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Luis Arias y José María Ruiz Moreno han tenido la 
gentileza de invitarme a prologar este libro del que son 
coordinadores. Prólogo, palabra griega que proviene 
de los vocablos pro- (antes) y logos- (palabra, discur-
so), se utiliza para presentar a los autores, justificar 
la importancia de la obra y también para preparar al 
lector para apreciarla.

No voy a presentar ni a los coordinadores ni a los 
autores, pues son personas ampliamente conoci-
das, reconocidas y respetadas por su capacidad, ex-
periencia y prestigio. Simplemente la lectura de sus 
nombres es garantía suficiente que invita al lector a 
entender que se encuentra ante una cita importante, 
la que enfrenta a los autores con la crítica de quienes 
van a leer su contenido.

Sin embargo, sí me gustaría justificar la importancia 
de esta obra y la necesidad de que vea la luz. Hace 
dos años, en la introducción de la primera edición 
de «Casos Clínicos en Oftalmología», sus coordina-
dores, en nombre de la SERV, formulaban la inten-
ción de que tuviese una periodicidad bienal, y esa 
especie de promesa se ha visto cumplida en tiempo 
y hora dando respuesta a la buena acogida que tuvo 
esa primera edición. Solo por ello vaya por delante mi 
enhorabuena.

La necesidad de hacer una nueva edición es indu-
dable. El aparato visual ha sido diseñado con tal 
perfección que permite cumplir su objetivo, capturar 
las imágenes con un absoluto grado de precisión 
para que luego se interpreten en la corteza visual y 
veamos con total nitidez formas, colores e imáge-
nes. La oftalmología moderna de algún modo repro-
duce este objetivo en el diagnóstico y tratamiento 
de las enfermedades retinianas. Hoy nos basamos 
en una tecnología tan avanzada que hablamos ya de 
imagen multimodal. Un conjunto de diferentes mé-

todos de captura, procesado y análisis de las imá-
genes con que estudiamos el fondo de ojo (ecogra-
fía, retinografías estándares o de campo amplio, 
imagen multicolor, angiografía, OCT y angio-OCT) 
que nos lleva a formular un diagnóstico y a monito-
rizar la respuesta al tratamiento ya sea médico, físi-
co o quirúrgico.

Lo he dicho y escrito muchas veces, «la OCT es el 
oftalmoscopio del oftalmólogo moderno». Sin embar-
go, el uso irrenunciable de la imagen multimodal no 
nos debe hacer olvidar que la anamnesis, el hablar 
con el enfermo, el mirarle a los ojos y escucharle, la 
interpretación de los síntomas que nos cuenta y la 
exploración detallada del fondo de ojo nos ayudarán 
a llegar a un diagnóstico preciso y a evitar una mala 
interpretación de los artefactos e imágenes falsas o, 
cuando menos, a aprender a distinguirlos. Primero 
interrogar y escuchar, segundo explorar y, por último, 
interpretar las pruebas complementarias que hemos 
solicitado hacer para llegar a un diagnóstico. Un 
ejemplo de esto es lo que ocurre actualmente con 
la interpretación de imágenes en la angio-OCT y los 
problemas que generan su insuficiente segmentación 
y unos algoritmos y tecnología que aún tienen un 
margen importante de mejora. Sin duda, el uso de 
la imagen multimodal, su interpretación pausada, así 
como la utilización adecuada de las distintas técnicas 
quirúrgicas y terapéuticas se podrá apreciar a lo largo 
de la lectura de este libro. 

Debemos seguir siendo oftalmólogos aunque seamos 
reos de la tecnología o, mejor dicho, disfrutemos y 
nos beneficiemos de ella. Estamos entrando en la era 
del big-data y de la robótica aplicada a la oftalmología. 
Estoy seguro de que significará un gran avance y una 
gran ayuda pero, aunque quieran sustituirnos, el oftal-
mólogo deberá seguir ordenando juiciosamente todos 
los datos y toda su experiencia y conocimientos para 

Prólogo
Francisco Gómez-Ulla de Irazazábal
Expresidente de la SERV y de la Fundación Retinaplus+
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llegar a un diagnóstico adecuado y a un tratamiento 
preciso. Por lo menos esto es lo que se vislumbra en 
el horizonte más cercano.

El lector que se introduzca en la lectura de esta se-
gunda edición de «Casos Clínicos en Oftalmología» lo 
debe hacer poco a poco, con espíritu crítico, masti-
cando primero y rumiando después cada uno de los 
más de 60 casos que en él se exponen. No es un 
libro para leer muy rápido; es un libro para saborearlo, 
para intentar desentrañar y resolver cada caso antes 
de que el autor lo haya hecho e, incluso, distinguir 
los aciertos de los fallos que en el libro se exponen. 
Los coordinadores han hecho un gran trabajo de se-

lección y ordenación de los casos por patologías y 
problemáticas comunes. Mi enhorabuena a ellos y a 
todos los autores.

Solamente me queda desearte, amigo lector, que te 
diviertas con su lectura, que seas crítico con ella, que 
disecciones el caso lentamente y que no tengas pri-
sa por llegar a la última página del libro. Un caso al 
día es suficiente, pues así lo disfrutarás más. A los 
coordinadores y a la SERV les pediría un deseo: que 
mantengan su promesa bienal, pues todos estaremos 
ya esperando la tercera edición en el 2020, ya que la 
ciencia y el ejercicio de la medicina serán siempre un 
viaje, nunca una llegada.
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En la actualidad, la Oftalmología ha alcanzado un alto 
nivel de especialización tanto en el ámbito diagnósti-
co como en el terapéutico que obliga a los oftalmó-
logos a realizar un gran esfuerzo para estar al día de 
los distintos avances tecnológicos. Concretamente, la 
especialidad de retina se ha beneficiado de las últi-
mas novedades en técnicas de imagen, como son los 
nuevos equipos de tomografía de coherencia óptica 
(OCT) y la angio-OCT, pero sin olvidarnos de la auto-
fluorescencia y la captación de imágenes con siste-
mas de campo amplio. De esta manera, hoy en día se 
considera que el diagnóstico debe basarse en la de-
nominada imagen multimodal, que no es más que el 
sumatorio de la información aportada por las distintas 
pruebas de imagen practicadas al paciente. 

Los congresos y las reuniones científicas son muy úti-
les para que el oftalmólogo conozca las novedades 
tecnológicas aportadas por la industria y sus posibles 
aplicaciones en la práctica clínica diaria. No obstan-
te, a menudo la información recibida es teórica, poco 
concreta, y se presentan pocos casos reales comple-
jos donde poder entrever el verdadero potencial de las 
nuevas técnicas.

Para suplir este déficit surge la idea de editar el pre-
sente libro, el segundo de la serie de casos clínicos 
de la Sociedad Española de Retina y Vítreo (SERV). 
En sus distintos capítulos, una selección de prestigio-
sos oftalmólogos españoles especialistas en enferme-
dades de la retina presenta casos clínicos complejos 
de su práctica real. Los autores exponen las distintas 
técnicas de imagen que han indicado en cada caso y 
que les han ayudado a establecer el diagnóstico o el 
protocolo de tratamiento adecuado. A lo largo del libro 
se presentan casos atípicos de degeneración macu-
lar, distrofias de la retina, oncología y retina pediátrica. 
Con mucha probabilidad, el lector podrá recordar un 
caso parecido que tuvo hace tiempo y cuyo diagnós-

tico quedó sin concretar. Tal vez con la información 
aportada ahora podrá reconstruirlo y establecer el 
diagnóstico exacto, a modo de lo que hacía décadas 
atrás el gran maestro de la retina Donald Gass.

Como no podía ser de otra manera, nuestro primer 
agradecimiento es para los autores, que de manera 
desinteresada han realizado el esfuerzo de buscar un 
caso interesante, recoger las imágenes y los datos de 
la historia clínica, hacer una revisión actualizada de la 
patología y escribir el capítulo. A todos ellos, muchas 
gracias por su excelente trabajo.

También queremos agradecer a Bayer su patrocinio 
para que este libro se haya podido editar y distribuir a 
los socios de la SERV, y a EUROMEDICE su excelente 
profesionalidad en la edición.

La retina española goza de muy buena salud y este 
libro es una prueba más de ello. Pocas sociedades 
médicas son tan activas desde el punto de vista cien-
tífico como la SERV, que año tras año se esfuerza 
para ofrecer a sus socios actualizaciones en forma 
de monografías, guías, manuales o libros. El número 
creciente de residentes y jóvenes oftalmólogos que se 
incorporan a la SERV demuestra que vamos por el 
camino correcto. En este libro hemos contado con la 
colaboración de algunos de ellos y seguiremos apos-
tando en el futuro por esta línea de renovación. La 
interconexión entre juventud y veteranía aporta a los 
proyectos esa mezcla única de audacia y experiencia 
que los hace atractivos y duraderos en el tiempo.

Prepárense para disfrutar, agudicen su espíritu crítico 
y vayan preparando nuevos casos para la tercera edi-
ción del libro de casos clínicos de la SERV.

Luis Arias Barquet 
José María Ruiz Moreno

Introducción





17

1 Retinopatía asociada al cáncer 
(melanoma). Buena agudeza visual  
y abolición de campo visual
Nelson Arturo Rodríguez Marco1, Emilio Abecia Martínez2

1 Médico adjunto de la Sección de Retina Quirúrgica, Hospital Universitario Miguel 
Servet, Zaragoza. 2 Jefe de la Sección de Retina Quirúrgica, Hospital Universitario 
Miguel Servet, Zaragoza

CASO CLÍNICO

Varón de 60 años, diagnosticado de melanoma nodular en 
la región lumbar derecha de 2 cm de diámetro, Breslow 
1,1 mm y micrometástasis en ganglio centinela axilar en 
2005. Tres meses después, en el estudio de extensión 
por pruebas de imagen, se encuentran metástasis he-
páticas y pulmonares (figuras 1A y 1B), por lo que se 
inicia tratamiento con interferón coadyuvante. Se consi-
gue control de la enfermedad hasta agosto de 2010, 
cuando se aprecian metástasis en el sacro, por lo que 
se introduce tratamiento con dacarbacina 1000 mg/m2 
cada cuatro semanas. En septiembre de 2010 acude a 
urgencias de oftalmología por importante descenso de 
la visión en ambos ojos (AO). La agudeza visual (AV) con 
corrección es 6/10 en AO y la presión intraocular 
10 mmHg en AO. En la exploración en lámpara de hen-
didura se observa esclerosis nuclear y el fondo de ojo 
(FO) es de aspecto normal con mácula y papila compa-
tibles con la edad (figuras 1C y 1D). El test de colores 
(Ishihara) fue normal. Al realizarle los campos visuales 
(CV) Humphrey 24/2, se observa importante escotoma 
profundo y difuso e importante descenso de la sensibi-
lidad en AO (figuras 2A y 2B). La tomografía de coheren-
cia óptica presenta buena anatomía macular (figuras 2C 
y 2D). Se solicitaron electrorretinograma (ERG) y poten-
ciales evocados visuales (PEV), pero el empeoramiento 
rápido del paciente no permitió realizarlos y falleció un 
mes después de la visita en consulta de oftalmología. 

COMENTARIO

La retinopatía asociada a cáncer (RAC), la retinopatía 
asociada a melanoma (RAM) y la neuropatía óptica 
paraneoplásica (NOP) constituyen síndromes neu-
rooftalmológicos paraneoplásicos1-5.

Todos ellos son cuadros poco frecuentes. Tanto la 
RAC como la RAM producen pérdida indolora y 

FIGURA 1
A) Metástasis hepática (flecha amarilla).  
B) Metástasis pulmonar (flecha amarilla).  
C y D) Fondos de ojo normales.

FIGURA 2
A y B) Campos visuales que muestran un escotoma 
profundo difuso y una importante reducción de la 
sensibilidad. C y D) Tomografía de coherencia óptica 
de ojo derecho y ojo izquierdo normales con buen 
perfil foveal.
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progresiva de la visión (en semanas o meses). Com-
parten un mecanismo patogénico mediado por 
auto anticuerpos frente a componentes de la retina. 
En el caso de la RAC, los autoanticuerpos se diri-
gen contra la recoverina, una proteína presente en 
los fotorreceptores de la retina6. En la RAM, los au-
toanticuerpos se dirigen contra las células bipolares 
de la retina. La mayor parte de los casos de RAC 
ocurren antes del diagnóstico de la neoplasia sub-
yacente (de manera típica, carcinoma microcítico 
de pulmón, mama o ginecológicos), mientras que la 
RAM suele ocurrir en pacientes con melanoma ya 
conocido, generalmente metastásico. La RAM cur-
sa con AV normal o ligeramente disminuida, altera-
ciones mínimas en la percepción de los colores, 
destellos luminosos, fotopsias intermitentes, ce-
guera nocturna y alteraciones mínimas del CV, ya 
que están afectados los bastones. En ambas enti-
dades el FO suele ser inicialmente normal. El ERG 
suele ser de gran ayuda en el diagnóstico6,7.

El tratamiento de estas entidades incluye el de la 
neoplasia subyacente y el empleo de terapias inmu-
nomoduladoras e inmunosupresoras (inmunoglobuli-
nas, corticoides, plasmaféresis), aunque su eficacia 
es en general modesta8.

La NOP es menos frecuente que la RAC y la RAM y 
cursa como una neuropatía subaguda bilateral. Es 
un cuadro muy poco común en ausencia de otros 
síntomas neurológicos, asociado a neoplasias ma-
lignas como carcinoma de células pequeñas de 
pulmón, linfomas, neuroblastoma glucagonoma 
pancreático, carcinoma de cavum, carcinoma bron-
quial y timoma. De manera clásica, este cuadro 
se ha asociado con autoanticuerpos anti-CRMP-5 
(anti-CV2). Su fisiopatología se basa en cambios in-
flamatorios reversibles, por lo que la recuperación 
de la AV es prácticamente completa en respuesta 

al tratamiento inmunosupresor con corticoides y el 
tratamiento del cáncer.

La RAM afecta con más frecuencia a los varones y 
la mayoría de los pacientes ya tiene diagnóstico de 
melanoma en el momento en que se manifiesta la re-
tinopatía. Por lo general, el FO es normal, pero el ERG 
suele sugerir una disfunción de células bipolares y de 
Müller. Se ha relacionado con anticuerpos circulantes 
y, aunque no se hayan detectado antígenos especí-
ficos, el suero de estos pacientes reacciona contra 
las células bipolares de la retina. Se ha visto que esto 
también puede suceder en pacientes con melanoma 
sin retinopatía y es más probable encontrar más anti-
cuerpos cuanto más avanzado sea el estadio del me-
lanoma. El daño producido sobre la retina puede ser 
tanto por productos tóxicos de las células del tumor 
como por los autoanticuerpos dirigidos primariamente 
contra el propio tumor9.

El tratamiento inmunosupresor por lo general tiene 
poco efecto en la enfermedad. Se han usado corticoi-
des, inmunoglobulinas intravenosas y plasmaféresis 
con algún efecto. Sin embargo, las terapias que com-
binan el tratamiento agresivo del tumor con terapia 
inmunosupresora son las más prometedoras.

No obstante, en muchos de estos casos la patología 
autoinmune ocular puede pasar desapercibida y es-
tar infradiagnosticada por el mal estado general del 
paciente o atribuirse los síntomas oculares a efectos 
secundarios de la quimioterapia, por lo que habrá que 
sospecharla en este tipo de pacientes, ya que su apa-
rición puede indicar un mal pronóstico vital10,11. En es-
tos casos, la realización de un CV nos puede ayudar 
a encontrar defectos en la visión del paciente pese a 
una buena AV objetiva. La realización de ERG y PEV, 
si es posible por el estado el paciente, nos ayuda a 
confirmar el diagnóstico.
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Vasculopatía coroidea polipoidal
Santiago Abengoechea Hernández1, Maddi Alonso Agesta2

1 Departamento de Vítreo-Retina, Centro de Oftalmología Barraquer, Barcelona. 
2 Residente del Centro de Oftalmología Barraquer, Barcelona

INTRODUCCIÓN

La vasculopatía coroidea polipoidal (VCP), descrita 
por Yanuzzi et al. en 1990, hace referencia a la ramifi-
cación de la red vascular coroidea y a las numerosas 
dilataciones que adquieren forma de pólipo en las 
imágenes de angiografía con verde de indocianina 
(AVI)1. Sus características fisiopatológicas se asocian 
a la exudación y hemorragia subretiniana, que tiende a 
provocar desprendimientos del epitelio pigmentario 
de la retina (DEP) y del tejido neurosensorial2.

Presentamos un caso clínico en el que se emplea tra-
tamiento combinado de terapia fotodinámica (TFD) 
con verteporfina y ranibizumab.

CASO CLÍNICO

Varón de 49 años que acude por visión de niebla en 
el ojo izquierdo (OI) de seis meses de evolución que 
interfiere en su visión binocular para ejercer su oficio 
de neurocirujano en su país, Irán. Es fumador, obeso 
mórbido, sin otros antecedentes personales de inte-
rés. Como antecedentes oftalmológicos destaca ha-
ber recibido cuatro inyecciones de bevacizumab en el 
OI, la última hace un mes.

En el examen del ojo derecho se constató una mejor 
agudeza visual corregida (MAVC) de 1 en la escala de 
Snellen, algún cambio atrófico puntiforme en el epite-
lio pigmentado macular y sin alteraciones en la AVI.

En la exploración del OI se observó una MAVC de 0,5 
Snellen con metamorfopsia. Desde el punto de vista 
biomicroscópico, destacaba la presencia de hemoví-
treo de aspecto fibrinoide, así como lesiones anaran-
jadas en el polo posterior y yuxtapapilar superior (fi-
gura 1A). En la tomografía de coherencia óptica (OCT) 
se puede apreciar un DEP serohemorrágico yuxtapa-

pilar superior (figura 1B). La AVI confirmó la presencia 
de múltiples pólipos localizados en gran parte del 
polo posterior, evidenciables tanto en tiempos inicia-
les como tardíos (figuras 1C y 1D). El paciente es 
diagnosticado de una VCP en el OI. Se instauró trata-
miento con la primera sesión de TFD asociada a una 
inyección intravítrea de ranibizumab.

En el control de los tres meses presentó una MAVC 
del OI de 0,75 Snellen y persistían las imágenes 
anaranjadas en la biomicroscopía. El DEP había 
disminuido tanto en su diámetro como en su altura 
(figura 2A). En la OCT no se evidencia edema ma-
cular ni desprendimiento de retina, pero sí un DEP 
secundario a la presencia de los pólipos (figura 2B). 
En la AVI todavía se aprecia la presencia de póli-
pos en el polo posterior (figura 2C) con un marcado 
efecto de wash out en tiempos tardíos del angiogra-
ma (figura 2D). 

A lo largo del seguimiento, el paciente realizó con-
troles mensuales en su país y se sometió a 8 inyec-
ciones intravítreas de ranibizumab en dos años de 
seguimiento. Nuestro control fue cada tres meses, 
donde valorábamos el retratamiento con TFD. Fueron 
necesarias cuatro sesiones en total para obliterar los 
pólipos localizados en el polo posterior.

En el control de los 24 meses, el paciente consiguió 
una agudeza visual de 0,85 Snellen. En la biomi-
croscopía, se apreciaban imágenes de atrofia del 
epitelio pigmentado en múltiples áreas, así como 
lesiones de fibrosis subretiniana en el tercio proxi-
mal de la arcada temporal inferior (figura 3A). En 
la OCT no existían imágenes de edema macular ni 
fluido subfoveal. Persistía cierto levantamiento del 
epitelio pigmentado macular (figura 3B). En la AVI se 
confirmó la obliteración de los pólipos maculares, 
aunque se evidenció alguna estructura hiperfluores-
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FIGURA 1
Estado basal. A) Lesiones anaranjadas en el área macular. Desprendimiento del epitelio pigmentario de la retina 
serohemorrágico yuxtapapilar superior. Turbidez vítrea hemática leve. Hemorragias subretinianas en reabsorción. 
B) Tomografía de coherencia óptica con desprendimiento del epitelio pigmentario de la retina serohemorrágico y 
protrusión del epitelio pigmentario macular. C y D) Angiografía con verde de indocianina donde se muestra tanto 
en tiempos iniciales como tardíos la presencia de pólipos en el área macular.

A

C

B

D

FIGURA 2
Control de los tres meses. A) Desprendimiento del epitelio pigmentario de la retina con menor hemorragia 
asociada. Cavidad vítrea limpia. Menos lesiones anaranjadas en el polo posterior. B) Persiste el desprendimiento 
del epitelio pigmentario de la retina macular. No existe edema macular. C y D) Angiografía con verde de 
indocianina con múltiples pólipos en el área macular.
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cente junto a la arcada vascular temporal superior 
(figuras 3C y 3D).

En los controles de seguimiento realizados, el ojo 
adelfo permaneció asintomático y sin actividad angio-
gráfica ni tomográfica de vasculopatía polipoidal, con 

una MAVC de 1 Snellen a los dos años del inicio del 
cuadro clínico del OI.

En la figura 4 se pueden apreciar los cambios fun-
duscópicos a lo largo del tiempo de evolución del 
cuadro.

FIGURA 4
A) Imagen biomicroscópica pretratamiento. B-F) Evolución en el tiempo: tres meses (B), seis meses (C), nueve 
meses (D), doce meses (E) y veinticuatro meses (F). 

A

B DC E F

FIGURA 3
Control de los 24 meses. A) Aplanamiento del desprendimiento del epitelio pigmentario de la retina con múltiples 
imágenes de atrofia del epitelio pigmentario y fibrosis submacular. B) Persiste protrusión del epitelio pigmentario, 
aunque de menor tamaño. No existe fluido submacular ni edema. C y D) Ausencia de pólipos en el área macular.
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DISCUSIÓN

Existen numerosas opciones terapéuticas para la 
VCP. En los casos donde la presencia de pólipos no 
afecta al área macular, es recomendable una obser-
vación con un control adecuado del cuadro. La foto-
coagulación láser hoy en día solo es planteable en el 
caso de que las lesiones sean marcadamente extra-
foveales y no comprometan el haz papilomacular. 
Desde la década pasada, la TFD ha sido la principal 
opción de tratamiento para pacientes con VCP, con 
una tasa de éxito del 80 % en la obliteración de los 
pólipos3. Sin embargo, el papel de los fármacos anti-
factor de crecimiento endotelial vascular (anti-VEGF) 
está siendo avalado por numerosos estudios pros-
pectivos con resultados satisfactorios y ha ido tenien-
do un lugar preponderante tanto en monoterapia 
como en tratamiento combinado con TFD4. 

A pesar de que Tong et al. determinaron que los nive-
les de VEGF en el humor acuoso eran más bajos res-
pecto a la degeneración macular asociada a la edad5, 
el papel de dichos fármacos implica una reducción de 
la permeabilidad asociada a la vasculopatía, normali-

zando el espesor retiniano. Dicho efecto puede actuar 
como sinergista junto a la TFD, como determinan en 
el estudio EVEREST, en el que evalúan ranibizumab 
(Lucentis; Genentech, South San Francisco, CA, USA) 
en monoterapia o asociado a la TFD6. Hoy en día no 
existe consenso acerca de la elección del fármaco 
anti-VEG7 e incluso algunos estudios citan una terapia 
en la que se incluyen las inyecciones subtenonianas 
de triamcinolona8. 

Respecto a los resultados funcionales, es innegable 
que la agudeza visual viene condicionada por los fac-
tores de riesgo presentes al inicio y durante el curso 
de la VCP y que la hemorragia subretiniana en los pó-
lipos recurrentes o de inicio es la que peores resulta-
dos funcionales obtiene. Se ha descrito que la terapia 
combinada disminuye la incidencia de hemorragias 
subretinianas frente a la TFD en monoterapia9. 

A pesar de todo lo mencionado, la bibliografía analiza-
da pone en común que hacen falta más estudios con 
mayor número de casos y un mayor seguimiento para 
estimar de una manera más efectiva los beneficios de 
la terapia combinada.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una paciente de 15 años de 
edad que acude a un control rutinario de salud den-
tro del programa de cribado oftalmológico pediátrico. 
No presenta antecedentes personales ni familiares de 
interés. En la exploración oftalmológica presenta una 
agudeza visual sin corrección en su ojo derecho (OD) 
de 20/25 y de 20/20 en el ojo izquierdo (OI). La refrac-
ción bajo cicloplejia en el OD es +0,75 + 0,50 a 111º 
y en el OI +0,75 + 1,25 a 82º. 

En la exploración biomicroscópica la córnea es trans-
parente, sin tinciones positivas con fluoresceína y sin 
otras alteraciones. En el examen del fondo de ojo se 
observan unos depósitos cristalinos de color amarillo 
en la zona macular, más marcados en el OD (figura 1). 

Como pruebas complementarias, se realizó una auto-
fluorescencia de onda corta en la que se observó una 
hiperautofluorescencia de las lesiones perimaculares, 
que se hacen más relevantes que en la imagen de 
fondo de ojo. Asimismo, se realizó una tomografía de 
coherencia óptica (OCT) swept-source en la que se 

observó la presencia de puntos hiperreflectivos en la 
capa de células ganglionares correspondientes a los 
depósitos cristalinos (figura 2). Además, se hizo una 
prueba complementaria electrofisiológica, el electro-
rretinograma multifocal, donde se apreció una pérdida 
más marcada de la zona central en el OD (figura 3).

COMENTARIO

La distrofia cristalina de Bietti es una degeneración ta-
petorretiniana caracterizada por la presencia de cris-
tales birrefringentes en la retina, seguida de la atrofia 
del epitelio pigmentario y de la coriocapilaris, que pue-
de estar asociada a depósitos en el limbo corneal1,2. 
Esta entidad fue descrita por primera vez en 1937 por 
Bietti. Se ha publicado que estos depósitos pudieran 
tener carácter lipídico debido a un metabolismo anor-
mal de los lípidos y podrían estar presentes en la con-
juntiva, los fibroblastos y los linfocitos3. 

Los síntomas de esta patología, que suele diagnosti-
carse en torno a la tercera década de la vida, son pér-
dida progresiva del campo visual y ceguera nocturna4. 
Puede progresar a ceguera legal en torno a la quinta 
o sexta década de la vida. Es relativamente frecuente 
en el este de Asia, especialmente en las poblaciones 
china y japonesa5. 

Se trata de una enfermedad con un patrón de heren-
cia autosómica recesiva, en la que el gen CYP4V2 
localizado en el cromosoma 4q35 puede estar mu-
tado6. Los principales lugares de expresión de este 
gen se encuentran en el epitelio pigmentario retinia-
no y en la coroides7. Se ha descrito que los depósi-
tos de los cristales podrían estar presentes no solo 
en la retina sino también en la coroides8. La ausencia 
de vasculatura coroidea interna y el incremento del 
estrechamiento de la vasculatura coroidea externa 
en estos pacientes puede ser grave e incluso mayor 

FIGURA 1
A) Retinografía color con depósitos cristalinos en  
el fondo de ojo derecho. B) Depósitos cristalinos  
en el ojo izquierdo.
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que en aquellos con retinosis pigmentaria4. En este 
sentido, se ha propuesto que podría existir un daño 
precoz a nivel coroideo con daño secundario de la 
retina, ya que los fotorreceptores se encuentran pre-
servados hasta estadios avanzados de la enferme-
dad9. Se ha publicado la presencia de neovascula-
rización coroidea, edema macular cistoide y agujero 
macular como complicaciones secundarias, aunque 
son infrecuentes2. 

Diagnóstico diferencial

Ante una adolescente con depósitos cristalinos y sin 
antecedentes familiares ni personales, se nos plantea 
un reto en el diagnóstico diferencial, en el que inclui-
mos enfermedades con depósitos de cristales en 
la retina como son: la oxalosis (depósito de oxalato 
cálcico), la cisitinosis y el depósito de cantaxantina, 
de tamoxifeno o de émbolos cálcicos. Otras retino-
patías que cursan con cristales son el síndrome de 
Sjögren-Larsson (retraso mental, ictiosis congénita, 
parálisis espástica), la distrofia cristalina dominante, la 
atrofia gyrata y las telangiectasias retinianas yuxtafo-
veolares idiopáticas10.

FIGURA 3
Electrorretinograma multifocal correspondiente al ojo 
derecho (A), en la que se observa un defecto central 
más acentuado que en el ojo izquierdo (B).

FIGURA 2
A y B) Autofluorescencia en la que se observan lesiones hiperfluorescentes correspondientes a los depósitos 
cristalinos que se ven en el fondo de ojo. C y D) Tomografía de coherencia óptica swept-source en la que se 
observa la presencia de puntos hiperreflectivos en la capa de células ganglionares correspondientes a los 
depósitos cristalinos.
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Pronóstico

No se puede realizar un pronóstico basado únicamen-
te en el número de depósitos en estos pacientes, aun-

que aquellos con depósitos ampliamente distribuidos 
por toda la retina presentarían una menor agudeza vi-
sual. No existe tratamiento en la actualidad, por lo que 
la única opción sería realizar consejo genético.
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INTRODUCCIÓN

El cáncer metastásico de úvea es el tumor intraocular 
más frecuente y puede aparecer en diferentes locali-
zaciones, entre las que la coroides es la principal. El 
cáncer de mama es la primera causa de metástasis 
ocular1.

Presentamos un caso de metástasis coroidea secun-
daria a un cáncer de mama metastatizante con bue-
na respuesta al tratamiento con radioterapia externa 
ocular limitada a la lesión.

CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 42 años remitida al servicio de of-
talmología al referir disminución de la visión en el ojo 
izquierdo (OI) por el servicio de oncología. Está diag-
nosticada de un carcinoma de mama estadio IV, en la 
actualidad presenta metástasis óseas con afectación 
de ganglio centinela y ha sido tratada mediante tumo-
rectomía más linfadenectomía y anexectomía bilateral 
laparoscópica.

En la exploración oftalmológica presenta una agude-
za visual (AV) sin corrección de 1 (Snellen) en el ojo 
derecho (OD) y de 0,05 en el OI. La biomicroscopía 
del segmento anterior está dentro de los límites de 
la normalidad y su presión intraocular (Goldmann) es 
de 18 mmHg en ambos ojos. La exploración del seg-
mento posterior del OD fue anodina. Sin embargo, 
en el OI se aprecia una lesión sobreelevada macular 
grande que afecta a la fóvea (figura 1), que se pue-
de apreciar con más detalle en la tomografía de co-
herencia óptica (OCT) (figura 2), la tomografía axial 
computarizada y la resonancia magnética nuclear 
(figura 3). Tras la valoración conjunta con el Servicio 
de Oncología Médica y Oncología Radioterápica, se 
decide la realización de un tratamiento quimioterápi-

co sistémico y de radioterapia externa con fotones de 
intención paliativa sobre la lesión ocular compatible 
con una metástasis coroidea.

4

FIGURA 1
Retinografía color del ojo izquierdo en la que se 
aprecia la lesión sobreelevada macular.

FIGURA 2
Tomografía de coherencia óptica del ojo izquierdo 
en la que se aprecia la lesión macular con 
desprendimiento neurosensorial de la retina a nivel 
subfoveal y perilesional.
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En la visita de control, a las seis semanas tras la 
finalización del tratamiento con radioterapia exter-
na (dosis de 4000 cGy en una dosis fracción de 
200 cGy/día), el cual alcanzó un máximo de 45,5 
Gy en la lesión (figura 4), sin recibir dosis yatrogé-
nica las estructuras colindantes, la paciente pre-
senta una AV sin corrección en el OI de 1 y una 
completa desaparición de la metástasis coroidea. 
Queda en su lugar un daño difuso del epitelio pig-
mentario de la retina (figura 5), el cual se puede 
apreciar mejor mediante una imagen de autofluo-
rescencia (figura 6). 

En el último control, a los seis meses tras el trata-
miento con radioterapia externa ocular, la explora-
ción ocular y la AV permanecen sin cambios.

FIGURA 3
Composición en la que se aprecia la lesión coroidea 
del ojo izquierdo en tomografía axial computarizada 
(izquierda) y resonancia magnética nuclear 
(derecha).

FIGURA 5
Superior: retinografía color en la que se aprecia la 
desaparición de la masa con afectación residual del 
epitelio pigmentario de la retina. Inferior: tomografía 
de coherencia óptica en la que se puede apreciar la 
alteración del epitelio pigmentario de la retina y leve 
atrofia retiniana macular temporal.

FIGURA 4
Planificación del tratamiento radioterápico sobre 
tomografía axial computarizada. Se observa que la 
dosis máxima de 45,5 Gy se focaliza perfectamente 
en la lesión.

FIGURA 6
Imagen de autofluorescencia del ojo izquierdo, en 
la que se puede apreciar el daño difuso del epitelio 
pigmentario de la retina en la zona del tratamiento 
con radioterapia externa.
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DISCUSIÓN

La causa más frecuente de metástasis uveal es el 
carcinoma de mama, que representa más del 50 % 
de los casos1. Las características de las metástasis 
coroideas suelen ser lesiones blanco-amarillentas en 
el polo posterior con desprendimiento de retina exu-
dativo y, aunque con frecuencia son bilaterales y mul-
tifocales2, en nuestro caso se presentó de forma única 
y en un solo ojo, pero sí que, como en la mayoría de 
los casos, la mácula resultó afectada3.

El diagnóstico de la metástasis coroidea es funda-
mentalmente clínico, aunque la ecografía es útil, 
sobre todo si existe la presencia de un desprendi-
miento de retina exudativo asociado. Otras técnicas 
de imagen pueden ser de utilidad en el diagnóstico y 
caracterización de la lesión, como puede ser la OCT 

o la autofluorescencia. La biopsia no fue practicada 
en nuestro caso, debido a que el tumor primario ya 
estaba detectado4.

Para el tratamiento de la metástasis ocular se re-
comienda la radioterapia, tanto externa como en 
placas, dependiendo de la situación clínica del pa-
ciente y de la valoración del oncólogo y el radioncó-
logo5. Aunque se ha descrito la posibilidad de apa-
rición de complicaciones asociadas al tratamiento6, 
la radioterapia externa puede ofrecer buenos resul-
tados anatómicos y funcionales en sus diferentes 
modalidades7.

La radioterapia externa ocular con fotones es una al-
ternativa terapéutica eficaz que se debe valorar en el 
tratamiento de la metástasis coroidea con afectación 
macular.
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Diagnóstico mediante imagen 
multimodal de un caso bilateral  
de acute macular neuroretinopathy
Alfredo Adán Civera1, Víctor Llorenç Belles2

1 Director del Instituto de Oftalmología, Hospital Clínic de Barcelona. Profesor titular 
de Oftalmología, Universidad de Barcelona. 2 Médico especialista, Instituto de 
Oftalmología, Hospital Clínic de Barcelona

CASO CLÍNICO

Mujer de 26 de edad, que acude de urgencias por 
referir escotomas paracentrales en ambos ojos (AO) 
de 24 horas de evolución. La paciente señala haber 
padecido un cuadro presuntamente viral una semana 
antes de los síntomas oculares. Está siguiendo tra-
tamiento con anticonceptivos orales y no tiene otras 
patologías sistémicas conocidas. La agudeza visual 
es de 20/20 en AO. En el examen del polo anterior no 
se observaron alteraciones significativas. La presión 
intraocular era de 14 mmHg en AO. En el examen del 
fondo de ojo se evidenciaron imágenes de coloración 
rojiza y de morfología triangular (figuras 1A y 1B). Las 

lesiones eran más visibles en las retinografías libres de 
filtro rojo (figuras 1C y 1D). Se realizó una tomografía 
de coherencia óptica (OCT) swept source, que mostró 
una banda hiperreflectiva en las capas más externas 
de la retina (figura 2).

La OCT angiografía mediante segmentación manual 
mostró áreas oscuras sugestivas de hipoperfusión en 
la nuclear externa tanto en la imagen de 6 x 6 (figura 3) 
como en la de 9 x 9 (figura 4). En la OCT en face tam-
bién se pusieron de relieve las áreas (figura 5). 

Se estableció el diagnóstico de acute macular neuro-
retinopathy (AMN) bilateral, basado en las lesiones  

5

FIGURA 1
Imagen de retinografía del ojo derecho (A) y del ojo 
izquierdo (B). Las flechas rojas indican imágenes 
rojizas de morfología triangular que se observan de 
forma más definida en las imágenes libres de filtro 
verde (C, D).

FIGURA 3
Imagen de tomografía de coherencia óptica 
angiografía (6 x 6 mm) que corresponden al plexo 
capilar profundo. En ambos ojos se observan zonas 
oscuras por disminución de la perfusión.

FIGURA 2
Tomografía de coherencia óptica estructural donde 
se observa banda hiperreflectiva en ambos ojos en 
capas externas de la retina (flechas rojas).
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que aparecieron en las diferentes exploraciones de 
imagen multimodal, junto con los antecedentes y la 
edad y el sexo de la paciente. Se inició tratamiento 
con prednisona por vía oral en dosis de 1 mg/kg/día 
con una pauta decreciente. En el control a los tres 
meses del inicio del cuadro ocular, la agudeza visual 
se mantenía en 20/20 en cada ojo, con disminución 
de los escotomas en AO. En la OCT desapareció la 
banda hiperreflectiva (figuras 6A y 6B). En la OCT an-
giografía se observó una reperfusión de las zonas an-
teriores visibles (figuras 6C y 6D).

COMENTARIO 

La AMN fue descrita por Bos y Deutman en 1975. Se 
trata de una enfermedad poco frecuente caracteriza-
da por un inicio agudo con escotomas paracentrales 
y la presencia de lesiones alrededor de la mácula de 
coloración rojiza y de forma triangular con los ápices 
orientados hacia la fóvea1. Los hallazgos en la fase 
aguda en la OCT estructural incluyen la aparición de 
una banda hiperreflectiva localizada en las capas 
externas de la retina, principalmente en la nuclear 

externa y plexiforme externa, con cambios y adel-
gazamiento en ellas durante su evolución2,3. La AMN 
es más frecuente en pacientes jóvenes, predominan-
temente mujeres, y se ha asociado con diferentes 
factores de riesgo, entre los que se incluyen el uso 
de anticonceptivos orales, la preeclampsia y las en-
fermedades víricas4. La AMN en general evoluciona 
bien sin tratamiento y mejora de forma espontánea 
a lo largo de semanas o meses, aunque en algunos 
pacientes quedan defectos residuales de campo vi-
sual. La paciente que describimos tenía varios facto-
res de riesgo: sexo, edad, uso de anticonceptivos y 
el cuadro viral asociado. 

La localización de las lesiones en la nuclear externa 
sugiere que las lesiones pueden localizarse en el ple-
xo capilar profundo en el examen de OCT angiografía 
con la producción de una isquemia. Por otra parte, no 
se evidencian lesiones en el epitelio pigmentario de la 
retina y los exámenes de autofluorescencia no suelen 
revelar alteraciones. El diagnóstico diferencial debe 
hacerse con la paracentral acute middle maculopathy 
(PAMM). En la actualidad la tendencia es considerar la 
AMN una variante de la PAMM. En esta, las lesiones 
se localizan en las capas más internas de la retina, 
principalmente de la nuclear interna, y suele asociarse 
a cuadros de retinopatía diabética u oclusiones vas-
culares de la retina.

La evolución en nuestra paciente y la reperfusión de 
las lesiones en el plexo profundo en la OCT angiogra-
fía confirmarían el origen vascular de la enfermedad y 
su localización anatómica. 

FIGURA 4
Imágenes de tomografía de coherencia óptica 
angiografía de 9 x 9 mm a nivel del plexo capilar 
profundo.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica en face de ambos 
ojos donde se evidencian las lesiones de la 
tomografía de coherencia óptica angiografía.

FIGURA 6
La tomografía de coherencia óptica estructural 
muestra la resolución del proceso en ambos ojos 
(A, B), así como en la tomografía de coherencia 
óptica angiografía (C, D).



C
A

SO
S 

C
LÍ

N
IC

O
S 

EN
 O

FT
A

LM
O

LO
G

ÍA
 II

P
ro

b
le

m
a

s 
d

ia
g

n
ó

st
ic

o
s 

e
n

 p
a

to
lo

g
ía

 re
tin

o
c

o
ro

id
e

a

32

BIBLIOGRAFÍA 

1. Bos PJ, Deutman AF. Acute macular neuroretinopathy. 
Am J Ophthalmol 1975;80:573-84.

2. Bhavsar KV, Lin S, Rahimy E, Joseph A, Freund KB, 
Sarraf D, et al. Acute macular neuroretinopathy: 
a comprehensive review of the literature. Surv 
Ophthalmol 2016;61:538-65.

3. Fawzi AA, Pappuru RR, Sarraf D, Le PP, McCannel 
CA, Sobrin L, et al. Acute macular neuroretinopathy: 

long-term insights revealed by multimodal imaging. 
Retina 2012;32:1500-13. 

4. Sarraf D, Rahimy E, Fawzi AA, Sohn E, Barbazetto 
I, Zacks DN, et al. Paracentral acute middle 
maculopathy: a new variant of acute macular 
neuroretinopathy associated with retinal capillary 
ischemia. JAMA Ophthalmol 2013;131: 1275-
87.



33

Proliferación uveal melanocítica difusa
José Andonegui Navarro, Esther Compains Silva
Especialista en Oftalmología, Complejo Hospitalario de Navarra, Pamplona

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un varón de 65 años que 
consulta por disminución de la agudeza visual en am-
bos ojos de aproximadamente un mes de evolución. 
Como antecedentes destacan el ser fumador de 20 
cigarrillos al día desde hace 40 años y la pérdida de 
4 kg de peso en las últimas semanas. 

En la exploración presentaba una agudeza visual co-
rregida de 0,2 en ambos ojos, una presión intraocular 
de 18 mmHg en ambos ojos y cataratas incipientes 
bilaterales. En el examen de fondo de ojo se detecta-
ron múltiples lesiones pigmentadas y redondeadas 
de aspecto parcheado dispersas por el polo posterior 
en ambos ojos (figura 1). En la angiografía fluoresceí-
nica estas lesiones mostraban una hiperfluorescencia 
precoz y que se mantiene en fases posteriores. En la 
autofluorescencia las lesiones aparecen como exten-
sas áreas numulares de pérdida del epitelio pigmenta-
rio retiniano (figura 2). El examen mediante tomografía 
de coherencia óptica mostró un desprendimiento se-
roso subfoveal en ambos ojos (figura 3). 

Con estos datos y con la sospecha de proliferación 
uveal melanocítica difusa, fue remitido para ser valo-
rado por Oncología y Medicina Interna y diagnostica-
do de carcinoma escamoso de pulmón en estadio IV. 
Fue tratado con quimioterapia sistémica, corticoides, 
ciclosporina y plasmaféresis. 

En las revisiones posteriores la agudeza visual fue 
empeorando de forma progresiva. Las opacidades 
de cristalino evolucionaron hasta desarrollar catara-
tas totales en ambos ojos, que fueron intervenidas 
mediante facoemulsificación e implante de lente in-
traocular. El desprendimiento seroso subfoveal se 
fue reabsorbiendo en ambos ojos hasta desaparecer 
totalmente en el ojo derecho, aunque persistió algo 

de líquido en el izquierdo (figura 4). El paciente de-
sarrolló una fibrosis subretiniana extensa y cambios 
pigmentarios en todo el polo posterior en ambos ojos 
(figura 5). La agudeza visual en la última revisión era 
de 0,1 en el ojo derecho y de contar dedos en el ojo 
izquierdo. 

6

FIGURA 1
Lesiones pigmentadas, redondeadas y parcheadas 
dispersas por el polo posterior en ambos ojos.
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COMENTARIO

La proliferación uveal melanocítica difusa es una en-
tidad paraneoplásica bastante infrecuente y que se 
caracteriza por la aparición de múltiples prolifera-
ciones melanocíticas en el tejido uveal con posterior 
destrucción de la retina y el epitelio pigmentario. Se 

ha asociado con muchos tipos diferentes de tumo-
res, sobre todo del tracto reproductor en mujeres y 
pulmonares en varones. Fue descrita por primera vez 
por Machemer en 1966 y caracterizada posterior-
mente por Gass en 1990 con los siguientes signos 
cardinales: parches rojizos, redondeados y múltiples 
en el epitelio pigmentario de la retina, áreas multifoca-

FIGURA 2
Tomografía de 
coherencia óptica 
que muestra un 
desprendimiento 
seroso subfoveal 
en el ojo derecho 
(arriba) y el ojo 
izquierdo (abajo).

FIGURA 3
A y B)  
Hiperfluorescencia 
precoz de las 
lesiones  
en la angiografía 
fluoresceínica.  
C y D). Áreas 
numulares de 
pérdida del 
epitelio  
pigmentario 
retiniano en la 
autofluorescencia.
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les de hiperfluorescencia precoz coincidiendo con los 
parches, tumores melanocíticos uveales focalmente 
elevados pigmentados y no pigmentados, despren-
dimiento de retina exudativo y desarrollo rápido de 
cataratas1. 

En muchos casos los signos oculares preceden a 
la detección de la neoplasia asociada, lo que com-
plica de forma importante el diagnóstico de esta 
enfermedad. El pronóstico suele ser muy malo, 
con una supervivencia media de unos 15 meses 
una vez hecho el diagnóstico y con progresión 
a ceguera entre 1 y 10 meses. No se conoce el 
mecanismo etiopatogénico responsable de la 
aparición de este proceso, aunque, para algunos 
autores, podría deberse a la producción de facto-
res de crecimiento melanocíticos por parte de las 
células tumorales. Estos factores serían liberados 
al torrente sanguíneo, desde donde alcanzarían el 
globo ocular y provocarían la proliferación de los 
melanocitos uveales2. La aparición de hiperpig-
mentación en tejidos extraoculares como la piel o 
las membranas mucosas descrita en algunos de 
los pacientes con esta enfermedad apoyaría esta 
hipótesis3. 

En lo que respecta al tratamiento de esta enfermedad, 
se han probado diferentes alternativas terapéuticas, 
tales como radioterapia ocular, cirugía intraocular para 
reparar los desprendimientos de retina o drenar el 
fluido subretiniano, corticoides sistémicos o locales y 
tratamiento de la neoplasia asociada, pero todas ellas 
han dado resultados muy poco satisfactorios. También 
se ha propuesto el tratamiento mediante plasmafére-
sis, que buscaría eliminar de la sangre del paciente los 
factores responsables de la proliferación melanocítica 
liberados por las células tumorales4. En el caso que 
presentamos, el resultado visual final fue muy pobre a 
pesar del tratamiento con corticoides sistémicos, ci-
closporina y plasmaféresis.
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FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica que muestra 
reabsorción total del líquido subretiniano en el ojo 
derecho (arriba) y parcial en el ojo izquierdo (abajo).

FIGURA 5
Fibrosis subretiniana extensa y cambios 
pigmentarios en todo el polo posterior en ambos 
ojos.
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Neurorretinopatía macular aguda tipo 1: 
maculopatía media paracentral aguda
Javier Araiz Iribarren1-3, Itxaso Herrera Cabezón2

1 Profesor titular de Oftalmología, Universidad del País Vasco, Bilbao. 2 Instituto Clínico 
Quirúrgico de Oftalmología (ICQO), Bilbao. 3 Servicio de Oftalmología, Hospital San 
Eloy, Osakidetza, Baracaldo (Vizcaya).

CASO CLÍNICO

Mujer de 30 años, que acude a consulta por referir la 
percepción de una «mancha» paracentral inferior en el 
ojo izquierdo (OI) que le incomoda y dificulta la lectura. 
Además del uso habitual de anticonceptivos orales, 
no refiere enfermedad alguna, ingesta habitual de me-
dicamentos ni abuso de consumo de cafeína o de 
otras sustancias estimulantes.

La agudeza visual era de 10/10 y N1 en ambos ojos y 
la biomicroscopía de polo anterior y de fondo de ojo es-
taba dentro de los límites normales. La exploración con 
filtro infrarrojo y por autofluorescencia mostró un área 
hiporreflectiva e hipoautofluorescente, respectivamen-
te, yuxtafoveal superior bien delimitada (figuras 1 y 2).

La angiografía fluoresceínica mostró un patrón vas-
cular y tisular de apariencia normal. Al comparar esta 
con las imágenes obtenidas por infrarrojos y autofluo-
rescencia, podría suponerse una tenue hipofluores-
cencia perifoveal superior en el OI (figura 3).

En la tomografía de coherencia óptica de dominio es-
pectral (SD-OCT) se observó una banda hiperreflec-
tiva en las capas internas de la retina, que afectaba 

7

FIGURA 1
Retinografía 
infrarrojo. Área 
hiporreflectiva 
parafoveal 
superior bien 
delimitada. 

FIGURA 2
Autofluorescencia del ojo izquierdo. Obsérvese  
la lesión hipoautofluorescente parafoveal superior.

FIGURA 3
Angiografía 
fluoresceínica 
del ojo 
izquierdo: 
tiempos iniciales 
(A) y tardíos (B).

A

B
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principalmente a la capa nuclear interna (CNI) y con 
extensión hacia las capas plexiformes interna y exter-
na (CPE) (figura 4).

La OCT angiografía puso en evidencia una disminución 
grave de la perfusión capilar localizada fundamentalmen-
te en el plexo capilar profundo (figura 5) en el área para-
foveal superior superponible al área hiporreflectiva obser-
vada con infrarrojos y autofluorescencia (figuras 1 y 2).

En las exploraciones realizadas a las 4 y 12 semanas 
se observó una atenuación-normalización progresi-
va de la banda hiperreflectiva en las capas internas 
de la retina (figura 6). Las retinografías con infrarrojo 
también mostraron una resolución de la lesión (figu-
ra 7). Esta evolución favorable de la imagen patoló-
gica fue apreciada subjetivamente por la paciente 
como una mejoría de la función visual, aunque per-
sistió la percepción de un escotoma paracentral de 
menores dimensiones, probablemente consecuen-
cia del adelgazamiento-atrofia de las capas internas 
y de la pérdida persistente de perfusión del plexo 
capilar profundo, observable mediante OCT angio-
grafía (figura 8), a pesar de cierta recuperación.

COMENTARIO

La maculopatía media paracentral aguda (PAMM, por 
sus siglas en inglés) es un hallazgo puesto en evi-
dencia mediante OCT de alta resolución observado 
en pacientes con isquemia de la red capilar retiniana. 
Fue descrito inicialmente en 2013 por Sarraf1 e inter-
pretado como una variante de una neurorretinopatía 
macular aguda (AMN, por sus siglas en inglés) más 
superficial.

La AMN fue descrita por primera vez por Bos y Deutman 
en 19752 en mujeres jóvenes que presentaban un es-

FIGURA 4
Retinografía por infrarrojos y tomografía de 
coherencia óptica (caso 2): obsérvese la banda 
hiperreflectiva en las capas internas.

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica: en la evolución  
a los tres meses se observa una desaparición de la 
placa hiperreflectiva y recuperación de la anatomía 
foveomacular.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica angiografía: 
apréciese la ausencia de perfusión en el plexo 
capilar profundo en el área parafoveal superior del 
ojo izquierdo (flecha).

FIGURA 7
Retinografía 
por infrarrojos: 
evolución en los 
tres primeros 
meses con 
la práctica 
resolución  
de la lesión.

Inicial 1 mes 3 meses



C
A

SO
 7

N
e

u
ro

rre
tin

o
p

a
tía

 m
a

c
u

la
r a

g
u

d
a

 ti
p

o
 1

: m
a

c
u

lo
p

a
tía

 m
e

d
ia

 p
a

ra
c

e
n

tra
l a

g
u

d
a

39

cotoma paracentral bien definido. En un inicio se des-
cribieron por biomicroscopía como lesiones ubicadas 
en las capas superficiales o internas de la retina, aun-
que posteriormente la OCT demostró que en realidad 
afectaban a las capas externas.

Sarraf1 propuso una subclasificación de la AMN basa-
da en la SD-OCT:
• Tipo 1: caracterizada por una banda hiperreflec-

tiva parafoveal, ubicada principalmente en la CNI 
(PAMM). Este tipo se da con mayor frecuencia en 
pacientes de edad avanzada, varones y con fac-
tores de riesgo vasculopáticos (diabetes mellitus, 
anemia cells falciformes, etc.).

• Tipo 2: caracterizada por lesiones ubicadas en la 
CPE y la capa nuclear externa. Afectan fundamen-
talmente a mujeres jóvenes sin factores de riesgo y 
en ocasiones están asociadas a episodios de hi-
per- o hipotensión arterial, enfermedad febril o a 
tratamientos vasopresores.

Aunque la AMN tipo 1 (PAMM) fue recientemente des-
crita en pacientes de edad avanzada con anteceden-
tes de enfermedades vasculopáticas, posteriormente 
también lo fue en mujeres jóvenes sin antecedentes, 
lo cual indica que no está clara la distribución demo-
gráfica de estas dos variantes de AMN.

ETIOPATOGENIA

La etiología es desconocida. Se plantea como hipó-
tesis una posible causa vascular3. La PAMM puede 
presentarse de forma aislada en pacientes sin causa 
o factores de riesgo aparentes o, por el contrario, aso-
ciada a una vasculopatía sistémica o local.

En ocasiones se ha relacionado con el consumo de 
sustancias vasopresoras como la cafeína o fármacos 
vasopresores y al uso de contraceptivos orales4.

Recientemente la PAMM se ha asociado con nu-
merosas vasculopatías retinianas como la retinopa-
tía diabética, la retinopatía hipertensiva, la retinopa-
tía de Purtscher y de células falciformes, así como 
con oclusiones de la vena y la arteria central de la 
retina4-8.

La edad media de presentación es entre los 55 y los 
65 años, particularmente cuando la PAMM es una 
manifestación de una vasculopatía o enfermedad 
sistémica subyacente (ver factores de riesgo). Sin 
embargo, también puede manifestarse de manera 
idiopática en pacientes jóvenes y sanos4,8.

CLÍNICA Y DIAGNÓSTICO

La clínica se caracteriza por la instauración aguda de 
un escotoma negativo paracentral persistente en au-
sencia de otra sintomatología que lo acompañe. La 
exploración biomicroscópica del fondo de ojo con fre-
cuencia no revela hallazgos significativos. En ocasio-
nes y de modo muy sutil (prácticamente imperceptible) 
pueden apreciarse lesiones blanquecinas parafoveales 
profundas de bordes mal definidos. A veces se han 
descrito émbolos en ramas arteriales próximas a las 
lesiones.

Debido a que en la mayoría de las ocasiones la explo-
ración del fondo de ojo es normal, se requieren técni-
cas diagnósticas de imagen para su diagnóstico.

En la OCT las lesiones agudas se caracterizan por 
la aparición de bandas hiperreflectivas en la CNI sin 
afectación de las capas externas. En la evolución de la 
PAMM es habitual que curse con un adelgazamiento 
y atrofia de la CNI, que justifica los defectos residuales 
que estos pacientes pueden experimentar1,2,6,8.

En la exploración mediante autofluorescencia las le-
siones agudas se muestran hipoautofluorescentes, 
que se tornan normoautofluorescentes a medida que 
se resuelve el cuadro clínico.

Las imágenes obtenidas mediante infrarrojos mues-
tran áreas cuneiformes de reflectancia hiporreflectivas 
y bien delimitadas.

La OCT angiografía proporciona evidencia directa 
de que las lesiones PAMM se producen como con-
secuencia de un infarto local en la CNI. Las lesiones 
agudas suelen mostrar un defecto de perfusión en el 
plexo capilar retiniano profundo. Cuando el déficit de 

FIGURA 8
Tomografía de coherencia óptica angiografía: 
apréciese cierta recuperación de perfusión en el 
plexo capilar profundo en el área parafoveal superior 
del ojo izquierdo (en comparación con la figura 5).
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perfusión persiste, da lugar a un escotoma permanen-
te consistente con una atrofia de la CNI secundaria a 
la isquemia focal.

El principal diagnóstico diferencial es con la AMN tipo 
2, entidad muy poco frecuente que afecta también a 
mujeres jóvenes y en la que la banda hiperreflectiva se 
localiza ligeramente por debajo de la unión entre las 
capas nuclear y CPE, en ocasiones asociada a una 
alteración de la capa de elipsoides.

TRATAMIENTO

No se conoce tratamiento efectivo para la PAMM. Se 
aconseja realizar un estudio de posibles factores de 
riesgo, así como un seguimiento periódico para docu-
mentar la evolución de la enfermedad.

El pronóstico es bueno. En algunos casos se ha des-
crito una resolución completa de los escotomas, aun-
que lo más frecuente es que sea parcial8.
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Hipoplasia foveal idiopática
Luis Arias Barquet, Noel Padrón Pérez
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario de Bellvitge, L´Hospitalet de Llobregat 
(Barcelona). Universidad de Barcelona

CASO CLÍNICO

Niño de 12 años de edad remitido para descartar al-
teraciones maculares al mostrar cierto déficit visual. 
No presenta antecedentes patológicos personales ni 
familiares de interés.

Su agudeza visual corregida es de 0,7 en el ojo derecho 
(OD) con +1,50 -1,00 x 30º y de 0,7 en el ojo izquierdo 
(OI) con +2,00 -1,50 x 150º. La exploración del segmento 
anterior es normal en ambos ojos y la presión intraocular 
medida con tonómetro de aire es de 16 mmHg en el OD 

y de 13 mmHg en el OI. La exploración de la motilidad 
ocular extrínseca es normal y la exploración cromática 
con test de Ishihara también es normal en ambos ojos.

En la exploración del fondo de ojo se aprecia poca 
pigmentación en la periferia media y una alteración del 
reflejo foveal en ambos ojos. 

Se practica una tomografía de coherencia óptica 
(OCT) swept-source que revela una ausencia de de-
presión foveal en ambos ojos con persistencia de las 
capas retinianas internas (figuras 1 y 2).

8

FIGURA 1
Retinografía y tomografía de coherencia óptica swept-source del ojo derecho que evidencia una ausencia  
de depresión foveal con persistencia de las capas retinianas internas.

FIGURA 2
Retinografía y tomografía de coherencia óptica swept-source del ojo izquierdo que evidencia una ausencia  
de depresión foveal con persistencia de las capas retinianas internas.
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Asimismo, se realiza una exploración mediante 
OCT-angiografía y en face que revela una ausencia 
de la zona avascular foveal tanto en el plexo retiniano 
superficial como en el plexo retiniano profundo de am-
bos ojos (figuras 3-6).

Dado que el paciente no presenta ninguna otra 
alteración oftalmológica ni sistémica relevante, 
se establece el diagnóstico de hipoplasia foveal 
idiopática.

DISCUSIÓN

La hipoplasia foveal es una alteración retiniana des-
crita en casos de albinismo oculo-cutáneo, aniridia, 
nanoftalmos, incontinencia pigmentaria, retinopatía 
del prematuro y acromatopsia1. No obstante, tam-
bién se ha descrito en casos idiopáticos2.

En la OCT, se caracteriza por la persistencia de 
las capas internas de la retina con ausencia de la 

FIGURA 3
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
superficial del ojo 
derecho (cubo 
de 6 x 6 mm) 
que muestra una 
ausencia de la 
zona avascular 
foveal.

FIGURA 4
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
profundo del ojo 
derecho (cubo 
de 6 x 6 mm) 
que muestra una 
ausencia de la 
zona avascular 
foveal.
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depresión a nivel foveal. Desde el punto de vista an-
giográfico, se caracteriza por la ausencia de la zona 
avascular foveal3. Se suele asociar a mala agudeza 
visual y nistagmus, pero en algunos casos la agude-
za visual puede estar preservada4.

