular, alteraciones anastomaticas o el de-
sarrollo de procesos neovasculares, como los tumores
vasoproliferativos. Estos cambios asociados a las alte-
raciones de interfase vitreorretiniana pueden ocasionar
hemorragias vitreas de repeticion®,

Hay que destacar que en nuestro medio existen adultos
que no son conscientes de haber sido prematuros, que
no le dan importancia a dicha informacion o que nunca
han sido revisados oftalmoldgicamente, pero presentan
alteraciones. En estos casos, el diagndstico puede resul-
tar un reto si los cambios en el fondo de ojo son sutiles,
como era el OD de nuestra paciente. La angiografia de
campo amplio es una herramienta Util, ya que permite
evaluar la linea de demarcacion entre zonas y los cam-
bios vasculares®.

El seguimiento de los pacientes no debe finalizar al
abandonar el area de neonatologia o tras descartar alte-
raciones en los primeros anos de vida, ya que, ademas
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de los cambios comentados, la ROP puede reactivar-
se en el adulto. La causa de este fendbmeno es incierta,
aunque la presencia de areas isquémicas podria gene-
rar factores proinflamatorios o de crecimiento endotelial
vascular que estimulasen cambios vasculares o vitreo-
rretinianos en 0jos con mayor susceptibilidad o menor
reserva funcional™.

El objetivo del tratamiento ante la presencia de ROP es
evitar las complicaciones futuras, sobre todo el despren-
dimiento de retina, y la terapia laser sigue siendo la técni-
ca de eleccion, pese a que el uso de antiangiogénicos ha
ganado popularidad en los ultimos anos. Existe escasa
bibliografia sobre el mejor tratamiento cuando se detec-
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INTRODUCCION

Se denomina desprendimiento coroideo hemorragico
(DCH) al cuadro clinico caracterizado por la presencia de
sangre en el espacio supracoroideo o en la coroides, a
consecuencia de la rotura trauméatica o espontanea de
los vasos coroideos’?.

A continuacion, presentamos un caso de un desprendi-
miento hemorragico espontaneo.

CASO CLINICO

Vardn de 82 afos que consulta en el Servicio de Urgen-
cias por dolor y disminucion de vision brusca en su 0jo
izquierdo (Ol). Como antecedentes personales presenta
una cardiopatia isquémica crénica con una insuficien-
cia cardiaca secundaria, hipertension arterial, dislipemia
y un cuadro poliadenopatico no filiado en seguimiento
por hematologia. Como antecedentes oculares destaca
un glaucoma croénico intervenido con trabeculectomia y
facoemulsificacion de cristalino con implante de lente in-
traocular (LIO) en ambos ojos (AO) hace mas de veinte
afios. Como tratamiento habitual encontramos Sintrom®
1 mg/dia, ramipril 5 mg/dia, bisoprolol 5 mg 0,5 mg/dia,
clortalidona 50 mg/dia, pitavastatina 2 mg/dia y Xalatan®
50 mcg/ml 1 gota/dia.

En el momento de la exploracion inicial el paciente pre-
senta una agudeza visual (AV) de movimiento de manos
en el ojo derecho (OD) y de percepcion luminosa en el
Ol. La presion intraocular (PIO) es de 12/17 mmHg. El
polo anterior muestra una quemosis conjuntival acuosa
en el Ol, ausencia de signos inflamatorios o infecciosos en
la cdmara anterior con la LIO normoposicionada y la am-
polla filtrante en AO. La fundoscopia del OD se encuentra
dentro de la normalidad, salvo por la presencia de una
atrofia Optica residual a su glaucoma cronico. No obstan-

te, en el Ol, ademas de una papila con excavacion de 0,8,
se observa una lesion sobreelevada pigmentada que
ocupa el polo posterior y la periferia temporal e inferior y
que asocia un desprendimiento de retina exudativo de
predominio inferior (figuras 1A'y 3A).

La exploracion con angiografia fluoresceinica (figura 1C) y
con verde de indocianina (figura 1D) muestra una difusion
de fluoresceina sin observar circulacion secundaria y un
blogueo de la cianescencia, y la tomografia de coheren-
cia optica (OCT) (figura 1B) un engrosamiento coroideo
multilobulado con irregularidad del epitelio pigmentario de
la retina y los fotorreceptores vy liquido subretiniano. En
ese momento se solicita una ecografia ocular (figura 2A),
en la que se observa una lesion ocupante de espacio soli-
da de contornos lobulados y vascularizacion en su interior
que no permitia descartar un proceso neoformativo y una
tomografia axial computarizada (TAC) craneo-orbitaria en
que se observa un engrosamiento de hasta 5 mm en la
vertiente temporal e inferior desde el disco optico hasta
la ora serrata con desprendimiento de retina asociado y
aumento de la densidad grasa intraconal adyacente con
cambios edematosos/inflamatorios. Posteriormente, se
solicita una resonancia magnética nuclear (RMN) con
contraste (figura 2B), que sefala que el engrosamiento
posterior es sugestivo de corresponder a contenido he-
matico subagudo, sin observar polos sdélidos captantes
de contraste que sugieran la presencia de una tumora-
cion subyacente, y los radidlogos recomiendan control
evolutivo con nueva RMN. Se realiza interconsulta al Ser-
vicio de Medicina Interna que seguia al paciente y tanto
su examen como una TAC toracoabdominal de los dias
previos descartan patologia sistémica infiltrativa.

A la semana, el paciente presenta estabilidad de la AV en
AQO, una PIO de 14/14 mmHg y persiste el engrosamiento
pigmentado multilobulado coroideo (figura 3B) con reso-
lucion del desprendimiento de retina exudativo inferior.
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Al mes de la exploracion inicial, la AV es de movimiento
de manos/0,25 dec, la PIO es de 14/14 mmHg y en la
fundoscopia se observa una practica resolucion del en-
grosamiento coroideo (figura 3C), con restitucion del perfil
foveal y ausencia de liquido subretiniano en la OCT (figu-
ra 4C). La RMN muestra una resolucion practicamente
completa de la hemorragia intraocular y queda un peque-
no resto laminar en la pared lateral, sin observarse lesio-
nes ocupantes de espacio ni captaciones andmalas de
gadoalinio (figura 2C).

DISCUSION

El DCH o hemorragia supracoroidea es un cuadro clinico
caracterizado por la presencia de sangre en el espacio
supracoroideo’?.

Su frecuencia es baja y su mecanismo patogénico des-
conocido, pudiendo acontecer en el transcurso de una
cirugia ocular o en el posoperatorio de esta, relacionado
con un trauma ocular o, en mas raras ocasiones, de for-
ma espontanea’?.

Se piensa que la hipotonia ocular y un aumento de la fra-
gilidad vascular, en concreto de las arterias ciliares pos-
teriores cortas y largas, constituyen la fase inicial del des-
prendimiento. La hipotonia o un aumento de la presion
transmural en el plexo coroideo causado por hipertension

FIGURA 2 arterial conlleva sufusion coroidea y la subsiguiente trac-
Ecografia ocular (A) y resonancia magnética nuclear cién y ruptura de los vasos. Como la sangre va disecan-
con gadolinio (B y C). do el espacio supracoroideo, existe el riesgo potencial de
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ruptura de més vasos sanguineos, pudiendo aumentar el
sangrado v el area del desprendimiento coroideo’.

Se ha relacionado con factores de riesgo sistémicos
como la arteriosclerosis, la edad avanzada y la toma de
anticoagulantes orales y con factores de riesgo oculares
como la miopia axial, la afaquia o pseudofaquia, el glau-
coma o en una hipertonia intraoperatoria®?.

En casos de DCH espontaneo, como en el nuestro, el
cuadro clinico puede aparecer de forma brusca sin una
causa definida, aunque también se ha relacionado con
maniobras de Valsalva. En la fundoscopia, el DCH se
observa como un engrosamiento coroideo pigmentado
generalmente multilobulado de mayor o menor exten-
sién, segun la cantidad de sangre, pudiendo asociar un

FIGURA 4

Tomografia de
coherencia 6ptica en
el momento inicial
(A), a la semana

(B) y al mes de la
exploracion inicial (C).

bloqueo pupilar, signos inflamatorios en la camara ante-
rior o un desprendimiento de retina exudativo. El diag-
nostico diferencial ha de hacerse con lesiones como
melanoma coroideo, lesiones coroideas metastasicas,
fendmenos inflamatorios o sufusion coroidea y otras
causas de desprendimiento de retina exudativo o de
glaucoma maligno™26.

Para el manejo y el seguimiento, lo mas importante es
buscar la causa y, una vez encontrada, el seguimiento
puede hacerse con OCT, fundoscopia, ecografia y RMN.

El tratamiento puede ser conservador con farmacos topi-
Cos 0 glucocorticoides sistémicos o bien requerir drenaje
quirdrgico y su prondstico vendra determinado por la ex-
tension de la hemorragia y la afectacion del area macular'2.
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CONCLUSIONES

Aunque de forma infrecuente, los DCH pueden apare-
cer de forma espontanea, sobre todo en pacientes de
edad avanzada, con antecedentes de cirugia oftalmo-
l6gica o arteriosclerosis y en tratamiento con anticoa-
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INTRODUCCION

La disfuncion eréctil (DE) se define como la incapacidad
permanente para iniciar 0 mantener una ereccion sufi-
ciente para permitir relaciones sexuales satisfactorias.

El uso de inhibidores selectivos de la fosfodiesterasa
tipo 5 (PDE-5) como tratamiento para la DE proporciona
una solucion para esta afeccion. Los mas utilizados inclu-
yen sildenafilo, tadalafilo y vardenafilo’.

Segun la literatura, los inhibidores de la PDE-5 son me-
dicamentos seguros y bastante eficaces?. Pero esto no
significa que su uso esté libre de posibles efectos se-
cundarios e incompatibilidades con ciertas sustancias.
El uso de medicamentos vasoactivos y que compiten
por vias metabdlicas puede aumentar los efectos far-
macoldgicos que no se esperarian en circunstancias
normales.

CASO CLINICO

Un paciente varon de 39 afios acudié a nuestra clinica
debido a reduccion de la agudeza visual (AV) en ambos
0jos, sin dolor, que habia comenzado varios meses antes.

El paciente es un varon homosexual, auxiliar de vuelo de
profesion, y su historia personal incluye: VIH positivo, tra-
tado con medicamentos antirretrovirales (actualmente no
inmunosuprimido); DE tratada con tadalafilo 5 mg/dia; y
uso ocasional de nitrito de amilo inhalado (popper) de uso
recreativo en alguna de sus relaciones sexuales. No hay
antecedentes familiares relevantes.

El examen fisico mostrd AV de Snellen de 0,7 para am-
bos ojos con correccion. La biomicroscopia no mostré
alteraciones en la camara anterior y la presion intraocular
era normal. El Unico hallazgo notable fue una imagen del

fondo del ojo que muestra una lesion de apariencia mi-
croquistica en la fovea en ambos 0jos.

LLa tomografia de coherencia ¢ptica de dominio espectral
(SD-OCT) mostrd una alteracion en la capa elipsoide de
los fotorreceptores (figura 1) de ambos ojos. En modo en
face tan solo se aprecia una minima formacion de aspec-
to quistico (figuras 2 y 3).

FIGURA 1

Afectacion en retina externa con borramiento de la linea de
elipsoides y limitante externa.

FIGURA 2
En face retina media Ol.
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FIGURA 3
En face retina media OD.

Dada la historia personal del paciente, las lesiones
maculares bilaterales se pueden enmarcar en un cua-
dro de retinopatia toxica. Atribuyendo este trastorno
al uso de popper®, le pedimos al paciente que dejara
de usarlo. Logré una mejora de la AV de 0,9 puntos
Snellen después de seis meses de abstencion, junto
con la recuperaciéon parcial en la alteracion descrita
en la SD-OCT (figura 4). Incluso con esta mejora, el
paciente no recuperd por completo la funciéon visual
ni la anatomia de la retina externa, por lo que, a pesar
de sus reticencias iniciales, se pidid al paciente que
también suspendiera el tratamiento de la DE (tadalafilo
5 mg al dia), con un demostrado efecto toxico sobre
los fotorreceptores®.

FIGURA 4

Mejoria anatdomica de la retina externa manteniendo un leve
borramiento de la linea de elipsoide.

Cuatro meses después de interrumpirlo, su AV era de 1,0
en ambos 0jos y la SD-OCT mostré anatomia de la linea
elipsoide y limitante externa normal (figura 5).

FIGURA &5

Mejoria anatémica de la retina externa manteniendo un
minimo borramiento de la linea de elipsoide.

DISCUSION

El mecanismo fisioldgico responsable de una ereccion
implica la liberacion de éxido nitrico (NO) por efecto de
la &xido-nitrico sintetasa (NOS) en los cuerpos caverno-
sos durante la estimulacion sexual. EI NO activa la enzima
guanilato ciclasa, aumentando asi los niveles de mono-
fosfato de guanosina ciclica (cGMP). La cGMP hace que
el musculo liso de los cuerpos cavernosos en el pene se
relaje, aumentando asi el flujo sanguineo y posteriormen-
te llenandolos de sangre®. La enzima PDE-5 es entonces
responsable de descomponer el cGMP.

Tadalafilo es un medicamento que inhibe la PDE-5. Esto
aumenta el efecto relajante de NO en este tejido, favore-
ciendo la ereccion del pene. Segun la Agencia Europea
de Medicamentos, el tadalafilo es mas de 10 000 veces
mas potente para la PDE-5 que para las otras fosfo-
diesterasas que se encuentran en otros tejidos como el
corazdn, el cerebro, los vasos sanguineos y el higado.
Tadalafilo también es aproximadamente 700 veces mas
potente para la PDE-5 que para la PDE-6, una enzima
que se encuentra en la retina y desempena un papel en
la fototransduccion®.

A pesar de la seguridad de este medicamento, su uso
puede tener posibles consecuencias no deseadas si se
administra junto con otras sustancias. Por ejemplo, esto
debe tenerse en cuenta cuando se prescribe junto con
potentes inhibidores del CYP3A4, incluidos ciertos me-
dicamentos utilizados para el tratamiento del VIH, como
ritonavir y saquinavir’. En nuestro paciente, el uso de es-
tos farmacos con tadalafilo puede haber aumentado las
concentraciones plasmaticas de este ultimo, incremen-
tando asi sus efectos.

Ademas, el uso ocasional de sustancias recreativas como
el nitrito de amilo e isopropilico (comunmente conocido
como popper) puede tener un papel importante en el au-
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mento de los efectos del tadalafilo. Su inhalacion estimula
la NOS, que libera méas NO, relajando asi el musculo liso
de varios tejidos y aumentando la sensacion placentera
de calor y euforia, asi como favoreciendo la ereccion.

Tanto NOS como PDE-6 desempefian un papel impor-
tante en el proceso de fototransduccion llevado a cabo
por los fotorreceptores®. La activacion de NOS en la retina
después de usar poppers produce un aumento en las
concentraciones de cGMP; ademas de esto, hay una dis-
minucion en su descomposicion debido a la inactivacion
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CASO CLINICO

Mujer de 38 afos vista por primera vez en consulta de
Oftalmologia General de nuestro centro en 2014. Referia
un episodio de disminucion de vision en el ojo izquier-
do (Ol) con fondo de ojo (FO) normal en 1999, momento
en que habia sido diagnosticada de neuritis 6ptica (NO)
retrobulbar. Se estudioé en Neurologia y se descartd es-
clerosis multiple. En 2010 habia sufrido una nueva dis-
minucion de la vision del Ol asociada a hemiparesia y
hemianestesia izquierdas que evoluciond favorablemente
con corticoides. Se repitieron episodios similares en 2011
y 2012y, al no encontrar ningun hallazgo que confirma-
se enfermedad neuroldgica, la paciente fue remitida a
Reumatologia, donde la etiquetaron de poliartralgias y le
pautaron Dolquine®. En 2014 el reumatdlogo recomien-
da a la enferma volver a Oftaimologia por ojos rojos y
molestos, para monitorizar el FO por el tratamiento con
Dolquine® y por dudas sobre el episodio previo de NO,
ya que los potenciales visuales evocados (PVE) eran nor-
males y no se observaba defecto pupilar aferente. En su
primera consulta en nuestro centro la agudeza visual (AV)
era de 1,25 en ambos ojos (AO), y la motilidad ocular
intrinseca, la presion intraocular y el test de colores de
Farnsworth-Munsell eran normales. En la biomicroscopia
de polo anterior se describié una queratopatia puntea-
da superficial secundaria a sindrome de ojo seco. Dado
el antecedente de NO, se realizdé un campo visual (CV)
supraumbral de 120° y una prueba de umbral 24-2 (figu-
ra 1), y se atribuyo el defecto observado a una secuela
del episodio diagnosticado en 1999. El FO y la tomografia
de coherencia optica (OCT) del nervio 6ptico y de la ma-
cula fueron normales en AO. Se recomendaron revisiones
para monitorizar su evolucion.

La paciente no vuelve a consulta hasta 2016, cuando
refiere empeoramiento que ahora también afecta al ojo
derecho (OD). EI CV mostré aumento de la retraccion

concéntrica de campo (figura 1). Se pide reevaluacion
en Neurologia y de nuevo son normales las pruebas de
neuroimagen, por lo que se sospecha neuropatia éptica
de Leber, se pide estudio genético y es remitida a la
consulta de hereditarias del Instituto Universitario de
Oftalmobiologia Aplicada. La enferma no tenia antece-
dentes familiares de interés, la AV era 1,25 en AO y la
OCT del nervio 6ptico era normal. El test de sensibilidad
al contraste mostraba valores levemente por debajo de lo
normal para todas las frecuencias en AO. El test de co-
lores de Hardy-Rand-Rittler revelaba defecto leve en el
eje deutan-protan y en el tritan mas acusado en Ol. EI FO
y la angiografia fluoresceinica eran normales en el area
macular (figuras 2A-D), pero se apreciaba un punteado
fino amarillento peripapilar en AO (figura 3) y la auto-
fluorescencia (AF) mostraba un anillo perimacular con
punteado hiperautofluorescente muy tenue en AO (figu-
ras 2E y F).

Tanto el electrorretinograma (ERG) convencional esco-
topico como el fotépico mostraban una reduccion de la
amplitud de la onda b. Los potenciales oscilatorios esta-
ban conservados. El ERG en patron (PERG) era plano y el
ERG multifocal (MERG) mostraba reduccion de la ampli-
tud de la onda P1 en los 40 grados centrales explorados.
Los PVE en patrén reverso mostraron también reduccion
de la amplitud y retraso de la latencia de la onda P100 en
el OD, siendo practicamente plano en el Ol (figura 4). Con
estos resultados se llega a la conclusion de que el proble-
ma es retiniano, no neuroldgico, y también se descarta la
simulacion.

Meses después llega el resultado del estudio genético, en
el que se encuentra mutacion en el gen CYP4V2 (Cyto-
chrome P450 Family 4 Subfamily VV Member 2). Al volver
a revisar la cornea, se observaron depositos cristalinos
punteados finos superficiales que no tefian con fluores-
ceina (figura 5). Por todo ello, el diagndstico final fue de
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FIGURA 1

Campo visual supraumbral de 120° (A: ojo derecho y B: ojo izquierdo) y umbral de 24-2 (C: ojo derecho y D: ojo izquierdo)
en 2014. Campo visual supraumbral de 120° (E: ojo derecho y F: ojo izquierdo) y umbral de 24-2 (G: ojo derecho y H: ojo

izquierdo) en 2016.

distrofia corneorretiniana cristalina de Bietti, también lla-
mada degeneracion tapetorretiniana cristalina de Bietti
con distrofia corneal (BCD).

DISCUSION

Se presenta el caso de una mujer que sufre una pérdida
de CV progresiva con AV y FO normales. No tenia historia de
exposicion a sustancias téxicas o farmacos que explica-
ran el hallazgo. El glaucoma, causa mas frecuente de al-
teraciones campimétricas, parecia poco probable con la
exploracion oftalmoldgica observada. Los déficits de CV
son también frecuentes en enfermedades neuroldgicas,
por lo que la realizacion de pruebas de neuroimagen y la
evaluacion junto con los especialistas en neurologia es
esencial en estas situaciones'. En cualquier caso, la pato-
logia neuroldgica suele tener una retinotopia clara y no es
tan frecuente la retraccion concéntrica de campo progre-
siva. Por su parte, la pérdida de vision funcional es una
disminucion de la AV o del CV que no tiene una enferme-
dad causal de base, en la que se simula de forma incons-
ciente una patologia no existente. Cuando se trata de un
defecto del CV, las pérdidas concéntricas si son las mas
frecuentes. Suele observarse en contextos de conflictos
no resueltos y en sujetos con personalidad neurdtica, que
en este caso no se daban. Esta paciente también podria
ser simuladora o presentar neurosis de renta. En cual-

quiera de estos dos casos es importante demostrar que
la funcion visual es normal con técnicas como un PVE. Si
se confirmase esta posibilidad, serfa precisa una evalua-
cion psiquiatrica.

Ademas, en el caso de alteracion campimétrica con FO
normal, resulta pertinente realizar pruebas electrofisiologi-
cas sin mucha demora. La prueba inicial serian los PEV
para descartar o confirmar patologia de la via visual, pér-
dida de vision funcional o simulacién?. Después se reali-
zaria un ERG ante la sospecha de una enfermedad difusa
de la retina, pues podria ser una retinitis pigmentosa (RP)
sine pigmento 0 una ceguera nocturna congénita no pro-
gresiva. Después se realizaria el MERG, pues el ERG solo
se altera si la disfuncion retiniana es extensa. Este pro-
porciona un mapa topografico de la funcionalidad de la
retina en su area central y su principal ventaja sobre el
ERG es que puede detectar alteraciones por enfermeda-
des difusas en fase inicial, asi como maculopatias. Ade-
mas, permite desenmascarar las «falsas neuropatias» y
descartar una pérdida de vision funcional®. Si el problema
es distinguir entre neuropatia y maculopatia, la prueba
ideal es el PERG. Asi, si fuese una neuropatia, no solo se
alterarfa el PVE, sino que habria una pérdida selectiva de
la N95 en el PERG, mientras que en las maculopatias la
P50 estaria muy reducida o el PERG seria plano, como
sucedia en nuestra enferma.
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FIGURA 2

Pruebas de

imagen de la

retina en 2016,

con mécula

normal (A = OD

y B = Ql), Angio-
fluoresceingrafia
normal (C = OD

y D = Ql) y punteado
hiperautofluorescente
fino anular en ambas
maculas (E = OD

y F=0I.

FIGURA 3

Punteado amarillento
prillante fino nasal

a la papila en AO
mas evidente en OD
(A=0DyB=0I.

La exploracion neurolégica en esta enferma, con PVEnor-  del diagndstico de neuropatia dptica de cualquier tipo.
mal y ausencia de defecto pupilar aferente, hacia dudar El defecto campimétrico, aunque posible, tampoco seria




CASO 19

Pérdida del campo visual con fondo de ojo normal: ¢.es neurolégico, es la retina o estd simulando?

PR3- = iin Ve ey -

rierliay ) D o - B S e G

e APeslu

o mtates A

o PYRRE e v By s

B Fm. mntiegnites ~ B0 [ [ ]l == =N A=

—— s W MR - —_—
Fp——— . F e——— -

FIGURA 4

Pruebas electrofisioldgicas. Electrorretinograma escotdpico de bastones (A) y mixto (B) y el fotopico (D) y flicker-30 Hz (E)
con amplitud de la onda b disminuida. Los potenciales oscilatorios estaban conservados (C). El electrorretinograma en
patrén fue plano en ambos ojos (F). Los potenciales visuales evocados en patrén reverso (G) con damero de 60 y 30°
mostraron amplitud reducida y retraso de latencia en el ojo derecho (arriba) y fueron planos para el ojo izquierdo (abajo),

sin que se registrara respuesta con el damero de 15’ en ambos 0jos (a la izquierda ambos 0jos). El electrorretinograma
multifocal (H) mostrd reduccion de la amplitud de la onda P1 en el polo posterior de ambos ojos, con desaparicion del pico
maximo foveal normal.

Ante estos hallazgos electrofisioldgicos, ademas de pen-
sar en enfermedades hereditarias, habria que descartar
retinopatia autoinmune no-paraneoplasica o en el con-
texto de una retinopatia asociada al cancer. Para descar-
tarlas habria que hacer un rastreo en oncologiay, en caso
de ser negativo, solicitar la determinacion de anticuerpos
antirrecoverina, antienolasa o antianhidrasa carbénica®. Al
diagndstico diferencial se anadiria un acute zonal occult
outer retinopathy, un supuesto trastorno inflamatorio con
disfuncion de la retina externa que tipicamente afecta a
mujeres jovenes miopes, tiene inicio agudo y es unilateral.
Estos pacientes tienen fotopsias y escotoma nasal que
suele ser contiguo al nervio optico. En 3 de cada 4 pa-
cientes se hace bilateral, conservando generalmente la
vision central. El FO puede ser normal al principio, pero
después aparece una especie de RP en sector o RP uni-
lateral 0 asimétrica. Sin embargo, la enferma aqui presen-
tada no encaja con este cuadro®.

FIGURA &5

Depositos cristalinos corneales.

tipico de estas patologias. En este caso las pruebas de

diagndstico por imagen oftalmoldgicas tampoco sugerian
un diagndstico. Fue la electrofisiologia la que confirmd
enfermedad retiniana.

Por ultimo, las retinopatias cristalinas pueden ser gené-
ticas, toxicas, degenerativas, iatrogénicas e idiopaticas.
Sin embargo, no existia historia de contacto con produc-
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tos toxicos o farmacos causantes de depdsitos similares
(carotenoides, nitrofurantoina, talco o tamoxifeno); tam-
poco signos de enfermedades sindrémicas como la cisti-
nosis, la hiperoxaluria o el sindrome de Sjogren-Larsson,
que causarian depdsitos maculares, no paranasales. La
BCD es una enfermedad rara descrita en 1937 que afecta
a 1/67 000 individuos, es mas frecuente en orientales y
su modo de herencia es autosdmico recesivo. Se debe
a mutaciones en el gen CYP4V2 que codifica la enzima
Cytochrome P450 Family 4 Subfamily VV Member 2, una
hidroxilasa que participa en la betaoxidacion de los &ci-
dos grasos omega tanto saturados como insaturados.
Este defecto metabdlico produce depdsitos retinianos
lipidicos pequefnos y numerosos blanco-amarillentos que
parecen cristales brillantes tanto en la retina como en la
cornea. Suele empezar en la segunda o tercera déca-
das de la vida con ceguera nocturna, pérdida de CV vy
alteracion de la vision de colores. En etapas tardias se
observa atrofia difusa del epitelio pigmentario de la retina
y de la coriocapilar con pocos depdsitos o sin «cristales».
En la OCT puede haber tubulaciones en la retina externa,
lesiones hiperreflectivas en el borde de areas de atrofia y
estructuras similares a drusas, siendo posible la aparicion
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pruebas para llegar al diagnostico correcto lo antes posi-
ble. El diagndstico genético se esta convirtiendo en una
herramienta clave para confirmar o reclasificar el diagnds-
tico de las enfermedades hereditarias de la retina.

4. Adamus G. Are anti-retinal autoantibodies a cause or
a consequence of retinal degeneration in autoimmune
retinopathies? Front Immunol 2018;9:765.

5. Tsang SH, Sharma T. Acute Zonal Occult Outer
Retinopathy (AZOOR) and Related Diseases. Adv Exp
Med Biol 2018;1085:233-7.

6. Kovach JL, Isildak H, Sarraf D. Crystalline retinopathy:
Unifying pathogenic pathways of disease. Surv Ophthalmol
2019;64:1-29.
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CASO CLINICO

La enfermedad de Best (descrita por el Dr. Friedrich Best
por primera vez en 1905) es una distrofia macular heredi-
taria con unas manifestaciones clinicas muy variadas, que
tiene una herencia tipicamente autosémica dominante.
Se encuadra en el espectro de las bestrofinopatias (exis-
ten también formas recesivas), causadas por mutaciones
en el gen de la bestrofina 1, proteina del epitelio pigmen-
tario reguladora del gradiente calcio transmembrana’.
Dichas mutaciones, localizadas en el cromosoma 11,
pueden producir diferentes patologias: distrofia macular
viteliforme de Best, distrofia foveomacular viteliforme del
adulto, bestrofinopatia autosémica recesiva, vitreorreti-
nocoroidopatia autosémica dominante y el sindrome con
asociacion de microcérnea, distrofia de la retina, catarata
y estafiloma posterior?.

Presentamos el caso de un paciente varén de 6 afios que
acude a nuestro centro por cuadro compatible con distro-
fia retiniana, cuyo padre también padece una distrofia reti-
niana (diagnosticado de enfermedad de Stargardt). Refiere
disminucion de la agudeza visual (AV) en las Ultimas sema-
nas en el ojo izquierdo (Ol). Presenta una AV en el OD de
0,8yenel Olde 0,2, sin alteraciones en el examen de polo
anterior. En el fondo de ojo apreciamos en el OD lesion
viteliforme macular central como depdsito bien definido de
color amarillo. En el Ol se observa una lesion similar, pero
con cierta atenuacion de color que se torna rojo/anaranja-
do, compatible con hemorragia intra/subretiniana, siendo
la autofluorescencia hiperintensa en las lesiones descritas,
con efecto pantalla hipoautofluorescente que coincide con
las zonas de localizacion de hemorragia (figura 1A).

Decidimos evaluar al padre y apreciamos lesiones macula-
res bilaterales consistentes en una atrofia macular areolar
con un reborde de tonalidad amarilla en el OD, no asi en
el Ol. En la imagen de autofluorescencia ambas lesiones

FIGURA 1

Serie de retinografias y autofluorescencias del paciente (A)
y del padre (B). a1-2: retinografias con lesiones viteliformes
en ambos 0jos. a3-4: autofluorescencia con hiperintensidad
de lesiones, imagen de nivel de material lipofuscenoide

en el ojo derecho y efecto pantalla con hipointensidad en

el ojo izquierdo. b1-2: atrofia macular bilateral.

b3-4: hiperautofluorescencia en forma anular de lesiones
atroficas (hipoautofluorescencia generalizada).

presentan una hipoautofluorescencia general, con una
marcada hiperautofluorescencia en anillo en los bordes y
con una leve progresion inferior a modo de reguero en el
OD (figura 1B). En las imagenes de multicolor podemos
apreciar que las lesiones son bien delimitadas en ambos
0jos, No siendo tan evidente el aspecto amarillento con
este tipo de sistemas. Por el contrario, evaluamos mejor
el componente hemorragico y la superficie macular, y se
pone de manifiesto una lesion mas elevada y de aspecto
radial en el Ol, no evidente en el OD. Este aspecto radial
se pone de manifiesto tanto en la imagen de multicolor
como en la imagen de reflectancia verde (figura 2).

En la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) del OD, se
aprecia la presencia de fluido y depdsito de material den-
S0 por debajo de las capas externas de la retina, con una
integridad de estas sin aspecto neovascular (figura 3A).
En el Ol, sin embargo, la lesion z tiene aspecto de depo-
sito y se aprecia una invasion de tejido fibrovascular des-
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FIGURA 2

A. Serie de iméagenes del ojo derecho. al y a2: multicolor
e imagen de reflectancia verde al inicio. a3 y a4: mismas
capturas con aparicion de neovascularizacion en el ojo
derecho, nétese aspecto radial y estriado superficial.

B. Serie de imagenes del ojo izquierdo. b1y b2:
multicolor e imagen de reflectancia verde al inicio con
neovascularizacion. b3 y b4: desaparicion del aspecto
radial superficial tras inicio de tratamiento.

FIGURA 3

A. Estado inicial con material denso sin signos de
neovascularizacion. B. Transformacion a lesién neovascular.
C y D. Evolucioén postratamiento con ranibizumab
intravitreo. E. Angiografia por tomografia de coherencia
Optica en el momento de aparicion de neovascularizacion
(corresponde con imagen B). F. Disminucion de la lesion
postratamiento (corresponde con imagen D).

de el espacio sub-EPR hacia el espacio subretiniano y
tejido retiniano, con zonas de mayor densidad corres-
pondientes a las zonas hemorragicas (figura 4A). El estu-
dio se completdé mediante angiografia por OCT (OCT-A),
en la que se puede apreciar sin duda la presencia de una
lesion neovascular en el Ol que en la segmentacion auto-
matica corresponderia a la capa avascular (figura 4E). El
estudio de la imagen de fondo, la autofluorescencia, los
hallazgos de tomografia estructural y de OCT-A, junto
con las lesiones encontradas en el padre, hacen que
filiemos el cuadro como una distrofia macular vitelifor-
me de Best complicada con una neovascularizacion en
el Ol.

FIGURA 4

A. Tomografia de coherencia dptica al inicio; se aprecia la
existencia de una lesion neovascular con fluido subretiniano.
B-D. Evolucion del perfil de la tomografia durante el ciclo de
induccion con ranibizumab. E. Angiografia por tomografia
de coherencia optica en el momento del diagndstico
(corresponde a imagen A). F. Angiografia por tomografia

de coherencia optica postratamiento (corresponde a
imagen D): se aprecia la disminucion de la densidad
vascular, pero no su desaparicion.

Con todo, decidimos comenzar tratamiento mediante rani-
bizumab intravitreo en el Ol y la evolucion fue satisfactoria,
con disminucion evidente de la lesion (figura 4F) y mejora
de la AV a 0,5 tras la primera inyeccion, por lo que se de-
cide continuar el tratamiento hasta estabilizacion de la AV.
Pero en una de las revisiones el paciente refiere empeora-
miento del cuadro con aparicion de sintomas en el OD,
la AV baja a 0,5 y se aprecia modificacion de la lesion en la
OCT estructural con sospecha de actividad neovascular,
que se confirma en OCT-A, por lo que se decide comen-
zar tratamiento en el OD (figura 3B-E). Dato caracteristi-
co es la presencia en ambos 0jos de estrias radiales en
superficie en la imagen tanto de multicolor como de re-
flectancia, que coincide con la aparicion de neovascula-
rizacion (figuras 3A, 4A, 4B1 y 4B2). Hasta la realizacion
de este manuscrito el paciente ha recibido una inyeccion
de ranibizumab en el OD y tres en el Ol. La AV del OD es
de 0,6 y 0,9. El perfil tomografico en la OCT estructural
ha mejorado de manera sustancial (figuras 3y 4B-D). En
ambos ojos se aprecian cambios en la densidad de los
vasos de las lesiones neovasculares, pero permanecen
presentes (figuras 3F y 4F).

DISCUSION

La prevalencia en la aparicion de neovascularizaciones
coroideas secundarias a enfermedad de Best es hoy en
dia desconocida, entendiéndose estos casos como de
muy rara aparicion. En una serie publicada de 12 pacien-
tes encontraron que un 5,6 % de los pacientes diagnos-
ticados de enfermedad de Best desarrollaron una mem-
brana neovascular coroidea secundaria, presentando una
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edad de comienzo temprana (cuando la AV ain no se ha
visto mermada por el curso natural de la enfermedad) y
siguiendo un curso mas benigno que el de la degenera-
cién macular asociada a la edad?.

El tratamiento de dichas neovascularizaciones en la ac-
tualidad pasa por el uso de toda la bateria de antifac-
tores de crecimiento endotelial vascular (anti-VEGF) de
los que se dispone. Aunque existe escasa evidencia al
respecto, hay mas estudios con pacientes tratados con
bevacizumab que con otros anti-VEGF*®, aunque las
mejoras en la AV después del tratamiento anti-VEGF no
siempre se producen, estimandose la mejoria de AV en
torno al 10-20 % de los casos tratados’. En el nuestro,
nos ha resultado muy Util el seguimiento mediante imagen
multimodal. Pensamos que la combinacion de diferentes
sistemas de imagen mejora sustancialmente la decision
del retindlogo a la hora de diagnosticar y tratar. El adve-
nimiento de la OCT-A ha permitido estudiar de una forma
mas precisa la existencia o no de lesiones neovascula-
res en el seno de lesiones viteliformes®. Como en nuestro
caso, ha hecho posible diagnosticar de una forma poco
invasiva la presencia de neovascularizacion y en cierta
medida la respuesta al tratamiento, aunque, como en
otros tipos de neovascularizacion, su utilidad a la hora de
valorar actividad es limitada, ya que la neovascularizacion
sigue siendo evidente pese al tratamiento (figuras 3F y
4F). La autofluorescencia nos ayuda a detectar depositos
de lipofuscina en el fondo incluso en lesiones antiguas
y, ademas, como podemos ver, nos ayuda a valorar la
desaparicion del componente hemorragico de las lesio-
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FIGURA &5

A-B. Evolucioén de la autofluorescencia del ojo derecho: se
aprecia la evolucion de la lesion con nivel hacia un aspecto
mas organizado tras la aparicion de la neovascularizacion.
C-D. Evolucion de la autofluorescencia del ojo izquierdo
con desaparicion del efecto pantalla tras el tratamiento
antifactor de crecimiento endotelial vascular. 1,2. Misma
imagen, pero magnificada en otro sistema de captura: se
aprecia la dispersion del material hiperfluorescente por
efecto de la gravedad.

nes (figura 5). En nuestro caso nos ha resultado llamativo
lo que describimos como estrias radiales en la superficie
coincidiendo con episodios de neovascularizacion y que
se ponen bien de manifiesto tanto en imagen infrarroja
como en multicolor y de reflectancia. A su vez, hemos
podido comprobar que dichas imagenes desaparecen
una vez tratado el paciente, por lo que entendemos que
se deben al aumento de volumen agudo por la aparicion
brusca de una lesion neovascular (figuras 2 y 4A-B).
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INTRODUCCION

El osteoma coroideo (OC) es un raro tumor benigno de la co-
roides compuesto de tejido dseo’, descrito por primera vez
por Gass et al. en 1978y cuya etiopatogenia es desconocida?.
Habitualmente son lesiones unilaterales amarillentas o anaran-
jadas, con bordes bien definidos y de localizacion peripapilar o
en el &rea macular de muijeres jovenes sanas®. Presenta neo-
vascularizacion coroidea (NVC) asociada en el 31-47 % de los
casos a los diez anos de evolucion, en cuyo caso la terapia
fotodinédmica* y las inyecciones intravitreas de antiangiogéni-
€0s son las opciones terapéuticas de eleccion a dia de hoy?.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 47 afos que acu-
de por sintomatologia de cuatro meses de evolucion con-
sistente en episodios de aparicion espontanea de pérdida
visual unilateral derecha con una duracion aproximada de
tres minutos y una frecuencia quincenal o mensual.

Previamente la paciente habia sido explorada sistémica-
mente, incluido Eco-doppler carotideo, vy el resultado habia
sido normal.

La mejor agudeza visual corregida es 20/20 Snellen en
ambos 0jos; la exploracion del polo anterior y la tonome-
tria ocular son normales.

En la exploracion fundoscopica de su ojo derecho pre-
senta una lesion yuxtapapilar con zona central amarillenta
festoneada por una zona anaranjada, junto al borde de la
papila en su cuadrante nasal inferior. El fondo de ojo del
0jo izquierdo es normal.

En el estudio mediante autofluorescencia se observa un
patron de combinacion de areas hiper e hipoautofluores-

FIGURA 1
centes (figura 1). A) Autofluorescencia. B) Imagen fundoscopica.
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La angiografia fluoresceinica, Util para delimitar la extension
tumoral y descartar la presencia de una membrana neovas-
cular®, muestra una hiperfluorescencia parcheada de la lesion.

La angiografia con verde indocianina manifiesta hipocianes-
cencia precoz y tardia con minimo aumento de la cianescen-
cia en tiempos tardios (figura 2).

FIGURA 2

Angiografia fluoresceinica y angiografia con verde
indocianina en fase precoz (A) y en fase tardia (B).

En la ecografia modo B se observa una placa coroidea so-
breelevada hiperecogénica, con marcada sombra acusti-
ca posterior y densidad célcica de localizacion peripapilar
nasal y tamano 4,4 x 4,2 x 1,2 mm (figura 3).

FIGURA 3
Ecografia modo B.

La tomografia de coherencia éptica expone una masa co-
roidea hiporreflectiva con areas puntiformes hiperreflecti-
vas en su interior, asi como presencia de liquido subreti-
niano alrededor de la lesion.

La tomografia computarizada de ¢rbita muestra igual-
mente la existencia de una placa yuxtapapilar calcifica-
da de unos 4 mm en la pared posterior del globo ocular
derecho.

En los ultimos afos se ha extendido el uso de la angio-
grafia por tomografia de coherencia 6ptica (OCT-A). En
el caso del OC, se revela como una técnica eficaz y no
invasiva para detectar NVC en aquellos casos en los que
la angiografia fluoresceinica es dudosa’.

El andlisis de OCT-A presenta un patrén homogéneo hipo-
rreflectivo sobre la lesion con bordes regulares®® (figura 4).

FIGURA 4

Angiografia por
tomografia de
coherencia Optica.
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DISCUSION

El OC se presenta como una lesion blanco-amarillenta (indica-
tiva de descalcificacion) o rojo-anaranjada (calcificada), depen-
diendo del grado de adelgazamiento del epitelio pigmentario
de la retina suprayacente y del grosor de la capa de calcio™.

En el analisis realizado por Shield et al., la probabilidad a
los diez anos de crecimiento fue del 51 %, de descalcifica-
cion del 46 %, de neovascularizacion del 31 % y de pérdi-
da de agudeza visual del 45 %', La localizacion del tumor
es un importante factor prondstico visual: en este caso, la
ubicacion extramacular de la lesion hace que el riesgo de
deterioro visual por la presencia de neovascularizacion o
de liquido subretiniano sea mucho menor.

La descalcificacion fue descrita por Trimble et al. en 1988 e
implica tanto involucién de la porcion calcificada como es-
tabilizacion de la lesion y de la afectacion visual™. Las zonas
calcificadas del tumor aparecen engrosadas y anaranjadas,
mientras que la descalcificacion, que ocurre hasta en un
46 % de los pacientes en un periodo de diez ahos, da lugar
a zonas amarillentas, atrdficas y adelgazadas en el borde
del OC como consecuencia del crecimiento del tumor'.

En caso de presentar sintomas, la forma de inicio mas frecuente
Suele ser como vision borrosa, escotoma o metamorfopsias®.
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INTRODUCCION

El edema macular diabético es la principal causa de pérdi-
da de agudeza visual en pacientes con diabetes mellitus,
con una importante repercusion en los pacientes en edad
laboral. El diagndéstico de esta complicacion ha cambiado
completamente con la introducciéon de la tomografia de
coherencia optica (OCT). La OCT estructural proporciona
un detallado anédlisis del grosor retiniano, informa sobre el
estado estructural de las capas afectas, permite conocer
la extension del engrosamiento y clasificarlo, asi como
realizar un seguimiento preciso’. La angiografia por OCT
(OCT-A) proporciona ademas informacion sobre el estado
de la retiniana y coroidea, y puede mostrar tanto areas
de isquemia (areas de ausencia de sefal de flujo) como
areas con cambios precoces de predominio en el plexo

FIGURA 1

intermedio y profundo?®. Otras técnicas como la Optica
adaptativa y, mas recientemente, las lentes de alta mag-
nificacion permiten obtener imagenes de alta resolucion
y muestran detalles no observables con otras técnicas,
COmMo veremos en el presente caso.

CASO CLINICO

Paciente varéon de 41 afos con diabetes mellitus 1 de
23 anos de evolucion. Acude para control por pérdida
progresiva de agudeza visual de meses de evolucion. La
agudeza visual en el ojo derecho (OD) es de 0,30 y en el
ojo izquierdo (Ol) es de 0,70. En la figura 1 se muestra la
imagen basal mediante autofluorescencia (A, D), reflec-
tancia infrarroja (B, E) y OCT centrada en la févea (C, F) a
nivel del area marcada en B y E. La OCT muestra engro-

Imagen basal mediante autofluorescencia (A, D), reflectancia infrarroja (B, E) y tomografia de coherencia 6ptica centrada en
la fovea (C, F) a nivel del area marcada en By E. Se observa exudacion lipidica (flecha amarilla), hemorragia intrarretiniana
(flecha roja), quistes de contenido hiporreflectivo (flecha verde) y quistes de contenido hiperreflectivo (flecha azul).
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samiento difuso con afectacion central en el OD vy sin en-
grosamiento central en el Ol. Asociados, se observa exu-
dacion lipidica (flecha amarilla), hemorragia intrarretiniana
(flecha roja), quistes de contenido hiporreflectivo (flecha
verde) y quistes de contenido hiperreflectivo (flecha azul).

FIGURA 2
Mapas de grosor (A, B). Rejillas de grosores (C, D).

Los mapas de grosor (A, B) facilitan la visualizacion de la
extension del engrosamiento, asi como su distribucion,
como se muestra en la figura 2. Las rejillas de grosores
(C, D) proporcionan datos cuantitativos que pueden com-
pararse a lo largo del seguimiento para evaluar la res-
puesta al tratamiento.

La OCT-A (figura 3; 10°x10°, resolucion lateral isotropica
de 6 micrémetros) muestra microaneurismas asociados
a una importante desestructuracion de la red capilar,
con areas de ausencia de sefal de flujo tanto en el plexo
capilar superficial (A) como en el profundo (B). La imagen
del B-scan (C) muestra la presencia de quistes intrarreti-
nianos de contenido hiporreflectivo, sin sefial de flujo.
Asociados, observamos quistes de contenido hiperre-
flectivo (flecha amarilla), que si muestran senal de flujo.
Este fendmeno de pseudoflujo se ha descrito como SS-
PIM (del inglés, suspended scattering particles in motion)®
y parece preceder a la formacion de exudados lipidicos.
En la reconstruccion transversal de la OCT-A estas areas
de pseudoflujo aparecen como areas homogéneas de
sefal de flujo que siguen la distribucion de los quistes
intrarretinianos.

Las imagenes de la lente de alta magnificacion obte-
nidas con Spectralis (Heidelberg Engineering) propor-
cionan una mayor resoluciéon de las imagenes confo-

FIGURA 3

LLa angiografia por tomografia de coherencia 6ptica

muestra microaneurismas asociados a una importante
desestructuracion de la red capilar, con areas de ausencia
de sefial de flujo tanto en el plexo capilar superficial (A)
como en el profundo (B). La imagen del B-scan (C) evidencia
quistes intrarretinianos de contenido hiporreflectivo, sin senal
de flujo. Se observan quistes de contenido hiperreflectivo
asociados (flecha amarilla) que muestran senal de flujo.

FIGURA 4

Imagenes confocales de oftalmoscopia por laser de barrido.
By C) Quistes intrarretinianos y hemorragias intrarretinianas.
C) Capa de fibras nerviosas. D) Estudio detallado de la
pared vascular. E) Mosaico de puntos hiperreflectivos que
corresponden a los fotorreceptores.
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cales de oftalmoscopia por laser de barrido (cSLO),
como se muestra en la figura 4. En los paneles B y
C podemos observar los quistes intrarretinianos, asi
como las hemorragias intrarretinianas. La capa de fi-
bras nerviosas se muestra en la imagen C. Ademas,
estas imagenes de alta resoluciéon permiten un estu-
dio detallado de la pared vascular, como se muestra
en el panel D y en la magnificacion del panel D. La
imagen E muestra un mosaico de puntos hiperreflec-
tivos que corresponden a los fotorreceptores. Esta en
estudio el uso de esta nueva tecnologia de alta reso-
lucion para la cuantificacion de los conos en estos
pacientes.
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con desarrollo de neovascularizacion coroideq.,

Pequena revision a propdsito de un caso
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INTRODUCCION

Las MacTel o teleangiectasias maculares no son mas
que la dilatacion de los capilares retinianos de la macula,
mas bien perifoveales'?. De manera habitual las pode-
mos dividir en dos tipos: MacTel I: o aneurismaticas, mi-
croangiopatia con mdultiples dilataciones capilares,
vénulas y arteriolas, y podemos encontrar areas par-
cheadas de no perfusion, isquemia e incluso depoésitos
lipidicos. Pueden inducir edema macular quistico tanto
angiografico como tomografico con espacios quisticos
reconocibles (figuras 1A'y B). MacTel Il o teleangiecta-
sias perifoveales, bilaterales, inicialmente con pérdida
de la transparencia de la retina, apreciandose areas pe-

FIGURA 1

rifoveales temporales de color mas grisaceo, con adel-
gazamiento del parénquima visible por tomografia de
coherencia optica (OCT) y en estadios intermedios pre-
sentaran difusion de contraste en angiografia, viéndose
las dilataciones aneurismaticas sin espacios quisticos.
La févea se presenta como ovalada y hace un pseudo-
quiste tras la atrofia del parénquima (figura 2) y la preser-
vacion de la membrana limitante interna (MLI). En casos
muy avanzados puede aparecer pérdida mas acentuada
de la retina interna, que supondra pérdida de vision cli-
nicamente significativa. No apareceran depdsitos lipidi-
cos, y hemorragias solo en estadios muy avanzados en
los que se pueden presentar con neovascularizacion
coroidea, ni depositos lipidicos (tabla 1).