La OCT-angiografía permite evidenciar con deta-
lle la ausencia de la zona avascular foveal. En pa-

cientes sanos, la zona avascular foveal se define 
muy bien mediante OCT-angiografía tanto a nivel 
del plexo retiniano superficial como del profundo 
(figuras 7 y 8).

Se ha observado que la gravedad de la hipoplasia 
y los hallazgos en los plexos retinianos superficial y 
profundo se relacionan con la agudeza visual5.

FIGURA 5
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
superficial del ojo 
izquierdo (cubo 
de 6 x 6 mm) 
que muestra una 
ausencia de la 
zona avascular 
foveal.

FIGURA 6
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
profundo del ojo 
izquierdo (cubo 
de 6 x 6 mm) 
que muestra una 
ausencia de la 
zona avascular 
foveal.
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FIGURA 7
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
superficial de un 
paciente control 
normal (cubo de 6 
x 6 mm) donde se 
evidencia la zona 
avascular foveal.

FIGURA 8
Tomografía 
de coherencia 
óptica-angiografía 
y en face del 
plexo retiniano 
profundo de un 
paciente control 
normal (cubo de 6 
x 6 mm) donde se 
evidencia la zona 
avascular foveal.



45

Maculopatía viteliforme polimorfa 
exudativa aguda
Francisco Javier Ascaso Puyuelo
Jefe del Servicio de Oftalmología, Hospital Clínico Universitario Lozano Blesa, 
Zaragoza. Profesor asociado de Oftalmología, Facultad de Medicina, Universidad  
de Zaragoza. Instituto de Investigación Sanitaria de Aragón (IIS-Aragón)

CASO CLÍNICO

Mujer posmenopaúsica de 51 años aparentemente 
sana que, varios días después de una fuerte cefalea, 
acudió al Servicio de Urgencias de nuestro hospital 
refiriendo disminución súbita de la visión y metamor-
fopsia bilateral. Sus antecedentes familiares, médicos 
y oculares carecían de interés. En la exploración, la 
mejor agudeza visual corregida (MAVC) era de 20/30 
en ambos ojos y la biomicroscopía del segmento an-
terior resultó normal. La presión intraocular era de 
15 mmHg en ambos ojos y el examen fundoscópico 
reveló un área oval bien delimitada de desprendimien-
to seroso retiniano que afectaba a ambas máculas, 
asemejando una coriorretinopatía serosa central bila-
teral (figuras 1A y 1B).

A los 10 días la paciente notó empeoramiento de su 
visión central y su MAVC había descendido a 20/50 en 
ambos ojos. El examen del fondo de ojo mostraba un 
agrandamiento del desprendimiento del neuroepitelio 

en ambas máculas y la aparición de múltiples elevacio-
nes de la retina sensorial, polimorfas, bien delimitadas, 
de tamaño variable y centro amarillento, a lo largo de 
las arcadas vasculares temporales (figuras 2A y 2B).

La tomografía de coherencia óptica demostró múl-
tiples lesiones cupuliformes, hiporreflectivas, con-
sistentes con desprendimientos serosos de la retina 
sensorial, sin desprendimientos asociados del epitelio 
pigmentario de la retina (EPR), confirmando la separa-
ción hidrodinámica entre la retina neural y el EPR. Las 
lesiones más amplias y elevadas eran subfoveales, 
provocando un borramiento de la depresión foveal, 
pero el espesor de la retina suprayacente se mantenía 
normal. Tampoco había un engrosamiento fusiforme o 
polipoideo de la retina hiperreflectiva que sugiriese la 
presencia de una neovascularización coroidea (NVC) 
oculta (figuras 3A y 3B).

La angiografía fluoresceínica no reveló ningún punto 
de fuga activo en los levantamientos maculares, pero 

9

FIGURA 1
Examen fundoscópico mostrando un área oval bien delimitada de desprendimiento seroso retiniano en ambas 
máculas.

A B
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en sus fases tardías identificó una mínima hiperfluo-
rescencia moteada difusa bilateral con respeto foveal. 
La ausencia de compromiso vascular coriorretiniano 
parecía contribuir a la mínima expansión tardía del co-
lorante en las cavidades serosas a lo largo del estudio. 

Tampoco existía inflamación del nervio óptico ni de los 
vasos retinianos (figuras 4A y 4B).

La angiografía con verde indocianina mostró una 
hiperfluorescencia precoz en el polo posterior de la 

FIGURA 2
Agrandamiento del desprendimiento del neuroepitelio en ambas máculas y aparición de múltiples elevaciones 
de la retina sensorial, polimorfas, bien delimitadas y de tamaño variable, con centro amarillento, a lo largo de las 
arcadas vasculares temporales.

A B

FIGURA 3
La tomografía de coherencia óptica mostró múltiples lesiones cupuliformes, hiporreflectivas, consistentes con 
desprendimientos serosos de la retina sensorial, sin DEP asociados, confirmando la separación hidrodinámica 
entre la retina neural y el EPR.

A B

FIGURA 4
La angiografía fluoresceínica, en sus fases tardías, identificó una mínima hiperfluorescencia moteada difusa en 
ambos ojos que respetaba la fovea. 

A B
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coroides, que se hizo más prominente en la fase tar-
día. Sin embargo, tampoco reveló ninguna forma de 
NVC (figuras 5A y 5B).

Se le administró tratamiento con prednisona por vía 
oral en dosis de 1 mg/kg/día de inicio y pauta de-
creciente a continuación, con una recuperación de la 
agudeza visual a 20/20 tras tres meses de tratamien-
to y desaparición progresiva de los desprendimientos 
serosos. Permanece estable e inactiva años después 
(figuras 6A y 6B).

La paciente fue diagnosticada de maculopatía vite-
liforme polimorfa exudativa aguda (acute exudative 
polymorphous vitelliform maculopathy [AEPVM]). 

Desde que Donald Gass1 describiera la enfermedad 
en 1988, solo se han publicado 34 casos en la litera-
tura2-9. Se trata, pues, de un raro trastorno exudativo 
macular caracterizado por disminución súbita de la 

visión bilateral, cefalea intensa y cuadro pseudogripal 
en los días previos, desprendimiento seroso macular 
bilateral y múltiples acúmulos subretinianos vitelifor-
mes de material amarillento (lipofuscina) y carácter 
transitorio. El electrooculograma suele ser anómalo 
debido a la disfunción del EPR. 

La AEPVM cursa con inflamación de la retina exter-
na de probable etiología autoinmune (anticuerpos 
anti-EPR), depósitos subretinianos de lipofuscina y 
desprendimiento seroso del neuroepitelio subfoveal5. 
Comparte con la distrofia macular viteliforme de Best 
y con la distrofia macular pseudoviteliforme del adulto 
la disfunción de las células del EPR, pero mientras en 
éstas es hereditaria (mutación del gen VMD2 u otros), 
en la AEPVM la disfunción es adquirida. Se trataría, 
por tanto, de pacientes predispuestos con un EPR 
anómalo sobre el que actúa una noxa. Dicho agente 
desencadenante, a veces desconocido, puede ser en 
otras ocasiones una infección vírica o una neoplasia.

FIGURA 5
La angiografía con verde indocianina (ICG) reveló una hiperfluorescencia precoz en el polo posterior de la 
coroides, más prominente en la fase tardía.

A B

FIGURA 6
Desaparición progresiva de los desprendimientos serosos en el fondo de ojo, permaneciendo el cuadro estable e 
inactivo años después.

A B
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El diagnóstico diferencial incluiría también:
• Coroidopatía serosa central atípica. Ésta afec-

ta más a jóvenes, sobre todo a varones. Rara vez 
es bilateral y multifocal, y los corticoides suelen 
empeorar el cuadro.

• Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada. 
Cursa con desprendimiento retiniano seroso 
bilateral en el curso de una uveítis aguda y 
suele asociar signos neurológicos (meningis-

mo y tinnitus), así como alopecia, poliosis o 
vitíligo.

• Escleritis posterior. Cursa con dolor y enrojeci-
miento ocular, generalmente unilateral. También 
son frecuentes el edema papilar, los pliegues co-
roideos y las estrías retinianas.

La AEPVM suele resolverse lentamente en meses, 
con o sin corticoides sistémicos.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso clínico de un varón de 45 años 
remitido a la Unidad de Retina Quirúrgica y Tumores 
Intraoculares del Adulto por «lesión coriorretiniana» en 
el ojo derecho (OD). Entre los antecedentes generales, 
presentaba tuberculosis pulmonar a los 15 años de 
edad. El paciente había sido tratado empíricamente 
para tuberculosis con triple terapia y corticoides sis-
témicos 15 meses antes de ser remitido a la unidad. 
Además, recibió tratamiento con antiangiogénicos in-
travítreos debido a la presencia de líquido subretiniano 
(LSR) en el OD. 

En la exploración oftalmológica, presenta una agude-
za visual corregida de movimientos de la mano en el 
OD y de 1 en el ojo izquierdo (OI). La biomicroscopía 
de segmento anterior resultó normal en ambos ojos. 
En la biomicroscopía de segmento posterior se ob-
servó en el OD la presencia de una masa coroidea 
blanco-amarillenta plana en el área macular que so-
brepasa arcadas vasculares y rodea el nervio óptico, 
de bordes ligeramente irregulares. Destaca la existen-

cia de áreas de movilización de pigmento en la super-
ficie de la lesión con árbol vascular retiniano normal y 
ausencia de vitritis (figuras 1A y 1B). El fondo del OI 
mostraba un aspecto normal. Dadas las característi-
cas de la lesión, se planteó diagnóstico diferencial en-
tre osteoma coroideo (OC), melanoma amelanótico, 
metástasis coroidea y granuloma coroideo, por lo que 
se realizaron las exploraciones complementarias que 
describimos a continuación.

El protocolo realizado para uveítis posterior resultó 
negativo.

En el estudio mediante autofluorescencia (AF), se ob-
serva un patrón de hiper/hipo-AF. Las áreas centrales 
de hipo-AF corresponden a la atrofia del epitelio pig-
mentario retiniano (EPR)-coriocapilar. El patrón reticu-
lar de hiper-AF en la periferia de la lesión corresponde-
ría al acúmulo de lipofucsina (figura 1C). 

La angiografía fluoresceínica muestra una hiperfluo-
rescencia parcheada progresiva de la lesión con un 
área yuxtapapilar temporal de hiperfluorescencia 

FIGURA 1
A y B) Retinografías (lesión blanco-amarillenta en el polo posterior del ojo derecho). C) Autofluorescencia (hipo/
hiperautofluorescencia).

A B C
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más precoz compatible con neovascularización (figu-
ras 2A y 2B). La angiografía con verde de indocianina 
muestra hipocianescencia precoz y tardía con mínimo 
aumento de la cianescencia en tiempos tardíos. Se 
identifica área yuxtapapilar de tinción tardía sin difu-
sión compatible con neovascularización subretiniana 
inactiva (figuras 2C y 2D).

La ecografía en modos A y B 10 MHz muestra discre-
to aumento de la reflectividad vítrea posterior y la pre-
sencia de una masa retinocoroidea en los cuadrantes 
temporales del polo posterior que rodea el nervio óp-
tico, de contorno irregular, límites imprecisos y reflec-
tividad interna irregular. No hay evidencia de ángulo 
kappa ni excavación coroidea. Se detecta ligero en-
sanchamiento del nervio óptico con posibles puntos 
de calcificación a nivel del disco (figura 3).

FIGURA 3
Ecografía en modo B. Masa retinocoroidea en polo 
posterior.

FIGURA 2
A y B) La angiografía fluoresceínica muestra hiperfluorescencia parcheada progresiva con tinción yuxtapapilar. C y 
D) La angiografía con verde de indocianina muestra hipocianescencia precoz y tardía.

A

C

B

D
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La tomografía de coherencia óptica (OCT) con pro-
tocolo EDI (enhanced depth imaging) demuestra la 
presencia de una masa coroidea hiporreflectiva con 
áreas puntiformes hiperreflectivas en su interior y bor-
de posterior (unión esclero-coroidea) bien delimitado. 
También podemos identificar una disposición lamelar 
hiperreflectiva en el interior de la lesión. Existe atrofia 
del EPR y la coriocapilar, con placas fibrosas subfo-
veal y yuxtapapilar (figura 4).

Ante estos hallazgos establecimos el diagnóstico de 
OC descalcificado.

COMENTARIO

El OC es un tumor intraocular raro, benigno, com-
puesto de hueso maduro, que afecta a la coroides de 
ojos sanos y cuya etiopatogenia es desconocida1,2. 
Se da de manera típica en mujeres jóvenes en la se-
gunda o tercera década de la vida de forma esporádi-
ca3 y es unilateral en el 75 % de los casos. Se presen-
ta como una lesión placoide blanco-amarillenta 
(indicativa de descalcificación) o rojo-anaranjada (cal-
cificada), dependiendo del adelgazamiento y la de-
pigmentación del EPR suprayacente y del grosor de 
la capa de calcio. La lesión tiene morfología oval o 
redondeada con bordes festoneados bien definidos 
y típicamente se localiza en la región yuxtapapilar, 
pudiendo extenderse a la región macular. La vascu-
larización intratumoral es algunas veces visible en 
forma de tufts vasculares en la superficie de áreas 
blanco-amarillentas (descalcificadas) sin que existan 
asociados líquido, hemorragia ni exudación subreti-
nianos1,3. El diagnóstico de OC se realiza por las ca-
racterísticas oftalmoscópicas de la lesión, unido a la 
típica hiperecogeneidad ecográfica (en tumores cal-
cificados) y sus características tomográficas. 

El curso natural del OC puede incluir crecimiento, 
alteraciones del EPR suprayacente, presencia de 
LSR, descalcificación y neovascularización coroidea 

(NVC)4-6. En el análisis realizado por Shields et al.4, la 
probabilidad a los 10 años fue del 51 % para el creci-
miento tumoral, del 46 % para la descalcificación, del 
31 % para la neovascularización y del 45 % para la 
pérdida de agudeza visual. El factor clínico predictivo 
para el crecimiento fue la ausencia de alteración en el 
EPR, mientras que la superficie tumoral irregular cons-
tituyó el factor clínico predictivo para la descalcifica-
ción y la neovascularización. Se han utilizado diferen-
tes modalidades terapéuticas para el tratamiento del 
LSR y la NVC: fotocoagulación con láser, termoterapia 
transpupilar7, fármacos antifactor de crecimiento en-
dotelial vascular8,9 y terapia fotodinámica10.

La descalcificación del OC fue descrita por Trimble et 
al.11 en 1988, quienes publicaron un caso de OC en el 
que evidenciaron crecimiento durante cinco años, se-
guido de descalcificación y, finalmente, NVC al sexto 
año. En el noveno año de seguimiento el tumor había 
desaparecido completamente y había dejado un le-
cho de atrofia de EPR y coriocapilar con una agudeza 
visual de 20/100. Shields et al.4 no observaron creci-
miento en regiones de descalcificación en ninguno de 
los pacientes estudiados. La descalcificación implica 
no solo involución de la porción calcificada, sino tam-
bién estabilización de la cicatriz tumoral y compromi-
so visual. La descalcificación fue un factor predictivo 
en el análisis de riesgo para una agudeza visual baja. 
El proceso de descalcificación ocurre por lo general 
en presencia de alteración del EPR y atrofia de la co-
riocapilar, y ambas podrían dar lugar a degeneración 
de fotorreceptores y agudeza visual baja. Por otro 
lado, descalcificación y NVC parecen estar relaciona-
das. La disrupción del EPR y el adelgazamiento o pér-
dida de la membrana de Bruch y coriocapilar podrían 
contribuir al desarrollo de NVC.

El paciente que presentamos muestra una lesión atí-
pica blanco-amarillenta, con ausencia de hiperecoge-
nicidad en el estudio ecográfico. Aunque en el estudio 
mediante EDI-OCT muestra signos característicos de 

FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica con protocolo EDI (enhanced depth imaging). Masa coroidea hiporreflectiva con 
disposición lamelar hiperreflectiva en el interior. Atrofia del epitelio pigmentario de la retina y la coriocapilar. Placas 
fibrosas subfoveal y yuxtapapilar.
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OC, no debemos infravalorar la necesidad de hacer 
un diagnóstico diferencial oftalmoscópico con algu-
nas entidades (figura 5): melanoma amelanótico, me-
tástasis coroidea y granuloma. El melanoma de co-
roides amelanótico (figura 5A) difiere del OC en que 
tiene un color amarillo-marrón, es más elevado y los 
bordes están menos definidos, además de caracte-
rísticas ecográficas típicas. Las metástasis coroideas 

(figura 5B) suelen tener bordes difusos y se asocian a 
desprendimientos de retina exudativos. La metástasis 
coroidea radiada (figura 5C) quizá plantee una mayor 
dificultad en el diagnóstico diferencial, porque son le-
siones planas, atróficas y no llevan asociado LSR. El 
diagnóstico de granuloma coroideo se realiza con el 
antecedente de cuadro inflamatorio ocular y serolo-
gías compatibles (figura 5D). 
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FIGURA 5
A) Melanoma amelanótico. B) Metástasis coroidea pretratamiento. C) Metástasis coroidea posradiación. 
D) Granuloma coroideo.
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INTRODUCCIÓN

La distrofia córneo-retiniana cristalina de Bietti (DCB) 
es una distrofia retiniana progresiva de herencia au-
tosómica recesiva descrita por primera vez por Bie-
tti1 en 1937 en tres pacientes, dos de ellos herma-
nos, con degeneración tapetorretiniana, y cuya 
principal seña de identidad es la presencia de depó-
sitos amarillentos birrefringentes en el fondo de ojo, 
con atrofia progresiva del epitelio pigmentario de la 
retina (EPR) y la coriocapilar, acompañada en algu-
nos casos de depósitos cristalinos en el limbo cor-
neal. Los síntomas clínicos y resultados de los exá-
menes del campo visual y pruebas electrofisiológicas 
en la DCB son similares a los de otras formas de 
degeneración retiniana englobados en la categoría 
de retinitis pigmentosa (RP) y trastornos asociados2, 
por lo que puede clasificarse como una forma atípi-
ca de RP3.

Considerada generalmente como una enfermedad 
rara, la DCB podría estar infradiagnosticada. Malaftsi 
et al. describen que representa el 3 % de los casos 
de RP no sindrómicos y el 10 % de los de RP no 
sindrómica autosómica recesiva4. Según Hartong et 
al., la prevalencia mundial de RP es de 1/4000, donde 
las formas autosómicas recesivas representan el 50-
60 % de los casos5. Esto implica una prevalencia de 
la DCB de hasta 1/67 000, lo que significaría casi 700 
afectados solo en España.

El edema macular quístico (EMQ) se encuentra entre 
las características maculares peculiares de la DCB6, 
al igual que el desprendimiento neurosensorial sub-
foveal, la membrana neovascular subretiniana y el 
agujero macular7. Las complicaciones maculares se 
encuentran con relativa frecuencia en los pacientes 
con DCB8 y podrían asociarse con una aceleración 
de la pérdida visual. Presentamos los casos de dos 

hermanos con DCB, uno de ellos con EMQ importan-
te unilateral.

PRESENTACIÓN DE CASOS

Varón de 40 años con ascendencia del Sahara Occi-
dental, sin antecedentes personales ni familiares de 
interés, remitido por disminución de la agudeza visual 
y nictalopía progresivas con importante empeora-
miento en el último año. En la exploración, la mejor 
agudeza visual corregida (MAVC) es de 0,16 en el ojo 
derecho y de 0,25 en el ojo izquierdo. En un examen 
un año antes en otro centro su MAVC era de 0,2 en el 
ojo derecho y de 0,5 en el ojo izquierdo y en revisiones 
previas de 0,8 en ambos ojos. En la lámpara de hen-
didura se observan varios leucomas en la córnea del 
ojo derecho, así como cristalinos y presión intraocular 
normales en ambos ojos. El examen funduscópico 
muestra numerosos pequeños depósitos cristalinos 
amarillentos en polo posterior y media periferia con 
áreas de atrofia en ambos ojos (figura 1). En la angio-
grafía fluoresceínica (AGF) se observa un parcheado 
lobular hipofluorescente correspondiente a las áreas 
de atrofia coriorretiniana (figura 2), sin evidencia de 
fuga tardía. Múltiples puntos hiperintensos de diferen-
tes configuraciones estaban presentes en los cortes 
de la tomografía de coherencia óptica de dominio es-
pectral (SD-OCT), varios microquistes intrarretinianos, 
pero con conservación de la depresión foveal, y también 
tubulaciones en la retina externa (figura 3), con des-
trucción extensa de la retina externa. El electrorretino-
grama (ERG) ganzfeld muestra respuestas retinianas 
discretamente desorganizadas y de baja amplitud, 
pero con valores de latencia normales. La autofluores-
cencia (AF) revelaba un fondo con importantes par-
ches de hipoautofluorescencia correspondientes a la 
atrofia del EPR y un moteado hiperfluorescente (figu-
ra 4). Estable durante casi tres años, se pierde el se-
guimiento por traslado de su domicilio.
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FIGURA 1
Retinografía paciente 1: depósitos amarillentos 
birrefringentes y áreas de atrofia en ambos ojos.

FIGURA 4
Autofluorescencia paciente 1: parches 
hipoautofluorescentes de atrofia del epitelio 
pigmentario de la retina.

FIGURA 2
Angiografía fluoresceínica paciente 1: las áreas 
hipofluorescentes demuestran la atrofia 
coriorretiniana.

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral paciente 1: obsérvense los microquistes 
intrarretinianos y tubulaciones en la retina externa.
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Siete años después es remitido un paciente de 36 
años por alteración del EPR, sin antecedentes perso-
nales de interés, y en la entrevista se descubre que es 
hermano del anterior. En la exploración, la MAVC es de 
< 0,05 en el ojo derecho y de 0,25 en el ojo izquierdo. 
En la lámpara de hendidura se observan microcrista-
les en el limbo corneal en los 360º (figura 5), cristalinos 
transparentes y tensión ocular normal en ambos ojos. 
El examen retiniano revela la presencia de cambios 
cristalinos característicos de la DCB (figura 6) y en la 
AF las áreas de hipoautofluorescencia eran menos ex-
tensas que en su hermano mayor y más extenso el 
moteado (figura 7). ERG patológico con disminución 
de amplitudes y electrooculograma dentro de la nor-
malidad en ambos ojos. La SD-OCT muestra grandes 
cavidades quísticas en el centro macular en el ojo de-
recho con un grosor macular central de 416 µm (figu-
ra 8A), y tubulaciones en la retina externa y una mi-
ríada de puntos hiperreflectivos principalmente sobre 
el complejo membrana de Bruch/EPR, pero también 
en la retina neurosensorial e incluso en la coroides en 
ambos ojos (figura 8). Con base en los hallazgos de la 
OCT, el paciente fue diagnosticado de EMQ en su ojo 
derecho y se usó una inyección intravítrea de un im-
plante de dexametasona (Ozurdex®) para tratarlo. Tras 
la inyección, la MAVC mejoró a 0,1 y el grosor macular 
central disminuyó con una resolución anatómica del 
EMQ (figura 9). En la AGF postratamiento (figura 10) 
se observa la desaparición de la hiperflurescencia fo-
veal tardía de tipo petaloide que mostraba previo al 
tratamiento y la angiografía con verde de indocianina 
muestra incluso mejor que la AGF las áreas de atrofia 
coriorretiniana y la verdadera extensión del deterioro 
de la circulación coroidea como lóbulos hipofluores-
centes (figura 11). Dado el corto seguimiento, no po-
demos valorar la eficacia del tratamiento aplicado en 
el tiempo.

Se ha estudiado un número limitado de mutaciones 
en ambos pacientes y en la actualidad se encuentra 
en estudio la presencia de otras mutaciones no estu-
diadas previamente para confirmación genética del 
diagnóstico.

DISCUSIÓN

La DCB es causada por mutaciones del gen CYP4V29, 
el cual abarca 11 exones y codifica una proteína de la 
familia del citocromo P450 con un probable papel en 
el metabolismo de los ácidos grasos y esteroides. El 
gen CYP4V2 tiene una expresión ubicua en los teji-
dos humanos, incluyendo cerebro, placenta, pulmón, 
hígado y riñón. Sin embargo, los síntomas clínicos se 
restringen a los ojos, y así como las inclusiones en 
los linfocitos no parecen tener consecuencias fun-
cionales, su acumulación en otros tejidos tampoco 

FIGURA 5
Microcristales en el limbo corneal del paciente 2.

FIGURA 6
Retinografía paciente 2: depósitos cristalinos 
amarillentos en ambos ojos.
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parece causar anomalías clínicamente significativas. 
Se expresa en altos niveles en la retina y el EPR, y 
en menor nivel en los tejidos corneales, siendo así las 
principales características clínicas de la DCB el dete-
rioro funcional en córnea y retina. Se han descrito más 
de 90 mutaciones en el gen CYP4V2 en individuos 
con DCB10 y se ha presentado al menos una varian-

te patogénica para cada uno de los 11 exones del 
CYP4V211, sin que se haya encontrado de momento 
una clara correlación genotipo-fenotipo.

En la actualidad no hay cura para la DCB, pero la 
terapia genética podría ser una realidad en un futuro 
próximo, ya que se ha generado y caracterizado un 
modelo murino de la DCB que podría usarse para 
entender mejor la etiología y evaluar terapias farma-
cológicas para esta devastadora enfermedad12.

Se debe ofrecer consejo genético a los individuos y 
las familias afectadas de DCB para que tengan la in-
formación adecuada a la hora de tomar decisiones 
sobre las pruebas realizadas y orientación en cues-
tiones de apoyo. Si se conocen las variantes patogé-
nicas en la familia, será posible llevar a cabo pruebas 
de detección de portadores y exámenes prenatales, 
e incluso de diagnóstico genético preimplantacional.

FIGURA 7
Autofluorescencia paciente 2: predomina el moteado hiperfluorescente, con áreas de atrofia de menor extensión 
que en el paciente 1.

FIGURA 8
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral paciente 2 pretratamiento: obsérvense los 
puntos hiperreflectivos. A) Ojo derecho: EMQ. B) Ojo 
izquierdo: apréciense las tubulaciones en la retina 
externa.

A

B

FIGURA 9
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral paciente 2 postratamiento: resolución del 
edema macular quístico.
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La DCB es una enfermedad progresiva caracterizada 
por una gradual restricción del campo visual, nictalo-
pía cada vez más grave y pérdida irreversible de visión. 
Un seguimiento periódico con imágenes multimodales 
y exámenes de la función visual es útil para determinar 
la gravedad y la tasa de progresión en pacientes con 
DCB, no ya solo por tenerlo documentado, sino en 
cuanto que puede determinar su idoneidad para con-
ducir o entrar en programas de ayuda del gobierno 
por su discapacidad.

La terapia del EMQ es de momento indeterminada y 
se han descrito diferentes opciones de tratamiento en 
el asociado a RP, entre ellas el implante intravítreo de 
dexametasona13, dada la evidencia de la naturaleza 
inflamatoria del EMQ en la RP.

Halford et al.14 observaron que muchos de los puntos 
hiperfluorescentes que aparecían en la SD-OCT de 
pacientes con DCB no se correspondían con los cris-
tales ni ninguna otra alteración visible en las imágenes 
a color o infrarrojas y que podrían estar relacionados 
con cúmulos de células inflamatorias, respuesta glial 
a la degeneración retiniana, depósitos de proteína o 
incluso artefactos. La resolución anatómica del EMQ 
en la DCB tras la administración del implante de dexa-
metasona apoya también, al menos en parte, la hipó-
tesis de una reacción inflamatoria subyacente en su 
patogénesis. Este podría ser el primer caso descrito 
de EMQ asociado a DCB tratado satisfactoriamente 
con implante intravítreo de dexametasona. El implante 
intravítreo de dexametasona podría ser una opción de 
tratamiento en pacientes con EMQ con gran grosor 
macular central. Sin embargo, la posible necesidad de 
reinyecciones por su respuesta limitada en el tiempo 
puede ser un inconveniente por el riesgo de hiperten-
sión ocular y formación de cataratas.
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FIGURA 11
Angiografía fluoresceínica (izquierda) y angiografía 
con verde de indocianina (derecha) paciente 2: se 
observa el implante de dexametasona intravítreo.

FIGURA 10
Angiografía fluoresceínica paciente 2: áreas 
hipofluorescentes que se corresponden con las 
áreas de atrofia.
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Endoftalmitis endógena bilateral por 
Fusarium en un paciente con leucemia
Beatriz Abadía Álvarez1, Pilar Calvo Pérez1,2

1 Instituto de Investigación Sanitaria de Aragón (IIS-Aragón). Servicio de Oftalmología, 
Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza. 2 Universidad de Zaragoza.

CASO CLÍNICO

Paciente varón, asiático, de 31 años, remitido a Oftal-
mología por pérdida de visión bilateral de varios días 
de evolución. Se encontraba ingresado en la planta de 
Hematología de nuestro hospital por fiebre y neutro-
penia. También refería lesiones cutáneas por todo el 
cuerpo, en estudio por Dermatología.

Fue diagnosticado de leucemia linfoblástica aguda en 
enero de 2017 y recibió tratamiento con poliquimiote-
rapia y trasplante de médula ósea. 

La agudeza visual era de 0,4 en el ojo derecho (OD) y 
de cuenta dedos en el ojo izquierdo (OI).

El OI presentó hiperemia conjuntival, uveítis con Tyn-
dall 3+, sinequias 360º y un material de color blanque-
cino flotando en la cámara anterior (figura 1). No fue 
posible la visualización del fondo de ojo (FO), pero en 
la ecografía ocular se apreció vitritis importante. 

El OD no presentó actividad inflamatoria en la cámara 
anterior, la presión intraocular era de 15 mmHg, pero 
el FO presentaba una ligera vitritis (1+), con unas le-
siones blanquecinas coriorretinianas con hemorragias 
al final de las arcadas temporales (figura 2).

Se obtuvo muestra de acuoso del OI y vítrea del OD. 
Ante la sospecha de endoftalmitis fúngica, se inyectó 
voriconazol intravítreo en ambos ojos. El OI también 
recibió tratamiento tópico con corticoides, antibióti-
cos de amplio espectro y ciclopléjico.

Las lesiones cutáneas (con necrosis central) y los 
hemocultivos resultaron positivas para el hongo 
Fusarium. Las muestras tanto vítrea como de acuoso 
resultaron negativas para bacterias, hongos y virus.

A los quince días del tratamiento, la agudeza visual 
era de 0,6 en el OD y de 0,16 en el OI. La figura 3 
muestra mejoría de las lesiones del OD y resolución 
de la vitritis. 

12

FIGURA 1
Fotografía de polo anterior del ojo izquierdo, donde 
se observa hiperemia conjuntival y un material 
blanquecino en la cámara anterior, a las IV.

FIGURA 2
Retinografía del ojo derecho, donde se observa 
ligera vitritis y unas lesiones blanquecinas en la zona 
temporal y bajo la arcada temporal inferior.
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A pesar de la mejoría oftalmológica, el paciente se 
quejaba de fuertes cefaleas que no cedían con 
analgesia y al realizarle una tomografía axial com-
putarizada cerebral se observó una hemorragia 
subaracnoidea masiva secundaria a un aneurisma. 
Falleció cinco días después, a pesar de la atención 
en la unidad de cuidados intensivos. La etiología 
del aneurisma se sospechó micótica por el Fusarium, 
pero no se pudo confirmar, ya que no se realizó 
autopsia.

DISCUSIÓN

Las endoftalmitis endógenas suponen el 2-8 % de to-
das las endoftalmitis. Dentro de las endoftalmitis en-
dógenas fúngicas, el hongo aislado más frecuente es 
Candida. Otros hongos posibles serían: Aspergillus, 
Fusarium1, etc. La infección por Fusarium afecta a pa-
cientes con neutropenia grave o inmunodeficiencia de 
células T. La diseminación es hematógena y es típico 
que se produzca en pacientes con leucemia aguda, 
trasplante de médula, etc. Suele combinar lesiones 

cutáneas (con necrosis en el centro), hemocultivos 
positivos y afectación de otros órganos (pulmón, co-
razón, etc.)2,3.

La afectación bilateral supone el 25 % de los casos. 
El cuadro típico de endoftalmitis fúngica se presenta 
como una uveítis que empeora con corticoides, nó-
dulos iridianos sépticos, hipopion, vitritis y «perlas de 
nieve o bolas vítreas». En el FO se han descrito le-
siones muy variadas: focos de coriorretinitis, escleritis 
necrotizante, exudados algodonosos, hemorragias, 
vasculitis, isquemia periférica, edema de papila, etc. 
La infección fúngica también puede producir querati-
tis, celulitis orbitaria, etc.

Para el diagnóstico es fundamental obtener muestra 
vítrea. La muestra de acuoso también puede ser útil. 
Los cultivos pueden ser negativos. Es importante para 
sospechar hongos valorar posibles lesiones cutáneas, 
fiebre y no respuesta a antibióticos.

El tratamiento incluye: anfotericina B intravenosa o 
fluconazol 400 mg/día por vía oral y voriconazol in-
travítreo 100 µg/0,1 ml, así como colirio de natami-
cina 5 % ocho veces al día en caso de queratitis. 
La vitrectomía estaría indicada si no hay respuesta al 
tratamiento. 

Se debe recordar que los antifúngicos son fungos-
táticos, así que es muy importante la recuperación 
de la neutropenia para la resolución de la fusariosis 
diseminada4.

Ante la duda sobre la etiología, conviene tratar la 
endoftalmitis como si fuera bacteriana (ceftazidima 
2 mg/0,1 ml y vancomicina 1 mg/0,1 ml) y añadir vo-
riconazol intravítreo.

Sin una rápida actuación sistémica y oftálmica, el pro-
nóstico es malo, el riesgo de ceguera es elevado y 
también el riesgo de muerte. 
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FIGURA 3
Retinografía del ojo derecho, donde se observa una 
mejoría de las lesiones y la resolución de la vitritis.
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Desprendimiento coroideo que simula 
un tumor coroideo
Josep M.ª Caminal Mitjana, Daniel Lorenzo Parra
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario de Bellvitge, L´Hospitalet de Llobregat 
(Barcelona)

CASO CLÍNICO

Mujer de 81 años remitida a nuestra Unidad de On-
cología Ocular por la aparición de una tumoración co-
roidea en su ojo izquierdo (OI). Entre los antecedentes 
personales de interés destacaba una osteoporosis en 
tratamiento con bifosfanato semanal (actonel), calcio 
y vitamina D, y una artritis reumatoidea en tratamiento 
con metrotexato y ácido fólico. No presentaba ante-
cedentes oftalmológicos de interés.

En la exploración se constató una agudeza visual de 
0,5 en el ojo derecho (OD) y de 0,3 en el OI. La bio-
microscopía de ambos ojos mostraba una catarata 
nuclear que justificaba la disminución de la agudeza 
visual. En cuanto al OI, era patente una hiperemia 
conjuntival con ingurgitación de los vasos. La pre-
sión intraocular (PIO) era de 16 mmHg en su OD y de 
19 mmHg en su OI. Presentaba una cámara estrecha 
en el OI respecto a su OD (figura 1).

En la exploración orbitaria se evidenció un discreto 
exoftalmos izquierdo, con discreto edema palpebral 
(figura 2) y macroscópicamente era más patente la hi-
peremia conjuntival, con ingurgitación muy exacerba-
da de los vasos conjuntivales (vasos en «tirabuzón», 

con aspecto en «cabeza de medusa»), con buena 
motilidad del globo ocular (figura 3).

No se encontró frémito a la palpación de la órbita ni un 
soplo audible a la auscultación de la órbita izquierda.

En la exploración del segmento posterior, se observó 
a nivel nasal periférico una lesión tumoral sobreeleva-
da, cupuliforme, multinodular de coloración marroná-

13

FIGURA 2
Discreto exoftalmos izquierdo, con discreto edema 
palpebral.

FIGURA 1
Amplitud de la cámara en la biomicroscopía en el ojo derecho (A) y en el ojo izquierdo (B).

A B



C
A

SO
 1

3
D

e
sp

re
n

d
im

ie
n

to
 c

o
ro

id
e

o
 q

u
e

 s
im

u
la

 u
n

 tu
m

o
r c

o
ro

id
e

o

63

cea, con algunas zonas amelanóticas y con pequeños 
acúmulos pigmentarios (figura 4).

En la exploración mediante ecografía en modo B se 
observó una lesión cupuliforme delimitada por una 
línea de alta reflectividad y con un vacío ecogénico 
marcado. La lesión estaba localizada a nivel pree-
cuatorial y se extendía en un patrón multinodular en 
los cuadrantes nasales (aproximadamente 180º). En 
el modo A se observó una señal hiperreflectiva con 
un doble pico, seguida de un marcado vacío ecogé-
nico. Todo ello compatible con una efusión coroidea 
(desprendimiento seroso de coroides) (figura 5).

Se efectuó un diagnóstico de sospecha de fístu-
la carotídeo-cavernosa y se solicitó una tomogra-
fía axial computarizada orbitaria como prueba de 
neuroimagen, en la que se apreció un exoftalmos 
izquierdo moderado, con un aumento de dimensio-
nes de la vena oftálmica superior y de la muscula-

tura extrínseca ocular, datos concordantes con una 
fístula carotídeo-cavernosa izquierda de bajo flujo 
(figura 6).

FIGURA 4
Lesión tumoral sobreelevada, cupuliforme, 
multinodular, de coloración marronácea, con 
algunas zonas amelanóticas y con pequeños 
acúmulos pigmentarios a nivel nasal periférico. 

FIGURA 5
Lesión cupuliforme delimitada por una línea de alta 
reflectividad y con un vacío ecogénico marcado en 
ecografía en modo B con un patrón multinodular en 
los cuadrantes nasales (aproximadamente 180º). 
Señal hiperreflectiva con un doble pico, seguida de 
un marcado vacío ecogénico en el modo A.

FIGURA 3
Hiperemia conjuntival, con ingurgitación muy exacerbada de los vasos conjuntivales (vasos en «tirabuzón»,  
con aspecto en «cabeza de medusa»). 
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Dado que la fístula era de bajo flujo, la edad de la pa-
ciente y la poca repercusión visual, se desestimó rea-
lizar una arteriografía diagnóstica-terapéutica (emboli-
zación) y se realizó un seguimiento clínico, en el que a 
los seis meses se observó una mejoría en la proptosis 
y una desaparición completa del desprendimiento  
cilio-coroideo (figura 7).

DISCUSIÓN

Se denomina fístula carótido-cavernosa a cualquier 
comunicación anómala que se establece entre la arte-
ria carótida y el seno cavernoso que genera un shunt 
arteriovenoso patológico, capaz de manifestarse en 
forma anterógrada a la órbita, produciendo un com-
promiso ocular grave1-3. Podemos distinguir dentro de 
este grupo de fístulas dos entidades evolutivas y etio-
lógicas distintas: 
1) Las de tipo directo, que habitualmente son de alto 

flujo. En ellas se presenta una comunicación di-
recta entre el tronco principal de la arteria carótida 

interna y el seno cavernoso. Normalmente están 
relacionadas con traumatismos graves con frac-
turas de base de cráneo, pero se han asociado 
también a traumas quirúrgicos directos, roturas 
de aneurismas carotídeos intracavernosos, disec-
ciones arteriales o síndromes de deficiencia del 
colágeno. 

2) Las de tipo indirecto, de bajo flujo, que también 
se conocen como fístulas durales, ya que care-
cen de un factor etiológico claro, y se relacionan 
con ciertas malformaciones de la duramadre, don-
de se establecería una comunicación entre las arte-
rias meníngeas (ramas de la arteria carótida exter-
na e interna) y el seno cavernoso. Aquí la porción 
intracavernosa de la arteria carótida interna perma-
nece intacta. De modo habitual ocurren de forma 
espontánea. Sin embargo, se han asociado a fac-
tores predisponentes como hipertensión arterial, 
trauma, cirugía intracraneal, maniobras de Valsalva, 
sinusitis y embarazo1-3. 

Esta clasificación es importante en el momento de 
adoptar una conducta terapéutica, debido a que se 
sabe que más del 50 % de las fístulas de bajo flujo 
se resuelven de manera espontánea y en estos casos 
la observación es la conducta lógica que se ha de 
seguir. En cambio, las de alto flujo requieren de una 
conducta más agresiva mediante la embolización vía 
catéteres intravasculares4.

Las manifestaciones oculares de las fístulas caróti-
do-cavernosas son múltiples y deben alertar a los 
clínicos sobre la presencia de un shunt patológi-
co. Estas incluyen proptosis, quemosis, congestión 
epiescleral con vasos en tirabuzón, pulsación del glo-
bo ocular, frémito orbitario, soplo orbitario, disminu-
ción de la agudeza visual y aumento de la PIO3. Se 

FIGURA 6
Exoftalmos izquierdo moderado en la tomografía 
axial computarizada orbitaria, con un aumento  
de dimensiones de la vena oftálmica superior  
y de la musculatura extrínseca ocular.

FIGURA 7
Desaparición completa del desprendimiento  
cilio-coroideo durante el seguimiento.
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producen debido a la presión venosa elevada que se 
transmite desde el seno cavernoso hacia la órbita a 
través de la vena orbitaria superior y sus tributarias. 
En el fondo de ojo podemos encontrar una ingurgita-
ción venosa, hemorragias e incluso obstrucción de la 
vena central de la retina. En casos muy raros puede 
asociarse a una efusión uveal, tal como presentaba 
nuestro paciente. 

El síndrome de efusión uveal fue descrito por Sche-
ppens y Brockhurst en 1963 y se relacionó con la difi-
cultad de drenaje de las venas vorticosas, por lo que 
el tratamiento consistía en la descompresión quirúrgi-
ca de las venas mediante esclerectomías. El mecanis-
mo por el que se produce una efusión uveal en el con-
texto de una fístula carotídeo-cavernosa es por el 
aumento de la presión en las venas vorticosas, que 
dificultan el retorno venoso, por lo que se produce una 
congestión coroidea con hiperpermeabilidad y consi-
guiente acumulación de fluido en el estroma coroideo 
y en el espacio supracoroideo. Posteriormente se pro-
duce una descompensación del epitelio pigmentario 
con la aparición de fluido subretiniano5-7.

Respecto al tratamiento, es importante considerar si 
la fístula es de alto o bajo flujo mediante una arterio-
grafía. Respecto a las de alto flujo, no existe duda de 
que el tratamiento endovascular con microbalones, 
mini coils o agentes embolígenos es de elección. En 
las de bajo flujo, de modo clásico se ha considera-
do la observación con un seguimiento a largo plazo 
como una medida lógica. Como en nuestra paciente 
la fístula era de bajo flujo y con riesgo escaso, con 
sintomatología leve y sin amenaza de la función vi-
sual, no ha requerido de intervención activa y se ha 
podido manejar de forma expectante en espera de 
un posible cierre espontáneo, tal como ha sucedido. 
Sin embargo, en casos en que la visión esté amena-
zada, es imperativo acelerar el tratamiento para evitar 

un desenlace tan negativo como es la ceguera del ojo 
afectado6,7.

El caso clínico presentado resulta de interés puesto 
que en la valoración de una tumoración intraocular 
siempre debemos hacer una exploración oftalmológi-
ca completa que nos permita identificar signos que 
nos orienten en el diagnóstico. En este caso, la pre-
sencia de una discreta proptosis con edema palpebral 
y el aspecto de los vasos conjuntivales en tirabuzo-
nes, así como una discreta elevación de la PIO, junto 
con un desprendimiento coroideo, fueron signos alta-
mente orientativos que no deben pasarse por alto. Es 
preciso, por tanto, realizar un buen diagnóstico dife-
rencial, así como la solicitud de exploraciones com-
plementarias, que aportarán el diagnóstico definitivo.

CONCLUSIÓN

Como conclusión se debe decir que las fístulas ca-
rotídeo-cavernosas son entidades poco frecuentes 
que, en su variante de bajo flujo, pueden presentar-
se con síntomas en algunos casos poco floridos y 
significativos, sobre los que el oftalmólogo debe en-
contrarse alerta para emitir un diagnóstico precoz y 
establecer un tratamiento adecuado, evitando así po-
sibles complicaciones, que en algunos casos podrían 
ser devastadoras.
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Coroidopatía serpinginosa-like:  
a propósito de un caso
Joaquín Cañal Villanueva, Rosalía Demetrio Pablo
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Marqués de Valdecilla, Santander

INTRODUCCIÓN

La coroiditis serpinginosa (CS) es una enfermedad de 
etiología desconocida que cursa con inflamación del 
epitelio pigmentario de la retina (EPR), la coriocapilar 
y la coroides. Constituye menos del 5 % de los ca-
sos de uveítis posteriores1. La forma de presentación 
es bilateral, y cursa de forma recurrente y progresiva. 
Afecta más a varones entre la segunda y la séptima 
década de la vida. La forma de presentación típica es 
en forma de lesiones cremosas subretinianas de inicio 
peripapilar que progresan hacia región macular y polo 
posterior y adoptan un patrón serpinginoso irregular. 
Las lesiones se resuelven dejando áreas de atrofia 
que afectan al EPR y la coriocapilar2. Otras variantes 
incluyen la coroiditis ampiginosa, que comparte ca-
racterísticas con la epiteliopatía pigmentaria placoide 
multifocal posterior aguda, y la CS macular, con afec-
tación del área macular y de peor pronóstico visual3. 

Aunque la etiología es desconocida, se han publicado 
casos asociados a enfermedades sistémicas, tanto 
infecciosas como autoinmunes4,5. Entre ellas cabe 
señalar la tuberculosis (TBC) como posible causa de 
coroidopatía tipo serpinginosa6. Estos casos atípicos 
se denominan coroidopatía serpinginosa-like (CSL). 

Nuestro objetivo es destacar la TBC como causa re-
conocida de inflamación intraocular, que puede afec-
tar a cualquier estructura ocular y adoptar un patrón 
serpinginosa-like a nivel de retina externa y coroides. 

CASO CLÍNICO

Varón de 24 años que acude a urgencias por una 
disminución de la agudeza visual (AV) bilateral. Como 
antecedentes personales presentó hace diez años un 
Mantoux positivo con ganglios en la radiografía de tó-
rax en el contexto de una TBC familiar. Recibió tra-

tamiento con isoniacida y pirazinamida seis meses y 
rifampicina dos meses. La anamnesis y la exploración 
sistémica no fueron contributorias. A nivel oftalmoló-
gico presentaba una AV en el ojo derecho (OD) de 
0,9 y en el ojo izquierdo (OI) de 0,7. La tonometría y 
la exploración del segmento anterior fueron normales. 
En la funduscopia se observan lesiones coroideas de 
aspecto cremoso con patrón irregular serpinginoso 
y bordes activos próximos al área macular, sin infla-
mación vítrea en ninguno de los ojos. En el OI pre-
senta distribución clásica en el área peripapilar con 
extensión centrífuga hacia el polo posterior y el área 
macular, mientras que en el OD se respeta el área pe-
ripapilar. La tomografía de coherencia óptica (OCT) 
muestra disrupción en capa IS/OS del OI (figura 1). 
En la angiografía fluoresceínica (AGF) se observa hi-
pofluorescencia precoz con hiperfluorescencia tardía 
del borde activo de las lesiones, así como zonas de 
atrofia del EPR con efecto ventana (figura 2).

El hemograma, la bioquímica y la radiografía de tó-
rax fueron normales. Las serologías para lúes, toxo-
plasma, citomegalovirus, virus del herpes simple 1 
y 2, Epstein-Barr, hepatitis y virus de la inmunodefi-
ciencia humana fueron negativas. El interferón gam-
ma TBC resultó positivo. El tipaje HLA-1 fue normal. 
Ante la presentación bilateral, con vítreo claro y ra-
diografía de tórax normal, se diagnostica de CS y 
se inicia tratamiento con 3 bolos de metilpredniso-
lona 500 mg endovenosos seguidos de prednisona 
45 mg/24 horas vía oral y ciclosporina en dosis de 
2,75 mg/kg/24 horas. Recupera la AV de 1 en am-
bos ojos (figura 3). 

A las seis semanas de iniciar el tratamiento, el pacien-
te acude a urgencias por disminución de la AV en el OI 
(0,4) y se observan dos nuevos focos activos en el 
área nasal y paramacular inferior (figura 4), mientras 
el OD permanece estable y sin actividad. En la 
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FIGURA 1
Retinografía y tomografía de coherencia óptica de ambos ojos.

FIGURA 2
Angiografía fluoresceínica de ambos ojos.
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anamnesis dirigida refiere fiebre de 38 ºC de 24 horas 
de evolución y cuadro catarral. El hemograma, la bioquí-
mica y los hemocultivos fueron negativos. En la radio-
grafía de tórax presenta engrosamiento hiliar y se obser-
van adenopatías hiliomediastínicas en la tomografía 
axial computarizada torácica (figura 5). El lavado bron-
coalveolar y el aspirado bronquial fueron negativos.

Ante el diagnóstico de TBC ocular presunta, se de-
cide iniciar test terapéutico con cuatro fármacos (ri-
fampicina, isoniacida, pirazinamida y etambutol), con 
respuesta favorable y mantenida hasta la actualidad 
(nueve meses después). El paciente conserva una AV 
de 1 en ambos ojos y en el fondo de ojo persisten 
lesiones en diferentes estadios sin datos de actividad 
(figura 4). En los controles mediante autofluorescen-
cia permanece estable con zonas hipoautofluores-
centes en relación con el daño del EPR y la corioca-
pilar (figura 6).

DISCUSIÓN

La TBC continúa siendo una causa importante de 
morbimortalidad, con más de 8 millones de afecta-
dos en todo el mundo. España tiene una de las ma-
yores tasas de incidencia en Europa Occidental7. A 
nivel ocular puede afectar a cualquier estructura y ser 
responsable de hallazgos intraoculares como uveítis 
anterior (frecuentemente granulomatosa), panuveítis, 
vasculitis y nódulos coroideos. La asociación entre 
TBC y CS ya fue considerada a mediados del siglo 
XX y en décadas posteriores8,9. En 2003 Gupta et al.6 
describieron un grupo de casos clínicos del norte de 
la India con CSL con buena respuesta al tratamiento 
anti-TBC. Desde entonces se han publicado varios 
casos tanto en Europa como en Estados Unidos10. 

La fisiopatología de la CSL asociada a TBC es des-
conocida. Se cree que puede deberse a una inflama-

FIGURA 3
Remisión en ambos ojos.

FIGURA 4
Recaída del ojo izquierdo y resolución.
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ción del EPR, la coriocapilar y la coroides debida a 
una hipersensibilidad al bacilo. El EPR podría ser un 
lugar de asiento para bacilos latentes y se ha demos-
trado la presencia de Mycobacterium tuberculosis en 
dicha localización11. Por otra parte, la hipótesis infec-
ciosa se ve reforzada por la respuesta favorable al 
tratamiento.

En cuanto a las pruebas de imagen, la OCT puede 
mostrar hiperreflectividad y engrosamiento de la re-
tina externa, así como la interrupción de la capa IS/
OS. En la AGF, las lesiones activas muestran una hi-
pofluorescencia temprana con hiperfluorescencia tar-
día. Las lesiones antiguas pueden presentar efecto 
ventana por el daño del EPR. La autofluorescencia tí-
picamente da un patrón hiperautofluorescente en las 
zonas de actividad frente a la hipoautofluorescencia 
de las zonas atróficas12.

Una serie de características en ambas entidades pue-
de ser de ayuda para su diferenciación13. La CSL aso-
ciada a TBC presenta como puntos clave: unilaterali-

dad, vitritis, multifocalidad y Mantoux/interferón-gamma 
TBC positivos, mientras que en la CS clásica la pre-
sentación suele ser bilateral y sin vitritis asociada. Los 
criterios de TBC ocular presunta incluyen hallazgos 
clínicos compatibles junto con al menos uno de los 
siguientes: a) evidencia de TBC sistémica (Mantoux 
positivo, lesiones en la radiografía de tórax o TBC ex-
trapulmonar activa confirmada por muestras microbio-
lógicas); o b) exclusión de otras causas de uveítis con 
respuesta positiva al test terapéutico con cuatro fár-
macos durante 4-6 semanas. Los criterios diagnósti-
cos de TBC ocular definitiva incluyen los hallazgos clí-
nicos compatibles junto con al menos uno de los 
siguientes: a) demostración de bacilos en microscopía 
o aislamiento de Mycobacterium tuberculosis en el 
cultivo de muestras oculares; o b) PCR positiva en 
muestras intraoculares14.

La distinción entre CS clásica y CSL asociada a TBC 
es crucial, dada la diferencia en su tratamiento. La CS 
clásica precisa terapia precoz con corticoides sisté-
micos asociados a inmunosupresores como ciclos-

FIGURA 5
Tórax basal, engrosamiento mediastínico y adenopatías en la tomografía axial computarizada.

FIGURA 6
Lesiones hipoautofluorescentes sin actividad.
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porina, ciclofosfamida, azatioprina, interferón alfa-2 o 
micofenolato mofetilo, tanto para limitar la lesión acti-
va como para prevenir las recurrencias de la enferme-
dad15. En cuanto al tratamiento de la TBC ocular, la 
elección del fármaco, la composición y la duración del 
tratamiento son objeto de debate. Se ha observado 
una menor tasa de recurrencias con el uso de pautas 
largas. En nuestro paciente, tras ser evaluado por el 
servicio de infecciosas, se decidió iniciar el esquema 
de tratamiento propuesto por Gupta et al.6 y por Ban-
sal et al.16 consistente en una fase inicial con isonia-
cida, rifampicina, pirazinamida y etambutol durante 
3-4 meses, seguida de una fase de mantenimiento 
con isoniazida y rifampicina durante 9-14 meses. Por 
otra parte, ambas terapias tienen efectos adversos 
significativos, de tal manera que el tratamiento inmu-

nosupresor puede tener consecuencias devastadoras 
en un paciente con TBC concomitante17. Además, los 
fármacos empleados para el tratamiento de la TBC 
tampoco están exentos de complicaciones18.

Como conclusión, hay que señalar la TBC como simu-
ladora destacada de CS, por lo que es imprescindible 
su despistaje ante todo cuadro sugestivo de CSL. La 
unilateralidad, la vitritis asociada y un Mantoux positi-
vo apoyan su sospecha, y el test terapéutico con cua-
tro fármacos está justificado, una vez excluidas otras 
causas. Sin embargo, pueden presentarse formas atí-
picas como el presente caso, que, tratándose de una 
TBC ocular presunta, presentó lesiones bilaterales sin 
vitritis. La distinción entre ambas es crucial, dado el 
diferente manejo. 
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INTRODUCCIÓN

Paciente mujer de 50 años que acudió a nuestro cen-
tro por primera vez en octubre de 2012, derivada por 
pérdida de visión bilateral progresiva en los últimos 
meses. Su agudeza visual (AV) de lejos en el ojo dere-
cho (OD) era de 20/200 con -15,00 y en el ojo izquier-
do (OI) de 20/60 con -15,50. La tensión ocular era de 
15 mmHg en el OD y de 17 mmHg en el OI. En la bio-
microscopía no se apreció ninguna alteración (crista-
lino transparente). En el fondo de ojo (FO) se observó 
desprendimiento posterior de vítreo bilateral, retinoco-
roidosis miópica bilateral y levantamiento macular en 
el OD. En el estudio de tomografía de coherencia óp-
tica (OCT) se observó una maculopatía miópica trac-
cional bilateral: retinosquisis macular con presencia 
de fluido subretiniano (FSR) en el OD y retinosquisis 
macular menos grave en el OI (figuras 1A y 1B).

EVOLUCIÓN

Fue intervenida en ambos ojos mediante identador 
macular (Ando), vitrectomía 23 G vía pars plana, len-
sectomía posterior, pelado de la membrana limitante 
interna y gas intraocular. Durante el seguimiento, la AV 
mejoró a 20/40 en el OD y a 20/40 en el OI. En la OCT 
se observó resolución completa de la retinosquisis en 
el OD y una identación macular más intensa en el OI 
(figuras 1C y 1D). La retinosquisis en el OI se estaba 
resolviendo paulatinamente, pero la paciente dejó de 
acudir a las revisiones.

En diciembre de 2016 (cuatro años más tarde), la pa-
ciente acudió por escotomas centrales y pérdida de 
AV en el OI. La AV era de 20/160 en el OI, mientras 
que se mantenía en 20/40 en el OD. En el FO se apre-
ció una atrofia macular bilateral con retina aplicada. 

15

FIGURA 1
Imágenes de 
tomografía de 
coherencia óptica. 
Ojo derecho: 
retinosquisis 
macular con 
presencia de 
fluido subretiniano 
(A) que se resolvió 
completamente 
tras la cirugía (C). 
Ojo izquierdo: 
retinosquisis 
macular menos 
grave (B) con 
franca mejoría  
y una identación 
más intensa que 
en el ojo derecho 
tras la cirugía (D).

A

C

B

D
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Sin embargo, en la OCT se detectó la presencia de 
FSR a nivel foveal con engrosamiento coroideo (figu-
ra 2) en el OI. No se encontraron signos de neovascu-
larización coroidea ni de vasculopatía polipoidea. Se 
orientó el caso como una maculopatía serosa secun-
daria al identador macular.

RESOLUCIÓN DEL CASO

Tras comentar las diferentes opciones con la pacien-
te, se le ofreció la posibilidad de explantar el identador 
macular, pero la rechazó. En la OCT se observó un 
aumento del grosor coroideo, por lo que se le ofreció 
iniciar tratamiento off-label con un inhibidor de recep-
tor de mineralcorticoide (espironolactona 25 mg cada 
12 horas vía oral). Tras cuatro meses de tratamiento, 
la AV disminuyó a 20/400 y en la OCT se observó per-
sistencia del FSR sin cambios en el grosor coroideo. 
En este momento la paciente aceptó la explantación 
del identador macular. Bajo anestesia retrobulbar se 
procedió a peritomía conjuntival temporal superior, 
liberación de sinequias alrededor del identador y ex-
plantación de este.

Tras cuatro meses de seguimiento, el FSR desapare-
ció (figura 3). La AV solamente mejoró a 20/80, proba-
blemente debido a la atrofia foveal existente.

DISCUSIÓN

La aparición de FSR foveal tras la colocación de un 
identador macular de Ando fue descrita en 3 pacien-
tes por Mateo y Burés1. Ellos describieron un en-
grosamiento coroideo secundario a la presencia del 
identador (dicho hallazgo también fue observado en 
nuestra paciente). Tras su explantación, el grosor co-
roideo disminuyó y el fluido desapareció. Su hipótesis 
es que el origen del fluido sería similar, desde el punto 
de vista fisiopatológico, al síndrome de la papila obli-
cua. En este sentido, sabemos que el grosor coroideo 
es menor en ojos con miopía patológica que en ojos 
emétropes2, pero en el síndrome de la papila oblicua 

ha sido descrito un mayor grosor coroideo en ojos 
con FSR que en ojos sin FSR3.

Por otro lado, sabemos que la coriorretinopatía sero-
sa central (CRSC) pertenece al espectro de patologías 
paquicoroideas y que es un hallazgo habitual la pre-
sencia de FSR. Distintas publicaciones muestran una 
respuesta variable al tratamiento con inhibidores del 
receptor de mineralcorticoide vía oral en pacientes con 
CRSC, si bien parece que la tendencia es que dismi-
nuye tanto el FSR como el grosor coroideo, aunque 
sin una mejoría clara de la AV4-7. Nosotros tratamos a 

FIGURA 2
Aparición de 
fluido subretiniano 
en 2016 (A). 
Se aprecia un 
engrosamiento 
coroideo 
subfoveal en 2016 
(C) respecto  
a 2012 (B).

A

C

B

FIGURA 3
Imágenes de tomografía de coherencia óptica antes 
(A) y después (B) de la explantación del identador 
macular, donde se observa una disminución del 
grosor coroideo subfoveal y la desaparición  
del fluido subretiniano.

A

B
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nuestra paciente con espironolactona oral, sin obtener 
una respuesta favorable. No podemos sacar ninguna 
conclusión categórica de nuestro caso en este senti-
do. Sin embargo, una respuesta positiva a la espiro-
nolactona hubiera favorecido la hipótesis del engrosa-
miento coroideo como causa de la aparición del FSR.

Nuestra opinión es que la fisiopatología del FSR en 
estos casos también tiene cierta similitud con la má-
cula en cúpula, en la que existe un engrosamiento 
escleral a nivel macular central8. La presencia del 
identador simularía dicho engrosamiento escleral. De 
hecho, al explantar el identador, el fluido se reabsor-

bió totalmente. En pacientes con mácula en cúpula 
está descrito que la cúpula va creciendo lentamente 
con los años, al mismo tiempo que aumenta la atrofia 
del epitelio pigmentario de la retina (EPR)9. En nuestro 
caso, a pesar de la desaparición del FSR, la paciente 
no alcanzó la AV previa a la aparición del FSR, proba-
blemente debido a dicha atrofia del EPR.

Como conclusión, la aparición de FSR al cabo de me-
ses o años de la colocación de un identador macular 
es una complicación que hay que tener en cuenta. 
Dicho fluido habitualmente se reabsorbe al explantar 
el identador.
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Membrana neovascular en osteoma 
coroideo
Ana María García Alonso1, Joaquín Castro Navarro2

1 Facultativa especialista de área de la Sección Retina, Servicio de Oftalmología, 
Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo. 2 Jefe de la Sección de Retina, 
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo

CASO CLÍNICO

Se presenta el caso de una paciente de 24 años de 
edad, diagnosticada de osteoma coroideo en el ojo 
derecho seis años antes, sin tratamiento previo, que 
es remitida por presentar fluido subretiniano en un 
control de rutina y sospecha de neovascularización 
intratumoral.

La exploración basal mostró una mejor agudeza 
visual corregida de 1,0 en ambos ojos. El seg-
mento anterior no evidenció hallazgos de interés. 
Desde el punto de vista oftalmoscópico, se apre-
ció crecimiento de la lesión tumoral ya conocida 
en localización supranasal al disco óptico derecho, 
con decalcificación y engrosamiento central en su 
espesor, metaplasia pigmentaria y tenues hemo-
rragias intrarretinianas puntiformes. La exploración 
funduscópica del ojo izquierdo no mostró alteracio-
nes (figuras 1-3).

16

FIGURA 1
Retinografía del osteoma coroideo obtenida  
en el momento del diagnóstico.

FIGURA 2
Osteoma coroideo a los seis años del diagnóstico. 
Se sospecha la presencia de una membrana 
neovascular en el centro de la tumoración.

FIGURA 3
Fondo de ojo izquierdo sin alteraciones.
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La imagen de autofluorescencia (figura 4) resultó de 
utilidad para delimitar la extensión del fluido subre-
tiniano inferior al tumor, en correspondencia con la 
tomografía de coherencia óptica (OCT) (figura 5). Los 
estudios de contraste, angiografía fluoresceínica y 
angiografía con verde de indocianina confirmaron la 
sospecha de neovascularización subretiniana (figu-
ras 6 y 7), si bien su interpretación no fue determi-
nante, debido a las características del tumor.

Se realizó terapia fotodinámica (TFD) sobre la su-
perficie global del tumor con fluencia normal, se-
gún parámetros del Protocolo de Tratamiento de 
la Degeneración Macular Asociada a la Edad con 
Terapia Fotodinámica1, sin complicaciones. En los 
controles efectuados con posterioridad se pudo 
constatar el cierre de la membrana neovascular con 
desaparición del fluido subretiniano, un incremento 
en la decalcificación del tumor y ausencia de efecto 
sobre el crecimiento en un seguimiento de tres años 
(figuras 8-11). 

FIGURA 4
Imagen de autofluorescencia de la lesión  
con intensa autofluorescencia inferior 
correspondiente al área de fluido subretiniano.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica: membrana 
neovascular con fluido subretiniano.

FIGURA 6
Angiografía fluoresceínica: hiperfluorescencia 
parcheada. 

FIGURA 7
Angiografía con verde de indocianina: membrana 
neovascular más definida sobre el tumor.

FIGURA 8
Retinografía tomada tres años después del 
tratamiento. Membrana de aspecto cicatricial  
con decalcificación parcial del tumor. 
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COMENTARIO

El osteoma coroideo descrito por Gass2 es un raro 
tumor benigno compuesto de tejido óseo maduro. 
Aparece con mayor frecuencia en mujeres hacia la se-
gunda década de la vida y es unilateral en un 75-80 % 
de los casos. Suele localizarse en el área peripapilar y 
en la mácula, como una placa amarillo-anaranjada  
de bordes definidos ligeramente sobreelevada. Es su 
ubicación la que determina que constituya un hallaz-
go casual, como en el presente caso, o que sea sin-
tomático y pueda dar lugar a una pérdida visual. Su 
evolución natural incluye crecimiento en aproxima-
damente un 50 % de los casos, decalcificación en 
un 46 % y desarrollo de membranas neovasculares 
en el seno del tumor en un 31 %3,4. Recientemente 
se ha considerado que la decalcificación tumoral y 
la aparición en la OCT de zonas de excavación co-
roidea focal son la vía patogénica de la ulterior 
neovascularización5.

La presencia de fluido subretiniano asociado al tumor 
se ha descrito con y sin evidencia de membrana neo-
vascular6,7. El diagnóstico angiográfico de esta compli-
cación puede ser difícil por el patrón de fluorescencia 
inherente al propio osteoma8, ya que la hiperfluores-
cencia parcheada del tumor puede enmascarar el es-
cape tardío de la membrana. En la actualidad la angio-
grafía por OCT puede tener utilidad en estos casos9.

Debido a la escasa prevalencia del osteoma coroideo, 
no existe un tratamiento protocolizado para este ni para 
sus posibles complicaciones. Dada su naturaleza benig-
na, la actitud más aceptada consiste en vigilar aquellas 
lesiones asintomáticas o sin riesgo para la visión central. 

La neovascularización es la principal complicación tra-
table y se han propuesto distintas terapias en los últi-
mos años: la fotocoagulación con láser10, la termotera-
pia transpupilar11, la escisión quirúrgica12 y la TFD13-15. 

La administración de fármacos antiangiogénicos es 
eficaz en la mayoría de las membranas neovasculares 
de osteomas localizados en o cerca de la mácula. Se 
han descrito buenos resultados tanto con bevacizu-
mab16-19 como con ranibizumab16,18, y más reciente-
mente con aflibercept como terapia de rescate20. Sin 
embargo, de las series de casos publicados no es 
posible concluir una pauta terapéutica extrapolable y 
el número de inyecciones preciso y el grado de res-
puesta son muy variables.

Con el uso de la TFD se ha observado no solo regre-
sión de la neovascularización, sino también en algunos 
casos detención en el crecimiento del tumor e incluso 
su regresión, vía decalcificación del tejido. Sin embar-

FIGURA 9
Hipoautofluorescencia tumoral y disminución  
de la autofluorescencia en la zona inferior.

FIGURA 10
Reducción en altura y ausencia de fluido 
subretiniano en la tomografía de coherencia óptica.

FIGURA 11
Angiografía fluoresceínica: se observa bien 
delimitada la membrana tratada.
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go, este efecto puede no ser deseable, e incluso re-
sultar contraproducente en tumores de localización 
central, en los que la reducción de la perfusión coroi-
dea después de la terapia puede conducir a una ma-
yor atrofia del epitelio pigmentario, con riesgo de 
mayor pérdida visual, y la decalcificación puede facili-
tar la aparición de una nueva membrana. Por este 
motivo se tiende a reservar este tratamiento para 
complicaciones de tumores de localización extrafo-
veal o nasal, como en el caso que se presenta.

El objetivo de la TFD sería, por tanto, doble. Por una 
parte, obtener el cierre de la membrana neovascular 
y la desaparición del fluido subretiniano y, por otra, 
frenar el crecimiento del tumor, documentado previa-
mente. A lo largo de tres años, en el caso presenta-
do se han constatado, tras una única sesión de TFD 
sobre la totalidad del área del tumor, la regresión de 
la membrana sin recidiva y una mayor decalcifica-
ción central, pero ningún efecto sobre la extensión 
del osteoma.
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Retinoblastoma unilateral: quimioterapia 
intraarterial y braquiterapia
Jaume Català Mora, Jesús Díaz Cascajosa
Unidad de Retinoblastoma, Hospital Sant Joan de Déu, Esplugues de Llobregat 
(Barcelona)

CASO CLÍNICO

Niña de 12 meses de edad que consulta por leuco-
coria en su ojo izquierdo (OI). El embarazo había sido 
controlado y de curso normal. Nació mediante parto 
eutócico a las 40 semanas con un peso de 3360 g. La 
exploración en el momento del nacimiento fue normal. 
No tenía antecedentes familiares de patología oftal-
mológica ni oncológica.

La agudeza visual obtenida mediante el test de mirada 
preferencial de Teller fue de 20/60 en su ojo derecho 
(OD) e inferior a 20/1600 en su OI. Presentaba una 
exotropia del OI de 15º según el test de Hirschberg sin 
limitación de la motilidad ocular externa.

Se observaba leucocoria en el OI. La exploración del 
OD era normal. El polo anterior del OI no mostraba al-
teraciones, con una cámara amplia sin celularidad, el 
cristalino era transparente y en el fondo de ojo presen-
taba una masa blanca en la retina inferior y temporal 

que obstruía parcialmente el polo posterior y la má-
cula. La masa era esférica, de superficie abollonada y 
en periferia anterior presentaba un menisco de líquido 
subretiniano asociado a pequeñas siembras subreti-
nianas e intravítreas localizadas (figuras 1A y 1B).

La ecografía ocular en modo A y B delimitó una lesión 
de 10,18 x 9,95 mm de diámetro y un grosor máximo 
de 5,89 mm. Dentro de la lesión se podían identificar 
nódulos hiperecogénicos con gran atenuación pos-
terior correspondientes a calcificaciones (figuras 2A 
y 2B).

Se diagnosticó un retinoblastoma grupo C según la 
clasificación internacional de retinoblastoma intrao-
cular (Murphree, 2005)1. Se realizó un estudio de 
extensión mediante resonancia magnética, que con-
firmó la localización intraocular del tumor y descartó 
otras lesiones en el sistema nervioso central. El estu-
dio genético en sangre periférica de la paciente y de 
sus progenitores no identificó mutaciones germina-

17

FIGURA 1
Retinografía de campo amplio en el momento del diagnóstico. Se observa el retinoblastoma junto  
con el desprendimiento de retina y siembras localizadas en la zona más inferior del tumor.

A B
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les en el ADN constitucional. El tumor correspondía 
a un estadio cT2bN0M0H0, según el estadiaje de la 
octava edición de la American Joint Committee on 
Cancer2.

Siguiendo el protocolo de tratamiento del Hospital 
Sant Joan de Déu, se inició tratamiento con tres ciclos 
de quimioterapia intraarterial con melfalán a lo largo de 
tres meses (figura 3) y se obtuvo una reducción y cal-
cificación significativa del tumor (figuras 4 y 5). A con-
tinuación, se colocó una placa de braquiterapia de 
rutenio-106 transescleral, con la que se administraron 
35 Gy en el ápex tumoral.

Se inició tratamiento mediante oclusiones del OD. Sie-
te años después del diagnóstico el tumor permane-
ce inactivo, con el eje visual libre. La agudeza visual 
con corrección del OD (180º -0,75 +1,50) es de la 
unidad, mientras que en el OI (180º -1,75 +3,50) es 
de 0,3. La exploración del OD sigue siendo normal. 
En el OI el polo anterior es también normal, con el 
cristalino transparente. En el fondo de ojo se observa 
una atrofia del epitelio pigmentario en la hemirretina 

FIGURA 3
Arteriografía selectiva con microcatéter de la arteria 
oftálmica izquierda, previa a la administración 
intraarterial de melfalán.

FIGURA 2
Ecografía B: masa redondeada de superficie 
irregular y contenido heterogéneo con 
nódulos hiperecogénicos correspondientes 
a calcio intralesional.

A B

FIGURA 4
Retinografía de campo 
amplio tras tres sesiones  
de quimioterapia intraarterial. 
Marcada reducción  
y calcificación tumoral.

A B

FIGURA 5
Ecografía B en la que se aprecia la 
reducción y calcificación del retinoblastoma 
tras la quimioterapia.

A B
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inferior con respeto foveal. El tumor está totalmente 
calcificado y no ha mostrado ningún signo de acti-
vidad a lo largo del seguimiento. Presenta discretas 
hemorragias en la superficie tumoral, posiblemente 
secundarias a retinopatía por radiación estadio 1 se-
gún la clasificación de Finger3 que no ha progresado 
ni ha requerido tratamiento a lo largo de estos años de 
seguimiento (figura 6).

COMENTARIO

El retinoblastoma es el tumor intraocular más frecuen-
te en niños, con una incidencia de 1/15 000 recién 
nacidos vivos4. La mayoría de los casos unilaterales 
se diagnostican alrededor de los dos años de vida. La 
niña que presentamos se ha diagnosticado de forma 
precoz por la detección y remisión rápida ante la de-
tección de leucocoria por parte de los padres. 

El retinoblastoma intraocular es un tumor curable. El 
tratamiento del retinoblastoma unilateral en casos 
avanzados es la enucleación. Sin embargo, en los 
casos en los que se diagnostica de modo precoz, la 
terapia mediante quimiorreducción por vía sistémica 
o intraarterial seguida de un terapia local de conso-
lidación permite curar al paciente, y conservar el 
globo ocular y, en algunos casos, la visión. La qui-
mioterapia intraarterial selectiva fue introducida en 
2008 por Abramson et al.5. Se trata de una técnica 
que permite administrar altas concentraciones de 
quimioterapia de forma muy selectiva en el globo 
ocular, con muy poca exposición sistémica6. La qui-
mioterapia intraarterial es muy efectiva en el trata-
miento del retinoblastoma y está asociada a pocos 
efectos secundarios sistémicos en centros experi-
mentados. Se han descrito oclusiones vasculares 
retinianas y coroideas tras la administración de qui-
mioterapia intraarterial7-9.

El tratamiento de consolidación mediante braquitera-
pia es muy efectivo en el retinoblastoma. La principal 
complicación asociada es la retinopatía por radia-
ción, directamente asociada a la dosis de radiación 
recibida y potenciada por la quimioterapia. Es impor-
tante diferenciar la retinopatía por radiación de una 
reactivación tumoral a través de un seguimiento es-
trecho con documentación fotográfica y angiografía 
fluoresceínica10.

En conclusión, el diagnóstico precoz junto con un 
tratamiento combinado de quimioterapia intraarterial 
y consolidación con braquiterapia ha permitido la cu-
ración del retinoblastoma y preservar la visión de esta 
paciente.
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18 Fibrosis subretiniana difusa
Carlos Cava Valenciano1-3, Sergio Copete Piqueras1

1 Unidad de Vítreo-Retina, Complejo Hospitalario Universitario de Albacete (CHUA). 
2 Profesor asociado, Universidad de Castilla-La Mancha. 3 Vissum Corporación 
Oftalmológica, Albacete

CASO CLÍNICO

Mujer de 29 años que refiere pérdida de visión des-
de hace más de diez años. Procedente de Rumanía, 
no aporta informes previos y no ha seguido ningún 
tratamiento con anterioridad. No tiene antecedentes 
patológicos de interés.

En la exploración, presenta una agudeza visual (AV) 
de 20/200 en el ojo derecho (OD) y de 20/40 en el 
ojo izquierdo. En el segmento anterior se aprecian es-
casos precipitados endoteliales en el OD, sin Tyndall. 
Presión intraocular: 20 mmHg en ambos ojos (AO). 

En el fondo de ojo hay alteraciones con extensas áreas 
coalescentes de hipertrofia del epitelio pigmentario de 
la retina (EPR) y fibrosis en el polo posterior (figura 1), 
y algo menos en la retina ecuatorial (figura 2).

La angiografía fluoresceínica (AGF) muestra una hipo-
fluorescencia desde tiempos precoces debido al blo-
queo por las extensas placas de hipertrofia del EPR 
con hiperfluorescencia tardía en algunas zonas por 
tinción de las placas de fibrosis. No se observa exu-
dación ni membrana neovascular coroidea (figura 3).

FIGURA 1
Aspecto del fondo de ojo en mujer de 29 años 
con fibrosis subretiniana difusa de varios años de 
evolución sin tratamiento. Se observan amplias 
placas de hipertrofia del epitelio pigmentario de la 
retina y fibrosis en el polo posterior de ambos ojos.

FIGURA 3
Angiografía fluoresceínica de ambos ojos: en 
tiempos precoces (imágenes superiores) podemos 
ver cómo predomina una hipofluorescencia 
por el bloqueo que producen las placas con 
hiperpigmentación. En tiempos tardíos (imágenes 
inferiores) se aprecia la tinción de las zonas de 
fibrosis (flechas amarillas).

FIGURA 2
Misma paciente de la figura 1, en la que se observa 
que en la retina temporal e inferior de ambos ojos 
las lesiones llegan a la media periferia y dejan libres 
las zonas más periféricas.
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La autofluorescencia (AF) pone de maniesto el exten-
so daño del EPR en AO, con amplias placas de hi-
poautofluorescencia (figura 4). En la tomografía de 
coherencia óptica (OCT) comprobamos la atrofia reti-
niana con adelgazamiento de todas sus capas. No 
vemos fluido ni signos de membrana neovascular ac-
tiva. En el OD hay mayor atrofia foveal que justifica la 
menor AV de ese ojo. Sí se observan algunas tubula-
ciones y la fibrosis subretiniana (figuras 5 y 6).

En conjunto, las distintas pruebas de imagen corres-
ponden a un patrón cicatricial sin inflamación activa y 
con atrofia retiniana.

COMENTARIO

El diagnóstico diferencial de esta enfermedad puede 
suponer un reto tanto en sus fases iniciales como en 

las tardías. El estudio sistémico es necesario y debe 
descartar inicialmente patología infecciosa, tal como 
tuberculosis o toxoplasmosis, sífilis, enfermedad de 
Lyme y cuadros víricos, especialmente en casos 
de pacientes con un cuadro agudo, síntomas gene-
rales y siempre orientado por la clínica. Además, de-
bemos realizar una historia clínica y una exploración 
física completas, ya que cuadros similares se han 
asociado a episodios inflamatorios tales como artro-
patías o colitis ulcerosa y la sarcoidosis puede debu-
tar con coroiditis multifocal1-5.

El cuadro de fibrosis subretiniana difusa (FSD) ha sido 
incluido en el espectro de síndromes de puntos blan-
cos. Por tanto, el diagnóstico diferencial debe reali-
zarse con este grupo de enfermedades, en especial 
con la coroiditis multifocal con panuveítis (CMP), con 
la coriorretinitis puntata interna (CPI), así como con el 
síndrome de Vogt-Koyanagi-Harada, que puede pre-
sentar fibrosis2,4.

Entre los cuadros nombrados destacan especial-
mente la CMP y la CPI, ya que el inicio de las tres 
enfermedades presenta lesiones similares y afectan 
especialmente a mujeres jóvenes. Aunque la CPI sue-
le manifestar lesiones de menor tamaño en el polo 
posterior y la CMP afectar principalmente a la media 
periferia, estas enfermedades pueden debutar con un 
cuadro similar y será la evolución hacia la fibrosis la 
que decante el diagnóstico por FSD.

En la CPI las lesiones se desarrollan de forma simultá-
nea y no hay inflamación en la cámara anterior ni en el 
vítreo, su pronóstico visual es bueno y con frecuencia 
no precisa tratamiento. En la CMP y la FSD general-
mente hay uveítis anterior y vitritis, es más frecuente 
la evolución a brotes y la fibrosis subretiniana mayor, 
sobre todo en la FSD5.

FIGURA 4
Autofluorescencia en mácula de ambos ojos: 
podemos ver la intensa hipoautofluorescencia en las 
placas con hipertrofia pigmentaria (flechas amarillas). 
En las zonas de retina aparentemente sana en la 
funduscopia, hay hiperautofluorescencia (flechas 
rojas).

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral del ojo izquierdo: presenta áreas de 
hipertrofia del epitelio pigmentario de la retina 
(asterisco). Placa de fibrosis subretiniana (flecha 
amarilla) y tubulación (flecha roja). La línea verde 
en la retinografía muestra la línea de corte de la 
tomografía.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral del ojo derecho: presenta un 
adelgazamiento de la retina, en especial de 
las capas externas con hipertrofia del epitelio 
pigmentario de la retina en la zona subfoveal 
(asterisco). No hay signos de membrana 
neovascular ni fluido. En la zona temporal aparece 
una tubulación (flecha roja). La línea verde  
en la retinografía muestra la línea de corte  
de la tomografía.
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El electrorretinograma también ayuda en el diagnósti-
co diferencial, ya que se ha descrito gran afectación 
en casos de CMP y de CPI comparados con la poca 
extensión de retina afecta, siendo al contrario en ca-
sos como el presentado4. 

En estadios iniciales de la FSD, los síntomas inclu-
yen disminución de la visión, metamorfopsias y mio-
desopsias. Aparecen manchas profundas en corio-
capilar-EPR de color amarillento, con tendencia a 
agruparse, y exudación de fluido subretiniano que 
evoluciona hacia la formación de placas de fibro-
sis subretiniana y cambios pigmentarios6-8. Estos 
hallazgos son más frecuentes en el polo posterior 
y pueden aparecer también en la media periferia. 
Es posible que se asocie uveítis anterior y vitritis 
leve-moderada.

Generalmente la afectación es bilateral, pero asimétri-
ca. Con el tiempo puede aparecer neovascularización 
coroidea5.

El tratamiento consiste en la administración de corti-
coides e inmunosupresores tanto locales como sisté-
micos para controlar los brotes inflamatorios7,9. Aun 
así, el cuadro puede progresar. En nuestro caso, la pa-
ciente llevaba más de diez años de evolución sin haber 
recibido nunca tratamiento, por lo que las lesiones en 
el fondo de ojo ofrecían un aspecto muy evolucionado.

No está clara la etilogía de esta enfermedad, pero se 
piensa que se debe a una reacción de autoinmunidad 
contra antígenos retinocoroideos10.

CONCLUSIÓN

La FSD es una enfermedad rara que ocurre de manera 
típica en mujeres jóvenes con uveítis y la aparición de 
focos inflamatorios coriorretinianos que evolucionan 
hacia la fibrosis. El pronóstico visual es pobre y requie-
re tratamiento precoz. Las pruebas de imagen como 
la AGF, la AF y la OCT ayudan al diagnóstico diferencial 
con otras enfermedades con coroiditis multifocal.
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Hemangioma racemoso retiniano
Enrique Cervera Taulet1,2, Verónica Castro Navarro3
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Facultad de Medicina. Universidad de Valencia. 3 Médico adjunto, Unidad de Retina-
Vítreo, Hospital General de Valencia

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 40 años, sin antecedentes sisté-
micos de interés, que consulta en urgencias oftalmo-
lógicas por la presencia de fotopsias en el ojo dere-
cho (OD) de tres días de evolución. En la exploración 
oftalmológica en ese momento presenta una mejor 
agudeza visual corregida (MAVC) de 1,00 en ambos 
ojos. La presión intraocular y el segmento anterior son 
normales.

En la funduscopia se aprecia en el OD la presencia 
de un crecimiento vascular de los vasos retinianos 
a nivel del nervio óptico, que se extienden hacia la 
retina periférica y se muestran dilatados y tortuo-
sos, siendo difícil diferenciar el componente arterial 
del componente venoso (figura 1A). No se aprecian 
otras alteraciones en la retina periférica y el ojo iz-
quierdo no presenta alteraciones. La angiografía 
fluoresceínica (AGF) muestra la presencia de una 
comunicación arteriovenosa en esa localización, 
con ausencia de fuga de colorante en tiempos tar-
díos y pequeñas alteraciones de la microcirculación 
perilesional (figuras 1B y 1C). No se evidencian neo-
vasos ni otras alteraciones vasculares periféricas. 
La tomografía de coherencia óptica (OCT) Spectra-
lis (figura 2) muestra una retina irregular y con des-
niveles en las capas internas en la zona de la lesión 
vascular (figuras 2B y 2C), con ausencia de edema 
macular asociado (figura 2A). Dada la complejidad 
de la lesión, la ausencia de plexo capilar interpuesto 
y la imposibilidad de diferenciar el vaso arterial y el 
venoso, el paciente es diagnosticado de hemangio-
ma racemoso retiniano (HRR) grado 3 de la clasifi-
cación de Archer1. 

Se solicita una angio-resonancia magnética cere-
bral, que muestra, a nivel vascular, una pequeña di-
latación del espacio perivascular del centro semio-

19

FIGURA 1
Retinografía color (A) y angiografía con  
fluoresceína (B y C) de la malformación 
arteriovenosa vascular.

A

B

C

FIGURA 2
Exploración con tomografía de coherencia óptica 
que muestra la ausencia de edema macular 
asociado (A) y la presencia de irregularidades en 
la retina interna, coincidiendo con la malformación 
vascular (B y C).

A

B

C
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val izquierdo, una hipoplasia del segmento A1 de la 
arteria cerebral anterior izquierda y un origen fetal 
de ambas arterias cerebrales posteriores y descar-
ta la presencia de malformaciones arteriovenosas 
(MAV), así como una ecografía abdominal que es 
normal.

COMENTARIO

Los tumores o malformaciones de la retina y coroides 
son entidades raras2-5. No obstante, muchas de ellas 
van asociadas a otras alteraciones vasculares sistémi-
cas que pueden conllevar complicaciones vitales2-5. En 
estos casos, el oftalmólogo puede ser esencial para 
un diagnóstico precoz. De entre ellos, el HRR se aso-
cia en un 30 % de los casos a MAV cerebrales, lo que 
constituye el denominado síndrome de Wyburn- 
Mason o síndrome de Bonnet-Dechaumme-Blanc2,3.

El HRR, también llamado malformación o comuni-
cación arteriovenosa retiniana o hemangiomatosis 
racemosa de la retina, es una entidad congénita, no 
hereditaria, que generalmente se engloba dentro de 
las facomatosis esporádicas2-4. Se caracteriza por 
la presencia de vasos retinianos dilatados y tortuo-
sos, generalmente unilaterales, que suelen nacer 
del disco óptico y extenderse hacia la periferia de 
la retina2-4.

Desde el punto de vista oftalmoscópico, se distin-
guen tres subtipos o grados. Según la clasificación 
de Archer1, el grado 1 suele pasar desapercibido 
y, generalmente, es asintomático. En él se encuen-
tra un plexo capilar anormal entre los vasos co-
municantes principales. Dentro de los grados más 
avanzados, el grado 2, en el que se encuentran co-
municaciones arteriovenosas directas en vasos de 
mediano o gran calibre sin capilares interpuestos en 
una zona limitada del fondo de ojo, es el más fre-
cuente, al representar el 70 % de los casos2. El gra-
do 3 afecta al 30 % restante2 y en él se encuentran 
comunicaciones arteriovenosas en vasos de gran 
calibre de extensión y complejidad elevadas en que 
es difícil la diferenciación entre el componente arte-
rial y el venoso1,3-5.

Los pacientes con HRR pueden presentar otras ano-
malías vasculares sistémicas, dentro de las cuales 
destacan las MAV cerebrales, que constituyen el de-
nominado síndrome de Wyburn-Mason o síndrome 
de Bonnet-Dechaumme-Blanc2-4. Otros órganos que 

pueden presentar alteraciones son los riñones, la 
piel, el hueso, el músculo o el tracto gastrointestinal3. 
El 30 % de los pacientes con MAV retiniana presen-
tan también MAV cerebral4 y en los casos de HRR 
avanzados la asociación es prácticamente comple-
ta2. Por ello, ante la visualización de este tipo de le-
siones, es recomendable la realización de pruebas 
de imagen que descarten la presencia de alteracio-
nes cerebrales2,3.

Aunque el HRR se considera una entidad de origen 
congénito, clínicamente suele pasar desapercibida y 
la edad media al diagnóstico se sitúa en torno a los 
20 años2,4. El diagnóstico se basa, principalmente, 
en la presencia de hallazgos oftalmoscópicos típi-
cos. No obstante, como en nuestro caso, la AGF y el 
examen con OCT suelen ser de gran utilidad para la 
confirmación diagnóstica. Ha de hacerse el diagnós-
tico diferencial con entidades como otros tumores 
vasoproliferativos de la retina o las telangiectasias 
retinianas5. La AGF pone de manifiesto la presencia 
de las comunicaciones arteriovenosas sin fuga de 
colorante en tiempos tardíos en que, en casos avan-
zados, puede observarse el llenado venoso a expen-
sas de flujo arterial, la presencia de alteraciones en la 
microcirculación perilesional o zonas adyacentes de 
ausencia de flujo retiniano1-3. La OCT muestra la pre-
sencia de una retina desigual en la zona de la lesión 
vascular y en lesiones evolucionadas puede mostrar 
la presencia de un adelgazamiento en la capa de fi-
bras nerviosas4.

Aunque esta malformación vascular suele ser una 
condición relativamente estable, en ocasiones pue-
de presentar un crecimiento lento progresivo y lle-
gar a afectar a otras áreas del fondo de ojo2. A dife-
rencia de las MAV cerebrales, estas MAV retinianas 
es infrecuente que sangren. No obstante, durante 
su evolución pueden dar lugar a complicaciones 
oculares que amenacen la visión, como oclusiones 
vasculares venosas, isquemias retinianas o glauco-
ma neovascular3,4.

En nuestro caso, nuestro paciente presenta un HRR 
grado 3 no asociado a otras alteraciones vasculares 
sistémicas ni a complicaciones oculares. El diagnós-
tico precoz de este tipo de lesiones es clave para 
prevenir complicaciones potencialmente letales y, en 
caso de presentar complicaciones oculares subsidia-
rias de tratamiento, tratarlas de forma precoz para mi-
nimizar la repercusión funcional.
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Enfermedad de Takayasu.  
La importancia de un síntoma 
aparentemente banal
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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Takayasu es una enfermedad infla-
matoria de etiología desconocida cuya prevalencia en 
Europa se estima en 5 casos por millón de habitantes, 
pero que es algo más prevalente en los asiáticos1. El 
80 % de los pacientes diagnosticados de enfermedad 
de Takayasu son mujeres con una edad media de pre-
sentación de 30 años. 

La enfermedad de Takayasu se define como una in-
flamación granulomatosa que afecta a la arteria aorta 
o a sus ramas tributarias de mediano y gran calibre, 
y que genera estenosis, formación de aneurismas u 
oclusión de estas2.

Las manifestaciones clínicas dependen del grado de 
gravedad de las lesiones y sus consecuencias.

Entre las complicaciones de la enfermedad se inclu-
yen: accidente cerebrovascular, hemorragia intracra-
neal, disección aórtica, enfermedad de válvula cardía-
ca, hipertensión por afectación renal y retinopatía.

Su tratamiento depende de la actividad de la enfer-
medad y de las complicaciones que desarrolla. Los 
corticoides han sido el tratamiento de elección para 
controlar la arteritis de Takayasu activa, a veces en 
combinación con fármacos citotóxicos.

El anticuerpo monoclonal que bloquea el receptor de 
la interleucina 6 tocilizumab o el antifactor de necro-
sis tumoral infliximab se postulan como tratamientos 
emergentes para el control de la enfermedad3.

En ocasiones, las complicaciones de la arteritis de 
Takayasu requieren un abordaje quirúrgico, bien me-
diante angioplastia bien con cirugía de recanalización 
con bypass. 

CASO CLÍNICO

Mujer de 26 años sin antecedentes médicos de inte-
rés, que refiere episodios de pérdida de visión bilateral 
que duran unos segundos y ceden rápidamente con 
el decúbito.

Comenta cierta pérdida de peso en los últimos meses 
y alguna cefalea ocasional.

En la exploración oftalmológica, la agudeza visual era 
de 1,0 en ambos ojos sin corrección, el segmento an-
terior no presentaba ningún hallazgo patológico y la 
presión ocular era de 10 mmHg en ambos ojos.

En el fondo de ojo el parénquima retiniano no presen-
taba ninguna alteración, las papilas estaban a nivel y 
presentaban una coloración y excavación normales, 
y las arterias eran de calibre y apariencia normales. 
Sin embargo, destacaba de manera evidente un tre-
mendo enlentecimiento del flujo sanguíneo, de mane-
ra que se apreciaba cómo la columna hemática se 
desplazaba lentamente como si fuera fango a través 
de las venas (figuras 1-3). 

Con la sospecha de vasculitis, derivamos a la pacien-
te al Servicio de Medicina Interna para realizar un es-
tudio sistémico:
• La presión arterial sistólica presentaba una diferen-

cia de más de 10 mmHg entre ambas extremida-
des superiores (hallazgo característico en la enfer-
medad de Takayasu).

• En la analítica la velocidad de sedimentación esta-
ba moderadamente elevada y existía leve leucoci-
tosis con anemia normocrómica moderada.

• El factor reumatoide, los anticuerpos antinucleares, 
la anticardiolipina y los anticuerpos anticitoplasma 
de neutrófilos eran normales. Tan solo estaban ele-
vados los niveles de anticuerpos antiendoteliales.

20
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• Presentaba hipoalbuminemia y niveles elevados de 
alfa 2 globulina y gammaglobulina.

La ecografía Doppler de troncos supraaórticos evi-
denció una disminución del flujo dramática en ambas 
arterias carótidas comunes.

La angiografía realizada mostraba unas lesiones es-
tenosantes en un 90 % de ambas arterias carótidas 
comunes (arteritis de Takayasu tipo 1).

Se instaura tratamiento con corticoides en dosis de 
1 mg de prednisona por kilogramo de peso al día.

Debido al grado de estenosis que la paciente presen-
taba, el Servicio de Cirugía Vascular decide intervenir-
la y realiza una cirugía de revascularización mediante 
bypass.

Tras la cirugía, la paciente presenta varios acciden-
tes cerebrovasculares con afectación hemisférica iz-
quierda que le provocan afasia, hemiplejia, agnosia 
y defecto campimétrico. Cuando finalmente acude a 
revisión oftalmológica, el aspecto del fondo de ojo ha 
experimentado un cambio radical: ahora los vasos de 
la retina están francamente adelgazados, en particular 
las arterias y las papilas presentan una intensa palidez 
en ambos ojos (figuras 4 y 5). 

DISCUSIÓN

En las primeras descripciones de la arteritis de Taka-
yasu en 1905, las manifestaciones oftalmológicas 

FIGURA 1
Ojo derecho: arterias y venas de calibre normal.

FIGURA 2
Ojo derecho: detalle de columna hemática visible 
con enlentecimiento de flujo.

FIGURA 3
Ojo izquierdo: el enlentecimiento de la circulación 
permite ver los hematíes circulando en ramas 
terminales. 

FIGURA 4
Intensa palidez de ambas papilas y atenuación 
marcada de las arterias y las venas de la retina 
despues de la cirugía de recanalización carotídea. 
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de la enfermedad se consideraban parte fundamen-
tal para establecer el diagnóstico. Más recientemen-
te los hallazgos oftalmológicos se han excluido 
como criterio diagnóstico, dado que son muy poco 
frecuentes4. Se postula que los cambios en el siste-
ma vascular de la retina son secundarios a la dismi-
nución gradual de flujo en la arteria central de la reti-
na consecuencia de la lesión oclusiva de las 
carótidas. Cuando la presión sanguínea en la retina 
disminuye hasta un nivel crítico, los vasos reaccio-
nan inicialmente con una vasodilatación generaliza-
da, seguida de formación de microaneurismas capi-
lares, shunts arteriovenosos en el área papilar y 
finalmente áreas de no perfusión con neovasculari-
zación secundaria.

En el caso que presentamos, las manifestaciones clí-
nicas que aparecen en primer lugar son las oftalmo-
lógicas. El síntoma de presentacion fueron episodios 
de pérdida de visión bilaterales de segundos de dura-

ción, síntoma que en la mayoría de las ocasiones se 
debe a síncopes vagales sin repercusión.

La exploración del fondo de ojo tan solo evidencia-
ba un enlentecimiento grave de la circulación visible 
en las venas de la retina. Posiblemente la ausencia 
de otros signos en la retina que se han descrito en 
la enfermedad de Takayasu sea debida a un estadio 
precoz de la enfermedad.

Nos llamó la atención el cambio radical que experi-
mentó el fondo de ojo tras la cirugía sobre las arterias 
carótidas, pues, en lugar de normalizarse el calibre 
vascular y el flujo, se instauró un estrechamiento vas-
cular grave que permanece hasta el día de hoy. Pos-
tulamos que ese estrechamiento vascular se produjo 
como respuesta a un incremento brusco de flujo tras 
la revascularización de las carótidas, sin que se pue-
da descartar cierto componente inflamatorio que esté 
afectando a los vasos retinianos. 
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FIGURA 5
Detalle de los cambios vasculares antes de la cirugía de revascularización carotídea (izquierda) y tras la cirugía 
(derecha).
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Hiperplasia linfoide benigna coroidea
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una mujer de 59 años de 
edad, que acudió a revisión en 2011 por ojo seco. 
En sus antecedentes personales destacaba un des-
prendimiento de vítreo con colapso en ambos ojos, 
hipotiroidismo por tiroiditis de Hashimoto, gastritis 
atrófica con déficit de factor intrínseco en tratamiento 
con vitamina B12 y miopía simple. En sus anteceden-
tes familiares, el padre padece glaucoma.

En la exploración presentaba una agudeza visual de 
20/20 en ambos ojos, el segmento anterior y medios 
eran normales, con un Tyndall celular negativo en am-
bos ojos y una tensión ocular de 11 mmHg en el ojo 
derecho (OD) y de 13 mmHg en el ojo izquierdo (OI).

En el fondo de ojo se apreciaba en el OD una papila 
de borde y coloración normal, y vasos y mácula sin al-
teraciones. Destacaba la presencia de lesiones amari-
llentas múltiples de localización profunda no sobreele-

vadas, sobre todo peripapilares y con un tamaño entre 
1/2 y 2/3 de diámetro papilar, sin signos de exudación 
ni hemorragias o fenómenos exudativos vasculares 
retinianos. El fondo de ojo del OI era normal (figura 1).

En las pruebas realizadas se encuentra:
• La tomografía de coherencia óptica (OCT) era nor-

mal en ambos ojos, sin desprendimientos neuro-
sensoriales (figura 1). Los campos visuales (CV) 
Humphrey (30-2) y 81p estaban dentro de límites 
normales en ambos ojos. La visión de colores (test 
28 Hue) mostraba una leve alteración tritán en el 
OD y era normal en el OI. El electrorretinograma 
(ERG) presentaba una respuesta de bastones, 
respuesta máxima combinada, potenciales osci-
latorios, y respuesta de conos con flash y flicker 
normales en ambos ojos.

• La analítica presentaba los siguientes resultados: 
fórmula, recuento, ferritina, proteínas totales, albú-
mina, calcio total, creatinina, ionograma, glucosa, 
colesterol y triglicéridos, normales. La vitamina 

FIGURA 1
Retinografía del año 2011 del ojo derecho (A) y del ojo izquierdo (B), donde se evidencian los focos amarillo-
anaranjados profundos en el ojo derecho.
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B12, T3, T4 cortisol basal y hormona adrenocor-
ticotropa basal eran normales. Los anticuerpos 
antitiroglobulina y antimicrosomales y la gastrina 
estaban elevados, así como los anticuerpos anti-
rreceptor de tirotropina. 

• Por el aspecto de las lesiones se realizó un HLA A 
29, que fue negativo. 

La paciente permaneció asintomática y acudió a revi-
sión a los tres años, donde la exploración fue similar 
a la anterior en ambos ojos. En el OD las lesiones ha-
bían aumentado en número, sin hemorragias ni alte-
raciones vasculares retinianas ni signos exudativos. El 
fondo de ojo del OI permanecía normal (figura 2). 

La OCT retiniana era normal en ambos ojos y solo 
presentaba un engrosamiento coroideo en el OD con 
un grosor subfoveal de 377 micras. Las lesiones ama-
rillentas del fondo de ojo se correspondían con lesio-
nes ovoideas hiporreflectantes con reducción parcial 
de la coriocapilar subyacente. En el OI la coroides era 
de características normales, con un grosor coroideo 
subfoveal de 160 micras.

La autofluorescencia era normal en ambos ojos (figura 3).

En la angiografía fluoresceínica (figura 4), se aprecia-
ban dichas lesiones como focos con impregnación, 
sin fuga. En la angiografía con verde de indocianina, 
los focos eran hipofluorescentes en fases tardías. 

El ERG con flash y el ERG multifocal se mantenían 
normales en ambos ojos.

FIGURA 2
Retinografía 2014 del ojo derecho (OD) (A) y del ojo izquierdo (OI) (B). Se aprecia el aumento de las lesiones en 
OD. Tomografía de coherencia óptica del OD (C) y del OI (D), en OD presenta lesiones ovoideas hiporreflectantes 
(flecha roja) con reducción parcial de la coriocapilar subyacente y un aumento del grosor coroideo 
OD: 332 micras, OI: 168 micras. En OI, tanto la retina como la coroides son normales.

A

C

B

D

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica del ojo derecho 
(A y B): los focos aparecen como nódulos 
hiporreflectivos. A nivel escleral, se aprecian focos 
hiporrefringentes que no se observan en el ojo 
izquierdo (C), que pueden sugerir infiltración escleral, 
no visualizados en la resonancia magnética nuclear. 
Autofluorescencia del ojo derecho (D) y del ojo 
izquierdo (E), normal en ambos ojos.
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En el estudio etiológico realizado la fórmula, el recuen-
to, la velocidad de eritrosedimentación, las proteínas 
totales y el espectro electroforético, la calcemia y la 
calciuria se mantenían normales. El test de Mantoux, 
la serología de lúes y la angiotensina convertina fueron 
negativos. La interleucina 6 era normal.

En la resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral se 
apreciaba una pequeña lesión en hipófisis compatible 
con microadenoma hipofisario y la RMN orbitaria era 
normal. En la tomografía axial computarizada (TAC) 

torácica no se apreciaban adenopatías mediastínicas 
ni hiliares. La TAC abdominal era normal. 

Se solicitó un estudio por parte de Hematología, que 
descartó la afectación sistémica y permanecía normal 
en febrero 2017.

En su última revisión a los seis años de la primera visi-
ta, la paciente permanece asintomática, con un creci-
miento discreto de las lesiones en el OD. El OI se man-
tiene normal, aunque en su última revisión se aprecia 

FIGURA 4
Angiografía fluoresceínica del ojo derecho (A y B), 
que muestra la tinción de los focos coroideos. 
Angiografía con verde de indocianina del ojo derecho 
(C y D): los focos coroideos se muestran como focos 
hipofluorescentes sin tinción. Aneritra del ojo derecho 
(E).
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un foco de características similares a las del OD en la 
zona temporal inferior de la mácula, sin engrosamiento 
coroideo. Tanto el CV como la autofluorescencia per-
manecen normales y no se aprecian cambios en la 
OCT ni en el grosor coroideo.

En la OCT angiografía, los plexos retinianos tanto su-
perficial como profundo son normales. Solo en la vas-
cularización coroidea a nivel de las capas de Sattler y 
Haller aparecen focos hiporreflectivos que se super-
ponen con los vasos, sin alteración de la coriocapilar 
(figura 5).

COMENTARIO

Presentamos el caso de una paciente con lesiones 
coroideas unilaterales, amarillo-rojizas planas y en-
grosamiento coroideo sin alteraciones funcionales. En 
seis años de evolución, se ha producido un discreto 

incremento del número de lesiones, sin signos infla-
matorios y sin alteraciones conjuntivales ni orbitarias. 

En el diagnóstico diferencial se incluyen los siguientes 
procesos:
1. No infecciosos: Birdshot, Vogt-Koyanagi-Harada, of-

talmía simpática, granulomas sarcoideos (lesiones 
múltiples subretinianas bilaterales, que en la evolu-
ción cicatrizan a lesiones coroideas multifocales atró-
ficas ± pigmentadas), coroiditis multifocal, epiteliopa-
tía pigmentaria placoide aguda multifocal (AMPPE).

2. Infecciosos: tuberculosis, lúes, histoplasmosis ocular.
3. Tumores: linfoma coroideo, linfoma intraocular pri-

mario, metástasis.
4. Hiperplasia linfoide coroidea.
5. Escleritis posterior.

La imagen funduscópica es muy similar al Birdshot, 
así como la edad de la paciente. Sin embargo, el HLA 

FIGURA 5 
Retinografía del ojo derecho (A) y del ojo izquierdo (B) de 2017, con un incremento de las lesiones en el ojo 
derecho y un posible foco en el ojo izquierdo (flecha roja). En la angiotomografía del ojo derecho (C) y en face (D) 
a nivel de la capa de Sattler se aprecian focos hiporrefringentes que se superponen a los vasos. En la tomografía 
de coherencia óptica del ojo izquierdo (E), la lesión se muestra como un foco hiporreflectivo coroideo (flecha roja), 
que convendrá valorar con la evolución.
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29 (-), la unilateralidad, la falta de reacción inflamatoria 
en la cavidad vítrea, la ausencia de alteración vascular 
y macular, y la normalidad del ERG, del ERG multifocal 
y del CV hacen descartar dicho diagnóstico.

Los procesos no infecciosos incluidos en los síndro-
mes de puntos blancos se descartan, ya que las lesio-
nes no se corresponden ni a la epiteliopatía placoide 
aguda multifocal AMPPE ni a la coroiditis serpiginosa. 
No presenta focos coroideos cicatriciales, como en la 
coroiditis multifocal o la punctata interna. 

Los procesos infecciosos suelen presentarse en eda-
des más tempranas y se descartan por la serología 
tanto la lúes como la tuberculosis.

La ausencia de trastorno del calcio, la angiotensina 
convertina y la TAC torácica hacen poco probable el 
diagnóstico de sarcoidosis. 

Ni las lesiones ni la clínica se corresponden con el 
Vogt-Koyanagi-Harada. La oftalmía simpática se 
descarta por la ausencia de antecedentes de trau-
matismo o cuerpo extraño previo en el ojo contrala-
teral, así como por la ausencia de signos inflamato-
rios oculares.

En cuanto a los tumores, el linfoma intraocular prima-
rio se descarta por la falta de actividad vítrea, la loca-
lización de las lesiones, que en el linfoma se disponen 
debajo del epitelio pigmentario, y la normalidad de la 
RNM cerebral, no habiéndose realizado un cociente 
interleucina (IL)-10/IL-6 en humor acuoso o vítreo.

Las infiltraciones coroideas tumorales comprenden el 
linfoma metastático, incluidos al linfoma de Burkitt y 
Hodgkin y el linfoma intravascular (angioendotelioma-
tosis maligna), que se descartan por el estudio sisté-
mico realizado.

Tanto por la clínica como por la ausencia de repercu-
sión funcional y la relativa estabilidad del cuadro, la 
unilateralidad y la edad de la paciente, se corresponde 
con el diagnóstico de hiperplasia linfoide benigna de la 
úvea. En algunos casos puede presentarse con dolor 
ocular e inflamación ocular, a veces es bilateral y en su 
evolución cursa con desprendimientos retinianos se-
rosos. Las lesiones típicas son las descritas en esta 
paciente, que muestra un engrosamiento coroideo 
difuso que se visualiza en la OCT y en la ecografía, en 
esta última con una reflectividad interna media baja. 
Es característico encontrar, aunque no en fases pre-
coces, nódulos hipoecogénicos epibulbares extraes-
clerales, especialmente peripapilares, que correspon-
den con exteriorizaciones orbitarias de la lesión1,2.

La confirmación anatomopatológica se realiza me-
diante la biopsia de lesiones conjuntivales asociadas, 
que en nuestro caso no estaban presentes. La biop-
sia aspiración con aguja o la biopsia directa coriorre-
tiniana se descartaron en nuestro caso, dado que la 
paciente permanece asintomática, sin ninguna altera-
ción funcional y por la evolución lenta del proceso1.

En la anatomía patológica, se aprecia una infiltración 
difusa de linfocitos benignos y células plasmáticas 
con formación de folículos con linfocitos B en el centro 
y linfocitos T en la zona periférica; inclusiones intra-
nucleares (cuerpos de Dutcher) y cuerpos de Russel 
(inmunoglobulinas), con tinción inmunohistoquímica 
de cadenas ligeras lambda y kappa3,4.

El tratamiento se basa en la observación en casos 
asintomáticos y el control sistémico para excluir lin-
foma o mieloma. En casos sintomáticos normalmente 
por desprendimientos exudativos el tratamiento se 
realiza mediante corticoides por vía sistémica y, en 
casos de respuesta pobre, con radioterapia externa 
(de 20 a 25 Gray)5.
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INTRODUCCIÓN

El número de casos de sífilis notificados en nuestro 
país se ha quintuplicado en los últimos quince años1. 
También en otros países se ha incrementado y en 
estos últimos años es frecuente la infección conjun-
ta con el virus de la inmunodeficiencia humana 
(HIV)2. La afectación ocular en caso de infección por 
Treponema pallidum ocurre aproximadamente en 
un 0,60 % de los casos3 y su presentación clínica es 
muy variada: uveítis anterior no-granulomatosa ais-
lada, uveítis intermedia, panuveítis, retinitis, corio-
rretinitis placoide y papilitis3. El papel de los corticoi-
des en la activación o en la apariencia clínica de la 
infección ocular luética es muy discutido4. Se han 
descrito en la literatura casos de coriorretinitis sifilí-
tica con necrosis retiniana en relación con triamci-
nolona intravítrea en los que el fármaco podría ha-
ber desencadenado o empeorado la afectación 
ocular5,6. La aparición de endoftalmitis tras el im-
plante intravítreo de dexametasona se ha reportado 
de manera excepcional7 y los casos comunicados 
han aparecido en las dos semanas posinyección8. 

Se presenta el caso de un paciente que desarrolló 
un cuadro de retinitis y panuveítis luética a los tres 
meses del implante de dexametasona. Se discute el 
papel del implante en el desarrollo y la evolución de 
la infección.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 38 años de edad heterosexual e 
inmunocompetente, que acude a nuestro hospital 
seis meses después de ser diagnosticado en otro 
centro de edema macular secundario a oclusión de 
vena central de la retina en su ojo izquierdo (OI). 
En dicho centro habría recibido una inyección de 
triamcinolona transeptal con importante mejoría 

de su edema macular, que recidivó al poco tiem-
po. Presentaba agudeza visual (AV) de 0,4 y edema 
macular quístico (EMQ) en el OI (figura 1A). La ex-
ploración del ojo derecho era normal. El estudio de 
factores de riesgo tromboembólico e hipercoagula-
bilidad realizado fue normal, a excepción del anti-
coagulante lúpico, que estaba en valores límites. Se 
le propone tratamiento intravítreo con aflibercept y, 
tras dosis de carga (tres inyecciones mensuales), 
no se obtuvo mejoría funcional ni anatómica (figu-
ra 1B). El paciente abandonó el tratamiento, pero 
acudió de nuevo un año después por empeora-
miento de la visión. Presentaba una AV de 0,1 en 
su OI y mayor engrosamiento retiniano (figura 1C). 
El resto de la exploración era normal. Dado el fra-
caso anterior del anti-VEGF (factor de crecimiento 

22

FIGURA 1
Tomografía de coherencia óptica foveal en distintos 
momentos del proceso: A) Edema macular 
quístico (EMQ) al inicio. B) EMQ sin cambios tras 
dosis de carga de Aflibercept. C) EMQ tras 1 año 
de evolución y previo al implante intravítreo de 
dexametasona. D) desaparición del EMQ a las 
6 semanas del implante. 
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endotelial vascular), se realizó implante de dexame-
tasona intravítrea. A las seis semanas del implante, 
el paciente presenta una AV de 0,5 en su OI y una 
normalización del espesor retiniano con tensiones 
oculares normales (figura 1D).

A las diez semanas del implante, el paciente acude al 
Servicio de Urgencias por presentar enrojecimiento y 
dolor en el OI. Refería catarro nasal de una semana 
de evolución. Presentaba AV de movimiento de ma-
nos, reacción inflamatoria importante en la cámara 
anterior (células y flare 3+), se iniciaban sinequias pu-
pilares, turbidez vítrea y placas blanquecino-grisá-
ceas en la retina superior en periferia media con esca-
sas hemorragias (figura 2A). El examen del OD era 
normal. Se ingresó al paciente y se realizó punción de 
humor acuoso para análisis de PCR (Polymerasa 
Chain Reaction) de la familia herpes y cultivo. Se soli-
citaron serologías para herpes simple, herpes zóster, 
Epstein-Barr, HIV, toxoplasmosis y lúes. Se planteó 
diagnóstico diferencial de necrosis retiniana aguda 
frente a endoftalmitis y se comenzó tratamiento intra-
venoso con aciclovir, que se mantuvo siete días. La 
muestra de humor acuoso fue negativa para herpes 
virus y el cultivo negativo (se informó como contami-
nado por Streptococcus mitis). La serología en sangre 
para lúes fue positiva (VDRL+ [Venereal Disease Re-
search Laboratory], pruebas treponémicas: IgG e 
IgM +). El resto de las serologías fueron negativas. Se 
realizó punción lumbar: el análisis del líquido cefalorra-
quídeo fue normal y la serología para VDRL negativa. 
En el estudio dermatológico se encontró una lesión en 
la ingle eritematosa e infiltrada de tres semanas de 
evolución: «dudoso chancro primario». 

Al tercer día del ingreso se inició tratamiento intrave-
noso con penicilina cristalina G, con dosis diaria de 
21 millones de unidades intravenosas a una frecuen-
cia de 3,5 millones de unidades cada 4 horas durante 
14 días, y se apreció una progresiva cicatrización de 

las áreas de retinitis (figura 2B), aunque la AV no me-
joró. Se desarrollaron múltiples opacidades y traccio-
nes vítreas, que se decidió abordar mediante vitrecto-
mía. El implante de dexametasona era visible en la 
periferia inferior (figura 3A). La vitrectomía tuvo que ser 
demorada diez días por la aparición de flebitis en su 
brazo izquierdo secundaria a la infusión intravenosa 
de penicilina. Durante la vitrectomía se aprecia retina 
superior desprendida y rígida. El cultivo de vítreo fue 
negativo. A pesar de la vitrectomía con inyección de 
silicona, no se consiguió la reaplicación completa de 
la retina (figura 3B) y la AV final fue de percepción de 
luz. El paciente ha estado en seguimiento durante un 
año y se encuentra estable.

DISCUSIÓN

Ante un paciente con panuveítis y placas de retinitis 
como el que aquí se presenta, las posibles causas 
son innumerables y abarcan enfermedades infeccio-
sas, inflamatorias, autoinmunes e infiltrativas. Para 
llegar al diagnóstico, además de las pruebas de la-
boratorio, es importante evaluar el estado sistémico 
del paciente. Estamos ante un paciente inmunocom-
petente, aunque con un antecedente de implante de 
dexametasona intravítreo en dicho ojo. Dado el tiempo 
transcurrido desde el implante, la endoftalmitis aguda 
posinyección parece descartada. Según la apariencia 
clínica, el diagnóstico más probable era el de necrosis 
retiniana aguda, por lo que se inició el tratamiento con 
aciclovir. La presencia del implante de dexametasona 
nos podría hacer pensar en otras posibles patologías 
infecciosas, como retinitis por citomegalovirus, sífilis, 
toxoplasmosis y otras retinitis bacterianas o fúngi-
cas. De entre ellas, el diagnóstico de infección luética 
requiere siempre un alto nivel de sospecha, puesto 
que sus manifestaciones clínicas son muy variadas3. 
Finalmente, los resultados serológicos nos llevaron 
al diagnóstico de sífilis y el tratamiento con penicilina 
condujo a la cicatrización de las placas inflamatorias. 
Sin embargo, y dado que se completó el tratamiento 
con aciclovir, no podemos estar completamente se-

FIGURA 2
Montaje fotográfico que muestra la retina superior 
en media periferia. A) Al debut de la endoftalmitis: 
placas de retinitis. B) Mismas placas en fase 
cicatricial a los 14 días de tratamiento. 

A B

FIGURA 3
A) Opacidades vítreas e implante de dexametasona 
visible. B) Pliegues retinianos periféricos tras la 
vitrectomía. 

A B
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guros de que no haya habido una necrosis retiniana 
aguda herpética, aunque los resultados del estudio de 
humor acuoso fueron negativos y no ha habido afec-
tación en el segundo ojo.

La sífilis ocular es una manifestación grave de la in-
fección por Treponema pallidum. Aparece con más 
frecuencia en estadios tempranos de la sífilis: sífi-
lis primaria, secundaria o sífilis latente9. En el caso 
presentado es posible que el contagio se produje-
ra cuando el paciente ya había recibido el implante. 
La lesión clásica de la sífilis primaria es el chancro10. 
A veces no existe una demarcación clara entre sífi-
lis primaria y secundaria, que es con frecuencia una 
enfermedad leve con lesiones cutáneas inespecíficas 
que pueden pasar desapercibidas. Las lesiones cu-

táneas pueden asociarse a una inflamación difusa de 
faringe y dolor de garganta10. En la sífilis secunda-
ria se produce la diseminación del microorganismo. 
La presencia del implante de dexametasona podría 
haber creado un ambiente inmunosuprimido donde 
el microorganismo se habría desarrollado con más 
facilidad. Este es el mecanismo postulado en otros 
casos de sífilis ocular en pacientes con inyección in-
travítrea de triamcinolona5,6.

CONCLUSIONES

No está claro que la infección luética fuera preexisten-
te o intercurrente. En los casos de EMQ de etiología 
dudosa, debe descartarse etiología infecciosa antes 
del implante intravítreo de dexametasona.
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INTRODUCCIÓN

La enfermedad de von Hippel-Lindau (VHL) es una 
enfermedad rara que afecta a 1 de cada 40 000 per-
sonas. Consiste en un síndrome de herencia domi-
nante con afectación multisistémica en el que se de-
sarrollan tumores a lo largo de la vida. Estos tumores 
son consecuencia de mutaciones en las dos copias 
del gen VHL. Todavía no entendemos por qué se pro-
ducen tumores en algunos órganos y no en otros.

La tumoración principal que se da en esta enfer-
medad es el hemangioblastoma capilar de reti-
na (HCR), que ocurre prácticamente en el 50 % de 
los pacientes. El HCR es una lesión vascular que se 
describe de modo típico como circunscrita, redonda 
y de color rojo-anaranjado. Se localiza en la retina 
periférica en el 85 % de los casos y yuxtapapilar 
en el restante 15 %. Los HCR normalmente se nu-
tren de un vaso aferente y otro eferente y producen 
pérdida de agudeza visual (AV) cuando la exudación 
afecta a la mácula. En caso de localización en la 
retina periférica, se pueden tratar de forma efectiva 
con láser argón, crioterapia o terapia fotodinámica. 
Por el contrario, cuando la localización es yuxtapa-
pilar, el tratamiento del HCR es más difícil y poco 
efectivo1.