A) MAcTel I. B) MacTel I. Imagen de OCTA, con dilataciones saculares de la estructura vascular y espacios silentes,

correspondientes a los quistes tomograficos.

FIGURA 2

MacTel Il. Area de

silencio, pseudoquiste
correspondiente a la atrofia
de parénquima en caso
evolucionado.
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MacTel | (aneurismaticas)

MacTel Il (perifoveales)

Unilaterales (casi siempre)
Congénitos

Enfermedad vascular
primaria

Bilaterales

Telangiectasias con
degradacion degenerativa
ligada a la pérdida de células
de Miller

Quistes bien identificables

Dilataciones vasculares
No espacios quisticos

Aneurisma mas grande
superficial
Parches isquemia

1.°: Leakage tardio y difuso
2.° Leakage marcado
Anomalias en plexo profundo
Vasos dilatados en angulo recto

Lipidos persistentes
y grandes

No exudacion lipidica
Depdsitos cristalinos
ocasionales

No cambios pigmentarios

Pigmento gris precoz

Maculares/extramaculares

Temporal a févea

No NVC

NVC en larga evolucion:
DRNS, hemo, fibrosis, etc.

OCT:

Quistes intraparénquima
Engrosamiento macular
DRNS mas precoz

OCT:

No quistes intraparénquima
Adelgazamiento

DRNS tardio, con NVC

Espectro de la enfermedad
de Coats

DRNS: desprendimiento de retina neuro sensorial;
MacTel: telangiectasia macular; NVC: neovascularizacion
coroidea: OCT: tomografia de coherencia optica.

TABLA 1

Diagnostico diferencial MacTel.

CASO CLINICO

Paciente mujer, atendida desde febrero de 2014, con
71 anos y disminucion de varios afnos de evolucion de
la vision del ojo derecho (OD). En la exploracion su mejor
agudeza visual (MAV) es de 0,6 en el OD y de 0,9 en el
ojo izquierdo (Ql), sin hallazgos de interés, salvo el analisis
tomografico de la retina, en la que se pueden ver cambios
congruentes con el diagnostico de MacTel Il en distintos
estadios. En el Ol se apreciod un espacio pseudoquisti-
co, adelgazamiento de parénquima y en la retinografia
infrarroja leve aumento de reflectancia coincidente con el
area de atrofia relativa (figura 3). Estos cambios se han
mantenido durante los cinco afios de seguimiento, con
leve modificacion del perfil foveal, sin signos inflamatorios,
pero con pérdida leve de parénquima, quedando como
techo del pseudoquiste la MLI (figura 4). Su MAV continud
siendo 0,9.

El OD en el comienzo del periodo del seguimiento pre-
sentaba un aspecto mas evolucionado, con atrofia de
parénquima mas acentuada, respetando como en el Ol
al final de los 5 anos, la MLI (figura 5).

No se planted, dada la naturaleza de la patologia, ninguna
accion y se establecio un plan de seguimiento periodi-
co en el que la agudeza visual no se modific6 de ma-
nera sustancial, siendo al final de este periodo de 0,4.
En la observacion del seguimiento mediante tomografia
de coherencia optica (OCT) (figura 6), podemos apreciar
la evolucion de la pérdida de parénguima vy la aparicion
de material isodenso que con la angiografia por OCT
(OCT-A) podemos comprobar la presencia de vasculari-

FIGURA 3

Tomografia de coherencia
Optica del ojo derecho en
2014, inicio del seguimiento.

FIGURA 4

Techo del pseudoquiste
formado por la membrana
limitante interna.
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Follow-up. Perfil foveal del ojo derecho.

zacion. No se tratd la neovascularizacion, pues la visita
se registré en el marco de una revision ya programada sin
cambios de clinica y el complejo vascular recuerda a los
vasos que podemos observar en las fibrosis de maculo-
patias cronicas, poco ramificadas y sin loops o asas que
sugieran actividad o capacidad de difusion. No obstante,
se planted un seguimiento mas préximo, a 3 meses, en el

FIGURA 5

Aspecto de MacTel Il en
el ojo derecho al inicio del
seguimiento.

FIGURA 7

Ultimas exploraciones del ojo derecho. Se aprecia un
«relleno» del espacio correspondiente al pseudoquiste,
sin cambios en el complejo neovascular entre las dos
revisiones separadas entre ellas por tres meses.

que comprobamos la no modificacion de la membrana
neovascular. Sin embargo, si habia un «relleno» mas com-
pleto del antiguo pseudoquiste (figura 7).

DISCUSION

Las MacTel Il son una entidad infradiagnosticada que
afecta tanto a la red capilar como a la neurorretina, bila-
teral y con alta sospecha de implicacion genética, como
describen los diagndsticos en hermanos monocigoticos®,
y la transmision vertical sugiere herencia dominante®.

La enfermedad tiene un comportamiento dinamico, insi-
dioso, con una repercusion lenta pero inexorable, que
empieza temporal a févea y que termina afectandola, de
manera asimétrica. La funcion visual se vera disminuida
de manera proporcional a la atrofia del parénquima. Gass
y Blodi ya propusieron en 1993 un estadiaje en cinco pa-
s0s® basado en los hallazgos de fundoscopia y angiogra-
ficos, siendo el ultimo de ellos la aparicion de neovascu-
larizacion coroidea.

La observacion por OCT nos ha ayudado a clasificar me-
jor las alteraciones de la macula y a obtener nuevos datos
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por la observacion de las diferentes capas de la retina,
observando que, ademas de las alteraciones vasculares,
en las MacTel Il también hay pérdida de tejido parenqui-
matoso, cosa que no ocurre en otras alteraciones vascu-
lares como en el edema macular diabético o las MacTel |.
En este sentido, la OCT-A permite una mejora sobre la
angiografia fluoresceinica, ya que hace posible una mejor
discriminacion de los plexos profundos y en algunos ca-
sos de la neovascularizacion.

Sin embargo, para el analisis completo sigue siendo ne-
cesario recurrir a la anatomia patolégica, que nos
muestra que los responsables de la pérdida de volumen
en la MacTel Il son las células de Mdller, ocasionando
tanto la atrofia de parénquima como la pérdida funcional®.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una mujer de 55 anos a
la que, en el contexto de una exploracion para estudio de la
presion intraocular y refraccion, se le encuentra de forma
casual en el fondo de ojo una lesion retiniana nasal en el
ojo derecho.

Como antecedentes familiares, su madre estaba en trata-
miento de glaucoma.

Como antecedentes patologicos médicos: hipertension
arterial hipertiroidea tratada con tirodril. Habia sido inter-
venida hacia unos diez afios de polipectomia endome-
trial y unos cuatro afios antes se le habia realizado una
gastroscopia por dolores en el epigastrio en la cual se
le detectd una lesion submucosa gastrica calcificada su-
gestiva de GIST 4 x 3 x 3 cm, que requirid reseccion por
parte del Servicio de Cirugia.

Su agudeza visual sin correccion era de 1 en ambos ojos.

La exploracion del fondo de ojo izquierdo era normal. En
el fondo de ojo derecho presentaba una pigmentacion
inferior a la papila y en la retina nasal se apreciaba una
lesion de aspecto nodular retiniana con componente vas-
cular, fibroso y pigmentado, de unos 2 diametros papila-
res de diametro y una altura de 0,5 mm (figura 1).

Se diagnosticd a la paciente de hamartoma mixto
de retina-epitelio pigmentario después de la realizacion de
autofluorescencia (figura 2) y angiografia fluoresceinica
(figura 3).

DISCUSION

El hamartoma combinado de la retina y el epitelio pig-
mentario de la retina (EPR) es una lesion de fondo de ojo

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho en la que se observa
pigmentacion infero-temporal a la papila y en la zona nasal
la lesion nodular retiniana compatible con hamartoma mixto
de retina-epitelio pigmentario.

congénita, benigna, de células que normalmente estan
presentes en la zona afectada y que crecen de forma
desorganizada, generalmente unilateral y rara, que con-
tiene una mezcla de tejido glial, vasos sanguineos y pig-
mento epitelio. Estas lesiones estan pigmentadas de for-
ma variable y pueden diagnosticarse errbneamente como
melanoma maligno o retinoblastoma, aunque en nuestro
caso el hecho de que la paciente hubiese sido previa-
mente intervenida de una tumoracion gastrica (figura 4)
nos hizo pensar en mas posibilidades.

El término de hamartoma combinado de la retina y EPR
(hamartoma combinado) fue acufiado por primera vez
por Gass' en 1973, para describir una lesion inusual del
EPR. Enumer¢ los rasgos caracteristicos como: (1) una



CASO 24

Hamartoma mixto de retina y epitelio pigmentario

FIGURA 2

Autofluorescencia del hamartoma mixto de retina-epitelio
pigmentario.

Angiografia fluoresceinica en la que se observan
telangiectasias vasculares.

masa ligeramente sobreelevada de color gris carbén que
involucra EPR, retina y vitreo suprayacente; (2) extendién-
dose en forma de abanico hacia la periferia; (3) margenes
poco definidos con el entorno EPR; (4) retina recubierta por
tejido grisaceo-blanquecino y tejido prerretinal; (5) contrac-
cion del interior de la superficie; (6) ausencia de EPR o
atrofia coroidea en el margen; y (7) ausencia de despren-
dimiento de retina, hemorragia, exudacion o inflamacion
vitrea',

FIGURA 4

Lesion submucosa sugestiva de GIST.

Gass, basandose en la localizacion y las caracteristicas
clinicas comunes, clasifico la lesion en: papilar en el 18 %
de los casos, peripapilar en el 28 %, de papila a févea en
el 10 %, macular en el 38 % vy periféricos en el 5 %. Los
localizados cerca de la macula suelen tener peor vision.

Los vasos de alimentacion eran rectos (63 %) y los vasos
distales eran delgados y rectos (17 %), mientras que los
vasos intrinsecos eran en sacacorchos y tortuosos (65 %).

Existe variabilidad en la pigmentacion, que fue mas evi-
dente y generalizada en casos de lesiones peripapilares,
en comparacion con las maculares*®. El patréon de pig-
mentacion observado en el hamartoma peripapilar com-
binado se relaciond con la evidencia histopatologica que
indica la proliferacion marcada del epitelio pigmentario
yuxtapapilar en la retina suprayacente y la cabeza del
nervio optico. Se pensd que la reduplicacion del EPR
monocapa debajo de la lesion, observada en el histologi-
co de secciones de hamartoma peripapilar combinado,
era una causa de pigmentacion sutil y atenuada obser-
vada en los casos de lesiones maculares de hamartoma
combinado.

Al principio se sospechaba que el hamartoma era una
lesion aislada sin asociacion sistémica, pero se han en-
contrado lesiones similares en neurofibromatosis tipo 1l
en algun caso de |, en sindrome de Gorlin-Goltz, en ano-
malia de Poland, en sindrome braquio-oculo-facial y en el
angiofibroma naso-faringeo juvenil. En nifios, a menudo
cursa con estrabismo o disminucion visual.
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INTRODUCCION

La retinopatia diabética proliferativa (RDP) es la principal
causa de pérdida de vision en pacientes con diabetes
mellitus. Sin ningun tratamiento, cerca del 50 % de los
pacientes con RDP y caracteristicas de alto riesgo expe-
rimentaran una pérdida de vision grave a los cinco anos
de seguimiento’. La pantofotocoagulacion (PFC) ha sido
el tratamiento de eleccion en casos como estos' duran-
te més de 40 anos. Sin embargo, se sugiere que este
tipo de tratamiento, al ser destructivo para el parénquima
retiniano, puede ocasionar graves problemas en cuanto
a restriccion del campo visual periférico y sensibilidad al
contraste?, amén de la posibilidad de exacerbar o desen-
cadenar un edema macular diabético?®.

A la vista de los resultados que arrojaban en el tratamiento
de la degeneracion macular asociada a la edad, Avery y
colaboradores propusieron en 2006 el uso de los farma-
cos dirigidos contra el factor de crecimiento del endotelio
vascular (anti-VEFG) para el tratamiento de la RDP* y la
red de investigacion norteamericana de la retinopatia dia-
bética en su protocolo S® y el grupo de investigadores del
estudio CLARITY® han demostrado la no inferioridad de
estos farmacos frente a la clasica PFC. En dichos estudios
también se ha observado que no se produce un incre-
mento estadisticamente significativo de complicaciones
oculares al escoger las inyecciones intravitreas. Asimismo,
la Sociedad Espanola de Retina y Vitreo (SERV), en la Ulti-
ma revision de su guia de manejo de la retinopatia diabéti-
cay edema macular, ya sugiere que el laser podria quedar
desbancado por los nuevos farmacos®. El tratamiento con
anti-VEGF requiere inyecciones repetidas en una fase de
carga y pautadas durante el periodo de seguimiento, a
diferencia de la PFC, que, en casos extremos, podria ser
llevada a cabo en una sola sesion. Este hecho, en lugar
de suponer una desventaja, a nuestro modo de ver re-
presenta una oportunidad para mejorar el seguimiento de

nuestros pacientes. Como ya comentamos en un pasado
congreso de la SERV?, el seguimiento con imagen multi-
modal nos proporciona una vision y un control mas fino
a la hora de personalizar el tratamiento, en comparacion
con la clasica angiografia fluoresceinica.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 33 anos, diabética
insulinodependiente, de 25 afios de evolucion, hasta el
momento mal controlada (hemoglobinas glucosiladas en
torno al 11-12 %), que en el momento de la primera visita
presenta una agudeza visual de 1,0 en ambos ojos. En el
fondo de ojo se observa RDP con caracteristicas de alto
riesgo en ambos ojos. Presenta un episodio previo de ana-
filaxis a la fluoresceina. En las imagenes multimodales que
se presentan (figura 1), se observa un gran penacho de
neovascularizacion papilar que se puede caracterizar gra-
cias al uso de la angiografia por tomografia de coherencia
Optica (OCT-A). Esta técnica no requiere la inyeccion de
contraste para demostrar flujo intraluminal, pues se basa
en la toma de multiples OCT seriadas que, mediante el al-
goritmo SSADA, demuestran el desplazamiento de los he-
maties dentro de los vasos®. También se toman imagenes
en modo multicolor que nos serviran para estratificar la
patologia: al ser la RDP, esencialmente, una enfermedad
localizada en la interfaz vitreo-retiniana, las estructuras pa-
tologicas destacaran mas en la reflectancia verde y azul.
La OCT no muestra edema macular diabético.

Se inform¢d detalladamente a la paciente de las opciones
terapéuticas, y ella se mostrd contraria a la PFC debido a
experiencias familiares previas. En caso de escoger los
anti-VEGF, se debia comprometer a seguir la pauta de visi-
tas de forma estricta® y, previa obtencidn del consentimien-
to informado, se inicié una carga con cinco dosis por ojo.
En cada visita de tratamiento se obtenian imagenes multi-
modales, multicolor-green-blue reflectance, OCT y OCT-A.
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Multicolor, reflectancia verde, angiografia por tomografia de coherencia éptica y tomografia de coherencia éptica del ojo

izquierdo previo al inicio del tratamiento.

Tras la dosis de carga bilateral (figura 2), se observa una
casi total desaparicion de la circulacion en los penachos
de neovascularizacion, persistiendo el tejido fibroso adya-
cente a neovaso. La agudeza visual se mantuvo en 1,0 en
ambos 0jos. En este punto se decide pasar a tratamien-
tos bimestrales.

A las 70 semanas de seguimiento, la paciente mantiene
una agudeza visual de 1,0 en ambos ojos. No se obser-
van neovasos activos en la retina y si una fibrosis peripa-
pilar, que en ningln caso ha ocasionado levantamiento
de retina. Actualmente se han espaciado los tratamien-
tos, que se realizan trimestralmente siguiendo un control
estricto con imagen multimodal, con el objetivo de saber
cuando vuelven a crecer los neovasos.

CONCLUSION

Como hemos podido ver, el tratamiento con anti-VEGF ha
conseguido revertir en este caso la neovascularizacion que
presentaba la paciente, sin que se haya necesitado PFC ni
cirugia de vitreo-retina. La agudeza visual se ha mantenido
en valores 6ptimos durante todo el seguimiento.

No se descarta una fotocoagulacion periférica selectiva
complementaria (terapia hibrida)™® en caso de considerar
insuficiente el tratamiento anti-VEGF.

Gracias al seguimiento multimodal, hemos podido mo-
nitorizar la regresion de los neovasos de una forma no
invasiva sin hacer uso de contraste.
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Regresion de la retinopatia diabética proliferativa gracias al fratamiento con anti-VEGF

Multicolor, reflectancia verde, angiografia por tomografia de coherencia éptica y tomografia de coherencia éptica del ojo
izquierdo después de la fase de carga.
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Hemangioma racemaoso. Imdagenes de tomografia
de coherencia optica estructural y angiografia

por fomografia de coherencia optica

Francisco Espejo Arjona, Maria Jesus Diaz Granda

Unidad de Vitreo-retina y Oncologia Ocular. Hospital Universitario Virgen Macarena. Sevilla

Paciente derivado a nuestra Unidad de Oncologia Ocular
con 16 anos por presentar hemangioma racemoso del
ojo izquierdo (Ol) para valoracion. Fue diagnosticado con
14 anos, al acudir a Urgencias por cefalea de 20 dias de
evolucion. La agudeza visual (AV) era de 1 en el ojo de-
recho (OD) y de 0,8 en el Ol (31.3.2017) y bajé en el Ol a
0,5 (25.3.2019) dos afnos mas tarde.

El diagnéstico del hemangioma racemoso’® se hace
fundamentalmente explorando el fondo de ojo (retinogra-
fia; figuras 1y 2).

FIGURA 1

Hemangioma racemoso del ojo izquierdo. En la retinografia
a color se observan importantes malformaciones
arteriovenosas, con vasos muy dilatados y tortuosos, sobre
todo a nivel posterior con afectaciéon macular, sin poder
distinguir entre la arteria y la vena. Adopta la forma de
«bolsa de gusanos» o «cabeza de medusa». Estariamos
ante un estadio lll de la clasificacion de Archer.

Retinografia con luz aneritra (montaje de 6 imagenes con
tomografia de coherencia 6ptica de Heidelberg), en donde
se aprecia la extension de los vasos anémalos, dilatados
y tortuosos, que afecta a polo posterior y retina nasal con
mas intensidad, aunque también en menor grado a otras
areas ecuatoriales y periféricas.

LLa angiografia fluoresceinica (AGF) nos permite observar
las malformaciones arteriovenosas, con comunicacion de
la arteria y la vena de forma rapida, sin presencia de plexo
capilar.

LLa tomografia de coherencia dptica (OCT) estructural (figu-
ras 3y 4) nos muestra la compresion y deformidad de los
vasos retinianos dilatados sobre las capas de la retina, y la
angiografia por OCT (figura 5), la ausencia de plexo capilar
en los planos correspondientes al plexo capilar superficial
y profundo, con comunicacion directa entre la arteria y la
vena.
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Hemangioma racemoso. Imagenes de tomografia de coherencia éptica estructural
y angiografia por tomografia de coherencia épfica

Tomografia de coherencia optica estructural (Heidelberg)
que muestra los vasos retinianos con una gran dilatacion
y tortuosidad, que comprimen y deforman las diferentes
capas de la retina, con alteracion de la capa de fibras
nerviosas y del nervio éptico. Los vasos localizados en las
capas internas, al estar tan dilatados, proyectan grandes
sombras en la tomografia en las capas mas profundas

de la retina y coroides.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia Optica estructural 3D (Heidelberg)
en donde se aprecian con gran detalle las deformidades
que provocan los enormes vasos sobre la superficie de la
retina, con aparicion de metamorfopsia y disminucion de

la agudeza visual, en funcion del grado de compresion y
localizacion de las malformaciones.

En el fondo de ojo (figura 1) presentaba malformaciones ar-
teriovenosas con vasos muy dilatados y tortuosos afectan-
do principalmente el nervio Optico, la méacula y la retina na-
sal, y con menos gravedad a la retina ecuatorial y periférica.

El cuadro era compatible con un hemangioma racemoso
retiniano, que puede aparecer de forma aislada o aso-
ciada al sindrome de Wyburn-Mason. Este sindrome se
asocia a malformaciones intracraneales (mesencéfalo,
mandibula, orbita, etc.) arteriovenosas.

Archer et al.* dividieron las comunicaciones arteriove-
nosas retinianas del sindrome de Wyburn-Mason en

FIGURA 5

Angiografia por tomografia de coherencia éptica (OCT-A),
en donde se aprecian las malformaciones arteriovenosas
con vasos dilatados y tortuosos en la retina interna (plexo
capilar superficial y profundo), que debido a su gran
tamano pueden llegar a invadir y comprimir la retina externa
y dar iméagenes artefactadas de proyeccion en retina
externa y coriocapilar. Ha desaparecido el plexo capilar,
que no se aprecia en la OCT-A a nivel del plexo capilar
superficial y profundo.

Grupo | Caracteristicas Comentarios

[ Plexo capilar
anormal entre los
vVasos mayores y
las malformaciones
arteriovenosas

Lesiones pequenas,
pacientes asintomaticos

Rara malformacion
intracraneal arteriovenosa

Il Malformaciones
arteriovenosas que
carecen de haz
capilar entre las
arterias y las venas

Riesgo de
descompensacion retiniana
que da lugar a edema
retiniano, hemorragia y
pérdida visual

Bajo riesgo de
malformacion intracraneal

arteriovenosa
MMl Malformaciones Alto riesgo de pérdida
arteriovenosas visual debido a

extensas con
vasos dilatados
y tortuosos y no
distincion entre
arteria y vena

descompensacion o
compresion retiniana
de la capa de fibras
nerviosas, nervio optico
u otros vasos

Alto riesgo de
malformacién intracraneal
arteriovenosa

TABLA 1

Clasificacion de Archer para la afectacion ocular
en el sindrome de Wyburn-Mason.

tres grupos (I, Il 'y Ill) en funcion de su grado de gra-
vedad, que se asociaba a la sintomatologia y al riesgo
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de padecer malformaciones intracraneales (tabla 1). El
nino no presentaba malformaciones intracraneales en
la resonancia magnética nuclear (RMN) y la angio-RMN
realizadas en 2017 y 2019, aunque estas alteraciones
son mas frecuentes en la segunda o tercera década
de la vida, por lo que hay que seguir evaluando esta
posibilidad.

Tratamiento: como en la mayor parte de los hemangio-
mas racemosos, No ha sido necesario realizar tratamiento
alguno.
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Neovascularizacion coroidea yuxtapapilar
en paciente con sospecha de edema de papila.

Diagndstico y seguimiento

Maria Isabel Fernandez Rodriguez'?, Maria Knight Asorey’

'Servicio de Oftalmologia. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de Compostela

2Instituto Oftalmolégico Gémez-Ulla. Santiago de Compostela

INTRODUCCION

Las membranas neovasculares coroideas yuxtapapilares
(MNVCYP) fueron descritas por primera vez por Lopez y
Green en el aflo 1992 como la presencia de neovasos
coroideos a menos de un diametro de disco de la cabe-
za del nervio optico'. Representan aproximadamente el
10 % del total y tienen predileccion por el sexo femenino.

Se han relacionado con una gran variedad de patologias
(tabla 1), siendo la degeneracion macular asociada a la

Inflamatorio-infeccioso Histoplasmosis ocular
Coroiditis multifocal

Pars planitis

Coroiditis serpinginosa
DMAE

Estrias angioides

Rotura coroidea traumatica
Distrofia en patrén
Vasculopatia polipoidea
Miopia degenerativa

Retino-coroideo

Neoplasica Nevus coroideo
Osteoma coroideo
Melanoma coroideo

Neuroldgicas HTIC-papiledema

Drusas

Coloboma del nervio éptico
Atrofia peripapilar
Sindrome de morning glory

Nervio éptico

DMAE: degeneracion macular asociada a la edad;
HTIC: hipertension intracraneal.

TABLA 1

Condiciones asociadas a membranas neovasculares
coroideas yuxtapapilares secundarias.

edad (DMAE) la causa conocida mas frecuente, al repre-
sentar hasta el 45 % de los casos secundarios. Aun asi,
hasta un 39 % de estas lesiones quedan sin filiar y se
clasifican como idiopaticas?.

La clinica es muy variable. Por su localizacion anatémica,
la mayoria son asintomaticas y se descubren de mane-
ra casual o tras detectar un aumento de mancha ciega
0 escotoma paracentral en un campo visual. Se hacen
sintomaticas una vez que hay compromiso macular, lo
cual puede suceder ya sea por extension directa de la
lesion neovascular al espacio subfoveal, por desprendi-
mientos hemorragicos o serosos del epitelio pigmentario
de la retina o por hemorragia vitrea tras sangrado de la
MNVCYP.

El objetivo va a ser realizar tratamiento antes de que haya
afectacion macular®.

CASO CLINICO

Varon de 34 anos, que acude al Servicio de Urgencias
refiriendo ver una «mancha oscura» en el campo visual
temporal del ojo izquierdo (Ol) de un mes de evolucion.

Dos anos antes habia sido ingresado en el Servicio de
Neurologia para estudio de edema de papila unilateral en
ese mismo ojo. Este hallazgo, que se habria detectado
en una exploracion rutinaria, quedo sin filiar tras numero-
sos estudios, que incluyeron serologias, tomografia axial
computarizada craneal y orbitaria, resonancia magnética
craneal, andlisis de liquido cefalorraquideo, y ecografia y
angiografia oculares.

En la exploracion oftalmoldgica, el paciente presentaba
una agudeza visual de 20/20 en ambos ojos. La presion
intraocular era de 12y 11 mmHg, respectivamente, y en la
biomicroscopia del polo anterior no se detectaron hallaz-
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gos patoldgicos. La exploracion del fondo de ojo evidencid
en el Ol una papila protuyente con hemorragias subretinia-
nas peripapilares y pliegues retino-coroideos (figura 1A). El
campo visual mostrd un escotoma temporal en el Ol.

La exploracion con tomografia de coherencia Optica
(OCT) y angiografia fluoresceinica evidencio una MNVCYP
tipo 1 (figura 1C, flecha azul), sin evidencia de dilatacio-
nes aneurismaticas con verde indocianina (figura 1D). Se
descart6 la existencia de drusas del nervio 6ptico me-
diante autofluorescencia y ecografia ocular.

Se propuso tratamiento con ranibizumab intravitreo, con
mejoria franca de los sintomas tras las dosis de carga. A
los seis meses los signos exudativos habian desapareci-
do en la angiografia y se visualizé la MNVCYP mediante
angiografia por OCT (OCT-A) (figura 2).

Tres anos mas tarde el paciente permanece asintomatico y
sin signos de actividad en la lesion. En la figura 3 se puede
ver la evolucion mediante retinografias en color de la lesion.

DISCUSION

Las MNVCYP se caracterizan por la presencia de lesion
neovascular adyacente al disco optico, pudiendo produ-
cir hemorragias subretinianas peripapilares u otros signos
de exudacion. La presencia de fluido sub o intrarretiniano, de
hemorragias subretinianas o de una lesion hiperreflectiva
subretiniana peripapilar en la OCT es sugestiva de MNVCYP.

Sarks et al.* postularon que las MNVCYP se originaban
a partir de vasos coroideos alrededor del limite peripa-

FIGURA 1

pilar de la membrana de Bruch o por defectos en esta.
Por ello, alteraciones en el disco 6ptico, como drusas,
colobomas o edema de papila cronico, relacionados con
hipertension intracraneal (HTIC)® o uveitis'®, han sido
asociados a esta patologia. De hecho, ya Arkfeld y Broc-
khurst” en 1985 plantearon que el edema de papila cro-
nico podrfa aumentar el espacio entre la membrana de
Bruch y el disco Optico, y facilitar el crecimiento y paso de
neovasos coroideos.

El tratamiento de las MNVCYP debe individualizarse®. En
algun caso, siempre y cuando los signos exudativos no
comprometan la agudeza visual del paciente, puede ser
conservador con estrecha vigilancia. Otras opciones tera-
péuticas han incluido, fotocoagulaciéon con laser®, cirugia
subretiniana'™ o terapia fotodinamica''. Pese a que no
hay estudios clinicos aleatorizados destinados exclusiva-
mente al analisis del tratamiento de las MNVCYP, pare-
ce que la terapia con antifactor de crecimiento endote-
lial vascular intravitrea representa la primera linea en el
momento actual’>'s. En nuestro caso, el tratamiento con
ranibizumab intravitreo fue favorable, con reabsorcion de
la hemorragia y fibrosis de la lesidon neovascular, que se
ha mantenido inactiva tras un seguimiento de 36 meses.

Es importante descartar causas secundarias y valorar la
presencia de edema de papila. El diagnéstico diferencial
de las MNVCYP debe incluir las causas de pseudoede-
ma de papila, en relacion con: drusas del nervio optico,
hipermetropia, displasias, granulomas del disco o persis-
tencia de fibras de mielina, asi como valorar la presencia
de dilataciones aneurismaticas con angiografia con verde
indocianina. Ante la sospecha de una MNVCYP, la imagen

A) Retinografia en color del ojo izquierdo: se observa papila hiperémica de bordes difusos, hemorragias subretinianas
peripapilares y en retina nasal e inferior. B-C) La angiografia fluoresceinica muestra efecto pantalla peripapilar debido a
la sangre. Se observa difusion de la membrana neovascular coroidea yuxtapapilar en tiempos tardios (flecha azul), sin
evidencia de dilataciones aneurismaticas tras administrar verde indocianina (D). E) Fluido subretiniano peripapilar (flecha

blanca), visto en la tomografia de coherencia dptica.
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Neovascularizacion coroidea yuxtapapilar en paciente con sospecha de edema de papila.
Diagnéstico y seguimiento

FIGURA 2

A) La retinografia en color muestra una membrana neovascular coroidea yuxtapapilar fibrosada (flecha blanca).

B-E) Angiografia por tomografia de coherencia dptica: imagenes del plexo superficial, profundo, retina avascular y
coriocapilar. Se observa una membrana neovascular coroidea yuxtapapilar nasal a la papila en la capa coriocapilar (flecha
roja), sin aumento de flujo en el mapa de flujos (H) y sin signos de actividad en la angiografia fluoresceinica (flecha azul, F).
G) Fluido subretiniano resuelto en la tomografia de coherencia optica.

FIGURA 3

Retinografias en color del ojo izquierdo. A) Durante su ingreso en neurologia. B) A su llegada a Urgencias: se aprecia una
papilla protuyente, de bordes difusos y sangre subretiniana. C) Aspecto tras dosis de carga de ranibizumab. D-E) Evolucion
alos 12 y alos 36 meses, con desaparicion de los signos exudativos vy fibrosis de la lesion neovascular.

multimodal es fundamental para realizar un diagndstico  que la OCT-A podra ser en el futuro de gran utilidad para
precoz. Aungue no existen datos en la literatura, creemos visualizar de una manera rapida e incruenta estas lesiones.
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Telangiectasias yuxtafoveales 1ipo |
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 59 anos que
acude a nuestro centro por disminucion de la agudeza vi-
sual en el ojo derecho (OD) de un mes de evolucion. Como
antecedentes sistémicos destaca hipertension arterial y
no presenta antecedentes oftalmoldgicos de interés.

En la exploracion oftalmoldgica se observé agudeza vi-
sual de 0,3 en su OD y de 0,9 en su ojo izquierdo. No se
detectaron signos patologicos en el segmento anterior y
la presion intraocular fue de 14 mmHg en ambos ojos.

En el fondo de ojo del OD se detectd la presencia de
una gran placa amarillenta de exudacion lipidica a nivel
macular, asi como un aumento de la tortuosidad de las
arteriolas en la arcada temporal inferior (figura 1A). La ex-
ploracion fundoscopica del ojo izquierdo fue normal.

La tomografia de coherencia optica (OCT) swept-source
del OD reveld la presencia de edema macular quistico y
abundantes exudados en las capas externas de la retina,
asi como una notable desestructuracion de elipsoides y
segmentos externos de los fotorreceptores (figura 1B).

En la angiografia por tomografia de coherencia Optica
(OCT-A) se observaron puntos hiperreflectantes a nivel

del plexo vascular profundo, que se corresponden con
bucles capilares anormales perifoveales'. Asimismo, se
observaron zonas de bajo flujo o deplecion capilar, las
cuales podriamos pensar errbneamente que se deben
a isquemia en esta zona. Al comparar las imagenes de
OCT-Ay OCT en face se detectd que estas zonas de bajo
flujo se debian a la acumulacion de fluido intrarretiniano
por el edema macular y no por isquemia (figura 2).

Para finalizar el estudio se realizd una angiografia fluo-
resceinica. En las fases iniciales se detectaron puntos
hiperfluorescentes y una disminucion de calibre vascular,
con aumento de tortuosidad a nivel de la arcada tem-
poral inferior, correspondiéndose con malformaciones
vasculares telangiectasicas. En etapas mas avanzadas
apreciamos un aumento de permeabilidad a nivel de di-
chas telangiectasias, asi como signos de edema macular
(figura 3).

Llegados a este punto, realizamos un diagnostico dife-
rencial con las principales enfermedades vasculares de la
retina y llegamos al diagndstico de telangiectasias yuxta-
foveales tipo I.

Se decidi6 tratar a la paciente con terapia combinada
de farmaco antifactor de crecimiento endotelial vascular
(anti-VEGF) y fotocoagulacion con laser argon. En primer

FIGURA 1

A) Fondo de ojo del ojo
derecho: se observa la
placa de exudacion
lipidica macular. B) OCT
swept source con
edema macular y
exudacion a nivel

de capas externas
retinianas.
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FIGURA 2

Fila superior: imagenes de angiografia por tomografia de
coherencia Optica: en el plexo capilar profundo se observan
bucles capilares anormales (telangiectasias) y deplecion

de flujo perifoveal. Fila inferior: imagenes tomografia de
coherencia 6ptica en face: se demuestra que las zonas de
baja perfusion se deben a liquido intrarretiniano y depdsitos
lipidicos a este nivel.

FIGURA 3

Angiografia fluoresceinica. A) Se observa aumento de
tortuosidad y microaneurismas en la arcada temporal
superior en etapas tempranas. B y C) Aumento de
permeabilidad capilar a nivel de las telangiectasias y edema
macular.

lugar, se administré una Unica dosis de bevacizumab
1,25 mg/0,05 ml intravitreo, con lo que se consiguid una
mejoria del edema macular. Diez dias después, se rea-
lizd fotocoagulacion de las telangiectasias a nivel de la
arcada temporal inferior. La razdn de iniciar el tratamiento
con anti-VEGF y no con laser se debe a que el anti-VEGF
intravitreo ayuda a la reduccion del liquido intrarretiniano,
para posteriormente conseguir mejores resultados con el
laser argon.

Observamos una espectacular mejoria en nuestra pa-
ciente, con progresiva recuperacion de la agudeza visual,
asi como resolucion de la exudacion lipidica y el edema
macular, como podemos observar en la tabla de progre-
sion después del tratamiento (figura 4).

DISCUSION

El término «telangiectasia» describe una anomalia vas-
cular caracterizada por una ectasia capilar retiniana. El
caso de telangiectasias yuxtafoveales idiopaticas es un
diagnéstico de exclusion, donde debemos descartar las

FIGURA 4

Tabla de progresion después de la terapia combinada.

principales patologias que pueden causar una dilatacion
anormal de la red capilar, como son la retinopatia dia-
bética, la retinopatia hipertensiva, el sindrome isquémico
ocular, las oclusiones venosas retinianas o la enfermedad
de Eales, entre otras.

Una vez que tenemos el diagnéstico de telangiectasia
yuxtafoveal, debemos realizar el diagndstico diferencial
entre los tres tipos de telangiectasias que describieron
Gass y Blodi?.

Las telangiectasias yuxtafoveales tipo | suelen darse en
varones y de manera unilateral. Se caracterizan por di-
lataciones capilares o telangiectasias con acumulo de
exudacion lipidica y edema retiniano en el polo posterior.

Las telangiectasias yuxtafoveales tipo Il se presentan bi-
lateralmente y no hay predileccion por sexo. Se caracte-
rizan por una coloracion grisacea de la retina parafoveal,
depositos cristalinos, quistes subfoveales, vasos de an-
gulacion recta e hiperplasia del epitelio pigmentario de la
retina en fases méas avanzadas.

Por ultimo, las telangiectasias de tipo Il son una entidad
rara de la que hay pocos articulos publicados. Entre sus
hallazgos clinicos se incluyen: obliteracion de capilares
perifoveales, telangiectasias y minima exudacion. Se aso-
cian con enfermedades sistémicas, principalmente en pa-
cientes con patologia cardiovascular o cerebral.

En la actualidad no existe un consenso en el tratamien-
to de telangiectasias yuxtafoveales tipo I. En las ultimas
revisiones sistematicas, se mantiene que el tratamiento
estandar continda siendo la fotocoagulacion laser argon
de las telangiectasias, con lo que conseguiriamos una re-
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solucion permanente del edema macular y estabilizacion ma macular, por lo que se recomienda la combinacion
de la vision®. Los corticoides y el anti-VEGF intravitreos ~ con fotocoagulacion de las telangiectasias, como en el
podrian tener una accion transitoria en la mejoria del ede- ~ caso que hemos presentado*®.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un hombre de 77 afios que
acudiod a consulta por vision borrosa en su ojo dere-
cho (OD) desde hacia mas de tres meses. Aportaba un
informe de otro centro con diagndstico de lesion tipo
proliferacion angiomatosa retiniana (RAP, por sus siglas
en inglés) y acudia para una segunda opinion. No re-
ferfa otra sintomatologia ocular o sistémica asociada.
Como antecedentes personales presentaba hiperco-
lesterolemia, hiperplasia benigna de prostata y reflujo
gastroesofagico. No tenia hipertension arterial, diabetes
ni enfermedades cardiovasculares previas.

La mejor agudeza visual corregida era de 0,5 en el OD
y de 0,7 en el ojo izquierdo (Ol). En la exploracion del
segmento anterior, presentaba una catarata moderada en
ambos 0jos y no habia signos de inflamacion intraocular.
La presion intraocular era de 15 mmHg en ambos ojos.
En el segmento posterior, el Ol no presentaba alteracio-
nes significativas, pero en el OD se apreciaba una lesion

aneurismatica Unica, similar a un microaneurisma grande,
rodeada por exudados duros (figura 1).

En la tomografia de coherencia optica (OCT) se apreciaba
en el OD una lesion ovoide con pared hiperreflectiva que ro-
deaba una cavidad oscura que contenia un material isorre-
flectivo, se apreciaban quistes intrarretinianos adyacentes a
la lesion y puntos hiperreflectivos intrarretinianos en capas
medias que coincidian con los exudados duros (figura 2).
En el Ol no se apreciaban alteraciones significativas.

La angiografia por OCT (OCT-A) mostraba una lesion
aneurismatica de alto flujo que se evidenciaba en el plexo
capilar profundo (PCP), mientras que el plexo capilar su-
perficial (PCS) no mostraba alteraciones significativas. El
PCP también presentaba una rarefaccion del entramado
vascular que rodeaba a la lesion con lesiones hiperreflec-
tivas de decorrelacion no vascular que correspondian a
los exudados duros. No habia signos de neovasculariza-
cion coroidea (figura 3). En el Ol no se apreciaban altera-
ciones significativas.

FIGURA 1

Retinografia y aneritra
del ojo derecho,

en la que se

aprecia una lesion
aneurismatica

Unica rodeada de
exudados duros.
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FIGURA 2

Tomografia de
coherencia Optica del
ojo derecho, en la que
se aprecia una lesion
intrarretiniana de
aspecto ovoide, con
pared hiperreflectiva,
un quiste intrarretiniano
adyacente y varios
puntos hiperreflectivos
intrarretinianos que
corresponden a los
exudados duros.

Angicgraphy (Desp)

FIGURA 3

Angiography (Cuber retina)

Angiografia por tomografia de coherencia 6ptica del ojo derecho, cubo de 4,5 x 4,5 mm. A) Se aprecian alteraciones
vasculares Unicamente en el plexo capilar profundo y no hay signos de neovascularizacion coroidea en la capa avascular.
B) B-scan que muestra lesion aneurismatica con flujo vascular dentro de esta. C) Detalle del plexo capilar profundo, en el
que se aprecia una lesion hiperreflectiva perifoveal que corresponde al aneurisma (flecha) y dos sefiales parafoveales de
decorrelacion no vascular que corresponden a los exudados duros (punta de flecha).

La angiografia fluoresceinica (AGF) confirmaba una le-
sién aneurismatica Unica con fuga de colorante en fa-
ses tardias y sin otras anomalias vasculares adicionales
(figura 4).

Establecimos el diagnostico de perifoveal exudative vascu-
lar anomalous complex (PEVAC), y le comentamos que era
una lesion que suele mantenerse estable en el tiempo 'y que
la respuesta al tratamiento solia ser inadecuada. De todas

maneras, le ofrecimos la posibilidad de tratamiento con
fotocoagulacion focal con laser o con inyecciones intravi-
treas de antiangiogénicos. Finalmente decidio realizarse el
tratamiento en su hospital de referencia.

DISCUSION

El PEVAC fue descrito por primera vez en 2011 por Quer-
ques et al.”. Sacconi et al., basandose en imagenes mul-
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timodales, lo definieron como una lesion aneurismatica,
unilateral, Unica, perifoveal, que ocurre en pacientes sa-
nos y que de manera caracteristica es resistente a los
antiangiogénicos?.

Desde el punto de vista clinico, se presenta como un
aneurisma perifoveal Unico y unilateral, similar a un mi-
croaneurisma grande, que puede asociar pequenas
hemorragias intrarretinianas, fluido intrarretiniano o
exudados duros. En la OCT estructural, aparece como
una lesion redonda con pared hiperreflectiva que rodea
un lumen vascular oscuro que contiene material de re-
flectividad variable. De manera caracteristica, la lesion
suele estar rodeada de espacios quisticos intrarretinia-
nos. La OCT-A muestra una dilatacion aneurismatica
Unica con flujo detectable tanto en el PCS como en el
PCP.

La AGF muestra una lesion hiperfluorescente bien definida
(dilatacion aneurismatica), con replecion variable del aneu-
risma y fuga de colorante en tiempos tardios del angiogra-
ma, y nNo presenta otras alteraciones vasculares adyacen-
tes. La angiografia con verde de indocianina muestra la
misma lesion hiperfluorescente, pero no se produce fuga
de colorante en tiempos tardios.
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FIGURA 4

Angiografia
fluoresceinica

del ojo derecho,

en la que

vemos un punto
hiperfluorescente
con borde
hipofluorescente

y fuga de colorante
en tiempos tardios.

El diagnostico diferencial hay que hacerlo fundamental-
mente con las telangiectasias maculares tipo 1 (MacTel 1)
y con las lesiones tipo RAP. Las MacTel 1 afectan a pa-
cientes jOvenes, asocian alteraciones microvasculares
intrarretinianas y responden bien a los antiangiogénicos.
Por el contrario, el PEVAC afecta a pacientes ancianos,
presenta un Unico aneurisma y no responde adecuada-
mente al tratamiento con antiangiogénicos. Las lesiones
tipo RAP se muestran en la OCT como una lesion focal
intrarretiniana hiperreflectiva con edema intrarretiniano
circundante. Estas lesiones progresan avanzando hacia
el epitelio pigmentario de la retina (EPR) y el espacio sub-
EPR y responden bien al tratamiento antiangiogénico. El
PEVAC muestra una lesion aneurismatica Unica, bien de-
finida, con pared hiperreflectiva, no presenta progresion
hacia el EPR y responde mal a los antiangiogénicos.

El tratamiento del edema macular secundario al PEVAC
no esta establecido, ya que no parece responder ade-
cuadamente ni a los antiangiogénicos, ni a los esteroi-
des, ni a la fotocoagulacion con laser'®. De todas formas,
Mrejen-Uretsky et al. en su serie muestran resolucion del
fluido tras tratamiento en dos pacientes: en uno, tras dos
sesiones de fotocoagulacion con laser focal, y en otro,
tras trece inyecciones intravitreas de antiangiogénicos®.

exudative vascular Retina
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perifoveal exudative vascular anomalous complex in
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
multisistémica y autoinmune que afecta predominante-
mente a mujeres jovenes No caucasicas y que se carac-
teriza por un amplio rango de manifestaciones clinicas
(muco-cutéaneas, articulares, renales, neuroldgicas, he-
matoldgicas, etc.) e inmunologicas'™.

A pesar de no formar parte de los criterios diagnosti-
cos, la patologia ocular es habitual en el LES (1 de cada
3 pacientes), y dentro de esta las manifestaciones del
segmento anterior y de la superficie ocular son las mas
frecuentes?. Sin embargo, la retinopatia por lupus puede
darse hasta en un 10 % de los pacientes como un cua-
dro clinico leve de retinopatia vaso-oclusiva, en la que se
pueden observar exudados algodonosos, hemorragias
retinianas y anormalidades vasculares (estrechamiento
arteriolar y dilatacion y tortuosidad venosa)?*®. Mucho mas
infrecuente es la retinopatia grave vaso-oclusiva, que se
caracteriza por extensas areas de oclusion arteriolar y no
perfusion capilar, que puede derivar, en hasta el 72 % de
los casos, en la aparicion de neovascularizacion retinia-
na, y sus posibles complicaciones (hemorragias vitreas
y desprendimientos de retina traccionales)*. Este cuadro
esta fuertemente asociado con la presencia de anticuer-
pos antifosfolipidos.

El sindrome antifosfolipido (SAFL) es un cuadro autoin-
mune de hipercoagulabilidad causado por anticuerpos
dirigidos contra componentes de unidn de las membra-
nas celulares. Se pueden destacar dos tipos de autoanti-
cuerpos como causantes de este sindrome: los anticuer-
pos anticardiolipinas y el anticoagulante IUpico, entre los
que destacan la anti-apolipoproteina H y los llamados an-
ti-B2 glicoproteina®. Este cuadro se caracteriza por una
mayor susceptibilidad a la formacion de coagulos intra-
vasculares, complicaciones obstétricas (abortos espon-

téaneos recurrentes, muerte fetal y preeclampsia), dolores
de cabeza y epilepsia, y puede aparecer en ausencia de
otras enfermedades autoinmunes (SAFL primario) o en el
contexto de otras patologias, tales como el LES (SAFL
secundario), como es el caso de nuestra paciente.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 28 anos, natural
de Peru, diagnosticada de LES hace un mes, y que de-
buté con sintomas de astenia, debilidad, fiebre, poliartritis
y rash eritematoso. En la analitica presentaba citopenia,
ademas de anticuerpos antinucleares (ANA), anti-DNA de
doble cadena (anti-DNA), anti-Sm, anti-SS-A, anti-SS-By
anti-RNP positivos.

Hace una semana comenzd6 con sintomas de retencion
aguda de orina, debilidad de las extremidades inferiores
e hipostesia en las extremidades inferiores, por lo que se
solicitd una resonancia magnética nuclear (RMN) y una
puncion lumbar (PL) que confirmd el diagndstico de mieli-
tis transversa lUpica. Se inici6 tratamiento con bolos intra-
venosos (i.v.) de metilprednisolona (500 mg), hidroxicloro-
quina 200 mg cada 24 horas y rituximab (1 g i.v.), con el
cual mejord de su sintomatologia.

Sin embargo, la paciente fue remitida al Servicio de Oftal-
mologia por vision borrosa en ambos ojos (AO).