De forma menos frecuente (apenas el 1 % de los 
casos) se ha descrito una tercera forma de lesio-
nes vasculares en la retina llamadas hamartomas 
vasculares retinianos. Estas lesiones consisten en 
proliferaciones vasculares asociadas de forma varia-
ble con un componente fibrovascular. En los pocos 
casos descritos hasta la fecha, el tratamiento qui-
rúrgico ha sido la norma, con completa escisión de 
la proliferación fibrovascular mediante vitrectomía2. A 
continuación presentamos un caso de proliferación 
vascular retiniana en contexto de VHL tratada con 

éxito solo mediante una inyección de antifactor de 
crecimiento endotelial vascular.

CASO CLÍNICO

Hombre de 35 años con diagnóstico de VHL, que 
se presenta a consulta con disminución de la AV en 
su ojo derecho. En la exploración se observa AV con 
corrección de 0,5/1, sin alteraciones en el segmento 
anterior de ambos ojos. En la exploración del fondo 
de ojo se aprecia una gran proliferación fibrovascular 
prepapilar sobre la retina derecha (figura 1). Median-
te tomografía de coherencia óptica se observó que 
la lesión también producía tracción sobre la mácula 
con leve edema macular quístico (figura 2). En el ojo 
izquierdo no se encontraron alteraciones.

Entre las varias opciones terapéuticas, se optó por 
tratar inicialmente la proliferación vascular con una 

Proliferación vascular retiniana como 
manifestación ocular en enfermedad  
de von Hippel-Lindau
Jaume Crespí Vilimelis1, Francisca Bassaganyas Vilarrasa1,2

1 Especialista en Oftalmología, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona. Institut 
Comtal d’Oftalmologia (ICO), Barcelona. 2 Institut Català de Retina (ICR), Barcelona

23

FIGURA 1
Proliferación vascular en el contexto  
de la enfermedad de von Hippel-Lindau. 
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sola inyección intravítrea de aflibercept 2 mg (Eylea®). 
Durante la primera semana se observó una retracción 
de la proliferación, especialmente del componente 
vascular, predominando la fibrosis (figura 3). Al mes 
de la inyección se observa en el fondo de ojo como 
la lesión se ha retraído completamente sobre el nervio 
óptico y liberado la tracción que ejercía sobre la má-

cula (figura 4). Por tomografía de coherencia óptica 
se comprueba que el edema se ha resuelto (figura 5). 
Persiste una fina membrana epirretiniana, pero sin al-
teración de la estructura foveal. La AV con corrección 
en el ojo derecho afecto se recuperó al mes del trata-
miento y no se ha modificado hasta la fecha (12 me-
ses de seguimiento).
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FIGURA 2
Tomografía de coherencia óptica que muestra 
tracción y edema macular secundario a proliferación.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica que muestra 
resolución de la tracción y el edema macular quístico.

FIGURA 3
Lesión parcialmente fibrosada después  
de una semana posinyección de aflibercept.

FIGURA 4
La proliferación ha regresado completamente 
después de un mes post-Eylea®.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una mujer de 37 años 
(caso 1), de origen chileno, que consulta por baja 
agudeza visual bilateral desde la infancia. Refiere ha-
ber estado en seguimiento conjunto por el servicio de 
enfermedades infecciosas y oftalmología por toxo-
plasmosis ocular y que ha recibido tratamiento con 
antibioterapia sistémica. Además, señala tener dos 
hermanos afectados por toxoplasmosis.

En la exploración presenta agudeza visual corregida 
(AVcc) de 0,15 en el ojo derecho (OD) y de 0,17 en 
el ojo izquierdo (OI). No presentaba alteraciones en el 
polo anterior en ambos ojos. Desde el punto de vista 
funduscópico, descubrimos una lesión macular hiper-
pigmentada que ocupa la mayor parte del área macu-
lar, de forma ovoide, bordes con mayor hiperpigmen-
tación, sin signos de actividad neovascular o 
inflamatoria y centro con aspecto atrófico e imagen de 
estafiloma posterior. Dichas lesiones eran bilaterales, 
simétricas y únicas (figuras 1A y 1B). 

En la tomografía de coherencia óptica (OCT) se 
confirma la imagen estafilomatosa con atrofia reti-
niana y coroidea a ese nivel y con zonas alternas de 
atrofia-hipertrofia del epitelio pigmentario de la retina 
(EPR). No se aprecian signos de neovascularización 
ni inflamación y la retina/coroides aparece con aspec-
to atrófico (figuras 1C y 1D).

La paciente niega problemas en la oscuridad más 
allá de los ocasionados por su baja visión. No pre-
sentaba alteraciones en el test de colores (test de 
Farnsworth).

Debido a la bilateralidad, simetría y similitud de ambas 
lesiones con un curso tan similar, dudamos del origen 
infeccioso y decidimos ampliar la anamnesis y la ex-

ploración de todos los familiares posibles. Se realizó 
exploración a su madre (caso 2), hermana (caso 3) y 
hermano (caso 4), y se apreciaron alteraciones fun-
duscópicas en todos ellos.

Caso 2: mujer de 64 años sin antecedentes de in-
terés. Refiere ambliopía bilateral y recientemente 
diagnóstico de cataratas. AVcc del OD 0,1 y del OI 
0,15. En la exploración apreciamos cataratas nuclea-
res brunescentes en ambos ojos. En el fondo de ojo, 
con mayor dificultad de medios, observamos lesiones 
similares a las de su hija, aunque más hiperpigmen-
tadas y con menor profundidad posterior, bilaterales 
y simétricas (figuras 2A y 2B). En la OCT se aprecia 
menor excavación posterior con mayor hipertrofia del 
EPR (figuras 2C y 2D).

Caso 3: mujer de 34 años con antecedentes de to-
xoplasmosis en la infancia. AVcc del OD 0,15 y del OI 
0,2. Presentaba lesiones similares, de aspecto más 
ovoide y más hiperpigmentadas, bilaterales y simétri-

24 Distrofia macular de Carolina del Norte
Juan M. Cubero Parra1, Juan M. Laborda Oñate2

1 Especialista en Oftalmología, Unidad de Retina y Vítreo, Hospital La Arruzafa, 
Córdoba. 2 Jefe de la Unidad de Retina y Vítreo y director médico, Hospital La Arruzafa, 
Córdoba

FIGURA 1
A-B) Retinografías en las que se aprecia lesión 
macular hiperpigmentada que ocupa el área 
macular. C-D) Imagen de tomografía de coherencia 
óptica con aspecto de estafiloma posterior.
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cas (figuras 3A y 3B). En la OCT se confirma la pre-
sencia de estafiloma posterior (figuras 3C y 3D).

Caso 4: varón de 35 años sin antecedentes de toxo-
plasmosis. AVcc del OD 0,25 y del OI 0,18. Esquizo-
frenia en tratamiento. Sin alteraciones en el polo an-
terior en ambos ojos. En el fondo de ojo apreciamos 
lesiones similares de menor diámetro, bilaterales y si-
métricas (figuras 4A y 4B). En la OCT aparecen lesio-
nes menos hiperpigmentadas y de mayor profundidad 
que en el caso 1 (figuras 4C y 4D).

Con los datos expuestos, diagnosticamos a los pa-
cientes de distrofia macular de Carolina del Norte 
(DMCN) y descartamos el origen infeccioso del cua-
dro descrito.

COMENTARIOS

La DMCN fue descrita por primera vez por Lefler en 
19711 como una degeneración hereditaria macular 

asociada a aminoaciduria, tras estudiar a 70 indivi-
duos de una misma familia que vivían en las monta-
ñas de Carolina del Norte. Posteriormente Frank en su 
trabajo de 19742 la describe como una nueva distrofia 
foveal progresiva y de carácter dominante. Small en 
1989, y posteriores, concluye que no es posible ase-
gurar la progresión de las lesiones3,4, al igual que Gass 
en un trabajo anterior y en el que acuña por primera 
vez el término DMCN5.

Se trata de una distrofia macular con herencia auto-
sómica dominante, con penetrancia completa y con 
diferentes formas de presentación que van desde 
drusas foveales o alteraciones pigmentarias hasta 
grandes atrofias maculares, junto con estafiloma pos-
terior6. Llama la atención, sin embargo, la agudeza vi-
sual que presentan los pacientes pese a la gran afec-
tación macular. Además, los individuos que padecen 
esta enfermedad no manifiestan alteraciones electro-
rretinográficas ni en la percepción de los colores.

Existen a su vez discrepancias en cómo definir la for-
ma de las lesiones, estafiloma o caldera macular, dado 
que hay individuos en los que la deformidad posterior 
no corresponde a la de estafiloma y en algunos casos 
parece más una ilusión que una realidad7,8. 

En todos nuestros casos los pacientes presentaban, 
además de las lesiones retinianas y coroideas descri-
tas, una deformidad a modo de estafiloma posterior 
evidenciada en OCT macular. No mostraban altera-
ciones en los test de colores y su agudeza visual era 
anormalmente buena para las lesiones encontradas. 
Todos ellos pertenecían a una misma familia con un 
mismo espectro de la enfermedad, aunque no hemos 
podido estudiar a todos sus integrantes. En total se 
exploró a tres de siete hermanos, dado que el resto 
permanece en su país de origen. 

FIGURA 2
A-B) Se aprecia mayor hiperpigmentación con 
menor área macular afectada. Dificultad de medios. 
C-D) Menor profundidad del estafiloma posterior  
en la tomografía de coherencia óptica.
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FIGURA 4
A-B) Las lesiones menos hiperpigmentadas de 
todas las estudiadas. C-D) Imagen de tomografía 
de coherencia óptica que muestra la mayor 
profundidad del estafiloma.
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FIGURA 3
A-B) Las lesiones más hiperpigmentadas de todas 
las estudiadas. C-D) Imagen de tomografía de 
coherencia óptica que confirma estafiloma posterior.
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Edema de papila bilateral con afectación 
macular como efecto secundario raro de 
terapia intravenosa con trastuzumab
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INTRODUCCIÓN

Los primeros anticuerpos monoclonales comercializa-
dos en España han sido rituximab, trastuzumab, be-
vacizumab, cetuximab y panitumumab1. Estos fárma-
cos sin duda han revolucionado los esquemas de 
tratamiento de multitud de patologías, como conoce-
mos en oftalmología, pero su origen está en el manejo 
de las enfermedades neoplásicas e inmunológicas. El 
gran éxito de este grupo de fármacos no está exento 
de complicaciones, que podríamos dividir en: deriva-
das de la liberación de citocinas (fiebre, náuseas, es-
calofríos, hipotensión, taquicardia, apnea, cefalea, 
rash, irritación de garganta, disnea y reacciones de 
hipersensibilidad); trastornos respiratorios (neumonitis 
intersticial y fibrosis; síndrome de distrés respiratorio 
del adulto, bronquiolitis obliterante con neumonía or-
ganizativa); trastornos hematológicos (trombocitope-
nia, neutropenia, anemia hemolítica, etc.); trastornos 
del sistema inmune (aumento de infecciones comunes 
y oportunistas, desarrollo de tumores y manifestacio-
nes inmunológicas inesperadas); trastornos cutáneos, 
trastornos cardíacos, especialmente en el empleo de 
trastuzumab (disminución de la fracción de eyección 
ventricular izquierda, etc.), trastornos vasculares, es-
pecialmente con el empleo de bevacizumab (hiperten-
sión arterial, hemorragia intracraneal, isquemia de 
miocardio, fenómenos tromboembólicos, etc.); tras-
tornos digestivos (hemorragias y perforaciones) y tras-
tornos del metabolismo y la nutrición.

Una de cada cinco mujeres con cáncer de mama tie-
ne en su superficie células tumorales con gran can-
tidad de proteína HER2/neu (HER2), promotora del 
crecimiento. Estos tumores HER2 positivos se ca-
racterizan por un crecimiento más agresivo. Existen 
varias opciones terapéuticas para el control de estas 
proteínas. Una de las líneas de acción son los anti-
cuerpos monoclonales: trastuzumab y pertuzumab. 

En ambos casos pueden emplearse como monote-
rapia o, lo que es más habitual, en combinación con 
otras quimioterapias2.

En el caso de trastuzumab, la ficha técnica del fár-
maco incluye las indicaciones en carcinoma de mama 
metastásico y carcinoma de mama precoz, tanto tras 
quimioterapia como tras radioterapia o tras quimiote-
rapia coadyuvante. También puede emplearse en car-
cinoma gástrico avanzado HER2 positivo. Los efectos 
secundarios de su utilización son poco frecuentes en 
general, aunque pueden ser graves, como el desarro-
llo de cardiopatía cardíaca congestiva, y en la mayo-
ría de los casos obligan a abandonar el tratamiento3, 
pudiéndose presentar multitud de otros efectos con 
incidencia variable. Los efectos adversos con relación 
oftalmológica no están completamente cuantificados, 
pero han sido previamente reportados: conjuntivitis, 
lagrimeo aumen tado, sequedad ocular, papiledema y 
hemorragia retiniana, aunque estos dos últimos repor-
tes son aislados con frecuencia no conocida y consi-
derados raros (tabla 1)4.

CASO CLÍNICO

Mujer de 55 años, diagnosticada en 2001 de carci-
noma de mama derecha y tratada con tumorecto-

25

Trastornos oculares Frecuencia

Conjuntivitis Muy frecuente

Lagrimeo aumentado Muy frecuente

Sequedad ocular Frecuente

Papiledema Frecuencia no conocida

Hemorragia retiniana Frecuencia no conocida

TABLA 1
Efectos oculares poscomercialización  
de trastuzumab4.
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mía, linfanedectomía axilar, radioterapia adyudante y 
quimioterapia hormono-dependiente con tamoxife-
no durante cinco años. En febrero de 2017 presen-
tó recidiva, con una masa de 40 x 15 mm adherida 
a plano profundo y mal delimitada, que infiltraba el 
músculo pectoral, sin afectación clara de adenopa-
tías, que recibió el diagnóstico histopatológico de 
carcinoma ductal infiltrante de alto grado, grado 3, 
receptores hormonales negativos, HER2 positivo 3+; 
Ki64: 45 %. Se instauró tratamiento con seis ciclos 
de quimioterapia neoadyuvante con doxetacel/car-
boplatino + trastuzumab + pertuzumab, con mastec-
tomía posterior. 

En el seguimiento posterior quedó referida mucositis 
oral y cefalea tras dos ciclos y se indicó seguir hasta 
completar los seis programados. Tras el quinto ciclo, 
la paciente refirió pérdida de visión en el ojo derecho 
(OD) y persistencia de cefalea desde el inicio, por lo 
que previamente a la última sesión se cursó intercon-
sulta a Oftalmología.

En la exploración oftalmológica se certifica la dis-
minución de la agudeza visual (AV) en el OD a 0,4, 
sin referir cambios en el ojo izquierdo (OI). No había 
alteraciones de los reflejos fotomotores ni de la mus-
culatura extraocular. En la biomicroscopía anterior 
se observa: paciente fáquica con cristalino traspa-
rente, sin otros datos de interés. Al atender al fondo 
de ojo, se aprecia edema de papila bilateral, más 
marcado en el OD, y leve ingurgitación venosa bila-
teral (figura 1).

Los hallazgos fueron compartidos con los oncólogos 
y se realizó una exploración neurológica y una reso-
nancia magnética nuclear, en las que no se encontró 
ningún hallazgo patológico (figura 2).

Dado el diagnóstico y la respuesta positiva que había 
experimentado la paciente, se acuerda completar el 
sexto ciclo (un día tras la exploración oftalmológica) 
y hacer seguimiento durante los meses siguientes. 
Diez días después, se mantiene la clínica visual, con 
aparición de fluido subretiniano subfoveal que podría 
ser responsable de la clínica en el OD (figura 3). No se 
observa fluido en el OI.

Tras 25 días del último ciclo, se observa mejora del 
edema papilar del OD, aunque persiste ligeramen-
te en el OI con cambios de cronicidad (figura 4). 
La AV mejora hasta 0,6 en el OD y permanece en 
1,0 en el OI. La OCT no muestra la presencia de 
fluido subretiniano, aunque sí un moteado en la lí-
nea de los elipsoides a nivel subfoveal, que puede 
ser secundario a la presencia de fluido subretiniano 
(figura 5).

Ya sin tratamiento quimioterápico, la paciente ha ido 
mejorando progresivamente su visión, aunque la del 
OD presenta disminución leve en la percepción del co-
lor. La paciente seguirá con los ciclos de tratamiento 
que se indicarán según los estudios oncológicos. Se 
establece vigilancia oftalmológica para minimizar la re-
percusión de estos efectos adversos, si su estado lo 
permite.

DISCUSIÓN

En el manejo de pacientes complejos, con pronósti-
cos vitales graves, las terapias con anticuerpos mo-

FIGURA 1
Imagen multiespectral Multicolor® (Spectralis-HRA-
OCT, Heidelberg Engineering, Germany) que muestra 
el edema de papila bilateral más marcado en el ojo 
derecho, asociado a aumento del calibre venoso. 
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FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica macular que muestra la presencia de fluido subretiniano a nivel foveal en el ojo 
derecho, sin observarse fluido en el ojo izquierdo. 

FIGURA 4
Imagen multiespectral que demuestra la resolución del edema papilar en el ojo derecho, con cambios crónicos 
en el ojo izquierdo. 

FIGURA 2
Resonancia magnética nuclear cerebral sin hallazgos de significación patológica.
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noclonales han sido importantes para avanzar en el 
manejo de las patologías tumorales. Sin embargo, 
hemos de tener en cuenta la posibilidad de encontrar-
nos situaciones en las que es importante la colabora-
ción entre especialidades. La presencia de edemas 
de papila es conocida desde los ensayos pivotales de 
trastuzumab, aunque no está determinada su fre-
cuencia, probablemente por la clínica poco llamativa o 
a veces infravalorada. No obstante, como hemos re-
flejado en la introducción, es conocida la posibilidad 
de favorecer la aparición de determinados tumores al 
interferir en el sistema inmunológico, cuando, como 
es el caso, empleamos anticuerpos monoclonales. En 

el caso de trastuzumab, se ha comunicado una mayor 
incidencia de metástasis cerebrales en pacientes con 
cáncer de mama HER2 positivo5 y ello obligaría a ex-
plorar la existencia de signos como los edemas de 
papila, bilateral en este caso. 

El edema de papila con clínica de cefalea subagu-
da y sin signos de ocupación podría considerarse 
como un pseudotumor cerebral, por exclusión; y el 
manejo obliga tan solo a retirar la medicación, cuan-
do es posible, o a optimizar la pauta del fármaco 
responsable, si la valoración oncológica del paciente 
lo permite.
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FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica macular del ojo derecho que muestra la resolución del fluido subretiniano  
con cambios en la retina externa y moteado en la línea de los elipsoides.
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CASO CLÍNICO

En el año 2007 visitamos a un varón de 40 años de 
edad, sin antecedentes patológicos de interés, que 
acudió a la consulta para la medición de la presión 
intraocular, por antecedentes familiares de glaucoma. 
Desde un punto de vista subjetivo, estaba bien y no 
refería ningún síntoma ocular.

La visión sin corrección en ambos ojos era de 0,9, con 
presión intraocular de 14 mmHg en los dos ojos. El 
examen oftalmológico del polo anterior era normal. La 
exploración del fondo de ojo sin dilatación mostraba 
una papila con un aspecto dentro de la normalidad, 
pero la zona peripapilar parecía tener una coloración 
pálida.

Mediante dilatación farmacológica apreciamos una 
atrofia del epitelio pigmentario, con papila óptica y va-
sos retinianos normales. La angiografía fluoresceínica 
mostraba el llenado de los vasos retinianos y coroi-
deos grandes, pero no de la coriocapilar. La hiperfluo-
rescencia correspondía a la fóvea intacta y un área 
difusa alrededor de hiperfluorescencia debido a un 
defecto de ventana (figura 1).

Con estos hallazgos fue diagnosticado de coroidere-
mia. Hasta entonces había llevado una vida normal y 
no era consciente de la pérdida de campo visual ni de 
la nictalopía.

Diez años después del diagnóstico, la agudeza visual 
prácticamente se mantenía igual. En su ojo derecho 

Coroideremia
Flor Escalada Gutiérrez, Joaquim Tarrús Montaner
Médico adjunto, Servicio de Oftalmología, Hospital Universitari de Girona Dr. Josep 
Trueta, Gerona

26

FIGURA 1
Fondo de ojo 
en el año 2007 
que muestra 
atrofia del epitelio 
pigmentario y 
ausencia de la 
coriocapilar.
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continuaba en 0,9 y en el ojo izquierdo en 0,8, que 
mejoraba a 0,9 con estenopeico. La biomicroscopía 
mostraba un ligero incremento de la facoesclerosis en 
su ojo izquierdo. La presión intraocular era normal. 

En el fondo de ojo se observaba un incremento de las 
áreas de atrofia del epitelio pigmentado de la retina y 
de la coroides, que alternaban con áreas de hipertro-
fia del epitelio pigmentario de la retina. En las etapas 
más avanzadas de la enfermedad, solo los vasos co-
roideos más grandes eran visibles, con pérdida com-
pleta de la coriocapilar. Sin embargo, la vasculatura 
retiniana permaneció sin cambios, incluso cuando 
solo había una pequeña isla central de funcionamien-
to de la retina (figura 2). En regiones posecuatoriales 
había zonas de atrofia, justo fuera de las arcadas vas-
culares. La tomografía de coherencia óptica mostraba 
una pérdida de la depresión foveal normal y un adel-
gazamiento de la nuclear externa (figura 3).

La campimetría mostraba una reducción concéntrica 
del campo visual bilateral, que se ha ido incrementado 
con el tiempo, conservando la visión central (figura 4), 
y el paciente notaba este incremento en su defecto 
campimétrico.

COMENTARIO

La coroideremia es una distrofia CR recesiva ligada al 
cromosoma X que afecta solo a los varones. Está pro-
ducida por una mutación del gen CHM en el cromo-
soma X que interfiere con la producción de la proteína 
de escolta RAb-1 (REP-1), por lo que se altera el trá-
fico intracelular y mueren las células fotorreceptoras. 
Finalmente hay atrofia de la coriocapilar y del epitelio 
pigmentario1,2.

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica con pérdida  
de capas externas.

FIGURA 2
Imagen del fondo de ojo del año 2017 con la 
vasculatura retiniana sin cambios, incluso cuando 
solo había una pequeña isla central  
de funcionamiento de la retina. 

FIGURA 4
Reducción concéntrica del campo visual en 2007 
que se fue incrementando progresivamente en los 
siguientes diez años.
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Los síntomas típicos de la coroideremia incluyen 
ceguera nocturna y constricción concéntrica del 
campo visual desde la primera o segunda déca-
das de la vida. La visión central generalmente se 
conserva hasta edades avanzadas, ya que la fóvea 
está respetada hasta tarde3. El diagnóstico diferen-
cial debe hacerse con la retinosis pigmentaria y la 
atrofia gyrata.

El primer signo de retinopatía es el agrupamiento gene-
ralizado de pigmentos en el epitelio pigmentario de la 
retina. Esto posteriormente evolucionó a la atrofia co-
riorretiniana, más marcada en la retina media-periférica. 
La atrofia peripapilar también fue una característica 
temprana y de naturaleza progresiva. Los cambios 
progresivos ocurren en un momento en que se man-
tiene la función visual central.
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INTRODUCCIÓN

Los poppers son líquidos incoloros con un intenso 
olor, compuestos de nitritos aromáticos volátiles. El 
uso de poppers como productos a base de nitritos de 
alquilo se ha asociado con la presencia de síntomas 
visuales secundarios al desarrollo de una maculopatía 
bilateral. La inhalación de popper ocasiona una re-
ducción de la presión sanguínea y taquicardia a nivel 
sistémico. Además, proporciona una breve sensación 
de euforia o excitación y una relajación muscular in-
voluntaria, tanto vaginal como del esfínter anal1. Es-
tos últimos efectos han popularizado su utilización en 
la comunidad gay, de modo que en algunos países 
como Australia hasta un 60 % de la comunidad ho-
mosexual masculina reconoce haberlo probado1. No 
obstante, su uso como droga sexual se ha ido exten-
diendo también entre los heterosexuales. 

En 2006, a causa de un cambio en la legislación, el 
ingrediente principal de los popper pasó de ser nitri-
to de isobutilo (por ser considerado carcinogénico) a 
ser sustituido por nitrito de isopropilo1. Aunque hasta 
entonces ya se habían comunicado varios casos de 
maculopatía por popper, el número de casos clínicos 
asociados a pérdida visual ha seguido incrementán-
dose de manera significativa en los últimos años de-
bido a este cambio de composición2,3 y a la extensión 
de la tomografía de coherencia óptica (OCT) como 
medio de diagnóstico definitivo de la maculopatía2,4.

Tanto los usuarios esporádicos de popper como los 
consumidores habituales parecen estar en riesgo de 
desarrollar maculopatía por popper. Las publicacio-
nes previas sugieren un grado dosis-respuesta5, con 
mayor posibilidad de aparición de la maculopatía 
y mayor afectación visual en grado de pérdida visual y 
de permanencia en el tiempo en los casos de consu-
mo crónico. 

CLÍNICA Y DIAGNÓSTICO

La sintomatología referida por los pacientes es una 
tríada de visión borrosa, escotoma central visual 
y fluctuaciones visuales, que se puede acompañar 
de metamorfopsias y fotopsias6-8. Los síntomas 
acostumbran a ser bilaterales, pero usualmente 
asimétricos. 

El rango de afectación visual se describe como mo-
derado y las agudezas visuales están entre 20/32 y 
20/406. El examen del segmento anterior y la presión 
intraocular son normales en todos los casos1. 

Existe una correlación positiva entre una mayor edad 
y la presencia de síntomas asociados al consumo 
de popper. La probabilidad predictiva en el grupo de 
edad de 18 años de tener síntomas asociados al uso 
de popper se estima en un 6,9 %, en un 12,2 % en el 
grupo de 40 años y en un 19,5 % en el de 60 años6. 
Más de un 90 % de los pacientes que refieren sínto-
mas dicen que son bilaterales, pero en ocasiones asi-
métricos, pero solo el 12 %6 de los pacientes consulta 
con un profesional de la salud.

La herramienta diagnóstica principal para su diag-
nóstico es la OCT espectral4, donde se aprecia una 
disrupción de los receptores retinianos externos 
subfoveales con interrupción de la línea IS/OS7 en 
prácticamente todos los casos descritos y un gra-
do variable de elevación retiniana (figuras 1 y 2). Of-
talmoscópicamente en funduscopía se aprecia una 
pequeña lesión amarillenta de aspecto viteliforme 
y localización foveal, habitualmente bilateral, y que 
puede pasar desapercibida al ser muy sutil3 (figuras 3 
y 4). En algunos casos en la autofluorescencia se 
aprecia un área muy sutil de hiperfluorescencia que 
se corresponde con la lesión foveal bilateral en spot 
amarillenta de la funduscopía1. 

Maculopatía bilateral tóxica en colectivo 
gay por popper
José Juan Escobar Barranco1, Begoña Pina Marín2 
1 Retinólogo y jefe del Servicio de Oftalmología, Hospital Dos de Maig, Barcelona. 
2 Retinóloga, Hospital Dos de Maig, Barcelona

27



C
A

SO
 2

7
M

a
c

u
lo

p
a

tía
 b

ila
te

ra
l t

ó
xic

a
 e

n
 c

o
le

c
tiv

o
 g

a
y 

p
o

r p
o

p
p

e
r

113

EVOLUCIÓN Y DISCUSIÓN 

En las series reportadas de casos clínicos, habitual-
mente existe una lenta mejoría tanto de la sintomato-
logía clínica como de las imágenes tras el cese del uso 
y el paso de los meses e incluso los años (figuras 5 

y 6)1. No obstante, se aprecia un amplio rango de va-
riabilidad clínica en la evolución de las maculopatías 

FIGURA 1
Imagen de tomografía de coherencia óptica  
de la situación basal del ojo derecho.

FIGURA 4
Retinografía de la situación basal del ojo izquierdo. 
Se aprecian unas pequeñas lesiones foveales 
bilaterales amarillentas en spot de aspecto 
viteliforme y que pueden pasar desapercibidas,  
al ser muy sutiles.

FIGURA 5
Imagen de tomografía de coherencia óptica  
a los seis meses de seguimiento del ojo derecho. 

FIGURA 6
Imagen de tomografía de coherencia óptica a los 
seis meses de seguimiento del ojo. Se aprecia una 
permanencia de las alteraciones, pese al cese  
del uso de popper.

FIGURA 2
Imagen de tomografía de coherencia óptica de la 
situación basal del ojo izquierdo. Se aprecia una 
disrupción de los receptores retinianos externos  
a nivel subfoveal con interrupción de la línea IS/OS  
y una leve elevación retiniana.

FIGURA 3
Retinografía de la situación basal del ojo derecho. 
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asociadas al uso de popper que puede sugerir una 
susceptibilidad individual.

Existen casos de resolución absoluta de las alteracio-
nes visuales, con visiones finales de 20/20 y con nor-
malización completa en las pruebas de imagen, como 
se aprecia en el caso ejemplo en las imágenes de 
autofluorescencia (figuras 7 y 8), en las imágenes de 
infrarrojo (figuras 9 y 10) y en la OCT (figuras 11 y 12). 

El mecanismo de acción a través del cual el popper 
produce esta maculopatía tóxica no está claro, pero 
parece que esta sustancia interacciona con la fisiolo-

gía del metabolismo de los fotorreceptores y altera la 
guanilato ciclasa, una enzima crucial en la recupera-
ción de la función de los fotorreceptores después de 
la fototransducción5.

Es importante destacar que, ante un paciente con 
lesiones maculares amarillentas bilaterales con afec-
tación subfoveolar de los segmentos externos en la 
OCT, los retinólogos debemos preguntar9 sobre el uso 
de popper como diagnóstico diferencial de otras dos 
entidades similares, como son la distrofia viteliforme 
del adulto y la maculopatía solar fototóxica5,7.

FIGURA 7
Imagen en autofluorescencia del ojo derecho.

FIGURA 9
Imagen en infrarrojo del ojo derecho. 

FIGURA 10
Imagen en infrarrojo del ojo izquierdo.

FIGURA 8
Imagen en autofluorescencia del ojo izquierdo. 
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FIGURA 11
Tomografía de coherencia óptica al final del seguimiento del ojo derecho. 

FIGURA 12
Tomografía de coherencia óptica al final del seguimiento del ojo izquierdo. En el caso ejemplo hay una excelente 
evolución y tras dos años de no uso de popper se aprecia una normalización completa en cuanto a signos  
en la tomografía de coherencia óptica.
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Hemangioma capilar bilateral. 
Diagnóstico, tratamiento y evolución 
del desprendimiento de retina asociado 
exudativo con afectación macular: 
vitrectomía + cerclaje + braquiterapia
Francisco Espejo Arjona, Consuelo Spínola Muñoz
Unidad de Cirugía Vitreorretiniana y Oncología Ocular, Hospital Universitario Virgen 
Macarena, Sevilla

ANTECEDENTES PERSONALES

Mujer de 53 años, que acude a nuestro centro el 
28/1/2016, diagnosticada de enfermedad de von 
Hippel-Lindau (VHL) IIa, con: 
• Hemangioma capilar retiniano bilateral, tratada 

previamente en otros centros.
– 2003: ojo derecho (OD)/ojo izquierdo (OI): foto-

coagulación con láser en varias sesiones.
– 2010: 

· OD: desprendimiento de retina (DR) trac-
cional nasal inferior, secundario al hemangio-
ma, intervenido con vitrectomía pars plana 
(VPP) + cerclaje. Agudeza visual (AV): OD 
preoperatoria: 0,01. Evolución desfavorable: 
amaurosis.

· OI: fotocoagulación láser focal.
• Hemangioma cerebeloso intervenido con 45 años.
• Feocromocitoma bilateral intervenido con 14 y 

39 años.
• Quiste pancreático: tumor pancreático neuroen-

docrino: pancreatectomía total (2015). Diabetes 
tipo 2.

ANTECEDENTES FAMILIARES

VHL: madre, dos hermanos, hija y sobrino. Estudio 
genético confirmado en madre e hija. El diagnóstico 
precoz en los pacientes y en los familiares (median-
te estudio genético o con protocolo de seguimiento 
anual) de los tumores asociados al VHL va a faci-
litarnos el tratamiento, y reducir la morbilidad y la 
mortalidad1.

EXPLORACIÓN OCULAR

• AV corregida: OD: no percepción de luz//OI: 0,05.
• Biomicroscopía: 

– OD: queratopatía en banda grave.
– OI: esclerosis nuclear.

• Retinografía del OI (figura 1): fondo de ojo del 
OI: tumoración intraocular periférica inferior, a las 
6 horas, con vaso aferente y eferente, compatible 
con hemangioma capilar retiniano y DR exudativo 
de 2 a 10 horas (mácula levantada), con depó-
sitos lipídicos en la mácula y la arcada temporal 
inferior.

• Ecografía del OI (figura 1): tumoración de 5 mm 
de base y 2,5 mm de altura. Alta reflectividad inter-
na en el modo A y en modo B una masa nodular 
retiniana acústicamente sólida, sin excavación co-
roidea ni sombra posterior. DR exudativo asociado. 

• Resonancia magnética nuclear de cráneo y órbi-
ta con y sin contraste: 
– Hemangioma capilar retiniano en OI, hiperinten-

so en T1 e hipointenso en T2. DR asociado.
– Hemangioma cerebeloso intervenido. 

CIRUGÍA1-3: 12/2/2016 (FIGURAS 2 Y 3)

• Localización del tumor mediante transiluminación 
y oftalmoscopía indirecta, marcándolo con un rotu-
lador. Utilización del simulador acrílico para preco-
locar las suturas de las orejuelas de la placa de ru-
tenio 106 (placa de braquiterapia oftálmica modelo 
CCA), bajo el músculo recto inferior y el cerclaje 
escleral. 

28
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• Cerclaje escleral: raíl de 6 mm suturado en cua-
drante nasal superior. 

• Facoemulsificación + lente intraocular 23,5 D en 
saco capsular para evitar la opacificación del cristali-
no al dejar aceite de silicona como tamponamiento. 

• VPP 23 G con disección de hialoides posterior y 
de membrana epirretiniana en el borde del tumor. 

Se intenta reaplicar la retina con perfluoro n-octano, 
para descartar que exista alguna rotura periférica no 
visualizada, pero queda un rodete de líquido periféri-
co, al ser un desprendimiento exudativo sin roturas.
– Drenaje externo con aguja, que resulta poco 

efectivo, y que se facilita introduciendo la punta 
del trócar no valvulado de 25 G. Al volver a intro-

FIGURA 1
Retinografía y ecografía del ojo izquierdo del hemangioma capilar y desprendimiento de retina exudativo.

FIGURA 2
Cirugía: fotocoagulación con láser de los vasos nutricios y en periferia (360º).
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ducir el perfluorocarbono líquido (PFCL), la retina 
queda reaplicada.

– Fotocoagulación: láser diodo transescleral so-
bre vasos nutricios y en periferia sobre zona más 
edematosa de 4½ a 8, y láser 532 nm (en vasos 
nutricios y en doble barrera periférica en 360º).

– Crioterapia: sobre el hemangioma capilar a las 6 h.
– Intercambio PFCL - aire - aceite de silicona. 

5000 Cs.
• Al final de la cirugía, se aplicó braquiterapia oftál-

mica con una placa activa de rutenio 106 (CCA), 
45 Gy en el ápex del tumor, bajo el cerclaje y el 
músculo recto inferior. Al retirar la placa de braqui-
terapia, se volvió a reajustar el cerclaje.

• Hasta los 11 meses, no se retiró el aceite de sili-
cona (27/1/2017), al tratarse de una paciente con 
ojo único con muy mala evolución en el OD (tras 
la cirugía del hemangioma capilar retiniano con DR 
exudativo) y con una recuperación de la AV muy 
lenta tras la cirugía en el OI. 

EVOLUCIÓN POSOPERATORIA

• La AV del OI preoperatoria de 0,05 empeoró en el 
posoperatorio inmediato (con aceite de silicona) y 

mejoró lentamente hasta 0,1 y hasta 0,5 tras la ex-
tracción de este. 

• Retinografía del OI (figura 4): se observa una des-
aparición del tumor (atrófico y plano), de la exu-
dación lipídica macular y temporal inferior y del 
DR. 

• Tomografía de coherencia óptica macular del 
OI (figura 5): se confirma la reaplicación retiniana, 
quedando la fóvea completamente aplicada, sin 
exudados lipídicos.

Probablemente esta evolución esté condicionada 
por la desaparición progresiva de la exudación lipí-
dica a nivel macular. 

En casos que se asocien a enfermedad de VHL 
con hemangioma capilar retiniano complicados 
con DR exudativo o traccional y abundantes de-
pósitos lipídicos, la combinación de técnicas en-
caminadas a destruir el hemangioma capilar (fo-
tocoagulación de vasos nutricios, crioterapia, 
braquiterapia, etc.), asociadas a VPP, puede influir 
de manera positiva en disminuir la recidiva de la 
exudación y el desprendimiento que provoquen el 
fracaso de los tratamientos.

FIGURA 3
Cirugía: crioterapia sobre el hemangioma y braquiterapia con rutenio 106 (CCA).
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FIGURA 4
Retinografía pre- y posoperatoria: desaparición del tumor, exudación y desprendimiento de retina.

FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica macular posoperatoria: mácula reaplicada, sin exudación lipídica.
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Enfermedad de Harada
Álvaro Fernández-Vega Sanz1, Beatriz Fernández-Vega Sanz2

1 Jefe del Departamento de Retina, Instituto Universitario Fernández-Vega, Oviedo. 
2 Departamento de Retina, Instituto Universitario Fernández-Vega, Oviedo

CASO CLÍNICO

Mujer de 36 años de edad que acude por disminución 
brusca, indolora, de la visión desde hace seis días. Con-
sultó con el oftalmólogo, que le encontró un cambio en 
la graduación y una conjuntivitis. Le instauró un trata-
miento tópico con gramicidina, neomicina y polimixina.

Ante la falta de mejoría, acude para una segunda opi-
nión el día 29 de mayo de 2017.

Presenta la siguiente exploración:
• Agudeza visual (AV): ojo derecho (OD): 10º-1,25-1,00 

V = 0,5. Ojo izquierdo (OI): 165º-1,25+2,00 V = 0,4.

• Presión intraocular: 14 mmHg en ambos ojos (AO).
• Quemosis conjuntival acusada en AO, mayor en el 

OI.
• Párpados y anejos dentro de la normalidad; cámara 

anterior, sin alteraciones. No hay células ni proteí-
nas. Iris y cristalino, dentro de los límites normales.

• Polo posterior: desprendimientos exudativos de la 
retina múltiples en el polo posterior de AO. Retina 
periférica bien conservada (figuras 1 y 2).

Se solicita la realización de retinografía, autofluores-
cencia, angiografía fluoresceínica (AGF) y tomografía 
de coherencia óptica (OCT). Se realiza una encuesta de 
uveítis y se solicita una analítica completa de uveítis, 

29

FIGURA 1
Desprendimientos 
de retina 
exudativos 
múltiples, 
bilaterales e 
indoloros en el 
polo posterior, 
sin afectación 
periférica: 
retinografías y 
fotografía aneritra.
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pero con prueba cutánea de tuberculina y quantiferón 
con carácter de urgencia.

Los resultados de la retinografía (figuras 1 y 2), la OCT 
(figura 3), la autofluorescencia (figura 2, abajo) y la 
AGF (figura 4) se muestran a continuación.

La encuesta de uveítis únicamente revela como factor 
de riesgo que la paciente tiene un gato.

La exploración clínica muestra, como únicos hallaz-
gos, alteraciones cutáneas en el pliegue de extensión 
del codo izquierdo, retroauriculares y en el cuello. No 
manifiesta haber tenido meningismo, tinnitus, proble-
mas auditivos ni cefalea previos.

Al día siguiente, tras confirmar que el Mantoux y el 
quantiferón son negativos, se instaura un tratamiento 
con prednisona por vía oral en dosis de 1 mg/kg/día y 
se cita a la paciente a la semana.

Revisión el día 12/06/2017:
• Mejoría subjetiva significativa.
• AV: OD: 5º -0,50+0,50, AV = 0,6; OI: 165º-0,50, 

AV = 0,6.

El segmento anterior sigue siendo normal.

En la exploración del fondo de ojo se observa una me-
joría espectacular en los desprendimientos de retina 
exudativos (figura 5). Se mantiene el tratamiento este-
roideo exactamente igual y se da una nueva cita al mes.

Se solicita retinografía de 30º y gran angular, autofluo-
rescencia (figura 5), AGF (figura 6) y OCT (figura 7), 
que muestran la importante mejoría.

Revisión el día 12/07/2017, a los dos meses del inicio 
de los síntomas:
• AV: OD: 5º-0,50, AV = 1; OI: afocal, AV = 1.
• Ligera alteración del epitelio pigmentario de la reti-

na (EPR) en el OI; resto, normal. Se muestra la OCT 
(figura 8).

INTRODUCCIÓN

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es 
una enfermedad inflamatoria granulomatosa intrao-
cular bilateral grave o panuveítis que cursa con des-
prendimientos retinianos serosos, edema del nervio 
óptico, vitritis y un reflejo en «puesta de sol» del fon-
do de ojo (sunset glow fundus). Es una enfermedad 
auto inmune mediada por linfocitos T que tienen como 
diana los melanocitos. Se presenta la enfermedad 
clínicamente en cuatro fases diferentes: prodrómica, 
uveítica, convalecencia y crónica-recurrente; y asocia 
manifestaciones extraoculares que incluyen cefalea, 
meningismo, pérdida de audición, poliosis y vitíligo 
en distintos grados, si bien no todos los pacientes se 
presentan con esta constelación de signos1. Última-
mente, la OCT está reemplazando a otras técnicas de 
imagen en el diagnóstico de la enfermedad de VKH 
aguda y crónica, revelando desprendimientos exu-
dativos de la retina y fluido intrarretiniano, junto con 
engrosamiento coroideo, en el estadio agudo, y un 

FIGURA 2
Arriba: 
retinografía gran 
angular (Optos, 
Dunfermline, 
Scotland, 
UK) de los 
desprendimientos 
de retina 
exudativos 
múltiples, 
bilaterales e 
indoloros en el 
polo posterior, 
sin afectación 
periférica. Debajo: 
la autofluorescencia 
revela una 
hiperauto-
fluorescencia 
que delimita 
perfectamente 
las áreas de los 
desprendimientos.
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adelgazamiento importante de la coroides en el es-
tadio crónico. El diagnóstico también se basa en la 
AGF. Estos pacientes pueden tener un buen pro-
nóstico final, si se tratan pronto de forma agresiva 
con esteroides (e inmunomoduladores), lo que evita 
complicaciones como el fondo en «puesta de sol», 
las cataratas, el glaucoma, la fibrosis subretiniana y 
la neovascularización coroidea1. 

EPIDEMIOLOGÍA

La enfermedad es más frecuente en Asia y Orien-
te Medio, mientras que en Estados Unidos es 
poco frecuente (alrededor del 3-4 %, mujeres 
de origen hispano, todos ellos fuertemente pig-
mentados), y la media de presentación fue de 32 
años2,3. 

FIGURA 3
Retinografía 
y tomografía 
de coherencia 
óptica en la 
fase aguda, que 
muestran fluido 
subretiniano, 
intrarretiniano  
y septos.
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ETIOLOGÍA Y PATOGENIA

Los estudios inmunológicos e histopatológicos sugie-
ren que se trata de una enfermedad autoinmune me-
diada por células T CD4+ que tienen como diana los 
melanocitos4-7, mediando esta respuesta a través de 
un antígeno péptido de tirosinasa8. 

Desde el punto de vista genético, los alelos asociados 
con la enfermedad de VKH fueron el HLA DR1, DR4, 
DRB19. En Europa, el alelo más frecuentemente aso-
ciado fue el HLA DR410. 

CLÍNICA

Fase prodrómica

Puede presentar un cuadro viral que dura desde días 
a pocas semanas. En esta fase, las manifestaciones 

son extraoculares e incluyen cefaleas (82 %), menin-
gismo (55 %), fiebre (18 %), náusea (9 %), vértigo 
(9 %), dolor orbitario y problemas auditivos11. Estos 
síntomas, uno o varios, pueden aparecer o no como 
pródromos de la enfermedad de VKH. El líquido cefa-
lorraquídeo muestra pleocitosis en más del 80 % de 
los casos. Sin embargo, la mayoría de los pacientes 
se presentan inicialmente sin estos síntomas extrao-
culares, si bien los desarrollan posteriormente en la 
fase crónica de la enfermedad.

Fase uveítica

En esta fase se produce un emborronamiento de la 
visión en AO, aunque puede ser asimétrico. Se pre-
senta como una uveítis granulomatosa de aparición 
brusca en el 70 % de los pacientes, con bolsas de flui-
do subretiniano y engrosamiento coroideo e inyección 
conjuntival12. Los signos incluyen edema e hiperemia 

FIGURA 4
Angiografía 
fluoresceínica 
de la fase 
aguda. Arriba: 
la fase inicial 
del angiograma 
mostró un retraso 
en el llenado 
coroideo. Zona 
intermedia: 
punteado 
hiperfluorescente 
típico (pinpoint). 
Abajo: llenado 
y tinción de 
las zonas de 
levantamiento 
exudativo y 
engrosamiento 
retiniano.
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FIGURA 5
Arriba e 
intermedia: 
retinografía y 
retinografía gran 
angular, en las 
que se observa 
la resolución 
completa del 
fluido intra- y 
subretiniano, a 
la semana, con 
el tratamiento 
agresivo con 
esteroides.  
Abajo: 
autofluorescencia 
que muestra 
alteraciones 
hiperfluorescentes 
residuales 
en el epitelio 
pigmentado de la 
retina en ambos 
ojos.

FIGURA 6
Angiografía 
fluoresceínica. 
Arriba: tiempos 
intermedios del 
angiograma. 
Abajo: tiempos 
tardíos del 
angiograma. 
Pequeña 
alteración 
pigmentaria a 
nivel inferior a la 
fóvea en ambos 
ojos.
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FIGURA 8
Izquierda arriba: 
comparación de 
la tomografía de 
coherencia óptica 
del ojo derecho, 
antes y después 
de dos meses 
de tratamiento 
con corticoides. 
Derecha arriba: 
comparación  
del ojo izquierdo, 
antes y después 
de dos meses 
de tratamiento 
esteroideo.  
Abajo, en escala 
de grises: 
tomografía de 
coherencia óptica 
de alta resolución 
en ambos ojos, 
que muestra la 
apariencia de 
la mácula a los 
dos meses del 
tratamiento.

FIGURA 7
Arriba: 
comparación de  
la tomografía  
de coherencia 
óptica en ambos 
ojos (ojo derecho:  
A y B; ojo 
izquierdo: C y D), 
antes y después 
de una semana 
de tratamiento 
con corticoides. 
Abajo: tomografía 
de coherencia 
óptica de alta 
resolución que 
muestra la 
apariencia de  
la mácula a la 
semana del 
tratamiento  
(E y F).

A

E

B C D

F
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de la cabeza del nervio óptico y edema retiniano. En 
este estadio agudo, estos desprendimientos de retina 
serosos tienen un valor predictivo positivo del 100 % 
y un valor predictivo negativo del 82 %. Si la enferme-
dad no se trata en este estadio inicial, la inflamación 
se va a extender al vítreo y la úvea anterior, en forma 
de precipitados en grasa de carnero, redondeados, 
típicos de enfermedad no infecciosa. La vitritis y la 
uveítis anterior no son necesarias para el diagnóstico. 

Fase de convalecencia

Semanas o meses después de la fase aguda uveí-
tica, ocurre despigmentación de la coroides, vitíligo 
y poliosis. Esta fase puede durar meses. Los signos 
de despigmentación y vitíligo que ocurren en el área 
limbar (signo de Sugiura) pueden darse al mes del 
episodio de uveítis y se describen con frecuencia 
en pacientes japoneses. La despigmentación de la 
coroides, para dar lugar al signo de fondo en «pues-
ta de sol» (una apariencia rojo-anaranjado brillante 
del fondo de ojo), tarda de dos a tres meses en 
aparecer. 

Fase crónica-recurrente

Algunos pacientes desarrollan una inflamación recu-
rrente crónica, que se caracteriza por exacerbaciones 
de la uveítis granulomatosa anterior, generalmente re-
sistente al tratamiento esteroideo. Se desarrolla entre 
seis y nueve meses tras el episodio inicial y suele pre-
sentar complicaciones del tipo de proliferaciones del 
EPR, fibrosis subretiniana, membranas neovasculares 
subretinianas, nuevos desprendimientos de retina 
exudativos, cataratas polares posteriores, sinequias 
posteriores, glaucoma de ángulo abierto o cerrado y 
queratopatía en banda. 

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS

No existe un test de laboratorio único que diagnos-
tique la enfermedad de VKH y no hay una única ma-
nifestación de la enfermedad que sea específica. Por 
este motivo, la Sociedad Americana de Uveítis de-
sarrolló en 1978 una serie de criterios diagnósticos13 
y Sugiura publicó, asimismo, otros criterios. Otros 
autores comprobaron que la mitad de los pacientes 
con VKH no cumplían estos estrictos criterios diag-
nósticos, como la inflamación crónica o las alteracio-
nes cutáneas, que muchas veces no se encuentran 
al comienzo de la enfermedad, en la fase aguda. En 
octubre de 1999 se realizó un grupo de trabajo inter-
nacional en la enfermedad de VKH que desarrolló los 
Criterios Diagnósticos Revisados para la Enfermedad 
de VKH, que serían utilizados en los estudios clínicos 
multicéntricos.

En estos criterios revisados, la enfermedad se catalo-
gaba como completa, incompleta o probable, depen-
diendo de cuántos criterios diagnósticos cumpliera: 
• La presentación completa requería la presencia de 

cinco criterios: 
1. Ausencia de trauma o cirugía intraocular previa. 
2. Ausencia de evidencia clínica o de laboratorio de 

otra enfermedad ocular. 
3. Afectación bilateral ocular (temprana o tardía). 
4. Signos neurológicos o auditivos. 
5. Hallazgos cutáneos (alopecia, poliosis o vitíligo). 

• La enfermedad de VKH incompleta se considera 
cuando cumple los criterios 1 a 3 y el criterio 4 o 5. 

• La enfermedad probable consiste únicamente en la 
presencia de la enfermedad ocular (criterios 1 a 3). 

Estos criterios diagnósticos revisados fueron 100 % 
específicos y tuvieron una sensibilidad diagnóstica ma-
yor que los criterios de Sugiura14,15. Con base en las 
evaluaciones de estos criterios, parece ser que la pre-
sentación completa es la menos frecuente. Este he-
cho es de suma importancia, puesto que los pacientes 
que se presentan únicamente con afectación ocular, 
sin sintomatología neurológica, auditiva o cutánea, de-
ben así y todo ser diagnosticados y tratados con tera-
pia esteroidea o inmunomoduladora para obtener los 
mejores resultados. Los desprendimientos de retina 
exudativos bilaterales en presencia de inflamación in-
traocular son muy sugestivos de enfermedad de VKH, 
con un valor predictivo positivo del 100 % y un valor 
predictivo negativo del 88,4 % en la fase aguda. Tam-
bién en pacientes con inflamación crónica un reflejo de 
fondo en «puesta de sol» conlleva un valor predictivo 
positivo del 94,5 %. Por último, la AGF parece ser un 
test más importante que la pleocitosis o el análisis del 
líquido cefalorraquídeo para el diagnóstico de la enfer-
medad de VKH (83 % positivos para la AGF frente al 
77 % de los pacientes con pleocitosis)16. 

Con estos criterios en mente, la paciente de nuestro caso 
fue considerada como afecta de una enfermedad de VKH 
probable y tratada en consecuencia a la mayor brevedad 
posible con esteroides en dosis altas, de modo que se 
obtuvo una buena respuesta anatómica y funcional.

TEST DIAGNÓSTICOS

Los criterios diagnósticos revisados establecen que la 
punción lumbar no es necesaria para el diagnóstico 
de VKH aguda y que debe reservarse para presenta-
ciones atípicas, sin las características clínicas y angio-
gráficas de edema del nervio óptico, hiperfluorescen-
cia puntiforme y acúmulo de filtración característicos. 

Hasta ahora, los criterios revisados de diagnóstico de 
la enfermedad recomendaban la utilización de la AGF 
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y la ecografía para su diagnóstico. Pero están siendo 
superadas por la OCT, que evalúa el incremento del 
grosor coroideo, la presencia de fluido intra- y subreti-
niano y los desprendimientos de retina exudativos en 
la fase aguda de la enfermedad. Estos criterios deben 
ser revisados, de forma que se incluya la OCT como 
un test diagnóstico básico en la enfermedad17. La 
OCT también resulta clave al determinar la respuesta 
al tratamiento esteroideo, mediante la medida del flui-
do subretiniano y del grosor coroideo. 

La OCT muestra en la fase aguda de la enfermedad 
desprendimientos de retina exudativos, con septos 
subretinianos, probablemente causados por produc-
tos inflamatorios17,18. Suele haber un acúmulo impor-
tante de fluido intrarretiniano en las capas externas de 
la retina en el 40 % de los pacientes. También muestra, 
en esta fase aguda, un engrosamiento de la coroides, 
que disminuye con el tiempo y que puede ser utilizado 
como un indicador de recurrencia. La coroides está 
adelgazada en pacientes en la fase de convalecencia 
y en pacientes con reflejo en «puesta de sol». 

La AGF muestra en la fase aguda de la enfermedad 
una hiperfluorescencia del nervio óptico con un ca-
racterístico punteado hiperfluorescente coroideo en 
el 94,4 % de los pacientes y un retraso en el llena-
do coroideo (hipofluorescencia) en el 83,3 % de los 
pacientes. Este punteado hiperfluorescente temprano 
peripapilar es signo de una fase aguda muy temprana 
y, por lo tanto, indica buen pronóstico, al señalar que 
la enfermedad está cogida a tiempo. Si este signo no 
aparece, significa que el paciente va a necesitar un 
curso de tratamiento más prolongado y agresivo. El 
llenado posterior por filtración de los desprendimien-
tos de la retina también es característico.

La angiografía con verde de indocianina es útil en la fase 
aguda, al mostrar un retraso en la perfusión coroidea y 
áreas puntiformes segmentarias de hiper- e hipofluores-
cencia, así como filtrado hacia el espacio subretiniano. 
También es útil en el diagnóstico de enfermedad sub-
clínica, durante la retirada del tratamiento esteroideo. 

La autofluorescencia de fondo nos muestra alteracio-
nes en el EPR, antes de que sean evidentes en la ex-
ploración clínica.

En la fase de convalecencia el adelgazamiento de la 
coroides es evidente en la OCT y en la AGF se produ-
ce un bloqueo de la fluorescencia coroidea. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Inicialmente, debe descartarse que haya una historia 
de trauma ocular o cirugía. En este caso, la oftalmía 

simpática debe entrar en el diagnóstico diferencial, 
pues el cuadro clínico es idéntico. Si no existe el ante-
cedente traumático o quirúrgico, deberían descartar-
se las causas infecciosas, como tuberculosis, sífilis y 
enfermedades bacterianas y fúngicas. El tratamiento 
de la enfermedad de VKH, a base de corticoides e 
inmunomoduladores, puede ser devastador si el pa-
ciente tiene una enfermedad infecciosa. Debe reali-
zarse siempre en nuestro medio un test de tuberculi-
na y un quantiferón, previo al tratamiento esteroideo. 
A continuación, deben descartarse las neoplasias, 
como el linfoma intraocular, la hiperplasia linfoide 
uveal difusa, la hiperplasia uveal melanocítica difusa 
y las gammapatías monoclonales. Por último, deben 
considerarse las enfermedades inflamatorias, como 
la escleritis posterior, el síndrome de efusión uveal, la 
sarcoidosis, la epiteliopatía placoide posterior multifo-
cal aguda, la coroidopatía por lupus y el síndrome de 
manchas blancas múltiples evanescentes. 

TRATAMIENTO

El punto clave inicial del tratamiento de la enfermedad 
de VKH son los corticoides sistémicos en dosis al-
tas19,20. Es muy importante iniciar el tratamiento lo más 
precozmente posible, pues disminuye las recurrencias 
y la pérdida de pigmentación21. También es clave utili-
zar dosis altas de corticoides (por encima de 1 mg/kg/
día), que han demostrado una menor duración de la 
enfermedad, menor atrofia peripapilar, menor número 
de recurrencias y menor índice de fondo con reflejo en 
«puesta de sol». También es imperativo el tratamiento 
esteroideo prolongado, por más de seis meses, que 
ha mostrado una disminución de las recurrencias y 
una mejor AV que los tratamientos más cortos22. 

Se han utilizado con éxito, junto con los esteroides, 
agentes inmunosupresores, como el metotrexato, la 
azatioprina, la ciclosporina A, el micofenolato mofetil y 
agentes alkilantes. Incluso la Sociedad Americana de 
Uveítis los recomienda para prevenir las recurrencias. 
En casos de resistencia a los anteriores, los nuevos 
agentes biológicos, como el rituximab o el infliximab, 
se han mostrado efectivos para el control de la en-
fermedad, pero requieren infusiones de los fármacos 
durante unos meses. Desde el punto de vista local, se 
utilizan esteroides y ciclopléjicos tópicos. Pueden ser 
dosificados cada hora inicialmente, si la inflamación de 
la cámara anterior es importante, e irse reduciendo la 
dosis de manera progresiva, según vaya mejorando. 

COMPLICACIONES

La formación de cataratas en el 15-45 % de los ca-
sos (deben ser operadas solo tras al menos tres me-
ses de inactividad de la enfermedad) y el glaucoma 
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en el 27-33 % de los pacientes (cuando precisan 
cirugía, se recomienda más la utilización de válvulas 
que las cirugías filtrantes), junto con la formación de 
sinequias, son las complicaciones más frecuentes. 
Una complicación particularmente temida y esperada 
(11 % de los pacientes) es la formación de neovascu-
larizaciones coroideas, inflamatorias o causadas por 

la alteración en el EPR. El tratamiento con fármacos 
antifactor de crecimiento vascular endotelial, solos o 
en combinación con láser, ha mostrado ser eficaz. La 
formación de fibrosis subretiniana ocurre en el 6 % de 
los casos. Es una complicación grave que ocurre en 
pacientes con episodios crónicos recurrentes y que 
no tiene tratamiento efectivo.
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INTRODUCCIÓN

El tratamiento con láser fue la primera opción tera-
péutica aprobada para el edema macular diabético 
(EMD)1. Los resultados mostraban cierto grado de 
restitución anatómica, aunque normalmente una ga-
nancia visual escasa. La aparición de la terapia intra-
vítrea con agentes contra el factor de crecimiento del 
endotelio vascular (anti-VEGF), que aporta resultados 
más rápidos y mejoría visual respecto al láser macular, 
ha relegado este hasta casi hacerlo desaparecer de la 
práctica clínica habitual en algunos centros.