En la exploracion oftalmoldgica la maxima agudeza visual
fue de 0,5 en el ojo derecho (OD) y de movimiento de
manos en el ojo izquierdo (Ol). En el segmento anterior
se observaron signos de uveitis anterior mas marcados
en el Ol que en el OD, con hiperemia conjuntival mixta,
precipitados queraticos pigmentados difusos no granulo-
matosos y Tyndall ++. El Ol presentaba asociada una vi-
tritis de ++ y cierta palidez papilar, y en la exploracion fun-
doscopica se evidencio la presencia de hemorragias en
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punto-mancha, exudados algodonosos, estrechamiento
arterial y signos de oclusion vascular en la periferia y el
polo posterior de AO (Ol > OD) (figura 1).

FIGURA 1

Arriba: retinografia del ojo derecho e izquierdo. Retinopatia
vaso-oclusiva. Exudados algodonosos y hemorragias
retinianas (flechas blancas) asociados a estrechamiento
arterial y oclusiones vasculares (flechas amarillas). Abajo:
tomografia de coherencia ptica del ojo derecho y el ojo
izquierdo: membrana epirretiniana leve sin edema macular
asociado.

Al tratamiento sistémico puesto por el reumatologo, se le
afadio tratamiento topico con prednisona y ciclopéjico y
se programo nuevo control con angiografia fluoresceinica
(AGF). A pesar de la sospecha de SAFL secundario, se
decide no anticoagular a la espera de recibir los titulos de
los anticuerpos anticardiolipina y anticoagulante IUpico.

Sin embargo, la paciente acude a Urgencias por pér-
dida de vision en el OD de 12 dias de evolucion, mas
acentuada los Ultimos tres dias. En la exploracion pre-
sentaba un hemovitreo denso en el OD con una agude-
za visual de cuenta dedos. En el Ol se observo una re-
solucién de la uveitis anterior, asi como la desaparicion
de las hemorragias y los exudados de la exploracion
previa. Sin embargo, se mantenian las anomalias vas-
culares en el polo posterior y se podian apreciar exten-
sas areas de no perfusion retiniana periférica, por lo que
se decidio realizar una AGF urgente del Ol (contralateral
al del hemovitreo).

La AGF puso de manifiesto una extensa isquemia retinia-
na periférica que alcanzaba la macula, con presencia de
neovasos en papila y arcadas vasculares, y con multiples
microaneurismas y anomalias vasculares que afectaban
al polo posterior y la macula (figura 2). A pesar de la in-
tensa isquemia que presentaba la paciente, mantenia una
MAV de 0,8 en el Ol.

FIGURA 2

Angiografia fluoresceinica del polo posterior (superior
izquierda), periferia temporal (superior derecha), cuadrantes
nasales (inferior izquierda) y temporales (inferior derecha) del
0jo izquierdo: extensas areas retinianas de no perfusion capilar
tanto periféricas como maculares (estrellas rojas) asociadas a
anomalias vasculares y neovasos (flechas amarillas).

Ante esta situacion, se decide realizar cirugia de vitrec-
tomia del OD y programar una panfotocoagulacion (PFC)
urgente del Ol. Durante la vitrectomia del OD se consta-
ta la presencia de grandes areas de isquemia retiniana y
neovasos, por lo que se procede a la realizacion de una
PFC intraoperatoria del OD (figura 3).

Tras la cirugia se realizan tres sesiones de PFC retiniana
en el Ol.

Al mes de la cirugia la paciente esta estable y alcanza
visiones de 0,63 en el ODy de 0,8 en el Ol.

FIGURA 3

Retinografia de ambos ojos tras la cirugia de vitrectomia
del ojo derecho.
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La analitica reveld la presencia de articuerpos antifos- ~ AGRADECIMIENTOS

folipido positivos (anticardiolipina y anticoagulante IUpi-

co-anti-B2 glicoproteina), de modo que se confirmé la A la doctora Olga Garcia, por el seguimiento clinico de la
presencia de un SAFL secundario asociado al LES. paciente.
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Varén de 79 anos que acude a la consulta, con caracter
de urgencia, tras haber sufrido una pérdida brusca de la
vision de su ojo derecho hace diez dias. En la explora-
cion, presentaba la siguiente agudeza visual (AV):

e QOjo derecho: 100°-2,00+1,25 V = MM.

e QOjo izquierdo: 80°-1,00-1,75V = 0,7.

El ojo derecho presentaba una hemorragia vitrea con
abundante fibrina y en el 0jo izquierdo se observaba una
tumoracion oscura, sobreelevada, con un pequefo san-
grado reciente en los bordes, en la zona temporal inferior
periférica (figura 1).

La ecografia del ojo derecho mostré varias masas sobre-
elevadas en la periferia temporal (figura 2).

El paciente fue diagnosticado de coroidopatia exudativo-

hemorréagica periférica (PEHCR, por sus siglas en inglés:
peripheral exudative hemorrhagic choriorretinopathy) y se

FIGURA 1
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FIGURA 2

Ecografia del ojo derecho que muestra lesiones
sobreelevadas, con vacio ecogénico interno, en la zona
temporal.

A) Retinografia gran angular del ojo derecho que muestra una hemorragia vitrea con abundante fibrina. B) Retinografia gran
angular del ojo izquierdo en la que se observa una masa oscura con sangre en los bordes en la zona temporal inferior.
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indico la realizacion de una vitrectomia sobre su ojo dere-
cho. Un mes mas tarde, presentaba una mejoria visual: AV
del ojo derecho de 0,7, con la apariencia clinica que se
muestra en la figura 3.

FIGURA 3

A) Retinografia del ojo derecho tras vitrectomia, que
presenta una coroidopatia exudativo-hemorragica periférica
con abundante exudacion lipidica, fibrosis subretiniana
temporal y superior y hemorragia subretiniana temporal e
inferior. B) Retinografia del ojo izquierdo que muestra
hematoma subretiniano a nivel temporal y exudacion lipidica
inferior.

DESCRIPCION

La PEHCR' es una enfermedad degenerativa que afecta
al fundus periférico generalmente en pacientes de edad
avanzada. Se manifiesta con alteraciones hemorragicas
y exudativas que afectan a la retina neurosensorial o al
epitelio pigmentario de la retina (EPR) e incluye desprendi-
mientos exudativos o hemorrégicos del EPR, hemorragias
subretinianas, exudacion lipidica o desprendimiento exu-
dativo de la retina, en forma de una lesion Unica aislada o

como lesiones multiples, confluentes o no, y puede pre-
sentar cicatrizacion fibrética (figuras 3 y 4). Aproximada-
mente la mitad de los pacientes presentan drusas u otros
cambios maculares propios de la degeneracion macular
asociada a la edad (DMAE) en el ojo afecto o en el contra-
lateral. Mantel y colaboradores comunicaron que el 69 %
de los pacientes con PEHCR en su estudio tenian DMAE
(figuras 4C y D)?®. La media de edad esta entre los 70 y
los 82 afos y la tasa de afectacion bilateral oscila entre el
18 %y el 37 %. La localizacion mas frecuente es en la pe-
riferia media o extrema, en los cuadrantes temporales’®#.

Fue llamada en el pasado degeneracion disciforme ex-
céntrica, degeneracion disciforme extramacular y dege-
neracion retiniana asociada a la edad periférica y tiene
muchas similitudes clinicas con la DMAE, por lo que mu-
chos investigadores especularon con la posibilidad de un
origen neovascular similar al de la DMAE exudativa. Mas
recientemente otros investigadores han mostrado las se-
mejanzas de las caracteristicas vasculares de la PEHCR
con la vasculopatia coroidea polipoidea.

Fue descrita por primera vez por Reese y Jones en 19622,
pero es William Annesley quien nombra por primera vez la
entidad como PEHCR!. Por su acertada descripcion del
cuadro clinico, este término ha sido aceptado por multi-
ples autores®57. Describié 27 pacientes con lesiones peri-
féricas que se caracterizaban por sangre subretiniana o en
el subepitelio del EPR y exudacion subretiniana, en cual-
quier proporcion. Estos hallazgos podian acompanarse de
otras anomalias como fluido subretiniano, sangre o exuda-
cion intrarretiniana, hemorragia vitrea y degeneracion de la
retina neurosensorial. Apuntaba que su origen fuera una
neovascularizacion subretiniana y su principal diagndstico
diferencial era con el melanoma de coroides (el 50 % de
las lesiones habian sido diagnosticadas de melanoma).

CLINICA Y SINTOMATOLOGIA

La enfermedad puede ser asintomatica, pero la mayoria
de los pacientes con PEHCR suelen experimentar en al-
gun momento de la evolucion pérdida visual, miodesop-
sias, fotopsias, metamorfopsia o escotomas. La causa
mas frecuente de alteracion visual es la hemorragia vitrea
(figuras 1A y 4A) o la afectacion macular por fluido. El
tratamiento anticoagulante ha demostrado un incremento
del riesgo hemorréagico®.

Dada la localizacion periférica de las lesiones y su apa-
riencia clinica de masa elevada subretiniana, oscura o no,
es importante diferenciar estas lesiones de los melano-
mas de coroides, melanicos o amelandticos, por ser una
de las principales causas de pseudomelanoma y de con-
fusion diagndstica (figura 5)'691°, Reconocer esta lesion
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FIGURA 4

A) Retinografia del ojo derecho previa a vitrectomia, que muestra una hemorragia en vitreo que permite ver detalles de
fondo de ojo con dificultad. B) Retinografia del ojo izquierdo que muestra una gran masa oscura temporal inferior, que
se corresponde con una hemorragia subretiniana. Frecuentemente se confunden con melanomas. C) Retinografia del
ojo derecho del mismo paciente, tras la realizacion de la vitrectomia. D) Evolucion de la hemorragia subretiniana del ojo
izquierdo. Notese que ambos ojos presentan una degeneracion macular asociada a la edad atrdfica.

puede evitar al paciente tratamientos agresivos como la
radiacion o la enucleacion''. La PEHCR debe tenerse en
cuenta en el diagndstico diferencial de la hemorragia vi-
trea y de los tumores subretinianos del anciano.

ETIOLOGIA

La etiologia es desconocida, pero se ha especulado que la
isquemia, fuerzas mecanicas y defectos en la membrana
de Bruch podrian ser factores causales. Las caracteristi-
cas altamente exudativas de la enfermedad han sugerido
un origen neovascular'®"?, pero varios estudios (inclu-
so alguno con histopatologia) no pudieron demostrar la
presencia de membranas neovasculares subretinianas®.
También se ha hipotetizado que la PEHCR podria ser una
forma de vasculopatia coroidea polipoidea®'3'°: la angio-
grafia con fluoresceina revela alteraciones inespecificas
que se corresponden con los cambios fundoscopicos vi-
sibles (defectos ventana, bloqueo de la fluorescencia en

las hemorragias subretinianas, tincion, etc.), pero en mu-
chos casos no se encuentra una membrana neovascular
subretiniana visible. Sin embargo, aunque con frecuencia
hay enmascaramiento, la angiografia con verde de indo-
cianina (ICGA) mostrd en algunos casos estructuras hi-
perfluorescentes semejantes a polipos en la coroides de
la zona de la lesion (69 % de los casos) y una red vascular
coroidea anormal en el 50 % de los pacientes. Esta red
anormal se llend en la fase arterial o venosa temprana, y
los polipos algunos segundos mas tarde. La tomografia
de coherencia optica (OCT) mostro la tipica elevacion en
cUpula por encima de los pdlipos. También se observaron
cierres de areas de la coriocapilar periférica y shunts vas-
culares dilatados. Es decir, la PEHCR comparte muchas
caracteristicas con la vasculopatia coroidea polipoideat,
por lo que recientemente se ha recomendado para el
diagnostico la utilizacion de la ICGA y otras técnicas de
imagen de campo amplio. Nosotros y otros autores'®"”
hemos constatado algun caso de PEHCR con membra-
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FIGURA 5

A) Retinografia del ojo izquierdo con masa amelandtica temporal inferior, que fue confundida con un melanoma amelandético
de coroides. B) Angiografia con fluoresceina que muestra el efecto pantalla de la sangre; no se ven las anomalias vasculares
propias de los tumores. C) y D) Evolucion del hematoma subretiniano, que acabd en una cicatriz fibrotica periférica.

nas neovasculares subretinianas claras, por lo que es po-
sible que, dentro del espectro de la enfermedad, ocurran
ambas etiologias, con més frecuencia de la polipoidea.

TRATAMIENTO

La enfermedad es generalmente autolimitada y Unica-
mente requiere observacion. El seguimiento de estos pa-
cientes a largo plazo muestra regresion o estabilidad de
las lesiones con resolucion del cuadro por fibrosis en mu-
chas ocasiones*®'. La mayorfa de los pacientes tienen
un curso benigno y tienden a la atrofia o la fibrosis, por lo
que la observacion puede ser el tratamiento de eleccion
cuando los hematomas subretinianos ocupan extensio-
nes pequenas, en pacientes con ambos 0jos sanos. Las

hemorragias subretinianas de pequefio tamano se resuel-
ven de modo espontaneo y dejan una cicatriz fibrética o
atrofica. Pero la PEHCR puede amenazar la vision'®y, por
lo tanto, en pacientes con afectacion retiniana intensa, en
lesiones que amenacen la macula o en lesiones progre-
sivas en pacientes monoculares, es preciso realizar tera-
pias mas agresivas. Se deben tratar los casos que sufren
una hemorragia en vitreo 0 que amenazan la méacula.

Se ha utilizado para su tratamiento la fotocoagulacion, la
crioterapia y mas recientemente la medicacion antiangio-
génica intravitrea y los tratamientos combinados?#816.19-21,

Alforjay otros autores*?%222% han tratado estas lesiones con
bevacizumab intravitreo y han conseguido la estabilizacion
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0 regresion de las lesiones tras 32 meses de seguimiento,
produciéndose una atrofia del EPR o una cicatriz fibrética
Subretiniana tras dos o tres inyecciones. En tres pacientes
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INTRODUCCION

La hemorragia submacular (HSM) compromete la vision
de forma aguda y, tras 1-3 dias de persistencia de la san-
gre entre la retina neurosensorial y el epitelio pigmentario
de la retina (EPR), esta puede llevar a una disminucion
visual permanente por el efecto toxico de la sangre sobre
los fotorreceptores, ademas del efecto de barrera que la
sangre crea entre la retina y el EPR bloqueando su rela-
cion trofica.

La HSM puede tener multiples etiologias y la mas comun
es neovascular, sobre todo relacionada con degeneracion
macular asociada a la edad (DMAE). También se puede
ver en rotura aneurismatica arterial retiniana, traumatis-
mos oculares y por causa yatrogena en cualquier tipo de
procedimiento ocular en donde se manipule la retina.

Se han ensayado multiples opciones terapéuticas, desde
observacion, con resultados visuales variables, hasta di-
ferentes enfoques quirdirgicos con mayor o menor tasa de
éxito, dependiendo de la etiologia del sangrado’. Debido
a la patogenia del dafo en los fotorreceptores, el despla-
zamiento precoz de la HSM parece ser hasta el momento
la Unica opcion terapéutica con potencial de mejoria. La
etiologia mas estudiada ha sido la secundaria a DMAE
con y sin neovascularizacion. El Grupo de Investigacion
de Ensayos de Cirugia Submacular ha presentado resul-
tados de un ensayo clinico aleatorizado en que compard
la cirugia submacular frente al manejo expectante para
el tratamiento de la HSM secundaria a DMAE neovas-
cular, sin encontrar diferencias significativas al comparar
las mejores agudezas visuales corregidas resultantes en
ambos grupos, pero con resultados favorables en cuan-
to a la pérdida grave de vision en el grupo de pacientes
operados. Estos resultados se deben interpretar consi-
derando que los principales factores de mal prondstico
visual de la HSM son la presencia de neovascularizacion

y la DMAE como etiologia, ademas de la extension vy el
espesor de la HSM?3. Por el contrario, se ha descrito un
mejor prondstico visual en los pacientes con HSM secun-
daria a rotura coroidea, probablemente relacionada con el
estado de preservacion del EPR'. Al no ser la causa mas
frecuente, la mayoria de la literatura son casos aislados
en los que se reportan buenos resultados con diversas
técnicas de desplazamiento neumatico asociado a tera-
pias coadyuvantes®.

Los agentes antiangiogénicos (anti-VEGF) se han utiliza-
do en HSM por DMAE neovascular y han mostrado re-
sultados positivos como terapia coadyuvante a la cirugia
submacular y al desplazamiento neuméatico®®, y como
terapia Unica en pacientes seleccionados con una HSM
delgada y extrafoveal’.

CASO CLINICO

Muijer de 30 afios con HSM extensa secundaria a ruptura
coroidea traumatica extrafoveal temporal. La tomografia
de coherencia 6ptica (OCT) muestra la localizacion pre-
dominantemente subretiniana del sangrado (figura 1). La
agudeza visual era de cuenta dedos a 1 m excéntrica. Se
realizé de forma preferente vitrectomia por via pars plana
con inyeccion de alteplasa (rTPA) subretiniano (0,3 ml a
25 pg/0,1 ml) mediante retinotomia 38 g hasta conseguir
un desprendimiento de la retina circundante a la HSM,
seguida de intercambio por aire con posicionamiento
sentado durante 24 horas. En el control a las 24 horas se
observé un desplazamiento de la hemorragia hacia la re-
tina inferior. En el control de la semana en la OCT se pudo
ver resolucion casi completa del fluido subretiniano con
févea afectada por un depdsito subretiniano persistente
con alteracion estructural de la capa de fotorreceptores
(figura 2). Al mes, la agudeza visual mejord hasta 0,15
(figura 3). En el control de los tres meses se mantiene la
agudeza visual y en la OCT se observa un adelgazamien-
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to focal con borrado de fotorreceptores (figura 4). No han
aparecido complicaciones posoperatorias.

CONCLUSIONES

El resultado anatémico de la vitrectomia con rTPA
subretiniano ha sido bueno en este caso de HSM se-
cundaria a rotura coroidea traumatica. Los resultados

funcionales (agudeza visual) han sido subdptimos, al
estar principalmente ligados a la causa y a la indemni-
dad del EPR y fotorreceptores previos, en consonancia
con lo descrito en la literatura. Probablemente el des-
plazamiento del coagulo haya prevenido un dafio mas
extenso en forma de escotoma central. Merece la pena
considerar esta posibilidad terapéutica para el manejo
de esta patologia.

FIGURA 1

Momento del
diagndstico. Hemorragia
subretiniana extensa con
compromiso foveal. La
capa de fotorreceptores
foveales es indistinguible
y a nivel de la membrana
de Bruch se aprecia una
discontinuidad Bruch
(flecha verde).

FIGURA 2

Primera semana tras la
cirugia. Sin fluido
subretiniano relevante,
févea no afecta por la
ruptura, pero la capa de
fotorreceptores continta
discontinua con un
depdsito inferior.

FIGURA 3

Tres semanas tras la
cirugia. Reconstitucion
progresiva de la
subfévea. Sin signos de
neovascularizacion
asociada. Persiste una
hiperreflectancia a nivel
externo foveal ya
apreciada en la primera
imagen.

FIGURA 4

Tres meses tras la cirugia.
Reabsorcion de la zona
hiperreflectante foveal
externa que
probablemente
correspondia a reaccion
inflamatoria; se observa
un adelgazamiento focal
con borrado de capas
externas.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Danon es una miopatia ligada al cro-
mosoma X dominante descrita por primera vez en el ano
1981 por Danon et al.". A consecuencia de una muta-
cion en el gen de proteina de membrana 2 asociado a
lisosomas (LAMP-2), se produce una destruccion del
glucdégeno en el musculo esquelético y cardiaco, que se
autofagocita en forma de vacuolas intracitoplasmaticas,
segun los hallazgos anatomo-patoldgicos descritos?.
Las manifestaciones clinicas forman la triada de miocar-
diopatia, miopatia y retraso mental, siendo este Ultimo
criterio variable segun el sexo. Sugie et al. en 2002 des-
cribieron una serie de 38 casos que presentaban mio-
cardiopatia, el 90 % de los casos varones presentaban
miopatia frente al 30 % de las mujeres, vy el retraso men-
tal era mas frecuente en varones, 30 % frente al 6 % en
mujeres, aungue se ha visto que el retraso mental es de
rango leve. Las portadoras de la mutacion del sexo fe-
menino presentan un fenotipo mas leve de la enferme-
dad y la cardiomiopatia es la Unica manifestacion de la
enfermedad en la mayoria de los casos®. Las formas
de presentacion de enfermedad cardiaca son sindrome de
Wolff-Pakinson-White, miocardiopatia hipertrofica o dila-
tada. Las complicaciones mas graves son detectadas en
varones, que pueden llegar a precisar marcapasos o in-
cluso trasplante cardiaco. La miopatia a menudo es
asintomatica, y una debilidad proximal lentamente pro-
gresiva es la forma mas frecuente de presentacion en
caso de ser sintomatica*®.

En la actualidad, las manifestaciones oftalmoldgicas no
forman parte de los criterios clinicos para establecer el
diagnostico de la enfermedad. Hasta la fecha, son tan
solo series de casos en los que se han descrito «ma-
culopatias bilaterales» o «atrofia coriocapilar difusa»®.
Otros autores han descrito cambios pigmentarios reti-
nianos periféricos en cuatro de los siete miembros de

una familia afectada, todos de sexo femenino, mientras
que en los dos varones se detectaron zonas con pér-
dida grave del epitelio pigmentario de la retina (EPR)®.
Tras el andlisis con PCR de la expresion de LAMP-2
en la retina humana, se ha visto que esta se expresa a
nivel de las células del EPR y no esté presente en otras
capas de la retina*.

CASO CLINICO

Se presenta el caso de una mujer de 26 afos, natural de
Colombia, en Espana desde 1993 en régimen de adop-
cion, que desconoce los antecedentes médicos de su
familia bioldgica. Se encuentra asintomatica desde el
punto de vista oftalmoldgico y es remitida para valora-
cion por diagndstico de miocardiopatia secundaria a en-
fermedad de Danon con genética positiva para muta-
cion del gen LAMP-2. Como antecedentes personales
presenta sindrome de Wolff-Parkinson-White, con dos
vias accesorias ablacionadas en tres ocasiones y recu-
rrencia de estas. Con episodios de dolor centro-toracico
con elevacion de marcadores de dano cardiaco, en la
resonancia magnética nuclear cardiaca se observa frac-
cion de eyeccion del ventriculo izquierdo del 50 % y de-
positos patolégicos medio-ventriculares que se biopsian
y muestran infiltracion eosinofilica con focos de necrosis
muy pequenos sin fibrosis significativa. En tratamiento
con losartan, torasemida, azatioprina y metilprednisolo-
na en descenso. Estudio inmunolégico de anticuerpos
indicadores de miopatias, negativo.

En la exploracion oftalmoldgica presenta una agudeza vi-
sual de 1 en ambos ojos con su correccion, y el polo an-
terior y la presion intraocular son normales. En la fundos-
copia se aprecian cambios en la pigmentacion retiniana
por fuera de las arcadas vasculares tipo «sal y pimenta»
simétricas en ambos 0jos, con cambios sutiles a nivel del
EPR en media periferia (figura 1). No se observan lesiones
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FIGURA 1

Imagen de la retinografia del ojo derecho (A) y ojo izquierdo (B). Se visualizan los cambios pigmentarios fuera de arcadas

en los cuatro cuadrantes tipo «sal y pimienta».

en la zona macular de ninguno de los dos ojos, sin depo-
sitos, ni hemorragias, ni exudacion. El sistema vascular se
encuentra conservado. Los discos 6pticos se presentan
en apariencia normal, normocoloreados, sin lesiones pe-
ripapilares ni excavaciones sospechosas. La tomografia
de coherencia optica (OCT) (figura 2) no muestra altera-
ciones estructurales ni lesiones en el EPR y la angiografia
por OCT (OCT-A) (figura 3) no muestra alteraciones en
ninguno de los plexos vasculares. Se realiza campimetria
con estrategia SITA-Standard 24-2, que no encuentra de-
fectos de zona.

FIGURA 2

La tomografia de coherencia éptica de ambos ojos de la
region macular presenta un buen perfil foveal, con retina
interna y externa conservada y grosor coroideo acorde a
la edad y refraccion de la paciente. A) Ojo derecho. B) Ojo
izquierdo.

DISCUSION

No esta bien definido cual es el espectro de manifesta-
ciones clinicas oftalmolégicas que pueden observarse en
la enfermedad de Danon. Sin embargo, hasta ahora solo
hay descritos casos de afectacion retiniana. Existe algun
caso con alteraciones tipo white dots a nivel lenticular con
poca repercusion clinica. Se ha postulado que, al tratarse
de una enfermedad ligada al cromosoma X dominante,
las mujeres portadoras de la mutacion genética manifies-
tan una enfermedad menos agresiva, lo cual también se
ha visto que es aplicable a los hallazgos oftalmoldgicos.
Alteraciones pigmentarias periféricas en «sal y pimienta»
en pacientes de sexo femenino, como en este caso cli-
nico, han sido descritas por Prall et al.®. En pacientes de
sexo masculino las manifestaciones clinicas pueden ser
mas graves, por lo que constituyen un grupo de mayor
riesgo para presentar retinopatia, con la consiguiente pér-
dida irreversible de agudeza visual, y cambios electrorreti-
nogréaficos y en el campo visual. Las alteraciones del EPR
con pérdida grave de este pueden plantear diagndstico
diferencial con otras distrofias retinianas como coroide-
remia, atrofia girata o retinosis pigmentaria. En el caso
de la retinosis pigmentaria, es caracteristica la hiperpig-
mentacion periférica con afinamiento significativo de los
vasos, atrofia generalizada y palidez del disco dptico que
conlleva nictalopia, mala adaptacion luz-oscuridad en es-
tadios iniciales, para seguirse de una pérdida de agude-
za visual grave y progresiva’. La coroideremia comparte
esta misma sintomatologia; ademas, produce una hiper-
pigmentacion periférica con pérdida del EPR y se hereda
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FIGURA 3

Se muestra la angiografia por tomografia de coherencia éptica sin alteraciones de la vascularizacion en la regiéon macular.
Izquierda: ojo derecho. Derecha: ojo izquierdo. Ay E) Plexo vascular superficial. B y F) Plexo vascular profundo. C y G) Zona

avascular de la retina externa. D y H) Coriocapilar.

ligada al cromosoma X, como ocurre en los varones con
retinopatia por enfermedad de Danon. Sin embargo, los
vasos coroideos y las capas externas de la retina también
se ven afectados, lo que le otorga coloracion palida al
fondo de 0jo®. En el caso de la atrofia girata, los hallazgos
retinianos periféricos consisten en parches confluentes
circulares de atrofia coroidea delimitada por lineas pig-
mentadas, conservando algunos vasos coroideos®.
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INTRODUCCION

Los sindromes de enmascaramiento son procesos neo-
plasicos intraoculares que simulan uveitis. El mas tipico
es el linfoma vitreorretiniano, linforna B de células gran-
des que ademas asocia en un elevado porcentaje de ca-
sos linfoma de sistema nervioso central (SNC). Las leu-
cemias agudas son neoplasias hematolégicas que
pueden presentar manifestaciones oftalmolégicas hasta
en un 50 % de los casos'. Se deben fundamentalmente
a alteraciones en la sangre como la hiperviscosidad, la
anemia o la trombocitopenia en forma de hemorragias
intra o prerretinianas y manchas de Roth, asi como he-
morragias vitreas y fendmenos trombdticos venosos. En
casos mas raros, la afectacion ocular puede deberse a
infiltracion directa de las células leucémicas y los pacien-
tes presentan semiologia que simula una uveitis (anterior,
vitritis, infiltrados coroideos), masas esclero-conjuntiva-
les, masas orbitarias o infiltracién del nervio éptico®. Pre-
sentamos el caso de sindrome de enmascaramiento de
un paciente con una leucemia linfatica aguda (LLA) que
debutd con un cuadro ocular que simulaba un sindrome
de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH).

CASO CLINICO

Un paciente de 61 afios consultd por vision borrosa de
una semana de evolucion. Como Unico antecedente de
interés referia episodios de epistaxis autolimitadas en el
Ultimo mes y medio. La agudeza visual (AV) era 20/40 en
el ojo derecho (OD) y 20/50 en el ojo izquierdo (Ql). La
biomicroscopia de segmento anterior no mostraba célu-
las y la presion intraocular era 12 mmHg en ambos o0jos
(AO). La fundoscopia no mostraba células en el vitreo;
se apreciaban pliegues coroideos y desprendimientos de
retina exudativos en el polo posterior de AO. También lla-
maba la atencion la presencia de exudados algodonosos
inferiores a disco optico derecho (figura 1).

FIGURA 1

Imagen multicolor que muestra pliegues coroideos y
desprendimiento de retina en ambos ojos; las flechas
verdes sefalan exudados blandos.
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Se realizd6 tomografia de coherencia optica (OCT), que
mostraba desprendimiento de retina y engrosamiento co-
roideo en AQO (figura 2). Se realizé angiografia fluorescei-
nica (AGF), que puso de manifiesto multiples puntos de

FIGURA 2
Tomografia de coherencia optica que muestra
desprendimiento de retina bilateral y engrosamiento
coroideo en ambos 0jos.

FIGURA 3

fuga hiperfluorescentes e hipofluorecencia en las zonas
de fluido subretiniano (figura 3).

Se orientd el caso como un sindrome de VKH, se solicitd
una analitica general y se indicaron tres pulsos de metil-
prednisolona intravenosa de 500 mg. Al dia siguiente se
revisa la analitica y se aprecia leucocitos 15 000, 69 % de
blastos, hemoglobina 13,3, plaguetas 10 000. Férmula:
69 % de blastos, de tamafno grande y con signo de la
huella digital. Velocidad de sedimentacion globular: 51.
Estudio basico de coagulacion: tiempo de tromboplastina
parcial activado 22; indice de protrombina 72; ratio in-
ternacional normalizada 1,17; fibrinbgeno >750. En estos
momentos se consulta con el Servicio de Hematologia,
que ingresa al paciente a su cargo. Se realiza aspirado
medular, en el que se aprecia médula hipercelular con
infiltracion del 91 % por blastos de tamano pequefio a
mediano y alta relacion nucleo-citoplasmatica. En la cito-
metria de flujo se observa un 92 % de blastos de origen
linfoide CD10+ que no expresan cadena citoplasmatica,
lo que sugiere LLA-B tipo comun (EGIL Bll).

En el Servicio de Hematologia se continud con la corti-
coterapia y ademas se establecio tratamiento con es-
quema quimioterapico: leucemia aguda linfoblastica de
alto riesgo BCR/ABL-adultos <55 afos, junto con rituxi-
mab. Asimismo, se descartd afectacion de otros 6rga-
nos mediante resonancia magnética nuclear (RMN) del
SNC, y ecografia testicular y abdominal, que no mos-

Angiografia fluoresceinica que muestra multiples puntos de fuga hiperfluorescentes y zonas de hipofluorescencia

por presencia de fluido subretiniano.
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traron alteraciones significativas. Durante el ingreso una
angio-TC demostrd la presencia de tromboembolismo
pulmonar.

En relacion con las manifestaciones oculares, hay que
senalar que fueron progresivamente mejorando y a las
cuatro semanas del ingreso la AV en el OD era de 20/30
y en el Ol de 20/40. La OCT mostraba en ese momento
ausencia de fluido subretiniano en el OD y algo de fluido
subretiniano en el Ol (figura 4).

FIGURA 4

Tomografia de coherencia Optica en la Ultima visita
oftalmoldgica que muestra resolucion del desprendimiento
exudativo retiniano en el ojo derecho y fluido subretiniano
en el ojo izquierdo.

Lamentablemente, el paciente presenté un fallo hepatico
agudo que se atribuyd a asparraginasa (quimioterapico
empleado para el tratamiento de la LLA) y fallecio al cabo
de unos dias.
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DISCUSION

Las manifestaciones oftalmolégicas de las LLA se deben
normalmente a las alteraciones secundarias hematolégi-
cas asociadas, y mas raramente a infiltracion ocular de
las células leucémicas. En nuestro caso pensamos que
la coroides estaba infiltrada por dichas células y los des-
prendimientos exudativos se debian a disfuncion secun-
daria del epitelio pigmentario de la retina. Esta manifesta-
cion, aunque rara, ya ha sido descrita previamente en la
literatura?.

El cuadro clinico de desprendimiento de retina exudativo
bilateral es muy sugestivo de VKH, aunque en el diag-
nostico diferencial también cabe plantear la escleritis
posterior (qQue se descartd en la RMN realizada) y la co-
roidopatia serosa central bilateral, aunque el patron an-
giogréfico en esta es distinto del que presentaba nuestro
paciente.

Hay que sefalar que, al analizar retrospectivamente el
caso, habia tres signos que no son tipicos de VKH y que
nos deberian haber hecho considerar otros diagnésticos
(ante cuadros atipicos en uveitis siempre hay que consi-
derar infecciones, fundamentalmente sifilis, y sindromes
de enmascaramiento). El primero es la ausencia de célu-
las en la camara anterior o en el vitreo. En el VKH siempre
hay células, aunque en fases muy iniciales suelen ser po-
cas. El segundo, los exudados algodonosos en el OD,
que no son tipicos de VKH y en nuestro caso se debian
probablemente a alteraciones hematoldgicas asociadas a
la LLA. Finalmente, en la AGF no se observaba hiperfluo-
rescencia por fuga en el disco 6ptico, signo este casi uni-
versal en los pacientes con VKH.

En conclusion, las LLA pueden presentar afectacion ocu-
lar generalmente en forma de hemorragias retinianas se-
cundarias a alteraciones hematolégicas. Mas raramente
pueden simular una uveitis, como en nuestro caso. Ante
cuadros inflamatorios intraoculares atipicos, hay que des-
cartar siempre un sindrome de enmascaramiento.

2. Sharma T, Grewal J, Gupta S, Murray PIl. Ophthalmic
manifestations of acute leukaemias: the ophthalmologist’s
role. Eye 2004;18:663-72.
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INTRODUCCION

Las técnicas de imagen aplicadas a la retina han su-
puesto en estos Ultimos anos un paso de gigante en
la comprension vy clasificacion de numerosas patolo-
gias de la macula, asi como en la identificacion y des-
cripcion de nuevas entidades. En la practica clinica, la
interpretacion integrada de los recursos diagnésticos
a nuestro alcance puede suponer un desafio. En un
paciente de edad avanzada puede ser dificil realizar
una historia clinica completa, la colaboracion puede
estar limitada para pruebas tanto objetivas como sub-
jetivas, y en muchas ocasiones hay un recorrido previo
de procesos o intervenciones sin aporte de informacion
precisa.

Todo ello implica para el clinico una tarea compleja de
clasificacion de los datos obtenidos y un proceso de cro-
nologia inversa para distinguir lo cronico de lo agudo, lo
antiguo de lo reciente, y la interrelacion entre distintas
entidades. El caso que se presenta es un ejemplo de
este reto.

CASO CLINICO

Mujer de 84 anos, remitida para estudio de maculopatia
desde un centro privado, con sospecha de neovascula-
rizacion subretiniana e indicacion de tratamiento antian-
giogénico. Tiene antecedentes de dislipemia e hiperten-
sion arterial. Como antecedentes oftalmoldgicos, refiere
haber sido intervenida de cataratas unos 16 anos atras,
y lleva 6 meses en tratamiento con un colirio de lata-
noprost sin conservantes. Refiere pérdida de agudeza
visual de reciente inicio, sin precisar de qué ojo.

La exploracion inicial mostré mejor agudeza visual corre-
gida (MAVC) de 0,2 en su ojo derecho (OD) y de 0,4 en su
ojo izquierdo (Ol).

En la biomicroscopia del segmento anterior se aprecio
una pseudofaquia bilateral correcta, con material pseu-
doexfoliativo en reborde pupilar. Se obtuvo una midria-
sis muy limitada. La tonometria era de 14 mmHg en
ambos 0jos.

En el fondo de ojo se observaron unos discos de aspecto
normal y cambios pigmentarios focales en ambos 0jos,
mayores en el Ol (figura 1).

En la tomografia de coherencia optica (OCT) el estudio
de capa de fibras nerviosas no mostrd defectos cohe-
rentes con un glaucoma (figura 2). El estudio estructural
de la macula resulté sin duda ser la herramienta fun-
damental para el diagndstico: en el OD, se aprecio un
edema quistico asociado a una membrana epirretinia-
na (MER) junto con un desprendimiento neurosensorial
central (figura 3). En el Ol, en cambio, el corte central ini-
cial, descentrado, mostrd una curiosa imagen de tejido
irregular sobre una MER, con espacios hiporreflectivos
en su espesor, asociado a un desprendimiento neuro-
sensorial central con material irregular en sus margenes
y un pequeno desprendimiento del epitelio pigmentario
(DEP) (figura 4). El significado de este tejido interno se
hizo mas evidente tras centrar adecuadamente el corte
(figura 5).

La angiografia retiniana por tomografia de coherencia
optica (OCT-A) no mostré datos de interés en el OD, y
en el Ol no se evidencié neovascularizacion asociada al
DEP, siendo la Unica observacion relevante una leve dis-
torsion en el borde de la red perifoveal supero-temporal
(figura 6).

Se desestimé realizar un estudio campimétrico por la
condicion general de la paciente, al considerar que la fati-
ga acusada durante la realizacion de las distintas pruebas
de imagen invalidaria la fiabilidad del resultado.
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FIGURA 1

Aspecto del fondo y autofluorescencia con alteraciones pigmentarias irregulares, mayores en el ojo izquierdo.

La decision se adoptd teniendo en cuenta la naturaleza
cronica de los hallazgos observados frente a la percep-
cién de pérdida visual reciente claramente expresada.
Teniendo en cuenta que la intervencion terapéutica mas
proxima era el inicio de tratamiento para un glaucoma no
observado, se retird el colirio de latanoprost y se evalud
a la paciente a los 2 y 4 meses. En las figuras 7y 8 se
aprecian los cambios observados en el perfil macular en
la OCT estructural.

La MAVC mejoré en el OD a 0,6 , se mantuvo en el Ol en
0,4, y ha sido estable a lo largo de un afo.

DISCUSION

En esta paciente concurren alteraciones de la interfase
vitreomacular, con una MER en el OD considerada como
«clasica» o contractil y que en el Ol aparece asociada a
un tejido epirretiniano de reflectividad media, con cavi-
dades pseudoquisticas. La observacion tomogréfica de
este material ha suscitado un gran interés en estos Ulti-
mos anos y ha recibido distintas denominaciones, como
«MER gruesa»', «tejido epirretiniano atipico»? o «prolife-
racion epirretiniana»®, descrita especialmente en relacion
con agujeros maculares lamelares degenerativos.
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FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica del ojo derecho: edema
quistico, membrana epirretiniana y desprendimiento
neurosensorial.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia Optica: corte superior al centro
foveal.

FIGURA 5
Corte centrado del ojo izquierdo.

La instauracion del tratamiento tépico con analogos de
prostaglandinas se ha asociado a la aparicion de ede-
mas maculares quisticos*. En el OD, la suspension re-
solvio tanto el edema como el desprendimiento subfo-
veal, que facilmente se hubiera podido atribuir a la
traccion ejercida por la MER, de acuerdo con la recien-
te propuesta de Govetto sobre la secuencia evolutiva
de las alteraciones en capas externas inducidas por la
traccions.

En la figura 9 se muestran ejemplos del signo de la bola
de algodon®, el desprendimiento foveal” y el depdsito vi-
teliforme®, como distintos aspectos evolutivos de la reper-
cusion de las fuerzas de traccion sobre la retina externa,
posiblemente a través de las células de Muller. En el caso
presentado, el tratamiento topico actud como acelerador
del proceso, especialmente en el OD.

La mayor parte de los estudios publicados en relacion
con la proliferacion epirretiniana son analisis retrospecti-
vos dirigidos por busquedas basadas en enfermedades
de la interfase vitreomacular®'?. Por este motivo, es difi-
cil conocer la prevalencia real de este tejido epirretiniano
y su papel en la historia natural de estas y otras enfer-
medades de la macula. Sin embargo, hasta la fecha se
sugiere un papel reparador o estabilizador de la retina
externa’. Su origen sigue siendo discutido, habiéndo-
se involucrado de forma directa o indirecta a los hialo-
citos™, las células de Miller y el epitelio pigmentado’.
Se acepta que carece de propiedades contréctiles’ e
incluso se recomienda preservarlo en una eventual inter-
vencion quirdrgica'”.

Si bien se ha descrito en relacion con los agujeros ma-
culares lamelares considerados degenerativos'®™, y
con menos frecuencia en agujeros maculares de espe-
sor completo®, no siempre es asi, pudiendo aparecer
también con una MER clasica asociada y signos de
traccion?'. Su presencia, en cualquier caso, indica larga
evolucion, mayor dafno tisular y, aunque no empeora el
resultado quirdrgico, si parece estar asociado a un peor
prondstico funcional®.
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FIGURA 7

FIGURA 6

Angiografia por tomografia de coherencia optica del ojo
izquierdo. Distorsion de la red vascular perifoveal en el
plexo superficial.

En el ojo derecho se observa desaparicion del edema quistico y del desprendimiento foveal en las imagenes de tomografia
de coherencia optica a los dos (A) y cuatro (B) meses, respectivamente.

En los casos descritos de cierre espontaneo de aguje-
ro macular degenerativo, es un hallazgo practicamen-
te constante la presencia de este tejido?®. Este caso
ilustra la dificultad diagndstica que supone un proce-
SO cronico con una patologia intercurrente temporal,
y que ademas exhibe hallazgos mixtos en el Ol: una

MER que inicialmente se comportdé como traccional,
produciendo el levantamiento macular que ahora ve-
mos en fase de reabsorcion del material y colapso, con
una apertura en capas internas y secundariamente la
proliferacion de tejido epirretiniano rellenando el defec-
to (figura 10).
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FIGURA 8

Evolucion del ojo izquierdo, con progresivo colapso

del desprendimiento viteliforme. FIGURA 9

Efecto del vector de traccion anteroposterior sobre las
capas externas de la retina en membrana epirretiniana
clasica. Signo de la bola de algodén (A), desprendimiento
foveal (B) y depdsito subfoveal de aspecto viteliforme (C).

FIGURA 10

La tomografia de coherencia 6ptica muestra la delimitacion
del tejido epirretiniano sobre la membrana epirretiniana
clasica, obturando la apertura de capas internas de la
retina.
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CASO CLINICO

Mujer de 22 afios, diagnosticada de enfermedad de Von
Hippel cuatro afios antes de la primera visita a nuestro
centro, que acudio por disminucion de la agudeza visual
en el ojo derecho.

Como antecedentes personales quirlrgicos presenta
una cirugia de apendicitis hace cinco anos, sin otros
antecedentes personales o familiares conocidos.
Como antecedentes oftalmoldgicos habia recibido tra-
tamiento con laser argdn una sesion en cada ojo hacia
un ano.

Su agudeza visual corregida fue:
e (Ojo derecho: 20/30.
e QOjo izquierdo: 20/20.

Su refraccion era en el ojo derecho —1,75, -0,75 a 100°, y
en el ojo izquierdo -2, —0,50 a 70°.

La exploracion en lampara de hendidura revelaba una
paciente faquica, con presiones intraoculares de 11 vy
13 mmHg.

En el fondo de ojo se apreciaba un desprendimiento de
retina traccional periférico con proliferacion fibrovascular
abundante en la periferia y presencia de multiples angio-
mas (figura 1).

En el fondo de ojo izquierdo se apreciaban angiomas mul-
tiples de predominio temporal sin presencia de desprendi-
miento ni proliferacion fibrovascular (figura 2).

La exploracion angiografica evidencié angiomas en ambos
ojos y proliferacion fibrovascular en el ojo derecho (figura 3).

El estudio por tomografia de coherencia dptica apreciaba
quistes centrales y paracentrales con engrosamiento difu-
so de la zona foveolar en el ojo derecho (figura 4).

Se realizd tratamiento mediante antiangiogénico intravi-
treo en el ojo derecho y fotocoagulacion con laser argén
de las lesiones de ambos 0jos, tanto de angiomas como de
los vasos nutricios.

A los veinte dias del tratamiento acudio a Urgencias por
disminucion de la agudeza visual brusca en el ojo dere-
cho. Su agudeza visual en el ojo derecho era de 20/600 y

FIGURA 1

Retinografias de
campo amplio

del ojo derecho
donde se aprecia
desprendimiento
de retina traccional
periférico en la zona
temporal e inferior,
con presencia de
proliferacion
fibrovascular y
multiples angiomas.
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de 20/30 en el ojo izquierdo. En el fondo del ojo derecho
se apreciaba un desprendimiento regmatégeno nasal y
temporal, con una rotura en el tumor nasal inferior y con
la macula desprendida (figura 5). En el ojo izquierdo los
hemangiomas estaban correctamente tratados, con reti-
na aplicada y sin traccion.

Se realiz6 cirugia con banda escleral, vitrectomia 23g con
retirada de la proliferacion fibrovascular, retinotomias peri-
féricas, fotocoagulacion e intercambio por aceite de silico-
na. La figura 6 muestra el posoperatorio temprano.

FIGURA 2 La evolucion posoperatoria fue satisfactoria. Dos meses

: : . después de la primera cirugia se retir¢ el aceite de silico-
Presencia de angiomas en la zona temporal y superior na, con una mejora en la agudeza visual en el ojo derecho
del ojo izquierdo. de hasta 20/50.

FIGURA 3

Angiografia de campo amplio donde se evidencia la presencia de hiperfluorescencia intensa en las zonas de proliferacion
fibrovascular y en los angiomas. En el ojo derecho se puede apreciar el engrosamiento de los vasos aferentes y eferentes
de las lesiones angiomatosas.

FIGURA 4
Tomografia de coherencia dptica horizontal y vertical del ojo FIGURA 5

derecho. Se aprecian quistes centrales mas evidentes en Retinografia de campo amplio veinte dias después de
el corte vertical, con presencia de engrosamiento difuso, la fotocoagulacion de las lesiones angiomatomas y la
quistes parafoveolares en la capa nuclear externa inyeccion intravitrea de antiangiogénico. Presentd un
y presencia de puntos hiperreflectivos. desprendimiento regmatdgeno con afectacion macular.
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FIGURA 6

Posoperatorio temprano después de realizar banda
escleral, vitrectomia, diseccion de proliferacion fibrovascular,
retinotomias, fotocoagulacion e intercambio por aceite de
silicona.

Dos meses y medio tras la retirada del aceite acude nue-
vamente a la consulta por disminucion de la agudeza
visual y metamorfopsia. Su agudeza visual era de movi-
miento de manos. En la exploracion se observa una ca-
tarata capsular posterior con desprendimiento traccional
y regmatogeno y levantamiento de la retinotomia. El ojo
izquierdo permanecia estable.

La figura 7 muestra la retinografia previa y posterior a las
nuevas vitrectomia y lensectomia realizadas. La agudeza
visual en el posoperatorio fue de 20/50 y se dejo el aceite
de silicona.

DISCUSION

Los angiomas capilares de la retina se pueden presen-
tar de forma aislada o bien en el contexto del sindrome
de Von Hippel-Lindau. Suelen manifestarse en la se-
gunda o tercera década de la vida. Las tumoraciones

suelen ser rojizas o anaranjadas y protuir hacia la cavi-
dad vitrea, asi como tener vasos aferentes y eferentes
que destacan sobre el resto por su aumento de calibre.
Dependiendo del tamano y de los hallazgos asociados
a las lesiones, el tratamiento puede variar. Las lesiones
pequefias pueden tratarse mediante fotocoagulacion
con laser verde o diodo. Las lesiones periféricas o de
tamafno medio se pueden beneficiar del uso de criote-
rapia, incluso se ha descrito el uso de terapia fotodi-
namica y de braquiterapia con buenos resultados’. En
caso de exudacion y de presencia de edema macular,
se ha informado de la utilizacion de inyecciones de an-
tiangiogénicos, como sucedié en nuestro caso. Pese a
que se debe intentar ser conservador en este tipo de
lesiones, por lo que en nuestra paciente se inicio trata-
miento con laser e inyeccion intravitrea, existen casos
donde la cirugia es indispensable, como la presencia
de hemorragia vitrea intensa, y de proliferacion fibro-
vascular intensa y desprendimiento de retina, como su-
cedié en nuestra paciente unas semanas después del
primer tratamiento. La realizacion de vitrectomia y de
retinotomias con la diseccion de la zona tumoral esta
descrita en la literatura'®. El grupo de Avci y colabo-
radores’ demostrd que existe un peor prondstico qui-
rdrgico en aquellos casos donde se debe hacer retino-
tomia, probablemente porque son aquellos pacientes
mas graves, con tumoraciones grandes, exudaciones
y proliferaciones intensas asociadas a desprendimiento
de retina.

En conclusion, los angiomas capilares secundarios al
sindrome de Von Hippel-Lindau suponen una patologia
compleja. En su manejo se deben tener en cuenta el ta-
mano y la localizacion de las tumoraciones, la presencia
de hallazgos acompafiantes como proliferacion fibrovas-
cular, edema macular o desprendimiento, asi como el
estado sistémico del paciente y del ojo contralateral. El
tratamiento quirdrgico puede reportar buenos resultados
y ser indispensable en casos asociados a desprendi-
miento de retina.

FIGURA 7

Se muestra
elprey el
posoperatorio
después de la
segunda
vitrectomia. Se
realizé pelado
de las nuevas
proliferaciones
fibrovasculares
tanto pre como
subretinianas.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 75 anos, diagnos-
ticada de degeneracion macular asociada a la edad
(DMAE) humeda en el ojo izquierdo desde 2012. Las imé-
genes de la tomografia de coherencia éptica swept-source
(OCT-SS) macular mostraban la presencia de liquido subre-
tiniano, asf como de una membrana neovascular subretinia-
na (figura 1). Desde que fue diagnosticada, la paciente habia
recibido un total de tres inyecciones intravitreas de bevaci-
zumab, ocho de ranibizumab y seis de aflibercept, y habia
mantenido una agudeza visual con correccion de 20/20 en
ambos 0jos.

A pesar de confirmar la desaparicion del liquido subre-
tiniano a los quince dias de la inyeccion intravitrea, este
reaparecia sistematicamente dos meses después, inde-
pendientemente del farmaco utilizado, con reaparicion de
metamorfopsias. De hecho, la cantidad de liquido subre-
tiniano aumentaba después de cada recaida, a pesar de

FIGURA 1

la buena agudeza visual mantenida por la paciente duran-
te los tres anos de seguimiento.

En un esfuerzo por obtener un efecto mas duradero y
reducir la frecuencia del retratamiento, se ofrecio a la
paciente la posibilidad de realizar terapia combinada.
Primero se le administré terapia fotodinamica (TFD) con
verteporfina utilizando parametros de fluencia reducida
(300 mW/25 J) vy, 48 horas después, se administrd una
inyeccion intravitrea de aflibercept.

Dos dias después del tratamiento, la paciente acudio
a Urgencias refiriendo una importante pérdida de vi-
sion a través del ojo izquierdo. En ese momento tenia
una agudeza visual de 20/400 (14 letras de ETDRS) y el
examen del fondo de ojo reveld grandes desprendimien-
tos multilobulares de la retina neurosensorial. La OCT-SS
macular (Triton, Topcon Swept-Source OCT) reveld un
desprendimiento multilobular, con acumulacion masiva de
liquido subretiniano (figura 2).

A) La imagen de fondo de ojo previa al tratamiento demuestra drusas maculares grado 2 y ausencia de alteraciones de
pigmentacion y hemorragias. B) La tomografia de coherencia dptica swept-source muestra liquido subretiniano adyacente

a una membrana neovascular subretiniana.
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FIGURA 2

A) Posterior a la terapia combinada, en el fondo de ojo se evidencia la presencia masiva de liquido subretiniano.
B) La tomografia de coherencia dptica swept-source muestra un desprendimiento multilobular, con acumulaciéon de gran

cantidad de liquido subretiniano.

Se decidié adoptar un enfoque conservador y se reco-
mendd observacion. Una semana después, las imagenes
de la OCT demostraron una reduccion del liquido subreti-
niano. Al mes se evidencio la resolucion completa de los
desprendimientos multilobulares, con persistencia de minimo
liquido subretiniano, lo que se acompafé de una mejoria de
la agudeza visual hasta 20/40. Finalmente, a los dos me-
ses la agudeza visual habia retornado a 20/25, con leves
metamorfopsias y persistencia minima de liquido subreti-
niano (figura 3).

DISCUSION

La seguridad sistémica y ocular de la verteporfina, de-
mostrada en los estudios TAP (Treatment of age-related
macular degeneration with photodynamic therapy Study
Group)'?y VIP (Verteporfin in Photodynamic Study Group)?,

FIGURA 3

junto con su actividad potencialmente sinérgica con los
agentes antiangiogénicos, actual tratamiento de referen-
cia de la DMAE humeda, ha ofrecido una justificacion
para el tratamiento combinado en pacientes selecciona-
dos*. La TFD comienza con la activacion de la vertepor-
fina a nivel vascular, seguida de la destruccion selectiva
de las células endoteliales, con posterior activacion pla-
quetaria y la formacion de un trombo, que finalmente
conduce a la oclusién vascular de la neovascularizacion
coroidea. Antes de la trombo-oclusion vascular, la libe-
racion de mediadores inflamatorios y los efectos de la le-
sion celular endotelial sobre la ya hiperpermeable lesion
neovascular suelen dar lugar a una extravasacion agu-
da de liquido®.

Esto explica que la aparicion de liguido subretiniano tras
la TFD sea comun, aunque sin asociarse con pérdidas vi-

A) La imagen inicial de tomografia de coherencia éptica swept-source demuestra el desprendimiento multilobular con gran
cantidad de liquido subretiniano. B y C) En las visitas de seguimiento la tomografia de coherencia éptica swept-source
demostrd una reduccion progresiva del liquido subretiniano a la semana y al mes de evolucion, respectivamente. D) A los
dos meses se evidencia resolucion completa de los desprendimientos multilobulares, con persistencia de minimo liquido

subretiniano.
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suales profundas. A menudo los pacientes experimentan
alteraciones visuales transitorias leves Unicamente. Sin
embargo, una disminucion visual aguda grave después
del tratamiento con verteporfina, definida como la pérdida
de mas de 4 lineas (0 20 letras) de agudeza visual en el
plazo de una semana después del tratamiento, ha sido
reportada en hasta el 2 % de los casos, generalmente
asociada a desprendimientos serosos multilobulares®.

En nuestro caso, presentamos un desprendimiento macu-
lar seroso multilobular acompafado de una disminucion
visual aguda y grave tras terapia combinada de antian-
giogénicos mas TFD seguida con imagenes de OCT-SS.
Gracias a la calidad de las imagenes de OCT-SS, obser-
vamos que el desprendimiento tenia dos compartimentos:
una bolsa de liquido hiperreflectante entre la capa nuclear
externa y los segmentos externos de los fotorreceptores
y liquido més homogéneo e hiporreflectante entre la retina
neurosensorial y el epitelio pigmentario de la retina (figu-
ra 4). La formacion de estos compartimentos de liquido
subretiniano bien diferenciados separados por membra-
nas fibrosas ha sido descrita previamente en el contexto
del sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada, y en menor fre-
cuencia tras la TFD. Sin embargo, sigue siendo controver-
tido si ambos casos comparten la misma fisiopatologia®.

Los desprendimientos serosos multilobulares son compli-
caciones poco frecuentes de la TFD que producen impor-
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La tomografia de coherencia éptica swept-source muestra
una bolsa apenas hiperreflectante (flecha amarilla) de liquido
intrarretiniano entre la capa nuclear externa y los segmentos
externos de los fotorreceptores y liquido mas homogéneo e
hiporreflectante (flecha roja) entre la retina neurosensorial y
el epitelio pigmentario de la retina. La flecha verde permite
visualizar la ruptura de las capas externas de la retina,
entendiéndola como una lesion intrarretiniana.

tante disminucion de la agudeza visual. En nuestro caso,
tras adoptar una actitud expectante, pudimos observar
que, a medida que el liquido subretiniano desaparecia, el
espacio entre las capas externas de la retina disminuia,
volviendo practicamente a su lugar anatomico y mejoran-
do asi la agudeza visual. De esta manera se obtuvo una
recuperacion anatomica y funcional sin ningun tratamien-
to especifico.
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HISTORIA CLINICA

Se trata de un paciente varén de 24 anos, que acude a
nuestra consulta tras ser diagnosticado de maculopatia
por foseta dptica en el ojo izquierdo. No presenta antece-
dentes personales ni familiares de interés.

EXPLORACION

Durante la exploracion se constata una agudeza visual
en su ojo derecho de 20/20 y en su ojo izquierdo de
20/50. La tension ocular en el ojo derecho es de
14 mmHg vy en el ojo izquierdo de 13 mmHg. El examen
del segmento anterior es normal en ambos ojos, asi
como el segmento posterior en su ojo derecho, mientras
que en el ojo izquierdo presenta una foseta colobomatosa
papilar y una maculopatia importante asociada. Se realiza
retinografia y tomografia de coherencia éptica (OCT) de
alta resolucion que muestra una retinosquisis de capas
externas muy marcada debida a la comunicacion existen-
te con la foseta dptica (figura 1).

FIGURA 1

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se practica una vitrectomia via pars plana con 25G y di-
seccion del vitreo hasta la base. Se tifie con azul dual y
se diseca la membrana limitante interna (MLI) en la zona
del haz papilomacular, dejando la zona papilar a modo de
bisagra. A continuacion, se realiza el recambio fluido-aire
y se inyecta perfluorocarbono liquido para facilitar la intro-
duccién de la MLI dentro de la foseta Optica. Finalmente
se aspira el perfluorocarbono liquido y se extraen las mi-
crocanulas.

En el posoperatorio se produce una reduccion progresi-
va del fluido durante los primeros ocho meses (figura 2)
y se consigue una mejoria de la agudeza visual hasta
20/25. Pero con el paso de los meses se observa un
aumento del desprendimiento de retina central, motivo
por el cual se establece tratamiento con espironolacto-
na 25 mg las dos primeras semanas y posteriormente
con 50 mg, dado que la vision se mantiene por encima
de 20/30.

Retinografia y tomografia de coherencia éptica del ojo izquierdo. Foseta colobomatosa con maculopatia secundaria
que muestra una retinosquisis principalmente de capas externas, debido a la comunicacion con la foseta colobomatosa.
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FIGURA 2

Tomografia de coherencia 6ptica del ojo izquierdo ocho
meses después de la primera vitrectomia. Se aprecia la
presencia de membrana limitante interna en el interior
de la foseta optica y una reduccion importante de la
retinosquisis, con la aparicion de fluido subretiniano
adyacente a la papila.

En los controles ulteriores evoluciona hacia un aumento
del fluido subretiniano a través de la foseta colobomatosa
(figura 3), llegando a una agudeza visual de 20/40 (dos
afos después de la primera cirugia), que es cuando se de-
cide realizar una segunda vitrectomia para intentar sellar de
nuevo la foseta. En este caso la técnica quirirgica elegida
es practicar una diseccion lamelar escleral de 4 x 2 mm
del cuadrante nasal superior, para posteriormente introdu-
cir este tejido como taponamiento de la foseta coloboma-
tosa de manera bimanual con dos pinzas. Finalmente se
comprueban y se suturan las esclerotomias.

La evolucion posterior es buena, con una desaparicion
completa del fluido macular dieciséis meses después
de la segunda cirugia (figura 4), y se consigue una mejor
agudeza visual corregida de 20/25.

FIGURA 4

FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica del ojo izquierdo dos afos
después de la primera cirugia. Desprendimiento de retina
central debido a la comunicacion del espacio subretiniano
con la foseta optica.

Se han realizado controles con campo visual que no
muestran dano glaucomatoso. La tension ocular se ha
mantenido en niveles normales a lo largo de todo el
seguimiento.

DISCUSION

La foseta Optica es una anomalia congénita poco frecuen-
te, pero aproximadamente dos tercios de los pacientes
afectados pueden presentar desprendimiento seroso ma-
cular, que empeora el prondéstico visual.

Debido a que la fisiopatologia de la maculopatia por fo-
seta colobomatosa no es del todo conocida, actualmen-
te no existe un consenso sobre cual es la mejor técnica
para tratar esta entidad’. Se han descrito mdultiples tra-
tamientos como el laser peripapilar temporal y tapona-
miento con gas*®, indentaciéon macular®, vitrectomia con

Retinografia y tomografia de coherencia éptica del ojo izquierdo dieciséis meses después de la segunda cirugia. Se aprecia
la absorcion completa del fluido subretiniano con la presencia del injerto de esclera taponando completamente la foseta

Optica.
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diseccion de la hialoides posterior” asociada o no a otras
técnicas adyuvantes como las fenestraciones de la retina
interna®® o al uso de membrana limitante interna’®'? o in-
jerto de esclera' para taponar la foseta éptica.

Creemos que el uso de un tejido biolégico para sellar la
comunicacion entre la foseta y el espacio subretiniano es
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INTRODUCCION

La mayoria de los agujeros maculares (AM) son idiopati-
cos y el mecanismo fisiopatoldgico propuesto es la trac-
cion vitreomacular (TVM), que resulta de una adhesion
andmala del cortex del vitreo posterior con la membrana
limitante interna macular durante el proceso de despren-
dimiento de vitreo posterior (DVP). Sin embargo, el desa-
rrollo de un AM se ha descrito en condiciones en que hay
una minima TVM, como en pacientes con DVP completo,
y tras una vitrectomia pars plana (VPP).

El cierre espontaneo del AM es muy infrecuente, y se ha
documentado en casos de agujeros maculares idiopati-
COos, agujeros maculares traumaticos, AM reabiertos tras
una VPP primaria exitosa y mas raramente tras VPP de una
patologia retiniana no relacionada.

CASO CLINICO

Paciente varon de 71 anos, alto miope, tratado en el
ojo derecho (OD) por desprendimiento de retina regma-
tobgeno con VPP, criopexia y hexafluoruro de azufre al
20 %. Posteriormente su agudeza visual (AV) promedio
en el OD fue de 0,75 sin edema macular ni alteracion
foveal (figura 1). Siete anos después refiere dificultad de
lectura de un mes de evolucion, presentaba una AV en
el OD de 0,4 y en el Ol de 0,9. La tomografia de cohe-

rencia optica (OCT) revelaba en el OD un microaguije-
ro macular de 107 micras, con edema quistico en los
bordes del agujero y una membrana epirretiniana (MER)
fina (figura 2A).

Cuando llevaba un mes de espera para la realizacion de
la VPP, el paciente explica una mejoria espontanea de la
AV del OD a 0,5y en la OCT presenta un AM casi cerra-
do (figura 2B), por lo que se decidid observacion con
controles mensuales. Diez meses después presentd un
cierre completo del AM (figura 2C) y una mejoria de la AV
a0,7.

DISCUSION

Los AM después de VPP por patologia retiniana no re-
lacionada parecen ser infrecuentes. En el caso descrito
aqui, la OCT realizada en la presentacion inicial del pa-
ciente mostré degeneracion quistica con un microagujero
de espesor completo. Se ha sugerido que el edema ma-
cular quistico puede ser un factor incitante que modifica
la anatomia foveolar'2. Otras teorias incluyen la formacién
progresiva de la MER que causa nueva traccion tangen-
cial vitreo cortical residual que proporciona traccion vi-
treofoveal y elasticidad retiniana interna®®.

El cierre espontaneo del AM ha sido descrito por va-
rios autores en 0jos no vitrectomizados. Una reciente

FIGURA 1

Tomografia de
coherencia optica
del ojo derecho seis
anos después de

la vitrectomia pars
plana.
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revision de las caracteristicas y factores de riesgo para
cierre espontaneo de AM idiopatico concluyd que el ta-
mano del agujero menor a 250 micras tiene mayor opor-
tunidad de cierre espontaneo. Caracteristicas en la OCT
como la liberacion de la TVM, borde del agujero con una
estructura en forma de puente, formacion de una MER
contractil que facilite la union de los bordes del agujero y
una buena AV son caracteristicas observadas en estos
casos*.
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FIGURA 2

Tomografia de
coherencia optica
del ojo derecho.

A) Siete anos tras
vitrectomia pars
plana: muestra
aparicion de agujero
macular con
edema quistico en
bordes del agujero
y una membrana
epirretiniana.

B) Un mes posterior
al diagndstico del
agujero macular: se
observa inicio de
cierre espontaneo.
C) Cierre completo
del agujero macular
a los diez meses de
seguimiento.

Se ha informado el cierre espontaneo de AM posvitrec-
tomia en un pequeno porcentaje de casos's’. Los me-
canismos sugeridos incluyen la contractura de MER, la
resolucion de los cambios quisticos y la proliferacion de
células gliales en estructuras tipo puente.

La ausencia de traccion anteroposterior pone de mani-
fiesto la importancia de otros factores en la formacion y
resolucion del AM.
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CASO CLINICO

Varén de 59 afos remitido por presentar desprendimiento
de retina regmatégeno de reciente aparicion en su ojo de-
recho. La agudeza visual era de 20/25 y en la exploracion
se apreciaba una lente intraocular en camara posterior y
ausencia de afectacion macular (figuras 1y 2).

Bajo anestesia local, se realizd una vitrectomia pars plana
23g y endofotocoagulacion laser sin incidencias, dejando
aire como taponador.

A las 24 horas, la agudeza visual era de percepcion lu-
minosa con presencia de fibrina en camara anterior, con
progresion y evolucion a hipopion a las 48 horas de la

FIGURA 1

Retinografia preoperatoria.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica preoperatoria.

cirugia, por lo que se inyectd vancomicina intravitrea de
forma empirica tras tomar una muestra de humor acuoso
para estudio microbioldgico, y se inicid antibioterapia y
corticoterapia sistémicas.

A la semana, la inflamacién del segmento anterior habia
desaparecido y Unicamente se apreciaba una dispersion
pigmentaria del iris. La exploracion del fondo de ojo mos-
traba atrofia del nervio dptico, areas extensas de necrosis
retiniana y atenuacion vascular (figuras 3-7). La agudeza
visual a partir de este momento se mantuvo en no per-
cepcion luminosa, y tras meses de seguimiento el caso
evolucion¢ a ptisis bulbi.

DISCUSION

Dado que los estudios microbioldgicos fueron negativos,
la principal sospecha etioldgica fue la toxicidad de alguno
de los agentes empleados durante la cirugia.

Al revisar el caso en detalle, se constaté que no se usé de
forma intraocular triamcinolona ni ninguna tincion como
adyuvante. Tan solo se introdujo el fluido de infusion del
vitreotomo y perfluoro-n-octano liquido. Dada la ausencia
de signos de inyeccion intraocular inadvertida por perfo-
racion ocular durante la técnica anestésica o la inyeccion
transeptal de metilprednisolona al final de la cirugia, y la
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FIGURA 3
Retinografia posoperatoria.

FIGURA 4
Autofluorescencia posoperatoria.

similitud con series de casos previamente descritas de
toxicidad relacionada con manipuladores de la retina®®,
se emiti6 la correspondiente alerta a las autoridades com-
petentes y se procedio a la retirada provisional del lote de
perfluoro-n-octano liquido sospechoso.

La toxicidad retiniana secundaria a manipuladores o far-
macos de uso intraocular es infrecuente. Sin embargo, su

FIGURA 5
Angiografia fluoresceinica posoperatoria.

FIGURA 6
Tomografia de coherencia Optica posoperatoria (corte macular).

. .":'-‘. ' -
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FIGURA 7

Tomografia de coherencia Optica posoperatoria (corte
suprapapilar).

curso fulminante ensombrece el prondstico de cirugias
vitreo-retinianas rutinarias no complicadas. Los datos clave
que deben hacernos sospechar este cuadro son la presen-
cia de muy baja vision el dia después de la cirugia, el desa-
rrollo de atrofia del disco Optico, la necrosis retiniana y oclu-
siones arteriales o venosas de la retina e inflamacion ocular.
La deteccion precoz vy la retirada inmediata del producto
son clave para evitar una acumulacion de casos en serie.




CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA Il

Problemas diagnbdsticos en patologia refinocoroidea

BIBLIOGRAFIA

Pastor JC, Coco RM, Fernandez-Bueno, Alonso-
Alonso ML, Medina J, Sanz-Arranz A, et al. Acute retinal
damage after using a toxic perfluoro-octane for retinal
surgery. Retina 2017;37(6):1140-51.

Coco RM, Srivastava GK, Andrés-Iglesias C, Medina J,
Rull F, Fernandez-Vega-Gonzélez A, et al. Acute retinal
toxicity associated with a mixture of perfluorooctane
and perfluorohexyloctane: failure of another indirect
cytotoxicity. Br J Ophthalmol 2019;103(1):49-54.
Januschowski K, Irigoyen C, Pastor JC, Srivastava
GK, Romano MR, Heimann H, et al. Retinal toxicity

of medical devices used during vitreoretinal surgery:
a critical overview. Ophthalmologica 2018;240:236-
43.

Pastor Jimeno JC, Coco Martin RM. El problema de
la toxicidad aguda de algunos perfluoro-octanos.
Archivos de la Sociedad Espanola de Oftalmologia
2017;92:455-7.

Méndez-Martinez S, Calvo P, Rodriguez-Marco NA, Faus
D, Abecia E, Pablo L. Blindness related to presumed
retinal toxicity after using perfluorocarbon liquid during
vitreoretinal surgery. Retina 2018;38:1856-64.



CASO 41

. Esta obsoleto el fratamiento con 1aser
en la coroidopatia central serosa?

Francisco Gomez-Ulla de Irazazabal', Maria Gil Martinez?

'Director Médico. Instituto Oftalmoldgico Gémez-Ulla. Santiago de Compostela
2Facultativo Especialista de Area de Oftalmologia. Instituto Oftalmolégico Gémez-Ulla. EOXI Santiago de Compostela

CASO CLINICO

Mujer de 79 anos que acude a consulta por pérdida de

agudeza visual en su ojo izquierdo (Ol) de meses de evolu-

cion acompanada de metamorfopsia. Cirugia de cataratas

bilateral sin complicaciones cuatro afios antes en Francia.

En el momento de la exploracion la paciente presenta una

mejor agudeza visual corregida en su ojo derecho (OD) de

1 (con +0,25-1 a 15° y en su Ol de 0,8 (con -1,25 a 170°).

Pseudofaquia correcta en ambos 0jos. Presion intraocular

normal en ambos ojos. Fondo de o0jo: nevus temporal su- FIGURA 2

perior en el OD y desprendimiento neurosensorial en el Ol Tomografia de coherencia dptica en la que se observa
(figura 1). En la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) de  desprendimiento neurosensorial y material hiperreflectivo
este Ol se observa desprendimiento seroso con depdsitos  que se ha relacionado con fragmentos de segmentos

hiperreflectivos adnheridos a la superficie externa de la reti-  externos de los fotorreceptores que fueron fagocitados
na (figura 2). de manera incompleta.

FIGURA 1
Retinografia color de ambos ojos.
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FIGURA 3

Angiografia por tomografia de coherencia optica en la que
no se observa presencia de neovascularizacion coroidea.

Se realiza también angiografia por OCT sin evidencia de
neovascularizacion coroidea (figura 3).

Se decide hacer una angiografia fluoresceinica (AGF), en
la que se observa un claro punto de fuga superior en
el contexto de una coroidopatia central serosa cronica,
por lo que se decide realizar laser focal en esa localiza-
cion (figura 4). Se utilizé laser verde de diodo, 5 impac-
tos con spot de 100 micras, 0,1 segundos y potencia
de 150 mW.

A los seis meses del tratamiento, la agudeza visual en su
Ol es de 1, no hay signos de actividad en la OCT y en
la AGF se puede observar un area de atrofia en la zona
superior en donde se realizé el laser, pero sin escotoma
positivo (figura 5).

FIGURA 4

FIGURA &

Autofluorescencia (imagen superior) y tomografia de
coherencia optica (imagen inferior) con resolucion de fluido
y presencia de depdsito subretiniano.

Angiografia fluoresceinica en la que se observa punto de fuga superior extramacular.




CASO 41

¢ Estd obsoleto el tfratamiento con laser en la coroidopatia central serosa?

DISCUSION

La coriorretinopatia central serosa (CCS) se caracteriza
por un desprendimiento de retina neurosensorial y su-
pone la segunda causa de maculopatia entre la tercera
y la quinta década de la vida'. Generalmente se resuel-
ve de manera espontanea, pero en un 5 % de los casos
se pueden producir episodios recurrentes o enferme-
dad cronica. En esta ultima situacion puede aparecer
dano en los fotorreceptores, alteraciones difusas en el
epitelio pigmentario de la retina (EPR) y secundariamen-
te pérdida permanente de vision'. La CCS cronica pre-
senta sintomas entre los que se encuentran escotomas
relativos, micropsia, metamorfopsia y vision alterada de
los colores?.

La mayoria de los casos se resuelven de manera espon-
ténea, pero cuando se cronifican requieren tratamiento
(tabla 1). Actualmente existen distintas opciones tera-
péuticas, como son: fotocoagulacion laser convencio-
nal, terapia fotodinamica (TFD) de fluencia normal o baja,

antagonistas de glucocorticoides, antagonistas de los
receptores de mineralocorticoides y antifactor de creci-
miento endotelial vascular (anti-VEGF).

1. Laser convencional: la fotocoagulacion laser so-
bre un punto de fuga angiografico en la CCS acele-
ra la reabsorcion del fluido. Es una técnica sencilla
y segura que proporciona buenos resultados ana-
tomicos y funcionales®. No seria util en pérdidas di-
fusas del EPR'. Es necesario identificar de manera
clara el punto de fuga mediante AGF o OCT“. Por
otra parte, el laser micropulsado: emplea pulsos ul-
tracortos de 810 nm, lo que reduce el dano sobre
el EPR.

2. TFD: es util en la reabsorcion del fluido y en disminuir

el nimero de recurrencias. Se puede guiar por AGF o
mejor por angiografia con verde de indocianina.

3. Anti-VEGF: podria ser Util en resolver la enfermedad

mediante la reduccion de la hiperpermeabilidad coroi-

Ventajas

Inconvenientes

* Mas accesible
* Mas barato
e Reabsorcion rapida del fluido

Laser térmico
convencional

e Puede causar dano permanente del EPR
e Escotoma permanente
e Desarrollo de NVC secundaria

Laser micropulso

e Se puede aplicar mas proximo a la fovea

e Impactos no visibles

e Cuando existe NVC asociada

TFD e Reabsorcion de fluido y previene e |squemia coroidea
las recurrencias e NVC secundaria
e Atrofia del EPR
e Off-label
Anti-VEGF e Pacientes con fibrina subfoveal en las que e Escasa eficacia si no esta asociado a MNV
el laser focal o la TFD no se pueden realizar o Off-label

Antagonistas de
glucocorticoides
e Ketoconazol

e Mifepristona

e Finasteride

e Rifampicina

e No existen estudios aleatorizados
e Off-label

¢ No dano directo sobre el EPR
® Reversibles

Antagonistas de
mineralocorticoides
e Eplerenona

e Espironolactona

e Disminucion de la libido

e Ginecomastia

e Alteraciones en niveles de K+

e Tratamiento de 3-6 meses

e Coste eplerenona (320 € 6 meses)
y espironolactona (11,32 € 6 meses)

o Off-label

NVC: neovascularizacion coroidea; TFD: terapia fotodinamica.

Anti-VEGF: antifactor de crecimiento endotelial vascular; EPR: epitelio pigmentario de la retina; MINV: membrana neovascular;

TABLA 1

Tratamientos sugeridos en la coriorretinopatia central serosa.
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dea. Sin embargo, se emplea mas comunmente para
el tratamiento de la membrana neovascular secundaria
que aparece en algunos casos®.

4. Antagonistas de glucocorticoides: dado que en esta
patologia se ha demostrado un aumento de los cor-
ticoides sistémicos, uno de los tratamientos consiste
en antagonistas de estos como son el ketoconazol,
mifepristona y finasteride’.

5. Antagonistas de mineralocorticoides: son efectivos
a corto y largo plazo, pero presentan efectos secun-
darios y en algunos casos falta de adherencia al trata-
miento por parte de los pacientes’. Asimismo, tienen
mayor tasa de recurrencia, cuando se comparan con
la TFDS.
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Maruko et al. observaron que en pacientes con CCS cro-
nica tanto el laser convencional como el laser micropul-
sado pueden ser Utiles en reducir el fluido”. Sin embargo,
el laser convencional produce mayor atrofia del EPR. El
laser convencional es el tratamiento mas econémico vy
rapido cuando existe un unico punto focal en la AGF. Sin
embargo, la TFD es superior y mas segura en lesiones
cronicas con afectacion subfoveal o yuxtafoveal'.

En conclusion, en aquellos casos en los que existe un cla-
ro punto de fuga en la AGF, la realizacion de laser focal
con spot reducido puede ser una técnica Util, econdémica
y répida, que logra una resolucion a largo plazo del cuadro
clinico. Este tratamiento seria Util en aquellos casos en los
que se puede identificar un Unico punto de fuga, pero no
en aquellos con grandes areas o difusiones difusas®.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente de 24 anos y sexo
femenino, que consulta por «mancha gris» central en el
ojo izquierdo (Ol) y discreta metamorfopsia. Como an-
tecedente oftalmolégico destaca una miopia de 8 diop-
trias. No tiene anteccedentes personales de interés.

En la exploracion, la mejor agudeza visual corregida
(MAVC) en el ojo derecho (OD) es de 20/20, y en el Ol de
20/30. Biomicroscopia: normal en ambos ojos. Fondo
de ojo: OD sin alteraciones. En el Ol se observa lesion
amarillenta a nivel macular y cambios pigmentarios aso-
ciados (figura 1).

El scan horizontal con tomografia de coherencia dptica
swept-source (SS-OCT), coincidiendo con el margen su-
perior de la lesion, define una excavacion coroidea focal
de forma concava, donde las capas retinianas externas
se ajustan al epitelio pigmentario de la retina (EPR) dentro
de la excavacion (figura 2).

El scan vertical mediante SS-OCT a nivel de la excava-
cion permite definir las caracteristicas propias de esta,
curvatura normal de la interfase coroides-esclera, hipe-
rreflectividad coroidea posterior, adelgazamiento coroi-
deo bajo la excavacion y vasculatura coroidea dilatada
en margenes (figura 3).

FIGURA 1

Retinografia del ojo izquierdo que muestra lesion amarillenta
a nivel macular con cambios pigmentarios asociados.

El scan oblicuo sobre la fovea pone de manifiesto, de
forma evidente, la existencia de una membrana neovas-
cular con desestructuracion de las capas externas de la
retina y EPR (figura 4).

FIGURA 2

Scan horizontal:
tomografia de
coherencia optica
swept-source que
pone de manifiesto
una excavacion
focal coroidea tipo
«conformada».
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La imagen de angiografia por tomograffa de coherencia
Optica (OCT-A) muestra la membrana neovascular visible
en capa avascular y la senal de flujo correspondiente en
modo B (figura 5). La segmentacion coroidea muestra
los paquivasos (figura 6).

La angiografia fluoresceinica (AGF) demuestra dos fo-
cos hiperfluorescentes desde tiempos precoces en po-
sible relacion con defecto del EPR vy discreto escape en
fases tardias secundario a neovascularizacion coroidea
(NVCQ) (figura 7).

Se decide indicar inyeccion intravitrea Unica de afliber-
cept. Un mes después de esta, la paciente presenta

evolucion favorable, con recuperacion de vision a MAVC
20/20 y mejora en metamorfopsia.

La SS-OCT pone de manifiesto la mejoria anatoémica
(figura 8) y la OCT-A muestra el silencio de senal de la
membrana en retina avascular y la ausencia de flujo
en el modo B respecto a la imagen al diagndstico
(figura 9).

DISCUSION

El termino «excavacion focal coroidea» (EFC) fue esta-
blecido por Margolis en 2011 para definir un area de
excavacion coroidea submacular detectada en OCT en

FIGURA 3

Scan vertical: tomografia de
coherencia 6ptica swept-source
que permite definir las
caracteristicas de la excavacion
focal coroidea: curvatura normal
de la interfase coroides-esclera,
hiperreflectividad coroidea
posterior, adelgazamiento
coroideo bajo la excavacion

y vasculatura coroidea dilatada
en margenes.

FIGURA 4

Scan oblicuo sobre la fovea que
pone de manifiesto, de forma
evidente, la existencia de una
membrana neovascular con
desestructuracion de capas
externas de la retina y epitelio
pigmentario de la retina.

FIGURA &

Angiografia por
tomografia de
coherencia 6ptica
que muestra

la membrana
neovascular visible
en capa avascular
y la sefial de flujo
intralesional en
modo B.
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La segmentacion del slab coroideo en profundidad muestra
los paquivasos.

FIGURA 7

La angiografia fluoresceinica muestra dos focos
hiperfluorescentes desde tiempos precoces y discreto
escape en fases tardias.

ausencia de estafiloma, ectasia escleral o traumatismo
previo'. Ahos antes, Jampol lo habia descrito como un
hallazgo anatémico en un paciente asintomatico?.

La EFC generalmente se asocia con buena agudeza vi-
sual, sin sintomas, y con apariencia normal o casi normal
de la retina suprayacente. Muestra mayor prevalencia
entre la cuarta y la quinta décadas de la vida, y no existen
diferencias entre sexos. Se trata de un hallazgo frecuen-
temente unilateral, con mas incidencia en asiaticos y en
miopes moderados.

Shinojima define la EFC, segun su forma, en conica,
concava o mixta®. Margolis clasifica la ECF en «confor-
mada» y «no conformada», en funcion de la posicion
de las capas externas de la retina en relacién con el
EPR'.

Existen varias hipotesis que tratan de explicar su
origen: una, por posible traccién debida a anormali-
dades vasculares coroideas de origen embrionario?;
otra, por un origen inflamatorio por haberse visto
asociada a casos de coroiditis multifocal y coroiditis
punctata interna®.

La lesién puede permanecer estable, aunque se han
descrito diferentes complicaciones como coriorretino-
patia central serosa (CSC), NVC y vasculopatia coroi-
dea polipoidea. Lee et al. reportan, en una serie de 41
casos, la presencia de CSC hasta en el 24 % de ellos,
y de NVC en un 22 %, tanto de tipo 1 como de tipo 2,
estas Ultimas mas frecuentes en pacientes mas jovenes
y mas miopes®.

Diferentes publicaciones refieren la buena respuesta
al tratamiento antiangiogénico de estas lesiones neo-
vasculares asociadas a EFC”#, como es el caso que
presentamos.

FIGURA 8

La tomografia de
coherencia optica
swept-source tras
tratamiento pone de
manifiesto la mejoria
anatomica, con
restitucion de capas
externas de retina.
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Paciente de 23 anos, que acude a consulta porque ve una
mancha negra central por su ojo izquierdo (Ol), de horas
de evolucion. Antecedentes personales y familiares, sin
interés. No refiere traumatismo ni esfuerzos fisicos.

La agudeza visual es de 1 en el ojo derecho, bultos en Ol.
En la exploracion el Unico dato remarcable es la existen-
cia de una hemorragia vitrea y macular en el Ol.

La hemorragia estéa en tres niveles (figura 1): vitreo, espa-
cio subhialoideo y submembrana limitante interna (MLI).
En la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) se aprecia
un material hipo e hiperreflectivo, que se corresponde
con la hemorragia, entre la MLl y la capa de fibras.

En este caso, el paciente no refirid traumatismo, lesiones
previas o enfermedades sistémicas. Tampoco asociaba la
hemorragia a una posible maniobra de Valsalva. Sin em-
bargo, basadonos en la exploracion y en la ausencia de
antecedentes, este fue nuestro diagndstico y decidimos
limitarnos a observar la evolucion. A las seis semanas
la hemorragia vitrea y subhialoidea habia desaparecido,
pero persistia sangre sub-MLI en el nivel inferior de la
zona afectada (figura 2).

En los sucesivos controles la sangre se va reabsorbien-
do y disminuye el espacio sub-MLI (figura 3). En la figu-
ra 4 podemos apreciar que, a pesar de la desaparicion
de la hemorragia, la MLI no ha recuperado su perfil his-
tologico normal. Seis meses después del sangrado, la
retina recuperd su aspecto normal en la OCT vy la vision
era 20/20.

DISCUSION
La causa mas frecuente de este tipo de hemorragias

son las maniobras de Valsalva. La retinopatia de Valsal-
va fue inicialmente descrita por Gass'. Aparece tras un

Capa do Whras

FIGURA 1

La flecha blanca sefala una hemorragia vitrea, que se
corresponde también con las manchas oscuras. Se puede
apreciar una imagen hemorragica en «naveta, tipica de
las hemorragias subhialoideas (flecha verde). La flecha azul
sefiala una hemorragia mas delimitida y oscura, que se
sitUa por debajo de la limitante interna. En la tomografia de
coherencia optica se identifica el material hematico situado
entre la membrana limitante interna y la capa de fibras.

Por encima de la membrana limitante interna se puede
reconocer el espacio subhialoideo.

MLI: membrana limitante interna.

aumento subito de la presion abdominal o toracica, por
ejemplo, por episodios de vomitos. No es necesario que
haya alteraciones vasculares preexistentes. Otras posi-
bles etiologias son discrasias sanguineas, aneurismas,
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FIGURA 2

En la imagen aneritra (abajo izquierda) se aprecia el brillo
de la membrana limitante interna. En la retinografia, se

ve el nivel hematico, con aspecto de pseudohipopion.
Tomografia de coherencia Optica, corte vertical: se delimita
claramente la membrana limitante interna en la

parte superior de la imagen (flecha) como una linea
hiperreflectiva.

FIGURA 3

Referencias anatomicas en la figura 1. La flecha roja sefiala
la hialodes. En la retinografia podemos ver la hemorragia
residual y el brillo central y periférico que delimita el
despegamiento de la membrana limitante interna. El corte
tomografico diferencia claramente la membrana limitante
interna en la zona sin hemorragia.

FIGURA 4

Ya no hay restos heméaticos, pero se sigue apreciando
el brillo caracteristico de la membrana limitante interna
desprendida. En la tomografia se ve la reaplicacion de
la membrana limitante interna en la zona central.

neovascularizacion retiniana o subretiniana o sindrome
de Terson.

En las hemorragias prerretinianas 1o mas habitual es que
la sangre ocupe el espacio subhialoideo por delante de la
MLI, pero en los casos que afectan a la macula no es in-
frecuente que se localice entre la MLI y la capa de fibras.
Aunqgue el uso de la OCT puede ayudarnos a situar de
manera apropiada el nivel de la hemorragia, no siempre
es posible diferenciar entre las hemorragias subhialoideas
y las sub-MLI.

El prondstico visual suele ser bueno, con resolucion es-
pontanea, pero en el caso de que se mantenga duran-
te un periodo de tiempo largo pueden producir fibrosis
de la MLI y membranas epirretinianas?, asi como dafos
toxicos a la retina. El tratamiento puede ser quirlrgico,
mediante vitrectomia® o mediante micropunciones con
laser YAG*, para permitir el paso de la sangre a la cavi-
dad vitrea.

A nuestro entender, lo interesante del caso que presen-
tamos es que nos permite identificar de manera clara
los tres niveles posibles de hemorragias prerretinianas:
vitreo, subhialoideo y sub-MLI. Especialmente intere-
sante es apreciar la evolucion del despegamiento de
la MLI'y cdmo se produce la normalizacion de manera
espontanea.
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La neovascularizacion tipo | aneurismatica' (también co-
nocida como vasculopatia coroidea polipoidea) es un tipo
particular de neovascularizacion coroidea que requiere un
diagndstico especifico y cuyo tratamiento se diferencia
de las pautas habituales de antiangiogénico intravitreo
indicadas en la neovascularizacion tipo | clasica, pues,
en ocasiones, requiere el concurso de la terapia fotodi-
namica?.

El diagndstico de la neovascularizacion tipo | aneuris-
matica se lleva a cabo mediante verde de indocianina®,
prueba que al ser invasiva no se realiza de rutina y mucho
menos en areas con baja prevalencia de esta enferme-
dad. La posibilidad de realizar un diagnéstico, o si acaso
una sospecha elevada, mediante pruebas no invasivas de
la presencia de pdlipos, puede ayudar al oftalmologo para
un diagnoéstico mas preciso de esta entidad.

En la retinografia convencional las lesiones aneuris-
maticas aparecen como lesiones anaranjadas que en
bastantes ocasiones son dificiles de distinguir del fon-
do amarillento retiniano. La retinografia multicolor es el
resultado de la suma de tres imagenes simultaneas ob-
tenidas con tres diferentes longitudes de ondas. El he-
cho de utilizar laseres para su generacion permite una
mejor delimitacion de las estructuras retinianas (vasos,
etc.) que en la retinografia convencional. De las tres lon-
gitudes de onda, la infrarroja (815 m) hace posible una
buena visualizacion de las capas mas profundas como el
epitelio pigmentario y la coroides. En la imagen multico-
lor las lesiones aneurismaticas aparecen en color verde
o verde oscuro, lo que unido a unos limites netos per-
mite una mas facil identificacion. Asimismo, la imagen
infrarroja también aporta una importante rentabilidad

diagnostica para esta entidad, pues en ella los pdlipos
aparecen como lesiones de color gris oscuro y limites
bien definidos.

Tan y colaboradores* han publicado recientemente en
Ophthalmology Retina la posibilidad de realizar un diag-
nostico con un elevado indice de acierto (49 sobre 50
de casos diagnosticados con verde de indocianina) utili-
zando la imagen multicolor del HRA Spectralis de Heidel-
berg. Las dilataciones aneurismaticas aparecerian como
imagenes nodulares de color verde o verde oscuro vy li-
mites netos en la imagen multicolor, asi como imagenes
nodulares de color gris oscuro en la imagen infrarroja, en
ambos casos coincidiendo exactamente con las image-
nes de las dilataciones aneurismaticas en el estudio con
verde de indocianina.

Presentamos un caso en el que la retinografia (figura 1A)
presenta unos exudados duros muy sutiles, asociados
a una lesion anaranjada de dificil visualizacion; la reali-
zacion de una retinografia multicolor (figura 1B) y la in-
frarroja (figura 2) hicieron posible sospechar la presencia
de podlipos y dirigir el B-scan hacia la zona concreta a
estudiar (figura 3), que de otro modo podia haber pasado
inadvertida en estudios de un solo corte. A la vista de la
imagen tomografica compatible, se procedié a una an-
giografia con verde de indocianina que confirmé el diag-
nostico (figura 4).

Es posible que, con la experiencia, muchos casos de
neovascularizacion puedan ser diagnosticados mediante
imagen multimodal no invasiva, disminuyendo en muchas
ocasiones la necesidad de utilizar angiografia con inyec-
cion intravenosa de contrastes.
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FIGURA 2
Retinografia aneritra.

FIGURA 3

Retinografia multicolor con B-scan cuya localizacion es
determinada por los hallazgos en la retinografia.

FIGURA 1

Retinografia multicolor.

FIGURA 4
Confirmacion diagnoéstica por verde de indocianina.
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INTRODUCCION

El edema macular diabético (EMD) es una de las principa-
les causas de pérdida visual en pacientes diabéticos con
prevalencia creciente, aunque actualmente existen multi-
ples opciones terapéuticas para su abordaje. Presenta-
mos un caso clinico de EMD tratado con laser focal que
desarrolla una membrana neovascular coroidea (MNVC)
como complicacion.

CASO CLINICO

Paciente varén de 66 anos con antecedentes personales
de diabetes mellitus tipo 2, hipertension y dislipemia, que
presenta en la exploracion oftalmoldgica mejor agudeza
visual corregida (MAVC) de 1 en el ojo derechoy de 1 en
el ojo izquierdo (Ol) escala de Snellen, facoesclerosis y
retinopatia diabética no proliferante moderada en el Ol,
con grupo de microaneurismas y exudados duros en cir-
cinada en la arcada temporal superior que amenazan el
area foveal. Resto de la exploracion, sin interés.

En las pruebas complementarias la angiografia fluorescei-
nica (AGF) muestra EMD focal y la tomografia de cohe-
rencia optica engrosamiento espongiforme con exudados
en el area sin traccion: (TO E1) clasificacion de Panozzo'.

Tras obtener un adecuado control metabdlico, se realiza
fotocoagulacion focal del area con laser de argébn de mi-
croaneurismas orientados por AGF (figura 1), siguiendo
las recomendaciones actuales de tratamiento para EMD
focal no traccional sin afectacion central (parametros utili-
zados: spot: 100 micras, duracion: 0,1 segundos, poten-
cia: 100 mw).

En el control postratamiento al tercer mes, presenta dis-
rupcion del epitelio pigmentario de la retina con engro-
samiento cistoideo e imagen sugerente de MNVC tipo 2

en el area tratada. Se realiza AGF de confirmacion, que
aporta patron clasico (figura 2). Por su localizacion extra-
foveal no compromete la agudeza visual.

FIGURA 1

Angiografia fluoresceinica basal y guia para fotocoagulacion
focal.

FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica pre-posfotocoagulacion.
Angiografia fluoresceinica posfotocoagulacion «patrén
clasico membrana neovascular coroidea».
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La actitud terapéutica fue inyeccion intravitrea de antian-
giogénico aflibercept a intervalo mensual tres dosis y se
evidencio resolucion de la actividad de la lesion con de-
sarrollo de cicatriz en el area. La imagen de autofluores-
cencia muestra la proximidad entre las cicatrices de laser
y la cicatriz de la MNVC. Esto, asociado a la ausencia
de dicha membrana en la AGF basal, indica su etiologia
yatrogénica (figura 3).

Tras mas de cuatro anos de seguimiento, el paciente pre-
senta estabilidad de la lesion, sin haber requerido dosis
adicionales y sin afectacion de su MAVC por esa causa.

FIGURA 3

Imagen de autofluorescencia: proximidad de cicatrices
laser-membrana neovascular coroidea. Imagen de
tomografia de coherencia ptica con cicatriz en el area
de laser.

DISCUSION

El efecto beneficioso del laser focal ha sido ampliamen-
te demostrado, pero no debemos olvidar sus riesgos. Se
han reportado multiples complicaciones de su uso, entre
las que se incluyen la MNVC, precipitaciones lipidicas fo-
veales, fibrosis subretiniana, hemorragia coroidea o reti-
niana, extension cicatrizal y defectos del campo visual®. La
MNVC se desarrolla en areas de ruptura de la membrana
de Bruch, con un tiempo medio para el diagnéstico des-
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crito de 8 semanas (de 2 semanas a 5 meses después del
tratamiento), donde la quemadura repetida, el tamano pe-
queno del spot, la corta duracion o la alta intensidad son
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La aparicion de MNVC yatrogénica tras fotocoagulacion
ha sido comunicada tras tratamiento de coriorretinopatia
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rapia fotodinamica’” y farmacos antiangiogénicos®. Se
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te a terapia fotodinamica mas resistente al tratamiento
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de aflibercept?, bevacizumab®'° y ranibizumab''. De toda
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casos tras coriorretinopatia central serosa, y no se ha
encontrado casuistica del uso de aflibercept para esta
complicacion tras EMD.

Aungue existe poco consenso, el abordaje terapéutico
mas adecuado es la utilizacion de farmacos antiangiogé-
nicos intravitreos, pero la eleccion del esquema vy el far-
maco es mas incierta, dada la variabilidad en la casuistica.

En nuestro caso, podemos concluir que la utilizacion de
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realizacion de AGF previa, el cuidadoso ajuste de los para-
metros del laser y la monitorizacion frecuente tras este son
practicas recomendadas. En cuanto a la eleccion del far-
maco y el nimero de dosis, carecemos de evidencia cien-
tifica suficiente para emitir una recomendacion. Basando-
nos en la bibliografia revisada, cabe esperar una respuesta
aceptable ante un numero limitado de inyecciones.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente mujer de 29 afos
diagnosticada en otro centro de osteoma coroideo bila-
teral con neovascularizacion coroidea secundaria en su
0jo izquierdo, que acude a nuestro servicio para con-
tinuar el tratamiento y seguimiento de su enfermedad.
En la exploracion de fondo de ojo presentaba una lesion
coroidea de color blanco-amarillento a nivel yuxtapapilar
nasal en el ojo derecho (figura 1), y yuxtapapilar superior
con afectacion macular en el ojo izquierdo, ademas de
una hemorragia macular en ese ojo (figura 2). Se rea-
lizd tomografia axial computarizada cerebral, ecografia
ocular, angiografia fluoresceinica (AGF) y tomografia de
coherencia optica (OCT), y se llega al diagnéstico de os-
teoma coroideo bilateral, apreciandose la imagen tipica
de lesion hiperecogénica con sombra acustica posterior
en la ecografia en ambos 0jos y signos de neovascula-

FIGURA 1

Retinografia del ojo derecho que muestra el osteoma
coroideo como una lesion blanco-amarillenta yuxtapapilar
sin afectaciéon macular.