Sin embargo, conviene recordar que en los estudios 
multicéntricos como el Protocolo T2 el láser se ha se-
guido empleando para complementar la respuesta 
anatómica al tratamiento con anti-VEGF. En el men-
cionado estudio, en aproximadamente un 50 % de 
los pacientes de cada uno de los tres grupos (bevaci-
zumab, ranibizumab, aflibercept) el láser fue necesa-
rio para conseguir una resolución completa del ede-
ma macular. La guía de la Sociedad Española de 
Retina y Vítreo sigue indicando el láser en el EMD fo-
cal sin afectación central. Conviene mencionar que 
los conocimientos y la tecnología láser han evolucio-
nado desde los estudios ETDRS. Hoy día sabemos 
que la clave del tratamiento con láser en el EMD no 
es el tratamiento directo de las lesiones como los mi-
croaneurismas o generar cicatrices coriorretinianas, 
sino que el efecto terapéutico del láser se da por la 
estimulación térmica del epitelio pigmentario de la re-
tina (EPR), que responde liberando moléculas con 
efecto antiinflamatorio y anti-VEGF (factor derivado 
del epitelio pigmentario, heat-shock proteins, beta 
actina, entre otras)3,4. Esto ha dado pie al desarrollo 
de protocolos y tecnologías láser mínimamente agre-
sivas como el láser convencional a baja intensidad 
(que estimula el EPR produciendo lagunas tempora-
les5) y los sistemas de láser subumbral y de micropul-

so, tecnologías que fragmentan la energía adminis-
trada sobre el EPR, de manera que evitan su 
calentamiento excesivo y, por tanto, una transmisión 
del calor a la retina y la fotocoagulación de esta. El 
efecto del láser de micropulso es invisible a la fundus-
copia, así como a la tomografía de coherencia óptica 
(OCT) y a la autofluorescencia. 

Este año 2017 se han publicado más de veinte tra-
bajos en revistas indexadas sobre el láser de micro-
pulso, que se muestra eficaz y reproducible tras los 
estudios de múltiples grupos de trabajo distintos. En 
general, el láser de baja intensidad parece funcionar 
mejor en edemas maculares con grosores inferiores 
a 400 micras, por lo que la estrategia combinada con 
tratamiento intravítreo para rebajar el edema siendo 
consolidado después con láser está despertando in-
terés6. Otro factor que hay que tener en cuenta es el 
efecto más lento del láser, que se evalúa normalmente 
a los tres meses, por lo que en un contexto de fóvea 
con afectación por el edema parece indicado un trata-
miento que resuelva este edema central rápidamente 
(anti-VEGF) seguido de un tratamiento de consolida-
ción sobre el edema extrafoveal remanente que, evi-
tando más inyecciones y permitiendo un seguimiento 
menos frecuente, aporte efectos duraderos al control 
del edema. 

CASO CLÍNICO

Presentamos un varón de 57 años con diabetes melli-
tus tipo 2, que acudió a la consulta con EMD en su ojo 
derecho con implicación foveal y agudeza visual (AV) 
de 0,4. Se indicó una inyección de aflibercept y tras 
un mes el grosor macular disminuyó y el edema se 
concretó en un área circunscrita a la mácula temporal 
con un grosor en su centro de 451. La AV mejoró a 
0,55 (figura 1). En este momento las opciones eran 
las siguientes: observar al paciente, dada la resolu-

30
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ción del edema foveal, seguir inyectando anti-VEGF 
hasta conseguir una resolución de todo el edema y 
establecer después un protocolo de seguimiento per-
sonalizado, o bien utilizar el láser como tratamiento 
consolidador de la inyección. Elegimos esta última 
opción con la idea de que el láser aportaría un efec-
to terapéutico que, aunque de instauración más lenta 
que el de las inyecciones, resultaría más perdurable. 

El área engrosada en la OCT se trató con láser verde 
convencional y se cubrió con spots de 100 micras a 
una intensidad de 60 mW (la mínima intensidad que 
produjo una reacción visible en el EPR) y de 160 ms 
de duración. Se dejó una distancia entre spots de 
100 micras. El número total de spots fue de 74. 

Tres meses después, el área tratada mostró un adel-
gazamiento hasta 377 micras (figura 2). La AV había 
seguido mejorando hasta 0,9. El fondo de ojo no mos-
traba cicatrización del área tratada. Se citó al paciente 

de nuevo a los tres meses. Entonces la OCT mostra-
ba un ligero adelgazamiento adicional del área tratada 
hasta 345 micras (figura 3), por lo que se continuó 
con el seguimiento trimestral. En la última visita (diez 
meses después de la inyección y nueve después del 
láser, con AV estable en 0,9), la OCT muestra un re-
engrosamiento precoz del área tratada (figura 4), que 
se decidió no tratar. El fondo de ojo en este momento 
mostraba cambios inespecíficos del EPR en la zona 
tratada, probablemente reactivos al láser, aunque sin 
cicatrización establecida. 

CONCLUSIONES

Este caso ilustra la potencial utilidad del láser macular 
como tratamiento consolidador del tratamiento intra-
vítreo en el EMD, al reducir el número de inyecciones 
y de visitas necesarias. El EMD es una enfermedad 
crónica, por lo que las estrategias personalizadas de 
tratamiento combinado pueden maximizar nuestra 
eficiencia y resultados. El mejor conocimiento de la 
fisiología de los efectos del láser y las nuevas tecnolo-
gías de administración nos permiten aplicarlo de una 
manera racional y segura. 
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FIGURA 1
Engrosamiento 
retiniano circunscrito 
a la mácula temporal. 
Los márgenes se 
sitúan a 700 micras 
de la fóvea. 

FIGURA 3
A los seis meses del 
láser se observa un 
leve adelgazamiento 
adicional. Las 
lagunas del epitelio 
pigmentario de la 
retina empiezan  
a desvanecerse.

FIGURA 4
A los nueve 
meses hay un 
reengrosamiento 
precoz y discreto  
del área tratada, por 
lo que de momento 
no se opta por 
retratar. 

FIGURA 2
Tras el tratamiento láser (tres meses), se observa 
una reducción difusa del grosor del área tratada.  
Las múltiples lesiones claras puntiformes 
corresponden a las lagunas del epitelio pigmentario 
de la retina mencionadas en la introducción.
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Ignacio Flores Moreno1, Gabriel Arcos Villegas2

1 Facultativo especialista de área del Servicio de Oftalmología, Hospital Clínico San 
Carlos, Madrid. 2 Médico interno residente del Servicio de Oftalmología, Hospital Clínico 
San Carlos, Madrid

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un paciente varón de 21 
años, que acude al Servicio de Urgencias de Oftal-
mología por disminución progresiva de la agudeza 
visual del ojo derecho de dos días de evolución. No 
presenta antecedentes personales ni oftalmológicos 
de interés.

En la exploración en urgencias destaca: 
• Agudeza visual del ojo derecho de 0,6 y del ojo 

izquierdo de 1.
• Reflejos pupilares y movimientos extraoculares 

normales.
• Exploración biomicroscópica normal en ambos ojos.
• Presión intraocular de 12 mmHg en ambos ojos.
• En la funduscopia del ojo derecho se aprecian exu-

dados duros y hemorragias en la periferia media 
temporal, con un desprendimiento exudativo en 
temporal inferior y temporal, vasos retinianos tor-
tuosos y dilataciones telangiectásicas sobre el área 
temporal (figura 1), así como engrosamiento macu-
lar. Funduscopia del ojo izquierdo sin alteraciones.

• En la angiografía fluoresceínica se observan dilata-
ciones de tipo telangiectásico, hemorragias retinia-
nas con efecto pantalla y un área pequeña de no 
perfusión en media periferia temporal del ojo dere-
cho (figura 2). 

• En la tomografía de coherencia óptica (OCT) ma-
cular del ojo derecho se puede apreciar un edema 
macular quístico con afectación de la capa nuclear 
externa e interna y un desprendimiento neurosen-
sorial foveal (figura 3).

Tras los hallazgos de la exploración física, se diag-
nostica de enfermedad de Coats tipo 3A y se deci-
de intervenir al paciente, dada la afectación del polo 
posterior y la agresividad de la presentación de la 
enfermedad. 

Se realiza crioterapia sobre la zona temporal del ojo 
derecho e inyección intravítrea de bevacizumab (Avas-
tin®). A los cinco días tras la crioterapia se realiza foto-
coagulación láser sobre los vasos telangiectásicos de 
la región temporal superior.

Pasados treinta días desde el tratamiento, el pacien-
te no presenta mejoría ni anatómica ni funcional del 
edema macular quístico del ojo derecho, por lo que 
se decide una nueva inyección de bevacizumab. Al 
mes, se observa una leve mejoría de los quistes in-
trarretinianos, pero un aumento del desprendimiento 

31

FIGURA 1
Retinografía en la que se observa el 
desprendimiento de retina exudativo y la exudación 
secundaria a los vasos anormales telangiectásicos.
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de retina neurosensorial subfoveal (figura 4) y una 
disminución de la agudeza visual de 0,3, y se inicia 
tratamiento con implante intravítreo de dexametasona 
(Ozurdex®).

Cuatro semanas después del implante de dexa-
metasona, el paciente presenta mejoría anatómica 
del edema macular quístico (figura 4) y una mejo-
ría funcional (agudeza visual del ojo derecho: 0,6). 
La presión intraocular es de 14 mmHg en ambos 
ojos. Se decide realizar nueva fotocoagulación láser 
sobre las lesiones vasculares y nueva inyección de 
bevacizumab.

Tras dieciséis semanas desde el implante, el pacien-
te mantiene la función visual (agudeza visual del ojo 
derecho: 0,6) y en la exploración biomicroscópica se 
puede apreciar una esclerosis incipiente de cristalino. 

Ante la falta de respuesta al tratamiento con bevacizu-
mab, un total de tres inyecciones, se decide un nuevo 
implante de dexametasona, al evidenciarse un em-
peoramiento del edema macular quístico (figura 4). A 
las ocho semanas del implante del Ozurdex® presenta 
una resolución anatómica completa del edema macu-
lar quístico (figura 4) y mantiene la función visual (agu-
deza visual: 0,6).

COMENTARIO

La enfermedad de Coats es una anormalidad vascular 
retiniana idiopática que se caracteriza por la presencia 
de vasos retinianos telangiectásicos, asociada a exu-
dación lipídica1. La mayoría de los casos suelen ser 
unilaterales y se presentan antes de los 20 años de 
edad, aunque también puede ser diagnosticada en la 
edad adulta. Hay múltiples estrategias terapéuticas 
disponibles, como la observación, la ablación de va-
sos retinianos anormales mediante fotocoagulación 
láser o crioterapia, inyecciones intravítreas antifactor 

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica macular al 
diagnóstico de la enfermedad, en la que se observa 
el edema macular quístico con afectación de la capa 
nuclear externa e interna del ojo derecho.

FIGURA 2
Angiografía 
fluoresceínica 
(izquierda)  
y angiografía  
con verde  
de indocianina 
(derecha), en la 
que se observan 
los vasos 
anormales 
telangiectásicos 
en temporal del 
ojo derecho.
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de crecimiento endotelial vascular y la cirugía retiniana 
para el desprendimiento de retina2. En la patogénesis 
de la enfermedad de Coats hay una disfunción de la 
barrera hematorretiniana que provoca la exudación de 
fluido intrarretiniano y subretiniano. Asimismo, existe 
un debilitamiento de las paredes de los vasos retinia-
nos que provoca la formación de los vasos anormales 
telangiectásicos. El implante intravítreo de dexameta-
sona ha mostrado una disminución de la leucostasis y 

fuga vascular3,4. Esto puede ser de gran ayuda para el 
tratamiento de la enfermedad de Coats, dado su com-
ponente inflamatorio. El implante intravítreo de dexa-
metasona está aprobado para el tratamiento del ede-
ma macular secundario a obstrucción venosa, el 
edema macular diabético y el edema macular uveítico. 
En nuestro paciente el implante de dexametasona in-
travítreo produjo una resolución completa del edema 
macular quístico y mantuvo la función visual. 
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FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica macular previa a la inyección del primer implante de dexametasona intravítreo 
(A), en la que se evidencia un desprendimiento de retina neurosensorial en la zona foveal y en la zona temporal 
macular. Al mes de la inyección (B), observamos una resolución completa del fluido subretiniano. Tomografía  
de coherencia óptica macular previa a la segunda inyección con implante de dexametasona intravítrea (C),  
en la cual se demuestra un edema macular quístico, con alteración del perfil foveal, y tras dos meses de la 
inyección (D), en la que se observa resolución completa del edema macular quístico.



135

CASO CLÍNICO

Una paciente de 42 años, con antecedentes patoló-
gicos de síndrome de Sjögren y tiroiditis autoinmune, 
fue remitida a la Unidad de Uveítis desde la Sección 
de Neurooftalmología por hallazgo de focos de corio-
rretinitis y síntomas de escotoma temporal y fotop-
sias en el ojo izquierdo de tres días de evolución. La 
paciente había presentado dos episodios previos de 
escotoma temporal agudo en el ojo izquierdo en los 
últimos cinco años, que fueron controlados en la Sec-
ción de Neurooftalmología y que se habían etiquetado 
de neuritis óptica por toxoplasma por el hallazgo de 
serología IgG positiva e IgM positiva débil en el de-
but de la enfermedad. Esos dos episodios se habían 
tratado con cotrimoxazol y prednisona y el escotoma 
temporal se resolvió ad integrum (figuras 1 y 2). 

En la exploración en la Unidad de Uveítis la agudeza 
visual (AV) era de 1 en ambos ojos, no se observaban 
alteraciones pupilares, el segmento anterior era nor-
mal y la presión intraocular era de 12 mmHg en am-
bos ojos. El fondo de ojo del ojo derecho era normal 
y el izquierdo mostraba un vítreo sin inflamación, pre-
sencia de dos focos de coriorretinitis y un disco ópti-
co bien delimitado y de coloración normal (figura 3). 
Se realizó un campo visual que mostró un escotoma 
temporal y arciforme inferior (figura 4). La auto-
fluorescencia de fondo ocular mostró una zona de 
hiperautofluorescencia alrededor del disco óptico 
que se extendía alrededor de la arcada temporal su-
perior (figura 5). La tomografía de coherencia óptica 
(OCT) mostró un importante adelgazamiento de la 
capa nuclear externa y disrupción de la membrana 

Síndrome de aumento agudo de mancha 
ciega idiopático con manifestaciones 
coriorretinianas: alteraciones en la 
autofluorescencia y en la tomografía  
de coherencia óptica
Álex Fonollosa Calduch, Joseba Artaraz Beobide
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Cruces, Baracaldo (Vizcaya)
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FIGURA 1
Campo visual de uno de los episodios previos que 
muestra escotoma temporal en el ojo izquierdo. 

FIGURA 2
Campo visual a los seis meses que muestra 
resolución del escotoma.
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limitante externa y zona de los elipsoides en la zona 
de hiperautofluorescencia (figura 6). 

En ese momento descartamos el diagnóstico de neu-
ritis óptica toxoplásmica y, dados los antecedentes, 
los hallazgos de escotoma temporal sin afectación de 
nervio óptico y la evidencia de alteraciones de retina 
externa según la OCT y la autofluorescencia, estable-
cimos el diagnóstico de síndrome de aumento agudo 
de mancha ciega idiopático (o AIBSE, del inglés acute 
idiopathic blind spot enlargment syndrome), asociado 
a manifestaciones coriorretinianas. Se instauró trata-

miento con prednisona 30 mg/día en dosis descen-
dentes y en el último control, seis meses después, 
la AV era de 1 en ambos ojos, la autofluorescencia 
mostraba un menor tamaño del área de hiperautofluo-
rescencia (figura 7) y en la OCT se intuía una recupe-
ración de la estructura de la retina externa (figura 8). 
El campo visual también había mejorado, aunque 
persistía aumento de la mancha ciega y un escotoma 
inferior (figura 9).

COMENTARIO

El síndrome AIBSE fue descrito por primera vez por 
Fletcher et al.1 en 1988 en 7 pacientes que presenta-
ban de forma aguda síntomas de escotoma tempo-
ral unilateral centrado en la mancha ciega y fosfenos. 
En estos pacientes la exploración funduscópica no 
mostraba alteraciones del disco óptico ni retinianas. 

FIGURA 3
Retinografía que muestra dos focos de coriorretinitis.

FIGURA 4
Campo visual que muestra aumento de mancha 
ciega y escotoma arciforme inferior.

FIGURA 5
Autofluorescencia de fondo que muestra 
hiperautofluorescencia alrededor del disco óptico  
y la arcada temporal superior. 

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica que muestra  
gran adelgazamiento de la capa nuclear externa  
y desaparición de la membrana limitante externa y 
zona de los elipsoides alrededor de la fóvea  
(sobre todo en zona temporal).



C
A

SO
 3

2
Sí

n
d

ro
m

e
 d

e
 a

u
m

e
n

to
 a

g
u

d
o

 d
e

 m
a

n
c

h
a

 c
ie

g
a

 id
io

p
á

tic
o

 c
o

n
 m

a
n

ife
st

a
c

io
n

e
s 

c
o

rio
rre

tin
ia

n
a

s:
 a

lte
ra

c
io

n
e

s 
e

n
 la

 a
u

to
flu

o
re

sc
e

n
c

ia
  

y 
e

n
 la

 to
m

o
g

ra
fía

 d
e

 c
o

h
e

re
n

c
ia

 ó
p

tic
a

137

En 2 de ellos se realizó electrorretinograma, que re-
sultó alterado, por lo que los autores sugirieron que 
en la patogenia estaría implicada una disfunción reti-
niana. Desde el año 1988 hasta hoy se han publicado 
varios casos de síndrome AIBSE asociados a otras 
enfermedades inflamatorias coriorretinianas, como el 
AZOOR (acute zonal occult outer retinopathy), la neu-
rorretinopatía aguda macular, el síndrome de múltiples 
puntos blancos evanescentes, la coroiditis multifocal 
con panuveítis y la coroiditis punteada interna. Hoy 
en día se considera que todas estas entidades, in-
cluido el síndrome AIBSE aislado, constituyen diferen-
tes formas de la misma enfermedad y se designan 
como complejo AZOOR2. También en estos años se 
han caracterizado con más detalle las características 
epidemiológicas, los hallazgos y la evolución del sín-
drome AIBSE aislado. Es más frecuente en mujeres 
jóvenes; suele ser unilateral; generalmente la AV es 
buena; y pueden encontrarse (aunque no siempre) los 
siguientes hallazgos: defecto pupilar aferente relativo, 
leve edema de disco óptico y tinción de este en la an-
giografía. Se ha descrito la resolución espontánea en 
3-6 meses, aunque puede ser recurrente o no resol-
verse absolutamente. También se han descrito casos 
bilaterales.

En cuanto a los mecanismos patogénicos del es-
cotoma temporal que presentan los pacientes con 
síndrome AIBSE, debido a las alteraciones en el 
electrorretinograma y a la eventual asociación con 
manifestaciones retinianas, durante mucho tiempo se 
ha sospechado que estarían implicadas alteraciones 
en la retina externa. El advenimiento de nuevas téc-
nicas diagnósticas como el electrorretinograma mul-
tifocal y la OCT han corroborado esta sospecha. Se 
han descrito alteraciones en la membrana limitante 
externa, en segmentos externos de los fotorrecepto-
res y en la banda de los elipsoides en las imágenes 
de OCT3,4.

No existen en la literatura recomendaciones sobre el 
manejo terapéutico del síndrome AIBSE. Como se ha 
comentado, hay casos descritos de resolución espon-
tánea, por lo que la decisión de instaurar tratamiento 
antiinflamatorio (glucocorticoides) es controvertida.

Nuestro caso presenta unos rasgos especiales: las le-
siones coriorretinianas, difíciles de clasificar en alguno 
de los diferentes tipos de uveítis del complejo AZOOR; 
los hallazgos de OCT por el gran adelgazamiento de la 
capa nuclear externa, no descritos hasta el momen-
to; y, finalmente, los hallazgos de la autofluorescencia, 
tampoco descritos hasta el momento en el síndrome 
AIBSE, que se podrían atribuir a patología concomi-
tante del epitelio pigmentario o, más probablemente, 
a un defecto ventana por pérdida de fotopigmento.

FIGURA 9
Campo visual que muestra disminución del tamaño 
de los escotomas.

FIGURA 7
Autofluorescencia de fondo ocular que muestra un 
menor tamaño de la zona de hiperautofluorescencia.

FIGURA 8
Tomografía de coherencia óptica que muestra 
recuperación parcial de la microestructura  
de la retina externa.
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Panuveítis bilateral crónica  
con desprendimiento de retina
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HISTORIA CLÍNICA

Se trata de un paciente varón de 64 años, que acu-
de a nuestra consulta diagnosticado de desprendi-
miento de retina en el ojo izquierdo desde hace dos 
días con disminución brusca de la agudeza visual 
en dicho ojo y que refiere también visión borrosa 
en el ojo derecho. Como antecedentes personales 
señala trasplante de hígado hace seis meses por 
déficit de alfa uno antitripsina y está en tratamiento 
con prednisona comprimidos desde el trasplan-
te, actualmente con 5 mg/día, y micofenolato de 
mofetil. También refiere diabetes dependiente de 
insulina. 

EXPLORACIÓN

Durante la exploración se constata una agudeza vi-
sual en el ojo derecho de 20/80 y en el ojo izquierdo 
de percepción y localización luminosa. La tensión 
ocular en el ojo derecho es de 25 mmHg y en el ojo 
izquierdo de 12 mmHg. El examen del segmento an-
terior muestra precipitados queráticos de tamaño 
intermedio que ocupan toda la superficie endotelial 
en ambos ojos con la presencia de Tyndall entre una 
y dos cruces. En el segmento posterior se observa 
opacidad vítrea densa bilateral simétrica, con vitreí-
tis y pigmento marrón abundante que dificulta la vi-
sualización de la retina (figura 1). Se observa tam-
bién desprendimiento de retina en el ojo izquierdo 
de aspecto bulloso, con un posible desgarro a nivel 
de las 12 horas y adelgazamiento extremo de la re-
tina (figura 2). Se practica ecografía modo A y B y se 
observa en el ojo derecho la vitreítis intensa, des-
prendimiento posterior de vítreo sin presencia de 
desprendimiento de retina y en el ojo izquierdo des-
prendimiento posterior del humor vítreo, desprendi-
miento de retina bulloso que afecta el área macular 
(figuras 3 y 4).

33

FIGURA 1
Ojo derecho. Retinografía Optomap que muestra 
gran vitreítis que dificulta el examen del fondo de 
ojo.

FIGURA 2
Retinografía Optomap del ojo izquierdo. Inflamación 
vítrea asociada a desprendimiento de retina bulloso 
con zonas de necrosis retiniana.
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DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

Debido a la elevada inflamación observada tanto en el 
segmento anterior como en el posterior, se concluye 
que se trata de un paciente con una panuveítis bila-
teral de alto riesgo con desprendimiento de retina en 
el ojo izquierdo, con aspecto de retinitis necrotizan-
te. Teniendo en cuenta que se trata de un paciente 
trasplantado con inmunosupresión con micofenolato 
de mofetil, nos inclinamos por una uveítis infecciosa 
con retinitis necrotizante que ha provocado despren-

dimiento de retina en el ojo izquierdo. Debido al alto 
riesgo de proliferación vitreorretiniana, inflamación 
posoperatoria en estos pacientes, decidimos realizar 
cirugía escleral asociada a vitrectomía. Pensando que 
la Polymerase Chain reaction (PCR) es la mejor prue-
ba que puede detectar el agente infeccioso, se realiza 
una toma de muestra de humor vítreo en el mismo 
acto quirúrgico. 

TRATAMIENTO

Se practica vitrectomía pars plana con 25 G al inicio 
de la intervención, utilizando la infusión de aire para 
conseguir una mayor concentración de humor vítreo 
y que la muestra sea más rica en agente infeccioso. 
Posteriormente se cambia la infusión por líquido y se 
observa un desprendimiento posterior de vítreo muy 
denso opacificado por el grado de inflamación cróni-
ca, y una retina sumamente adelgazada y necrótica 
en varios focos tanto nasal como temporal, con rotura 
a las 12 horas. Se introduce perfluorocarbono líqui-
do y aire reaplicando la retina y se practica fotocoa-
gulación con láser alrededor de las zonas de retinitis 
necrotizante y del desgarro a las 12 horas. Al final de 
la intervención, teniendo en cuenta los riesgos de pro-
liferación vitreo retiniana (PVR), se practica un recam-
bio por aceite de silicona de 5000 ctsk. 

El análisis de la muestra vítrea mediante PCR nos da 
un título indetectable para herpes simple (HSV), herpes 
zóster (HZV) y toxoplasma, y el título para citomegalo-
virus (CMV) de 3 312 290 c/ml. Se inicia tratamiento 
con valganciclovir oral 900 mg al día durante cuatro 
semanas. El posoperatorio es satisfactorio, con reapli-
cación total de la retina. En el ojo izquierdo se observa 
la retina totalmente aplicada con áreas de blanquea-
miento inducido por el láser alrededor de la zona de 
retinitis necrotizante y la identación circunferencial in-
ducida por la banda (figura 5A). Al cabo de dos me-
ses, se practica la extracción del aceite de silicona y la 
retina se mantiene en su posición anatómica (figu-
ra 5B). La tomografía de coherencia óptica muestra 
discreta desorganización y atrofia de retina interna y 
externa, con ausencia de edema macular (figuras 5C 
y 5D). La agudeza visual final es 20/40 en el ojo iz-
quierdo. Por lo que se decide cirugía en el ojo contra-
lateral. Se realiza también biopsia vítrea bajo aire y se 
observan zonas de retinitis necrotizante amplias con 
bordes activos, pero sin desprendimiento de retina. Se 
practica vitrectomía completa y fotocoagulación láser 
verde alrededor de las zonas de necrosis retiniana, y 
se aprecia también hialinización de los vasos de retina. 
Debido a la ausencia de desprendimiento de retina en 
este ojo, se realizó un recambio por una mezcla no 
expansible de C3F8 en lugar de aceite de silicona. El 
resultado es negativo a nivel de PCR para HSV, HZV y 

FIGURA 3
Ecografía B del ojo derecho que muestra 
desprendimiento posterior del humor vítreo  
sin desprendimiento de retina.

FIGURA 4
Ecografía B del ojo izquierdo que muestra 
desprendimiento posterior del humor vítreo  
y desprendimiento de retina bulloso.
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FIGURA 5
A) Optomap del ojo izquierdo una semana después de la cirugía. Se observan las zonas blanquecinas tratadas 
con láser y las zonas más periféricas de retinitis necrotizante. B) Después de la extracción del aceite de silicona  
y catarata, agudeza visual 20/40. C y D) La tomografía de coherencia óptica muestra discreta desorganización y 
atrofia de retina interna y externa, con ausencia de edema macular.

A

C

B

D

FIGURA 6
A) Retinografía Optomap del ojo derecho con restos de gas que muestra las zonas de retinitis necrotizante 
rodeadas por láser y retina aplicada. B) Después de seis meses, la agudeza visual era de 20/30. C) Tomografía 
de coherencia óptica horizontal del ojo derecho con discreto edema macular y extremo adelgazamiento de la 
retina en la zona de cicatrización de la retinitis. D) Tomografía de coherencia óptica vertical del ojo derecho con 
discreta desestructuración de capas, sin edema.

A

C

B

D
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toxoplasma, y positivo para CMV a un nivel de 
14 843 680 c/ml. Debido a ello, se continúa con el 
tratamiento de valganciclovir oral 900 mg al día. 

En la figura 6A se observan todavía restos de gas en 
la parte superior, en la figura 6B se observa la desa-
parición del gas a las 2 semanas, zonas de retinitis 
necrotizante rodeadas por láser, a nivel de la mácula 
edema macular quístico y en el corte horizontal extre-
mo adelgazamiento de la retina en la zona temporal a 
la mácula donde empieza la retinitis necrotizante. La 
agudeza visual final es de 20/30 en el ojo derecho.

La clásica retinitis por CMV en el polo posterior con 
áreas de necrosis/isquemia y hemorragias ha sido 
profusamente descrita en la literatura1. Sin embargo, 
la evolución crónica o subaguda de este paciente ha 
sido descrita de modo reciente como necrosis cróni-
ca retiniana en pacientes parcialmente inmunocom-
prometidos, similar a la observada por el HSV/VZV 
en pacientes inmunocompetentes2. Los pacientes 
descritos en la publicación de Schneider et al. pre-
sentaban características clínicas similares y estaban 

en inmunodepresión con micofenolato de mofetil o 
esteroides. Este cuadro supone una presentación in-
termedia entre la retinitis clásica del CMV y la retinitis 
necrotizante del grupo HSV/HZV3.

DISCUSIÓN

Presentamos un caso infrecuente de panuveítis agre-
siva asociada a CMV con una mayor reacción infla-
matoria en el segmento anterior, probablemente por 
recuperación parcial de la inmunidad del paciente. 
Hay que pensar siempre en este virus en pacientes 
trasplantados renales o hepáticos con inmunosupre-
sión, especialmente si es con micofenolato de mofetil 
o con esteroides. La cirugía vitreorretiniana y escleral 
asociada a aceite de silicona en casos de desprendi-
miento de retina está muy indicada por el alto riesgo 
de redesprendimiento y PVR en el posoperatorio. La 
prueba diagnóstica etiológica principal será la PCR en 
vítreo concentrado para descubrir el agente infeccio-
so y generalmente se realiza un buen control de la 
infección utilizando valganciclovir oral 900 mg al día 
durante varios meses.
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INTRODUCCIÓN

La hemorragia intrarretiniana, como presentamos en 
este caso, puede manifestarse como una masa intra-
rretiniana de crecimiento rápido y simular una lesión 
tumoral como el melanoma, la metástasis coroidea, 
el hemangioma o el linfoma1. El mal pronóstico de 
algunos de ellos exige un estudio exhaustivo para 
descartarlos2-4. En algunos casos, es la resolución de 
la lesión en un plazo corto de tiempo la que confirma 
la ausencia de lesión tumoral5.

CASO CLÍNICO

Paciente de 53 años, con antecedentes de hiper-
tensión arterial, diabetes tipo 2, obesidad, dislipe-
mia, síndrome de apnea obstructiva del sueño y 
angina estable, en tratamiento por retinopatía dia-
bética proliferativa con panfotocoagulación bilateral 
y vitrectomía por proliferación vitreorretiniana en el 
ojo derecho, que presenta en una visita de control 
una disminución de la agudeza visual gradual en el 
ojo derecho, alcanzando tan solo a contar dedos 

a un metro. En el fondo de ojo se observa una le-
sión sólida amarillenta elevada e intrarretiniana en el 
tercio proximal de la arcada temporal superior que 
aumenta rápidamente de tamaño en tres meses, 
sin signos inflamatorios ni infecciosos asociados 
(figura 1).

Se realizó una tomografía axial computarizada 
cérvico-toraco-abdomino-pélvico y una resonan-
cia magnética nuclear orbitaria (figura 2) para des-
cartar procesos tumorales primarios, además de 
estudios serológicos y bioquímicos para descartar 
procesos infecciosos agresivos, que fueron norma-
les. La ecografía muestra una lesión exofítica densa 
y la angiografía fluoresceínica una lesión hiperfluo-
rescente que aumenta en tiempos tardíos (figura 3), 
mientras que la tomografía de coherencia óptica 
(OCT) revela un engrosamiento difuso intrarretiniano 
con aparente respeto de las capas externas de la 
retina (figura 4). Durante su evolución, en los si-
guientes cuatro meses, la lesión regresó lentamente 
y apareció una hemorragia intrarretiana en las zo-
nas donde antes había lesión. El proceso se acabó 

34 Masa retiniana de crecimiento rápido 
producida por sangrado intrarretiniano
Ana Montoliu Antón1-3, Elena Sorlí Clemente2

1 Departamento de Oftalmología, Clínica Universidad de Navarra, Pamplona. 
2 Departamento de Oftalmología, Hospital General Universitario de Castellón. 
3 Departamento de Oftalmología, Complejo Hospitalario de Navarra, Pamplona

FIGURA 1
Crecimiento de la masa en el fondo de ojo durante un seguimiento de tres meses.
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resolviendo de modo espontáneo, dejando un pro-
ceso de fibrosis tras un año de evolución, sin mejo-
ría de la agudeza visual (figura 5). En la OCT de con-
trol en la fase de resolución, se aprecia una reducción 
del espesor de la lesión (figura 4). 

CONCLUSIONES

Una masa retiniana que simula un tumor durante el 
crecimiento de una hemorragia retiniana macular es 
una presentación inusual de un sangrado en el polo 
posterior. Por ello, fue prioritario descartar la presen-
cia una lesión metastásica, un melanoma no pigmen-
tado, un linfoma o un hemangioma coroideo como 
diagnóstico diferencial. Todos ellos pueden presen-
tarse como un tumor en forma de cúpula similar al 
caso descrito4,6-8. Son signo de benignidad el aspecto 
uniforme de la lesión y la ausencia exudación, como 
presenta la OCT9, pero insuficiente para el diagnóstico 
de certeza.

Ante una lesión en el polo posterior de crecimien-
to rápido, es prioritario descartar lesiones de mal 
pronóstico como el melanoma, el linfoma o las me-
tástasis coroideas, pero sin olvidar en el diagnósti-
co diferencial otros procesos como la hemorragia 
intrarretiniana, donde la evolución natural del pro-
ceso con la reabsorción del sangrado nos dará el 
diagnóstico.

FIGURA 3
Ecografía y angiografía fluoresceínica de la masa.

FIGURA 4
Disminución del espesor de la lesión en la 
tomografía de coherencia óptica.

FIGURA 2
Resonancia magnética nuclear normal.
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FIGURA 5
Involución de la masa en el fondo de ojo.
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CASO CLÍNICO

Varón de 38 años, que acude al Servicio de Urgencias 
de nuestro hospital refiriendo pérdida de visión en am-
bos ojos de unos 15 días de evolución y un escotoma 
central luminoso en ambos ojos. En la anamnesis no 
presenta ningún antecedente médico de interés ni his-
toria de patología oftalmológica previa. Al preguntarle 
sobre sus hábitos tóxicos, indica que es fumador de 
tabaco de forma ocasional.

En la exploración oftalmológica presenta agudeza vi-
sual de 0,8 decimal en el ojo derecho (OD) y 0,9 de-
cimal en el ojo izquierdo (OI). El segmento anterior no 
presenta alteraciones y la presión intraocular es de 
14 mmHg en ambos ojos. En la exploración del fon-
do de ojo solamente se observa un pequeño cambio 

en el reflejo foveal en ambos ojos y un mínimo cam-
bio de color a amarillento (figura 1). El resto de la 
funduscopia no presenta alteraciones.

Ante las imágenes del fondo de ojo, se plantean 
varias opciones diagnósticas: coriorretinopatía se-
rosa central, síndrome de tracción vítreo-macular, 
distrofia foveomacular viteliforme del adulto, retino-
patía solar, retinopatía por láser y enfermedad de 
Krill.

Para establecer el diagnóstico se completa el estu-
dio con una tomografía de coherencia óptica (OCT), 
donde se observa una disrupción de la unión de seg-
mentos internos y externos de la retina con un punto 
hiperreflectivo en la interfase fóvea-vítreo. La lesión 
observada es simétrica en ambos ojos (figura 2).

Maculopatía por poppers
Joan Giralt Josa1, Anna Camós Carreras2

1 Oftalmólogo especialista en Vítreo-Retina, Instituto Clínico de Oftalmología, Hospital 
Clínic de Barcelona. 2 Médico interno residente de Oftalmología, Instituto Clínico de 
Oftalmología, Hospital Clínic de Barcelona

35

FIGURA 1
Retinografías del paciente el día 0. Se observa con dificultad un mínimo cambio de color en el reflejo foveal,  
que aparece de color más amarillento.
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Se estudia al paciente con OCT angiografía, pero 
no se observa ninguna alteración fuera de la norma-
lidad de los cortes obtenidos. Se analizan también 
las imágenes de OCT en face, donde se aprecia una 
alteración en la capa de los elipsoides a nivel foveal 
(figura 3).

Ante los hallazgos en las pruebas de OCT, se revisa 
la literatura y se reinterroga al paciente sobre el con-
sumo de tóxicos. En ese momento revela el consumo 
de alcohol ocasional y la inhalación de poppers, por 
lo que podemos hacer el diagnóstico de maculopatía 
por poppers, ya descrita previamente en la literatura.

Se explica la patología al paciente y se le recomien-
da parar el consumo de la droga para intentar que 
mejore su sintomatología. Se completa el estudio con 
electrorretinograma multifocal, que no presenta alte-
raciones en el OD, pero se observa una reducción de 

la respuesta del primer y segundo anillos paracentral 
con respecto del pico foveal en el OI (figura 4).

Tras un mes sin consumo, el paciente explica mejoría 
de los síntomas, y en la exploración presenta agude-
za visual de 0,9 decimal en ambos ojos con pocos 
cambios en el fondo de ojo. En la OCT se sigue ob-
servando la disrupción de la unión de los segmentos 
internos y externos de los fotorreceptores a nivel sub-
foveal (figura 5), pero el electrorretinograma multifocal 
de control está dentro del rango de normalidad, con 
un pico alterado en el OI.

REVISIÓN DE LA LITERATURA

El poppers es una droga inhalada recreativa usada con 
frecuencia como afrodisíaca. Sus propiedades son re-
lajación muscular, dilatación de esfínteres y euforia. 

FIGURA 4
Electrorretinograma multifocal normal en el ojo 
derecho y reducción de la respuesta del primer  
y segundo anillos paracentral con respecto  
del pico foveal en el ojo izquierdo.

FIGURA 2
Tomografía de coherencia óptica de ambos ojos 
(A: ojo derecho, B: ojo izquierdo), donde se observa 
una disrupción de la unión de segmentos internos  
y externos de la retina con el punto hiperreflectivo  
en la interfase fóvea-vítreo. La alteración es algo 
más notoria en el ojo derecho que en el izquierdo.

B

A

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica en face con corte 
en la capa de elipsoides, donde se observa  
una alteración a nivel foveal.
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Por ello, es usado sobre todo en relaciones sexuales 
homo- y heterosexuales. Además, tiene fama de ser 
segura, comparada con otras drogas recreacionales1,2. 

En los últimos años ha habido un aumento del número 
de pacientes afectos de maculopatía por popper. Se 
cree que es debido a un cambio en su composición: 
de nitrito de isobutilo a nitrito de isopropilo.

La maculopatía por poppers se presenta de dos for-
mas clínicas diferentes: aguda y crónica. En la forma 
aguda, los pacientes presentan la clínica típica de 
escotoma luminoso y en la exploración se observa 
un punto amarillo en la foveal. Con la OCT se de-
tecta una disrupción de la capa de los ellipsoides a 
nivel subfoveal de forma bilateral3. En la fase aguda, 
el pronóstico funcional puede ser mejor que en la 
fase crónica, si los pacientes cesan el consumo de 
la droga4.

CONCLUSIONES

La maculopatía tóxica por uso de poppers es un im-
portante diagnóstico diferencial en la pérdida aguda 
de visión sin correlación clínico-morfológica. La OCT 
es la herramienta diagnóstica más segura en estos 
casos. La recuperación anatómica y funcional puede 
ser lenta y no siempre ocurre, aunque se pare el con-
sumo de esta droga.
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FIGURA 5
Tomografía de coherencia óptica de ambos ojos 
(A: ojo derecho, B: ojo izquierdo), donde se observa 
una disrupción de la unión de segmentos internos  
y externos de la retina con el punto hiperreflectivo  
en la interfase fóvea-vítreo.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso clínico de un varón de 53 años 
remitido a la Unidad de Retina Médica de nuestro hos-
pital para valoración de tratamiento con terapia fotodi-
námica (TFD) en el ojo izquierdo (OI). Antecedentes 
personales: diagnosticado de hipertensión arterial, 
tratado de tuberculosis pulmonar en la infancia, con 
cicatrices pulmonares residuales. Antecedentes fami-
liares: fallecimiento de su madre a causa de tubercu-
losis. Como antecedentes oftalmológicos previos, el 
paciente está diagnosticado de uveítis posterior bila-
teral inactiva con focos de atrofia del epitelio pigmen-
tario de la retina (EPR) dispersos en el fondo de ojo 
(FO) y con áreas más confluentes en rafe temporal, 

que permanecieron estables en las revisiones anua-
les desde 2013. El cuadro que presenta se diagnos-
ticó como una coroiditis serpiginosa-like (tuberculous 
serpiginous-like coroiditis, Tb-SLC)1.

Exploración (enero de 2016): el paciente acude a 
su revisión anual y refiere de forma anodina «ver un 
poco peor». La agudeza visual (AV) es de 1,0 en su 
ojo derecho (OD) y de 0,3 en el OI (no mejora). La 
presión intraocular es de 16 mmHg en ambos ojos 
(AO). La biomicroscopía del polo anterior no mues-
tra signos inflamatorios. En el FO, se observan lesio-
nes crónicas en el EPR en AO, ya descritas en revi-
siones previas. En el OI se aprecia un levantamiento 
macular (figura 1). 

36 Desprendimiento neurosensorial en 
uveítis posterior inactiva. Diagnóstico 
diferencial y tratamiento
María Isabel Fernández Rodríguez1-4, Francisco Gómez-Ulla de Irazazábal1-4

1 Servicio de Oftalmología, Complejo Hospitalario Universitario de Santiago, Santiago 
de Compostela. 2 Instituto Oftalmológico Gómez-Ulla, Santiago de Compostela. 
3 Universidad de Santiago de Compostela. 4 ISCIII (RETICS OFTARED RD16/0008/003), 
cofinanciado por FEDER

FIGURA 1
Imágenes de autofluorescencia. A 
y B) Autofluorescencia longitud de 
onda corta. C y D) Autofluorescencia 
longitud de onda cercana al infrarrojo. 
Situación de partida con un fondo 
de ojo en el espectro de un cuadro 
serpiginosa-like, donde se pueden 
observar en ambos ojos lesiones de 
hipoautofluorescencia dispersas, en 
distintos estadios evolutivos, fruto de 
posibles brotes consecutivos, que se 
manifiestan por distintas intensidades 
de hipoautofluorescencia. Se puede 
delimitar bien la presencia de un 
desprendimiento neurosensorial en 
el ojo izquierdo (B, flechas), que 
se corresponde con una señal 
de hiperautofluorescencia en la 
autofluorescencia longitud de onda 
cercana al infrarrojo (D).
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La tomografía de coherencia óptica (OCT) confirmó 
la existencia de un desprendimiento neurosensorial 
(DNS) subfoveal en el OI. La angiografía fluoresceíni-
ca (AGF) muestra las lesiones con hiperfluorescencia 
de transmisión en AO, sin que exista ningún área de 
difusión clara (figura 2). 

El cuadro se interpreta como una coroidopatía central 
serosa con DNS y se indica tratamiento oral con pro-
panolol (10 mg cada 12 h) y alprazolam 0,5 retard 1 
cada 24 h.

A los seis meses de iniciar el tratamiento oral (fi-
gura 3), persiste el DNS y la visión se mantiene en 
0,3, por lo que el paciente es remitido a la Unidad 
de Retina Médica para considerar tratamiento con 
TFD.

En este momento se hace una reevaluación del caso 
con imagen multimodal. La AGF es muy similar a la 
previa. Al analizar la OCT, se observa un signo de do-
ble capa que nos hace sospechar la presencia de 
neovascularización coroidea (NVC) oculta, por lo que 
realizamos una OCT angiografía al paciente, que con-
firma la existencia de NVC (figura 4). 

Se indica tratamiento con ranibizumab intravítreo 
0,5 mg/0,05 ml (Lucentis®, 3 dosis mensuales), con 
una evolución muy favorable. En la figura 5, se ob-
serva la resolución del DNS con recuperación de la 
AV a 0,7 en el OI ya con la primera inyección de ra-
nibizumab. El paciente permanece estable 12 meses 
después de iniciar el tratamiento (figura 6).

DISCUSIÓN

La NVC es una causa frecuente de pérdida de AV en 
pacientes con uveítis tanto infecciosa como no infec-
ciosa2 y ha sido descrita como una complicación tanto 

de la coroiditis serpiginosa como de la serpiginosa-like3. 
La importancia radica en poder hacer un diagnóstico 
precoz, ya que la respuesta al tratamiento con fárma-
cos antiangiogénicos suele ser muy favorable. El diag-
nóstico de NVC en estos pacientes puede ser compli-
cado con la AGF convencional, debido a las 
alteraciones crónicas a nivel retino-coroideo, que a 
veces hacen difícil distinguir la NVC de cambios infla-
matorios o atróficos. La OCT angiografía revela clara-
mente las estructuras vasculares en la retina externa y 
puede ser de gran ayuda para el diagnóstico de la 
NVC en estos pacientes4. Creemos que es en estos 
casos donde puede tener su mayor utilidad, ya que 
permite realizar un diagnóstico diferencial entre 
una NVC tipo 2 frente a focos de coroiditis activa y una 
mejor detección de la NVC tipo 1 incluso cuando 

FIGURA 2
A) Autofluorescencia donde se observa un área 
de hipoautofluorescencia circunscrita a nivel 
del levantamiento macular y varias áreas de 
atrofia con hipoautofluorescencia más intensa, 
dispersas por la retina, que corresponden a 
lesiones en diferentes estadios evolutivos. 
B y C) Tiempos iniciales y tardíos de la 
angiografía fluoresceínica, donde se observa 
la hiperfluorescencia por transmisión de las 
lesiones. D) Desprendimiento neurosensorial 
amplio subfoveal (flecha roja grande). Áreas de 
atrofia con pérdida de capas externas (flechas 
rojas más pequeñas) correspondientes a las 
lesiones más antiguas, que se ven blancas en 
la retinografía infrarroja (D) y más negras en la 
autofluorescencia longitud de onda corta (A).

FIGURA 3
Evolución del desprendimiento neurosensorial 
por tomografía de coherencia óptica. A) En el 
diagnóstico. B y C) A los tres y seis meses de haber 
iniciado el tratamiento con medicación oral.
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permanece quiescente5,6. Por tanto, se trata de un 
caso de NVC en un paciente diagnosticado de coroidi-
tis serpiginosa-like tratado con éxito con terapia an-
tiangiogénica gracias a la correcta detección de la 

NVC con OCT angiografía de una manera rápida y no 
invasiva. En un futuro esta técnica será de gran utilidad 
para distinguir los cambios inflamatorios de los cam-
bios neovasculares en pacientes con uveítis posterior.

FIGURA 4
A y B) Tiempos 
iniciales y tardíos 
de la angiografía 
fluoresceínica muy 
similar a la previa. 
C y D) Tomografía 
de coherencia 
óptica angiografía 
donde se visualiza 
claramente 
la neovas-
cularización 
(flecha roja) en 6 
(C) y 3 mm (D).
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FIGURA 5
Evolución del desprendimiento neurosensorial tras  
el tratamiento con ranibizumab. Previo al tratamiento 
(A) y después de cada tratamiento mensual (B-D).

FIGURA 6
Imagen multimodal que muestra la evolución 
favorable del paciente doce meses después de 
iniciar el tratamiento con ranibizumab intravítreo.
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37 Hialoidotomía YAG en hemorragia 
subhialoidea premacular. Técnica 
sencilla y eficiente
Estanislao Gutiérrez Sánchez, Ainhoa Rosselló Ferrer
Unidad de Mácula, Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

INTRODUCCIÓN

La hemorragia premacular es una entidad de etio-
logía variada1 (tabla 1) y la retinopatía por Valsalva 
es una de dichas posibles etiologías producida por 
el incremento brusco de la presión venosa central2. 
No hemos hallado estudios que describan su fre-
cuencia por edad, pero la impresión clínica sugiere 
que en la población en edad laboral la casuística 
es importante, lo que supone un mayor impacto 
socioeconómico. 

El sangrado puede localizarse entre la hialoides y la re-
tina (prerretiniano) o por debajo de la membrana limi-
tante interna (intrarretiniano) y, a su vez, puede afectar 
al área macular o no. Estas características influyen 
directamente en el pronóstico visual, ya que es peor 
cuando afecta el área macular a nivel intrarretinano10.

Hasta los años ochenta, ante una hemorragia retro-
hialoidea premacular, independientemente de la cau-

sa, se podía optar por la observación o por una vitrec-
tomía. Ambas opciones presentan limitaciones:
• La reabsorción espontánea de la sangre contenida 

en el espacio retrohialoideo tiende a ser lenta y pue-
de comprometer la visión durante un largo período 
de tiempo11-14. Además, en los casos donde la san-
gre permanece más tiempo, se observan cambios 
en la pigmentación macular1 y, en ocasiones, se de-
sarrollan membranas epimaculares y tracciones re-
tinianas que acaban precisando una vitrectomía11,12.

• La vitrectomía suele estar asociada a una demora en 
mayor o menor medida del tratamiento, a una relación 
coste-beneficio muy significativa y a complicaciones 
intrínsecas a la técnica y a la anestesia que precisa.

Todo ello hizo que, desde la aparición del láser neodi-
mio-YAG (Nd-YAG), hubiera autores que se interesa-
ran por su aplicación en esta entidad. Faulborn fue el 
primero en utilizarlo, en 1988, en un caso de hemorra-
gia premacular por retinopatía diabética. Usando una 
rejilla, realizó múltiples impactos a nivel premacular y 
consiguió el drenaje de la sangre15. Le siguieron dife-
rentes autores, entre los que destacamos al profesor 
Gabel16, que en tres casos realizó un único orificio en 
la superficie anterior de la hemorragia prerretiniana y 
obtuvo el completo vaciado de esta.

La fotodisrupción con láser pretende crear un agujero 
que permita la salida de la sangre al espacio vítreo, 
desde donde será reabsorbida progresivamente. La 
energía aplicada varía ampliamente en función de las 
series, de 2,5 a 10,5 mJ. La eficacia puede verse li-
mitada por la formación de coágulos que, aun sien-
do poco frecuente, debe tenerse en cuenta si se va 
a demorar el tratamiento17. Desde que se empezó a 
utilizar, se han descrito en la literatura múltiples casos 
clínicos y series de casos. Las complicaciones docu-
mentadas son escasas, en forma de desprendimiento 
de retina17,18 y de agujero macular17.

• Patología vascular de la retina:
1. Retinopatía diabética proliferativa3

2. Oclusión venosa de la retina4

3. Rotura de un macroaneurisma3

4. Degeneración macular asociada a la edad4

5. Comunicación arterio-venosa de la retina5

• Alteraciones de la agregación plaquetaria  
y de la cascada de la coagulación6

• Tras queratomileusis láser in situ (LASIK)7

• Rotura vascular tras un esfuerzo físico: retinopatía 
hemorrágica de Valsalva2

• Síndrome de Tearson8

• Retinopatía de Purtscher9

TABLA 1
Diferentes etiologías de hemorragia premacular
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un varón de 30 años, positivo 
para el virus de la inmunodeficiencia humana, sin altera-
ciones analíticas secundarias en ese momento. Consul-
tó por una pérdida brusca e indolora de visión en el ojo 
izquierdo, tras haber mantenido relaciones sexuales. La 
mejor agudeza visual corregida era de movimiento de 
manos. En el fondo de ojo se observaba una hemorragia 
retrohialoidea que afectaba al área macular y la tomogra-
fía de coherencia óptica (OCT) permitió visualizar con 
mayor claridad la localización retrohialoidea y premacular 
del sangrado (figura 1). Se informó al paciente de las 
opciones terapéuticas disponibles (conducta expectan-
te, realización de una vitrectomía o tratamiento con láser) 
y decidió observación. Tras un período de tres semanas 
y considerando el aspecto de la lesión, se planteó tratar 
con láser Nd-YAG, que fue aceptado por el paciente. 

Previa firma del consentimiento informado y bajo mi-
driasis farmacológica y anestesia tópica, se acopló al 

ojo una lente de Goldman de tres espejos. Tras vi-
sualizar el borde inferior de la bolsa, se programó una 
energía inicial de 2,0 mJ, que se fue aumentando has-
ta conseguir la disrupción, hecho que se produjo con 
una energía de 3,0 mJ. Se realizaron tres impactos en 
la zona para asegurar el drenaje (figura 2). La técnica 
cursó sin ninguna incidencia y refirió una mejoría in-
mediata de la visión tras el procedimiento. La agudeza 
visual a las tres semanas era de 20/20. 

En la retinografía realizada a los tres meses, se eviden-
ciaba la resolución completa de la hemorragia, quedan-
do delimitados los bordes de la hialoides hasta donde 
se había desprendido (figura 3). La OCT mostraba la 
hialoidotomía, la separación entre la hialoides y la retina 
vacía de contenido hemático y una mácula con el gro-
sor y la morfología de sus capas preservados (figura 4).

FIGURA 1
A) Retinografía del ojo izquierdo con hemorragia 
macular y nivel horizontal bien delimitado, que sugiere 
localización retrohialoidea. B) Tomografía de coherencia 
óptica vertical sobre la hemorragia (flecha roja larga). 
Se observa la hialoides posterior despegada (flecha 
azul), la membrana limitante interna (flecha verde) y el 
nivel de la hemorragia (flecha roja corta).

A

B

FIGURA 2
Hemorragia drenando, de forma inmediata, a través 
de la hialoidotomía realizada con láser neodimio-YAG.

FIGURA 3
Delimitación del borde de la hialoides posterior hasta 
donde la hemorragia diseccionó (flechas amarillas).
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Al año, mantiene la misma agudeza visual, los már-
genes del despegamiento hialoideo no han variado 
y la OCT no muestra alteraciones maculares.

CONCLUSIONES

La hialoidotomía con láser Nd-YAG es una téc-
nica que se puede realizar en el momento del 

diagnóstico de forma sencilla y que, hasta don-
de se ha evidenciado en la literatura, se mues-
tra segura, eficaz y eficiente para el tratamiento 
de las hemorragias premaculares de diferente 
etiología, y especialmente en las producidas 
por un Valsalva. Serían necesarios estudios 
prospectivos y con mayor tamaño muestral para 
confirmarlo.
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FIGURA 4
A) Solución de continuidad en la 
hialoides posterior secundaria  
a disrupción por láser neodimio-
YAG (flecha amarilla). B) Hialoides 
posterior premacular desprendida 
(flechas verdes) con conservación  
de la depresión foveal. 

A B
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CASO CLÍNICO

Historia clínica. Anamnesis

Paciente varón de 53 años, diagnosticado de síndro-
me cerebeloso (disartria, nistagmus y ataxia) en el año 
2008 y de hipoacusia neurosensorial en el año 2009. 
No presenta antecedentes familiares neurológicos ni 
de sordera. Al inicio del cuadro, se realizó un estudio 
completo, con un único hallazgo de atrofia cerebelosa 
en la resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral. El 
estudio genético SCA (ataxias espinocerebelosas) así 
como el análisis del líquido cefalorraquídeo (LCR) fueron 
normales. También la analítica, que incluía anticuerpos 
(antineuronales, antitiroperoxidasa, antinucleares, an-
timitocondriales, antitransglutaminasa), vitaminas lipo-
solubles (A, D, E, K), ácido láctico y piruvato, fue nor-
mal, así como el electrocardiograma.

A los dos años del diagnóstico de síndrome cerebelo-
so, presenta empeoramiento de la clínica, con disdiado-
cocinesia, hiporreflexia en las extremidades inferiores y 
alteración de la sensibilidad profunda de pies, con Ba-
binski bilateral. Debido a los nuevos síntomas, se re-
plantean el diagnóstico de síndrome cerebeloso, se 
realizan más pruebas complementarias y se sospecha 
ataxia de Friedrich de inicio en el adulto. Además, el 
paciente es remitido a oftalmología por referir nictalopía.

Pruebas complementarias

Esta vez, el LCR presenta leve aumento de lactato y 
el electromiograma (EMG) es compatible con polineu-
ropatía sensitiva de carácter axonal. No obstante, el 
estudio genético molecular realizado para descartar 
la ataxia de Friedrich (gen FXN) resulta negativo. Sin 
embargo, la biopsia muscular para descartar enfer-
medad mitocondrial resulta sugestiva de enfermedad 
mitocondrial.

Exploración oftalmológica

El paciente presenta una agudeza visual corregida de 
0,7 en ambos ojos (AO) y en el fondo de ojo se aprecia 
alteración del epitelio pigmentario retiniano (EPR) con 
pigmento redondo en media periferia (círculos en figu-
ras 1 y 2), alteración del EPR macular, junto con pali-

38 Síndrome NARP: diagnóstico 
multidisciplinar
Leire Juaristi Eizmendi, Cristina Irigoyen Laborra
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Donostia, San Sebastián

FIGURAS 1 Y 2
Retinografía y autofluorescencia de ambos ojos.
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dez papilar y atenuación arteriolar (figura 1). Se realiza 
autofluorescencia y se aprecia hiper- e hipoautofluo-
rescencia granular en el polo posterior y las arcadas 
vasculares. En la tomografía de coherencia óptica 
se observa atrofia macular generalizada (figura 3). El 
campo visual (CV) confirma la disminución concéntri-
ca del CV, respetados los 20º centrales, compatible 
con nictalopía (figura 4).

El estudio electrofisiológico muestra una afectación 
difusa en ambas retinas, de grado moderado-grave, 
que incluye tanto al sistema de conos como al de 
bastones, siendo esta última población la más afec-
tada. Esta afectación es algo más acusada en el ojo 
derecho (figuras 5 y 6).

Diagnóstico

La exploración neurológica junto con la oftalmológi-
ca son compatibles con el síndrome NARP (debilidad 
muscular neurogénica, ataxia y retinosis pigmentaria). 
Se realiza análisis de genética molecular de patología 
mitocondrial y el resultado es negativo. No presenta 

las mutaciones más frecuentes halladas en este sín-
drome: m.8993T>G-MTATP6 y m.8993T>C-MTATP6. 
Está pendiente de la secuenciación del gen MT-ATP6 
en su totalidad.

DISCUSIÓN

El síndrome NARP descrito por Holt et al. (1990) se 
caracteriza por debilidad muscular neurogénica, ata-
xia y retinosis pigmentaria debido a los trastornos neu-
rodegenerativos progresivos causados por anomalías 
en la generación de energía mitocondrial. Asimismo, 
se pueden presentar dificultades de aprendizaje, con-
vulsiones, demencia, estatura corta, pérdida de audi-
ción neurosensorial, oftalmoplejía externa progresiva, 
defectos de la conducción cardíaca y trastornos de 
ansiedad.

La aparición de los síntomas, particularmente la ataxia 
y las dificultades de aprendizaje, ocurren con frecuen-
cia en la infancia. Los individuos con NARP pueden 
tener una evolución clínica estable durante muchos 
años, aunque pueden sufrir deterioros episódicos, a 
menudo en asociación con enfermedades virales. Sin 
embargo, los síntomas visuales pueden ser la única 
clínica y, por lo tanto, debemos tenerlos en cuen-
ta a la hora de realizar el diagnóstico diferencial. No 
existen datos sobre la prevalencia de NARP, pero se-
gún Orphanet puede ser aproximadamente de entre 
1-9/100 000.