FIGURA 2

Retinografia del ojo izquierdo que muestra el osteoma
coroideo con afectacion macular y hemorragia macular
en el contexto de neovascularizacion coroidea.

rizacion coroidea a nivel macular tanto en la AGF como
en la OCT.

Su agudeza visual inicial era de 1 en el ojo derecho
y de 0,05 en el ojo izquierdo. Tras una dosis de rani-
bizumab intravitreo en el ojo izquierdo en otro centro,
acude cuatro semanas después a nuestro servicio para
valoracién y continuar tratamiento. En ese momento, la
agudeza visual en el ojo derecho se mantenia estable
y con OCT macular normal, y en el ojo izquierdo habia
mejorado a 0,1, persistiendo la hemorragia macular y
una pequena cantidad de fluido subretiniano en la OCT
(figura 3), por lo que se indica una nueva dosis de ra-
nibizumab intravitreo y revision a las cuatro semanas.
Tras una tercera inyeccion, se observa desaparicion de
la hemorragia y conversion de la neovascularizacion
coroidea en una lesion fibrotica, alcanzando una agu-
deza visual de 0,4. Ademas de la OCT, se realiza an-
giografia por tomografia de coherencia optica (OCT-A)
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FIGURA 3

Tomografia de coherencia dptica macular del ojo izquierdo
tras la primera inyeccion intravitrea de ranibizumab, que
muestra una pequena cantidad de fluido subretiniano y una
lesion coroidea subyacente que corresponde al osteoma.

FIGURA 4

Angiografia por tomografia de coherencia ptica que
muestra el aspecto de la neovascularizacion coroidea
en regresion tras la tercera inyeccion intravitrea de
rainibizumab.

durante el seguimiento y se evidencia una regresion de
la neovascularizacion coroidea tras la tercera inyeccion
intravitrea (figura 4).

DISCUSION

El osteoma coroideo es una tumor benigno osificante
poco frecuente, mas habitual en mujeres jovenes, que
suele presentarse de forma unilateral, como una lesion
blanco-amarillenta yuxtapapilar o macular algo elevada
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de forma irregular, con bordes bien definidos, y que puede
producir pérdida de vision por diferentes mecanismos:
atrofia del epitelio pigmentario (EPR), desprendimiento
seroso macular por descompensacion del EPR y, mas a
menudo, por neovascularizacion coroidea, llegando esta
a presentarse en el 46 % de los pacientes a los 20 anos
del diagnéstico’. Aunque no hay un tratamiento estan-
dar para los osteomas coroideos, si se han descrito di-
ferentes tratamientos para la neovascularizacion coroi-
dea secundaria en estos casos, desde la extirpacion
quirtrgica de la membrana, la fotocoagulacion con laser
argon en lesiones extrafoveales, la termoterapia trans-
pupilar en lesiones foveales, la terapia fotodinamica en
lesiones foveales y extrafoveales, hasta el uso de inyec-
ciones intravitreas de anticuerpos antifactor de creci-
miento endotelial vascular (anti-VEGF)2. Se han publica-
do casos tratados con bevacizumab®®, ranibizumab®’ y
aflibercept®®, con resolucion del fluido subretiniano aso-
ciado y mejoria de la agudeza visual. En la revision publi-
cada por Alameddine y colaboradores, observaron que
algunos pacientes requirieron mas de una inyeccion in-
travitrea de anti-VEGF y describen una media de 1,8
inyecciones por ojo tratado?. Se cree que los resultados
favorables se deben a que la disminucion del VEGF, in-
cluso a niveles fisiolodgicos, reduce la permeabilidad de
los vasos coroideos', aunque también se estima que el
VEGF estd aumentado de forma secundaria a la inflama-
cion crénica y la isquemia leve producida por el tumor
coroideo.

En nuestro caso, al observar persistencia de fluido
subretiniano y de la hemorragia macular tras la primera
inyeccion intravitrea de ranibizumab, decidimos conti-
nuar con tratamiento mensual, y se ha precisado un total
de tres inyecciones intravitreas hasta el momento para
estabilizar la lesion y la agudeza visual. A pesar de la na-
turaleza benigna de estos tumores, las complicaciones
asociadas como el crecimiento del tumor, la descalcifi-
cacion y la neovascularizacion coroidea pueden produ-
cir una disminucion grave de la agudeza visual a lo largo
de los afos, por lo que seria recomendable investigar
futuras terapias para prevenirlas y evitar la pérdida de
vision irreversible.
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CASO CLINICO

Paciente varon de 55 anos, de etnia gitana, con ras-
gos morenos poco pronunciados, hipertenso descon-
trolado, que refiere pérdida de vision brusca en el ojo
derecho (OD).

En la exploracion la vision era de 0,05 en el OD y de
0,7 en el ojo izquierdo (Ol). La presion intraocular estaba
controlada en 16/15 mmHg y el segmento anterior era
normal. Bajo dilatacion pupilar, encontramos una hemo-
rragia vitrea que no nos permite visualizar el fondo de
ojo (figura 1).

Ante este cuadro nos planteamos de inicio como causa
una trombosis venosa en un hipertenso mal controlado,

FIGURA 1

Hemorragia vitrea de aparicion brusca.

un macroaneurisma, un desgarro de retina o una enfer-
medad de Eales.

Se recomienda tratamiento: reposo y fibrinoliticos durante
diez dias, y la hemorragia vitrea mejora de manera discre-
ta, por lo que se aconseja seguir el mismo tratamiento
durante diez dias mas.

La hemorragia vitrea se reduce parcialmente y podemos
observar, en la region ecuatorial temporal, neovasos re-
tinianos. Decidimos realizar angiografia fluoresceinica
(AGF) solo del OD, ya que el paciente se niega de mo-
mento a dilatarse el Ol, ya que cree que se le produciria
una hemorragia en este ojo.

En la AGF se observan unos neovasos atipicos en la re-
gion temporal, con regular visualizacion de estos.

En la siguiente revision la hemorragia se ha reducido en
su totalidad, observando donde aparece una vasculi-
tis con neovasos exangles en periferia extrema y en el
borde de la zona isquémica unos neovasos en forma de
abanico de mar (sea fan) (figuras 2D y E), lo cual nos hace
sospechar una patologia retiniana que nunca habiamos
pensado anteriormente. Convencemos al paciente de ex-
plorar la periferia del Ol bajo dilatacion y aparece en la
region temporal inferior una vasculitis venosa con zona de
isquemia en extrema periferia y una hemorragia en «piel
de salmon» (figuras 2A 'y B).

En la AGF se observa una vasculitis venosa con neova-
SOS Y una zona isquémica asociada a un efecto pantalla
redondeado correspondiente a la zona de la hemorragia
en piel de salmon (figura 3).

La hemorragia en su evolucion sufre una rotura de la ca-
vidad, donde se observan macréfagos cargados de he-
mosiderina que origina las manchas brillantes (figura 2C).
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FIGURA 2

Ay B) Vasculitis periférica, neovaso en abanico (sea fan). C-E) Evolucion de la hemorragia en piel de salmén con depdsitos
de hemosiderina.

Ante este cuadro clinico, el diagnodstico al que nos
enfrentamos es una retinopatia por anemia de célu-
las falciformes (ACF) en paciente que no es de raza
negra.

Decidimos realizar tratamiento fotocoagulando con la-
ser argon todas las zonas de isquemia, con total desa-
paricion de estas y de los neovasos (figura 4).

El paciente esta controlado en Medicina Interna solo con
antiagregantes plaguetarios y el consejo de no acercar-
se a hogueras de leha. Esta en estudio qué mutacion
presenta. Mantiene una agudeza visual de la unidad en
ambos ojos.

DISCUSION

La ACF o drepanocitosis es una hemoglobinopatia de
herencia autosémica recesiva, que origina una anemia
hemolitica, congénita, crénica y que afecta mayoritaria-
mente a pacientes de raza negra.

FIGURA 3
Angiografia fluoresceinica: vasculitis venosa con areas La ACF caracterizada por la producciéon de una hemoglo-
de isquemia con neovascularizacion. Efecto pantalla bina anormal denominada hemoglobina S que resulta de
de la hemorragia. una mutacion puntual de un aminodcido en el que susti-
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FIGURA 4

Tratamiento con laser de argon de las areas de isquemia
con desaparicion de los neovasos.

tuye el &cido glutamico por valina (hemoglobina S) o lisina
(hemoglobina C) en la posicion 6 de la cadena $-globina
altera la funcién de los eritrocitos’2.

Segun la normalidad de la cadena peptidica, se pueden
considerar varias hemoglobinopatias de la ACF, como la
forma de hemoglobina hemocigdética o drepanocitosis,
la hemoglobina de células de rango filiforme o el rango
falciforme.

Las mas angiogénicas son la depranocitosis C vy la tala-
semia falciforme B con mayor riesgo de manifestaciones
retinianas.

La historia natural de la retinopatia drepanocitica fue cla-

sificada por Goldberg en 1971 de acuerdo con sus mani-

festaciones clinicas en®:

e estadio 1: oclusiones arteriales periféricas;

e estadio 2: anastomosis arteriovenosas periféricas;

e estadio 3: proliferacion fibrovascular y lesiones carac-
teristicas en abanico de mar (sea fan);

e estadio 4: hemorragia vitrea;

e estadio 5: desprendimiento de retina traccional®*.

Durante los ultimos cuarenta afos la AGF ha sido el pa-
tron de oro para el diagndstico y la monitorizacion de la
retinopatia drepanocitica.

Cuando exista una hipoxia, la hemoglobina S reduce la fle-
xibilidad celular del hematie con hemdlisis, aumento de la
viscosidad sanguinea con oclusiones vasculares, y la apari-
cién de zonas de isquemia y neovascularizacion periférica.

En nuestro paciente se nos plantearon todas las dificulta-
des posibles, ya que el paciente no era de raza negra, sino
de etnia gitana; con debut atipico, ya que la hemorragia
vitrea fue unilateral, y la negativa del paciente a dilatarse el
ojo. El hallazgo de hemorragias en piel de salmoén (rojo
anaranjado) de 10 depranocitico® y la degradacion de la
hemorragia en piel de salmon, produciendo unos grumos
birrefringentes de hemosiderina?, nos orientan hacia el
diagndstico de certeza.

No se observd una papila falciforme, que consiste en la
aparicion de minusculas manchas rojas oscuras por acu-
mulos de eritrocitos®, ni tampoco estrias angioides. Pero
si aparicion de oclusiones arteriolares periféricas unidas a
anastomosis arteriovenosas’, que en nuestro paciente se
observa de forma nitida en la periferia temporal.

El signo patognomaonico es la aparicion de neovasos en aba-
nico, observandose en la periferia media temporal del OD8.

El tratamiento elegido fue fotocoagular las zonas de isque-
mia periférica con regresion total de los neovasos, evitan-
dose la aparicion de nuevos neovasos, hemorragias vi-
treas, traccion vitreorretiniana y desprendimiento de retina
total e isquemia de polo anterior®.

CONCLUSIONES

La ACF es una enfermedad muy rara, incluso en la raza
negra.

La variabilidad y la heterogeneidad debida a la mutacién
del gen nos obligan a pensar en ella en una etnia en la
que raramente aparece.

Su gravedad, a falta de un diagndstico adecuado, lle-
varia a una proliferacion vitreorretiniana y un glaucoma
neovascular.
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CASO CLINICO

Mujer de 63 afnos, remitida a Oftalmologia por escoto-
ma temporal en el ojo izquierdo (Ol) y asintomética en
el ojo derecho (OD). Entre sus antecedentes persona-
les destacan habito tabaquico antiguo (1-2 paquetes/
dia: 40 afos), dislipemia, enfisema pulmonar, amig-
dalectomia. Como antecedentes oncolégicos, en no-
viembre de 2016 es diagnosticada de adenocarcinoma
no microcitico pobremente indiferenciado tratado con
lobectomia media derecha vy linfadenectomia medias-
tinica (pT2aN0). Recidiva en agosto de 2018, cuando
se observa masa parahiliar derecha con afectacion lin-
fatica hiliar, metastasis hepaticas y ¢seas (cT4N3M1c,
estadio IVB), BRAF- y EGFR-. Comienza tratamiento
con cisplatino-pemetrexed 4 ciclos, docetaxel 3 ci-
clos y atezolizumab 3 ciclos cada 21 dias. En enero
de 2019 se diagnostica de carcinoma ductal invasivo
G3 positivo para receptores de estrégeno a tratamien-
to hormonal.

Exploracion oftalmolégica inicial

En la exploracién oftalmoldgica inicial (tras iniciar do-
cetaxel) presentaba una agudeza visual lejana de 1,0
en el OD y de 0,9 en el Ol. La presién intraocular era
16 mmHg y el polo anterior anodino. En el fondo de
ojo en el Ol se apreciaba una masa nasal e inferior a
papila de coloracion amelanética, cupuliforme, con
abundante pigmento naranja y con un desprendi-
miento neurosensorial (DNS) perilesional. EI OD no
tenia hallazgos fundoscopicos de interés. Se realizd
una retinografia (figura 1A) y autofluorescencia (AF)
(figura 1B) con el retindgrafo de campo amplio Cla-
rus 500® (Zeiss). Se debe destacar que en la reti-
nografia el aspecto de la masa era llamativamente
mas marronaceo que el color que presentaba en la
fundoscopia. En la AF del Ol se observa una masa

hipo-AF con un patréon de hiper-AF puntiforme sobre
la masa.

Evolucion

Ante los antecedentes personales descritos y con la
sospecha de metéastasis coroidea, se deriva a la Unidad
de Oncologia Intraocular. En la exploracion fundoscopi-
ca del Ol presenta una hemorragia subretiniana y prerre-
tiniana con persistencia del DNS (figura 1C). Se realiza
ecografia en modo B, donde se observa una masa cu-
puliforme de 4,5 mm de altura y DNS acompanante con
excavacion coroidea. En la ecografia modo A se obser-
va una reflectividad media-alta, sin angulo kappa (figu-
ra 1D). Se comentan con la paciente las posibilidades
diagndsticas (lesion coroidea indeterminada, melanoma
coroideo, membrana neovascular extramacular y metas-
tasis) y terapéuticas, pero ante la buena agudeza visual
y el poco crecimiento mostrado desde la anterior con-
sulta, se decide adoptar una actitud expectante durante
un mes. En la siguiente exploracion se observa la persis-
tencia de la hemorragia (figura 1E), pero un aplanamiento
de la masa (altura <1 mm) asociado a un aumento de la re-
flectividad (figura 1F). Ante la buena evolucion, se mantie-
ne una actitud expectante durante otros dos meses, cuan-
do se observa una fibrosis subretiniana llamativa, atrofia
alrededor de toda la lesion cicatricial y dispersion del pig-
mento naranja por todo el cuadrante nasal inferior en la
imagen multicolor (figura 2A). Se realiza una angiografia por
tomografia de coherencia dptica (OCT-A) (Triton®, Topcon),
donde se observa una red vascular propia sin vaso domi-
nante (figura 2B). En la angiografia fluoresceinica (Spec-
tralis®, Heidelberg Eng.) se observa aspecto de membra-
na coroidea neovascular inactiva (sin difusion en tiempos
tardios) (figura 2C) y en la angiografia con verde indocia-
nina la vascularizacion coroidea normal, excepto en el
area donde estaba situada la masa, donde existe un
efecto pantalla en tiempos medios y tardios (figura 2D-E).
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A los dos meses se aprecia la desaparicion completa
de la hemorragia (figura 3A), con un patrén de hiper-AF
en las areas cicatriciales y de depdsito de pigmento (fi-
gura 3B). En la OCT sobre el area de la masa se obser-
va la presencia de una cicatriz coroidea con una deses-
tructuracion de las capas retinianas suprayacentes
(figura 3C).

FIGURA 1

Exploracion inicial
(A-B), al mes (C-D)

y a los dos meses
del diagnéstico (E-F).
A, C vy E) Retinografia
de campo amplio.

B) Autofluorescencia.
Dy F) Ecografia en
modo Ay B.

FIGURA 2

Revision a los

tres meses del
diagnostico.

A) Retinografia
multicolor.

B) Angiografia

por tomografia de
coherencia 6ptica.
C) Angiografia
fluoresceinica 102°
en minuto 1:02.
D) Angiografia con
verde indocianina
102° minuto 1:04.
E) Detalle de la
angiografia con
verde indocianina
en minuto 9:00.

DISCUSION

Las metastasis coroideas son el tumor intraocular mas
frecuente, y las neoplasias de mama (40-53 %) y pulmén
(20-29 %) son los tumores primarios mas comunes'. Las
metastasis coroideas de pulmon son mas frecuentemen-
te unilaterales y unifocales que las de mama y son pa-
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cientes con peor supervivencia®. El diagndstico diferen-
cial de las masas coroideas en el contexto del paciente
oncolégico no es sencillo de realizar, dado que la historia
clinica influye en gran medida en la impresion diagndsti-
ca. Sin embargo, las metéstasis coroideas son solo una
patologia mas que tener en cuenta en el diagndéstico di-
ferencial y se encuentran dentro del grupo de los diez
pseudomelanomas mas frecuentes descritos por Shields
et al.8, que se pueden clasificar en: masas de tipo mela-
nocitico, lesiones vasculares 0 metastasis (tabla 1). En-
tender los hallazgos en las técnicas de imagen es clave
para su diagnostico (tabla 2).

En este caso, la paciente presentaba un prondstico onco-
l6gico reservado, con dos tumores primarios diferentes:

Melanocitico | Vascular Tumoral
Nevus Coroidorretinopatia Hemangioma
coroideos exudativa coroideo
(49 %) hemorragica circunscrito
periférica (8 %) (5 %)
Hipertrofia Degeneracion Metastasis
congeénita macular asociada coroideas (2 %)
del EPR (6 %) |alaedad (4 %)
Hiperplasia DR o desprendimiento
del EPR (2 %) | del EPR tipo
hemorragico (5 %)
Melanocitomas | Desprendimientos
de nervio coroideos
optico (2 %) hemorragicos (2 %)

EPR: epitelio pigmentario de la retina.

TABLA 1

Clasificacion de los diez pseudomelanomas mas comunes
por Shields et al..

FIGURA 3

A) Retinografia de
campo amplio final.
B) Autofluorescencia.
C) Tomografia de
coherencia 6ptica.

pulmén y mama, ademas de metéastasis dseas y hepati-
cas con pobre respuesta al tratamiento quiomioterapico,
lo que sugeria un diagnostico inicial de metastasis coroi-
dea. El comportamiento ecografico era compatible tanto
con una lesion coroidea melanocitica indeterminada con
signos de riesgo de benignidad (reflectividad interna me-
dia o media-alta, bastante regular y sin angulo kappa) y de
malignidad (tamano, DNS y excavacion coroidea), como
de una metéstasis (reflectividad media-alta, cierta irregula-
ridad, excavacion coroidea, tamafio y DNS). Sin embargo,
angiografica y evolutivamente, la masa se asemejaba mas
a una lesion vascular, al mostrar una membrana neovas-
cular (MNV) y hemorragia masiva, atrofia perilesional, fi-
brosis subretiniana y regresion espontanea. Se han des-
crito casos de aplanamiento tenue en masas coroideas
melanociticas benignas* y de aplanamiento llamativo en
metastasis coroideas de adenocarcinomas pulmonares
tratados con quimioterapia, donde se ha visto que hasta un
68 % de las metastasis puede regresar parcial o totalmente
tras tratamiento exclusivo quimioterapico®; por ejemplo, tras
tratamientos con pemetrexed y cisplatino® o con doceta-
xel y cisplatino’, con dispersion del pigmento naranja® y
atrofia marcada bajo la masa’. Sin embargo, es poco co-
mun que dejen esas fibrosis subretinianas tan tipicas de
las MNV.

CONCLUSIONES

LLas masas coroideas en el paciente oncoldgico deben ser
cuidadosamente estudiadas, sin tomar decisiones preci-
pitadas, puesto que con los nuevos agentes quimioterapi-
cos su evolucion puede ser imprevisible. Ademas, en su
evolucion pueden desarrollar componentes de neovas-
cularizacion muy llamativos secundarios a necrosis o a
MNV secundarias que pueden dificultar el diagnostico
diferencial. El diagndstico multimodal en estos casos es
fundamental.
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TABLA 2

Diagndstico diferencial de las principales masas coroideas compatibles con el caso clinico?.

Prueba Nevus coroideo Melanoma coroideo Metastasis Vasculares
Color Melanocitico Melanocitico Blanquecina o amarillenta, Marrén-rojizo
naranja® o marrén**
Morfologia | Nodular Nodular o champindn Plana o nodular. Irregular Nodular
Ecografia R alta. Estructura R interna medio-baja R medio-alta R baja
modo Ay B | interna homogénea | Angulo kappa Estructura interna heterogénea Estructura
Estructura interna homogénea | Excavacion coroidea (1/5) interna
Excavacion coroidea (2/3) homogénea
AGF Hipofluorescencia Fase inicial: hipofluorescente | Fase inicial: hipofluorescente MNV
Hiperfluorescencia Fase tardia: hiperfluorescencia | Fases tardias: hiperfluorescencia
focal si drusas o heterogénea. Pinpoints y fuga. | heterogénea. Pinpoitns y fuga.
alteraciones EPR Doble circulacion Doble circulacion
AVI Hipofluorescencia Congestion vascular Hipofluorescente MNV
Efecto pantalla +++ Menor efecto pantalla +
AF Iso-AF Hipo/Hiper-AF Hipo/Hiper-AF Hipo-AF
OCT Monticulo liso Cupula. DNS. Alteracion zona | Superficie anterior irregular. DNS. | DNS
elipsoidal. Cambios EPR. Cambios EPR. Fotorreceptores Fibrosis
Compresion coriocapilar peludos. Compresion coriocapilar | EMQ
OCT-A? Hiperreflectivo Vascularizacion densa e Ausencia de fluido de nivel de MNV
Areas avasculares irregular: areas avasculares y | la lesion y de fluido patolégico
MNV bucles. | flujo en CNE® en la CNE
Evoluciéon | Estable Crecimiento rapido Crecimiento muy rapido Variable
*Tumores carcinoides, renales o tiroideos.
**Melanoma cutaneo.
AF: autofluorescencia; AGF: angiografia fluoresceinica; AVI: angiografia con verde indocianina; CNE: capa nuclear externa;
DNS: desprendimiento neurosensorial; EMQ: edema macular quistico; EPR: epitelio pigmentario de la retina; MNV: membrana
neovascular; OCT: tomografia de coherencia optica; OCT-A: angiografia por tomografia de coherencia dptica; R: reflectividad.
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La amaurosis congénita de Leber (LCA, por sus siglas
en inglés) es el término utilizado para describir un grupo
de trastornos retinianos hereditarios que se caracterizan
por una deficiencia visual grave desde el nacimiento o los
primeros meses de vida, movimientos oculares errantes
0 nistagmo, respuesta pupilar deficiente a la luz, signo
Oculo-digital de Franceschetti (frotamiento o presion de
los ojos) y electrorretinograma (ERG) no detectable o gra-
vemente disminuido.

Algunos autores consideran la LCA como una retinitis
pigmentosa (RP) de comienzo precoz’.

El diagndstico se basa en la sospecha clinica'y en examenes
complementarios, dentro de los cuales el ERG tiene un rol
central, ya que un ERG normal descarta esta enfermedad.
El diagndstico se confirma mediante las pruebas genéticas.

A continuacion, se describen dos casos en una misma
familia de LCA/RP de comienzo precoz.

Dos hermanos, un nifio de 8 afios (caso 1) y una nifia 5 de
afos (caso 2), acuden a la consulta por cambio de domi-
cilio y para seguimiento de su patologia oftalmoldgica. El
caso 1 estaba diagnosticado de enfermedad de Stargardt,
con un estudio genético que mostraba afectacion en el
gen CRB1 (mutaciones p.Thr745Met y p.Cys94ba 8Tyr),
y con edema macular quistico bilateral en tratamiento con
antiinflamatorios no esteroideos (AINE) topicos y complejos
vitaminicos. Por el contrario, el caso 2 estaba diagnosti-
cado de sindrome de Goldmann-Favre, no tenia el estu-
dio genético y también presentaba edema macular quisti-
co bilateral en tratamiento con AINE y corticoides topicos
y complejos vitaminicos por via oral. Ambos hermanos
son hijos de los mismos padres, los cuales son portado-
res sanos de la mutacion en el gen CRB1. Debido a la
incongruencia de estos datos en su conjunto, se decide
reestudio de ambos casos.

Ninguno de los nifios presenta antecedentes personales
sistémicos de interés.

El caso 1 presenta en la exploracion oftalmoldgica: nistag-
mo horizontal en resorte en posicion primaria de la mirada
que aumenta en la mirada extrema. Mejor agudeza visual
corregida (MAVC) en escala decimal: ojo derecho (OD):
0,025 y ojo izquierdo (Ol): 0,032. Refraccion: OD +7,5esf
-2,00cil x 0°/ Ol: +7,00esf -2,00cil x 5°. Biomicroscopia de
polo anterior (BPA): sin alteraciones en ambos ojos. Fondo
de ojo (FO): patron moteado numular en polo posterior
y extrema periferia de ambos ojos. Retina con aspecto
en sal y pimienta (figura 1A-B). Vasos retinianos filiformes,
con algunos casi exangues peripapilares. Autofluorescen-
cia: punteado moteado hipoautofluorescente en region
temporal de polo posterior, junto con punteado hiperauto-
fluorescente peripapilar en ambos 0jos, aunque mayor en
OD. Tomografia de coherencia optica (OCT): polo poste-
rior retiniano engrosado (>400 micras) con edema macular
quistico. ERG completo: las respuestas a las pruebas es-
cotdpicas, los registros en las pruebas fotopicas, el flicker
y los potenciales oscilatorios resultaron planos.

Con todos estos datos se establece el diagnostico de
LCA/RP de comienzo precoz.

Se retird el tratamiento que tenia prescripto y se inicid
colirio de dorzolamida cada 8 horas en ambos ojos. Con
este tratamiento se evidencio lenta y progresiva mejoria y
tras cuatro anos desaparecieron por completo los quistes
intrarretinianos, dejando una leve atrofia foveal (figura 1C-
D). Actualmente se encuentra sin tratamiento.

Por otro lado, la exploracion oftalmolégica del caso 2
presenta:

MAVC en escala decimal: OD: 0,2 / Ol: 0,1. Refraccion:
OD +5,00esf -1,5c¢il x 165° / Ol: +7,00esf -1,5¢il x 15°.
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BPA: sin alteraciones en ambos ojos. FO (figura 2 C-D):
reflejo tapeto-retiniano en polo posterior. Patron mo-
teado numular en polo posterior y extrema periferia de
ambos ojos. Aspecto retiniano en sal y pimienta. Vasos
retinianos filiformes. Autofluorescencia: hiperautofluo-
rescencia macular en ambos ojos. OCT: polo posterior
retiniano engrosado (>300 micras) con edema macular
quistico en ambos ojos (figura 2 Ay E). ERG completo:
las respuestas a las pruebas escotodpicas, los registros
en las pruebas fotopicas, el flicker y los potenciales os-
cilatorios resultaron muy disminuidos, sin llegar a ser
planos.

Con todos estos datos se establece el diagnostico de
LCA/RP de comienzo precoz, al igual que en su hermano.

Se cambid su tratamiento a colirio de dorzolamida cada
8 horas en ambos ojos. Tras tres anos desaparecieron
por completo los quistes intrarretinianos, pero desarrolld

FIGURA 1

Retinografias y
tomografias de
coherencia optica
macular posteriores
al tratamiento tépico
con inhibidores de
anhidrasa carbonica.

atrofia foveal en ambos 0jos. Al igual que su hermano, se
encuentra actualmente sin tratamiento.

La LCA fue descrita por primera vez por Theodore Leber
en 1869. Se la considera como una parte del espectro
de las distrofias retinianas severas de inicio temprano
(EOSRD, por sus siglas en inglés)?. Estos trastornos reti-
nianos hereditarios van desde la LCA en el extremo grave
hasta las EOSRD en el extremo mas leve.

Ambas son genética y fenotipicamente heterogéneas y
se caracterizan desde el punto de vista clinico por una
pérdida visual congénita grave o en infancia temprana,
nistagmo, pupilas amaurdticas y ERG abolido o marca-
damente reducido.

La LCA generalmente se presenta en los primeros anos
de vida, méas a menudo antes del afo de edad?. Afecta a
2-3/100 000 de los recién nacidos, con una prevalencia sos-

FIGURA 2

Retinografias y
tomografias de
coherencia optica
macular antes

(A'y E) de iniciar
tratamiento tépico
con dorzolamida y
después (By F) del
tratamiento.
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Amaurosis congénita de Leber y refinitis pigmentosa de comienzo precoz.
Dos nombres diferentes para una misma entidad

pechada de alrededor de 180 000 personas en todo el mun-
do®. Este grupo de distrofias retinianas, de herencia autosé-
mica recesiva, causa ceguera congénita, por lo que también
es conocida como RP congénita o de comienzo precoz'=.

La EOSRD se caracteriza por la aparicion de una disca-
pacidad visual generalmente después de la infancia, pero
antes de los cinco afios, con una agudeza visual variable y
un ERG minimamente conservado®.

Los sujetos con LCA suelen presentar una grave pér-
dida visual congénita o en la infancia temprana, fotofo-
bia, nistagmo, pupilas amaurdticas y ERG gravemente
subnormal o no detectable. En algunos casos se puede
evidenciar el signo ¢culo-digital de Franceschetti. Puede
asociarse a queratocono, enoftalmos, cataratas, errores
refractivos® y otras anomalias sistémicas.

La MAVC varia desde la no percepcion de luz (en casi
un tercio de los casos) hasta visiones no mejores que
20/400, a menudo con una refraccion de hipermetropia
(>5,0 D)2 Los nifios afectados suelen presentar hiperme-
tropia alta, o con menor frecuencia miopia alta, lo que
sugiere una emetropizacion alterada®.

El examen de FO puede ser normal en el momento de la
presentacion, y aparecer con el tiempo punteados amari-
llentos®, para posteriormente desarrollar el tipico aspecto
de la RP: pigmentacion en espiculas, atenuacion de los
vasos retinianos y palidez del nervio optico. A nivel ma-
cular, se pueden encontrar desde alteraciones del epitelio
pigmentario de la retina inicialmente hasta atrofia macular
en estadios avanzados’.

Dentro de los examenes complementarios es muy im-
portante la realizacion del ERG, que suele estar abolido
sobre los tres meses de edad?.
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CASO CLINICO

Mujer de 59 anos, que fue remitida a consulta de oftal-
mologia para control de fondo de ojo tras ser diagnosti-
cada de diabetes mellitus tipo Il. Entre sus antecedentes
personales cabia destacar una intervencion de reduccion
mamaria por motivos estéticos a los 19 anos. En el mo-
mento de la consulta realizaba revisiones periédicas por
la presencia de «nddulos mamarios» bilaterales.

La exploracion oftalmoldgica era la siguiente:

e Agudeza visual espontanea del ojo derecho (OD): 1,y
del ojo izquierdo: 1.

e Segmento anterior: medios transparentes, ausencia
de signos inflamatorios. Faquica.

e Presion intraocular por aplanacion: 16 mmHg en am-
bos ojos.

e Fondo de 0jo: no se observaron signos de retinopatia
diabética ni hipertensiva. El vitreo era transparente, sin
signos de infiltracion inflamatoria. En el OD aparecia
una lesion blanco-amarillenta, con una superficie de
unas 3 éareas de disco, discretamente sobreelevada,
en la que se podian apreciar los vasos retinianos y al-
gunos grandes vasos coroideos, con desaparicion fo-
cal del epitelio pigmentario de la retina (EPR) y bordea-
da por una franja levemente pigmentada (figura 1A).

La ecografia en modo B revelaba la presencia de una le-
sién sobreelevada con una base de 3,8 mm y una eleva-
cion aproximada de 1,7 mm, y una zona de atenuacion
de la sefal en su base (figura 1B).

La tomografia de coherencia dptica (SD-OCT, Heidelberg
Spectralis) mostraba efectivamente una lesion sobreele-
vada, con imagen en dedo de guante, que afectaba tanto
a la retina y a la coroides (que se encontraba ligeramente
adelgazada, sobre todo a expensas de los vasos peque-
nos) como a la esclera (figura 1C), sin signos de edema,

neovascularizacion ni traccion. En estas imagenes no se
detectaba la presencia de hemorragias, edema o fluido
intra o subretiniano.

En este momento se planted el diagnostico diferencial
con procesos neoplasicos metastasicos o inflamatorios,
por lo que realizé un estudio sistémico que descarto la
presencia de tumores primarios. La resonancia magnéti-
ca nuclear de craneo y 6rbita con inyeccion intravenosa
de gadolinio mostro la presencia de una lesion captado-
ra de contraste, de unos 9 x 2 mm, con comportamiento
isointenso en T1 y levemente intenso en T2, localizada
sobre la esclera y que no invadia estructuras vecinas
(figura 2).

Se realizd un estudio sistémico de laboratorio que resultd
negativo para FTA-Abs, quantiferon, enzima convertidora
de angiotensina, anticuerpos anti-Bartonella y reactantes de
fase aguda, por lo que se establecio un diagndstico de coroi-
ditis solitaria idiopatica.

DISCUSION

Pese a que la mayor parte de las coroiditis suelen pre-
sentarse como lesiones multifocales dentro de un con-
texto de inflamacion intraocular generalizada, en ocasio-
nes pueden manifestarse como una lesion Unica. Entre
las entidades que pueden presentarse como una lesion
coroidea aislada se encuentran la tuberculosis, la sffilis, la
sarcoidosis, la enfermedad por aranazo de gato y los tu-
mores primarios 0 metastasicos no pigmentados, como
las metéstasis de cancer de mama o de pulmon, el me-
lanoma amelandtico, el osteoma de coroides o el hamar-
toma astrocitico.

La coroiditis solitaria idiopatica fue descrita inicialmente
en 1997 por Hong et al. bajo el nombre de coroiditis he-
lioidea unifocal (unifocal helioid coroiditis)', para referirse a
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FIGURA 1

A) Retinografia de

la lesion coroidea
localizada sobre la
arcada temporal
superior. B) Ecografia
de la lesion. Se
observa la elevacion
sobre la linea de

la retina con la
atenuacion
retrolesional

en ausencia de
excavacion coroidea.
C) Tomografia de
coherencia optica
que muestra la
elevacion de las
estructuras de la
pared ocular en
forma de dedo

de guante con
afectacion de
esclera, coroides

y retina, y
adelgazamiento
coroideo localizado.

FIGURA 2

Imagen de
resonancia magnética
nuclear. A) Corte axial
en modo T1 que
muestra la lesion
(flecha) isointensa
con la densidad
vitrea. B) Corte axial
en modo T2 en el
mismo nivel que A
que muestra la lesion
(flecha). C) Corte
sagital en modo T2.
D) Corte axial con
inyeccion de
gadolinio que
muestra la captacion
del contraste (flecha).
La lesion aparece
como integrante de
la pared del globo e
independiente de las
estructuras vecinas
en todas las
imagenes.
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Coroiditis idiopdatica solitaria

una lesion redondeada solitaria de aspecto blanco-ama-
rillento localizada en el polo posterior del ojo y asociada
a la presencia de fluido subretiniano, en el contexto de
vision borrosa o metamorfopsia, en la cual se habia ex-
cluido una etiologia inflamatoria o infecciosa, local o sis-
témica. Posteriormente, en 2002 Shields et al. la denomi-
naron coroiditis idiopatica solitaria, nombre con el que es
conocida en la actualidad?.

Se trata de una entidad especifica, que con frecuencia
queda sin diagnosticar y que se identifica habitualmente
en pacientes de edades comprendidas entre los 25 y los
50 anos, con un predominio ligeramente superior en el
sexo femenino, sin predileccion por raza o lateralidad. Por
lo general, se presenta de forma asintoméatica, en ocasio-
nes en relacion con una ligera borrosidad de la vision. El
andlisis de los antecedentes oftalmoldgicos y sistémicos
y las pruebas complementarias es habitualmente negati-
vo. Su etiologia es desconocida vy, si bien el aspecto es
similar al de un granuloma coroideo similar a los relacio-
nados con sarcoidosis, tuberculosis o enfermedad por
aranazo de gato, en los casos en los que se ha realizado
un estudio histologico los hallazgos se corresponden con
inflamaciones no granulomatosas y no se pudo identificar
la causa®, por lo que algunos autores se han planteado
incluir esta entidad dentro del espectro de otras inflama-
ciones oculares sin causa especifica, como la escleritis
nodular posterior o el pseudotumor orbitario inflamatorio?.

En una serie de 60 casos publicada por Shields et al., los
pacientes eran en su mayoria asintomaticos (21 casos)
0 mostraban tan solo vision borrosa (23) o sensacion de
moscas volantes (9) y no se descubrieron hallazgos sisté-
micos asociados en los 38 casos en los que se realizo el
estudio. Los pacientes habian sido remitidos con sospe-
cha de coroiditis en la mayoria de los casos (29) o tumo-
res de diferente indole (16 casos). La localizacion de las
lesiones fue en la mayor parte de los casos retroecuatorial
(56 casos), principalmente entre el ecuador y las arcadas
vasculares (31 casos), y presentaban exudacion retiniana
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o fluido subretiniano en 38 casos?. La evolucién de la ma-
yoria fue favorable, con recurrencias de la actividad de las
lesiones en tan solo 4 casos y estabilizacion o mejoria de
la agudeza visual en 36 de 38 casos.

El aspecto oftalmoscoépico es el de una elevacion habitual-
mente retroecuatorial, de color amarillento y bordes mal
definidos, que posteriormente se concretan al cicatrizar.
A diferencia de lo que ocurre en otros casos relacionados
con entidades como la sarcoidosis o la tuberculosis, el
contexto inflamatorio es muy leve en ausencia de uveitis
anterior o de células en cavidad vitrea, y no comparte los
hallazgos clinicos de otras causas de inflamacion como la
histoplasmosis, la toxoplasmosis, la sffilis, la enfermedad
por aranazo de gato o la escleritis nodular posterior.

La SD-OCT muestra de forma caracteristica una lesion
cupuliforme, de bordes mas o menos abruptos, que
no se encuentra limitada a la coroides, sino que parece
afectar al menos a las laminas mas internas de la escle-
ra, de la que es dificil delimitarla. EIl EPR se encuentra
conservado y la coroides esta ligeramente comprimida o
adelgazada en la zona afectada. Esta elevacion presenta
una moderada reflectividad anterior con una sombra os-
cura retrolesional. Si bien las capas internas de la retina
se encuentran intactas, en ocasiones puede haber una
disrupcion de las capas externas de la retina y del EPR?.

El estudio de autofluorescencia suele revelar una hipe-
rautofluorescencia homogénea, que puede deberse al
adelgazamiento local de la coroides y al consiguiente
desenmascaramiento de la hiperautofluorescencia de la
esclera, asi como a la presencia de tejido fibrotico con
colageno. El estudio con luz infrarroja suele mostrar una
hiperreflectividad en la zona central, que puede deberse
igualmente al colageno escleral®. Los hallazgos de auto-
fluorescencia y SD-OCT son de gran ayuda en el diag-
noéstico diferencial de otras entidades, especialmente los
nevus y melanomas amelandticos, los osteomas vy las
metastasis.

3. Margo C, Zimmerman LE. Idiopathic solitary granuloma
of the uveal tract. Arch Ophthalmol 1984;102:732-5.

4. Fung AT, Kaliki S, Shields CL, Mashayekhi A, Shields
JA. Solitary idiopathic choroiditis: findings on enhanced
depth imaging optical coherence tomography in 10
cases. Ophthalmology 2013;120:852-8.
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INTRODUCCION

De modo clasico, se ha asociado la retinitis por citomega-
lovirus (CMV) con la infeccion por virus de la inmunodefi-
ciencia humana (VIH), ya que es la infeccion oportunista
mas comun en dichos pacientes. El factor de riesgo mas
importante para su aparicion es un recuento de linfocitos
CD4 menor a 50 células por pl (c/ul)'. Asi pues, la apari-
cion de la terapia antirretroviral, y la consiguiente mejoria
inmunoldgica de los pacientes VIH, hizo descender en un
80-90 % la incidencia de retinitis por CMV en ellos?.

En pacientes no VIH, también se han descrito casos de
retinitis por CMV en tratados con corticoides intravitreos y
la consiguiente inmunosupresion local inducida, asi como
en personas con una disfuncién inmune como ancianos,
diabéticos o afectos con enfermedades graves reumato-
l6gicas 0 hematologicas®.

Presentamos un caso clinico en el que se describe la
afectacion por retinitis por CMV en un paciente VIH con
recuento de linfocitos CD4 normal y una carga viral repe-
tidamente indetectable, sin otros factores inmunosupre-
sores concomitantes.

CASO CLINICO

Paciente varéon de 37 afios, con antecedentes médicos
de infeccion por VIH, que acude a Urgencias por vision
borrosa y fotopsias en el ojo izquierdo. La agudeza visual
era de 0,5y en la exploracion presentd Tyndall +1 en ca-
mara anterior sin sinequias ni precipitados endoquerati-
cos y presion intraocular de 16 mmHg. En el fondo de ojo
se visualizé vitritis +2 y una lesion retiniana de cerca de
6 diametros de papila en periferia media, adyacente a la
arcada temporal superior, de aspecto blanco-amarillento
y de bordes irregulares con hemorragias intrarretinianas
asociadas (figura 1), tipicamente conocida como lesion

con aspecto de «pizza con queso y tomate». En la tomo-
grafia de coherencia Optica (OCT) se describio una lesion
intrarretiniana que provocaba su engrosamiento, la hialoi-
des posterior no estaba desprendida y el vitreo posterior
presentaba una marcada celularidad (figura 2).

FIGURA 1

Retinografia de la lesién retiniana en el momento
del diagndstico.
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FIGURA 2

Tomografia de coherencia Optica de la lesion.
Engrosamiento retiniano y marcada celularidad vitrea.

Se tomd una muestra de humor acuoso y mediante reac-
cion en cadena polimerasa se determind positividad para
CMV y negatividad para toxoplasma y herpes simple tipo |
y ll. En la serologia se detectd positividad para Trepone-
ma pallidum con titulos 1/256, no conocida previamente.
El resto de la exploracion seroldgica resultd anodino.

El paciente presentaba infeccion por VIH diagnosticada
en 2016, por contagio sexual, sin otros antecedentes
médicos de interés. Presentd una carga viral repetida-
mente indetectable desde el inicio de la enfermedad vy
también los titulos de linfocitos T CD4 fueron superiores
a 500 c/ul desde el diagnostico y en las Ultimas explora-
ciones (555 c/ul tres meses previos a la retinitis, 682 c/ul
al diagndstico de la retinitis y 784 ¢/ul tres meses tras el diag-
noéstico de la retinitis). Desde el inicio de la infeccion por
VIH el paciente estuvo en tratamiento con Eviplera® (emi-
tricitabina, rilpivirinay tenefovir disproxilo 200/25/245 mg),
que fue sustituido por Odefsey® (emitricitabina, rilpivirina
y tenefovir alafenamida 200/25/25 mg) en noviembre de
2018, tres meses antes de la presentacion de la retinitis
infecciosa, por el menor impacto de sus efectos adver-
Sos renales y 0seos.

Para la retinitis, el paciente fue tratado con ganciclovir
intravitreo 2 mg/0,1 ml dos veces por semana durante
tres semanas, y posteriormente a las inyecciones, con
valganciclovir 900 mg/dia por via oral de mantenimiento
hasta la actualidad. De manera concomitante se trato la
infeccion por lues con penicilina intravenosa 24 millones
de unidades/dia durante dos semanas, que se inicié dos
semanas después de la aparicion y del inicio del trata-
miento local de la retinitis.

Desde la primera inyeccion intravitrea de ganciclovir se
vio una mejorfa tanto de la inflamacion vitrea como de
la lesion retiniana, observandose una regresion de esta
con disminucion del tejido blanco-amarillento, que permi-
tia entrever la retina sana circundante (figura 3). Tras las
tres semanas de tratamiento intravitreo se corroboré una
completa regresion y atrofia de la lesion, con una dismi-
nucion de todas las capas retinianas en la OCT (figura 4).

FIGURA 3

Mejoria de la lesion tras la primera inyeccion intravitrea
de ganciclovir.

FIGURA 4

Atrofia de la lesion visible en la retinografia y la tomografia
de coherencia 6ptica tras acabar el tratamiento con
ganciclovir intravitreo.
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DISCUSION

Es infrecuente la afectacion por retinitis por CMV en pacientes
inmunocompetentes. La retinitis por CMV es una manifes-
tacion tardia del VIH cuando los recuentos de linfocitos
CD4 son inferiores a 50 c¢/ul 0 en otras circunstancias de
funcion inmunitaria deficitaria como pacientes en inmuno-
supresion farmacoldgica, afectos de enfermedades autoin-
munes o hematoldgicas como la leucemia o el linfoma®.

Ademas de la importancia del recuento absoluto de CD4, el
CMV puede estar relacionado con otros factores dificilmen-
te medibles, como la funcionalidad de dichos linfocitos. Se
ha observado que la inmunidad especifica contra CMV
puede tardar en crearse hasta 3-6 meses una vez el re-
cuento de linfocitos CD4 es normal tras iniciar el trata-
miento antirretroviral®. Otros como la rapida disminucion
de los CD4 en mas de 100 c/pl después del diagndstico de
retinitis por CMV®7, altas cargas virales de VIH mayores a
100 000 copias por mly la presencia de viremia por CMV® son
factores de riesgo para la infeccion retiniana por CMV.
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Aunque existen casos publicados de afectacion retiniana
por CMV con recuentos de CD4 superiores a 100 c/ul
en el momento del diagndstico, presentaron recuentos
bajos antes o inmediatamente después de la retinitis o
cargas virales elevadas®°. El nuestro es un caso infre-
cuente de retinitis por CMV con recuentos de linfocitos
CD4 superiores a 500 c/ul de manera mantenida des-
de el diagnoéstico y con carga viral indetectable. Existio
ademas una particularidad en nuestro caso y que podria
haber alterado la funcionalidad de dichos linfocitos CD4.
Hubo un cambio en el tratamiento antirretroviral tres me-
ses antes de la aparicion de la retinitis, aunque dicha mo-
dificacion en el tratamiento del VIH, ademas de aportar
ventajas en cuanto a efectos secundarios, se ha descrito
como segura’®.

Por tanto y como conclusion, el diagnoéstico clinico de
retinitis por CMV no deberia descartarse en presencia de un
recuento de linfocitos CD4 normal, ya que la funcionali-
dad de dichos linfocitos contra el CMV puede estar mer-
mada en pacientes afectos de VIH.
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CASO CLINICO

Muijer de 49 afnos, que acudié a nuestra consulta refirien-
do pérdida de agudeza visual (AV) bilateral no dolorosa de
duracion desconocida. Carecia de historia médica y qui-
rirgica de interés. Su mejor agudeza visual corregida
(MAVC) fue de 0,4 para el ojo derecho (OD) y de 0,3 en el
ojo izquierdo (Ol) (error refractivo= —4,00 —1,00 55° OD y
—2,00 -0,75 170° Ol). En la exploracion oftalmoldgica el
polo anterior no presentaba alteraciones, siendo la pa-
ciente faquica con presion intraocular dentro de valores
normales. En la exploracion fundoscoépica bajo midriasis
farmacoldgica observamos alteracion pigmentaria en las
maculas de ambos ojos (AO), con reflejo foveal apagado,
asi como aumento de la teselacion del fondo ocular en
relacion con su miopia (figura 1). La imagen de tomografia
de coherencia 6ptica de dominio espectral (SD-OCT)
mostro una elevacion en domo en la region macular de
AO con fluido subretiniano (FSR), asi como puntos hipe-
rreflectivos intrarretinianos y signo de la «doble capa» en
su OD y un depdsito hiperreflectivo subfoveal compatible
con fibrina en su Ol (figura 2). La imagen de autofluores-
cencia puso de manifiesto un patrén mixto de zonas hipe-
rautofluorescentes e hipoautofluorescentes en su OD vy
una macula de predominio hipoautofluorescente en su
Ol, presentando AO un tracto gravitacional hiperautofluo-
rescente hacia temporal inferior (figura 3). Realizamos una
angiografia con fluoresceina y con verde de indocianina y
descartamos la existencia de una lesion neovascular aso-
ciada en AO (figura 4). En el Ol apreciamos en la angiogra-
fia un punto de hiperfluorescencia precoz que aumenté de
intensidad en tiempos mas tardios compatible con un
patron en «mancha de tinta» que se correspondid con
el area mas hipoautofluorescente en la imagen de auto-
fluorescencia del mismo ojo (figura 5).