El diagnóstico del síndrome NARP se establece me-
diante criterios clínicos y pruebas genéticas molecula-
res. Aun así, no se han establecido criterios diagnósti-
co estrictos1. Se pueden realizar las siguientes pruebas 
complementarias y exploraciones para la aproximación 
para el diagnóstico clínico:
• El EMG puede mostrar neuropatía periférica.
• La RMN puede mostrar atrofia cerebral y cerebelosa.

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica macular de ambos 
ojos: atrofia macular generalizada con mayor 
adelgazamiento en las capas nucleares externas 
y defecto en zona de elipsoides. La membrana 
limitante externa está respetada.

FIGURA 4
Campo visual de ambos ojos 24:2: disminución 
concéntrica, respetados 20º centrales, compatible 
con nictalopía.

FIGURA 5
Electrorretinograma campo completo del ojo 
derecho. Marcada disminución de la amplitud  
en la respuesta de los bastones, con leve retraso  
de la latencia (Dark Adapted 3.0 ERG) (izquierda). 
Respuesta flicker con moderada disminución  
de la amplitud de los conos (Light Adapted 3.0 
Flicker) (derecha).
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• Los hallazgos en el fondo de ojo son extremada-
mente variables y van desde una retinopatía en sal 
y pimienta leve hasta una maculopatía en ojo de 
buey o la retinosis pigmentaria clásica con presen-
cia de espículas óseas.

• La electrofisiología ocular puede revelar anormali-
dades (ondas de pequeña amplitud) o ser normal. 
Asimismo, puede mostrar disfunción predomi-
nante de conos en algunos pedigrís, aunque en 
la mayoría de los casos presentan disfunción de 
los bastones.

• Otros: el nivel de lactato en sangre y el LCR (suele 
estar elevado), la biopsia del músculo y el estudio 
de la enzima de la cadena respiratoria pueden ser de 
gran ayuda. 

Respecto al estudio genético del ADN mitocondrial 
(mtDNA), el MT-ATP6 es el único gen relacionado con 
el síndrome NARP. La mutación m.8993T>G es la 
más común, descrita por Thorburn1. También se ha 
descrito la mutación m.8993T>C2, la cual presenta 
clínica más leve comparada con m.8993T>G. La pro-
porción entre los individuos con NARP que presentan 
una variante patogénica detectable en el nucleótido 
8993 de MT-ATP6 es desconocida, pero probable-
mente sea > 50 %1. Si no se detecta una variante de 
MT-ATP6 patógena, se recomienda realizar el análisis 
de la secuencia del genoma mitocondrial. Durante 
los últimos años, se han identificado nuevas muta-
ciones causantes del síndrome NARP: m.8839G>C, 
8989G>C, m.8618-8619insT, m.9032T>C, 9185 
T>C, m.8729 G> A3-5.

Diagnóstico diferencial

Se debe realizar el diagnóstico diferencial del síndro-
me NARP con otras neuropatías como la hereditaria 
de Charcot-Marie-Tooth, ataxias hereditarias, retinosis 
pigmentaria y síndrome de Leigh. El síndrome NARP 
y el de Leigh comparten características similares de 
enfermedades mitocondriales y ambos pueden estar 
causados por mutaciones en el mismo gen (MT-ATP6). 

Tratamiento 

No existe ningún tratamiento específico para el sín-
drome NARP. Es importante que los individuos afec-
tados sean controlados (cada 6-12 meses) para ver 
la progresión y la aparición de posibles nuevos sín-
tomas. Se recomiendan evaluaciones cardiológicas, 
neurológicas y oftalmológicas.

Se tratan las posibles complicaciones como la acido-
sis aguda, las convulsiones, las distonías y la miocar-
diopatía bajo la supervisión de médicos especialistas. 
Los agentes que hay que evitar son el valproato, los 
barbitúricos, la anestesia y el dicloroacetato.

Asesoramiento genético

El síndrome NARP se transmite por herencia materna. 
En la mayoría de los casos, la madre tiene una carga 
mutante mucho menor que el sujeto y por lo general 
permanece asintomática o desarrolla solo síntomas 
leves. Los descendientes de varones con una variante 

FIGURA 6
Electrorretinograma 
multifocal de nuestro 
paciente/electrorretinograma 
multifocal normal/densidad 
de la respuesta en anillos de 
nuestro paciente. Muestra 
disminución grave de la 
densidad de respuesta en 
anillos 3.º, 4.º y 5.º, con 
mayor preservación de 
la amplitud P1 en anillos 
centrales, donde también se 
observa una disminución de 
la densidad de respuesta de 
grado moderado.
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patogénica de mtDNA no están en riesgo, pero todos 
los descendientes de las mujeres con una variante 
patogénica de mtDNA corren el riesgo de heredar la 
variante patogénica. El riesgo de desarrollar síntomas 
para un sujeto con madre portadora depende de la 
distribución del tejido y la carga mutante de la variante 
patogénica de mtDNA. Las parejas con mayor riesgo 
de tener hijos con síndrome NARP pueden realizar el 
diagnóstico prenatal y el diagnóstico genético preim-
plantacional mediante un análisis de mtDNA extraído 
de células fetales o de blastómeros, respectivamente.

Terapias en investigación

Los antioxidantes, incluida la coenzima Q10, están 
siendo analizados para mejorar la función y la viabili-
dad de las células cultivadas, pero no han demostra-
do todavía eficacia como tratamiento en humanos. 

La terapia génica ofrece potencial para disminuir el 
porcentaje de mtDNA mutado en las células de un 
individuo. Sin embargo, todavía hay un largo camino 
por recorrer para que esta terapia sea aplicable en 
la clínica.

CONCLUSIÓN

El diagnóstico multidisciplinar ha sido fundamental 
entre el Servicio de Neurología, Oftalmología y Gené-
tica. Asimismo, muchos pacientes con sospecha de 
patología mitocondrial podrían beneficiarse de una 
exploración de fondo de ojo como en este caso, ya 
que fue el punto clave para sospechar el diagnóstico 
de NARP, aunque todavía a día de hoy no hayamos 
conseguido identificar la mutación responsable. Cree-
mos que es necesario realizar la secuenciación del 
gen MT-ATP6 en pacientes con síndrome NARP.
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INTRODUCCIÓN

El paclitaxel es un fármaco usado en el tratamiento del 
cáncer de pulmón y de mama, entre otros. Proviene 
de la familia de los taxanos, cuya principal función es 
inhibir la mitosis celular1.

Este medicamento puede causar muchos efectos 
adversos sistémicos. Dentro de los oftalmológicos, 
figura el edema macular como efecto secundario muy 
raro no cuantificado2.

Se describe el caso de una paciente con mala agu-
deza visual bajo tratamiento con paclitaxel por cáncer 
de mama.

CASO CLÍNICO

Mujer de 70 años de edad, que acudió por una dismi-
nución de la agudeza visual bilateral indolora de cuatro 
meses de evolución. Había estado recibiendo Abra-
xane® (paclitaxel) cuatro meses antes de los síntomas 
para el tratamiento de un cáncer de mama.

En la exploración inicial, la agudeza visual corregida 
era de 20/100 en el ojo derecho y 20/80 en el ojo iz-
quierdo. La biomiscroscopía de segmento anterior era 
normal y la retina mostraba un edema macular bilate-
ral. La tomografía de coherencia óptica espectral (OCT) 
(Heidelberg Engineering Inc, Heidelberg, Alemania) 
mostró un edema macular quístico (EMQ) con líquido 
subretiniano de 727 μm y 685 μm de grosor, respecti-
vamente (figura 1A). La angiografía fluoresceínica (AGF) 
mostró una leve hiperfluorescencia macular en ambos 
ojos (figura 2). Sin tener ninguna otra razón para te-
ner tal EMQ, sospechamos una maculopatía asocia-
da con la quimioterapia. Se inició tratamiento oral con 
acetazolamida 250 mg dos veces al día. Ante la falta 
de mejoría (figura 1B), iniciamos tratamiento tópico con 
nepafenaco 3 mg/ml una vez al día. Dos semanas más 

tarde, se añadió brimonidina, como neuroprotector, 
dos veces al día. La paciente continuó con visiones y 
OCT estables (figura 1C). Tres semanas después de 
suspender el paclitaxel, se redujo el EMQ (figura 1D) 
a 329 μm y 309 μm, respectivamente. Seis semanas 
después, aunque la visión no mejoró, el líquido intra- y 
subretiniano desaparecieron por completo en la OCT. 
En cambio, persistió la ruptura foveal de la membrana 
limitante externa y la capa elipsoide (figura 1E).

Maculopatía por paclitaxel
María S. Pighin1, Ignasi Jürgens Mestre2

1 Departamento de Retina, Institut Català de Retina, Barcelona. 2 Director Médico  
y Jefe del Departamento de Retina, Institut Català de Retina, Barcelona
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FIGURA 1
Tomografía de coherencia óptica en la primera 
visita, con 727 μm (ojo derecho) y 685 μm (ojo 
izquierdo) (A). Tras tratamiento con acetazolamida, 
con 885 μm (ojo derecho) y 741 μm (ojo izquierdo) 
(B). Bajo tratamiento con nepafenaco y brimonidina, 
la tomografía de coherencia óptica tenía 581 μm (ojo 
derecho) y 617 μm (ojo izquierdo) (C). Después de 
dos semanas de discontinuar paclitaxel, la tomografía 
de coherencia óptica mejoró a 329 μm (ojo derecho) 
y 309 μm (ojo izquierdo) (D). Luego de seis semanas, 
los quistes desaparecieron y la visión permaneció 
disminuida, con daño de capas externas (E).
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DISCUSIÓN

Los taxanos (paclitaxel, nab-paclitaxel y docetaxel) son 
agentes antimitóticos que se utilizan en el tratamiento 
del carcinoma ovárico y mamario, así como del sarco-
ma de Kaposi, entre otros. Presentan numerosos efec-
tos tóxicos sistémicos y algunos oftalmológicos, como 
la queratitis y la neuropatía óptica2. Hemos encontrado 
solo veintiocho artículos publicados que describen el 
edema macular como efecto adverso de los taxanos1.

En esta paciente, los síntomas comenzaron cuatro 
meses después de comenzar el tratamiento con pa-
clitaxel. Meyer et al. describieron el EMQ después de 
nueve meses del tratamiento con paclitaxel3, y otros 
autores, de tres a cinco meses4.

En nuestra paciente la OCT confirmó la presencia de 
fluido intra- y subretiniano, el mismo patrón descrito 
en la mayoría de los artículos publicados5,6. La hiper-

fluorescencia leve en la AGF es comparable a la des-
crita en otros artículos7 y similar a la que se encuentra 
en otras enfermedades como la maculopatía por la 
niacina o el síndrome de Goldmann-Favre8,9,2.

Risard et al. sugirieron que la patogénesis de este tipo 
de EMQ radica en la toxicidad sobre las células de 
Müller, rompiendo el gradiente osmótico y conducien-
do a la acumulación de líquido intracelular y la fuga 
subclínica de líquido extracelular1.

Park et al. sugirieron el tratamiento con inhibidores de 
la anhidrasa carbónica10. Nosotros comenzamos el 
tratamiento con acetazolamida oral 250 mg y suple-
mento de potasio, pero se detuvo debido a los efectos 
secundarios sistémicos. Georgakopoulos et al. des-
cribieron la respuesta pobre al tratamiento tópico con 
brimonidina y nepafenaco6. Nuestra paciente obtuvo 
la misma escasa respuesta con dichas medicaciones. 

Se han descrito anomalías del epitelio pigmentario de 
la retina en pacientes con más de dos años de trata-
miento con paclitaxel11. Nuestra paciente fue tratada 
durante diez meses y se observó daño irreversible de 
la retina externa en la OCT.

CONCLUSIÓN

El paclitaxel puede provocar EMQ durante su uso 
como quimioterápico. El cuadro parece mejorar solo 
si se deja de administrar. Es un efecto adverso no fre-
cuente y no cuantificable, por lo que es importante 
reportar estos casos. 
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FIGURA 2
Angiografía fluoresceínica de ambos ojos, con leve 
hiperfluorescencia foveal.
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Los quistes vítreos son alteraciones oculares muy 
poco frecuentes que muchas veces se detectan de 
forma ocasional al realizar una exploración oftalmo-
lógica completa. El síntoma predominante son las 
miodesopsias, si bien muchos pacientes están com-
pletamente asintomáticos. Pueden ser congénitos o 
adquiridos.

CASO CLÍNICO

Mujer de 23 años, sin antecedentes oftalmológicos 
familiares ni personales de interés, remitida en di-
ciembre de 2016 a la consulta de retina para una 
revisión rutinaria y la valoración de miodesopsias de 
varios años de evolución. Su agudeza visual (AV) era 
de 20/20 ambos ojos (AO) y no presentaba defectos de 
refracción en AO. La biomicroscopía del polo ante-
rior resultó ser absolutamente normal y la presión 
intraocular era de 18 mmHg. La oftalmoscopia de 
imagen invertida y la biomicroscopía de polo poste-
rior permitieron observar una estructura quística es-
férica traslúcida (figura 1), aparentemente unilobula-

da, de aproximadamente 2-3 diámetros papilares y 
muy móvil, localizada en el vítreo medio en el ojo 
derecho (OD). En el fondo de ojo del OI se observó 
también la presencia de una estructura quística esfé-
rica pigmentada y de menor tamaño, localizada en el 
vítreo anterior y muy móvil (figura 2). Era una lesión 
también aparentemente unilobulada, pero con una 
zona de discontinuidad en su superficie. No se ob-
servaron células en el vítreo y el aspecto de la retina 
era normal en AO. La ecografía modo B confirmó la 
presencia de estructuras quísticas y móviles en el ví-
treo de AO, sin zonas de adherencia o tracción reti-
niana asociada, con un contenido de baja ecogenici-
dad (figura 3) y en la angiografía fluoresceínica se 
observó la presencia de un área hipofluorescente 
bien definida ocasionada por un efecto pantalla de 
una alteración prerretiniana. La paciente no presen-
taba antecedentes de traumatismos, enfermedades 
sistémicas o infecciosas y su analítica era compatible 
con la normalidad. 

Quistes vítreos en una mujer joven.  
A propósito de un caso
Salvatore di Lauro1, M.ª Isabel López Gálvez2

1 Instituto Universitario de Oftalmobiología Aplicada (IOBA), Universidad de Valladolid. 
2 Instituto Universitario de Oftalmobiología Aplicada (IOBA). Hospital Clínico 
Universitario de Valladolid. Clínica Baviera
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FIGURA 1
Imagen del fondo de ojo del ojo derecho. Se 
observa una estructura quística de color grisáceo 
traslúcido que ocupa la cavidad vítrea.

FIGURA 2
Imagen correspondiente al ojo izquierdo. Se observa 
una estructura quística pigmentada de color marrón 
en el vítreo anterior.
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Los hallazgos (larga historia clínica, ausencia de in-
flamación y el aspecto clínico) son compatibles con 
el diagnóstico de quistes vítreos congénitos (QVC). 
Debido a la excelente AV y a la ausencia de una sin-
tomatología importante, no se consideró necesario 
tratamiento. 

DISCUSIÓN

Los QVC son un hallazgo muy raro, ya que desde 
su primera descripción por Tansley en 18991 solo se 
han reseñado, aproximadamente, unos 60 casos en 
la literatura2. 

Los quistes vítreos pueden ser congénitos o adquiri-
dos, pigmentados o no pigmentados, únicos o múl-
tiples, esféricos, ovalados o multilobulados3. El color 
varía desde el amarillo-gris (no pigmentados) al ma-
rrón (pigmentados)3. Se han descrito en pacientes 

desde los 5 a los 68 años4, pero más frecuentemen-
te entre los 10 y los 20 años, y sus dimensiones va-
rían entre 0,15 y 12 mm3.

Estudios histológicos han demostrado que los 
quistes contienen melanosomas inmaduros y pro- 
melanosomas2,5. Ya que los gránulos de pigmento 
no se producen después del nacimiento, el origen 
más probable de estos quistes es el sistema hialoi-
deo primario2. Sin embargo, también se ha pro-
puesto que puedan originarse por epitelio del cuer-
po ciliar, células gliales o como una reacción del 
vítreo a una degeneración retiniana o coroidea6.

En la mayoría de los casos, los QVC no necesitan 
tratamiento, ya que la sintomatología es limitada y 
no afecta de manera significativa a la calidad de la 
visión y la vida del paciente. Los pacientes suelen re-
ferir miodesopsias, borrosidad transitoria en la visión 
o defectos de campo1-3. Entre las posibles opciones 
de tratamiento tenemos la vitrectomía y la fotoquistec-
tomía láser2,7-10. 

Por lo general, el aspecto clínico de los quistes y la 
ecografía modo B son suficientes para el diagnóstico 
definitivo11. Sin embargo, hay que tener en considera-
ción posibles causas de quistes vítreos adquiri-
dos3,6,12,13 secundarios a traumatismos oculares, ade-
noma ciliar, retinitis pigmentosa14, atrofia coroidea, 
uveítis, desprendimiento de retina, retinosquisis, colo-
bomas e infecciones por Toxoplasma gondii, Toxocara 
sp., equinococcosis y cisticercosis15. La tomografía 
de coherencia óptica puede ser útil en mostrar los 
detalles de las lesiones11,16-18, al identificar más fre-
cuentemente una estructura multilobulada interna e 
hiperreflectante que no puede ser visualizada por bio-
microscopía o ecografía11, pero no aporta informa-
ción adicional que pueda ser útil en la práctica.
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FIGURA 3
Ecografía correspondiente al ojo derecho.  
Se observa una estructura quística hipoecogénica 
en el vítreo posterior.
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INTRODUCCIÓN

La leucemia linfoblástica aguda (LLA) es una neopla-
sia hematológica en la que la proliferación monoclo-
nal incontrolada de los precursores de los linfocitos 
reemplaza a los elementos celulares normales de la 
medula ósea. Estos linfoblastos pueden proliferar 
también en otros órganos, con frecuencia en el híga-
do, el bazo y los ganglios linfáticos. Es rara en adultos 
y además en estos es más agresiva que en los niños 
(solo el 20-46 % de los adultos presentan curación). 
El 90 % de los pacientes con LLA sufren afectación 
ocular.

CASO CLÍNICO

Mujer de 70 años de edad, que en julio de 2016 es 
diagnosticada de LLA B Philadelphia positiva con infil-
tración del sistema nervioso central (SNC). Es tratada 
con prefase de corticoides más vincristina intraveno-
sa, depocyte intratecal e imatinib oral y se consigue la 
remisión completa. Se inicia tratamiento de manteni-
miento con mercaptopurina oral y metrotrexato sub-
cutáneo en septiembre de 2016. 

Coincidiendo con la segunda quimioterapia de rein-
ducción, en enero de 2017, acude a nuestras consul-
tas refiriendo disminución de la agudeza visual (AV). 
La AV con corrección es de 0,8 en el ojo derecho (OD) 
y de 0,4 en el ojo izquierdo (OI). En el fondo de ojo (FO) 
se aprecia hemorragia subretiniana suprapapilar en la 
arcada temporal-superior, con engrosamiento retinia-
no asociado en el OD y engrosamiento macular, más 
evidente, en el OI. 

La tomografía de coherencia óptica (OCT) muestra 
desprendimiento neuroepitelial (DNE) a nivel supra-
macular y macular en el OD y el OI, respectivamente. 
Dado el antecedente de LLA, con compromiso del 

SNC, se solicita resonancia magnética nuclear ce-
rebral y se deriva para punción lumbar, que resultan 
normales.

La AV continúa disminuyendo hasta 0,5 en el OD 
y 0,05 en el OI, y aumenta el DNE en ambos ojos 
(AO). En el FO se aprecia un área de puntos ama-
rillentos suprapapilares, profundos, mal definidos 
y confluentes en AO. En la OCT coinciden con 
una irregularidad difusa del epitelio pigmentado 
retiniano (EPR), en forma de pequeños despren-
dimientos, que parecen ser el origen del fluido 
subretiniano que afecta al polo posterior de AO 
(figuras 1 y 2). 

Se replantea el diagnóstico y se establece un di-
ferencial entre coriorretinopatía serosa central, 
secundaria al tratamiento corticoideo intravenoso 
(recibido durante la reinducción y que no explica-
ría la presencia de las hemorragias subretinianas) 
y vasculopatía coroidea polipoidea coincidente. Se 
realiza OCT angiografía, sin observarse pólipos cla-
ros en AO. 

Desprendimiento retiniano seroso 
bilateral en el contexto de una leucemia 
linfoblástica aguda 
Erika Vázquez Cruchaga1, José A. López Garrido2

1 Médico adjunto, Sección de Retina, Servicio de Oftalmología, Hospital Galdakao-
Usansolo (Vizcaya). 2 Jefe del Servicio de Oftalmología, Hospital Galdakao-Usansolo 
(Vizcaya)
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FIGURA 1
Tomografías de coherencia óptica que muestran las 
irregularidades del epitelio pigmentado retiniano y la 
presencia de desprendimiento neuroepitelial a nivel 
suprapapilar del ojo derecho (asterisco). 
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En la angiografía fluoresceínica aparecen puntos hi-
perfluorescentes de diferente tamaño a nivel suprapa-
pilar de AO en tiempos precoces, con cierta fuga en 
tiempos más tardíos (figura 3). 

En la angiografía con verde de indocianina no se apre-
cian pólipos (figura 4).

En este punto se decide observar a la paciente y, para 
nuestra sorpresa, van disminuyendo los DNE y mejora 
la AV con el paso de las semanas de forma aparen-
temente espontánea. En agosto consigue una AV de 
1,0 en el OD y de 0,7 en el OI (tras dos ciclos más 
de quimioterapia de reinducción en abril y julio). En la 
exploración, en ese momento solo se puede apreciar 
una alteración puntiforme pigmentaria residual en el 
área suprapapilar de AO.

DISCUSIÓN

La afectación ocular en la LLA puede aparecer bien 
en el momento del diagnóstico o durante el cur-
so de la enfermedad y ser por infiltración directa 
de los tejidos oculares por las células leucémicas 
o de forma indirecta y secundaria a los trastornos 
hematológicos asociados (anemia, trombocitope-
nia), a los posibles tratamientos recibidos (quimio-
terapia, radioterapia, trasplante de medula ósea) o 
a infecciones oportunistas. De todas las estructuras 
oculares, las más frecuentemente afectadas son la 
retina y la coroides (dada su rica vascularización), 
dando lugar a la retinopatía y coroidopatía leucémi-
ca, respectivamente.

La retinopatía, que es la manifestación clínica más 
frecuente y conocida de las dos, se caracteriza por 
hemorragias intrarretinianas, manchas de Roth, exu-
dados algodonosos, dilatación venosa e infiltrados 
retinianos fácilmente visibles en el FO, pero raramen-
te es sintomática.

En el caso de la coroidopatía, sin embargo, la infiltra-
ción de la coroides por los linfoblastos no suele ser 
evidente desde un punto de vista clínico (a pesar de 
que en los estudios histopatológicos se encuentra 
en el 30-93 % de los casos), pero cuando es inten-
sa puede producir un desprendimiento retiniano se-
roso macular y sintomatología acusada en forma de 
disminución franca de la AV. Por ello, la coroidopatía 
leucémica, a pesar de ser una complicación más rara 
de la enfermedad (se han descrito muy pocos casos 
en el mundo), puede ser el primer síntoma de ella1,2 o 
de una recidiva3.

Desde el punto de vista fisiopatogénico, se postula 
que la infiltración del tejido coroideo por los linfoblas-

FIGURA 2
Retinografías y tomografías de coherencia óptica 
que muestran las irregularidades del epitelio 
pigmentado retiniano con mínina lámina de fluido 
subretiniano asociado a nivel suprapapilar (superior) 
y presencia de desprendimiento neuroepitelial de 
gran tamaño a nivel macular (inferior) en el ojo 
izquierdo.

FIGURA 3
Angiografía fluoresceínica que muestra spots 
hiperfluorescentes e irregulares en el área 
suprapapilar de ambos ojos en tiempos precoces 
(óvalo negro), con pooling de fluoresceína  
en tiempos tardíos (óvalo blanco).

FIGURA 4
Angiografía con verde de indocianina en tiempos 
precoces y tardíos en la que no se aprecian pólipos.
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tos produce una oclusión parcial de la coriocapilar, 
con retraso en la circulación coroidea e isquemia. 
De forma secundaria tiene lugar una disfunción de 
la membrana de Bruch y del EPR, que es la que fi-
nalmente motiva el acúmulo de fluido en el espacio 
subretiniano. Dichos hallazgos fueron descritos por 
primera vez por Zimmerman en 19644 y corrobora-
dos más tarde: el examen histológico ocular mediante 
autopsia de 135 pacientes con leucemia demuestra 
el engrosamiento coroideo y la infiltración por célu-
las leucémicas responsable de la isquemia coroidea5. 
Además, recientemente ha podido documentarse di-
cho engrosamiento mediante técnicas de OCT me-
diante la técnica de EDI (enhanced depth imaging), y 
su resolución tras quimioterapia6,7.

En el caso de nuestra paciente, sin embargo, no apre-
ciamos un engrosamiento coroideo difuso en la OCT. 
Este hecho, junto con la ausencia de afectación leu-
cémica a otro nivel, fue el motivo de que ampliáramos 
el diagnóstico diferencial y buscáramos otras causas 
de su cuadro ocular, que, sin embargo, no pudimos 
llegar a constatar. La ausencia de otras causas y la 
buena evolución de la afectación ocular sin tratamien-
to específico nos hacen pensar que la responsable 
fuera realmente una infiltración leucémica coroidea, 
quizás rápidamente controlada por los ciclos pauta-

dos de quimioterapia que recibió en ese momento. 
De hecho, si analizamos algunos cortes de la OCT, 
sí se puede apreciar cierto engrosamiento coroideo 
relativo en las áreas suprapapilares, coincidiendo con 
la irregularidad del EPR, con respecto a otras zonas 
(figura 5). Además, no podemos olvidar el fenómeno 
de leucostasis típico de las leucemias agudas y que 
puede producir un enlentecimiento del flujo coroideo 
e isquemia per se. 

La ausencia de afectación leucémica en otra localiza-
ción está descrita en algunos casos3.
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FIGURA 5
Engrosamiento coroideo relativo a nivel de las 
irregularidades del epitelio pigmentado retiniano 
suprapapilar, origen del fluido subretiniano (líneas 
verdes).



168

El desprendimiento pseudoviteliforme es un acúmu-
lo subretiniano de material viteliforme, adquirido, que 
puede aparecer asociado a algunas anomalías como: 
pseudodrusas reticulares, drusas laminares basales, 
pseudoxantoma elástico, distrofias musculares y dis-
trofias en patrón. En el caso de las drusas cuticulares 
o laminares basales, en ocasiones puede ser bastante 
extenso, siendo muy característico en la exploración 
de fondo de ojo, como veremos en la iconografía. 

Presentamos el siguiente caso de un varón de 41 años 
que consultó en 2014 por leve metamorfopsia asocia-
da a alteraciones visuales inespecíficas bilaterales. 

En la exploración presentaba:
• Agudeza visual (AV): ojo derecho (OD): +1,00 = 0,9; 

ojo izquierdo (OI): +0,75 = 0,9. AV binocular sin co-
rrección: 1,2.

• Fondo de ojo: en ambos ojos aparece un acúmulo 
subretiniano de material viteliforme, con disposición 
de pseudohipopion, de 2-3 diámetros papilares, 
asociado a drusas cuticulares laminares basales 
en polo posterior y peripapilar (predominantemente 
nasal) (figuras 1 y 2).

• Autofluorescencia: hiperautofluorescencia del ma-
terial subretiniano. Múltiples pequeñas imágenes 
de hipoautofluorescencia, rodeadas de anillo hi-
perautofluorescente (en «eclipse solar») en el polo 
posterior y peripapilar (figura 3).

• Angiografía fluoresceínica: múltiples puntos hiper-
fluorescentes correspondientes a drusas junto con 
hiperfluorescencia inicial en el polo apical de la le-
sión e hipofluorescencia inferior por efecto pantalla 
(figura 4) que progresivamente adquiere tinción en 
tiempos tardíos y puede simular una neovasculari-
zación coroidea oculta (figura 5).

• Tomografía de coherencia óptica (OCT): presencia 
de material hiperreflectante subretiniano (corres-
pondiente al material viteliforme en el fondo de 

ojo [figura 6]) con estructura foveal relativamente 
conservada. En B-scan horizontal interesando la 
zona superior del pseudohipopion, encontramos 

42 Desprendimiento pseudoviteliforme 
asociado a drusas laminares basales. 
Evolución a tres años
Lorenzo López Guajardo
Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Príncipe de Asturias, Alcalá de Henares 
(Madrid)

FIGURA 1
Retinografía ojo derecho con depósito de material 
viteliforme submacular.

FIGURA 2
Retinografía ojo izquierdo.
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un espacio hiporreflectante subretiniano asociado 
a depósitos en el subepitelio pigmentario de la reti-
na (EPR) en «dientes de sierra» correspondientes a 
drusas cuticulares laminares basales (figura 7).

La evolución de las lesiones viteliformes adquiridas es 
variable, pero suele desarrollarse una reabsorción del 
material viteliforme, con atrofia asociada del EPR y de 
la nuclear interna, asociada a adelgazamiento de las 
capas externas de la retina. Ello suele suponer una 
disminución de la AV de distinta intensidad y en oca-
siones la aparición de metaplasia reactiva.

A los tres años presenta: AV OD csc = 0,7; AV OI csc 
= 0,6 y visión binocular de 0,8.

En la retinografía del OI (figura 8) puede apreciarse 
la reabsorción del material viteliforme, con la desa-
parición de la hiperautofluorescencia producida por 
este a nivel de la autofluorescencia (figura 9). En el 
OD (figura 10) la reabsorción ha sido subtotal y puede 
apreciarse mejor la presencia de drusas blandas, que 
suelen aparecer en el curso de la evolución de las dru-
sas cuticulares. En el corte tomográfico de dominio 
espectral del OI (figura 11), se aprecia también esta 
reabsorción del material hiperreflectivo subretiniano, 
junto con una desestructuración y atrofia de capas ex-
ternas a nivel central. 

FIGURA 3
Autofluorescencia.

FIGURA 4
Angiografía fluoresceínica: tiempo arteriovenoso.

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica que interesa  
la fóvea del ojo izquierdo con material subretiniano 
correspondiente al depósito viteliforme.

FIGURA 7
Corte de tomografía de coherencia óptica superior  
a material viteliforme del ojo derecho.

FIGURA 5
Angiografía fluoresceínica: tiempos tardíos,  
que pueden confundir con una neovascularización 
coroidea oculta.
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Se advierte al enfermo de la probable disminución 
progresiva de visión y de la posibilidad de desarrollo 

de neovascularización subretiniana, especialmente en 
el OD.
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FIGURA 8
Retinografía a los tres años con práctica resolución 
de material viteliforme.

FIGURA 10
Retinografía del ojo derecho a los tres años.

FIGURA 9
Autofluorescencia. Desaparición de la 
hiperautofluorescencia producida por el material 
pseudoviteliforme.

FIGURA 11
Tomografía de coherencia óptica con reabsorción 
del material hiperrreflectivo subfoveal.
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INTRODUCCIÓN

En pacientes oncológicos, la aparición de lesiones 
elevadas del polo posterior debe ponernos en la sos-
pecha de una relación causal entre la lesión y el tu-
mor primario del paciente. Las metástasis suponen 
la causa más frecuente de tumores intraoculares y 
afectan en un 80 % a la coroides, donde quedan lo-
calizadas en su mayor parte en el polo posterior1. No 
obstante, existen otras causas de lesiones elevadas 
del polo posterior que deben tenerse en cuenta para 
hacer un diagnóstico preciso que conduzca a un ma-
nejo adecuado. 

CASO CLÍNICO

Describimos el caso de un varón de 80 años diag-
nosticado de proceso linfoproliferativo crónico-LLC B 
estadio II en tratamiento con ibrutinib, que es remitido 
para valoración oftalmológica en enero de 2017 por 
disminución de la agudeza visual en su ojo derecho. 
Como antecedentes oftalmológicos de interés, cons-
taba una visita en el año 2014 en la que fue diagnos-
ticado de degeneración macular asociada a la edad 
(DMAE) de tipo seco bilateral. En ese momento su 
agudeza visual mejor corregida (AVMC) era de 20/40 
en su ojo derecho y de 20/30 en su ojo izquierdo. 
Entre otros antecedentes destaca una fibrilación auri-
cular crónica por la que el paciente recibe tratamiento 
anticoagulante.

En la exploración, el paciente presentó una AVMC 
de cuenta dedos a 1 metro en su ojo derecho y de 
20/40 en su ojo izquierdo. Se apreció una catara-
ta nuclear y subcapsular posterior bilateral y una 
presión intraocular de 15 mmHg. En el examen del 
fondo ocular se observó una lesión tumoral blanco-
amarillenta en el polo posterior del ojo derecho tem-
poral a mácula de aspecto sólido y unos 4 diámetros 

papilares de extensión. En el infrarrojo se pueden 
ver bien definidos los bordes de la lesión, su exten-
sión y las alteraciones pigmentarias acompañantes 
(figura 1). 

La tomografía de coherencia óptica (OCT) muestra 
una gran elevación coroidea, con un área interna 
hiperreflectiva seguida de una zona hiporreflectiva. 
Se observa afectación foveal con plegamiento y alte-
ración anatómica, quistes intrarretinianos y fluido 
subretiniano (figura 2). Las imágenes en la angiogra-
fía fluoresceínica son poco concluyentes y única-
mente muestran una impregnación macular sin difu-
sión compatible con las alteraciones de la DMAE 
seca preexistente (figura 3). La ecografía ocular mos-

43 Lesión elevada en el polo posterior  
en paciente oncológico
José Juan Martínez Toldos1, Cristian Fernández Martínez2

1 Jefe del Servicio de Oftalmología, Hospital General Universitario de Elche.  
2 Servicio de Oftalmología, Hospital General Universitario de Elche

FIGURA 1
Lesión elevada del polo posterior temporal a mácula 
de 7 x 3,5 mm de extensión, con pigmento  
en los márgenes.
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tró una lesión de ecogenicidad heterogénea con una 
atenuación leve de los ecos a su través. El estudio 
del globo ocular con resonancia magnética nuclear 
reveló la existencia de una masa coroidea de 7 mm 
de longitud y más de 1 mm de grosor parcialmente 
hiperintensa en T1 sin contraste, hipointenso y algo 
heterogéneo en T2, con una leve alteración de la gra-
sa intraconal posterior y externa con respecto al glo-
bo, pero que no muestra realce tras la administra-
ción de contraste (figura 4). 

Se sospecha, por tanto, que pueda tratarse de un 
tumor coroideo maligno, con probable origen metas-
tásico. En este momento se inicia un estudio sisté-
mico para despistaje de lesiones en otros órganos o 
tejidos, que incluye tomografía axial computarizada 
(TAC) toraco-abdomino-pélvico, TAC craneal, marca-
dores tumorales, examen dermatológico y endosco-
pia digestiva. Completado este estudio, el paciente 

es diagnosticado de un linfoma digestivo tipo MALT 
de bajo grado. El proceso linfoproliferativo crónico 
del paciente se encuentra bajo control y tratamiento 
adecuados. Esto, junto con la ausencia de signos in-
filtrativos de la lesión y de lesiones concomitantes en 
otros órganos o tejidos tras el estudio sistémico, fue 
determinante para decidir una actitud expectante y un 
seguimiento estrecho. 

Transcurridos tres meses, la AVMC es de movimiento 
de mano a 30 cm y en el examen del fondo ocular 
se aprecia una involución total de la lesión coroidea, 
quedando un área de atrofia retiniana extensa con 
pigmentación abundante y fibrosis macular cicatricial 
(figura 5). La OCT desvela en este estadio una retina 
interna atrófica y una abigarrada desestructuración 
de la retina externa, con nódulos fibrosos subreti-
nianos hiperreflectivos, elevaciones y pliegues del 
epitelio pigmentario de la retina (EPR), y placas de 
fibrosis sobre el EPR (figura 6). Ante esta evolución, 
planteamos que pudiera tratarse de una hemorragia 
subretiniana. 

FIGURA 3
Patrón angiográfico muy inespecífico con 
impregnación del epitelio pigmentario de la retina  
y sin signos de difusión.

FIGURA 4
Resonancia magnética nuclear, donde se observa  
la masa coroidea en el cuadrante superoexterno  
del globo ocular derecho, sin evidenciarse signos de 
hipercaptación de contraste ni de infiltración intra-  
o extraconal.

FIGURA 2
Tomografía 
de coherencia 
óptica, donde se 
observa la gran 
masa coroidea 
con un patrón 
de reflectividad 
heterogéneo y 
que induce un 
plegamiento de 
la mácula, así 
como la aparición 
de fluido sub- e 
intrarretiniano.
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Una hemorragia subretiniana masiva consiste en un 
abundante sangrado que puede extenderse desde 
las arcadas hasta el ecuador e implica al menos a 
dos cuadrantes total o parcialmente. Su aparición 
puede tratarse de una rara complicación de la DMAE 
exudativa, otras causas de membrana neovascular 
coroidea, la alta miopía, los traumatismos oculares, 
estrías angioides y el cerclaje escleral2. El sangrado 
se inicia debajo del EPR y produce una gran eleva-

ción de la retina y roturas en el EPR que le permiten 
invadir la retina neurosensorial. Su coloración pue-
de variar desde marrón oscuro hasta tonalidades 
blanco-amarillentas, lo que hace que puedan ser 
confundidas con facilidad con lesiones malignas. La 
presencia de hierro, hemosiderina y fibrina resulta en 
un daño irreversible de los fotorreceptores, que aca-
ban separándose del EPR, y finalmente provoca su 
desaparición, hallazgos que se observan en la OCT. 
Por otro lado, la hemoglobina y sus derivados tienen 
distintas propiedades magnéticas y pueden alterar 
el comportamiento de las moléculas de agua de su 
alrededor, modificando los tiempos de la resonan-
cia y acortando el tiempo T1 y el T2. Al acortarse el 
tiempo T1, el tejido se ve más hiperintenso y, si se 
acorta el tiempo T2, se ve más hipointenso3. Esto 
puede confundir aún más su diagnóstico con el de 
un melanoma o metástasis coroideos.

El pronóstico visual de la hemorragia subretiniana 
masiva suele ser ominoso cuando afecta al polo pos-
terior y producir pérdidas súbitas y graves de agude-
za visual en los primeros días. Se han reportado se-
ries de casos de preservación de agudezas visuales 
de 20/400 tras un manejo quirúrgico con vitrectomía, 
inyección subretiniana de activador del plasminógeno 
(rTPA) y tamponamiento con gas4. En nuestro caso, 
la conversión exudativa de la DMAE con la presencia 
de una membrana neovascular coroidea oculta pudo 
ser la causa de la hemorragia masiva. La actitud ex-
pectante llevó a la resolución espontánea de la he-
morragia, pero con un deterioro grave de la visión del 
paciente. 

CONCLUSIONES

La aparición de lesiones elevadas del polo posterior 
debe hacernos sospechar la existencia de lesiones 
malignas infiltrativas de la coroides. No obstante, he-
mos de tener en cuenta otras opciones diagnósticas, 
tales como la hemorragia subretiniana masiva, espe-
cialmente cuando coexistan patologías predisponen-
tes tales como DMAE, alta miopía, etc. Realizar un 
adecuado diagnóstico diferencial, especialmente con 
el melanoma coroideo, puede evitar la aplicación de 
tratamientos agresivos como la radioterapia o la enu-
cleación. La vitrectomía vía pars plana con inyección 
de rTPA subretiniano y tamponamiento con gas debe 
considerarse la técnica de elección en estos casos. 

FIGURA 5
Imagen tras resolución espontánea con área 
pigmentada de atrofia en el lugar de la lesión  
y una proliferación glial cicatricial del área macular.

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica tras resolución 
espontánea, con nodos de fibrosis subretiniana,  
una placa de fibrosis submacular, un epitelio 
pigmentario de la retina festoneado y desprendido,  
y una atrofia de la retina interna.
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INTRODUCCIÓN

La distrofia miotónica (DM) es una enfermedad here-
ditaria que se acompaña de una progresiva pérdida 
y debilidad de la musculatura distal y monotonía. De 
modo típico, se asocia con complicaciones oculares 
como debilidad muscular, ptosis, cataratas1, así como 
alteraciones retinianas. 

CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 57 años, miembro de una familia 
de seis hermanos, de los cuales cinco padecían DM 
tipo 1 (enfermedad de Steinert) y cuatro han fallecido. 

Fue diagnosticada a los 14 años por debilidad en las 
manos que fue extendiéndose a toda la musculatura. 
Ha sido seguida durante los últimos diez años, en los 
cuales los síntomas fueron acentuándose: episodios 
de luxación mandibular, dificultad cognitiva, ptosis 
palpebral izquierda, hipersomnia, flutter auricular, di-
sartria. La analítica es normal, salvo la creatina quina-
sa de 245 U/I.

Acude a consultas por baja visión en ambos ojos, 
con 0,7 en el ojo derecho (OD) y 0,5 en el ojo izquier-
do. Se le diagnostican cataratas en ambos ojos, que 
muestran la presencia de cristales iridiscentes verdes 
y rojos en ambos cristalinos (catarata policromática) 
(figura 1) ya descritos en la literatura1.

En el examen de fondo de ojo bajo dilatación pupi-
lar, resulta difícil verlo con definición, por las cataratas 
(figura 2). Sin embargo, la angiografía fluoresceínica 
(AGF) nos permite diagnosticar una distrofia macular 
en patrón en ambos ojos. Solo en su OD se aprecian 
unas líneas de hiper- e hipofluorescencia en el área 
superior de la papila y que se extienden desde el cua-
drante NS al TS correspondientes a pliegues coriorre-

tinianos (figura 3). No se le realizó la autofluorescencia. 
La tomografía de coherencia óptica (OCT) no muestra 
alteraciones graves en el epitelio pigmentario de la re-
tina (EPR) ni en la capa de elipsoides (figura 4).

Se le realizó una biopsia muscular, donde se observa 
la presencia de núcleos dispuestos dentro de la fibra 
muscular (tinción hematoxilina-eosina x20) (figuras 5A 

Alteraciones oftalmológicas  
en la distrofia de Steinert 
Antonio Medina Tapia, Beatriz Lechón Caballero
Unidad de Retina Médica, Hospital Universitario Virgen del Rocío, Sevilla
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FIGURA 1
Cataratas difusas policromáticas en ambos ojos.

FIGURA 2
Arriba: retinografías de ambos ojos, donde la 
catarata nos impide evaluar el área macular. Abajo: 
angiografía fluoresceínica, donde apreciamos la 
distrofia en patrón y los pliegues en retina superior 
en el ojo derecho.
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y 5B). Obsérvese como las fibras citocromo oxidasa 
negativas se tiñen de azul debido a la tinción con suc-
cinil deshidrogenasa.

El estudio molecular del gen DMPK (dystrophia 
myotonica protein kinase) muestra un alelo normal y 
otro expandido, lo que confirma el diagnóstico de 
DM tipo 1 o enfermedad de Steinert.

En el seguimiento, durante los últimos cinco años, 
solo ha disminuido la agudeza visual por la catarata y 
mantiene visiones de 0,5/0,4.

DISCUSIÓN

La forma autosómica dominante de la DM tipo 1 (en-
fermedad de Curschmann-Steinert) y la DM tipo 2 
(proximal myotonic myopathy) es muy distinta a las 
formas progresivas sin DM, que suelen ser multisisté-
micas. La DM tipo 1 y tipo 2 son las más frecuentes 
de las distrofias musculares. 

Se produce por la expansión del triplete citosina- 
timina-guanina, que se repite en el gen DMPK (cromo-
soma 19)2,3. En ambas el músculo esquelético es el 
órgano que más se afecta (pérdida de fuerza, debili-
dad, miotonía, mialgias). También suele manifestarse 
en otros órganos, como son el ojo, el corazón, el ce-
rebro, las glándulas endocrinas, etc. La gravedad de 
la clínica en la DM tipo 1 aumenta de generación en 
generación. Cuanto más se repita, mayor gravedad 
tiene el fenotipo en la DM tipo 1. En la DM tipo 2 la 
gravedad de los síntomas y la edad de aparición no se 
relacionan con los antecedentes4.

A nivel ocular se han descrito alteraciones en la mo-
tilidad ocular, ptosis palpebral, cataratas que por 
sus características (policromática)5. Se han descri-
to cambios pigmentarios6, distrofias en mariposa y 
lesiones de aspecto viteliforme, agujeros lamelares, 
foveosquisis y menos frecuentemente distrofias en 
patrón7-10.

Kimizuka evalúa 49 pacientes con distrofia miótonica 
y cambios en la retina macular estudiados con angio-
grafía. En el 26,6 % de los casos encuentra un patrón 
en ala de mariposa, mientras que el 24,5 % mostraba 
un patrón reticular y el 43,9 % tenía un cuadro de atro-
fia periférica de forma poligonal. La agudeza visual no 
estaba gravemente afectada. La evolución de estas 
lesiones suele ser lenta y en cinco años de seguimien-
to solo tres pacientes tuvieron cambios en la morfolo-
gía de la lesión6.

En conclusión, las alteraciones oculares asociadas 
a la enfermedad de Steinert pueden causar no solo 
alteraciones de la musculatura palpebral y las cata-
ratas, sino que nos deben hacer sospechar la afecta-
ción retiniana, por lo que el examen del fondo de ojo 
es esencial en estos pacientes antes de programar 
la cirugía de la catarata. Consideramos que la auto-
fluorescencia y la AGF siguen siendo la técnica de 
exploración no invasiva que nos permite visualizar la 
lipofuscina en el EPR y obtener una imagen mejor que 
en color de la distrofia en patrón.

FIGURA 3
Detalle de las bandas hiper- e hipofluorescente 
en la hemirretina superior del ojo derecho, 
correspondientes a pliegues del epitelio pigmentario 
de la retina. 

FIGURA 4
La tomografía de coherencia óptica no muestra 
alteraciones graves en el epitelio pigmentario  
ni en la capa de elipsoides. 

FIGURA 5
Anatomía patológica. A) Tinción HE x20: núcleos 
centrales dispuestos dentro de la fibra muscular 
(flechas). B) Tinción con succinil deshidrogenasa 
X10: obsérvese como las fibras citocromo oxidasa 
negativas se tiñen de azul debido a la tinción con 
succinil deshidrogenasa (asteriscos).

A B
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Síndrome mascarada de DMAE atrófica
Anna Sala Puigdollers1,3, Jordi Monés Carilla1,2 
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CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 79 años, con pérdida de visión en 
ambos ojos, diagnosticada de degeneración macular 
asociada a la edad atrófica. 

Acude referida para ser incluida en el ensayo clínico 
de atrofia geográfica (AG) con lampalizumab para su 
ojo izquierdo. 

En la exploración presenta una mejor agudeza visual 
corregida de 20/40 en su ojo derecho y de 20/100 en 
su ojo izquierdo (figuras 1-5). 

DISCUSIÓN

La atrofia que presenta la paciente se confundió con 
una AG. 

En los casos de AG podemos ver en la retinografía 
en color la zona de atrofia del epitelio pigmentario 
de la retina (EPR) bien circunscrita, donde es posible 
observar los grandes vasos coroideos y normalmen-
te las lesiones suelen preservar la fóvea en las fases 
precoces. 

También en la autofluorescencia de la AG se puede 
apreciar una hipofluorescencia en la zona de atrofia 
con hiperfluorescencia variable en los bordes de la 
lesión.

No se comporta así el caso que presentamos. El as-
pecto de las lesiones es de forma serpinginoide y la 
autofluorescencia no tiene un patrón hipofluorescente 
con hiperfluorescencia en los bordes, tal como ocu-
rre en la AG, sino que hay un patrón de hiperfluores-
cencia punteada con bordes hipofluorescentes, por 
lo que se trata de otra entidad: maculopatía placoide 
persistente (PPM). 

45

FIGURA 1
Retinografía en color que muestra alteración del 
epitelio pigmentario de la retina macular en ambos 
ojos. 
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La PPM es una entidad clínica rara que se caracteriza 
por lesiones bilaterales y bien delimitadas en forma de 
placa en la mácula. 

Presenta características que se parecen superficialmente 
a la epiteliopatía pigmentaria placoide multifocal posterior 
aguda (APMPPE) y a la coroidopatía serpiginosa macular1.

FIGURA 2
Autofluorescencia 
con patrón de 
hiperfluorescencia 
punteada dentro 
de las placas, 
con bordes 
hipofluorescentes. 

FIGURA 3
A) Angiografía 
con fluoresceína 
que muestra la 
lesión placoide 
del ojo derecho, 
con los márgenes 
hiperfluorescentes. 
B) Angiografía con 
verde de indocianina 
que muestra la lesión 
hipofluorescente. 

A B

FIGURA 4
Tomografía de 
coherencia óptica 
del ojo derecho que 
muestra la zona 
de atrofia central 
y alteración del 
epitelio pigmentario 
de la retina y capas 
externas de la retina. 

FIGURA 5
Tomografía de 
coherencia óptica  
del ojo izquierdo que 
muestra la zona  
de atrofia central  
y alteración de las 
capas externas  
de la retina.
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Es importante diferenciar la PPM de la APMPPE por-
que ambas condiciones pueden parecer similares en 
la presentación1.

Por lo general, es una enfermedad bilateral que afecta 
principalmente a la mácula y tiene un buen pronósti-
co, a menos que se desarrolle una neovascularización 
coroidea o una atrofia2,3 (figuras 6 y 7).

Las imágenes multimodales sugieren que la PPM 
tiene una patogénesis inflamatoria que puede afec-
tar a la coroides interna, con cambios secundarios 
en el EPR y la retina externa4, aunque también se 
ha descrito que el patrón de hipofluorescencia en 
estos pacientes sugiere más bien hipoperfusión 
coroidea5.

En la angiografía fluoresceínica, las lesiones placoides 
en la PPM son hipofluorescentes en los cuadros pre-

coces e hiperfluorescentes en los cuadros tardíos2,3, 
mientras que en la angiografía con verde de indociani-
na presentan hipofluorescencia en cuadros temprano 
y tardío2.

La tomografía de coherencia óptica revela un espec-
tro de anormalidades que afectan a las capas exter-
nas de la retina, al EPR y a la coroides, mientras que la 
autofluorescencia varía desde un patrón relativamen-
te normal a hiperfluorescencia punteada dentro de la 
placa1.

En conclusión, la PPM es una entidad inflamatoria que 
podría considerarse como una enfermedad macular 
crónica relacionada con la edad, posiblemente con un 
factor asociado de isquemia coroidea.

FIGURA 6
A) Inicio de edema macular quístico en su ojo 
derecho. Empeoramiento de la agudeza visual a 
20/100. B) Resolución del edema macular quístico 
tras inyección intravítrea del implante  
de dexametasona. 

A

B

FIGURA 7
A) Angiografía fluoresceínica y tomografía de 
coherencia óptica que muestra neovascularización 
coroidea un mes más tarde de la resolución del 
edema macular quístico (figura 6). La agudeza 
visual ha empeorado a 20/125. B) Tomografía de 
coherencia óptica que muestra la resolución de la 
neovascularización tras dos inyecciones intravítreas 
de ranibizumab. La agudeza visual ha mejorado  
a 20/80.

A

B
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CASO CLÍNICO

Paciente varón de 49 años de edad, que consultó 
por haber descubierto de forma casual una disminu-
ción de la agudeza visual del ojo derecho (OD), en 
ausencia de otros síntomas acompañantes. No refería 
antecedentes sistémicos patológicos ni tratamientos 
tópicos o sistémicos. Fue remitido a la Unidad de Re-
tina por sospecha de una coroidopatía serosa central 
(CSC) crónica para ser tratado mediante terapia foto-
dinámica (TFD) con Visudyne®. 

La exploración oftalmológica en aquel momento era 
la siguiente:
• Agudeza visual: OD = 0,6; ojo izquierdo (OI) = 1,2 

con su corrección. 
• Presión intraocular: OD = 18 mmHg, OI = 18 mmHg.
• Segmento anterior: fáquico, medios transparentes.
• Fondo de ojo (figura 1): 

– OD: perfil macular alterado con una banda hipo-
pigmentada formada por la cresta de un estafi-
loma que nacía de la zona infrapapilar y discurría 
hasta la fóvea. 

– OI: atrofia miópica moderada del polo posterior, 
con marcada atrofia peripapilar. 

• Angiografía fluoresceínica (AGF) (figura 1): 
– OD: rarefacción del epitelio pigmentario de la re-

tina (EPR) en forma de herradura que coincidía 
con la zona anteriormente descrita del estafilo-
ma, migración de pigmento en forma de grumos 
y aparición de múltiples puntos levemente hiper-
fluorescentes con dudosa imagen de fuga de 
fluoresceína.

– OI: área macular conservada en ausencia de zo-
nas de atrofia o escapes de fluoresceína.

• Autofluorescencia (filtros de Spaide; Visupac, Zeiss) 
(figura 2): 
– OD: imagen en forma de herradura coincidente 

con el estafiloma, con un defecto de autofluo-

rescencia en la zona foveal y grumos de hiper- e 
hipoautofluorescencia acordes con la imagen de 
AGF.

– OI: zona de hiperfluorescencia peripapilar en 
ausencia de alteraciones maculares.

• Tomografía de coherencia óptica spectral domain 
(SD-OCT) (Cirrus, Zeiss): 
– OD: desprendimiento neurosensorial (DNS) sub-

foveal. Orientación oblicua de la retina (figura 2).
– OI: perfil macular conservado con integridad de 

las capas de la retina y ausencia de fluido subre-
tiniano (FSR).

EVOLUCIÓN

Ante la sospecha de que se tratara de una maculopa-
tía del estafiloma, también conocida como dome 
shaped maculopathy (DSM), no se realizó ningún tra-
tamiento activo y se mantuvo una actitud expectante. 
El paciente fue revisado anualmente y a partir del 
quinto año el FSR macular desapareció por completo 
de forma espontánea, mostrando un adelgazamiento 
de la coroides en la zona macular, con adelgaza-
miento de la capa nuclear externa y disrupción de la 
capa de unión de los segmentos internos y de los 
segmentos externos de los fotorreceptores (IS/OS). 
En la imagen de autofluorescencia obtenida median-
te un equipo Spectralis (Heidelberg), se apreciaba 
una distribución del patrón de autofluorescencia 
idéntica a la inicialmente descrita con los filtros de 
Spaide (figura 2). La agudeza visual era de 0,6 en el 
OD y de 1,2 en el OI, sin que el paciente refiriera 
deterioro subjetivo a lo largo de estos siete años.

DISCUSIÓN

La DSM fue descrita en el año 2009 por Gaucher 
como una protrusión de la retina, del EPR y de la 
coroides dentro de la concavidad de un estafiloma 

46 ¿Coroidopatía serosa central 
o maculopatía del estafiloma? 
Importancia del diagnóstico diferencial
Javier Antonio Montero Moreno1,2, Marta Fernández Muñoz3

1 Jefe del Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Río Hortega, Valladolid. 
2 Unidad de Retina, Oftalvist, Madrid. 3 Facultativa especialista de área de la Sección de 
Retina, Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Río Hortega, Valladolid
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posterior moderado en altos miopes, detectada me-
diante imágenes obtenidas por OCT, que se asociaba 
a la presencia de cambios atróficos en el EPR ma-
cular y múltiples puntos focales de fuga a la AGF1. 
Sin embargo, Cohen et al. ya describieron en 1998 la 
presencia de fluido submacular en ojos miopes con 
papilas de inserción oblicua, estafiloma inferonasal 
que afectaba a la mácula y cambios lineales del EPR2, 
y más recientemente se ha descrito en ojos sin mio-
pía3. Imamura et al., sobre una serie de 15 pacientes 
evaluados mediante SD-OCT de imagen profunda 
(enhanced depth imaging [EDI]), establecieron que se 
trataba de una variación localizada del grosor de la 
esclera submacular que podría obstruir la salida del 
flujo escleral normal y dar lugar al acúmulo de FSR 
y a la progresiva disminución de la agudeza visual4. 
Otras hipótesis para intentar explicar la presencia del 
FSR hacen referencia a la insuficiencia del EPR en la 
zona del estafiloma, hipotonía en el área del estafiloma 
con una reducción de la tensión de la pared, tracción 
vitreomacular tangencial, la resistencia de la esclera a 
la deformación del estafiloma, un engrosamiento loca-
lizado de la coroides o incluso un mecanismo adapta-
tivo para reducir el desenfoque3. 

Una de las principales dificultades a la que nos enfren-
tamos en el caso de la DSM es su similitud con los 
casos de CSC, por cuanto ambos procesos se diag-
nostican con frecuencia en pacientes entre la cuarta y 
la sexta décadas de la vida, con una disminución de 
leve a moderada de la agudeza visual, que presentan 
FSR en la zona macular detectable en la SD-OCT, y 
en la imagen angiográfica aparecen puntos de fuga 
de fluoresceína. 

Otro factor que agrava esta posible confusión es la exis-
tencia de tratamientos para la CSC, como es el caso de 
la TFD (en las diferentes variantes de tratamiento con-
vencional, de media dosis de Visudyne® y de flujo re-
ducido de láser) o más recientemente el láser micro-
pulsado o los tratamientos mediante antagonistas de 
los receptores de los mineralcorticoides5, frente a la 
inexistencia de tratamientos para la DSM, lo que pue-
de llevar al oftalmólogo a iniciar terapias costosas que 
están abocadas al fracaso terapéutico o a la aparición 
de complicaciones derivadas.

La imagen característica de la CSC en la SD OCT se 
puede observar resumida en la figura 3 y consiste en 

FIGURA 1
(A) Retinografía en color y (B) aneritra de la situación basal del paciente descrito con la línea de la cresta del 
estafiloma, que muestra la atrofia del epitelio pigmentario de la retina que llega hasta la fóvea. C) Retinografía  
del mismo paciente siete años después, que muestra una imagen idéntica. D-F) Angiografía fluoresceínica basal, 
donde se aprecia la línea del estafiloma con atrofia del epitelio pigmentario y de la coroides, así como la presencia 
de varios puntos hiperfluorescentes en la imagen angiográfica.
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FIGURA 3
Imagen resumen de las alteraciones características de la coroidopatía serosa central en la tomografía de coherencia 
óptica spectral domain. Presencia de una colección de fluido subretiniano (A) con una reflectividad similar a la 
del gel vítreo (B). Protrusiones (C) a partir del epitelio pigmentario de la retina (que normalmente se relacionan 
con los puntos de fuga de fluoresceína). Elongamiento de los segmentos externos de los fotorreceptores (D) 
en la zona del desprendimiento neurosensorial que guardan relación con el tiempo de evolución del cuadro. 
Engrosamiento de la coriocapilar en la zona de la lesión (E). Conservación de la capa granulosa externa y de la línea 
los segmentos internos y externos de los fotorreceptores en la zona del desprendimiento neurosensorial (F). Puntos 
hiperreflectantes sobre la línea de los segmentos internos y externos de los fotorreceptores (G). 