FIGURA 1

realizamos el diagnéstico de macula en domo (MD) con  Retinografias.

Al descartar la presencia de lesion neovascular asociada,
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Iméagenes de tomografia de coherencia optica de dominio espectral.

FIGURA 3

Imagenes de autofluorescencia.

caracteristicas de coriorretinopatia serosa central (CSC).
Observamos a la paciente sin aplicar tratamiento alguno,
al existir documentada la resolucion del FSR de mane-
ra espontanea y al ser conocida la estabilidad de la AV
en los casos de FSR persistente. Es limitado el éxito y
escasa la evidencia de la mejora tanto anatémica como
funcional con los tratamientos descritos en la literatura
para ambas patologias.

Diagnéstico diferencial

Nos encontramos ante el caso de una paciente que com-
parte caracteristicas de una MD y de una CSC.

Antecedentes

La MD fue descrita por primera vez por Gaucher et al. en
2008' como una protusion convexa macular dentro de la

concavidad de un estafiloma posterior en altos miopes,
detectada mediante imagenes obtenidas por OCT. Pos-
teriormente esta entidad fue descrita en ojos con miopia
media/leve e incluso en 0jos no miopes?. Imamura et al.
propusieron que el grosor escleral subfoveal aumentado
seria el responsable de la forma del domo y podria obs-
truir la salida del flujo coroideo normal y causar disminu-
cion de la AV, debido a la aparicidon de un desprendimien-
to seroso subfoveal (DSF)°. Este DSF es la complicacion
mas frecuente de esta entidad y responsable de la pérdi-
da de AV en estos pacientes®.

La CSC fue descrita por primera vez por Von Graefe en
1866°. Desde entonces, la comprension de la enferme-
dad ha experimentado un cambio de paradigma debido
a los avances en las modalidades de imagen®. Se carac-
teriza por la pérdida de AV secundaria a la aparicion de
desprendimientos serosos en el area macular, asociados
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FIGURA 4

Imagenes de angiografia con fluoresceina y verde de indocianina.

0 no a desprendimientos del epitelio pigmentario de la
retina, de duracion generalmente autolimitada y con re-
solucion espontanea. Aunque la patofisiologia exacta de
esta enfermedad permanece todavia desconocida, la
alteracion en la circulacion coroidea parece el mecanis-
mo responsable mas probable para el desarrollo de esta
entidad. Existirfa una hiperpermeabilidad coroidea secun-
daria a la inflamacion, isquemia y/o a la estasis de esta
circulacion’.

DISCUSION

La presencia de un DSF puede plantearnos dudas
diagndsticas. En este caso nos encontramos ante una

paciente que presenta caracteristicas compartidas de
ambas entidades, tanto de MD como de CSC, cuan-
do es conocida la existencia de similitudes entre ambas
patologias, por lo que resulta, en ocasiones, dificil su
diferenciaciong.

Que la paciente presenta una MD en AO es un hecho
evidente puesto de manifiesto mediante la obtencion de
las imagenes de SD-OCT. Si el DSF es secundario a la
MD o a la coexistencia de una CSC es lo que nos cuestio-
namos. El mecanismo de produccion del DSF en ambas
entidades es discutido y, aunque se han publicado simili-
tudes en las alteraciones coroideas presentes en ambas
entidades, parece que el mecanismo fisiopatoldégico no
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FIGURA 5
Imagen en «macha de tinta» del ojo izquierdo.

es exactamente el mismo®. Es esperable que las altera-
ciones coroideas con la subsiguiente aparicion del DSF
quedarian limitadas al area macular en la MD, no siendo
asi en la CSC, donde estas alteraciones y secundaria-
mente el desprendimiento seroso neurosensorial podria
extenderse mas alla de estos limites e incluso sobrepasar
las arcadas vasculares.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de un nifio varén de 9 anos,
con pérdida de vision en el ojo izquierdo (Ol) de tiem-
po indeterminado, con enfermedad exudativa retiniana y
edema macular, que remiten a nuestro centro con la sos-
pecha de enfermedad de Coats.

No presenta antecedentes de enfermedad sistémica u
oftalmoldgica. La agudeza visual era de 1 en el ojo de-
recho (OD) y de 0,3 en el Ol. En la exploracion solo se
observa una lesion vascular en media periferia, inferior a
papila, con un gran componente exudativo, asi como le-
siones microvasculares yuxtafoveales temporales. En la
tomografia de coherencia Optica (OCT) se ve un edema
macular quistico (EMQ) con una membrana epirretiniana
(MER) (figura 1).

A las tres semanas se efectla una exploracion bajo anes-
tesia general: a las pruebas previas, se anade una an-
giofluoresceingrafia (RetCam): el OD es normal y en el Ol
se aprecian dos areas con abundante fuga de colorante
(leakage): una a las VI en media periferia correspondiente
a las telangiectasias vasculares vistas en la retinografia,

y otra en una zona temporal a févea, asi como una zona
avascular periférica de | a VI (figura 2).

Se efectud una crioterapia periférica y fotocoagulacion
de las zonas avasculares, pero las telangiectasias no se
pudieron fotocoagular por el componente edematoso y
exudativo, por lo que se inyectdé un implante de dexame-
tasona (Ozurdex®). A las dos semanas el paciente pre-
sentd una hipertension ocular de hasta 28 mmHg que se
controlé con tratamiento topico (dorzolamida + timolol) y
en la OCT vemos como se produjo la desaparicion com-
pleta del EMQ, con borramiento de la escotadura foveal
por la MER (figura 3), y una gran disminuciéon del compo-
nente exudativo y edematoso retinianos.

A las seis semanas, se efectud una nueva exploracion
y tratamiento bajo anestesia general: a pesar de la gran
reduccion del componente exudativo, no se pudo efec-
tuar la ablacion de las telangiectasias con laser indirec-
to, por lo que se realizd una vitrectomia con endolaser
y endocrioterapia directa sobre ellas, se ampliaron las
zonas de fotocoagulacion periférica, se efectud un pe-
lado de la MER e inyeccion de bevacizumab al finalizar
el procedimiento.

FIGURA 1

Tomografia de
coherencia 6ptica
macular inicial. Pueden
verse multiples
microquistes
temporales a nivel

de nuclear interna

y externa, un
desprendimiento
seroso del neuroepitelio
subfoveal y una
membrana epirretiniana.




CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA Il

Problemas diagnbdsticos en patologia refinocoroidea

FIGURA 3

Tomografias de coherencia dptica maculares pre y
posimplante de dexametasona intravitrea (dos semanas).
Desaparecen el componente quistico y el desprendimiento
seroso del neuroepitelio. La membrana epirretiniana
produce un borramiento de la escotadura foveal.

El componente exudativo fue disminuyendo, pero el EMQ
reaparecid inmediatamente después de la cirugia, por
lo que tras tres meses de seguimiento se inyecto, bajo
anestesia general, un nuevo implante de dexametasona,
momento que se aprovechd para administrar nueva crio-
terapia a las telangiectasias.

Se produjo una hipertension ocular de hasta 40 mmHg,
que se controld con tratamiento médico (dorzolamida +
timolol + latanoprost), el EMQ desaparecio, se produjo un
adelgazamiento temporal a févea y el componente exu-
dativo sigui¢ reabsorbiéndose. Los exudados retinianos
van regresando y cambiando su color de amarillento a
blanco grisaceo.

FIGURA 2

Retinografia y angliofluoresceingrafia
pretratamiento (RetCam).

A) Retinografia: pueden verse

los exudados amarillentos con
hemorragias y anomalias vasculares
en media periferia inferior a

papila. B) Zonas avasculares

en periferia temporal (flechas).

C) Angliofluoresceingrafia:

tiempos precoces, pueden

verse las telangiectasias en la

zona inferior en media periferia
(circulo). D) Angliofluoresceingrafia.
Tiempos tardios: puede verse el
leakage abundante de las lesiones
telangiectasicas medioperiféricas y
maculares (asterisco).

A los 3,5 meses el EMQ reaparecio, en la zona temporal
a fovea, en al area correspondiente a las telangiectasias,
que podian apreciarse mejor con la angiografia por OCT
(figura 4). Dada la ausencia de respuesta al bevacizumab
y la hipertensién con la dexametasona, se decidid un
tratamiento conservador y el edema macular fue reab-
sorbiéndose espontaneamente hasta desaparecer. Nue-
ve meses después del Ultimo procedimiento, la agudeza
visual era de 0,3.

FIGURA 4

Retinografia y angiografia por tomografia de coherencia
Optica. Pueden verse las telangiectasias maculares en la
retinografia, cuyos detalles se aprecian mucho mejor en la
angiografia por tomografia de coherencia ptica: en el plexo
capilar superficial las telangiectasias y en el plexo capilar
profundo las anomalias vasculares: capilares anomalos,
dilataciones y zonas avasculares.

PCP: plexo capilar profundo; PCS: plexo capilar superficial.
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DISCUSION

En 1908, un oftalmdélogo escocés, George Coats, des-
cribio una retinitis exudativa que se caracterizaba por la
aparicion de anomalias vasculares retinianas: capilares
dilatados con micro y macroaneurismas, y con exudacion
masiva en la retina. Se le dio su nombre a esta enfer-
medad que se producia en nifios o adultos jovenes. En
la angiofluoresceingrafia, estas lesiones producen un im-
portante leakage e isquemia’.

En nuestro caso, se trataria de una enfermedad de Coats
en estadio 2B de la clasificacion de Shields?. El liquido
subretiniano y la exudacion no permitieron la coagula-
cion de las lesiones vasculares con el laser indirecto, su
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localizacion posterior e inferior no permitié la crioterapia
ab externo, por lo que se utilizé el endocriocoagulador
durante la vitrectomia. Para reducir el componente exu-
dativo y el edema macular, se han utilizado antiangio-
génicos como el bevacizumab?®, poco eficaz en nuestro
caso, o el implante de dexametasona, muy eficaz, pero
que en niNos puede producir aumentos de la presion
intraocular superiores a los 10 mmHg hasta en un 60 %
de los casos”.

Por ultimo, las anomalias vasculares tipicas: telangiecta-
sias, tortuosidad vascular, dilataciones aneurismaticas y
zonas avasculares capilares, pueden verse en la angio-
grafia por OCT macular, cuya repetibilidad permite un me-
jor seguimiento de estas lesiones maculares.

3. He YG, Wang H, Zhao B, Lee J, Bahl, McCluskey J.
Elevated vascular endothelial growth factor level in Coats’
disease and possible therapeutic role of bevacizumab.
Graefes Arch Clin Exp Ophthalmol 2010;248:1519-21.

4. Lei S, Lam WC. Efficacy and safety of dexamethasone
intravitreal implant for refractory macular edema in
children. Can J Ophthalmol 2015;50:236-241.
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PROPOSITO

Descripcion de alteraciones del epitelio pigmentario de
la retina (EPR), asociadas al tratamiento con un farmaco
antipsicético atipico, no descritas anteriormente en la
literatura.

INTRODUCCION

El hallazgo de alteraciones pigmentarias en el fondo
de ojo (FO) obliga a realizar un diagnoéstico diferen-
cial con diferentes lesiones pigmentadas del FO'?
(tabla 1).

El caso describe un paciente diagnosticado de esquizo-
frenia paranoide en tratamiento con antipsicoticos ati-
picos y alteraciones del EPR, en el que se sospecha un
origen yatrogénico de las alteraciones.

Lesiones pigmentadas no tumorales del fondo de ojo:

— Hipertrofia congénita del EPR

— Hipertrofia adquirida del EPR

— Hiperplasia del EPR: en respuesta a trauma, toxicidad
farmacoldgica, inflamacion no infecciosa, inflamacion
infecciosa

Nevus coroideo

Melanocitoma

Hamartoma combinado de retina y EPR
Hamartoma del EPR
Melanoma coroideo

Toxicidad inducida por farmacos

EPR: epitelio pigmentario de la retina.

TABLA 1

Diagndstico diferencial de lesiones pigmentadas de fondo
de ojo™?.

Los antipsicoticos atipicos se caracterizan por las propie-
dades clinicas «atipicas» que los distinguen de los anti-
psicoticos convencionales. Poseen una accion antipsico-
tica equivalente, pero con minima incidencia de sintomas
extrapiramidales y de discinesia tardia; menor hiperpro-
lactinemia; efecto sobre sintomas negativos y eficacia en
pacientes resistentes a tratamientos previos®*.

Todo ello gracias a su accion farmacolégica como an-
tagonista dopaminérgico-serotoninérgico, con antago-
nismo preferente del receptor de serotonina 5HT,,, que
acompana al antagonismo de receptor de dopamina D,
simultaneamente®, ademas de sus efectos anti-alfa-adre-
nérgicos, anticolinérgicos y antihistaminicos®.

A pesar de ello, no quedan exentos de efectos adversos,
como sedacion, aumento de peso o problemas heméati-
cos, entre otros®®.

Estos farmacos estan indicados para distintos trastornos
psiquiatricos, entre ellos: esquizofrenia paranoide, esquizo-
frenia infantil, pacientes con alto riesgo de suicidio, esquizofre-
nia refractaria a otros antipsicoticos, trastorno bipolar, tras-
tornos de la personalidad y demas trastornos psiquiatricos®*.

CASO CLINICO

Varén de 22 afos que acude a la consulta especializada en
enfermedades de la retina para valoracion de alteraciones
bilaterales del EPR.

Como antecedentes personales destacaba el diagndsti-
co de esquizofrenia paranoide en tratamiento con dos an-
tipsicoticos atipicos: clozapina (300 mg/dia) y amisulprida
(800 mg/dia) desde hacia 2 y 4 ahos, respectivamente.

Previamente habia estado en tratamiento con otros antip-
sicoticos atipicos: quetiapina y olanzapina.
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La mejor agudeza visual corregida que presentaba en
el momento de la consulta era de 20/40 en ambos 0jos
(AQ), y en la exploracion destacan los hallazgos del FO en
forma de alteracion pigmentaria de predominio temporal
a la févea (figura 1).

FIGURA 1

Imagenes de fondo de ojo del ojo derecho y del ojo
izquierdo del paciente.

La tomografia de coherencia ¢ptica (OCT) demostro la
existencia de depdsitos de material sélido acumulado de-
bajo del EPR (figura 2).

La angiografia con fluoresceina describié una discreta
hiperfluorescencia punteada a nivel macular en tiempos
tardios.

No constaba en su historia clinica el antecedente de
tratamiento con fenotiazinas (antipsicoticos clasicos) u
otra medicacion que justificara las alteraciones macula-
res halladas en el paciente. Esto, junto a los resultados
de las pruebas realizadas, nos llevo a concluir el posible
mecanismo yatrogénico por antipsicéticos atipicos de la

FIGURA 2

Imagenes de tomografia de coherencia dptica de ambos
ojos del paciente.

patologia presente y a descartar otros diagnosticos que
se deben tener en cuenta ante casos similares al nuestro
(tabla 1).

DISCUSION

Ha sido ampliamente documentada la existencia de ca-
sos de alteraciones pigmentarias en la piel y los ojos (cor-
nea, cristalino, retina) en pacientes en tratamiento con
fenotiazidas, como la clorpromazina (antipsicético de pri-
mera generacion)®.

Estas alteraciones estan descritas como dependientes
de la dosis y no completamente reversibles tras la retira-
da del farmaco®.

Nuestro paciente muestra Unicamente alteracion del EPR
de AO producida por un posible efecto secundario al uso
prolongado de estos antipsicoticos atipicos. Los cambios
parecen similares a los descritos por el uso de clorpro-
macina. Sin embargo, poco se conoce acerca del posible
efecto oftalmoldgico de estos nuevos antipsicoticos.

Las neuronas dopaminérgicas de la retina constituyen
una variedad de las células amacrinas, aunque la dopa-
mina se encuentra principalmente en las denominadas
células interplexiformes®.
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El papel de la dopamina en la retina es variado. Entre sus
multiples acciones se encuentra la participacion en el con-
trol de los movimientos circadianos; el control de los movi-
mientos reticulares de los fotorreceptores; la migracion de
pigmento del EPR; la regulacion de la actividad de las célu-
las horizontales; la activacion de la liberacion de neurotrans-
misores por parte de los fotorreceptores y el aumento de la
respuesta a la iluminacion central de las células bipolares®.

Sin embargo, no se conoce con exactitud la fisiopatolo-
gia del dano ocular que producen estos antipsicoticos.
Se postula que el uso de antipsicoéticos atipicos podria
producir un efecto similar al de las fenotiazinas cuando
interaccionan con el sistema dopaminérgico de la retina,
en especial cuando se administran de forma crénica y en
dosis altas®.
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INTRODUCCION

El linfoma vitreorretiniano (LVR) es el tumor intraocular
linfoide mas frecuente, con una incidencia estimada en
torno a 0,46 casos/100 000 personas’S. Habitualmente
afecta a poblacion mayor de 60 anos, aunque también
puede afectar a pacientes jovenes por lo general inmuno-
deprimidos. Por razones no conocidas se ha observado
durante los Ultimos anos un aumento en la incidencia de la
enfermedad, incluso en pacientes no inmunodeprimidos.
La afectacion del sistema nervioso central (SNC) puede
ser previa, posterior o simultanea a la afectacion ocular y
en muchos casos es dificil establecer si estamos ante un
linfoma intraocular primario o ante una diseminacion de
un linfoma primario del sistema nervioso central (LPSNC).
Pese a esta dificultad y a la falta de un consenso en el tra-
tamiento, parece clara la necesidad de conocer el estado
del SNC en la eleccién de posibles tratamientos®©.

CASO CLINICO

Mujer de 64 anos, que acude al Servicio de Oftalmologia
para evaluacion de miodesopsias y disminucion de la agu-
deza visual en el ojo derecho (OD) de 12 meses de evo-
lucion. Tratada con corticoides orales y trimtoprim/sulfa-
metoxazol por vitritis cronica secundaria a toxoplasmosis
ocular. En la exploracion, la mejor agudeza visual corregi-
da (MAVC) era de 0,4 en el OD y de 0,7 en el ojo izquierdo
(Ql). La presion intraocular fue de 16 mmHg en ambos
ojos (AO). La biomicroscopia de segmento anterior (BPA)
mostro en el OD precipitados retrocorneales finos difusos
(PRK) y Tyndall de 2+, sin signos de inflamacion en el Ol.
En la exploracion fundoscoépica se observé en el OD foco
de coriorretinitis en arcada temporal superior y moderada
vitritis. En el Ol, no se apreciaron signos de inflamacion.

Como antecedentes personales, destaca la presencia de
un LPSNC en remision, tratado con reseccion, quimiote-

rapia sistémica con R-BAM (rituximab, carmustina, citara-
bina, metotrexato) y trasplante autélogo de progenitores
hematopoyéticos hace un afio y medio.

Ante la sospecha de un posible sindrome de mascarada,
se propuso la realizacion de vitrectomia diagnostica en el
OD. Para ello, se decidi® hacer una vitrectomia 25g via
pars plana con la utilizacion de perfluorocarbono liquido
(PFCL) a través de la via de infusion (perfused vitrectomy
[PCPV)) (figura 1), lo que permitio la obtencion de hasta
5 ml de muestra vitrea. En la citometria de flujo se detec-
t6 59 % de linfocitos B A con CD19+, CD20+, CD10-,
CD38+, CD5-, K-, L+, CD200+, CD79B+, y un 36 % de
linfocitos T, compatible con linfoma no Hodgkin difuso de
células B grandes (LBDCG).

Dados los antecedentes personales, se decidid realizar
estudio de extension mediante pruebas de imagen, pun-
cion lumbar y aspirado de médula dsea, con resultados
todos ellos negativos. Se diagnosticod a la paciente de
LVR sin actividad en SNC.

Se decidio iniciar tratamiento con rituximab intravitreo
1 mg/0,1 ml con pauta semanal durante cuatro sema-
nas en el OD. La respuesta al tratamiento fue positiva al
mes de haberlo finalizado. La MAVC era en el OD de 0,8
y en el Ol de 0,9. En la BPA se observé desaparicion de
los precipitados, aunque persistia Tyndall 0,5+. Durante los
12 meses posteriores la paciente se encontrd estable
desde un punto de vista oftalmoldgico. Durante este pe-
riodo fue diagnosticada de adenocarcinoma en el tracto
digestivo y fue tratada con reseccion completa y quimio-
terapia sistémica (capecitabina), terapia que se mantie-
ne en la actualidad.

Tras doce meses de estabilidad, acudié a revision con dis-
minucion de la vision en AO. La MAVC era de 0,5 en el OD
y de 0,4 en el Ol. En la exploracion oftalmoldgica se observd




CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA 1l

Problemas diagnbdsticos en patologia refinocoroidea

en AO PRK finos, Tyndall de 1+ y vitritis leve-moderada (fi-
gura 2), por lo que se propuso realizacion de biopsia vitrea
en el Ol, con la técnica realizada previamente. El resultado
confirmd la sospecha diagndéstica de LBDCG, detectandose
en la citometria de flujo 37 % de linfocitos B A con CD19+,
CD20+, CD10—, CD38+, CD5+, L+, CD79B+, y un 63 %
de linfocitos T.

Como pruebas anadidas se solicitd la busqueda de mu-
taciones, que fue positiva a la mutacion MYD88 (L265P).

Actualmente se estan estudiando las posibles opciones
terapéuticas, teniendo en cuenta los tratamientos realiza-
dos previamente, la patologia digestiva actual y el estado
general de la paciente, asi como la falta de actividad en
SNC del proceso linfoide.

DISCUSION

El LVR es una enfermedad infrecuente, que se encuentra
dentro de los sindromes de mascarada, con manifestaciones
clinicas inespecfficas. La vision borrosa, la disminucion de la
agudeza visual y las miodesopsias son los sintomas mas ha-
bituales. Desde el punto de vista clinico, pueden observarse
PRK con minima o nula inflamacion, vitritis leve o moderada,
donde llama la atencion la buena agudeza visual. O bien pue-
de manifestarse como una uveitis posterior bilateral cronica
recurrente asimétrica en intensidad y aparicion, pudiendo dar
la falsa impresion de ser un cuadro unilateral. Todo ello puede
provocar errores terapéuticos y retrasos en el diagnéstico®.

En el examen de fondo de ojo, se pueden observar di-
versas alteraciones como infiltrados subretinianos blanco
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FIGURA 1

A) Técnica perfluorocarbon-perfused vitrectomy. a: Canula de infusion con perfluorocarbono. b: Muestra de vitreo.
B-D) Imagenes intraoperatorias del procedimiento de perfluorocarbon-perfused vitrectomy.

PCPV: perfluorocarbon-perfused vitrectomy, PFCL: perfluorocarbono.

FIGURA 2

A) Precipitados retrocorneales finos difusos. B) Imagen de campo amplio realizada con tecnologia Optomap, donde
se observa vitritis leve, area de atrofia retiniana en localizacion temporal inferior y microhemorragias retinianas adyacentes

a la arcada vascular nasal inferior.
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amarillentos («piel de leopardo»), desprendimientos del epi-
telio pigmentario, atrofia retiniana, infiltrados subneuroepi-
teliales o desprendimientos de retina exudativos. También
se han descrito hemorragias retinianas e incluso infiltracion
del nervio éptico®®.

Pese a tener altas sospechas clinicas, para el diagnostico
de certeza se requiere su confirmacion mediante prue-
bas citologicas, donde son de gran utilidad las pruebas
inmunohistoquimicas y la citometria de flujo. Una de las
grandes dificultades en el diagndstico mediante biopsia
vitrea es la escasa cantidad de material (1,5 ml con la
técnica convencional) y la gran fragilidad de este, por lo
que no es rara la necesidad de multiples biopsias®. Por
ello, la colaboracion entre el oftalimdlogo vy el Servicio de
Anatomia Patoldgica es imprescindible®®.

En nuestro caso, para la obtencion de la mayor cantidad
posible (hasta 5 ml), se realizé una PCPV. Esta técnica es
similar a la convencional, con la particularidad de mante-
ner la canula de infusion abierta con PFCL, el cual comen-
zara a depositarse en la region mas posterior del globo
ocular, elevando el humor vitreo y facilitando su aspiracion
con la pieza de mano del vitreotomo, que se encuentra
conectada a una jeringa de 5 ml, lo que permite la realiza-
cion de un procedimiento seguro con un buen control
del tono ocular durante la obtencién de la muestra™®
(figura 1).
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El tratamiento del LPSNC, pese a ser un tumor quimiosensi-
ble y radiosensible, es controvertido en muchas ocasiones.
Cuando se presenta afectacion del SNC existe consenso so-
bre el tratamiento, pero no es asi en caso de afectacion local
0 ante pacientes refractarios al tratamiento o con recaidas,
en donde hay que valorar las caracteristicas del paciente y
los posibles tratamientos que haya recibido previamente?.

En el momento actual el tratamiento del proceso linfoide
de nuestra paciente se encuentra en un segundo plano
debido al proceso tumoral digestivo y su tratamiento sisté-
mico, por lo que nos encontramos valorando las diferentes
opciones terapéuticas posibles.

Cabe destacar el resultado positivo en la mutacion
MYD88 (L265P). Esta mutacion desencadena la activa-
cion de diversas dianas, entre las que se encuentra la ti-
rosina cinasa de Bruton (BTK), diana que interviene en la
proliferacion y supervivencia celular en neoplasias malig-
nas de células B. La mutacion MYD88 se ha relacionado
con hasta el 79 % de los tumores linfoides del SNC vy el
69 % de los tumores linfoides vitreorretinianos®. En los
ultimos afos se han desarrollado nuevos farmacos como
el ibrutinib, que forma un enlace covalente con la BTK y
permite el bloqueo de la transmision de sefales de super-
vivencia celular en las células B malignas, farmaco que se
esta estudiando como terapia de rescate en el LPSNC
con resultados prometedores™©.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una mujer de 43 afos sin an-
tecedentes de interés, que ingresot en la Unidad de Cui-
dados Intensivos por alteracion del nivel de conciencia
secundario a meningitis aguda. Los estudios microbio-
logicos realizados al ingreso del liquido cefalorraquideo
(LCR) (reaccién en cadena de la polimerasa [PCR] muilti-
ple FimArray®-panel meningitis) resultaron positivos para
Streptococcus pneumoniae, que posteriormente se con-
firmd en el cultivo del LCR, asi como en hemocultivos. Se
descartd foco otorrinolaringolégico como causa inicial del
cuadro. Tras la instauracion del tratamiento antibiotico in-
travenoso (i.v.) con ceftriaxona en dosis altas, la evolucion
fue favorable.

Una vez en planta de Neurologia, es remitida a la
consulta de Oftalmologia por un cuadro de pérdida
de vision progresiva en el ojo derecho (OD) acompa-
Aado de dolor. En la exploracion oftalmolégica inicial
presentaba una agudeza visual (AV) sin correccion en
el OD de movimiento de manos y en el ojo izquierdo
(Ol) de 20/20. La biomicroscopia de polo anterior y
posterior del Ol era normal. En el OD se observaba
un edema palpebral, quemosis conjuntival, Tyndall,
precipitados retroqueraticos y sinequias posteriores.
El OD presentaba ademas una malla de fibrina retro-
cristaliniana y una ocupacion vitrea blanquecina densa
que no permitia ver estructuras del fondo de ojo. En
la ecografia ocular realizada, presentaba un despren-
dimiento de retina (DR) inferior y nasal que levantaba
el polo posterior. Dichos hallazgos también se eviden-
ciaron en la resonancia magnética nuclear (RMN) ce-
rebral realizada para descartar complicaciones de la
meningitis (figura 1).

Se planted una cirugia de cerclaje mas vitrectomia pars
plana (VPP) con biopsia vitrea e inicio inmediato de tra-

FIGURA 1

Resonancia magnética. Desprendimiento de retina inferior y
nasal del ojo derecho en un corte frontal a nivel del ecuador
del globo ocular.

tamiento con antibidticos intravitreos de vancomicina
1 mg/0,1 mly ceftazidima 2,25 mg/0,1 ml. En la VPP se
encontrd una ocupacion vitrea muy densa, un DR casi
total con un area de necrosis retiniana inferior que se
extendia desde las 2 hasta las 10 h (figura 2). Se reapli-
co la retina con la ayuda de perfluorocarbono liquido,
endofotocoagulacion e inyeccion de aceite de silicona
(AS). El resultado del cultivo de la muestra del vitreo fue
negativo. La paciente continuaba con tratamiento i.v.
con ceftriaxona.

A los dos meses de la cirugia se observé una prolifera-
cion vitreorretiniana (PVR) inferior y macular con despren-
dimiento de retina traccional (DRT) (figura 3) que preciso
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una nueva VPP con extraccion de membranas previa tin-
cion con azul dual y extraccion de AS.

Dos meses después se produce una nueva PVR inferior,
temporal y macular con DRT (figura 4) que precis6 de
nuevo una VPP con extraccidon de membranas previa tin-
cién con azul dual. En este caso se realizd6 ademas una
facoemulsificacion e implante de lente intraocular por la
presencia de una catarata.

En la dltima revision tras 14 meses de seguimiento, su
AV del OD con correccion optica es 20/200, la retina esta
aplicada con restos de PVR periférica. En la tomografia de
coherencia optica se aprecia una membrana epirretiniana
macular asociada a edema macular quistico (figura 5). Se
le planted una nueva cirugia, pero la paciente la rechazo.

FIGURA 2

Imagen del fondo de ojo derecho intraoperatoria durante
la vitrectomia pars plana. Desprendimiento de retina con
amplias zonas de necrosis inferior y multiples agujeros.

DISCUSION

Las endoftalmitis enddgenas bacterianas suponen alre-
dedor del 2-8 % del total de las endoftalmitis, segun
las series'2. Su principal origen son las endocarditis,
seguidas de las infecciones del tracto gastrointestinal y
genitourinario, aunque también estan descritas secun-
darias a neumonias, meningitis e infeccion de partes
blandas, entre otras. Existen ciertos factores de riesgo
asociados: enfermedades que predisponen a la infec-
cion sistémica (diabetes mellitus, insuficiencia renal en
hemodidlisis, enfermedad cardiaca, neoplasias), inmu-
nosupresion, abuso de drogas por via parenteral y el uso
crénico de catéteres?S.

En los paises occidentales, los microorganismos
mas frecuentes aislados en las endoftalmitis endoge-
nas bacterianas son los estreptococos (32 %), como
el S. pneumoniae, el S. milleri y los estreptococos
del grupo A y B; los gramnegativos (30 %), inclu-
yendo el Escherichia coli y el Staphylococcus aureus
(25 %)"2.

El S. pneumoniae es una bacteria grampositiva, cata-
lasa negativo, aerobio y anaerobio facultativo casi ex-
clusivo de humanos y que coloniza el tracto respiratorio
superior. La infeccion por neumococo puede ocasionar
infecciones pulmonares (neumonias), endocarditis, oti-
tis, meningitis o bacteriemias, fundamentalmente co-
munitarias, que pueden ser muy graves e incluso cau-
sar la muerte en personas mayores o en presencia de
patologias subyacentes como en los inmunodeprimidos
(VIH), con cancer, tumores hematoldgicos o insuficien-
cia renal cronica, entre otras; pero también las personas
inmunocompetentes con o sin patologias o factores de
riesgo asociados pueden padecer infecciones por este

patdgeno.
FIGURA 3

A) Imagen del fondo
de ojo derecho a los
dos meses de la primera
cirugia, que muestra
una proliferacion
vitreorretiniana
inferior y macular.
By C) Imagenes

de tomografia de
coherencia éptica
que muestran la
proliferacion fibrosa
prerretiniana,

edema macular y
desprendimiento

de retina traccional.
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Se han descrito endoftalmitis enddgenas uni o bilaterales
secundarias a meningitis aguda. Entre los agentes etiolo-
gicos descritos se encuentra el S. pneumoniae, que oca-
siona endoftalmitis muy agresivas®®. La alta virulencia de
los neumococos esta en relacion con ciertas proteinas y
enzimas de la superficie del microorganismo como la pro-
teina de superficie A, la neuraminidasa, la pneumolisina,
la autolisina y la capsula®.

El diagndstico se basa en las manifestaciones oculares
tipicas de las endoftalmitis, como pérdida de vision, dolor,
0jo rojo, inflamaciéon de camara anterior, acompafnado o
no de hipopion y ocupacion vitrea con pérdida de reflejo
de fondo. Pueden ser bilaterales hasta en un 25-30 % de
los casos, dada su diseminacion hematdgena. Hasta un
50 % de los pacientes acuden al oftalmdlogo como pri-
mer consultor por un cuadro clinico ocular; por ello, es
importante tener la sospecha, dado que pueden cursar
sin sintomas sistémicos, aunque no es lo habitual®. A nivel

FIGURA 4

A) Imagen del fondo
de ojo derecho a los
cuatro meses de la
primera cirugia que
muestra una nueva
proliferacion
vitreorretiniana inferior,
temporal y macular.
By C) Imagenes de
tomografia de
coherencia optica que
muestran la proliferacion
fibrosa prerretiniana,
edema macular y
desprendimiento

de retina traccional.

FIGURA &5

Imagen del fondo de ojo
derecho a los catorce
meses de la primera
cirugia que muestra
restos de proliferacion
vitreorretiniana superior
y membrana epirretiniana
macular. By C)
Imagenes de tomografia
de coherencia optica
que muestran una
membrana epirretiniana
y edema macular.

general suelen cursar con fiebre y con las manifestacio-
nes sistémicas que correspondan al foco de origen, vy lle-
gan a complicarse con cuadros de sepsis y shock séptico
Si se retrasa el tratamiento inicial, incluso comprometien-
do la vida del paciente. Como en las endoftalmitis exdge-
nas, es muy importante la toma de muestras intraocula-
res para su cultivo o estudio mediante PCR. Las muestras
vitreas obtenidas mediante vitrectomia ofrecen alta rentabi-
lidad diagndstica por su mayor sensibilidad frente al aspira-
do vitreo o la punciéon de camara anterior’. En las endoftal-
mitis enddgenas cobran mas importancia los hemocultivos
(que son positivos hasta en un 75 % de los casos), asi
como los cultivos propios del foco de origen (LCR, orina,
etc.)"S.

Su manejo debe ser multidisciplinar, habitualmente con
el paciente hospitalizado y tratando el origen de la in-
feccion junto con los médicos especialistas corres-
pondientes. El tratamiento antibidtico debe ser i.v. y
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en pautas prolongadas. Desde el punto de vista ocu-
lar, se utilizan los mismos antibidticos intravitreos y las
mismas dosis en la endoftalmitis exdgena que en la
enddgena. Habitualmente como tratamiento empirico
se recomienda vancomicina 1 mg/0,1 ml y ceftazidima
2-2,25 mg/0,1 ml, ajustando posteriormente segun el
resultado del antibiograma.

La vitrectomia es una herramienta muy Util para la toma
de muestras intraoculares y para extraer los restos infec-
ciosos e inflamatorios de la cavidad vitrea, pero también
para solucionar las complicaciones secundarias, como
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CASO CLINICO

Paciente de 19 anos, con antecedentes personales de
enfermedad de Crohn, en estudio por el Servicio de Ne-
frologia por microhematuria y proteinuria con sospecha
de enfermedad de Berger, a quien se realiza biopsia renal.

Es derivada al Servicio de Oftalmologia por sospecha de
ptosis palpebral, la cual se descarta, y en ese momen-
to se realiza una valoracion oftalmoldgica completa. La
agudeza visual es de la unidad en ambos ojos y destaca
en su exploracion (anodina en el resto de los segmentos)
el fondo de ojo, ya que muestra unos discretos deposi-
tos drusenoides en ambas maculas de coloracion palida
amarillenta (figuras 1y 2).

FIGURA 1
Retinografia del ojo derecho.

FIGURA 2
Retinografia del ojo izquierdo.

En la tomografia de coherencia 6ptica, se aprecia un de-
posito a nivel de la membrana de Bruch (figuras 3y 4)
estable al seguimiento. La angiografia por tomografia por
coherencia Optica no refleja neovascularizacion asociada
y la angiografia fluoresceinica refleja los depdsitos como
hiperfluorescencias bien delimitadas que se mantienen
hasta tiempos tardios del angiograma.

Durante los anos de seguimiento de la paciente, la enfer-
medad renal continud en estudio, con una biopsia renal
compatible con glomerulonefritis membranoproliferativa
tipo 2 (actualmente clasificada como enfermedad de de-
positos densos).

Su enfermedad de Crohn ha precisado numerosos tra-
tamientos inmunosupresores, tales como corticoides,
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FIGURA 3
Tomografia de coherencia optica del ojo derecho.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia 6ptica del ojo izquierdo.

azatioprina, metotrexate, infliximab, adalimumab y uste-
kinumab. Tal progresion creciente de tratamiento inmuno-
supresor se ha debido a razones variables, entre las que
se encuentran efectividad limitada, efectos secundarios
asociados y reacciones alérgicas a dichos farmacos.

DISCUSION

La presencia de lesiones drusenoides en pacientes jove-
nes con buena agudeza visual supone un reto diagnosti-
co por las distintas posibles causas que pueden originar-
la. La tomografia de coherencia ptica sigue siendo una
prueba diagndstica Util que nos sorprende en ocasiones
con asociaciones a hallazgos sistémicos y que nos obliga
a estudiar la relacion entre ambas patologias.

La glomerulonefritis membranoproliferativa tipo 2 (recien-
temente clasificada dentro de las glomerulopatias C3
como enfermedad por depdsitos densos) es una rara
causa de glomerulonefritis que afecta tanto a ninos como
a adultos. Se produce como resultado de una regulacion
anormal de la via alternativa del complemento. La presen-

tacion clinica es variable y se produce por depositos de
material electrodenso en la membrana basal glomerular’.
Presenta una evolucion que puede variar desde sintomas
renales moderados (como en el caso de nuestra pacien-
te) a insuficiencia renal rapidamente progresiva, y que
requiere tratamientos inmunosupresores en los estadios
mas avanzados de la enfermedad. El caso que presen-
tamos muestra una evolucion lenta, sin poder descartar
una presentacion mas agresiva que haya respondido a
los inmunosupresores utilizados para su enfermedad de
Crohn.

Dentro de las manifestaciones extrarrenales de la enfer-
medad por depdsitos densos, muchos pacientes de-
sarrollan depositos similares a las drusas a nivel de la
membrana de Bruch?S. Se piensa que los depdsitos en
glomérulo y retiniana comparten una patogénesis comun
por la similitud entre las estructuras, ya que el podocito
equivaldria al epitelio pigmentario, la membrana basal a
la membrana de Bruch y ambos presentan endotelio fe-
nestrado. Dichas drusas se producen a edad temprana e
infrecuentemente afectan a la vision. No presentan corre-
lacion con la actividad de la enfermedad renal®.

La enfermedad por depdsitos densos presenta ademas
otras manifestaciones retinianas como desprendimientos
de epitelio pigmentario, coriorretinopatia central serosa 'y
neovascularizacion coroidea®. Estas lesiones en pacien-
tes con enfermedad por depdsitos densos suelen apa-
recer en edades tempranas y con una amplia disemina-
cién en la retina, siendo mas frecuente su aparicion en
la glomerulonefritis membranoproliferativa mediada por el
complemento®.

Algunos autores recomiendan®® la realizaciéon de un cri-
bado oftalmoldgico en todos los pacientes afectos de en-
fermedad por depdsitos densos, hecho discutible por la
baja incidencia de sintomatologia ocular asociada.

No obstante, aunque estos hallazgos no son patognomao-
nicos, consideramos de interés el conocimiento de este
tipo de depdsitos retinianos porque en determinados ca-
s0s como el que presentamos ha resultado un arma diag-
noéstica importante. La realizacion de una completa histo-
ria clinica y una exploracion detallada mediante pruebas
no invasivas puede ser de gran utilidad para enfocar un
diagndstico preciso, en este caso una enfermedad renal
grave.
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INTRODUCCION

El astrocitoma retiniano o hamartoma astrocitico es un
tumor glial amelandtico de la retina, benigno, vasculari-
zado, asintomatico, que puede presentarse con calcifi-
caciones intratumorales e incluso una malignizacion del
cuadro en casos extremos, precisando un tratamiento
agresivo'. Suele aparecer asociado tanto a facomatosis
como de forma aislada en casos menos frecuentes?.

El diagndstico diferencial en casos dudosos puede ser un
reto por su gravedad, como es el melanoma amelandti-
co, €l retinoblastoma y las metastasis coroideas. Nevus
coroideo, osteoma, hemangioma coroideo y granuloma
son cuadros mas leves con los que harlamos también
diagndstico diferencial.

CASO CLINICO

Presentamos un caso clinico compatible con astrocito-
ma de siete afios de control por nuestra unidad con tra-
tamiento médico-quirdrgico hasta su diagndstico final y
control del cuadro.

Varén de 41 anos que acude en noviembre de 2011 a
nuestra unidad con diagndstico angiogréfico de astrocito-
ma retiniano, con disminucion de la agudeza visual en el ojo
derecho (OD) de dos meses de evolucion (figura 1).

No presenta antecedentes personales médicos. Refiere am-
bliopia del OD. Se descarta por parte de la Seccion de Uvettis
un cuadro de uvettis posterior. Estudio de extension, negativo.

Exploracién ocular: noviembre de 2011, primera consulta:

e Mejor agudeza visual corregida (MAVC): OD 0,2/0jo
izquierdo (Ol) 1.

e Biomicroscopia de polo anterior: sin alteraciones
patoldgicas.

FIGURA 1
Noviembre 2011. Retinografia/angiografia.

e Presion intraocular: 11/15 mmHg.

e Fundoscopia: lesion amelandtica elevada yuxtama-
cular en arcada temporal superior (figura 1).

e Angiografia fluoresceinica: hiperfluorescencia en tiem-
pos precoces que difunde colorante en tiempos tar-
dios a nivel yuxtamacular en temporal superior.

e Verde de indocianina: descartamos hemangioma
(figura 2).

FIGURA 2

Noviembre 2011. A) Tomografia de coherencia ptica.
B) Angiografia con verde de indocianina.
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e Autofluorescencia: hipo e hiperautofluorescencia por
atrofia y aumento de la actividad del epitelio pigmen-
tario retiniano.

e Tomografia de coherencia Optica: lesion combinada
de retina y coroides con desprendimiento neurosen-
sorial a nivel macular (figura 2).

e FEcografia: calcificaciones intratumorales (densidad
baja en apex de la lesion).

e Resonancia magnética nuclear: inespecifica debido al
tamano pequeno de la lesion, pero hipointensa en T2
que orientaria a melanoma.

Tras cuatro meses de observacion, tratamos con tres do-
sis mensuales de aflibercept®. Existe un empeoramiento

3= 1 i B

FIGURA 3

Julio 2013. Iméagenes posteriores a la inyeccion de
antiangiogénico.

FIGURA 4
Mayo 2014. Cambios en la superficie de la lesion.

de la agudeza visual por aumento de liquido subretiniano
y neovasos en la superficie del tumor, empeorando la le-
sién y sangrando en su superficie (figuras 3-5).

En las imagenes que adjuntamos se observa la evolu-
cién de las lesiones por ecografia y retinografia en los
seis afos posteriores. En 2016 decidimos tratar con
braquiterapia RU106 (dosis de melanoma, 87Gy) (fi-
gura 6), pero tampoco pudimos controlar el cuadro
(figuras 7 y 8).

FIGURA 5

Enero 2016. Pre-braquiterapia. Existe un aumento de
tamafo y exudacion.

FIGURA 6
Junio 2016. Post-Braquietrapia RU106.




CASO &8

Lesion amelandtica compatible con astrocitoma de evolucion atipica tratada con endorreseccion

FERRERD

FIGURA 7

Secuencia de ecografias 2016. Braquiterapia en enero
2016.

FIGURA 8

Mayo 2016. Pruebas de imagen tras braquiterapia.
A) Angiografia con verde indocianina. B) Ecografia,

se observa traccion vitreoretiniana. C) Tomografia de
coherencia optica: lesion tumoral con quistes en su
superficie, traccion vitreoretinana y aumento de densidad
en capas internas.

En 2017 aumenta la exudacion, por lo que nos plantea-
mos una evolucion maligna del astrocitoma e incluso un
sindrome de toxicidad tumoral* descrito en melanomas
en los que el tratamiento seria la endorreseccion'* o la
enucleacion (figura 9).

Ante lo atipico del caso, tratamos con terapia fotodina-
mica® con una mejoria sutil del cuadro, pero el comienzo
de una vitritis tras inyectarle a la semana una dosis de
aflibercept nos hizo decidirnos por un tratamiento mas
invasivo (figura 10).

Indicamos hacer biopsia intravitrea® (figura 11), pero esta
fue imposible por la placa célcica subretiniana que nos

FIGURA 9

Marzo 2017. Imagen previa a la terapia fotodinamica con
aumento significativo de la exudacion.

FIGURA 10

Vitritis tras inyeccion de Aflibercept. Observada en lampara
de hendidura.

encontramos, y procedemos a la endorreseccion' con
cirugia bimanual terminando con el vitreotomo. La resec-
cion del tumor resulta de poca complejidad, ya que el
sangrado fue minimo gracias a la braquiterapia realizada
dos anos antes y al laser diodo dado alrededor del tumor
previo a la cirugia (figura 12).

El riesgo de embolismo venoso aéreo por intercambio de
aire-liquido durante la cirugia en este caso es inaprecia-
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Puncion aspiracion biopsia con aguja fina (PAAF). 41 g.

FIGURA 12

ble, ya que al hacer una endorreseccion en bloque, sin
tener que despegar la retina dejando expuesta la coroi-
des y sobre todo por no tener que trabajar con presiones
elevadas por lo poco sangrante que resulta la reseccion,
nos hace posible esta maniobra.

La extraccion de la pieza completa se realiza via limbi-
cay es este por la hipotonia brusca el inico momento
en que sangran un poco los bordes de la lesion (figu-
ra 13).

La biopsia concluye en una gliosis retiniana inespecifica.

Cinco meses después se procede a la extraccion de acei-
te de silicona (AS) (figura 14) de alta densidad y ciclocoa-
gulacion en 180° por acudir con un cuadro de glaucoma
agudo (figura 15). Presion intraocular: 50 mmHg, realizan-
do pelado y segmentacion parcial de la membrana pos-
terior (figura 16) que ocupa la zona de la endorreseccion.
Con ello, a nuestro criterio disminuimos el riesgo de des-

Técnica de endoreseccion realizada con cirugia bimanual (A) y vitrector (B). Extraccion de la pieza via limbica (C). Imagen de
la pieza parcialmente resecada (D). Endoreseccion completa, imagen intraoperatoria con aceite de silicona (E).
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FIGURA 13

Posoperatorio tras endoreseccion. A) Primera semana
posoperatorio. B) Tercera semana posoperatorio.

FIGURA 14

Posoperatorio a los 2 meses de la endoreseccion con
aceite de silicona como tamponado de 5000 cs.

FIGURA 15

Segunda cirugia: extraccion de aceite de silicona 500 cs+
ciclocoagulacion (doble linea 180°). Imagen de pelado y
segmentacion parcial de las membranas de la zona de la
endoreseccion.

prendimiento de retina una vez extraido el AS por el borde
de la retinectomia posterior.

MAVC final: contar dedos por retina periférica.

FIGURA 16

Posoperatorio 3 meses después de la extraccion de
aceite de silicona con control de la presion intraocular tras
la ciclocoagulacion. Papila normocoloreada con retina
aplicada con membrana temporal que no tracciona de la
retina a nivel posterior.

Fundoscopia: retina aplicada, borde de la retinectomia
sin levantamiento, pese a la membrana en el area tem-
poral tras extraer el AS a los cinco meses de la cirugia.

DISCUSION

LLa biopsia es la Unica forma de asegurar el diagnostico al
100 % en una lesion tumoral. En casos de duda diagnds-
tica, sospecha de metéstasis, invasion extraocular 6 por
peticion del paciente realizarfamos dicha prueba®.

El control por ecografia es necesario para realizar el diag-
noéstico y para monitorizar el tamano de la lesion asu-
miendo el riesgo de no saber el diagnodstico exacto en
casos de duda pues sdlo la biopsia nos la darfa (figura 7).

En este caso, el tratamiento hubiese sido el mismo de
tratarse con anterioridad, pues la biopsia con puncion-as-
piracion no fue posible, pero el haber tratado previamente
con braquiterapia simplificd de forma clara la cirugia y nos
evito la enucleacion del globo (figuras 12 y 13).

La indicacion de endorreseccion* cémo técnica de elec-
cion seria cuando la radiacion no puede conservar una
vision util del paciente, (1) porque el tumor ha perforado
la retina o se extiende cerca del nervio 6ptico, (2) en pa-
cientes que se niegan a ser enucleados, asumiendo ellos
los riesgos* (figuras 14-16).
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INTRODUCCION

La sffilis puede producir inflamacion ocular muy variable,
si bien es la panuveitis o la uveitis posterior con coriorre-
tinitis la manifestacion mas frecuente'. Aunque no existe
ningun hallazgo patognomaonico, son muy caracteristicos
los precipitados prerretinianos adyacentes a zonas de
coriorretinitis>* o el cuadro conocido como coriorretinitis
placoide posterior sifilitica aguda®. La inflamacion escle-
ral® o en forma de edema macular quistico (EMQ) es poco
frecuente!’.

Presentamos un caso clinico donde predomina un EMQ
unilateral que posteriormente se hace bilateral con escle-
ritis anterior asociada. Es importante tener siempre una
alta sospecha clinica ante cualquier inflamacion ocular
como la que detallamos a continuacion, a fin de evitar
tratamientos incorrectos®.

CASO CLINICO

Varén de 50 ahos con antecedente de pérdida de la
agudeza visual (AV) en el ojo derecho (OD) desde junio
de 2018 con afectacion visual dos meses después en
el ojo izquierdo (Ol). Solicita una segunda opinién por
EMQ bilateral y ojo rojo en el Ol que no cedia con anti-
inflamatorios no esteroideos topicos (nepafenaco), pen-
diente de iniciar tratamiento intravitreo en ambos ojos
(AO) con dosis de carga de aflibercept (Eylea®) en otro
centro. Aporta imagenes (figura 1) de tomografia de co-
herencia optica (OCT) macular de AO en el comienzo del
cuadro y en su evolucion reciente, junto con angiografia
fluoresceinica.

En la exploracion realizada por nosotros en octubre de
2018 (figura 2) se observa: AV del OD 0,5, y del Ol 0,7.
Foco de escleritis anterior difusa en cuadrante temporal
superior indolora en Ol. No Tyndall ni vitritis. Fondo de

FIGURA 2
Exploracion ocular en octubre de 2018.

0jo con alteracion difusa tenue del epitelio pigmentario
en AO, que se pone mejor de manifiesto mediante auto-
fluorescencia, tanto a nivel central como periférico. OCT
macular con EMQ en AO y desprendimiento de retina
(DR) foveal en el OD, con puntos hiperreflectivos en vi-
treo posterior del OD. La angiografia por OCT evidencia
hipoperfusion en el plexo vascular profundo y en la capa
coriocapilar, sobre todo en el OD.
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Dentro de los antecedentes médicos, destacan una go-
nococia tratada y una picadura de garrapata, ambas hace
veinte anos. Refiere un exantema cutaneo transitorio en
2016, no diagnosticado. Es heterosexual con contacto
sexual de riesgo hace mas de un ano. Ha viajado a Costa
Rica y Cabo Verde en 2016 y tiene un gato desde hace
seis anos.

Ante el diagndstico de esclerouveitis posterior con EMQ
bilateral, se realiza estudio diagnodstico con pruebas ana-
liticas de autoinmunidad y serologia que incluye Ites, VIH,
toxoplasma, herpes (I, Il, VWZ), Borrelia, Brucella y Ricke-
ttsia. También solicitamos Mantoux y radiografia de torax.
Se pauta por via oral acetazolamida 125 mg/8 horas y se
mantiene nepafenaco topico.

Todos los resultados son negativos, excepto: serologia
VDRL + 1/64, IgG anti-Rickettsia rickettsii indeterminada
+ 1/64, 19G VHS tipo |, Il y WZ +.

Ante la alta sospecha de una uveitis de origen siffilitico, se
remite urgente a la Unidad de Infecciosos de su hospital,
donde realizan ingreso y completan el estudio con pun-
cion lumbar: VDRL + 1/8, con Gram y cultivo negativo. Se
practica nueva serologia, que ratifica RPR 1/64 y Ac EIA +
(pruebas no treponémica y treponémica, respectivamente).

Ante el diagnostico de presunta sifilis ocular con neuro-
sifilis, se inicia tratamiento intravenoso con penicilina G
sodica con 24 MU diarias en infusion continua durante 14
dias, seguida al alta de tres inyecciones intramusculares
de penicilina benzatina 2,4 MU a intervalo semanal, sin
complicaciones. No se pautan corticoides topicos, perio-
culares ni sistémicos en ningln momento.

El paciente acude a nuestra consulta una semana des-
pués del alta y se constata (figura 3) resolucion completa
de la escleritis. Solo se aprecian dos focos de adelga-
zamiento escleral, OCT macular con disminucion del DR
foveal y del EMQ en OD vy resolucion total del EMQ del Ol
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FIGURA 3

Respuesta al tratamiento antibiético.

y de los puntos hiperreflectivos en vitreo de AO. Durante
el seguimiento mensual se evidencia la mejoria gradual
hasta la resolucion total del EMQ en AO, con recupera-
cion total de la AV (= 1) en AO. En la angiografia por OCT
también se observa la mejoria en la perfusion de plexo
vascular profundo. Sin embargo, se mantienen con el
tiempo las mismas alteraciones puntiformes del epitelio
pigmentario en la autofluorescencia de AQ.

DISCUSION

La sifilis puede afectar cualquier estructura ocular en to-
das sus etapas, aunque es la uveitis la forma de mani-
festacion mas frecuente!. Debemos tener siempre una
alta sospecha de Ites incluso con una anamnesis normal.
Consideramos que nuestro paciente se encontraba en
una fase latente tardia de la enfermedad con manifesta-
cion ocular en forma de esclerouveitis y EMQ. Mediante
pruebas seroldgicas y respuesta al tratamiento, confirma-
mos la etiologia de la enfermedad, sin necesidad de utili-
zar corticoides sistémicos ni inyecciones intravitreas. Solo
en caso de no existir respuesta al tratamiento aplicado,
nos plantearfamos un tratamiento empirico de una posi-
ble ricketsiosis y en Ultimo término la terapia intravitrea,
incluso con corticoides®1°,
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de una paciente, mujer, de 80 anos,
que consulta por alteracion de la agudeza visual en el ojo
izquierdo (Ol) que refiere como «visién de una mancha»
de tres dias de evolucion. Tiene antecedentes personales de
hipertension arterial en tratamiento farmacolégico y niega
antecedentes oftalmoldgicos de interés.

La agudeza visual es de 20/32 en el ojo derecho (OD),
mientras que en el Ol es de contar dedos. El estudio de
fondo de ojo revela una hemorragia retiniana en el area
macular en su Ol (figura 1), asi como una dilatacion ar-
teriolar en el seno de dicha lesion. Su OD era completa-
mente normal (figura 2).

FIGURA 1

Retinografia del ojo izquierdo que demuestra hemorragia
macular al inicio del cuadro.

FIGURA 2
Retinografia del ojo derecho normal.

En el examen por tomografia de coherencia éptica (OCT)
del Ol se aprecia un levantamiento foveal de densidad
mixta sobre el epitelio pigmentario de la retina, denomina-
da como «imagen en reloj de arena», la cual implica pre-
sencia de componente hemorragico en diferentes niveles
retinianos y es altamente sugestiva de macroaneurisma
retiniano (MAR) (figura 3).

Se realiza angiografia por OCT (OCT-A) sobre el area de
la lesion en varias ocasiones (figura 4) y se observa la
dilatacion arteriolar apreciada oftalmoscépicamente tanto
a nivel del plexo capilar superficial como del plexo capilar
profundo de la retina. Se confirma, asi, la sospecha diag-
nostica de MAR.
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En ese momento se decide realizar tratamiento con una
Unica inyeccion intravitrea de r-TPA (0,25 pg) en el Ol.

La evolucion a las dos semanas es favorable. Se aprecia
regresion del componente hemorragico lesional oftalmos-
copicamente (figura 5) y en la imagen de OCT (figura 6),
asi como también discreta mejoria en la agudeza visual
de la paciente, que alcanza 20/100 en ese momento.
Dada la mejorfa anatémica y funcional, asi como la bue-
na visualizacion del MAR, se realiza fotocoagulacion focal
coadyuvante sobre este.

A los tres meses del inicio, continda la mejoria funcional
y anatomica, dado que la agudeza visual es de 20/63 y
la lesion aneurismatica aparece de menores dimensio-
nes en la retinografia (figura 7) y trombosada en la
OCT-A. Sin embargo, en la OCT se aprecia una lesion
compatible con una membrana neovascular adyacente
al macroaneurisma (figura 8), por lo que se inicia trata-
miento con terapia con antifactor de crecimiento endo-
telial vascular intravitrea, en concreto con aflibercept
(Eylea®).

En la dltima evaluacion de la paciente, tras la fase de car-
ga con tres inyecciones intravitreas, la retinografia (figu-
ra 9) y la OCT (figura 10) correspondientes demuestran

FIGURA 3

Tomografia de
coherencia optica:
«imagen en

reloj de arena»
que implica
componente
hemorragico en
diferentes niveles
retinianos, altamente
sugestiva de
macroaneurisma
retiniano.

FIGURA 4

Imagen de
angiografia

por tomografia de
coherencia 6ptica
del ojo izquierdo
que demuestra
dilatacion arteriolar
aneurismatica en
el plexo capilar
superficial y profundo
retinianos.

FIGURA &5

Retinografia dos semanas tras el tratamiento con r-TPA
intravitreo.

una importante regresion de la lesion neovascular y del
fluido intra y subretiniano concomitantes.
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FIGURA 6

Tomografia de coherencia Optica dos semanas tras el
r-TPA intravitreo. Se aprecia disminucion del componente
hemorragico retiniano.

T ]

FIGURA 7
Retinografia a los tres meses de inicio del cuadro.

FIGURA 8

Tomografia de coherencia Optica: imagen de lesion
neovascular adyacente al macroaneurisma retiniano, y fluido
intra y subretiniano asociado.

DISCUSION

Los MAR son dilataciones locales adquiridas de arteriolas
que suelen aparecer en arcadas temporales’, concreta-
mente en zonas de cruces arteriovenosos, de modo ais-
lado y unilateral (90 % de los casos).

FIGURA 9

Retinografia tras la fase de carga con antifactor
de crecimiento endotelial vascular.

FIGURA 10

Tomografia de coherencia Optica tras la fase de carga
con antifactor de crecimiento endotelial vascular.

Afectan con mayor frecuencia a personas de edad
avanzada (séptima década de la vida) y presentan
una importante asociacién con la hipertension arte-
rial y con la arteriosclerosis, asi como con el sexo
femenino.

Desde el punto de vista clinico, pueden ser asintomati-
cos, y diagnosticarse estos comunmente como hallaz-
gos ocasionales. Asimismo, pueden presentarse con
sintomas agudos?*: disminucién de la agudeza visual
brusca secundaria a hemorragia subretiniana, intrarre-
tinina, prerretiniana o vitrea, o bien con sintomatologia
subaguda-cronica: exudacion localizada perianeuris-
matica, edema macular, desprendimiento neurosenso-
rial de epitelio, etc.

Aunqgue el diagndstico es clinico, el diagndstico de cer-
teza del MAR se realiza mediante pruebas complemen-
tarias como la angiografia fluoresceinica, la OCT-A y la
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OCT. Estas dos ultimas han adquirido gran relevancia
en los ultimos afos, dado que no solo son Utiles para
el diagndstico, sino que también permiten realizar, de
modo no invasivo, un seguimiento evolutivo de la lesion
y de las posibles complicaciones asociadas.

En cuanto al tratamiento, en la mayoria de los casos se
produce una involucion espontanea del macroaneurisma,
por lo que no es necesario un tratamiento especifico. Sin
embargo, en ocasiones se requiere tratar las complicacio-
nes o la propia lesion si la exudacion o la sangre afectan
a la macula, dado el riesgo de pérdida de agudeza visual
permanente que eso conlleva. Existen diversas opciones
de tratamiento disponibles, dependiendo de las caracte-
risticas de cada caso concreto'®: desde fotocoagulacion
con laser, terapia antifactor de crecimiento endotelial vas-
cular (anti-VEGF), hialoidectomia asistida por laser YAG,
etc., hasta vitrectomia quirurgica.
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CASO CLINICO

Mujer de origen chino de 30 arfios, que acude referida a
la Seccion de Oncologia Ocular del Hospital Oftalmico
Jules-Gonin de Lausana (Suiza) en diciembre de 2016
para el diagndéstico y tratamiento de una masa coroidea
en su ojo izquierdo (Ql), catalogada como presunto me-
lanoma maligno de coroides en su centro de origen.

La paciente presentaba una disminucion de agudeza
visual (AV) de cuatro meses de evolucion, asi como un
escotoma localizado en el campo visual nasal del Ol. La
AV en el momento de la exploracion fue de unidad en el
ojo derecho y de 0,3 en el Ol. El segmento anterior de

FIGURA 1

ambos 0jos se mostro sin alteraciones. En la exploracion
del fondo del Ol se encontré una masa no pigmentada en
forma de domo asociada a un desprendimiento de retina
(DR) exudativo de aspecto quistico sobre la superficie de
la lesion (figura 1A).

La exploracion mediante ecografia-B con 10 MHz reveld
un espesor de 5,5 mm, mientras que el modo A permitid
establecer la reflectividad interna en torno al 30 % (figu-
ra 2). La angiografia con verde de indocianina panorami-
ca (150°) mostrd una masa que deformaba la circulacion
coroidea en direccion a la base de la lesion, asi como un
DR de aspecto cronico, isquémico en el cuadrante infe-
rior (figura 1B). La angiografia fluoresceinica no se llevo

A) Retinografia panoramica del ojo izquierdo de la paciente que muestra una masa coroidea no pigmentada con un
desprendimiento de retina asociado. B) La angiografia panoramica de 150° con verde de indocianina revela una deformacion
del trayecto de los vasos de la coroides, asi como un efecto pantalla parcial.
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FIGURA 2

Iméagenes del examen ecografico del caso. A) Ecografia en modo B que muestra una masa en forma de domo de 5,5 mm
de espesor, asociada a un desprendimiento de retina de aspecto quistico. B) La reflectividad interna del tumor puede

establecerse en torno al 30 % gracias a la ecografia modo A.

a cabo a causa de la alergia que la paciente presenta a
este producto.

Dado que determinados elementos clinicos sugerian la po-
sibilidad de un diagndstico de leiomioma (mujer joven, asia-
tica, masa no pigmentada y aspecto cronico) y ante la im-
posibilidad de excluir un melanoma de la coroides solo con
la exploracion clinica, se programo una cirugia para la biop-
sia transescleral del tumor. El resultado del examen anato-
mopatoldgico e inmunohistoquimico demostrd la presencia
de células fusiformes de nucleo eliptico, con regiones eosi-
ndfilas y sin signo alguno de malignidad, con una expresion
difusa de actina muscular lisa, lo que llevo a la confirmacion
del diagndstico de leiomioma coroideo (figura 3).

Dada la presencia de un DR que amenazaba la AV, la
paciente fue sometida a una vitrectomia pars plana (VPP)
para proceder a la tumorectomia ab interno para la resec-
cion de la masa coroidea, asi como para la reaplicacion
de la retina utilizando aceite de silicona como tampon.

DISCUSION

El leiomioma es un tumor benigno que tiene como origen
el tejido muscular liso'. En la gran mayoria de los casos
aparece en el Utero, la piel, el tubo digestivo y la vesicula,
y es especialmente raro en la Uvea?. Mientras que en el
resto del cuerpo el origen es mesodérmico, en el caso de
la cabeza y el cuello el origen se encuentra en la cresta
neural. El leiomioma uveal aparece con mayor frecuencia
en mujeres (63 %), con una edad media de 33 afios, y ge-
neralmente son Unicos™2. En un 70 % de los casos afectan
al cuerpo ciliar, y su presentacion como masa coroidea
es mas rara (8 %)*°. Oftalmoscépicamente el leiomioma
coroideo se presenta como una masa en forma de domo,

FIGURA 3

El analisis histopatoldgico de la muestra biopsiada
demostrod la presencia de células fusiformes de nucleo
eliptico, con regiones eosindfilas y sin signo alguno de
malignidad (A: hematoxilina-eosina), con una expresion
difusa de actina muscular lisa (B: inmunohistoquimica).
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no pigmentada, y su diagndstico diferencial incluye una
variedad de tumores como el melanoma maligno de la co-
roides, el schwannoma, el neurofibroma, el meduloepite-
lioma y tumores melanociticos atipicos benignos.

El diagndstico final es anatomopatoldgico, dada la impo-
sibilidad de descartar un tumor maligno en la mayoria de
los casos basandonos en la clinica, y las muestras pue-
den obtenerse mediante biopsia transescleral o VPP%8,
La ecografia, que muestra una forma en domo vy reflec-
tividades similares a las del melanoma, no nos permite
descartar con certeza la presencia de este tumor maligno
y, por tanto, su utilidad es limitada. Sin embargo, al con-
trario que los melanomas, que habitualmente se sitlan en
el estroma, los leiomiomas suelen aparecer en el espacio
supracoroideo’®,

En cuanto al tratamiento, antiguamente los procedimien-
tos mas aceptados eran la enucleacion o la radioterapia®,
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CASO CLINICO

Presentamos el caso clinico de una mujer de 17 afios que
acude a consulta por déficit visual de un afio de evolu-
cion. En la exploracion presenta una refraccion de +1,25
esf —1 cyl 180° en el ojo derecho (OD) y +1,25 esf -1 cyl
10° en el ojo izquierdo (Ol) con una agudeza visual (AV)
corregida de 1,2 en el OD y de 0,8 en el Ol. Carece de
antecedentes personales o familiares de interés. El polo
anterior no presenta hallazgos patoldgicos. En la explo-
racion de fondo de ojo se observan cambios quisticos
de distribucion radial en el area macular del Ol (figura 1),
y €l resto de la exploracion es normal, incluida la periferia
retiniana de ambos ojos.

FIGURA 1

Retinografias de ambos ojos con cambios quisticos de
distribucion radial en el area macular del ojo izquierdo.

OD: ojo derecho; Ol: ojo izquierdo.

La tomografia de coherencia 6ptica (OCT) realizada al
diagndstico confirma los quistes maculares localizados
en la capa plexiforme externa con menor afectacion de la
nuclear externa (figura 2). No se evidencia traccion vitreo-
macular ni alteraciones del nervio éptico.

Se realiza electrorretinograma (ERG), que resulta normal,
y se solicita un analisis genético para descartar mutacio-

FIGURA 2

Tomografia de coherencia optica (OCT-SD). A) Tomografia
de coherencia optica del ojo derecho con perfil macular
conservado. B) Retinosquisis foveomacular del ojo izquierdo
con quistes intrarretinianos localizados en las capas
externas de la retina.

nes conocidas del gen RS1 asociadas a retinosquisis ju-
venil ligada a X, que también resulta negativo.

Se decide observacion, pero ante un empeoramiento
tanto de la OCT (figura 3) como de la AV a 0,05 en ese Ol
a los seis meses de seguimiento se programa vitrectomia
posterior con pelado de limitante interna, con el resultado
anatomico que se muestra en la figura 4 y una mejoria de
la AV a 0,2 en el posoperatorio.

Transcurren once meses sin cambios significativos hasta
que, en una revision, la OCT de su OD muestra imagenes
quisticas foveomaculares similares al ojo contralateral,
con aparicion de cambios quisticos radiales en el fondo
de o0jo y un empeoramiento de la AV a 0,7 (figura 5).
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FIGURA 3

Evolucion de la tomografia de coherencia éptica macular
del ojo izquierdo con aumento de los espacios quisticos
a nivel de la capa plexiforme externa.

Dada la buena AV que presentaba a pesar de los hallaz-
gos fundoscopicos, se decide observacion. Se realizan
controles progresivos durante siete anos y en la OCT se
observa una resolucion espontanea progresiva de la re-

FIGURA 5

Tomografia de coherencia optica (OCT-SS) del ojo derecho
con espacios quisticos a nivel de la capa plexiforme externa
y la capa de fibras de Henle y retinografias del ojo derecho
e izquierdo.

tinosquisis macular, con una AV en el OD de 0,8 en el
momento actual (figuras 6y 7).

DISCUSION

El diagnéstico diferencial de una retinosquisis macular
incluye numerosas entidades, entre las que destacan la
retinosquisis foveomacular idiopéatica no hereditaria es-
trellada, la retinosquisis juvenil ligada a X, la retinosquisis
asociada a degeneracion macular miépica, a traccion vi-
treomacular, a maculopatia por foseta optica, a glaucoma
avanzado o a sindrome de conos S o0 enhanced S cone
syndrome, sindrome de herencia autosémica recesiva con
otros hallazgos patoldgicos asociados (nictalopia, cata-
ratas, alteraciones vitreas y pigmentarias del epitelio pig-
mentario de la retina y ERG abolido) que no presentaba
nuestra paciente. Hallazgos similares pueden aparecer
también de manera adquirida tras tratamientos con niaci-
na o derivados del taxano que generalmente se resuelven
tras su retirada.

FIGURA 4

Tomografia de coherencia
optica (OCT-SS): corte
horizontal y vertical en el
posoperatorio inmediato
tras vitrectomia posterior
+ pelado de limitante
interna de ojo izquierdo.
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FIGURA 6

Tomografia de coherencia
Optica (OCT-SS):
correlativos anuales
durante un seguimiento

a siete anos de la
retinosquisis del 0jo
derecho.

FIGURA 7

Retinografias de ambos ojos. Autofluorescencia que
muestra areas de hiperautofluorescencia e
hipoautofluorescencia en el area macular de ambos 0jos,
mas marcadas en el 0jo izquierdo. Tomografia de coherencia
Optica (OCT-SS) en el momento actual tras la resolucion
espontanea de la retinosquisis del ojo derecho vy tras la
cirugia de vitrectomia posterior + pelado de limitante interna
del ojo izquierdo.

La retinosquisis foveomacular de patron estrellado idiopa-
tica no hereditaria es una entidad descrita por primera
vez en 2014 por Ober et al.’, cuyo diagnoéstico es de ex-
clusion. Se trata de una retinosquisis foveomacular sin
afectacion periférica retiniana y AV relativamente conser-
vada, en sujetos sin herencia familiar, con genética nega-
tiva para alteraciones en el gen RS1 (localizado en Xp22
y alterado en pacientes con retinosquisis ligada al X) y
de presentacion generalmente unilateral, aunque pueden
afectarse los dos ojos.

La OCT es en la actualidad la principal prueba diagnosti-
ca. Laretinosquisis macular puede extenderse hasta arca-
das y afecta principalmente a la capa plexiforme externa/
capa de fibras de Henle de la retina frente a la delaminacion
de la retina a nivel de la capa nuclear interna que presentan
los pacientes afectos de retinosquisis ligada al X2,

El ERG se caracteriza por no mostrar alteraciones signi-
ficativas frente al ERG en la retinosquisis ligada al X que
muestra una apariencia tipica con una onda a de ampli-
tud normal o casi normal y una amplitud reducida de la
onda b, lo que da lugar a un ERG negativo, con una onda
a Unica, de mayor amplitud de lo normal y mas prolonga-
da en el tiempo, lo que es mas evidente en las pruebas
escotopicas.

LLa evolucion suele ser estable en el tiempo, con una pro-
gresion lenta. Pese a que en el caso de retinosquisis liga-
das a X en ocasiones en la edad adulta se observa la des-
aparicion de los cambios quisticos, con aparicion de una
alteracion mas extensa del epitelio pigmentario subyacen-
tet, el caso presentado es el primero dentro del grupo de
retinosquisis foveomaculares no hereditarias que muestra
una resolucion espontanea no descrita con anterioridad en
la bibliografia disponible.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un vardn de 62 anos que acu-
de a Urgencias por presentar una disminucion de la
agudeza visual (AV) de ambos ojos (AO) de forma brus-
cay que es mas acusada en el ojo derecho (OD).

El paciente tenia antecedentes familiares de glauco-
ma cronico simple, por lo que estaba siendo contro-
lado en nuestro servicio por la Seccion de Glaucoma
por excavacion papilar asimétrica y presion intraocu-
lar (PIO) de 22 mmHg. En sus antecedentes perso-
nales el paciente estaba diagnosticado de psoriasis
cutanea, con gran afectacion de las palmas de las
manos y los pies y en la cara, sobre todo, y habia
presentado algun brote de artritis y dos brotes de
uveitis.

La ultima exploracion que figuraba en la historia (afio
2010) presentaba: AV con su correccion (csc) del OD:
0,9, y del ojo izquierdo (Ol): 0,7; en AO se describian
polo anterior (PA) normal, PIO: 21 mmHg, y fondo de
ojo (FO) normal. La excavacion en el OD era de 6/10, y
en el Ol de 8/10. La campimetria, la tomografia de co-
herencia optica (OCT) (figura 1) y el analizador de fibras
nerviosas eran normales.

En la exploracion de urgencia (3 meses después de la

revision anterior) presentaba:

e AV csc del OD: c.d. a 1 metro (= 1 mes); AV csc del
Ol: 0,7.

e PA de AO: Tyndall +/-, algun precipitado endotelial fino.
PIO de AO: 21 mmHg.

e FO de AO (figuras 2 y 3): multiples lesiones de bordes
mal definidos, mas abundantes en el OD, hiperpig-
mentadas en el centro con un halo hipopigmentado,
que tienden a coalescer y un cambio de coloracion de
toda el area macular afectada.

FIGURA 1

Tomografia de coherencia dptica de ambos ojos, en la que
observamos que el area macular es normal.

Se solicitaron pruebas complementarias: analitica general
con serologias, radiografia de térax, Mantoux, intercon-
sulta con Medicina Interna, angiografia con fluoresceina
(AGF) y OCT de AO.

Los resultados del andlisis de sangre, de las serologias,
la radiografia de térax y el Mantoux fueron normales. La
respuesta de Medicina Interna indicé que en la actualidad
no tenia ninguna otra patologia mas que su psoriasis.
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En la AGF de AO (figuras 4 y 5) podiamos observar un
material autofluorescente en el area macular y en las fa-
ses precoces del angiograma vemos unas lesiones hipo-
fluorescentes en la zona central con un halo de hiperfluo-
rescencia y difusion en los bordes. En la OCT de AO se
observa una atrofia del area central mas marcada en el
OD (figuras 6y 7).

En el diagndstico de la enfermedad se contemplaron va-
rias posibilidades (ver apartado de discusion del caso). La
epiteliopatia placoide multifocal aguda (EPPMA) y la co-
roiditis serpinginosa (CS) eran en las que méas podiamos
encuadrarlo, sin que se cumplieran todos los criterios de
la enfermedad, y finalmente se considerd el diagndstico
de CS atipica.

Se instaurd un tratamiento con midriaticos y corticoides
FIGURA 2 topicos y sistémicos en dosis de 1 mg/kg de peso y dia,
y se redujo progresivamente en funcion de la respues-
ta hasta la resolucion del cuadro. El paciente quedd con
una AV csc del OD de 0,2 y del Ol de 0,9, sin inflamacién
activa y con lesiones pigmentadas en la macula de AO
(figuras 8y 9).

Retinografia del ojo derecho.

Pasado un tiempo, con controles asintomaticos, el pacien-

te acude de urgencia por disminucion de la AV en el Ol

e AV csc del OD: 0,2; AV csc del Ol: 0,6; PA de AO: nor-
mal; PIO de AO: 17 mmHg.

e FO. OD: alteracion difusa de epitelio pigmentario. Ol
(figura 10): minima alteracion epitelial, hemorragias in-
trarretinianas y un pequeno desprendimiento de la re-
tina neurosensorial (DNS). Se realizé una AGF en la
que podia apreciarse una zona de hiperfluorescencia
por difusion en el area de la hemorragia (figura 11) y la
OCT (figura 12) mostraba una zona de tejido hiperre-
flectante a la altura del epitelio pigmentario y un pe-
queno DNS.

FIGURA 3 Se diagnosticd de membrana neovascular secundaria,
Retinografia del ojo izquierdo. que fue tratada mediante la inyeccién de antiangio-

FIGURA 4
Angiografia fluoresceinica del ojo derecho. A) Aneritra. B) Tiempo precoz. C) Tiempo tardio.
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FIGURA 5
Angiografia fluoresceinica del ojo izquierdo. A) Aneritra. B) Tiempo precoz. C) Tiempo tardio.

FIGURA 7

Tomografia de coherencia optica macular del ojo derecho. Tomografia de coherencia optica del ojo izquierdo.

génicos con una magnifica respuesta. Durante el se-
guimiento ha tenido varios brotes intensos de su pso-
riasis, artritis e inflamacion retiniana y recidivas de la
membrana subretiniana, tratadas mediante corticoides
y antiangiogénicos.

Actualmente el paciente presenta:

e AV csc del OD: 0,16; AV csc del Ol: 0,4; PA de
AQ: catarata nuclear pendiente de cirugia. PIO de AO:
17 mmHg.

e FO de AO (figuras 13 y 14): atrofia difusa del epitelio
pigmentario, pequena fibrosis subretiniana en el OD.
En la autofluorescencia (figuras 15 y 16) presenta un
reguero hiperautofluorescente en AO que rodea la

papila y una hipoautofluorescencia en toda el area FIGURA 8
macular. Retinografia del ojo derecho.
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FIGURA 12
Tomografia de coherencia ¢ptica del ojo izquierdo.

FIGURA 9
Retinografia del ojo izquierdo.

®

FIGURA 13
Retinografia del ojo derecho.

FIGURA 10
Retinografia del ojo izquierdo.

FIGURA 11 FIGURA 14
Angiografia fluoresceinica del ojo izquierdo. Retinografia del ojo izquierdo.
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FIGURA 15
Autofluorescencia del ojo derecho.

FIGURA 16
Autofluorescencia del ojo izquierdo.
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DISCUSION

La patologia inflamatoria no infecciosa que afecta al polo
posterior a veces es dificil de filiar y de obtener un diag-
noéstico concreto, pues no es infrecuente encontrar casos
que presentan signos de varias entidades diferentes. Por
ello, en la bibliografia se citan casos clinicos a los que, al
no cumplir todos los signos de una determinada patolo-
gia, se ahade el término «atipico».

El diagnostico diferencial debemos realizarlo entre la
EPPMAy la CS. La EPPMA se caracteriza por ser asimé-
trica, afecta a individuos jovenes, raro membrana neo-
vascular subretiniana (MNSR), autolimitada, con resolu-
cion espontanea, recurrencias raras, no suele precisar
tratamiento, lesiones multiples confluentes centrales, y la
AGF puede ser similar a CS. También se han resenado
formas atipicas, casos descritos con lesiones Unicas, bi-
laterales, con afectacion importante de la vision por DNS
y presencia de hemorragias’.

La CS suele ser bilateral, asimétrica, cronica, recurrente,
con lesiones en placa que crecen desde papila-pseudo-
podo, con afectacion macular, mala vision y MNSR. De
ella también se han descrito formas atipicas: no siguen
el patrén tipico peripapilar ni el macular, tienen un au-
mento de la inflamacion en la camara anterior y el vitreo
y en algunos casos se relacionan con gérmenes del tipo
Mycobacterium tuberculosis o Treponema pallidum?*.

Otra opcién de diagnéstico diferencial incluiria las re-
lentless placoid chorioretinitis®, pero las imagenes pu-
blicadas de estos casos son muy diferentes: multiples,
aspecto cremoso, localizacion anterior al ecuador, con
vitritis, desprendimiento seroso, con buen resultado vi-
sual, cosa que no sucedié en nuestro caso. Por ello
creemos que el término mas apropiado es el de CS
atipica.

4. Nazari Khanamiri H, Rao NA. Serpiginous choroiditis
and infectious multifocal serpiginoid choroiditis. Surv
Opthalmol 2013;58:203-32.

5. Jones BE, Jampol LM, Yanuzzi LA, Tittl M, Johnson MW,
Han DP, et al. Relentless placoid chorioretinitis: A new
entity or an unusual variant of serpinginous chorioretinitis.
Arch Ophthalmol 2000;118:931-8.
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Presentamos el caso de una mujer de 70 anos con lu-
pus eritematoso sistémico de 35 afios de evolucion,
que fue remitida en 2015 a consultas para evaluacion
de drusas maculares diagnosticadas a la edad de 30
anos. Habia sido tratada con antimaléricos durante 31
anos, los 20 primeros con cloroquina y los 11 restantes
con hidroxicloroquina. Ademas, habia recibido trata-
miento con prednisona 4 mg/dia durante 35 afios. No
presentaba antecedentes familiares oftalmoldgicos de
interés.

En la exploracion presentaba una mejor agudeza visual
corregida (MAVC) en su ojo derecho (OD) de 0,5y de 0,7
en su ojo izquierdo (Ol), con catarata incipiente en ambos
0jos. En el fondo de ojo se apreciaban drusas maculares
bilaterales y atrofia-hipertrofia del epitelio pigmentario de
la retina (EPR) macular de predominio en su OD (figura 1).
La autofluorescencia de campo ultra-amplio mostraba un

FIGURA 1

patron moteado de hipo-hiperautofluorescencia macular
tenue en su OD (figura 2). La tomografia de coherencia
Optica (OCT) no mostraba alteraciones de la interfase vi-
treorretiniana, se podian apreciar puntos hiperreflectivos
intrarretinianos correspondientes a pigmento en su OD,
depdsito isorreflectivo subretiniano subfoveal en su OD y
drusas bilaterales (figura 3).

Con los resultados de la anamnesis y la exploracion,
consideramos a la paciente de alto riesgo de toxicidad
ocular por antimalaricos y en consenso con su reuma-
tologo se decidio suspender el tratamiento. Durante los
siguientes cuatro anos se realizaron controles oftalmo-
|6gicos cada seis meses que mostraron afectacion pro-
gresiva de las capas externas de predominio en su OD
(figura 4). En el Ultimo control realizado en 2019 la pa-
ciente refirio una disminucion brusca de vision en su OD.
Su MAVC del OD era de 0,16, y de 0,6 en el Ol. En la

Retinografia de campo ultra-amplio (Optomap®): drusas maculares bilaterales y atrofia-hipertrofia del epitelio pigmentario

de la retina de predominio en su ojo derecho (julio de 2015).
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FIGURA 2

Autofluorescencia de campo ultra-amplio (Optomap®): hipo-hiperautofluorescencia moteada macular de predominio
en su ojo derecho sin patron especifico de toxicidad por cloroquina/hidroxicloroquina (julio de 2015).

o,
FIGURA 3

Tomografia de coherencia Optica: no se detectan anomalias
de la interfase vitreorretiniana en ambos ojos. En su

ojo derecho (iméagenes superiores) se aprecian puntos
hiperreflectivos intrarretinianos foveales correspondientes

a pigmento y depdsito isorreflectivo subfoveal. Se observan
drusas maculares bilaterales (julio de 2015).

imagen de fondo de ojo y la autofluorescencia de campo
ultra-amplio se apreciaban las drusas maculares y una
progresion en la atrofia-hipertrofia del EPR (figura 5). En
la OCT de su OD destacaba traccion vitreomacular con
desdoblamiento de la hialoides posterior foveal nasal y
grandes espacios cistoideos foveales no observados en
visitas previas. La desestructuracion de capas externas
con hiperreflectividad coroidea foveal por hipertransmi-
sion en la OCT ya se habia descrito en controles ante-
riores (figura 6).

Se indicd una vitrectomia pars plana con el objetivo de
liberar la traccion vitreomacular (figura 7).

FIGURA 4

La tomografia de coherencia dptica estructural de la
angiografia por OCT muestra la afectacion progresiva de
capas externas de predominio en su ojo derecho. El plexo
capilar superficial no muestra hallazgos destacables en
ambos ojos (octubre de 2018).

En nuestro caso cabrian mencionar varios aspectos. Por
un lado, las drusas maculares previas al tratamiento y la
larga evolucion (31 afos) se consideran factores de ries-
go para desarrollar toxicidad retiniana por antimalaricos.
Por otro lado, la presencia de drusas y de otras lesiones
maculares dificulta el diagnostico de dicha toxicidad ma-
cular'?, Por ambos aspectos se decidié suspender el tra-
tamiento en nuestra paciente. Es importante mencionar
que la Academia Americana de Oftalmologia recomienda
repetir las exploraciones o validarlas para evitar suspen-
der los antimalaricos de forma innecesaria®.
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FIGURA &

Autofluorescencia Optomap®: incremento de las lesiones hipoautofluorescentes maculares en el ojo derecho (abril de 2019).

FIGURA 6

Tomografia de coherencia dptica del ojo derecho: traccion
vitreomacular con gran espacio cistoideo foveal (abril de
2019).

El sindrome de traccion vitreomacular* es una entidad
que puede darse de forma aislada sin otras alteraciones
retinianas asociadas y no conocemos la implicacion que
las alteraciones retinianas que presentaba la paciente y el
tratamiento crénico con antimalaricos han podido ejercer
sobre la interfase vitreorretiniana y el desarrollo de la trac-
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INTRODUCCION

La maculopatia en torpedo (MT) es una lesion benigna
del epitelio pigmentario de la retina (EPR) descrita en
1992 por Roseman y Gass' como nevus hipopigmenta-
do del EPR vy, aunque ha recibido otros nombres, esta
denominacion es la que ha obtenido mas aceptacion
por ser representativa de su particular morfologia® 3. Se
trata de una lesion plana hipopigmentada ovalada de
bordes mas o menos hiperpigmentados, situada habi-
tualmente en el rafe horizontal temporal, con un extremo
apuntando a la fovea'*. Con menos frecuencia presenta
lesiones satélites en la cola o distinta localizacién?. La
lesion es asintomatica, suele ser un hallazgo casual y
su importancia radica en el diagnoéstico diferencial con
otras lesiones de mayor trascendencia®. La patogenia
exacta de la MT es desconocida. Segun algunos auto-
res, se trata de una anomalia congénita del desarrollo
de la protuberancia macular temporal fetal del EPR*
aunque tras las recientes imagenes obtenidas por an-
giografia por tomografia de coherencia éptica (OCT-A)
se sugiere que se trataria de una anomalia de los vasos
coroideos®.

La imagen multimodal ayuda al diagndstico de la MT®. En
la angiografia fluoresceinica se suele apreciar una hiper-
fluorescencia por efecto ventana secundaria al adelgaza-
miento del EPR3®. La autofluorescencia muestra diversos
grados de hipoautofluorescencia®®. La tomografia de co-
herencia optica (OCT) desvela que la lesion afecta a la
coriocapilar (CC), el EPR vy la retina externa en variable
intensidad®. En la mayoria de los casos existe un adelga-
zamiento de la retina externa con pérdida de fotorrecep-
tores que justifica el escotoma que se detecta a veces
en el campo visual>. Ademas, la OCT suele mostrar una
hiperreflectividad coroidea como resultado de la escasa
atenuacion de la sefial por un EPR adelgazado que se
acompana en ocasiones de un espacio vacio subretinia-

no (cavitacion)®”. Con menos frecuencia se presenta una
excavacion retiniana o coroidea®.

Segun la apariencia en la OCT, se han descrito dos tipos
de MT: tipo 1, con minima afectacion de la retina externa,
y tipo 2, con cavitacion de la retina externa’.

MATERIAL Y METODOS

Esta es una serie de casos observacional retrospectiva
de tres ojos de tres pacientes a los que se les diagnosticod
incidentalmente de MT.

Se analizaron las historias clinicas de los pacientes.
Los casos 1y 2 se sometieron a imagenes multimoda-
les con Spectralis SD OCT2 (Heidelberg Engineering,
Germany) que incluia retinografia multicolor, OCT, auto-
fluorescencia y OCT-A. En el caso 3 la retinografia se
obtuvo con retinodgrafo Zeiss (450 plus IR; Carl Zeiss
Meditec Dublin, CA), la OCT y la autofluorescencia con
Spectralis SD OCT (Heidelberg Engineering, Germany)
y la OCT-A mediante CIRRUS HD-OCT 5000 (AngioPlex
optical coherence tomography, Carl Zeiss Meditec AG,
Dublin, CA).

RESULTADOS
Caso 1

Paciente varon de 18 afios, asintomatico. La agudeza
visual (AV) era de 1 en ambos ojos (AO), la exploracion
de polo anterior era normal, asi como la retina del ojo
derecho (OD). En el ojo izquierdo (Ol) se apreciaba una
lesion temporal, hipopigmentada ovalada apuntando
hacia la fovea (figura 1A). La lesion era hipoautofluores-
cente (figura 1B) y en la OCT se apreciaban mayores
alteraciones en el extremo temporal de la lesion: marca-
da excavacion tanto de la retina como del EPR y coroi-
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FIGURA 1

Imagen de la lesion de torpedo del caso 1. (A) Foto multicolor de fondo que muestra el aspecto y la ubicacion tipicos de

la lesion de torpedo. (B) Lesion hipoautofluorescente. (C) Retinografia infrarrojo sefialando el barrido de la tomografia

de coherencia 6ptica mostrada en D. (D) Tomografia de coherencia dptica de lesion de torpedo que muestra excavacion
retiniana y coroidea y microcavitacion. Capa de células ganglionares reducida a finos pilares. (E) Segmento de angiografia
por tomografia de coherencia dptica a nivel de la coriocapilar que muestra una pérdida de vasos finos e incluso grandes
vasos en el sitio de la lesion. (F) 100 % estructural 100 % angiografia por tomografia de coherencia éptica vertical. (G) 100 %
estructural 100 % angiografia por tomografia de coherencia dptica horizontal.

des, formando una pequefa cavitacion subretiniana. La
retina externa estaba significativamente atrofiada, casi
ausente. Las capas plexiforme y nuclear internas esta-
ban conservadas, y la capa de células ganglionares re-
ducida a finos pilares. Asimismo, se apreciaba un adelga-
zamiento del EPR subyacente y coroides muy adelgazada
(figura 1D). La OCT-A confirmaba una reduccién de la
senal de flujo en la CC en toda la lesion con ausencia
incluso de la capa de grandes vasos coroideos y de
ambos plexos retinianos y en el extremo temporal (fi-
gura 1E-G).

Caso 2

Mujer de 23 afos con antecedentes de miopia leve.
Presentaba AV corregida de 1 en AO vy el resto de ex-
ploracion oftalmoldgica era normal, a excepcion de le-
sion hipopigmentada con forma de torpedo, temporal
a fovea en el OD (figura 2A). La lesion aparecia hipoau-
tofluorescente con pequenas lesiones satélites en tem-
poral y parches de hiperautofluorescencia (figura 2B).
En la OCT se apreciaba en la zona de la lesion preser-
vacion de la retina interna, atrofia leve de la retina ex-

terna con adelgazamiento de la nuclear externa y una
alteracion de la zona de elipsoides, interdigitacion y del
EPR (figura 2D). En la OCT-A se detectaba un ficticio
aumento de flujo por el defecto del EPR y adelgaza-
miento de la CC vislumbrandose de la capa de Sattler
(figura 2E-G).

Caso 3

Varén de 8 aios que consulta por estrabismo intermi-
tente segun sus padres. En la exploracion se apreciaba
AV de 0,8 en AO con microexoforia alternante. El polo
anterior y la retina del OD eran normales y en la reti-
na del Ol presentaba lesion hipopigmentada subfoveal
y nasal (figura 3A), hipoautofluorescente con reborde
temporal hiperautofluorescente (figura 3B). En la OCT
se apreciaba adelgazamiento de la retina externa con
cavitacion subretiniana y excavacion coroidea (figu-
ra 3D). En la OCT-A se aprecia leve disminucion de la
sefal de flujo a nivel de la CC (figura 3E) y aparente
aumento de flujo en la seccién en face por aumento de
transmision de la sefal a través de un EPR adelgazado
(figura 3F).
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FIGURA 2

Imagenes del caso 2. (A) Foto multicolor de fondo con la maculopatia en torpedo. (B) Autofluorescencia:
hipoautofluorescencia con borde hiperautofluorescente y con lesiones satélites en la cola. (C) Retinografia infrarrojo.

(D) Tomografia de coherencia dptica: retina externa normal, rarefaccion de la plexiforme externa, adelgazamiento de

la capa nuclear externa. (E) Angiografia por tomografia de coherencia 6ptica segmentada debajo del epitelio pigmentario
de la retina que muestra un patrén retorcido de bucles finos con algunos espacios vacios entre ellos debajo del area de la
lesion. (F) 100 % estructural 100 % angiografia por tomografia de coherencia éptica vertical. (G) 100 % estructural 100 %
angiografia por tomografia de coherencia dptica horizontal. Aparente incremento de la sefial de flujo por atrofia del epitelio

pigmentario de la retina.

DISCUSION

En los casos recogidos en la literatura y en los aqui pre-
sentados, la apariencia en la OCT es variada, con afecta-
cion de la retina externa y coroides de distinta intensidad.
Desde que se dispone de OCT-A, se pueden explorar los
plexos vasculares retinianos y segmentar los vasos coroi-
deos. Todos los casos reportados hasta el momento tie-
nen en comun una disminucion de la sefal vascular de la
CCy en algunos incluso de las capas mas externas de la
coroides (tabla 1)%'8, Este hecho parece confirmar la teo-
rla de que una anomalia en la formacion de CC podria
estar involucrada en la patogenia de la MT. La CC, con
distribucion lobular, se forma antes de la semana 22 de

gestacion por un proceso de angiogénesis intimamente
relacionada con el EPR y suministrara nutrientes y oxige-
no a la retina externa'*. Posteriormente los vasos sangui-
neos coroideos intermedios se forman por angiogénesis,
desde yemas vasculares de la CC. Una anomalia en el
desarrollo de la CC podria afectar potencialmente tanto al
desarrollo de las capas adyacentes mas internas (EPR,
retina externa) como a las mas externas (capas de Sattler
y Haller). Aunque la localizacion tipica de la MT es en el
rafe temporal, se han descrito localizaciones distintas,
como el caso 3 presentado, que se apartaria de la teoria
de Shields de la anomalia del desarrollo de la protuberan-
cia macular temporal fetal del EPR*, pero podria explicar-
se por la anomalia de la formacion de la CC.
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N.° casos | Tipo Hallazgos OCT-A

Hamm C, et al.? 1 Tipo 2 Pérdida de vasos en la coriocapilar en el area correspondiente a la zona
hiperpigmentada. Incremento de la densidad de vascularizacion coroidea
en la zona de la cola del torpedo

Giannakaki- 4 3 tipo 1 | Disminucion de la sefal vascular de la coriocapilar en el area de la lesion
Zimmermann H, et al.® 1 tipo 2
Ali Z, et al.’® 2 1tipo 1 | Pérdida de vasos finos en el area de la lesion en el plexo capilar superficial

1tipo2 |V profundo. Se observan grandes vasos coroideos externos por pérdida
de la coriocapilar

Papastefanou VP, 2 2 tipo 2 | Pérdida de flujo en los vasos retinianos profundos y flujo incrementado
et al.” en los vasos coroideos que rodean la cavitacion
Grimaldi G, et al.'? 1 Tipo 2 Minimas alteraciones del plexo vascular profundo. Atenuacion difusa

homogénea de la senal de la coriocapilar

Chawla R, et al."® 1 Tipo 1 Patréon enmarafado de vasos finos en la coriocapilar con algunos espacios
vacios entre ellos debajo del area de la cavitacion

Sanabria MR 3 1 tipo 1 | Reduccioén de la coriocapilar en toda la lesion con ausencia incluso de la
2 tipo 2 | Capa de grandes vasos coroideos y de ambos plexos retinianos en algin
caso en la zona de cavitacion

OCT-A: angiografia por tomografia de coherencia optica.