FIGURA 2
A) Tomografía de coherencia óptica spectral domain de la situación basal con presencia de fluido subretiniano 
en la zona centromacular. B-C) Imagen de autofluorescencia azul con filtro de Spaide (B) y siete años más 
tarde de Spectralis (C), con la presencia de la atrofia en forma de herradura y múltiples puntos hiper- e 
hipoautofluorescentes. D) Imagen de autofluorescencia en infrarrojo próximo. E-F) Tomografía de coherencia 
óptica spectral domain de la zona centro-foveal a los cinco y siete años, con resolución completa espontánea del 
fluido subretiniano y adelgazamiento de la granulosa externa y de la coroides en la zona central y el estafiloma.
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la presencia de una colección de FSR (figura 3A) de 
altura variable a lo largo de la evolución del cuadro, 
que puede llegar a desaparecer de manera espon-
tánea y a reaparecer, habitualmente de localización 
central y con una reflectividad similar a la del gel vítreo 
(figura 3B); que se asocia a la presencia de pequeñas 
protrusiones (figura 3C) a partir del EPR (que normal-
mente se relacionan con los puntos de fuga de fluo-
resceína); elongamiento de los segmentos externos 
de los fotorreceptores (figura 3D) en la zona del DNS 
(que guardan relación con el tiempo de evolución del 
cuadro); engrosamiento de la coriocapilar en la zona 
de la lesión (figura 3E); conservación de la capa gra-
nulosa externa y de la línea IS/OS en la zona del DNS 
(figura 3F); y con presencia de puntos hiperreflectan-
tes sobre la IS/OS (figura 3G). Todo ello sustentado 
sobre una línea de base del EPR horizontal o dentro 
de una inclinación no superior a los 30º. Sin embar-
go, esta imagen puede verse enmascarada en otros 
casos por la presencia de múltiples focos de DNS o 
de un material más denso en forma de depósito en 
el espacio subretiniano (figura 4). En estos casos re-
sultará necesario guiarse por la AGF con la lesión en 
patrón de humo de chimenea o de mancha de tinta, 
la imagen de angiografía con verde de indocianina y 
la imagen característica de lesión en reguero que se 

aprecia en la autofluorescencia, que muestra un pa-
trón predominantemente vertical por el desplazamien-
to a favor de la gravedad del FSR (figura 5).

FIGURA 4
A-E) Imágenes en color, angiografía fluoresceínica, autofluorescencia y tomografía de coherencia óptica spectral 
domain de un caso de coroidopatía serosa central típica, con lesiones multifocales y lesión hiperautofluorescente 
temporal a mácula. F) Lesión de hiperautofluorescencia en reguero correspondiente a coroidopatía serosa 
central. G-J) Otro caso de coroidopatía serosa central, en el cual la imagen de angiografía fluoresceínica 
resulta típica, pero presenta una lesión grisácea en la retinografía en color y una masa subretiniana que podrían 
confundirse con una membrana neovascular.
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FIGURA 5
Diferentes imágenes de defectos  
de autofluorescencia en reguero correspondientes  
a coroidopatía serosa central.
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Por el contrario, las lesiones de DSM en la SD-OCT 
se caracterizan por una altura del FSR más reducida 
y con frecuencia son más extensas, con inclinación 
de la línea de base del EPR superior a los 30º o in-
cluso con un perfil ascendente a un lado de la fóvea y 
descendente al otro lado (figuras 6 y 7). En la imagen 
de la autofluorescencia se asocian con placas de 
defecto granulado con puntos hiper- e hipoautofluo-
rescentes en una distribución predominantemente 
circular u horizontal o siguiendo la línea del estafilo-
ma. La AGF suele presentar un aspecto igualmen-
te granulado sobre el que pueden destacar varios 
puntos hiperfluorescentes, a menudo cambiantes 
de una exploración a otra, con muy discreta fuga de 
fluoresceína a lo largo de los tiempos angiográficos 
(figuras 6 y 7).

El pronóstico de ambos cuadros también es muy dife-
rente. Frente al, en teoría, buen pronóstico de la CSC 
como cuadro autolimitado, se sabe en la actualidad 
que en ausencia de resolución se produce un dete-
rioro progresivo y en su mayoría irreversible de la agu-

deza visual central en un plazo de unos pocos años, 
por lo que la indicación de tratamiento en casos cró-
nicos se ha adelantado y se llega incluso a considerar 
al cabo de tres a seis meses después de su inicio6. 
Por el contrario, parece que las formas de DSM son 
crónicas y de larga evolución, y que la disminución 
de visión se produce al cabo de muchos años de es-
tablecido el cuadro7. Si bien con frecuencia se trata 
de diagnósticos casuales en pacientes en la cuarta 
a sexta década de la vida que refieren deterioro de la 
función visual sin que se pueda establecer a ciencia 
cierta el momento de inicio del proceso, en la literatura 
se han descrito casos de 123 y 8 años8 de edad, y en 
nuestro centro hemos diagnosticado recientemente 
un caso de DSM en un niño de 4 años, por lo que 
la evolución de este proceso puede ser mucho más 
prolongada de lo que conocíamos hasta ahora. Ca-
sos como el descrito pueden presentar una agudeza 
visual estable pese a la persistencia del FSR, por lo 
que debemos replantearnos la necesidad de ensayar 
tratamientos que en la actualidad resultan infructuo-
sos y que muy probablemente no resulten necesarios.

FIGURA 6
A-C) Serie de angiografía fluoresceínica que muestra el patrón en punteado difuso característico de la dome 
shaped maculopathy. D-F) Tomografía de coherencia óptica spectral domain con la típica inclinación de la línea 
base del epitelio pigmentario de la retina y presencia de fluido subretiniano. En este caso se acompaña de una 
elevación focal similar a la que se presenta en la coroidopatía serosa central sin correspondencia en angiografía 
fluoresceínica de punto de fuga; en su lugar aparece un punteado difuso. G) Imagen de autofluorescencia  
con patrón horizontal.
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FIGURA 7
Otro caso de dome shaped maculopathy con imágenes angiográficas, de tomografía de coherencia óptica 
spectral domain y autofluorescencia. Se aprecia la presencia de cambios quísticos intrarretinianos por la larga 
evolución del caso en un paciente de 40 años de edad.
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Maculopatía aguda paracentral medial 
idiopática
José Luis Olea Vallejo1,2, María Gómez Resa1

1 Sección de Vítreo-Retina, Servicio de Oftalmología, Hospital Son Espases, Palma  
de Mallorca. 2 Unidad Oftalmológica Balear, Palma de Mallorca

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una mujer de 66 años que 
acude a urgencias por presentar una disminución agu-
da de la visión en el ojo izquierdo (OI) de 2 horas de 
evolución, sin otra sintomatología ocular o sistémica 
asociada. En los antecedentes generales presenta una 
hipocolesterolemia y una anemia por déficit de ácido 
fólico en tratamiento, y no tiene hipertensión, diabetes 
mellitus, ni enfermedades cardiovasculares previas. 

La agudeza visual era de 0,9 en el ojo derecho y de 
0,5 en el OI. En la exploración oftalmológica, solo se 
aprecia en el fondo de ojo del OI una zona blanque-
cina intrarretiniana, muy sutil, mal definida, que afec-
ta al polo posterior. El servicio de urgencias efectuó 
una exploración general, electrocardiograma, estudio 
analítico (hemograma y bioquímica) y tomografía axial 
computarizada craneal, que fueron normales.

A las 48 horas acude a revisión. La agudeza visual se 
mantenía en 0,5, con escotomas centrales subjetivos 
en el fondo de ojo y la zona blanquecina intrarretiniana 
previa, en polo posterior, era más visible (figura 1A). 
En la tomografía de coherencia óptica (OCT) se veía, 
en el polo posterior, la capa nuclear interna (CNI) hi-
perreflectiva con grosor normal, mientras que esta-
ban conservadas el resto de las capas, incluidas la 
plexiforme interna y la capa de fibras (figura 1C). Estas 
imágenes permitieron etiquetar el proceso como ma-
culopatía aguda paracentral medial idiopática (para-
central acute middle maculopathy [PAMM]). Se solici-
tó un eco-Doppler carotídeo de troncos supraaórticos 
y estudio neurológico, que fueron normales.

Seis semanas después del inicio de los síntomas, la 
paciente tenía una agudeza visual en su OI de 0,6, 
persistían los escotomas centrales y el fondo de ojo 
era prácticamente normal (figura 1B). La OCT presen-

taba un adelgazamiento selectivo de la CNI y atrofia 
parcial de la capa plexiforme externa en las zonas co-
rrespondientes a las zonas hiperreflectivas de la CNI 
previas, imagen característica de la fase crónica de la 
PAMM (figura 1D).

En la OCT en face se muestran zonas hiperreflectivas 
junto a zonas hiporreflectivas que siguen la distribu-
ción de las arteriolas retinianas, características de las 
PAMM asociadas a obstrucciones arteriales y que se 
denominan patrón arteriolar (figura 1F).

En la OCT angiografía el plexo capilar superficial está 
conservado, pero se ve superpuesto al plexo capilar 
profundo (PCP) por adelgazamiento de la CNI subya-
cente. El PCP, localizado en la CNI, muestra múltiples 
áreas atróficas, lo que indica la isquemia selectiva limi-
tada a este nivel (figura 1E).

La paciente permaneció estable en este estado.

COMENTARIO

La PAMM fue descrita por primera vez por Sarraf 
en 20131. Se caracteriza por la aparición de una is-
quemia a nivel de los plexos capilares intermedios y 
profundos retinianos, que se traduce en la aparición 
selectiva de una banda hiperreflectiva en la CNI de 
la OCT2. La extensión del área afectada se muestra 
en la OCT en face y en la mayoría de las veces en la 
imagen con infrarrojo. Tanto en la retinografía como en 
la angiofluoresceingrafía, las imágenes son normales 
o muestran pequeños cambios muy sutiles. 

Probablemente no es una enfermedad, sino un fenó-
meno clínico asociado a otros procesos retinianos. En 
la primera fase de la enfermedad, los vasos del PCP es-
tán conservados en la OCT angiografía (fase aguda), lo 
que demuestra que se trata de una alteración funcional. 
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Transcurridas unas semanas, acaban atenuándose o 
desapareciendo y englobándose en la atrofia selectiva 
de la CNI (fase crónica).

En nuestro caso presenta en la OCT en face el patrón 
arteriolar, asociado a las obstrucciones arteriales3. 
Probablemente se haya producido una disminución 
del flujo arterial transitorio que ha afectado al territo-
rio de la arteria central de la retina, dado que en la 

zona alrededor de la fóvea y especialmente en la tem-
poral, donde el trayecto vascular es más largo y la 
concentración de fotorreceptores y el grosor retiniano 
son mayores (mayor demanda de oxígeno y peor difu-
sión desde coriocapilar), la hipoperfusión a nivel de los 
plexos capilares intermedio y profundos hace que se 
produzca una isquemia selectiva a este nivel, lo que 
se traduce en la imagen hiperrefringente a nivel de las 
CNI tan característica. 
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FIGURA 1
A) Retinografía del ojo izquierdo 48 horas después de los síntomas iniciales: se aprecia una coloración difusa 
blanquecina, mal definida, en el área macular. B) Retinografía a las seis semanas. C) Tomografía de coherencia 
óptica del ojo izquierdo en el debut de la enfermedad, que muestra una banda hiperrefringente en la capa nuclear 
interna, característica de la maculopatía aguda paracentral medial idiopática en fase aguda (flechas amarillas). 
D) Tomografía de coherencia óptica a las seis semanas: se ha producido un adelgazamiento de la capa nuclear 
interna y plexiforme externa, característico de la fase crónica (flechas rojas). E) Tomografía de coherencia óptica 
angiografía (seis semanas) del plexo profundo: se superponen vasos del plexo capilar superficial, debido a la 
atenuación capilar, y disminución de la trama capilar más fina. F) Tomografía de coherencia óptica en face  
a las seis semanas: muestra un patrón arteriolar. 
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INTRODUCCIÓN

La ceguera nocturna o nictalopía se define como la 
baja o nula agudeza visual (AV) en condiciones am-
bientales de poca luminosidad. La causa más co-
mún es la retinosis pigmentaria (RP), aunque puede 
estar presente en otras patologías no estrictamente 
retinianas1.

La nictalopía puede además asociar un incremento en 
el tiempo de adaptación de luz hacia oscuridad y dis-
minución de la sensibilidad al contraste2.

Ante un paciente con nictalopía se abre un amplio 
abanico de posibilidades diagnósticas que requiere 
una anamnesis detallada y una amplia exploración 
oftalmológica.

En algunos pacientes será imprescindible llevar a 
cabo un abordaje multidisciplinar para descartar sín-
dromes multiorgánicos, así como para obtener con-
sejo genético1-5.

CASO CLÍNICO

Paciente varón de 51 años remitido para estudio por 
presuntas alteraciones del epitelio pigmentario de la 
retina (EPR) y nictalopía de cinco años de evolución. 
Como antecedentes personales de interés desta-
caban alergia al ácido acetilsalicílico y un aumento 
inespecífico de transaminasas en estudio. Entre sus 
antecedentes familiares destacaba una polineuropa-
tía por amiloidosis familiar de carácter autosómico 
dominante en un familiar de segundo grado y un 
caso de degeneración macular asociada a la edad 
exudativa.

La mejor AV corregida fue de 20/20 en ambos ojos 
(refracción ojo derecho +1; ojo izquierdo +1-1,25*90).

Las motilidades oculares extrínseca e intrínseca resul-
taron normales, así como la exploración biomicroscó-
pica y la tonometría de aplanación. 

Desde el punto de vista oftalmoscópico, se observaba 
hialitis asteroidea en el ojo derecho y depósitos gra-
nulares amarillentos puntiformes en el polo posterior 
de ambos ojos. En la periferia retiniana se aprecia-
ban áreas de atrofia festoneada coriorretiniana en el 
ecuador y la periferia extrema de ambos ojos, con un 
patrón simétrico (figura 1). 

Se completó el estudio con las pruebas complemen-
tarias detalladas en la tabla 1. 

DISCUSIÓN

El primer paso en el diagnóstico diferencial fue des-
cartar enfermedades oculares no retinianas, muchas 
de ellas tratables, mediante la exploración oftalmoló-
gica (tabla 2). Del mismo modo, se obviaron aquellas 
enfermedades retinianas de causa inflamatoria, vas-
cular y paraneoplásica, dados los datos clínicos que 
manejábamos del paciente.

En segundo lugar, consideramos la existencia de una 
distrofia hereditaria retiniana o coroidea, siendo el 
principal exponente de este grupo la RP:
• RP: grupo heterogéneo de degeneraciones retinia-

nas progresivas que comparten características co-
munes: ceguera nocturna, disminución del campo 
visual (CV), depósito de pigmento en la retina exter-
na, estrechamiento vascular y respuesta electrorre-
tinográfica de bastones disminuida o ausente2. Los 
resultados del electrorretinograma, con la disminu-
ción de la onda b, fueron un hallazgo compatible con 
RP. Sin embargo, dada la ausencia de antecedentes 
familiares y el patrón anatómico descrito, no se con-
sideró la patología más probable en este caso.

48 Ceguera nocturna no asociada  
a retinosis pigmentaria
Jesús Pareja Esteban1, Pilar Rojas Lozano2

1 Instituto Provincial de Oftalmología de Madrid-Hospital General Universitario Gregorio 
Marañón, Madrid. Clínica Rementería, Madrid. 2 Instituto Provincial de Oftalmología  
de Madrid-Hospital General Universitario Gregorio Marañón, Madrid
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• Distrofias progresivas de conos y distrofias pro-
gresivas de conos y bastones (CORD): constitu-
yen un grupo genéticamente heterogéneo caracte-
rizado por la degeneración primaria progresiva de 
los conos que puede comenzar en la adolescencia 
y vida adulta, por lo que el déficit funcional se limita 
al sistema fotópico en un principio, aunque poste-
riormente se suele evidenciar afectación del siste-
ma escotópico. 

 Se reserva el término de CORD para los casos de 
distrofia retiniana cuyo electrorretinograma muestra 
una afectación tanto de bastones como de conos, 
habiendo una conjugación de síntomas secunda-
rios a cada una de las estirpes celulares.

 La clínica que presentan de manera típica los pa-
cientes con alteración del sistema de conos son 
fotofobia, disminución de la AV y ceguera para 
colores y escotomas centrales en el CV, siendo 
este último signo el único encontrado en el caso 

FIGURA 1
Retinografía periférica (atrofia coriorretiniana) (cortesía Clínica MSL) y central (depósitos puntiformes amarillentos). 

Prueba diagnóstica Resultado

OCT macular Sin alteraciones

CV Humphrey 10-2 Escotomas paracentrales 
bilaterales

Autofluorescencia Normal en AO

Topografía corneal Normal

PEV Normal

ERG Disminución bilateral de la 
amplitud de la onda b

EOG Índice de Arden disminuido en AO

AGF Placas de atrofia coriorretiniana 
periféricas en AO

AGF: angiografía fluoresceínica; AO: ambos ojos; CV: campo 
visual; EOG: electrooculograma; ERG: electrorretinograma; 
OCT: tomografía de coherencia óptica; PEV: potenciales 
evocados visuales.

TABLA 1
Pruebas complementarias y resultados.
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expuesto. Es característica, además, la existen-
cia de atrofia central más o menos marcada. Por 
lo tanto, aunque existen características similares 
con este grupo de enfermedades, tampoco lo 
pudimos encuadrar exactamente dentro de ellas.

• Distrofias en patrón/distrofias maculares: la 
presencia de depósitos cristalinianos obligó a des-
cartar fundus flavimaculatus, si bien la morfología 
típica de este (en cola de pez con distribución en 
periferia media) distaba mucho de lo encontrado en 
el paciente, así como la ausencia de silencio coroi-
deo angiográfico típico de la enfermedad de Star-
gardt. Del mismo modo, fue descartada la distrofia 
viteliforme del adulto.

• Distrofias coroideas:
– Coroideremia: los síntomas típicos de la co-

roideremia incluyen ceguera nocturna y cons-
tricción concéntrica del CV desde la primera o 
segunda décadas de la vida. La visión central 
generalmente se conserva hasta la década de 
los cincuenta. En el fondo de ojo se aprecia una 
pérdida total de pigmento tanto a nivel del EPR 
como de la coriocapilar, con visualización clara 
de los grandes vasos coroideos.

– Atrofia girata: se caracteriza por nictalopía y 
reducción concéntrica del CV, concentraciones 
plasmáticas elevadas de ornitina y atrofia progre-
siva en parches de la coroides con avance cen-
trípeto en el fondo de ojo. Dada la compatibilidad 
de las lesiones que presentaba el paciente con 
las típicas lesiones de la atrofia girata, se com-
pletó el estudio metabólico, aunque los resulta-
dos no fueron concluyentes para dicho cuadro. 

Otras patologías que deben descartarse:
• Distrofias vítreo-retinianas (síndrome de Goldmann- 

Favre).
• Síndromes paraneoplásicos: retinopatía asociada 

al melanoma.
• Ceguera nocturna congénita estacionaria.
• Enfermedad de Refsum del adulto.
• Retinopatía cristaliniana de Bietti: enferme-

dad autosómica recesiva asociada a la mutación 
del gen CYP4V2, manifestada clínicamente por 
la presencia de depósitos cristalinianos amari-
llentos en el polo posterior, atrofia coriorretinia-
na variable y asimétrica, nictalopía y escotomas 
centrales, anulares o paracentrales en el CV 
central. Comienza en la segunda década de la 
vida y conlleva la pérdida progresiva de la visión 
a estadios de ceguera legal en edad avanzada. 
Su único tratamiento posible es el de las ayudas 
para baja visión6. 

• Toxicidad por fármacos como la thioridazina.

CONCLUSIÓN

Tras un detallado estudio del paciente en el que se 
descartaron las enfermedades más probables y aque-
llas que compartían parte del espectro clínico, se lle-
gó al diagnóstico de distrofia cristaliniana de Bietti, 
una enfermedad clasificada como rara dada su baja 
incidencia y cuyo diagnóstico es clínico, que puede 
confirmarse con la mutación del gen CYP4V2 y que 
ha de tenerse en cuenta en el diagnóstico diferencial 
de un síntoma tan inespecífico como el de la ceguera 
nocturna.

BIBLIOGRAFÍA
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2. Sociedad Española de Retina y Vítreo. Distrofias 
retinianas. En: Ruiz Moreno JM, editor. Manual de 
retina SERV. SERV; 2013. pp. 158-85.

Causas tratables y/o no estrictamente retinianas

•  Miopía no corregida; queratocono; tras cirugía refractiva (queratectomía fotorrefractiva, Lasik, etc.); glaucoma; 
fármacos mióticos; cataratas; deficiencia de vitamina A

Causas de origen retiniano

• Retinopatía diabética; enfermedades heredo-degenerativas de retina y/o coroides; obstrucción de arteria 
retiniana; uveítis difusa; infecciones (sífilis, por ejemplo); síndromes paraneoplásicos; toxicidad retiniana 
secundaria a fármacos

• Ceguera nocturna congénita estacionaria 

TABLA 2
Diagnóstico diferencial de ceguera nocturna.
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Presentamos el caso de una mujer de 57 años, remi-
tida a la consulta de Retina del Manchester Royal Eye 
Hospital (MREH), en Manchester (Reino Unido), por 
disminución de la agudeza visual (AV) en su ojo de-
recho (OD) de cuatro semanas de evolución (abril de 
2014). Como antecedentes generales, destacamos: 
diabetes mellitus dependiente de insulina de > 10 
años de evolución (hemoglobina glucosilada > 9,5 %), 
hipertensión y hábito tabáquico (5 cigarrillos/día). 

Como antecedentes oftalmológicos previos, destaca-
mos: retinopatía diabética moderada-grave no proli-
ferante (RDNP) en ambos ojos (AO); fotocoagulación 
láser focal en AO por edema macular diabético mul-
tifocal bilateral (2008, 2009, 2011 y 2012) (figura 1); 
y panfotocoagulación láser en AO con láser Pascal® 
577 nm Subumbral (barely visible and subthreshold 
PRP laser) en el año 2013 como parte de un ensayo 
clínico. 

Proliferación masiva del epitelio 
pigmentario de la retina subfoveal hacia 
cavidad vítrea con desprendimiento 
de retina traccional foveal en paciente 
con retinopatía diabética proliferante 
(Volcano case)
Salvador Pastor Idoate1,2, María Gil Martínez3-5

1 Oftalmólogo especialista en Vítreo-Retina, Hospital Clínico Universitario de Valladolid. 
2 Instituto Universitario de Oftalmobiología Aplicada (IOBA), Valladolid. 3 Facultativa 
especialista de área, Servicio de Oftalmología, Complejo Hospitalario Universitario de 
Santiago, Santiago de Compostela. 4 Oftalmóloga, Instituto Oftalmológico Gómez-
Ulla, Santiago de Compostela. 5 Red Temática de Investigación Cooperativa en 
Salud «Prevención, detección precoz y tratamiento de la patología ocular prevalente, 
degenerativa y crónica» (RETICS RD16/0008), Instituto de Salud Carlos III, Ministerio 
de Economía y Competitividad
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FIGURA 1
Tomografía de coherencia óptica en el área macular del ojo derecho en los años 2011, 2012, 2013 y 2014.  
Las tomografías de los años 2012 y 2013 muestran edema macular diabético quístico y fluido subretiniano,  
y la del año 2014 edema intrarretiniano sin engrosamiento central. Las flechas blancas señalan la situación  
de la hialoides posterior con respecto a la retina y un opérculo retiniano central en la tomografía de 2014. 
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Adicionalmente, fue tratada con láser en rejilla en AO 
más inyección de Triesence® 2 mg/0,05 ml en el OD 
en diciembre de 2013 (figura 1) y cuatro inyecciones 
de Lucentis® 0,5 mg/0,05 ml en el ojo izquierdo (OI) 
durante el año 2014.

EXPLORACIÓN (ABRIL DE 2014)

• AV: 6/9 en el OD y 6/12 en el OI sin mejoría con 
estenopeico.

• Biomicroscopía del polo anterior: catarata cortico-
nuclear C2N1 en AO. No rubeosis.

• Presión intraocular: 10 mmHg OD/12 mmHg OI.
• Fondo de ojo: RDNP grave en AO. Lesión amari-

llenta redondeada y bien delimitada central en el 
OD (figura 2). 

• Tomografía de coherencia óptica (OCT) spectral 
domain (SD) y swept-source (SS): masa hiperre-
flectiva intrarretiniana de bordes bien definidos, sin 
sombra posterior y con adherencia a la hialoides 
posterior (figura 3), que descarta la posibilidad de 
un artefacto. La SS-OCT mostró de forma más cla-
ra que el límite inferior de la lesión era el epitelio 
pigmentario de la retina (EPR).

EXPLORACIÓN (MAYO Y JUNIO DE 2014)

La paciente acudió a consulta con disminución de la 
AV (AV OD: 6/120) y desprendimiento de retina trac-
cional que afectaba a la fóvea (figura 4). En junio la 

exploración mostró la presencia de una hemorragia 
prerretiniana macular y proliferación fibrovascular en el 
nervio óptico del OD (figura 4). La angiografía fluores-
ceínica de campo amplio mostró isquemia grave en la 
retina periférica y central, neovascularización papilar 
y edema macular difuso en tiempos tardíos (figura 5). 
Dada la naturaleza proliferante de la lesión, se decidió 
realizar vitrectomía vía pars plana + endofotocoagula-
ción + biopsia excisional retiniana en el OD (figura 6). 

FIGURA 2
Retinografía de polo posterior del ojo derecho 
que muestra lesiones compatibles con retinopatía 
diabética y lesión amarillenta central  
(flecha blanca).

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica (OCT) en abril  
de 2014 (spectral domain [SD] y swept-source [SS]), 
que muestra lesión hiperreflectiva con límite inferior  
en el epitelio pigmentario de la retina y límite superior 
de la cavidad vítrea. Engrosamiento con edema 
intrarretiniano. Las flechas blancas muestran la 
hialoides posterior separada en enero y adherida  
a la lesión en abril en la SD-OCT. Las flechas blancas 
en la SS-OCT delimitan los bordes de la lesión. 
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FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica swept-source que muestra desprendimiento de retina traccional y 
proliferación fibrótica central (imagen de volcán). Tomografías de coherencia óptica spectral domain  
y swept-source, que muestran proliferación neovascular en la papila. Las flechas blancas señalan la 
hemorragia prerretiniana.

A B

FIGURA 5
La angiografía fluoresceínica de campo amplio muestra isquemia grave en la retina periférica y central, 
neovascularización papilar y edema macular difuso en tiempos tardíos. 

A B

FIGURA 6
Vitrectomía vía pars plana más biopsia excisional de la lesión. El análisis inmunohistoquímico mostró predominio 
de células del epitelio pigmentario de la retina reactivas con algunas células gliales en superficie. KI67 negativo. 
Las áreas marrones en hematoxilina-eosina e inmunos corresponden a pigmento de melanina en el citoplasma 
de macrófagos (CD68+).
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EXPLORACIÓN (SEPTIEMBRE DE 2014)

La AV final en el OD fue de percepción de luz, ya que 
la paciente desarrolló un glaucoma neovascular dos 
meses después de la vitrectomía. La AV final en el OI 
se mantuvo en 6/12 (figura 7).

DISCUSIÓN

La fotocoagulación láser sigue siendo el tratamiento 
estándar de diversas patologías retinianas, entre las 
que destaca la retinopatía diabética1,2. Aunque clí-
nicamente eficaz, la fotocoagulación con los láseres 
convencionales con frecuencia conduce a efectos 
secundarios no deseados, que incluyen: escotomas, 
alteraciones en la visión de los colores, atrofias retinia-
nas, neovascularización o fibrosis subretiniana1,2. En 
los últimos años se han desarrollado nuevas tecnolo-
gías denominadas non-damaging retinal lasers, con el 
objetivo de evitar los efectos adversos de los llama-
dos láseres convencionales, al confinar el efecto del 
láser únicamente sobre las células del EPR (invisible 
burns) y evitar así posibles efectos deletéreos sobre 
los fotorreceptores y las capas internas de la retina1-4. 

El mecanismo subyacente de estas terapias selectivas 
se basa en conseguir un efecto terapéutico mediante 
la creación de una hipertermia del EPR por debajo del 
umbral de la muerte celular, lo que supone la liberación 
de diversos factores (entre ellos, el factor de crecimien-
to transformante b, principal factor de proliferación del 
EPR)5,6 y proteínas (HSP70 y GFAP)4, aumento de la 
capacidad celular para la eliminación de los desechos 
celulares, la proliferación y migración del EPR desde 
áreas adyacentes1-4, la restauración de la membrana 
de Bruch y la regeneración las células de EPR1-4.

Aunque son numerosos los estudios que avalan la se-
guridad y la falta de complicaciones con este tipo de 
láseres en el tratamiento del edema macular diabético 
y la coriorretinopatía serosa central1-4,7, existen muy 
pocos estudios que avalen su uso terapéutico en el 
tratamiento de la retinopatía diabética proliferante8,9. 
Hasta la fecha no se han reportado efectos adversos 
con este tipo de láseres1-4,7-9. Aquí, presentamos una 
proliferación masiva del EPR tras múltiples terapias 
con non-damaging retinal laser en un paciente con is-
quemia grave. Se requieren más ensayos clínicos que 
avalen su seguridad en este tipo de pacientes. 
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FIGURA 7
Tomografía de coherencia 
óptica spectral domain 
del ojo derecho y del ojo 
izquierdo. Atrofia foveal  
en el ojo derecho y quistes 
intrarretinianos residuales  
en el ojo izquierdo. 
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INTRODUCCIÓN

La distrofia viteliforme de la mácula (DVM) del adul-
to, enfermedad de Best (VMD2, Best disease, 
MIM153700), es relativamente rara y fue descrita por 
vez primera por Gass en 19741. Es la maculopatía he-
reditaria (autosómica dominante) más frecuente, es 
bilateral y debuta a una edad juvenil. Suele ser asin-
tomática o referir los pacientes visión borrosa, peque-
ños escotomas centrales o paracentrales o una dis-
creta metamorfopsia2. Se diagnostica en un examen 
rutinario y la pérdida de visión es lenta y progresiva. 
Se caracteriza por la aparición bilateral de material de 
lipofuscina dentro y debajo del epitelio pigmentario 
de la retina (EPR). Se asocia con la degeneración del 
EPR y, lógicamente, de los fotorreceptores. Material 
que es autofluorescente, con la típica manifestación 
fenotípica de lesión macular viteliforme que gradual-
mente se modifica, en el tiempo, a estadios clínicos 
más avanzados. La autofluorescencia combinada con 
la tomografía de coherencia óptica (OCT) se han con-
vertido en las mejores armas diagnósticas con el fin 
de identificar, entre las maculopatías hereditarias, la 
distrofia viteliforme de Best3.

Hace poco se ha clonado el gen bestrophin4, el cual 
es responsable de la enfermedad, y se han identifi-
cado una serie de mutaciones en familias con DMV. 
Más recientemente se ha conocido una alteración 
en el gen RDS que codifica para la periferina (locus 
6p21-22)5.

Ante un cuadro clínico de DVM y antes de confirmar el 
diagnóstico, debemos tener presentes otros cuadros 
clínicos y cursos similares, como es la distrofia pseu-
doviteliforme del adulto (DPVA), que se caracteriza por 
aparecer a la edad adulta, tener una evolución lenta 
y una alta variabilidad en las alteraciones funcionales y 
morfológicas.

CASO CLÍNICO

Varón de 39 años, que acude a consulta refiriendo vi-
sión borrosa en ambos ojos y discreta metamorfopsia 
en el ojo derecho (OD). No tenía antecedentes perso-
nales ni familiares de enfermedad ocular. 

La agudeza visual era de la unidad en ambos ojos, el 
segmento anterior era normal y la presión intraocular 
era de 14/15 mmHg.

El fondo de ojo nos mostraba en ambos ojos (figu-
ra 1) una lesión macular redondeada y asimétrica 
discretamente elevada, con una pigmentación fo-
veal bilateral, amarillenta, pronunciada en el OD y 
más tenue en el ojo izquierdo (OI). La lesión tenía, 
además, como decantado en la zona inferior un ma-
terial amarillento (fase de pseudohipopion) en el OD 
y en el OI la lesión estimamos que estaba en fase 
preatrófica.

El campo visual en ambos ojos era normal. La OCT 
nos mostraba un desprendimiento seroso del epitelio 
pigmentario (DSEP), la fóvea formada y el EPR ad-
herido a la retina en ambos ojos. En el OD el corte 
foveal nos mostraba el depósito de un material hipo-
rreflectante entre la capa hiperreflectante del EPR y 
la membrana de Bruch. La angio-OCT fue normal en 
ambos ojos (figura 1). 

La autofluorescencia (figura 2) muestra un discreto 
aumento de la autofluorescencia de la lesión amari-
llenta foveal y un anillo de autofluorescencia periférico 
que se acentúa en la zona inferior.

La angiografía fluoresceínica (AGF) (figura 2) nos mos-
traba una hiperfluorescencia de la lesión foveal central 
que se acentúa durante la prueba y se mantiene en 
fases tardías. El área del EPR desprendido aumenta la 

Distrofia pseudoviteliforme del adulto 
Antonio Piñero Bustamante1,2, Ana Piñero Rodríguez3

1 Catedrático de Oftalmología, Universidad de Sevilla. 2 Clínica Piñero, Sevilla. 
3 Especialista en Oftalmología, Clínica Piñero, Sevilla
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fluorescencia al final del angiograma y el anillo perifé-
rico de la lesión permanece hipofluorescente. El resto 
de la retina no mostraba otras alteraciones. 

El estudio electrofisiológico (ERG y electrooculograma 
[EOG]) fue normal y nos mostró un índice de Arden 
normal. 

DISCUSIÓN

Este caso clínico nos permite conocer las diferencias 
clínicas entre la DVM-Best y lo que ya Gass en 1974 
denominó DPVA.

Desde un punto de vista clínico, debemos evaluar al 
paciente para poder asegurar un diagnóstico de cer-
teza. La agudeza visual suele estar mantenida y no 
ser el motivo de consulta. Suelen referir visión borro-
sa, que se atribuye a una esclerosis cristaliniana y una 
discreta metamorfopsia.

La imagen del fondo de ojo es morfológicamente si-
milar a la enfermedad de Best, con un tamaño de las 
lesiones centrales amarillentas entre ¼ y un ½ del 
diámetro papilar, y suelen ser redondeadas u ova-
les6. En la literatura encontramos descritos distintos 
aspectos que nos llevan a confundirla con otras al-
teraciones maculares pigmentarias7,8. Por otro lado, 
para llegar al diagnóstico solo por la retinografía, 
aunque la viéramos en estereopsis, no seríamos ca-
paces de saber si el material era subretiniano, esta-
ba a nivel del EPR o debajo de él1,6,9,10. La OCT nos 
ha permitido aclarar este problema: en la DVM-Best 
el material que se acumula se sitúa entre la retina 
sensorial y el EPR (entre la hiporreflectividad de los 

FIGURA 1
A) Lesión macular redondeada y asimétrica, con una pigmentación amarillenta foveal bilateral. En la zona 
inferior, material amarillento. La tomografía de coherencia óptica nos mostraba un desprendimiento seroso del 
epitelio pigmentario, la fóvea formada y el epitelio pigmentario adherido a la retina. En el ojo derecho, el corte 
foveal nos mostraba el depósito de un material hiporreflectante. B) Tomografía de coherencia óptica angiografía 
normal.

A B

FIGURA 2
A) La autofluorescencia muestra un discreto 
aumento de la autofluorescencia de la  
lesión amarillenta foveal y un anillo de 
autofluorescencia periférico que se acentúa en 
la zona inferior. B) La angiografía fluoresceínica 
muestra una hiperfluorescencia foveal central que 
se mantiene en fases tardías. El desprendimiento 
seroso del epitelio pigmentario aumenta la 
fluorescencia durante el angiograma y el anillo 
periférico de la lesión permanece  
hipofluorescente. 
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fotorreceptores y la hiperreflectividad del EPR)2. En 
nuestro caso existe una integridad de la retina y el 
EPR en ambos ojos, que están separados de la 
membrana de Bruch, que está íntegra y se eleva a 
nivel central. Esta elevación es autofluorescente; se 
trataría de la acumulación de pigmento de lipofusci-
na, aunque en la DPVA, al haber integridad del EPR 
y los fotorreceptores, parece corresponder más con 
un material PAS + y macrófagos11-13. El DSEP afecta 
a toda el área y se hace lentamente hiperfluorescente 
en la AGF.

En la AGF cabe destacar como el anillo periférico es 
hipofluorescente, lo que nos hablaría de un anillo de 
atrofia del EP, a diferencia de la DVM-Best, donde el 
anillo es hiperfluorescente14-16. El área central, asimis-
mo, es también hiperfluorescente, mientras que en la 
DVM-Best es hipofluorescente y corresponde a los 
depósitos amarillos de lipofuscina, manteniéndose 
hipofluorescente durante la prueba o en algún caso 
capta discretamente la fluoresceína. Hay otros estu-
dios que describen una hiperfluorescencia central15, 
lo que nos habla de la variabilidad de los hallazgos 
en la AGF.

El índice de Arden en el EOG era normal, a diferencia 
de la enfermedad de Best, donde siempre está altera-
do17. Renner18 ha evaluado a 21 pacientes mediante 
EOG. Con luz normal se incrementaba (P160 %) en 

seis pacientes en ambos ojos y en tres solo en un ojo. 
Con iluminación reducida aumentaba (149-155 %) 
en dos pacientes en ambos ojos y en dos pacientes en 
un ojo. Los pacientes con lesión central amarillenta 
tenían una respuesta al EOG subnormal, por lo que 
consideramos el EOG como prueba importante en el 
diagnóstico diferencial.

En cuanto a su etiología, se discute su posible rela-
ción con infecciones víricas o con mutaciones de los 
genes VMD2 o RDS.

En resumen, la DPVA, como hemos dicho, se caracte-
riza por aparecer a la edad adulta, tener una evolución 
lenta y una variabilidad alta en las alteraciones fun-
cionales y morfológicas. La buena agudeza visual, la 
autofluorescencia, la AGF, la OCT y sobre todo el EOG 
nos permiten confirmar el diagnóstico. El pronóstico 
es funcionalmente favorable, puede complicarse evo-
lucionando hacia la atrofia coriorretiniana y en algunos 
casos desarrollar membranas neovasculares. 

Se discute su posible relación con infecciones víri-
cas o con mutaciones de los genes VMD2 o RDS, 
que podrían ser responsables de otras formas de 
maculopatía con características fenotípicas simila-
res al Best19 y a otras enfermedades no incluidas 
dentro de la categoría de DVM, como es el caso que 
presentamos.
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CASO CLÍNICO

Hombre de 54 años, que es derivado a la Unidad de 
Oncología del Hospital Virgen Macarena con el diag-
nóstico principal de uveítis posterior. Se descarta la 
etiología infecciosa1 por los datos de laboratorio ne-
gativos y por no existir datos sugestivos de enferme-
dad sistémica. Se observa una lesión en el polo pos-
terior del ojo derecho. 

El paciente fue tratado en cuatro ocasiones con an-
tiangiogénicos (anti-VEGF; bevacizumab) antes de 
derivarlo a nuestro centro.

Como antecedentes familiares, refiere a su madre con 
cáncer de lengua y a su padre con cáncer de estó-
mago y, en cuanto a antecedentes personales, única-
mente dislipemia.

Como pruebas complementarias de interés, tenemos 
un hemograma y una bioquímica normal (NL), salvo la 
dislipemia referida, volumen de sedimentación globular 
9, serología para el virus de la inmunodeficiencia hu-
mana negativa (-), Toxocara cani (-), Borrelia (-), sífilis: 
negativo, Mantoux (-). Radiografía: normal. Tomografía 
axial computarizada de cráneo/órbitas, con y sin con-
traste: normal. Marcadores tumorales (-), anticuerpo 
anticitoplasma de neutrófilos, anticuerpo antinuclea-
res, antígeno leucocitario humano-B/enzima converti-
dora de la angiotensina: normales o negativos.

Exploración oftalmológica:
• Agudeza visual (AV): ojo derecho (OD): 0,05/ojo 

izquierdo: 0,9. Refiere disminución de la AV, pese a 
padecer una ambliopía del ojo derecho.

• Biomicroscopía de polo anterior: polo anterior 
sin signos patológicos. Córnea y cristalino trans-
parentes, Tyndall (-), motilidad ocular intrínseca y 
extrínseca normal.

• Fondo de ojo: lesión algo sobreelevada en el polo 
posterior del OD con componente hemorrágico y 
vascular en su superficie (figura 1).

• Presión intraocular: 16/16 mmHg.
• Tomografía de coherencia óptica (OCT): lesión 

retiniana de consistencia densa sin quistes ni pre-
sencia de líquido subretiniano compatible con ha-
martoma retiniano (figura 2).

• Angiografía de tomografía de coherencia óptica 
(OCT-A): lesión compatible con hemangioma capi-
lar en arcada, que compromete el polo posterior. 
Se visualizan vaso aferente y eferente en las capas 
superficiales y presenta una sombra compatible 
con artefacto en las capas avasculares2. Realiza-
mos OCT-A mediante OCT Triton, swept source 
OCT-A3 (figuras 3 y 4).

Diagnóstico: hemangioma capilar retiniano solitario 
en arcada temporal inferior sin enfermedad sistémica 
asociada.

Tratamiento: la lesión fue tratada con terapia fotodiná-
mica (TFD) en cuatro ocasiones más A-VEGF (afliber-
cept) postratamiento a la semana de cada sesión, con 
intervalos de dos meses entre los tratamientos, con 
mejoría de la AV (enero, marzo, mayo, julio). Su activi-
dad se redujo y, como consecuencia, la exudación. La 
visión mejora de 0,05 a 0,2, lo que, dada la ambliopía 

Hemangioma capilar frente a granuloma
María Isabel Relimpio López, María Jesús Díaz Granda
Facultativa especialista de área, Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla. 
Hospital Viamed Santa Ángela, Sevilla
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FIGURA 1
Retinografía 
tras cuatro 
inyecciones de 
antiangiogénico.
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previa del paciente, es una mejoría significativa. Ac-
tualmente permanece en observación (figuras 5 y 6). 

DISCUSIÓN

En este caso se evidencia claramente la utilidad de 
la OCT-A para el diagnóstico de lesiones tumorales 
de origen vascular (figura 4) y el diagnóstico diferen-
cial de otras patologías. El diagnóstico de heman-
gioma capilar sin asociación con la enfermedad de 
Von Hippel-Lindau es por su localización en arcada 

vascular atípico, pues lo más común sería peripapilar 
o periférico1,4.

La visualización de la vascularización en la lesión 
permite diagnosticar de una forma no invasiva y 
reproducible mediante la OCT-A, así como el se-
guimiento del tratamiento, valorando los signos de 
actividad. Estos detalles no fueron visibles por an-
giografía fluoresceínica ni por OCT, por lo que se re-
trasó el diagnóstico.

Tanto el diagnóstico por angiografía (figura 7), con la 
extravasación de colorante (no mostrando los vasos), 
como la OCT (figura 2), que solo nos muestra una le-
sión retiniana de aspecto uniforme (sin lesiones quís-
ticas significativas ni desprendimiento neurosensorial), 
nos complica el diagnóstico diferencial de la lesión. El 
diagnóstico de certeza solo es posible hacerlo median-
te A-OCT, al poder visualizar la vascularización de la le-
sión con el vaso aferente y eferente del tumor (figura 3). 

Realizamos el diagnóstico diferencial de granu-
loma por las pruebas de laboratorio negativas, ya 

FIGURA 3
Angiografía  
de tomografía de 
coherencia óptica 
diagnóstica 
(noviembre  
de 2016).

FIGURA 4
Primera angiografía de 
tomografía de coherencia 
óptica (noviembre de 2016).

FIGURA 2
Proyección  
de la tomografía 
de coherencia 
óptica tras cuatro 
inyecciones de 
antiangiogénico 
(noviembre  
de 2016).
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que la imagen de la retinografía4 y la OCT (figura 2) 
son poco concluyentes y en un principio es una op-
ción que hay que tener en cuenta. La posibilidad 
de diagnosticar con certeza la lesión vascular por 
OCT-A nos ayudó a decidir un tratamiento de TFD 
más A-VEGF (aflibercept), lo que mejoró la visión, 
pese a la ambliopía en ese ojo. El asociar la TFD fue 
determinante para la mejoría visual, pues se trató 
con anterioridad con A-VEGF, sin mejoría significati-
va2 (figuras 5 y 6).

AGRADECIMIENTOS

Agradecemos a la Dra. Ana Vázquez Martín su 
colaboración.

BIBLIOGRAFÍA

1. Schachat AP, Wilkinson CP, Hinton DR, Sadda SR, 
Wiedemann P. Ryan’s Retina. 6th ed. Elsevier; 2018.

2. Mennel S, Meyer CH, Callizo J. Combined intravitreal 
anti-vascular endotelial growth factor (Avastin) and 
photodinamic therapy to treat retinal juxtapapilary 
capillary haemangioma. Acta Ophthalmol 2010;88: 
610-3. Epub 2009 feb 12.

3. Thirumalesh MB, Jain A, Agrawal S, Bhujang 
Shetty K. In Vivo Microvascular Pattern of Solitary 
Juxtapapilary Capilary Hemangioma on OCT 
Angiography. Ophthalmic Surg Lasers Imaging Retina 
2017;48:592-5.

4. Yannuzzi LA. Atlas de la Retina. Elsevier; 2011. pp. 
369-70.

FIGURA 7
Angiografía fluoresceínica pretratamiento. 
Antiangiogénico: difusión de contraste (enero de 
2016).

FIGURA 6
Angiografía de tomografía 
de coherencia óptica 
tras cuatro sesiones de 
terapia fotodinámica más 
antiangiogénico (agosto  
de 2017).

FIGURA 5
Retinografía (A) y angiografía  
de tomografía de coherencia 
óptica (B) tras cuatro sesiones 
de terapia fotodinámica más 
antiangiogénico (agosto  
de 2017).
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INTRODUCCIÓN

Las infecciones fúngicas son una causa importante 
de morbilidad y mortalidad en pacientes inmuno-
comprometidos. Aunque la profilaxis antimicótica 
ha reducido su incidencia, las nuevas infecciones 
oportunistas por hongos son una fuente creciente de 
preo cupación. La endoftalmitis fúngica es una infec-
ción intraocular rara pero muy grave, por la amenaza 
que supone para la visión. Además, son infecciones 
de muy difícil tratamiento y erradicación1.

La tricosporonosis es una infección oportunista de-
bida a hongos levaduriformes del género Trichospo-
ron. Se han identificado ocho especies de Trichos-
poron patógenas en humanos. Las publicaciones de 
infecciones oculares por este germen son escasí-
simas y también son excepcionales las infecciones 
diseminadas en pacientes inmunodeprimidos. Algo 
más habituales son las micosis superficiales2. De 
todas las especies, Trichosporon asahii es la más 
importante desde un punto de vista clínico y la cau-
sante de la mayoría de las infecciones invasoras 
graves. 

CASO CLÍNICO

Un varón de 52 años afecto de leucemia linfoblástica 
aguda (LLA) con cromosoma Philadephia positivo en 
tratamiento quimioterápico con lamivudina presentó 
durante su tercer ciclo de inducción una fungemia por 
Trichosporon asahii que fue tratada con anfotericina B 
intravenosa. Se resolvió el cuadro febril, aunque per-
sistieron siembras en hígado y pulmón, detectadas 
mediante tomografía axial de computarizada como 
lesiones calcificadas diseminadas. Además, el pa-
ciente presentó unas lesiones maculo-papulares en la 
piel que fueron biopsiadas y resultaron positivas para 
Trichosporon asahii. 

A los nueve meses del diagnóstico de la LLA y de 
forma aguda, el paciente presentó clínica ocular ma-
nifestada como visión borrosa bilateral. La agudeza 
visual (AV) era de 0,9 en ambos ojos y la biomicrosco-
pía mostró una exploración normal para su edad. En 
el fondo de ojo se observó una vitritis bilateral poco 
intensa (1+) y varias lesiones coriorretinianas disemi-
nadas, de aspecto amarillento, localizadas a nivel pe-
ripapilar y en el polo posterior en ambos ojos (figura 1).

Se realizó una angiografía fluoresceínica, que puso de 
manifiesto la actividad de las lesiones. Mostraba hipo-
fluorescencia precoz e hiperfluorescencia en tiempos 
tardíos en los focos de coroiditis (figura 2).

Tras un estudio sistémico que descartó otras cau-
sas de coriorretinitis, la apariencia de las lesiones1 y 
el antecedente de fungemia por Trichosporon asahii 
asociado con la persistencia de siembras en hígado 
y pulmón llevaron a un diagnóstico de presunción de 
coroiditis por Trichosporon. 

El abordaje terapéutico se realizó de forma consen-
suada con el Servicio de Hematología, que precisa-
ba la erradicación del hongo de todos los focos para 
realizar un trasplante de médula ósea al paciente. Se 

Coriorretinitis por Trichosporon asahii
Amparo del Moral Ariza1, Enrique Rodríguez de la Rúa Franch2 
1 Facultativa especialista del área de Oftalmología, Hospital Universitario Virgen  
del Rocío, Sevilla. Hospital Universitario Puerta del Mar, Cádiz. 2 Jefe del Servicio  
de Oftalmología, Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla
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FIGURA 1
Imagen de fondo de ambos ojos del paciente  
en el momento del diagnóstico. 
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inició tratamiento empírico con voriconazol sistémico 
e intravítreo (0,25 μg/0,1 ml) repetido al tercer y sex-
to día en ambos ojos. Posteriormente se realizó una 
inyección semanal en cada ojo durante dos meses. 
La respuesta fue satisfactoria en el ojo derecho, en el 
que se inactivaron todas las lesiones, pero parcial en 
el ojo izquierdo, ya que no se logró la inactivación de 
todos los focos. 

Se decidió un cambio de tratamiento a anfotericina B 
intravítrea en el ojo izquierdo. Tras la inyección, el pa-
ciente presentó un cuadro de endoftalmitis aséptica 
y precisó la realización de vitrectomía 23 g urgente. 
También requirió una cirugía de cataratas a los dos 
meses de la vitrectomía. Tras estas complicaciones, 
y debido a que su hematólogo desaconsejó en ese 
momento el trasplante de médula ósea, el paciente 
rechazó continuar con cualquier tipo de procedimien-
to terapéutico en sus ojos.

Tras un año de seguimiento, su AV era de 1 en ambos 
ojos y persistía actividad en una de las lesiones corio-
rretinianas de su ojo izquierdo. 

DISCUSIÓN

Las infecciones oculares por Trichosporon son ex-
cepcionales. Se han publicado muy pocos casos de 
endoftalmitis endógenas1, de endoftalmitis posquirúr-
gicas tanto agudas como crónicas3,4 y de queratitis 
en pacientes portadores de una queratoprótesis de 
Boston5.

Los casos de endoftamitis endógenas descritos por 
este germen suelen causar una vitritis poco marcada 

con unos característicos focos de coriorretinitis y sin 
reacción inflamatoria en la cámara anterior1,6. 

En el paciente que se presenta el antecedente de fun-
gemia por Trichosporon asahii, las lesiones cutáneas 
y la apariencia de las lesiones coriorretinianas (muy 
similares a las publicadas)1,6 llevaron a un diagnósti-
co de presunción de coroiditis por Trichosporon, de 
modo que se inició el tratamiento. La agresividad en 
nuestra actitud terapéutica, a pesar de no tener un 
compromiso visual importante ni confirmación micro-
biológica en muestras oculares, se debió a la necesi-
dad de erradicar el germen antes de someter al pa-
ciente a un trasplante de médula ósea. 

Aunque en la actualidad el tratamiento de las endof-
talmitis fúngicas es controvertido, suele emplearse 
una asociación de fármacos antifúngicos sistémicos 
e intravítreos y de vitrectomía1. Los casos publicados 
de endoftalmitis endógena por Trichosporon presen-
tan poco compromiso visual. Posiblemente por ello, 
el abordaje de la mayoría de los casos fue relativa-
mente conservador y no se realizó vitrectomía. Walia 
et al.1 trataron con éxito a su único paciente con una 
coriorretinitis por Trichosporon con voriconazol y mi-
cafungina sistémicos durante seis semanas. Hara et 
al. utilizaron anfotericina B sistémica en dos casos, 
también con éxito6.

En el presente caso, al tratarse de un paciente que lle-
vaba un largo período en tratamiento con antifúngicos 
sistémicos (anfotericina B y posteriormente voricona-
zol) que no evitó el desarrollo de enfermedad ocular, 
se optó por el empleo de voriconazol intravítreo, por 
ser un fármaco al que habitualmente el Trichosporon 
es sensible (cada vez hay más cepas resistentes a an-
fotericina B) y que tiene un buen perfil de seguridad 
en su uso intravítreo1,7. Sin embargo, a pesar de un 
tratamiento más intensivo y prolongado que el de los 
otros autores, no se ha logrado la completa remisión 
de las lesiones. Tampoco la vitrectomía (que fue obli-
gatorio realizar en el ojo izquierdo) contribuyó a una 
inactivación de todos los focos de coriorretinitis. Es 
posible que la peor respuesta en nuestro paciente 
se deba a que su estado inmunológico no dejó de 
estar comprometido en todo el seguimiento, aunque 
no tenemos datos para comparar con la situación de 
los otros pacientes, pues los artículos publicados no 
presentan datos de la evolución del sistema inmune. 

Nuestra experiencia demuestra que, al igual que las 
infecciones fúngicas en general, la coriorretinitis por 
Trichosporon representa un reto diagnóstico y tera-
péutico que con frecuencia requiere un abordaje mul-
tidisciplinar y que lograr la inactivación de las lesiones 
puede ser más complejo de lo que se ha publicado.

FIGURA 2
Angiografía fluoresceínica en el momento  
del diagnóstico de ambos ojos.
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CASO CLÍNICO

Anamnesis

Se trata de una mujer de 37 años con anteceden-
tes personales de leucemia mieloide aguda y aplasia 
medular. Recientemente había estado ingresada en la 
Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) durante un largo 
período debido a una sepsis por Serratia. 

Motivo de consulta

Tras despertar del coma inducido, refería disminución 
de la agudeza visual (AV) bilateral, más acusada en el 
ojo derecho (OD).

Exploración y pruebas complementarias

La paciente presentaba mal estado general, esta-
ba algo aturdida y no colaboraba muy bien en la 
exploración. 

La AV en el OD era de 0,1 difícil y en el ojo izquierdo (OI) 
de 0,5-0,6. La tensión ocular era de 15 mmHg en am-
bos ojos. La biomicroscopía del segmento anterior no 
mostraba hallazgos de interés. Se constató la ausen-
cia de células en cámara anterior de ambos ojos.

En la exploración del fondo de ojo (FO) del OD se 
apreciaba una intensa vitritis y una lesión macular so-
breelevada blanquecina de 3 áreas papilares, rodeada 
de un halo hemorrágico. En el FO del OI se observaba 
la presencia de escasa celularidad vítrea y una lesión 
macular de similar aspecto a la del OD (figuras 1 y 2).

La tomografía de coherencia óptica (OCT) del OD te-
nía una señal de mala calidad por opacidad vítrea. La 
OCT del OI mostraba una lesión sobreelevada con 
reflectividad media en la retina interna e hiporreflectivi-

dad en la retina externa, que interpretamos como un 
fenómeno de «sombra posterior» (figuras 3 y 4). 

Diagnóstico diferencial y procedimientos

Ante estos hallazgos, en una paciente con antece-
dentes de enfermedad grave hematológica, sepsis 

53 Baja visión bilateral de instauración 
rápida en paciente de mediana edad
Elena Rodríguez Neila
Servicio de Oftalmología, Complejo Hospitalario de Cáceres

FIGURA 1
Retinografía del ojo derecho. 

FIGURA 2
Retinografía del ojo izquierdo. 
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e ingreso largo en UCI, nos planteamos el siguiente 
diagnóstico diferencial: 
• Podría tratarse de una recidiva de la leucemia mie-

loide aguda con afectación macular bilateral e infil-
tración vítrea¹.

• O bien podría haberse producido una hemorragia 
macular bilateral y hemorragia vítrea (algo hemoli-
zada), asociada a la aplasia medular².

• Por último, nos planteamos la posibilidad de que 
se tratara de una endoftalmitis endógena con afec-
tación macular bilateral, posiblemente por Serratia, 
que fue el agente causal de la sepsis que sufrió, 
o quizás por Candida, debido al largo período en 
que había portado un catéter intravenoso, todo 
ello asociado a su estado de inmunodepresión por 
aplasia medular³. 

En ese momento, solicitamos análisis de sangre y re-
sonancia magnética nuclear (RMN) con gadolinio de 
cerebro y órbitas, y realizamos vitrectomía pars plana 
(VPP) diagnóstica 23 G del OD.

Consultamos al Servicio de Hematología, que des-
cartó la posibilidad de realizar una biopsia de médula 
ósea por el mal estado general de la paciente. Sin em-
bargo, llevaron a cabo una punción lumbar.

RESULTADOS

El cultivo de la muestra vítrea fue negativo para bac-
terias y hongos. Los análisis anatomopatológico, ci-
tológico e inmunohistoquímico fueron negativos para 

malignidad. Solo pudo detectarse la presencia de 
hematíes.

Los resultados del análisis de sangre no aportaron da-
tos de interés. Se detectó la presencia de pancitope-
nia, dato que ya se conocía. La punción lumbar no 
apoyó que se tratara de una recidiva de la leucemia 
mieloide aguda. La RMN de cerebro y órbitas no mos-
traba hallazgos significativos. 

EVOLUCIÓN

Dados los resultados, decidimos mantener una actitud ex-
pectante y observar la evolución, que fue favorable. Des-
pués de varias semanas, pudimos apreciar la resolución 
espontánea bilateral del cuadro (figuras 5-8). En la OCT del 
OD, se observa el engrosamiento de la membrana limitan-
te interna desprendida en el área foveal (figura 9). 

JUICIO CLÍNICO

Consideramos que este es un caso de hemorragia 
macular bilateral asociada a hemorragia vítrea en pa-
ciente crítica con pancitopenia.

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica del ojo derecho.

FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica del ojo izquierdo.

FIGURA 5
Retinografía del ojo derecho al mes.

FIGURA 6
Retinografía del ojo derecho tras ocho semanas.
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COMENTARIO

Ante un paciente ingresado en UCI que desarrolla 
turbidez vítrea, la primera sospecha diagnóstica debe 
ser la endoftalmitis endógena, que se asocia al uso de 
catéteres intravenosos de larga duración. En nuestro 
caso, además, los antecedentes personales de leuce-
mia mieloide aguda y aplasia medular de la paciente, 

que implican inmunodepresión, hacen esta sospecha 
diagnóstica más probable. 

Por otra parte, el antecedente de neoplasia hematoló-
gica debe hacernos descartar que se trate de una re-
cidiva tumoral o de una nueva entidad hematológica. 
La propia anemia aplásica puede justificar la aparición 
de hemorragias retinianas, si bien lo más frecuente no 
es que sean maculares, como en nuestro caso, sino 
que generalmente son en periferia. 

Cabe destacar la rentabilidad de la VPP diagnóstica 
en estos casos, que debe realizarse en el centro de 
la cavidad vítrea, bajo aire, conectando la vía de as-
piración a una jeringa. La frecuencia de corte debe 
estar entre 100 y 200 por minuto para que las células 
no se desnaturalicen. Para una mayor rentabilidad de 
los test, la muestra de vítreo debe enviarse lo antes 
posible al laboratorio, en fresco y a 4 ºC4.