TABLA 1

Articulos publicados sobre hallazgos en angiografia por tomografia de coherencia éptica en maculopatia en torpedo.

D
FIGURA 3

Imagen de la lesion de torpedo del caso 3. (A) Retinografia a color de fondo que muestra el aspecto usual de la lesion

de torpedo, aunque con ubicacion atipica subfoveal nasal. (B) Autofluorescencia: un defecto hipoautofluorescente con
reborde temporal hiperautofluorescente que pasa por la fovea. (C) Retinografia infrarrojo. (D) Angiografia por tomografia de
coherencia optica, seccion de 3 x 3 mm. (E) Angiografia por tomografia de coherencia dptica seleccionando la coriocapilar,
aparente aumento de la sefial vascular por adelgazamiento del epitelio pigmentario de la retina con leve rarefaccion de los
vasos de la coriocapilar.
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INTRODUCCION

Benjamain Castleman describié en 1956 una enfer-
medad caracterizada por la presencia de uno o varios
nodulos infiltrativos hiperplasicos linfoides'. Es una
enfermedad de muy baja incidencia, cuyo diagnéstico
se realiza tras exclusion de otros procesos infiltrativos
mas comunes, como linfomas, sarcoidosis, etc. Pre-
cisa para un diagnoéstico de certeza la confirmacion
histopatoldgica.

La enfermedad de Castleman, segun su categoria mi-
croscopica, presenta dos formas. La primera es la an-
giofolicular (tejido hialino-vascular con foliculos linfoides
y NUMerosos vasos hiperplasicos y con células plasma-
ticas, eosindfilos e inmunoblastos). En la segunda for-
ma el elemento predominante es la presencia de abun-
dantes células plasmaticas con un incremento de la
interleucina-6.

La enfermedad de Castleman presenta dos formas clini-
cas. Cuando la localizacion es aislada, no se producen o
son escasas las manifestaciones sistémicas y hemato-
l6gicas. Los sintomas dependeran de la localizacion del
nédulo. En esta forma el componente histologico mas
frecuente es la proliferacion hialino-vascular.

La forma mas grave y compleja de esta enfermedad es la
presentacion multicéntrica. Su elemento histoldgico prin-
cipal es el componente rico en células plasmaticas. En
esta presentacion si existen manifestaciones sistémicas
como fiebre, decaimiento, pérdida de peso, edema de
tejidos vy alteraciones hematoldgicas como elevacion de la
velocidad de sedimentacion, pancitopenia, hipergammag-
lobulinemia, hipoalbuminemia, titulos elevados de interlu-
cina-6, etc. El diagnostico confirmatorio es histopatologi-
coYy, por tanto, depende de la mayor o menor accesibilidad
del nédulo analizado.

La etiologia permanece incierta. Se relaciona con una
respuesta inmunitaria anormal y con infecciones virales,
destacando el virus herpes humano 8. En 2016, Gonza-
lez Garcia et al.? sefalan que la etiologia de la enfermedad
de Castleman en las formas diseminadas puede estar re-
lacionada con titulos elevados de interleucina-6, sus po-
limorfismos de receptores, el virus de inmunodeficiencia
humana y el virus herpes humano 8.

La localizacion mas frecuente es en el mediastino, pero
también se han descrito en higado, bazo, mesenterio,
espacio retroperitoneal, tejido nervioso®, parétida®® y de
modo excepcional se han visto localizaciones oculares en
forma de infiltraciones orbitarias (glandulas lagrimales) y
afectaciones coroideas.

El tratamiento de las formas aisladas consiste en la elimi-
nacion del nédulo. En la forma multicéntrica se han es-
tablecido varios tratamientos como quimioterapia (ciclo-
fosfamida junto a vincristina), corticoides, plasmaféresis
0 el uso de anticuerpos monoclonales como rituximab,
tocilizumab vy siltuximab en las formas ricas en células
plasmaticas, productoras de interleucina-6.

Esta enfermedad puede tener una presentacion puntual en
el tiempo. No obstante, no es infrecuente que, en un plazo
indefinido de pocos meses 0 anos, se produzcan nuevas
crisis nodulares hiperplasicas, razén por la que estos pa-
cientes deben mantener controles periddicos en los servi-
cios de hematologia, dada la base linfoide de la enfermedad.

CASO CLINICO

Mujer que, en julio de 2014, a la edad de 54 anos, nos
fue remitida al Hospital Universitario de Canarias (HUC)
afecta de maculopatia derecha refractaria al uso de an-
tiangiogénicos. No refiere afectacion sistémica reciente.
De los datos exploratorios oculares iniciales destaca un
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descenso visual derecho a 0,40, mientras el izquierdo al-
canza la unidad. En el fondo ocular destaca una imagen
angiomatosa paracentral, exudacion grisacea y hemorra-
gia retiniana, todo dentro de una exudacion anular limita-
da a esa localizacion (figuras 1).

FIGURA 1

Imagen angiomatosa paracentral y exudacion grisacea
(retinografia y angiografia).

En el ojo izquierdo se aprecian cambios pigmentados leves.
Inicialmente se diagnostica como posible vasculopatia po-
lipoidea. No obstante, la exudacion nos parecia inusual y
realizamos una toma de muestra vitrea derecha, que fue ne-
gativa. La paciente fue tratada en 2014 mediante terapia fo-
todindmica (TFD) realizada en el Hospital Universitario Nues-
tra Sefiora de Candelaria (Tenerife) (HUNSC) y con terapias
antiangiogénicas periddicas en nuestro hospital (HUC).

En enero de 2019 la vision derecha era de 0,30 con meta-
morfopsia y microescotomas centrales. En esa fecha acu-
de con afectacion macular izquierda. Se manifiesta en un
descenso visual (0,60), abolicion de la depresion foveal y
desprendimiento de epitelio pigmentario (DEP) con oculta-
miento central en la angiograffa con verde de indocianina.

Se inicia terapia intravitrea con aflibercept y se realiza in-
terconsulta a Medicina Interna, dada la evolucion inusual
del caso. El cuadro oftédlmico izquierdo evoluciona con in-
cremento del DEP por hiperpresion a nivel de la coroides
submacular (figuras 2).

Es remitida al HUNSC, donde se le practica una TFD iz-
quierda y se contintia en el HUC con la terapia intravitrea,
tras la cual se logra una mejoria parcial con reduccion del
DEP e incremento visual que pasa de 0,60 dif a 0,70.

FIGURA 2

Retinografia, angiografia (angiografia fluoresceinica +
angiografia con verde de indocianina) y angiografia por
tomografia de coherencia éptica: manifestaciones de la
coroidopatia.
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Del estudio de Medicina Interna se nos comunica que la
paciente sufre una enfermedad de Castleman diagnosti-
cada tras biopsia retroperitoneal en 1996. En aquel afo
la paciente fue ingresada en otro centro, donde se le de-
tectan en estudio de imagen nodulos retroperitoneales
derechos que desplazan al uréter. También se localiza
bultomma de unos 6 cm, bien delimitado y con calcifica-
cion central. La paciente es intervenida, se le extrae dicha
tumoracion y se completa con linfadenectomia parailiaca
derecha.

Tras el estudio histopatologico de la tumoracion, se sefa-
la una afectacion plasmocelular con hiperplasia ganglio-
nar linfatica gigante que se corresponde con enfermedad
de Castleman. La paciente, a excepcion de que es hiper-
tensa, no ha mostrado nuevas patologias hasta que en
2014 comienza con su afectacion ocular.

DISCUSION

De los casos consultados con manifestaciones extraocu-
lares y oculares de la enfermedad de Castleman, las pa-
cientes siempre fueron mujeres y la edad de presentacion
esta comprendida entre los 26 y los 63 afnos, y en el caso
de afectaciones intraoculares entre los 32 y los 63 anos.

En 2009 Barile et al.® comunicaron un cuadro de des-
prendimiento exudativo en enfermedad de Castleman. Se
trataba de una muijer de 53 afios con una manifestacion
multicéntrica o diseminada de la enfermedad que acu-
di6é por disminucion de vision e infiltracion orbitaria y en
cuello. En el fondo ocular destacan roturas de la barrera
hematorretiniana externa (BHRE), desprendimiento exu-
dativo inferior e infiltracion coroidea confirmada mediante
angiografia.

En 2010, Park et al.” hacen referencia a cuatro trabajos
publicados de afectaciones oculares en la enfermedad de
Castleman, tres con infiltracion orbitaria y uno con afec-
tacion coroidea. El caso comunicado por Park et al.” se
corresponde con una mujer de 63 anos, diabética, con
afectacion bilateral exudativa, y destaca en uno de los
0jos la presencia de un desprendimiento anular coroideo
confirmado por angiografia.

En 2011, Liu et al.? publican un caso de coroidopatia hi-
pertensiva en la enfermedad de Castleman. Se trataba de
una mujer de 32 anos, con alteraciones sistémicas y ana-
liticas. La clinica oftdlmica fue un descenso visual de dos
meses de evolucion, con un cuadro asimétrico de afectacion
fundoscopica consistente principalmente en desprendi-
mientos retinianos exudativos. La angiografia mostraba
una afectacion coroidea y la tomografia dptica un DEP li-
mitado al spot exudativo.

Nuestro caso es una mujer de 54 afos que sufre una
primera afectacion en julio de 2014, donde destaca en
el area macular derecha una grave exudacion e imagen
compatible con una formacion angiomatosa parafoveal.

En julio de 2019, tras TFD inicial y terapias intravitreas pe-
riddicas, mantiene una leve exudacion cronica secundaria
a la alteracion de la BHRE (figura 3).
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FIGURA 3

Retinografia, angiografia por tomografia de coherencia
6ptica y angiografia (angiografia fluoresceinica + angiografia
con verde de indocianina): manifestaciones maculares
tardias derechas con alteraciones estructurales de la BHRE.
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En el ojo izquierdo, la afectacion macular comienza en
enero de 2019. Se manifiesta en un descenso visual,
abolicion de la depresion foveal y DEP con ocultamiento
central en la angiografia con verde de indocianina.

Se indica TFD, la cual es realizada en el HUNSC, y se
completa el tratamiento con terapia intravitrea periddica.
La respuesta es parcial y se obtiene una reduccion del
DEP, manteniendo una vision de 0,60 (figura 4).

Al conocer las manifestaciones oculares de la enferme-
dad de Castleman, recordamos las primeras imagenes
de que disponemos de la macula derecha, donde des-
taca una coloracion rojiza central, propia de una an-
giomatosis, y una exudacion blanquecina que nos di-
ficultaba la visualizacion de la coroides en los estudios
angiograficos.

Cuando comienza la afectacion izquierda, no apreciamos
dicha formacion rojiza, pero si un acumulo de liquido que
impide la visualizacion central coroidea en la angiografia
con verde de indocianina.

Esta afectacion anular coroidea apreciada en nuestro
caso coincide en lo comunicado por Park et al.” y puede
ser consecuencia de lesiones proliferativas angiomio-
deas en forma de lesiones angiomatosas tipo hamar-
toma que son manifestaciones de la enfermedad de
Castleman.
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CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 15 afos que con-
sulta por pérdida de agudeza visual (AV) en su ojo izquier-
do (Ol) de forma subita desde hace unos dias. No tiene
antecedentes personales de interés y niega el consumo
de toxicos. Refiere haber presentado vomitos intensos
previos a la aparicion del escotoma que le impide la vision
en su Ol. La AV corregida era de 20/20 en su ojo derecho
y de movimientos de la mano en su Ol. Las pupilas eran
isocoricas y normorreactivas y la presion intraocular nor-
mal en ambos o0jos. La exploracion del segmento anterior
era normal.

En el fondo de ojo se observa la existencia de una he-
morragia prerretiniana densa y de gran tamafno a nivel
macular y pequefas hemorragias prerretinianas periveno-
sas dispersas (figura 1). En la tomografia de coherencia
Optica (OCT) se aprecia la sangre hiporreflectiva bajo la
membrana limitante interna (MLI) hiperreflectiva (figura 2).

FIGURA 1

Hemorragia prerretiniana que ocupa toda el area macular
y pequenas hemorragias siguiendo la vena nasal superior
del ojo izquierdo.

FIGURA 2
Tomografia de coherencia Optica previa donde se aprecia
la sangre hiporreflectiva bajo la membrana limitante interna
hiperreflectiva.

Se decide inicialmente la observacion, se revisa al pa-
ciente a la semana y se aprecia que el nivel de sangre
ha aumentado levemente debido a la licuefaccion de la
hemorragia (figura 3). Se determina realizar una mem-
branotomia con laser Nd:YAG con dos Unicos impactos
en la parte mas anterior e inferior de la hemorragia, ale-
jado de la févea, con potencia de 1,8 md, y se observa
el drenaje inmediato de la hemorragia hacia la cavidad
vitrea (figuras 4 y 5). La hemorragia vitrea se reabsorbio
en unas semanas y la evolucion fue buena, con recupe-
racion visual completa, AV 20/20 (figura 6). La OCT a los
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tres meses muestra las arrugas en la MLI que irradian
desde el punto de la perforacion (figura 7) y este defecto
de la MLI no sellado persiste a los afios del tratamiento
(figura 8).

FIGURA 3

Se observa que el nivel ha aumentado debido
a la licuefaccion de la sangre.

FIGURA 6

Membrana limitante interna separada de la retina
con pliegues hacia el punto de la perforacion.

FIGURA 4

Drenaje inmediato de la hemorragia hacia la cavidad vitrea
tras la membranotomia con laser Nd:YAG.

FIGURA 7
FIGURA &

Tomografia de coherencia dptica que muestra el defecto de
Drenaje completo de la hemorragia sublimitante interna la separacion persistente de la membrana limitante interna,

a la cavidad vitrea. sin repercusion visual.




CASOS CLINICOS EN OFTALMOLOGIA Il

Problemas diagnbdsticos en patologia refinocoroidea

FIGURA 8

Persistencia de la separacion de la membrana limitante
interna de la retina a los cinco afos de seguimiento.

DISCUSION

Las hemorragias prerretinianas por maniobras de Valsal-
va se producen por la rotura de un vaso retiniano debido
a un incremento brusco de la presion venosa (por ejem-
plo, vomitar, toser, levantar peso o hacer un esfuerzo
fisico)'=.

La localizacion exacta de la hemorragia prerretiniana es
discutida segun diversos autores. Puede localizarse entre
la retina y la MLI o entre la MLI y la hialoides posterior.
Si la hemorragia se encuentra a nivel subhialoideo, en el
fondo de ojo se observara un anillo tenue, de poco brillo
y sin pliegues; mientras que si la hemorragia se ubica por
debajo de la MLI, se percibira una elevacion de apariencia
consistente y brillante, anillo bien definido y presencia de
estrias en la superficie*®. Si la sangre se encuentra re-
partida en ambos niveles, se apreciara el signo del doble
anillo, donde el anillo externo proviene de la hemorragia
subhialoidea y el interno de la sublimitante interna*®.

La OCT puede ayudarnos a identificar la localizacion de
la hemorragia”®. Shukla describié en dos pacientes con
retinopatia por Valsalva dos membranas distintas en la
OCT. La MLI inmediatamente encima de la hemorragia
mostraba una alta reflectividad y, por encima de esta, la
hialoides posterior se visualizaba como una fina membra-
na con poca reflectividad’.

En nuestro caso concluimos que la hemorragia prerreti-
niana era sublimitante interna por el aspecto de la OCT y
por ello quedd una cavidad premacular persistente en la
evolucion posterior®.

Una de las complicaciones observadas en pacientes con
hemorragias prerretinianas es la formacion de membra-

nas epirretinianas. Para Sharma es probable que durante
la evolucion de la hemorragia subhialoidea se produzcan
pequenos agujeros en la MLI, a través de los que migra-
rlan células gliales, estimuladas por factores de crecimien-
to procedentes de la hemorragia, formando membranas
sobre la MLI™. En el caso de la hemorragia sublimitante,
pequenos defectos en la MLI podrian inducir el crecimien-
to de la membrana epirretiniana, lo cual no se produjo en
nuestro caso.

Hasta la aparicion del laser Nd:YAG, el tratamiento de las
hemorragias subhialoideas o sub-MLI era conservador
0 mediante vitrectomia. El drenaje de estas hemorragias
con Nd:YAG fue descrito a finales de la década de los
ochenta'-'s,

Durunkan y colaboradores estudiaron 16 ojos con hemo-
rragia prerretiniana macular secundaria a Valsalva someti-
dos a membranotomia YAG con la ayuda de una lente de
contacto de tres espejos. Las potencias requeridas varia-
ron entre 2,2 y 9,7 mJ. Los pacientes fueron seguidos a
dos anos, con 100 % de recuperacion visual al mes y sin
complicaciones locales por el laser. La hemorragia vitrea
desaparecié al mes y no se requirié vitrectomia’®.

Aunqgue con la potencia adecuada un Unico pulso de la-
ser puede drenar la hemorragia, a veces se requiere dar
varios impactos. Debe hacerse con la pupila en dilatacion
maxima y a través del centro pupilar, para que el rayo de
laser no sea interferido con ninguna estructura que haga
que cambie la direccion y, por consiguiente, dafiemos la
retina. El laser debe enfocarse bien sobre la superficie de
la hemorragia, en el limite inferior, distante de la févea y
de los vasos retinianos, en una zona de hemorragia con
el suficiente grosor para proteger la retina subyacente.
Se debe comenzar con la menor energia posible e incre-
mentarla hasta que la perforacion sea visible en la super-
ficie de la hemorragia. En general se requiere mas energia
para abrir la MLI que la hialoides posterior'”2',

No es recomendable tratar hemorragias prerretinianas
maculares de menos de 3 diametros de papila ni con mas
de 9 mJ de potencia. Ulbig y colaboradores en un estudio de
21 ojos produjeron un agujero macular al tratar una hemo-
rragia de 1 didmetro de papila’. En esos casos, la hialoi-
des posterior esta muy proxima a la superficie de la reti-
na y esta puede danarse con los impactos de laser.

En conclusion, el tratamiento de las hemorragias pre-
rretinianas depende de su localizacion y evolucion. Si la
hemorragia es pequena, el tratamiento debe ser conser-
vador. Casi todos los pacientes tienen una recuperacion
visual favorable tras la reabsorcion de esta, aunque la
reabsorcion puede ser muy lenta. Si se mantiene en el
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tiempo, el contacto retiniano con la hemoglobina y sus
catabolitos puede causar un dafno toxico irreversible. La
cirugia vitreorretiniana es una opcion invasiva que permite
la eliminacion de la hemorragia. Sin embargo, hay mul-
tiples efectos secundarios que se asocian con la vitrec-
tomia, como cataratas, roturas de la retina, desprendi-
miento de retina y endoftalmitis?*?*. La membranotomia
con laser YAG sobre la hialoides posterior/MLI, si se rea-
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
cronica autoinmune del tejido conectivo, en la que estan
involucrados distintos érganos. Las células titulares se
ven afectadas por autoanticuerpos e inmunocomplejos,
causando vasculitis, oclusion de pequefios vasos y dis-
funcion de multiples 6rganos. La edad media de aparicion
se encuentra entre los 20-40 afos y es nueve veces Mas
prevalente en mujeres. Su diagnostico se realiza a partir
del sumatorio de una serie de signos clinicos y analiticos del
paciente’.

En un 30 % de las veces, €l 0jo esta implicado en esta pa-
tologia, que puede afectar a los parpados, la orbita, la pe-
riorbita, la cornea, la epiesclera, la esclera, la retina, la coroi-
desy el nervio Optico.

La coroidopatia lUpica con desprendimiento neurosen-
sorial (DNS) de retina es poco frecuente y suele ocurrir
cuando existe un dafo por hipertension arterial grave.
Normalmente presenta buen prondstico, aunque en
ocasiones la pérdida de agudeza visual (AV) puede ser
irreversible.

El sindrome antifosfolipidos (SAF) es un estado protrom-
botico caracterizado por la presencia de anticuerpos an-
tifosfolipido: anticuerpos anticardiolipina, anticoagulante
lipico o antibeta? glucoproteina. Ademas, para su diag-
nostico debe producirse oclusion arterial, venosa o de
microcirculacion en cualquier territorio vascular o abortos
de repeticion®s,

La preeclampsia es un estado de hipertension arterial que
se identifica, por primera vez, pasadas las primeras 20
semanas de embarazo, asociado a proteinuria y danos
en otros 6rganos. Se considera hipertension arterial ten-
siones mayores a 140/90 mmHg’.

Presentamos el caso de una mujer diagnosticada de LES
y SAF, en el contexto de embarazo de 21 semanas con
preeclampsia, asociado con pérdida de vision de su ojo
derecho (OD) atribuido a coroidopatia IUpica.

CASO CLINICO

Muijer de 35 anos diagnosticada de LES y SAF triple positivo
en 2008. Ingresa por hipertension arterial de 160/90 mmHg
y proteinuria de 1,88 g/I con sospecha de preeclampsia.
Estaba en la semana 21 de su tercera gestacion. En ese mo-
mento llevaba tratamiento con prednisona 15 mg/ml/24 h,
azatioprina 50 mg/12 h, hidroxicloroquina 200 mg/24 h,
acido acetilsalicilico 100 mg/24 h 'y heparina de bajo peso
molecular 4500 Ul/24 h.

Ante este cuadro de preeclampsia, se inicio tratamiento con
ramipril 10 mg/24 h, tinzaparina sddica, imurel, labetalol oral
y sulfato de magnesio. A pesar de ello, se produjo aumento
de transaminasas (AST 43 U/L, ALT 44 U/L) y trombopenia
(plaquetas 90 x 10%/ul), por lo que fue necesario interrumpir
el embarazo, ante los riesgos maternos vy fetales.

Durante su ingreso, refirid pérdida de vision en su OD
acompafada de fotopsias, por lo que fue remitida al Servi-
cio de Oftalmologia.

En la exploracion oftalmoldgica, destacaba:

e Pupilas isocdricas y normorreactivas. No defecto pupi-
lar aferente relativo.

e A:OD=0,5y0l=1.

e Presion intraocular: 140/120 mmHg.

e Polo anterior normal en ambos ojos.

e Fondo de ojo del Ol normal, pero en el OD se evidencid
desprendimiento de retina exudativo en el polo pos-
terior sin otros hallazgos compatibles con retinopatia
hipertensiva: no espasticidad en arterias retinianas,
manteniendo la relacion arterio-arteria-venosa 3 a 2 a
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favor de la vena. No presencia de tumefaccion papilar.
No hemorragias ni exudados algodonosos, no presen-
cia de estrella macular ni otros signos sugestivos de
retinopatia hipertensiva grado 3-4 (figura 1).

Se decide realizar pruebas complementarias para orientar
el diagnostico:

1.

La tomografia de coherencia ¢ptica (OCT) muestra un
aumento del grosor coroideo bilateral y en el OD un im-
portante DNS tabicado y con material hiperreflectivo,
probablemente por el caracter agudo y grave del cua-
dro (figura 1).

2. Tanto la autofluorescencia como la imagen infrarroja

son normales para el Ol y el OD muestra el area de
DNS como hipoautofluorescente (figura 2).

. La angiografia fluoresceinica pone en evidencia en el

OD una pobre perfusion retiniana en el polo posterior
y la region temporal a la macula en tiempos precoces y
multiples puntos de fuga en tiempos tardios, siendo el
Ol normal (figura 3).

. En el verde indocianina se puede confirmar la altera-

cion coroidea con areas de hipo e hiperfluorescencia
parcheadas en ambos 0jos, aunque de predominio en
el OD (figura 4).

FIGURA 2

Infrarroja y autofluorescencia bilateral.

FIGURA 3

Tiempos precoces y tardios de la angiografia fluoresceinica del ojo derecho e izquierdo. Se evidencia hipoperfusion inicial
en ambos 0jos, aunque mas marcada en el ojo derecho y afectando al polo posterior y la hiperfluorescencia con multiples
puntos de fuga en el ojo derecho en tiempos tardios.
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FIGURA 4

Composicion del verde indocianina que muestra afectacion coroidea bilateral, pero predominante en el polo posterior del ojo

derecho y fuera de arcadas en el ojo izquierdo.

Con estos hallazgos llegamos al diagndstico de coroido-
patia lupica. Dos dias después se realizé una cesarea de
urgencias y se aumento el tratamiento inmunosupresor.
A medida que pasaban los dias, se normalizé la presion
arterial y el cuadro ocular fue mejorando con remision
completa de los signos oculares y recuperacion completa
de la AV.

DISCUSION

La coroidopatia lUupica y el desprendimiento de retina
exudativo asociado a preeclampsia son dos diagnés-
ticos posibles para nuestra paciente e incluso consi-
derarse dos formas clinicas de una misma/parecida
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hipertensiva y que las cifras de tension no eran tan ele-
vadas, nos inclinamos al diagnéstico de coroidopatia
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una coroides muy engrosada y las imagenes del verde
indocianina.

En nuestro caso, el desenlace fue bueno, como suele ser
en esta rara entidad, donde es muy importante el trata-
miento sistémico y el control de factores desencadenantes.

5. Abreu M, Darowski A, Wahh D, Amigo MC. The
relevance of non-criteria clinical manifestations of
antiphospholipid syndrome: 14th International Congress
on Antiphospholipid Antibodies Technical Task Force
Report on Antiphospholipid Syndrome Clinical Features.
Autoimmun Rev 2015;14:401-14.

6. Garcia-Garcia C. Anticuerpos antifosfolipido y sindrome
antifosfolipido: actitudes diagndsticas y terapéuticas.
Actas Dermasifiliogr 2007;98:16-23.

7. Ramos JGL, Sass N, Costa SHM. Preeclampsia. Rev
Bras Ginecol Obstet 2017;39(9):496-512.




CASO 69

Retinosquisis macular aguda en hipotonia ocular
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INTRODUCCION

Presentamos un caso de retinosquisis macular de
aparicion subita después de facoemulsificacion no
complicada en un paciente intervenido previamente
de esclerectomia profunda no perforante (EPNP) por
glaucoma crénico de angulo abierto pseudoexfoliativo
(GPEX).

CASO CLINICO

Vardn de 71 ahos afecto de sindrome pseudoexfoliativo
que acudio por presentar pérdida de la agudeza visual
en su ojo derecho cuatro semanas después de facoe-
mulsificacion con implante de lente intraocular (Akreos®
MIB0. Bausch & Lomb Inc.) sin complicaciones en dicho
0jo. La longitud axial de este ojo era 25,04 mm vy la po-
tencia de la lente implantada de 16,00 D.

Como antecedentes oftalmoldgicos habia sido inter-
venido de EPNP en ambos 0jos cinco afnos antes con
implante uveoescleral (Esnoper Clip®. AJL Ophthal-
mic. Mifiano, Alava) sin complicaciones. La presion
intraocular (PIO) antes de la cirugia de catarata era de
16 mmHg en el ojo derecho y de 12 mmHg en el ojo
izquierdo sin tratamiento, con paquimetria corneal de
540 pym. En la exploracion oftalmolégica destacaba
una disminucion de la agudeza visual corregida en el
ojo derecho, que habia bajado de 0,8 (-2,00 D a 90°) a
la semana de la facoemulsificacion a 0,5 (+3,00 -3,00
a 100°), con una hipotonia grave de 2 mmHg. La to-
mografia de coherencia 6ptica de dominio espectral
(SD-OCT) mostraba una imagen sugestiva de retinos-
quisis macular, de localizacion nasal sin afectacion fo-
veal (figura 1A).

Inicialmente se mantuvo una actitud expectante y tra-
tamiento topico con diclofenaco (Diclofenaco-Lepori®.
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FIGURA 1

Imagenes de tomografia de coherencia éptica de dominio
espectral horizontal y mapa de grosor macular del paciente
que muestran retinosquisis extrafoveal una semana tras

la facoemulsificacion (A), cuatro dias mas tarde (B), una
semana mas tarde (C) y dos meses después de la cirugia,
con resolucion completa de las alteraciones y normalizacion
de la estructura macular (D).

Farma-Lepori, Barcelona) cada 8 horas. La agudeza vi-
sual se mantuvo en 0,5, al igual que la PIO en 2 mmHg,
pero la SD-OCT mostraba una progresion de la retinos-
quisis a los cuatro dias (figura 1B) y aun mayor a la se-
mana (figura 1C). Dado el incremento del grosor macular
y la amenaza foveal de la retinosquisis, se decidio cirugia
reparadora de la ciclodialisis quirirgica para revertir la
hipotonia, mediante extraccion del implante uveoescle-
ral y sutura del tapete escleral, que se realizé sin compli-
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FIGURA 2

Corte horizontal de tomografia de coherencia 6ptica de
dominio espectral sobre alteracion del epitelio pigmentario
de la retina entre el limite del area de atrofia peripapilar
(flecha), 24 horas tras la retirada del explante y sutura

del tapete escleral, que muestra desprendimiento seroso
residual (A). Retinografia del paciente en el mismo
momento (B).

caciones. A las 24 horas, la retinosquisis macular dismi-
nuy6 de modo significativo (figura 2A), con mejoria de la
agudeza visual hasta alcanzar 0,6 (+1,50 —2,00 a 100°) y
una PIO sin tratamiento de 10 mmHg. Un mes después
de la cirugia de extraccion del implante uveoescleral, se
observd una desaparicion total de la retinosquisis ma-
cular (figura 1D), con una mejoria de la agudeza visual
hasta 0,7 (+1,50 —=2,50 a 85°) y una PIO sin tratamiento
de 14 mmHg.

DISCUSION

Las alteraciones maculares después de la cirugia de fa-
coemulsificacion sin complicaciones no son infrecuen-
tes, sobre todo si se realiza un estudio por SD-OCT de
manera sistematica a todos los pacientes’?. Presenta-
mos un caso poco habitual de un paciente que habia
sido intervenido, cinco afos antes, de glaucoma con
implante uveoescleral (Esnoper Clip®) y que presentd
disminucion de la agudeza visual poco después de ser
intervenido de facoemulsificaciéon no complicada. Uno
de los signos clave en este caso es la hipotonia ocu-
lar sintomatica, que el paciente presentaba juntamente
con las alteraciones maculares detectadas en la SD-
OCT (figura 1A).

Ante esta situacion, las opciones diagnoésticas que el es-
pecialista de retina y el de glaucoma valoraron conjunta-
mente fueron varias:

1. Forma atipica de maculopatia hipoténica: a favor
esté la clinica de hipotonia que precipitd el cuadro, asi
como la disminucion de la agudeza visual, pero ni el
fondo de ojo ni los hallazgos mediante OCT mostraban
los caracteristicos pliegues retinianos (figura 3B)*>“. En
este paciente, la implantacion del Esnoper Clip® bus-
caba incrementar, ademas de la via de drenaje trabe-
cular, la via de drenaje uveoescleral, provocando una
pequena ciclodidlisis localizada que permitia la comu-
nicacion directa entre la camara anterior y el espacio
ciliocoroideo, para aumentar el flujo de drenaje uveos-
cleral®’. Un aumento exagerado de este flujo puede
provocar un desprendimiento ciliocoroideo con o sin
maculopatia hipotdnica®* que, si es extenso, puede in-
cluso asociarse a un desprendimiento coroideo. La ri-
gidez escleral alterada puede favorecer esta situacion.

FIGURA 3

Diagndstico diferencial del caso clinico mediante tomografia
de coherencia ¢ptica de dominio espectral: edema macular
cistoideo (A), maculopatia hipoténica (B), retinosquisis
macular por foseta papilar (C) y neovascularizacion
coroidea (D).

2. Retinosquisis macular secundaria a foseta papilar
colobomatosa: los hallazgos tipicos en la SD-OCT
(figura 3C) son muy parecidos a los encontrados en
nuestro caso, ademas de tener una localizacion de la
retinosquisis inicialmente peripapilar que puede pro-
gresar hasta el centro de la méacula. Nuestro paciente
no presenta ninguna alteracion en la papila sugestiva
de foseta Optica, aunque si una alteracion del epitelio
pigmentario de la retina (EPR) (figura 2B) justo donde
se inicio la retinosquisis y que dejo una alteracion en la
SD-OCT una vez la retinosquisis fue desapareciendo
(figura 2A). Una hipétesis serfa que la hipotonia grave
posoperatoria podria haber permeabilizado una foseta
papilar poco visible o0 algun tipo de alteracion del EPR
focal que habria permanecido cerrada anteriormente,
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que serfa la via de entrada de fluido a las capas ex-
ternas de la retina. Como en nuestro caso, una vez la
PIO se normalizé, tras la retirada del implante uveoes-
cleral y la sutura escleral, las alteraciones maculares
rapidamente se normalizaron. Algunos autores ya han
descrito estos hallazgos en pacientes con glaucoma
cronico, asociado o no a foseta papilar, aunque estos
no describen la hipotonia como mecanismo para pre-
cipitar el cuadro clinico agudo®”.

. Edema macular cistoide tras facoemulsificacion
(sindrome de Irvine-Gass): es el hallazgo mas frecuen-
te en un paciente intervenido recientemente de cata-
ratas con disminucion de la agudeza visual. Las altera-
ciones habituales en la SD-OCT son el engrosamiento
macular con pérdida del contorno foveal, asi como la
degeneracion cistoide, especificamente en la capa nu-
clear interna y externa, y el desprendimiento neurosen-
sorial foveal seroso (figura 3A). En nuestro caso, por
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el contrario, la hipotonia grave creemos que tiene un
papel importante en los hallazgos maculares, ademas
de presentar un acumulo de fluido en la capa nuclear
externa de manera muy focal fuera de la zona foveal.

4. Neovascularizacion coroidea (NVC): la presencia de
fluido intrarretiniano nos debe hacer sospechar siem-
pre una NVC. En este caso, la ausencia de sangre y la
exudacion lipidica no ayudan al diagnéstico, ademas
de la confirmacion por angiografia fluoresceinica.
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Necrosis refiniana aguda de debut
y evolucion sorprendente

Erika Vazquez Cruchaga, Joseba Cincunegui Gutiérrez

FEA. Servicio de Oftalmologia. Hospital Galdakao-Usansolo

INTRODUCCION

La necrosis retiniana aguda (NRA) es una retinitis necroti-
zante causada por virus del grupo herpes que en la mayoria
de los casos tiene consecuencias visuales devastado-
ras, debido a su répida progresion y a la alta incidencia
de desprendimiento de retina tras su resolucion. A pesar de
que no existen ensayos clinicos prospectivos que permi-
tan establecer pautas concretas de tratamiento, hay con-
senso en que la aproximacion terapéutica mas adecuada
para esta patologia es con agentes antivirales y corticoi-
des por via sistémica, tanto para acelerar la resolucion de
la infeccion en el ojo afectado como para disminuir el ries-
go de bilateralizacion. Sin embargo, no parece que exista
ningun método eficaz para prevenir el desprendimiento de
retina en aquellos casos en los que existe progresion.

CASO CLINICO

Varén de 17 afos que consulta por dolor y molestias con
los movimientos oculares en el ojo izquierdo de 24 h de
evolucion. En la exploracion se aprecian precipitados re-
troqueraticos finos difusos, Tyndall grave en camara ante-
rior, vitritis leve, papilitis y vasculitis retiniana mixta (arterial
y venosa) con hemorragias y spots blanquecinos asocia-
dos sobre todo en periferia temporal-inferior de dicho ojo
(figura 1). El ojo derecho es normal.

Debido al predominante componente vasculitico del cua-
dro, inicialmente nos planteamos un amplio diagndstico
diferencial en el que incluimos Bartonella henselae, Borre-
lia burgdorferi, virus herpes, sifilis y tuberculosis como
causas infecciosas; enfermedad de Behcet, sarcoidosis y
esclerosis multiple como causas inflamatorias, por lo que
se solicita analitica con serologia y se extrae humor acuo-
so para estudio mediante PCR de virus herpes. Sin em-
bargo, el rapido empeoramiento de la inflamacion con el
incremento en el numero de hemorragias, vasos afecta-

FIGURA 1
Se aprecian la papilitis y la vasculitis hemorragica de debut.

dos y focos de retinitis en las primeras 48 h (figura 2), al-
tamente sugerente de NRA, nos lleva a iniciar tratamiento
con aciclovir intravenoso en dosis de 10 mg/kg cada 8 h
de forma inmediata, asociando ademas corticoides sisté-
micos. Poco después la PCR confirma el diagndstico de
NRA por herpes simple tipo 2. A los cuatro dias de inicia-
do el tratamiento intravenoso se detiene la progresion de
la retinitis, la cual empieza a regresar, y se observa gran
disminucion de la inflamacion. Se continda el tratamiento
intravenoso con aciclovir durante dos semanas, que €s
sustituido entonces por aciclovir oral 800 mg cinco veces
al dia. Quince dias después de iniciado el cuadro, se obser-
va una rotura a nivel del foco de retinitis temporal-inferior,
por lo que se realiza un barraje laser posterior a aquel, que
se mantiene correcto a pesar de producirse un despren-
dimiento posterior de vitreo quince dias después.
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FIGURA 2

Cuarenta y ocho horas tras el debut se han extendido
la vasculitis y los focos blanquecinos.

En la Ultima exploracion, casi tres meses desde iniciado el
cuadro, la agudeza visual en el ojo izquierdo es de la uni-
dad, ha desaparecido por completo la turbidez vitrea y la
retina se mantiene totalmente adaptada, con una papila y
una macula de aspecto normal (figura 3). Tampoco se ha
producido hasta la fecha afectacion del ojo contralateral.

FIGURA 3

Tras la resolucion del cuadro, se aprecia la rotura y el laser
posterior a esta en temporal inferior.

DISCUSION

Descrita por primera vez en 1971 por Urayama et al. en
pacientes con panuveitis, necrosis retiniana periférica y
desprendimiento de retina', no fue hasta afos después,

en 1982, cuando Culbertson et al. establecieron su rela-
cion con los virus del grupo herpes como agentes etio-
l6gicos de esta patologia, al demostrar su presencia me-
diante histopatologia, microscopia electrénica y cultivos
virales en ojos enucleados por dicha causa?. La mayor
parte de los casos se presenta en pacientes por encima
de los 20 anos y es debida a una reactivacion de estos
virus, la cual puede ocurrir anos después de la primoin-
feccion, encontrandose el virus varicela zoster (VWW2) y el
herpes simple tipo 1 de forma predominante en mayo-
res de 25 anos, y el herpes simple tipo 2 en menores de
esta edads?, como es el caso que nos compete. Solo en
algunos casos la NRA se presenta en relacion con una
primoinfeccion por el VWZ.

Algunos pacientes pueden referir prodromos de cefalea,
fiebre y rigidez de nuca, pero en otros los sintomas vi-
suales no vienen precedidos de ningun otro sintoma, y
consisten en vision borrosa o disminuida, ojo rojo y dolor
espontaneo o con los movimientos oculares, como fue
nuestro caso.

Desde el punto de vista de la exploracion biomicroscopica, la
Sociedad Americana de Uveitis establecio en 1994 como
criterios diagnosticos de NRA: 1. la presencia de focos de
necrosis retiniana periféricos, 2. rapidamente progresivos
de forma circunferencial ante la ausencia de tratamiento
especifico, 3. asociados a la presencia de vasculopatia
oclusiva con compromiso arteriolar, y 4. reaccion inflama-
toria vitrea y de la camara anterior. La inflamacion ante-
rior puede ser de leve a moderada, con precipitados re-
troqueraticos, pero en ocasiones puede ser tan grave, al
igual que la vitritis, que dificulte la visualizacion del seg-
mento posterior. Es también frecuente, aunque no criterio
diagndstico, la afectacion del nervio optico, y ademas
pueden existir escleritis y hemorragias retinianas, si bien
estas Ultimas no son comunes. Nuestro paciente, sin em-
bargo, debutd con vitritis, inflamacion del nervio éptico y
marcada vasculitis hemorragica, signos que predominaron
sobre los microfocos de retinitis iniciales, y que en un pri-
mer momento nos hicieron plantearnos un amplio diag-
noéstico diferencial.

Por otro lado, la necrosis conduce a la atrofia retiniana,
que, junto con una traccion vitrea incrementada por la
inflamacion, predispone a la aparicion de roturas retinia-
nas y al desprendimiento de retina (en el 25-75 % de los
casos a los dos meses mas o menos de iniciada la en-
fermedad®). En nuestro caso la rotura pudo identificarse
a tiempo, gracias al control exhaustivo del paciente, y el
barraje posterior de esta quizas pudo contribuir a evitar
un potencial desprendimiento de retina secundario, a pe-
sar de que los resultados que existen en la literatura son
contradictorios a este respecto®.
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El diagndstico precoz de la NRA es clave para el inicio
rapido de su tratamiento especifico, en orden a minimi-
zar la extension de la infeccion y conseguir mejorar el
prondstico de esta enfermedad. Para ello, la sospecha
clinica es fundamental, y la deteccion del virus herpes
mediante PCR de humor acuoso y vitreo nos permite
confirmar el diagndstico con una sensibilidad de mas del
85 %’. Esta es una técnica relativamente poco invasiva
y muy accesible que permite un diagndéstico etioldgico
preciso y muy rapido y que es especialmente Util en los
casos de debut atipico. En nuestro caso, la rapida pro-
gresion del cuadro en las primeras 48 h nos hizo inclinar
el diagndstico hacia la NRA 'y, dada la extrema gravedad
de esta patologia, decidimos iniciar tratamiento empirico
inmediato con aciclovir intravenoso sin esperar al resul-
tado de la PCR, como esta actualmente recomendado®.
Poco después la PCR de humor acuoso confirmo la in-
feccion por virus herpes simple tipo 2 y el resto de las
causas infecciosas se descartaron mediante serologia y
exploracion sistémica.

Como ya hemos mencionado, y como se hizo en este
caso, el tratamiento consiste en agentes antivirales: aci-
clovir intravenoso en dosis de 10 mg por kilo cada 8 h
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CASO CLINICO

Mujer de 77 anos que acude en el mes de marzo de 2016
comentando que después de la cirugia de cataratas en
el ojo izquierdo (Ol) no ha ganado agudeza visual (AV).
Como antecedente sistémico padece diabetes desde
hace 20 anos.

En la exploracion observamos una AV en el ojo derecho
(OD) de 0,4 y en el Ol de 0,3. En el segmento anterior
del OD se aprecia una catarata corticonuclear sin nin-
guna alteracion destacable en el fondo del ojo. En el Ol
apreciamos una pseudofaquia correcta y en el poste-
rior unas imagenes amarillentas que hacen una discreta
protusion hacia el interior de la cavidad vitrea (figura 1).
Las imagenes mediante tomografia de coherencia 6p-
tica (OCT) muestran las protusiones y las ondulaciones
del polo posterior (figura 2). La ecografia muestra una
lesion intraorbitaria bien delimitada, de capsula bien
definida y con estructura interna heterogénea (figura 3).
La resonancia magnética nuclear (RMN) orbitaria se
realiza con secuencias SE potenciadas T1, T2, FLAIR
y T1 con saturacion grasa antes y después de la ad-
ministracion endovenosa de contraste en planos axial
y coronal. Se detecta una lesion retrobulbar izquierda

FIGURA 2

FIGURA 1

Retinografia de 2016. Imagenes amarillentas en el polo
posterior.

en el espacio intraconal yuxtapapilar de un tamarno de
7 mm de diametro mayor y morfologia nodular ovoidea
con margenes bien definidos, en contacto con el globo
ocular y con el nervio ¢ptico en su porcion mas lateral,
sin evidencia de efecto de masa, ni cambios edema-
tosos, ni infiltracion sobre las estructuras adyacentes,

Tomografia de coherencia optica en 2016. Protusiones y ondulaciones en el polo posterior.
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Ecografia. Lesion intraorbitaria bien delimitada, de capsula
bien definida y con estructura interna heterogénea.

presentando una sefal isointensa en todas las secuen-
cias, asociando realce difuso y homogéneo de contras-
te (figura 4).

Remitimos a la paciente al Departamento de Oncologia
para valoracion de metastasis sistémica o tumor primario.

FIGURA 4

Resonancia magnética nuclear. Lesion retrobulbar izquierda
en el espacio intraconal yuxtapapilar de un tamafo 7 mm
de diametro mayor y morfologia nodular ovoidea con
margenes bien definidos, en contacto con el globo ocular y
con el nervio dptico en su porcion mas lateral sin evidencia
de efecto de masa ni cambios edematosos, ni infiltracion
sobre las estructuras adyacentes.

La positron emission tomography no muestra depdsitos
patoldgicos del trazador que sugieran la existencia de en-
fermedad tumoral metabdlicamente activa. Se localizan
nddulos tiroideos de predominio en el lobulo derecho.
Observan pequenos ganglios hilio-mediastinicos sin cap-
tacion de fluorodesoxiglucosa (FDG), algunos de ellos
con centro graso. En el parénquima pulmonar con enfer-
medad de via aérea no se aprecia captacion patoldgica
de FDG. No se aprecian visceromegalias. Bazo e higado
dentro de la normalidad. Suprarrenales sin captacion pa-
tolégica de FDG. Osteoartropatia de predominio en co-
lumna vertebral. Asimetria en el tamano renal con mayor
tamano del rindn izquierdo respecto al contralateral. Exis-
te una captacion fisiolégica del trazador en el resto del
organismo y eliminacion fisiolégica renal. En conclusion,
no se aprecian depositos patolégicos de FDG que sugie-
ran enfermedad tumoral metabdlicamente activa en nin-
guna de las localizaciones exploradas.

Por la situacion de la lesion y los riesgos que puede
comportar una conducta invasiva, se decide observa-
cion con controles periddicos, durante el primer ano
cada tres meses y durante el segundo afio cada seis
meses.

En el Ultimo control realizado con RMN en febrero de
2019 se demuestra una estabilidad de la lesion nodular
ovoidea retrobulbar izquierda, sin cambios en su tama-
no, morfologia y senal. El fondo de ojo (figura 5) y la OCT
(figura 6) tampoco muestran cambios.

FIGURA &

Retinografia de 2019. Mismo aspecto que en 2016 con otro
retindgrafo.
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Hemangioma cavernoso orbitario. Repercusion en el fondo del ojo

FIGURA 6

Tomografia de coherencia optica en 2019. Swept Source
Triton. Mismo aspecto que en 2016 con otro aparato.

DISCUSION

Por la relativa estabilidad en el tiempo y el caracter no
agresivo de la lesion, se plantea como primera posibilidad
diagndstica una malformacion vascular orbitaria o variz,
siendo la patologia més frecuente el hemangioma caver-
noso orbitario (HCO).

El HCO representa el 3-6 % de la patologia orbitaria’.
Muchas veces son asintomaticos. Se trata de una lesion
aislada que en muchas ocasiones se descubre casual-
mente al realizar una tomografia o una RMNZ. Afecta prin-
cipalmente entre la tercera y la quinta décadas de la vida.
Ocupa el espacio retroocular y en algunas ocasiones
comprime el globo. También puede cursar en forma de
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pliegues coroideos y edema papilar. Si los secundarismos
son minimos, se desaconseja la cirugia. Tienen una circu-
lacién muy lenta, por estar aislados del sistema vascular,
por lo que con el paso de los afios sufren procesos dege-
nerativos con trombosis interna, calcificaciones, depdsi-
tos de hemosiderina y fibrosis. En los pacientes mayores
de 65 anos evolucionan a la estabilizacion, por lo que
se realiza conducta expectante®. En alguna y muy rara
ocasion pueden cursar con hemorragias espontaneas®.
En pacientes mas jovenes pueden cursar con proptosis,
lagoftalmos, blefaroptosis, queratopatia por exposicion y
estrabismo®.

Para su extraccion, dependiendo de su tamano y loca-
lizacion, pueden emplearse técnicas a través de una
incision conjuntival, orbitotomia superomedial o supero-
lateral?, siendo esta Ultima la mas empleada®. Reciente-
mente se han presentado resultados esperanzadores rea-
lizando una técnica minimamente invasiva con ghamma
knife radiosurgery®. El diagnéstico diferencial hay que
realizarlo con hemangiopericitoma, schwannoma, lin-
fangioma cavernoso y mixto, neurofibroma y metasta-
sis. Desde el punto de vista ecocardiogréfico, el heman-
giopericitoma, el schwannoma vy las metastasis tienen
baja reflectividad. En el linfangioma el diagndstico dife-
rencial es mas dificil y muchas veces no se realiza hasta
el acto quirtrgico®. La RMN se considera la prueba de
eleccion para el diagndéstico diferencial para las patolo-
glas orbitarias’.
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