Por último, quisiéramos mencionar la importancia de 
la estrecha colaboración que debe haber entre las 
distintas especialidades implicadas para el correcto 
abordaje en casos como el nuestro, en que los hallaz-
gos oftalmológicos son manifestaciones de enferme-
dades extraoculares. 
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FIGURA 7
Retinografía del ojo izquierdo al mes. 

FIGURA 8
Retinografía del ojo izquierdo tras ocho semanas.

FIGURA 9
Tomografía de coherencia óptica. Engrosamiento  
de la membrana limitante interna desprendida  
en el área foveal.
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CASO CLÍNICO

Mujer de 58 años que acude referida a la Sección de 
Oncología Ocular del Hospital Oftálmico Jules-Gonin 
de Lausana (Suiza) para el diagnóstico y tratamiento de 
un desprendimiento seroso de la retina neurosensorial 
temporal asociado a una posible masa coroidea. 

La paciente presentaba una disminución indolora de 
la agudeza visual (AV) del ojo derecho (OD) de seis 
meses de evolución. En el momento de la primera ex-
ploración la mejor AV corregida llegaba a 0,4 en el OD 
y alcanzaba la unidad en el ojo izquierdo. El OD pa-
recía ligeramente exoftálmico en comparación con el 
contralateral, diferencia que se cuantificó con el exof-
talmómetro de Hertel en 5 mm a favor del OD. 

El segmento anterior no mostró signos de inflamación 
y la presión intraocular se encontraba dentro de los 
valores normales (17 mmHg). Sin embargo, pudo ob-
servarse una masa difusa subconjuntival en el sector 
más temporal (figura 1). En la exploración del fondo 

de ojo encontramos un desprendimiento seroso del 
área macular y temporal, asociado a una degenera-
ción quística de la retina, tras la que se observó una 
masa coroidea amelanótica, difusa, relativamente 
plana, que habría producido una extensa ruptura del 
epitelio pigmentario de la retina (EPR), provocando 
alteraciones cicatriciales y nódulos algodonosos in-
travítreos de origen tumoral (figura 2). La ecografía-B 
de 10 MHz permitió establecer su grosor entorno a 
2,8 mm (figura 3) y una reflectividad interna baja uti-
lizando el modo A. Esta misma técnica puso en evi-
dencia la existencia de numerosos nódulos tumorales 
en contacto con la pared escleral y en el seno de la 
grasa orbitaria retroocular (figura 4). 

El conjunto de elementos clínicos hizo que se plan-
teara un diagnóstico diferencial entre una metásta-
sis coroidea, un linfoma ocular o una hiperplasia lin-
foide benigna, por lo que se aconsejó a la paciente 
realizar una serie de pruebas complementarias que 
incluían mamografía, examen ginecológico, tiroi-
deo, tomografía axial computarizada y resonancia 
magnética cerebral, todos los cuales resultaron ser 
negativos. 

Por esto se decidió llevar a cabo una biopsia de las 
masas retrooculares con el propósito de establecer 
un diagnóstico que pudiera orientar un posible tra-
tamiento. El examen anatomopatológico reveló la 
presencia de un infiltrado uniforme de células linfoi-
des con evidentes signos de atipia. El análisis inmu-
nohistoquímico de las muestras permitió caracterizar 
el tumor como un linfoma de tipo B CD79A+/CD20+ 
(figura 5).

A la vista de los resultados, se refirió a la paciente al 
Servicio de Hemato-Oncología con el fin de realizar un 
correcto estadiaje del tumor, lo que condicionará el 
posible tratamiento de su afección ocular. 

Linfoma intraocular
Jorge Ruiz Medrano, Leonidas Zografos
Hôpital Ophtalmique Jules-Gonin. Service Universitarire d’Ophtalmologie, Fondation 
Asile des Aveugles, Lausana (Suiza)

54

FIGURA 1
La conjuntiva temporal de la paciente mostraba  
una masa difusa y blanquecina.
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DISCUSIÓN

El linfoma maligno representa la más frecuente de las 
formas de aparición de los tumores linfoides intraocu-
lares1. Aunque cualquier parte del tracto uveal puede 
verse afectada por este tumor, aparece con mayor 
frecuencia en la coroides2.

Se categoriza como primario o secundario en función 
de la ausencia o presencia de afección sistémica3. 
Mientras que el linfoma primario suele ser de bajo gra-
do y da lugar a una evolución lenta del tumor y a sín-
tomas tardíos, los linfomas secundarios suelen mostrar 
un comportamiento más agresivo2,4. Los síntomas en 
casos avanzados o con afectación foveal producen 
disminución de la AV, visión borrosa o metamorfopsias4.

Se han puesto en práctica distintas modalidades de tra-
tamiento para combatir esta enfermedad, incluidas la 
terapia esteroidea por vía oral y la quimioterapia sistémi-
ca. Guiados por la idea errónea de que el origen de esta 
enfermedad podía ser reactivo o inflamatorio, los este-
roides fueron la terapia de elección, pero dados los 
malos resultados han caído en desuso5,6. Por otra par-
te, en caso de linfomas coroideos primarios, asintomá-
ticos y con su característico curso lento, la observación 
puede ser una estrategia correcta durante largos perío-
dos de tiempo2,7. Pero la modalidad más comúnmente 
empleada y con probada efectividad es la radioterapia 
local2,5,8. En el caso de un paciente con afectación exclu-
siva ocular, se recomienda una irradiación ocular bilate-
ral, aplicando de 30 a 40 Gy en 15-20 sesiones de 2 Gy. 
En el caso de linfomas primarios del sistema nervioso 
central, está indicada una irradiación de la totalidad del 
encéfalo con 50 Gy, aplicando una dosis extra de 10 Gy 
en el foco del tumor1. Sin embargo, y a pesar de la radio-
sensibilidad característica de estos tumores, la quimio-
terapia coadyuvante estaría indicada para reducir la tasa 
de recidiva local intraocular y cerebral, siendo el agente 
más comúnmente empleado el metotrexato9,10.

FIGURA 3
La ecografía modo B de 10 MHz permitió delimitar la 
extensión y altura de la masa coroidea en torno  
a los 2,8 mm.

FIGURA 4
La exploración ecográfica puso en evidencia  
la existencia de numerosos nódulos tumorales  
en contacto con la pared escleral y en el seno  
de la grasa orbitaria retroocular.

FIGURA 2
Masa coroidea amelanótica, difusa, relativamente 
plana, que provoca alteraciones cicatriciales y 
nódulos algodonosos intravítreos de origen tumoral, 
explorada mediante retinografía (A) y angiografía  
con verde de indocianina (B).

A

B
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FIGURA 5
Examen anatomopatológico con hematoxilina-eosina de la biopsia tomada a la paciente, que mostró un infiltrado 
uniforme de células linfoides con evidentes signos de atipia (A). Técnicas inmunohistoquímicas permitieron 
caracterizar el tumor como un linfoma de tipo B CD79A+/CD20+ (B).
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55 Síndrome de Susac
Luis Jeldes Saba1, Miguel Ruiz Miguel2
1 Residente de Oftalmología, Hospital Universitario Donostia, San Sebastián.  
2 Jefe de Sección de Oftalmología, Hospital Universitario Donostia, San Sebastián

DESCRIPCIÓN DEL CASO

Mujer de 26 años, sin antecedentes de interés, que 
consultó por cefalea de reciente comienzo, fatiga, 
bajo rendimiento intelectual, disartria y marcha inesta-
ble, asociado a visión borrosa y amaurosis en el ojo de-
recho (OD). En la exploración oftalmológica, la agudeza 
visual no corregida fue de 20/20, sin alteraciones sig-
nificativas en el resto de la exploración oftalmológica.

El estudio por resonancia magnética nuclear (RMN) 
cerebral reveló lesiones vasculíticas hemisféricas 
bilaterales y en cuerpo calloso. Este último dato fue 
la pista que hizo plantear la hipótesis diagnóstica de 
síndrome de Susac (SS), la que posteriormente fue 
confirmada con la angiografía fluoresceínica (AGF) (fi-
guras 1A y 1B).

El tratamiento inicial consistió en pulsos de metilpred-
nisolona (MP) endovenosa, asociados a ciclos de in-
munoglobulinas (IVIg) y ciclofosfamida (CYC), seguido 
de un tratamiento de mantenimiento y final con mi-
cofenolato mofetilo (MFF), asociado a ciclos de IVIg, 
prednisona oral y antiagregantes plaquetarios, con 
una mejoría clínica (figura 2) y radiológica (figura 3) 
significativa. Durante la evolución, cursa con una re-
caída visual que se trató con aumento de las dosis 
de corticoides orales y adelanto del ciclo de IVIg, con 
respuesta completa.

En la actualidad, la paciente está asintomática, salvo 
períodos cortos de lentitud mental y dificultad para 
concentrarse, no asociado a ningún déficit neurológico 
o neuropsiquiátrico objetivable, con resolución de los 
síntomas visuales en casi todo el período, así como 

FIGURA 1
A) Resonancia magnética nuclear con lesiones hiperintensas T2 FLAIR «bolas de nieve» en cuerpo calloso.  
B) Angiografía fluoresceínica de arcada temporal superior del ojo izquierdo: zonas de oclusión y áreas  
de hiperfluorescencia perivascular.

A B
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ausencia de síntomas auditivos, tanto clínicos como 
funcionales.

DISCUSIÓN

El SS, descrito por John Susac en 19791,2, se carac-
teriza por una tríada de encefalopatía con o sin sig-
nos neurológicos focales, alteraciones visuales por 
oclusiones de rama de la arteria retiniana (ORAR) y 
pérdida de audición, atribuidas a una vasculopatía 
pauciinflamatoria del cerebro, los ojos y el oído inter-
no3,4. Afecta 3,5 veces más a mujeres5 entre los 15-40 
años6,7. Su prevalencia actual se estima en alrededor 
de 304 casos en el mundo8.

Respecto a su patogénesis, se trata de una endo-
teliopatía inmunomediada microvascular oclusiva 

multisistémica, cuya patogénesis es poco conocida, 
pero de probable etiología autoinmune, basada en 
la presencia de anticuerpos anticélulas endoteliales 
no específicos (AECA), los hallazgos histopatológi-
cos y la respuesta a la terapia inmunomoduladora9. 
Desde el punto de vista histopatológico, consiste en 
una microvasculopatía no necrotizante arteriolar con 
proliferación de la pared arteriolar, infiltrado linfocitario 
mínimo y material trombótico con oclusión de peque-
ños vasos y microinfartos9. Los AECA o IgG1 e IgM 
dirigida contra la microvasculatura están presentes en 
el 25 %, principalmente en las formas completas y en-
cefalopáticas10. Los factores VIII y de von Willebrand 
pueden elevarse inespecíficamente, debido probable-
mente a la perturbación endotelial11. 

Su historia natural es de curso impredecible12 y se 
clasifica en monocíclico (autolimitada a ≤ 2 años), 
policíclico (recidivante > 2 años) y crónico continuo. 
El curso monocíclico es considerado la forma más 
común. Sin embargo, existen datos de que un curso 
policíclico parece ser subestimado5-9.

La tríada de encefalopatía, ORAR y pérdida auditiva 
neurosensorial se considera patognomónica de la 
enfermedad. Sin embargo, en el debut, la tríada está 
presente solo en el 13 % de los casos3, lo que junto 
a su baja incidencia explica su demora diagnóstica y 
terapéutica4,5, de modo que es fundamental un alto ín-
dice de sospecha, dado que el diagnóstico precoz 
se asocia claramente a mejor pronóstico y menos 
secuelas3.

FIGURA 2
Curso evolutivo y respuesta a tratamiento.

FIGURA 3
Imágenes evolutivas: al inicio con enfermedad activa y al final del período con enfermedad inactiva. Se observa 
una clara reducción de las lesiones tanto en el cuerpo calloso como en los hemisferios cerebrales (A-B frente a 
E-F), sin signos de actividad a la difusión por resonancia magnética nuclear o ACD/DWI (C frente a G) y estables 
en el tiempo. La angiografía fluoresceínica del ojo izquierdo muestra recanalización de las lesiones iniciales,  
pero aún con pequeñas áreas de actividad periférica en el cuadrante nasal superior del ojo izquierdo (D y H).

FLAIR FLAIR DWI AGF

Inicio 
período:  
abril de 2016

Final período: 
febrero de 
2017

A

E

C

G

B

F

D

H
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En ausencia de marcadores biológicos específicos, el 
diagnóstico de SS se establece por criterios clínicos 
y radiográficos4-9. Recientemente, se han propuesto 
criterios diagnósticos para el SS3 basados en la 
afectación de los tres órganos principales en función 
de los hallazgos clínicos, radiológicos (RMN cere-
bral), angiográficos (AGF) y los estudios funcionales 
del oído interno. Se categoriza en posible, probable 
y definitivo (SS completo).

Desde el punto de vista clínico3-5, en el debut, los 
síntomas encefalopáticos, tales como cefalea tipo 
migraña de reciente comienzo (< 6 meses), deterio-
ro cognitivo, confusión y neurológicos focales, son los 
primeros en aparecer (80 %). La cefalea es el síntoma 
más frecuente y constante, seguida de los visuales 
bilaterales en forma de escotomas, déficit campimé-
trico y visión borrosa (40 %), y los auditivos como el 
tinnitus, el vértigo y la hipoacusia neurosensorial 
de frecuencias bajas o medias, a menudo durante 
la noche (37 %). Durante la enfermedad, la tríada se 
completa en el 85 % de los casos. 

En la RMN cerebral4-9, típicamente consiste en le-
siones generalizadas hiperintensas FLAIR de la sus-
tancia blanca T2 con una predilección por la parte 
central del cuerpo calloso tipo «bola de nieve» (fi-
gura 3A). Por otra parte, las lesiones hipointensas en 
T1 en cuerpo calloso «agujeros» y la atrofia cerebral 
y del cuerpo calloso (adelgazamiento) son las secue-
las típicas a largo plazo. Los cambios puntuales de 
señal en la difusión por resonancia (ADC/DWI) son 
indicativos de actividad y traducen microinfartos du-
rante la fase aguda. 

En la AGF8, son específicas las ORAR distales de 
las bifurcaciones de los vasos y la hiperfluorescencia 
perivascular focal o segmentaria de las paredes ar-
teriales (AWH), pudiendo estar presentes incluso 
en ausencia de síntomas. En estadios posteriores 
y crónicos de la enfermedad, la tomografía de co-
herencia óptica (OCT) puede ser de gran utilidad 
diagnóstica al demostrar un adelgazamiento de las 
capas internas de la retina, cuando puede no haber 
ORAR o AWH detectable3-13.

Otras pruebas de interés, pero que carecen de 
especificidad3, son el estudio del líquido cefalorra-
quídeo (LCR) y la determinación de los AECA. El LCR 
típicamente es de patrón inflamatorio y acelular o con 
pleocitosis linfocitaria leve (12 células/μl)3-9 y con au-
mento de las proteínas. La síntesis intratecal de IgG 
o las bandas oligoclonales rara vez son un hallazgo5. 

Los AECA están presentes en el 25 % (> 1:320). Sin 
embargo, aún no han demostrado ser un biomar-
cador confiable de actividad3,10-14. 

En el diagnóstico diferencial4, puede imitar muchas 
otras condiciones. Sin embargo, los diagnósticos más 
frecuentemente considerados incluyen: esclerosis 
múltiple (el principal), encefalomielitis aguda disemi-
nada, vasculitis del sistema nervioso central, linfoma 
intravascular y enfermedad de Ménière.

En relación con el tratamiento, el diagnóstico pre-
coz y la inmunosupresión (IS) temprana, agresiva y 
sostenida son clave para un buen resultado y evitar 
la disfunción cognitiva y la discapacidad, de al me-
nos dos años de duración, aunque el riesgo de recaí-
das a largo plazo es desconocido3-15. No existen pau-
tas de tratamiento estandarizadas4-12. Se recomienda 
tratamiento específico en los SS probable y definitivo3. 
Esta consiste en una terapia de inducción con pulsos 
de 1000 mg de MP diarios por 3-5 días, asociada a 
IVIg y/o plasmaféresis y CYC o rituximab, seguida de 
una terapia de mantenimiento con corticoides orales 
60 a 80 mg diarios durante cuatro semanas combina-
da necesariamente con MFF u otro inmunosupresor 
(rituximab, metotrexato, azatioprina, CYC) para lograr 
una remisión sostenida9. No hay suficiente evidencia 
que apoye el uso rutinario de antiplaquetarios y/o ni-
modipino9. En relación con las recaídas aisladas 
de retina, la participación de la retina a menudo se 
considera autolimitada. El pronóstico es típicamente 
favorable (menos del 10 % pierden la agudeza visual), 
de modo que algunos autores proponen solo vigilancia 
estrecha y otros, en cambio, justifican iniciar un curso 
de corticoesteroides o IVIg, asociado o no a IS9.

En cuanto al pronóstico8, puede conducir a secuelas 
a largo plazo y déficits funcionales permanentes. Los 
síntomas encefalopáticos y visuales a menudo remiten, 
pero la pérdida auditiva es con frecuencia irreversible.

Durante el seguimiento, los signos más constan-
tes de actividad son los cambios puntuales de señal 
ADC/DWI (difusión por resonancia) y la hiperfluores-
cencia en la AGF4-9. De ahí que el seguimiento se rea-
lice con la AGF y la RMN cerebral. De hecho, la AWH 
y la ORAR casi siempre acompañan a las anoma-
lías de DWI, y la AWH puede persistir más tiempo 
que los cambios de DWI4-8. Esto explica el valioso 
rol de la AGF en la detección precoz de la enferme-
dad, de modo que actualmente es considerada el 
mejor marcador disponible de actividad y el más 
sensible para el seguimiento4. 
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CASO CLÍNICO 

Paciente de 38 años, caucásica, de piel muy clara y 
ojos azules, que es remitida a la consulta de retina por 
referir fotopsias, escotoma en rejilla y nictalopía.

No tiene antecedentes familiares ni personales de pa-
tología ocular.

La agudeza visual sin corrección es de la unidad en 
ambos ojos. La exploración del segmento anterior es 
normal, así como la presión intraocular.

En el estudio del fondo de ojo se aprecia hipopig-
mentación de media periferia que permite identificar 
el patrón vascular coroideo, con un patrón vascular 
retiniano dentro de la normalidad y papila normoco-
loreada en el ojo derecho (OD). En el ojo izquierdo 

(OI) presenta también hipopigmentación del fondo de 
ojo que permite identificar la red de vasos coroideos, 
palidez papilar tenue, atenuación del patrón vascu-
lar, no espículas ni depósitos pigmentarios en retina 
media-periférica y polo posterior normal (figura 1). La 
angiografía fluoresceína (AGF) del OD es normal. En el 
OI se observa un efecto ventana que permite identi-
ficar la red vascular de la coroides a lo largo de toda 
la prueba, sin exudación, ni vasculitis, ni signos de is-
quemia. Como conclusión, angiografía dentro de los 
límites normales en ambos ojos. La angiografía con 
verde de indocianina (ICG) es normal en el OD y el OI, 
sin alteraciones significativas.

La tomografía de coherencia óptica (OCT) del OD es 
normal. El OI conserva el perfil foveolar, mantiene ínte-
gra la membrana limitante externa subfoveal y presen-
ta abolición de capas externas del polo posterior, con 

Retinosis pigmentaria atípica
Cristina Blanco Marchite1-3, José María Ruiz Moreno4-7
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56

FIGURA 1
Retinografía de ambos ojos: muestra hipopigmentación de medida periferia y atenuación del patrón vascular  
en el ojo izquierdo.
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quistes de pequeño tamaño en capas medias nasales 
y disminución del grosor coroideo en comparación 
con el ojo contralateral (figura 2).

La autofluorescencia (AF) del OD es normal y en el 
OI presenta lesiones hipoautofluorescentes moteadas 
dispersas, localizadas en el polo posterior y media pe-
riferia. No se encuentran lesiones de hiperautofluores-
cencia (figura 2).

El campo visual (CV) es normal en el OD. El OI pre-
senta escotomas periféricos sin coincidir inicialmente 
con un patrón típico de retinosis pigmentaria. Micro-
perimetría central normal en el OD y levemente alte-
rada en el OI.

El estudio neurofisiológico muestran los potencia-
les evocados visuales-pattern dentro de límites 
normales, leve afectación macular del OI definida 
por una respuesta de menor amplitud que la del 
OD en el electrorretinograma y afectación gene-
ralizada de la retina en el OI, más acusada en la 
zona periférica (amplitud más disminuida en la 
afectación de los bastones que de los conos en el 
ERG-Ganzfeld del OI). El electrooculograma (EOG) 
sugiere daño del epitelio pigmentario de la retina 
(EPR) de ambos ojos, más relevante en el OI, con 
índice de Arden en el OD de 1,55 y de 1,17 en el 
OI. El ERG multifocal muestra una acusada afecta-
ción paramacular en el OI sin anomalías en el OD 
(figura 3). 

Se solicita estudio genético y evaluación al Servicio 
de Medicina Interna, que descarta patología tumoral 

en relación con un cuadro de retinopatía asociada a 
cáncer.

La paciente es seguida durante un año en la Unidad 
de Retina. Refiere aumento de las fotopsias, visión 
de escotoma en anillo, pero con la peculiaridad de 
que, según dice, le permite ver nasal y temporal a 
pesar de este escotoma. La agudeza visual sigue 
siendo de la unidad, la OCT se mantiene sin cam-
bios (figura 4), se observa una evolución en el CV 
del OI con aumento de los escotomas y constric-
ción del campo en patrón anular (figura 5). En la AF 
se aprecia la aparición de un anillo hiperautofluores-
cente perifoveal (figura 6).

COMENTARIO

Este caso sugiere el análisis de estos cuadros.

FIGURA 3
Electrorretinograma multifocal del ojo izquierdo: 
muestra una acusada afectación paramacular.

FIGURA 2
Tomografía de 
coherencia óptica del 
ojo izquierdo:  
muestra el perfil 
foveolar conservado, 
mantiene íntegra la 
membrana limitante 
externa subfoveal y 
presenta abolición de 
capas externas del 
polo posterior, con 
quistes de pequeño 
tamaño en capas 
medias nasales. 
Autofluorescencia  
del ojo izquierdo: 
muestra lesiones 
hipoautofluorescentes 
en el polo posterior y 
la media periferia.
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Portadora de la coroideremia

La coroideremia es una distrofia retiniana rara debida 
a mutaciones en el gen CHM (RefSeq NM_000390) 
localizado en el cromosoma Xq21.21. El gen del CHM 
se expresa en los bastones y en las células del EPR, 
lo que hace suponer que el origen de la enfermedad 
debe ser en los bastones o en el EPR con posterior 
degeneración de los conos y de la coroides. En el tra-
bajo presentado por Jain et al., estos sugieren que por 
los resultados obtenidos tras realizar a los pacientes 
angiografía por OCT el daño inicial sería en el EPR2. 

Existe gran variabilidad en las manifestaciones clíni-
cas, hasta el punto de que, siendo una enfermedad 
genética, puede tener manifestaciones bilaterales, 
unilaterales, difusas o parcheadas. Esta variabili-
dad3 se explica por el fenómeno de lionización4, in-
activación parcial de forma aleatoria de uno de los 
cromosomas X en las células somáticas durante la 
embriogénesis.

Las manifestaciones clínicas en mujeres portadoras 
de la enfermedad son muy raras. La gravedad de-
pende de la proporción de células que expresan la 
mutación1. El diagnóstico en mujeres portadoras sin 
historia familiar es un reto, ya que no presentan un 
cuadro clínico característico. La mayoría de las muje-
res portadoras no tienen alteraciones visuales. 

La AF es una prueba útil en la identificación de por-
tadoras de la coroideremia5 y para distinguir esta de 
la retinosis pigmentaria ligada al cromosoma X1. Se 
han descrito distintos patrones de hiper- e hipoauto-
fluorescencia. Preising et al.6 describen el speckled 
pattern (patrón moteado) como puntos hipoautofluo-
rescentes difusos por la pérdida de lipofuscina en las 
áreas dañadas, signo de disfunción o pérdida de EPR, 
que recuerda al caso que presentamos. 

Mientras que para Renner et al.5 el EOG permanece 
normal, para Pinckers et al.7 se produce una dismi-
nución del índice de Arden con el incremento de la 
edad.

Tampoco existe un patrón típico del CV. La mayoría 
de las portadoras no presenta alteraciones. En al-

FIGURA 5
Evolución del campo visual del ojo izquierdo: 
se observa un aumento de los escotomas y 
constricción del campo visual en patrón anular cada 
vez más llamativo.

FIGURA 6
Autofluorescencia del ojo izquierdo un año después: 
muestra la aparición de hiperautofluorescencia 
rodeando la fóvea junto con lesiones 
hipoautofluorescentes.

FIGURA 4
Tomografía de 
coherencia óptica 
del ojo izquierdo 
un año más tarde.
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gunos casos se han descrito constricción del cam-
po, escotomas aislados o aumento de la mancha 
ciega8.

Edwards et al.9 recomiendan un estudio multimodal 
de las portadoras que incluya AF y microperimetría.

Portadora de retinosis pigmentaria ligada  
al cromosoma X (XLRP)

La retinosis pigmentaria es una degeneración retinia-
na hereditaria que produce ceguera nocturna, pérdida 
progresiva de la visión periférica, depósitos pigmen-
tarios en forma de espícula en media periferia y al-
teraciones electrofisiológicas. La herencia puede ser 
autosómica dominante, recesiva y ligada al cromoso-
ma X. Esta última es responsable del 10-20 % de las 
retinosis pigmentarias1 y representa los fenotipos más 
graves. 

Las mujeres portadoras heterocigotas presentan un 
rango de manifestaciones muy variable, desde pa-
cientes asintomáticas o con cambios leves en el fon-
do de ojo por migración de pigmento hasta fenotipos 
casi tan graves como los que padecen los varones. 
Como en la coroideremia, esta variabilidad se debe al 
fenómeno de lionización1,4. En el fondo de ojo es típica 
la aparición de tapetal-like réflex que se localiza tem-
poral a mácula10. Presentan alteraciones en el ERG, 
aunque el fondo de ojo sea normal. Estudios recientes 
con ERG multifocal revelan un patrón en mosaico de 
disfunción electrofisiológica.

La AF puede mostrar un patrón radial hipo- e hiper-
fluorescente. Estos hallazgos son útiles para distinguir 
este cuadro de las portadoras de la coroideremia4,11. 
La formación de las neuronas en la retina ocurre des-
de las células madres (stem) localizadas en la fóvea o 
en su proximidad hacia la periferia. Lo que distingue 
la formación o no de este patrón es el hecho de que 
en el caso de la XLRP solo los fotorreceptores están 
dañados y en la coroideremia el daño ocurre además 
en el EPR6.

En ocasiones, la mera observación del fondo de ojo 
puede llevar a confusión por el moteado del EPR y las 
áreas parcheadas de atrofia de EPR. En estos casos, 
la AF nos puede sacar de dudas por el patrón típico 
de líneas radiales de hipo- e hiperautofluorescencia 
debido al desarrollo de los fotorreceptores, las únicas 
células alteradas en la retinosis ligada a X. Como ya 
hemos dicho, la formación de las neuronas en la retina 
ocurre desde las células madres (stem) localizadas en 
la fóvea o en su proximidad hacia la periferia. En cam-
bio, en la coroideremia, la mutación afecta a los foto-
rreceptores y a las células del EPR. Aunque ambos 

tipos presentan un patrón centrífugo en el desarrollo 
embrionario cada célula del EPR se corresponde con 
30-40 fotorreceptores expresando o no la mutación, 
por lo que se produce una degeneración en parche 
no congruente6.

AZOOR (acute zonal occult outer 
retinopathy)

Fue descrita por primera vez en 1992 por Gass12. 
Afecta a mujeres jóvenes de raza caucásica. Refieren 
escotoma, fotopsias y nictalopía con agudeza visual 
conservada. El fondo de ojo aparentemente es nor-
mal. Puede ser unilateral o bilateral. 

Las alteraciones en el CV son variables e inespecífi-
cas. El patrón más frecuente descrito es un aumento 
de la mancha ciega acompañado o no por otros es-
cotomas. En algunos casos al aumento de la mancha 
ciega acompaña una constricción del CV. 

Aunque la disfunción retiniana es focal clínicamente, 
los cambios inespecíficos del ERG sugieren un déficit 
global. No se ha diagnosticado ningún caso sin alte-
ración de las pruebas neurofisiológicas12.

Se produce una degeneración focal del segmento 
externo de los fotorreceptores, a nivel de la línea 
elipsoide (unión de los segmentos externos-internos 
de los fotorreceptores) y en la línea interdigitación 
(COST).

Durante el seguimiento desarrolla atenuación del pa-
trón vascular, cambios pigmentarios y atrofia retiniana 
y coroidea13.

Mrejen13 dice que el aspecto del fondo del ojo de-
pende de la duración de los síntomas y sugiere dos 
patrones:
1. En las primeras etapas, el EPR está intacto clíni-

camente, pero en la AF se observa hiperautofluo-
rescencia parcheada difusa que progresa con el 
tiempo y en la SD-OCT pérdida difusa de fotorre-
ceptores con preservación de la fóvea.

2. En los casos crónicos, fase más frecuente en que 
se presentan los pacientes a la exploración, puede 
ocurrir una leve alteración de la agudeza visual y 
lesiones de atrofia peripapilar.

El estudio presentado por Mjeren13 sugiere en estos 
casos crónicos un patrón trizonal patognomónico 
del AZOOR. La SD-OCT, la ICG y la AF identifican 
el daño en el área de los segmentos externos de los 
fotorreceptores, sobre todo la línea hiperautofluores-
cente que establece el límite entre la retina sana y 
dañada.
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Retinopatía autoinmune

La retinopatía autoinmune es una inflamación retiniana 
que se caracteriza por pérdida de la agudeza visual, 
escotomas, alteración del campo visual, disfunción de 
los fotorreceptores y presencia de anticuerpos antirre-
tinianos. La exploración del fondo de ojo no es signifi-
cativa, pero algunos pacientes pueden mostrar altera-
ciones pigmentarias, atenuación vascular o palidez del 
nervio óptico14. Para el diagnóstico de este cuadro es 
imprescindible detectar la existencia de los anticuer-
pos15 responsables del daño de los fotorreceptores, 
aunque se desconozca el mecanismo exacto16. En el 
caso presentado el informe de la analítica es negativo.

La retinopatía autoinmune se divide en dos grupos: 
no paraneoplásica y paraneoplásica, que a su vez se 
divide en retinopatía asociada al cáncer y retinopatía 
asociada al melanoma. La forma más frecuente es la 
no paraneoplásica14.

Se han descrito diferentes antígenos y el más especí-
fico es la recoverina. Para el diagnóstico de este cua-
dro no es suficiente la identificación de estos anticuer-
pos, ya que han sido descritos en otras enfermedades 
retinianas y en pacientes sanos14.

Estos pacientes presentan escotomas, fotopsias, 
nictalopía y discromatopsias. El fondo puede ser 
anodino o presentar atenuación vascular, atrofia di-
fusa, cambios en el ERP y palidez cérea del nervio 
óptico.

La enfermedad es bilateral, pero inicialmente puede 
ser asimétrica.

El campo visual muestra constricción y escotomas 
centrales o paracentrales, y el ERG es muy variable. 
La AF presenta más frecuentemente un anillo de hiper-
fluorescencia en la región parafoveal relacionada con 
el daño que la OCT identifica17. También se observa 
una alteración en los fotorreceptores con disminución 
del grosor macular14.

CONCLUSIÓN

Ninguno de estos cuadros se ajusta rigurosamente al 
caso descrito, pero el más compatible es una retinosis 
pigmentaria de evolución atípica. Cabe la posibilidad 
de que el estudio genético realizado, aun sin resulta-
dos concluyentes, permita descartar alguna de estas 
posibles etiologías y abrir líneas de investigación más 
ajustadas.
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CASOS CLÍNICOS

Presentamos dos casos clínicos que reflejan diferen-
tes manifestaciones clínicas, dificultades diagnósticas 
y retos en el manejo terapéutico con rituximab intraví-
treo en este tipo de linfomas. 

Caso 1: mujer de 61 años derivada como colabora-
ción al Servicio de Oftalmología por disminución de la 
visión en el ojo izquierdo (OI) de 20 días de evolución. 

Como antecedentes personales, destacan un carci-
noma de mama en 2008 tratado con radioterapia y 
tamoxifeno y un linfoma no Hodgkin (LNH) de célula 
grande B cerebral en mayo de 2013 tratado con ra-
dioterapia holocraneal. En marzo de 2015 sufre una 
recidiva que se trata con quimioterápicos B-RAM y 
trasplante autólogo de precursores hematopoyéticos, 
con el que se consigue la remisión completa.

En la exploración oftalmológica presentaba una agu-
deza visual (AV) de 20/63 en el ojo derecho (OD) y de 
20/50 en el OI, y una catarata corticonuclear 3+ en 
ambos ojos (AO) sin signos de inflamación en cámara 
anterior. En el fondo de ojo (FO) del OI presentaba una 
lesión coriorretiniana blanco-amarillenta encima de la 
arcada temporal superior asociada a una desestruc-
turación vítrea llamativa (figura 1) y a un Tyndall vítreo 
de 3+. La tomografía de coherencia óptica (OCT) de-
mostraba una lesión nodular hiperreflectiva en el epi-
telio pigmentario macular de la retina del OI (figura 2A). 
En la ecografía se visualiza una desorganización vítrea 
inespecífica. 

Ante una posible recidiva ocular de la enfermedad, 
se realizan serologías de citomegalovirus (CMV), to-
xoplasma, virus de la inmunodeficiencia humana 
(VIH) y sífilis. Se obtiene muestra vítrea para cultivo 
de hongos y bacterias y para inmunohistoquímica y 

citometría de flujo (CMF) en el OI, donde se descar-
ta patología infecciosa y se evidencia presencia de 
células CD20+. Se solicita despistaje de nueva re-
cidiva cerebral o sistémica del LNH, para lo que se 
realiza resonancia magnética nuclear (RMN) cerebral 
con gadolinio, donde se observa extensa afectación 
de la sustancia blanca, difusa, bilateral y simétrica, 
que sugiere desmielinización secundaria a toxicidad 
por radioterapia, pero sin infiltración linfomatosa del 
sistema nervioso central (SNC) (figura 3). Se realiza 
punción lumbar, tomografía axial computarizada (TAC) 
cráneo-toraco-abdominal y analítica, y se evidencia 
ausencia de afectación sistémica, por lo que se diag-
nostica de linfoma intraocular primario (LIOP).

Se plantea el uso de tratamiento con 0,1 ml de ritu-
ximab en inyección intravítrea (i.v.) fuera de indicación 

Linfoma intraocular primario: 
dificultades en el diagnóstico y 
tratamiento con rituximab intravítreo
Silvia Méndez Martínez1, Óscar Ruiz Moreno1,2

1 Instituto de Investigación Sanitaria de Aragón (IIS-Aragón). Servicio de Oftalmología, 
Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza. 2 Profesor asociado de la Universidad 
de Zaragoza
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FIGURA 1
Retinografía cuya visualización se ve dificultada 
por una catarata, donde se observa una lesión 
coriorretiniana blanco-amarillenta encima de la 
arcada temporal superior del ojo izquierdo asociada 
a desestructuración vítrea llamativa. 
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hasta en tres ocasiones separadas por dos semanas 
cada una de ellas. Se realiza una biopsia vítrea pre-
via a cada inyección i.v. para el análisis de los CD20 
por CMF. Tras la última inyección i.v., se demuestra 
desaparición de las lesiones en la OCT (figura 2B) y 
la negativización de los CD20 en la CMF, y se con-
sidera que el tumor está en remisión. Sin embargo, 
la paciente presenta desde la segunda inyección i.v. 
un empeoramiento de su estado general compatible 
con los efectos de leucoencefalopatía radioterápica y 
fallece a los tres meses de la remisión del LIOP.

Caso 2: mujer de 82 años que acude a urgencias por 
diminución de la AV en el OI de mes y medio de dura-
ción, sin dolor ni otros síntomas oculares o sistémicos 
acompañantes. 

Como antecedentes personales destacaban: síndro-
me metabólico, hipotiroidismo secundario a tiroidec-
tomía por nódulo benigno, cirugía de cataratas en AO.

En la exploración se observa una mejor AV corregi-
da de 20/32 en el OD y de movimiento de manos en 
el OI. No presenta defecto pupilar aferente reactivo. 
Muestra una hiperemia leve en el OI con un Tyndall 
de 1+ y una presión intraocular de 20 mmHg en AO. 
En el FO del OI, se observa un desprendimiento de 
vítreo (DVP) denso y móvil, y hemorragias retinianas 
extensas sobre una lesión blanquecina-amarillenta de 
aspecto infiltrativo (figura 4). Se realiza una ecografía 
ocular de 10 MHz, donde se demuestra la presencia 
de un DVP completo y señales hiperecogénicas en el 
espacio vítreo. La OCT del OI no se puede realizar por 
opacidad de medios. Se diagnostica de uveítis poste-
rior de origen indeterminado y se trata con corticoide 

FIGURA 3
Resonancia magnética nuclear cerebral con 
gadolinio, donde se observa extensa afectación  
de la sustancia blanca, difusa, bilateral y simétrica, 
que sugiere desmielinización secundaria a toxicidad 
por radioterapia, pero sin infiltración linfomatosa  
del sistema nervioso central. 

FIGURA 4
Retinografía donde se intuye una lesión infiltrativa 
amarillenta nasal al nervio óptico del ojo derecho, 
con hemorragias extensas y edema de papila 
extenso. 

FIGURA 2
A) Tomografía de 
coherencia óptica 
donde se aprecia 
una lesión nodular 
hiperreflectiva 
en el epitelio 
pigmentario 
macular. B) 
Desaparición 
de esta tras el 
tercer tratamiento 
intravítreo con 
rituximab. 

A

B
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y ciclopentolato tópicos. Se realiza angiografía fluo-
resceínica de mala calidad por la turbidez vítrea, en la 
que se intuye una hiperfluorescencia difusa, mayor en 
arcadas y en papila (figura 5).

Se realiza un estudio sanguíneo con bioquímica, he-
mograma y serologías para el descarte de sífilis, CMV, 
Epstein-Barr, toxoplasma y VIH, que es negativa a 
todos ellos, salvo IgG+ a toxoplasma. Se solicita pla-
ca de tórax, que es normal. Se realiza extracción de 
humor vítreo para estudio vírico y CMF, que resultan 
negativos. Ante la opacidad de medios y la no res-
puesta al tratamiento tópico, se decide la realización 
de vitrectomía pars plana (VPP) 23 G diagnóstica para 
extracción de muestras para análisis microbiológicos. 
Al finalizar la cirugía, se observan infiltrados subretinia-
nos difusos, no solo peripapilares, con envainamiento 
vascular, y una lesión hemorrágica y exudativa nasal 
a la papila que siguen orientando el diagnóstico ha-
cia infiltración retiniana de posible origen tumoral. El 
cultivo vítreo para microorganismos es negativo y el 
análisis mediante CMF se informa como una mues-
tra muy hipocelular en la que no se aprecian linfocitos 
de fenotipo anómalo. Dado que ninguno de los test 
realizados permitía una confirmación diagnóstica, se 
decide la realización de una nueva VPP 23 G (e in-
yección de silicona de 5000 Cs) para la realización de 
biopsia de retina-coroides en bloque para su estudio 
anatomopatológico, la cual finalmente es compatible 
con un linfoma difuso de células B de alto grado. Se 
realiza RMN orbitaria y cerebral con gadolinio, donde 
se descartan lesiones compatibles con linfoma cere-
bral, pero se confirma cierto realzamiento del contras-
te en la retina, sin afectación del nervio óptico u otras 
estructuras orbitarias (figura 6). Se deriva a la paciente 

al Servicio de Hematología para despistaje sistémico 
con punción lumbar, TAC cráneo-toraco-abdominal 
y analítica, las cuales resultan todas negativas y, por 
tanto, se diagnostica de LIOP.

La paciente y sus familiares rehúsan tratamientos sis-
témicos o radioterapia, pero aceptan tratamiento con 
0,1 ml de rituximab inyección i.v. fuera de indicación, 
que se realiza hasta en cuatro ocasiones. En este 
caso, dado que la paciente presentaba silicona en la 
cámara anterior y en el compartimento vítreo, no se 
pueden realizar CMF para el control de la negativiza-
ción de los CD20, por lo que se plantea seguimiento 
fotográfico, así como estudio periódico del cociente 
interleucina (IL)-10:IL-6 en humor acuoso para valo-
rar la eficacia terapéutica y seguimiento del LIOP, así 
como controles sistémicos con PL cada mes y RMN 
cada tres meses. 

COMENTARIO

El LIOP es poco frecuente (< 1 % de todos los lin-
fomas) y de difícil diagnóstico, por no tener un cua-
dro clínico bien definido, y se encuadra dentro de los 
síndromes mascarada. La afectación concomitante o 
consecutiva del SNC ocurre hasta en un 65-90 % de 
los casos1. Suele suceder en personas de edad avan-
zada y tiene un riesgo de bilateralización del 80 %. La 
mayoría de los LIOP son LNH de células B.

Ante la presencia de una uveítis posterior resistente a 
corticoides, se deben descartar otras causas de uveí-
tis infecciosa e iniciar un estudio citológico, inmuno-
histoquímico, de CMF y de PCR. Dichas muestras 

FIGURA 5
Angiografía fluoresceínica en la que se observa  
una hiperfluorescencia difusa, mayor en arcadas  
y en papila. 

FIGURA 6
Resonancia magnética nuclear orbitaria con 
gadolinio, donde se observa un realzamiento 
moderado del contraste en la retina, sin afectación 
del nervio óptico u otras estructuras orbitarias.  
La imagen se ve artefactada por los movimientos  
de la paciente y los cambios posquirúrgicos, como  
la silicona intravítrea.
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deben llevarse rápidamente al laboratorio y recogerse 
en medios específicos, ya que las células pueden su-
frir degradación morfológica en menos de 60 minu-
tos. Sin embargo, a pesar de un correcto manejo de 
las muestras, los falsos negativos en muestras vítreas 
son frecuentes (valor predictivo positivo: 99 %; valor 
predictivo negativo: 61-81 %)2, de ahí que se puedan 
necesitar retinocoroidotomías en bloque para el diag-
nóstico histológico. El fenotipado celular y las técni-
cas de inmunohistoquímica permiten tasas de diag-
nóstico de un 70 %, aunque requieren una cantidad 
mínima de células para su análisis. En cambio, la 
CMF permite diagnósticos con menor muestra. Las 
técnicas de PCR estudian los niveles de IL-10 y IL-6 
para el diagnóstico diferencial entre enfermedad pro-
liferativa y uveítis o para el seguimiento de la respues-
ta al tratamiento3,4.

La radioterapia se puede utilizar para el tratamiento 
del LIOP, al igual que en el linfoma del SNC, aunque su 
toxicidad puede tener consecuencias graves. Por ello, 
existe un interés creciente en el uso de melfalán5, me-
totrexato6 y rituximab7 en inyección i.v. para controlar 
los casos con LIOP sin afectación del SNC. Rituximab 
es un anticuerpo monoclonal anti-CD20 que ha dado 

buenos resultados en el linfoma sistémico y parece 
ser efectivo para controlar la enfermedad ocular con 
una media de 3,5 inyecciones i.v.7. Tras la remisión se 
pueden ver recidivas8 que responden a nuevas inyec-
ciones i.v.6. 

El segundo caso clínico presentó el mayor reto diag-
nóstico, al ser negativas las CMF, posiblemente por 
una excesiva manipulación de la muestra previa a su 
estudio, y a la vez también por su manejo terapéutico, 
ya que la silicona impedía la realización de CMF. No 
hay evidencia científica de si el cociente de IL-10:IL-6 
puede ser beneficioso en estos casos donde no se 
pueden valorar las variaciones en los CD20. También 
desconocemos si el efecto de rituximab en ojos con 
silicona podría ser mayor por encontrarse más en 
contacto con el tejido retiniano o menor al aumen-
tar el aclaramiento vítreo en el menisco o quedarse 
«atrapado» en el interior de la silicona. Sin duda, el 
diagnóstico y seguimiento de estos tumores puede 
ser abrumador y requiere un equipo multidisciplinar, 
que incluya hematólogos, radiólogos, bioquímicos, 
anatomopatólogos y oftalmólogos, así como un buen 
control del ojo contralateral y del SNC, por los riesgos 
que conlleva.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una paciente de 65 años que 
acude al Servicio de Urgencias con un tromboembo-
lismo pulmonar agudo y derrame pleural bilateral. Se 
acompaña de una erupción papulo-eritematosa en V 
de escote y cara, que ya había padecido en varias 
ocasiones. Como antecedentes personales destaca 
el diagnóstico de polimialgia reumática con poliartral-
gias. En el momento del ingreso la paciente no estaba 
con tratamiento sistémico, aunque previamente había 
recibido ciclos de corticoides que había suprimido vo-
luntariamente hacía tres días.

Durante el ingreso presenta visión de manchas fijas 
tipo escotoma en ambos ojos, por lo que se solicita 
una interconsulta a Oftalmología.

La exploración que presenta la paciente es la siguiente:
• Agudeza visual con corrección: ojo derecho: 0,6; 

ojo izquierdo: 0,8.
• Presión intraocular: 17 mmHg en ambos ojos.
• Biomicroscopía: esclerosis cristaliniana bilateral.
• Fondo de ojo: desprendimiento neurosensorial ma-

cular en ambos ojos sin otras alteraciones (figura 1).
• Tomografía de coherencia óptica: desprendimien-

to neurosensorial central en ambos ojos. No se 
aprecian desprendimientos del epitelio pigmenta-
rio (figura 2).

Durante el ingreso se realizó estudio de líquido pleural 
y se descartó infección, con citología benigna. Tras 
valoración conjunta con Medicina Interna, se acordó 
comenzar tratamiento con prednisona 1 mg/kg en 
pauta decreciente durante seis meses.

Desprendimiento neurosensorial 
bilateral en lupus eritematoso sistémico
Raquel Castro Flórez1, Guillermo Fernández Sanz2

1 Médico adjunto del Servicio de Oftalmología, Hospital Universitario Fundación 
Jiménez Díaz, Madrid. 2 Jefe de la Sección de Retina, Servicio de Oftalmología, 
Hospital Universitario Fundación Jiménez Díaz, Madrid. Jefe de la Unidad de Retina, 
Hospital Ruber Juan Bravo, Madrid

58

FIGURA 2
Tomografía de 
coherencia óptica 
en el momento 
del diagnóstico: 
se aprecia líquido 
subretiniano sin 
afectación de 
capas retinianas 
suprayacentes.

FIGURA 1
Se aprecia  
un tenue reborde 
en la mácula  
de ambos ojos 
que delimita un 
desprendimiento 
neurosensorial 
(flechas).
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Los desprendimientos neurosensoriales evolucio-
naron favorablemente y fueron disminuyendo de al-
tura desde el primer control hasta desaparecer por 
completo, dejando unas alteraciones leves residua-
les del epitelio pigmentario (figuras 3-5).

La paciente siguió en estudio por Medicina Inter-
na y Dermatología. El estudio de trombofilia fue 
negativo, así como el anticuerpo lúpico. En los 
datos de la analítica destacan anticuerpos anti-
nucleares y anticuerpos antinucleosomas positi-
vos, consumo de C3. En los estudios de imagen 
destacan adenopatías aumentadas en número en 
varios territorios.

Tras concluir todas las exploraciones y pruebas 
complementarias, la paciente fue diagnosticada de 
lupus eritematoso sistémico (LES).

COMENTARIO

Varias enfermedades sistémicas son capaces de alte-
rar la permeabilidad y perfusión coroidea y, por tanto, 
producir elevaciones de la retina neurosensorial cen-
tral por diferentes mecanismos1 (tabla 1).

El LES es una enfermedad autoinmune con una pre-
valencia en España de 9 por 10 000 habitantes. Está 
causada por una producción anormal y depósitos pe-
rivasculares de anticuerpos que provocan una vas-
culitis y puede afectar a todos los órganos, incluido 
el ojo.

FIGURA 3
Tomografía de 
coherencia óptica 
a los 15 días de 
haber comenzado 
el tratamiento 
corticoideo: 
se aprecia 
disminución en la 
cantidad de líquido 
subretiniano.

FIGURA 4
Tomografía  
de coherencia 
óptica al mes  
de haber 
comenzado  
el tratamiento.

FIGURA 5
Tomografía de 
coherencia óptica 
a los tres meses 
de tratamiento 
corticoideo:  
se aprecia  
una resolución 
completa  
del líquido 
subretiniano.

• Coriorretinopatía serosa central
• Causa inflamatoria (Vogt-Koyanagi-Harada, 

escleritis posterior, coroiditis, colagenopatía) 
• Vasculopatía coroidea isquémica (coagulación 

intravascular diseminada, lupus eritematoso 
sistémico, púrpura trombótica trombocitopénica, 
eclampsia, retinopatía hipertensiva maligna)

• Hipercortisolismo
• Enfermedades renales (lupus eritematoso 

sistémico, nefropatías)
• Membrana neovascular coroidea (degeneración 

macular asociada a la edad, membrana 
neovascular miópica) 

• Lesiones neoplásicas 

TABLA 1
Diagnóstico diferencial de desprendimiento 
neurosensorial macular.
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Las manifestaciones oculares en el LES son comunes 
(3-30 %). Las alteraciones del polo posterior del LES 
incluyen como hallazgo más frecuente la presencia 
de exudados algodonosos, con o sin hemorragias, la 
oclusión de arterias y venas retinianas, neovasculari-
zación retiniana, neuropatía óptica y, con menor fre-
cuencia, la coroidopatía lúpica, como en el caso que 
nos ocupa.

La evidencia de afectación coroidea en el LES se 
describe por primera vez en 1933 por Semon y Wolff. 
Posteriormente la coroidopatía lúpica es descrita por 
autores como Cunningham et al.2, aunque es poco 
frecuente. Consiste en una vasculitis coroidea que ori-
gina un desprendimiento de retina secundario y que 
suele responder bien a corticoides.

La coroidopatía lúpica ha sido relacionada con la fase 
activa de la enfermedad y también cuando coexiste 

una hipertensión arterial descompensada dentro del 
lupus. También está descrita una coroidopatía de este 
tipo como complicación del tratamiento esteroideo3, 
que ha demostrado provocar una disrupción del com-
plejo coriocapilar-epitelio pigmentario.

En la mayoría de los casos de desprendimientos neuro-
sensoriales en pacientes con LES es difícil discernir la 
causa con exactitud, porque la mayoría de estos pa-
cientes no solo forman inmunocomplejos que provocan 
vasculitis coroidea, sino que también suelen presentar 
nefritis, hipertensión sistémica o estar recibiendo  
tratamiento corticoideo sistémico4. Esto complica en 
muchos casos el diagnóstico diferencial, de modo 
que en algunos casos es necesario el tratamiento con 
dosis altas de corticoides, y en otros su retirada. En 
esta paciente parecía poco probable, ya que llevaba 
unos días sin tratamiento corticoideo en el momento 
de la aparición de los síntomas.
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De un diagnóstico a otro
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CRONOLOGÍA: CASO CLÍNICO

Paciente de 43 años sin antecedentes personales de 
interés, que debuta con descenso visual y metamor-
fopsia en el ojo izquierdo.

Datos exploratorios: mejor agudeza visual corregida 
de la unidad en el ojo derecho y de 0,90 en el ojo iz-
quierdo difícil con metamorfopsia; motilidad, segmen-
to anterior y presión ocular dentro de la normalidad. En 
la funduscopia, la tomografía y la autofluorescencia 
solo destaca en el ojo derecho una pequeña zona 
atrófica coroidea yuxta-papilar temporal. Por el contra-
rio, en el ojo izquierdo se aprecia imagen compatible 
con una membrana neovascular activa papilo-macular, 
que se asocia a un levantamiento seroso que se ex-
tiende a la arcada temporal inferior (figura 1).

De inmediato se trata con antifactor de crecimiento 
endotelial vascular intravítreo, terapia que se repite al 
mes. A los cuarenta días, se constata reducción de la 
exudación de la membrana neovascular y aparición 
de una epiteliopatía multifocal izquierda (figura 2).

El cuadro progresa rápidamente (figura 3), por lo que 
se realiza estudio angiográfico, donde destaca una 
afectación de la coriocapilar (figura 4).

Se remite el caso a la Unidad de Uveítis del Hospital 
Universitario de Canarias para tipificación etiológica. 
En los estudios realizados destaca la presencia de un 
Mantoux y quantiferón positivo, así como de una pa-
raproteína IgG kappa, sin datos clínico-radiológicos ni 
baciloscópicos de infección activa tuberculosa. El res-
to del estudio serológico para virus hepatitis B, hepa-
titis C, virus de la inmunodeficiencia humana, familia 
herpes virus, toxoplasma y sífilis fue negativo. Rehis-
toriando a la paciente, presentaba antecedentes de 
padre con tuberculosis doce años antes.

La relación entre coroiditis serpiginosa y tuberculo-
sis ha sido ampliamente citada1-3 y tales casos se 
han denominado coroiditis serpiginosa-like. Nues-
tra paciente es diagnosticada de dicha entidad y se 
instaura terapia antituberculosa en las pautas esta-
blecidas durante nueve meses (isoniacida 300 mg/
día, rifampicina 600 mg/día y pirazinamida 1250 mg/
día durante dos meses, continuando posteriormente 
hasta el noveno mes con isoniacida y rifampicina en 
dosis similares). Aunque en una mayoría de casos la 
respuesta es satisfactoria, no siempre es así. Gupta 
et al.4 señalan que, aun con la terapia antituberculo-
sa, se constatan reactivaciones hasta en un 14 % de 
los casos.

Al octavo mes, se detectan nuevos focos de coroiditis 
en el ojo izquierdo (figura 5) y zona de actividad infla-
matoria peripapilar derecha (figura 6). 

Por este motivo, se opta por prolongar la terapia anti-
tuberculosa hasta completar el año y se añade corti-
coterapia sistémica complementaria con prednisona, 
inicialmente 45 mg/día, que se baja a las dos sema-
nas a 30 mg/día. Ante la gravedad y refractariedad 
del cuadro, se decide instaurar tratamiento inmu-
nosupresor con un antagonista del factor de necro-
sis tumoral (TNF)-α, como es el adalimumab, lo que 
comentaremos posteriormente. Dada la persistencia 
de actividad de la membrana neovascular, se pauta 
terapia intravítrea con aflibercept, con lo que se logra 
bloquear la crisis.

COMENTARIO

Este cuadro de coroiditis serpiginosa-like presenta la 
singularidad de debutar con una membrana neovas-
cular. No hemos encontrado en la bibliografía revisada 
un hecho similar. La coroiditis serpiginosa-like es un 
proceso inflamatorio que suele debutar en torno a la 
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cuarta década de la vida. Se trata de un proceso re-
currente con tendencia a la bilateralidad y riesgo de 
secuelas visuales notables. El reto consiste en lograr 
la terapia adecuada que bloquee nuevos brotes.

En la actualidad, la paciente mantiene una visión en 
el ojo derecho de la unidad difícil. La crisis peripapi-
lar no se ha traducido en afectación campimétrica. El 
ojo izquierdo, con visión de 0,30, escotoma central 

FIGURA 1
Retinografía, autofluorescencia y tomografía de coherencia óptica. Ojo derecho: cicatriz atrófica yuxtapapilar. Ojo 
izquierdo: membrana neovascular activa (papilo-macular) con exudación que se aproxima a la arcada temporal 
inferior. 
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FIGURA 2
Autofluorescencia y retinografía. Ojo derecho: 
inactividad. Ojo izquierdo: reducción de actividad 
en la membrana neovascular. Aparición de múltiples 
focos de epitelitis.

FIGURA 3
Retinografías. Ojo derecho: inactividad. Ojo izquierdo: cicatriz de membrana neovascular. Extensa zona de focos 
de epitelitis multifocal en fase de cicatrización.
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y marcada metamorfopsia, le genera una marcada 
minusvalía izquierda. La crisis de reactivación sufrida 
en el octavo mes se ha controlado con corticotera-
pia sistémica y prolongación de la terapia antituber-
culosa hasta el año. Consideramos que el cuadro 

infeccioso, compatible con una tuberculosis latente, 
detectado en las primeras fases ha sido suficiente-
mente tratado. En la actualidad, el proceso tendría la 
categoría de autoinmune y, por tanto, susceptible de 
inmunosupresión. Hasta la llegada de los anti-TNF, 
se usaron inmunosupresores como azatioprina, ci-
closporina y micofenolato, entre otros. No obstante, 
su eficiencia ha sido cuestionada y con la llegada de 
la terapia anti-TNF varios autores han utilizado estos 
fármacos en este cuadro clínico. En relación con el 
infliximab, Seve et al.5 muestran buenos resultados, 
mientras que Cordero et al.6 nos alertan de los ries-
gos de diseminación de la tuberculosis. En su caso, 
se realizó despistaje de tuberculosis, el cual fue ne-
gativo, y por tanto no se usó terapia antituberculosa 
previa. Respecto al adalimumab, existen múltiples 
autores que lo han usado en coroiditis6-9. En 2013, 
Llorenç et al.10 propusieron el uso del adalimumab 
en pacientes con coroiditis serpiginosa-like y pre-

FIGURA 4
Angiografía. Múltiples focos de afectación de la 
coriocapilar en ojo izquierdo.

FIGURA 5
Retinografía. Angiografía. Ojo izquierdo: nuevos 
brotes de epitelitis que se añaden a las cicatrices 
epiteliales preexistentes. 

FIGURA 6
Retinografía. Angiografía. Ojo derecho: inicio de 
actividad inflamatoria en la región parapapilar nasal. 



C
A

SO
S 

C
LÍ

N
IC

O
S 

EN
 O

FT
A

LM
O

LO
G

ÍA
 II

P
ro

b
le

m
a

s 
d

ia
g

n
ó

st
ic

o
s 

e
n

 p
a

to
lo

g
ía

 re
tin

o
c

o
ro

id
e

a

236

sentaron un caso con buena evolución. En 2014, 
Chichurreta et al.11 señalaron las ventajas del adali-
mumab sobre el infliximab y lo utilizaron con buena 
respuesta. Eso sí, se debe ser consciente del riesgo 
de efectos adversos, y por tanto estos pacientes de-
ben ser estrictamente controlados por unidades de 
uveítis.

En nuestro caso, con una buena agudeza visual de-
recha aun con la crisis peripapilar sufrida, es necesa-
rio extremar la terapia inmunosupresora en un intento 
por mantener la buena visión en su ojo derecho. Por 
ello, hemos iniciado a partir del décimo mes el uso del 
adalimumab, con reducción progresiva de los corti-

coides. En la actualidad, el cuadro permanece con-
trolado y confiamos que lo siga estando en el futuro. 
Los infectólogos consideran suficiente la terapia anti-
tuberculosa empleada y señalan que la inversión del 
quantiferón no siempre coincide con el bloqueo de la 
enfermedad tuberculosa. Este aspecto y la duración 
del tratamiento con adalimumab son objeto de indu-
dable debate, sin una respuesta definitiva aún.
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un varón de 49 años, que 
acude por disminución progresiva de la agudeza vi-
sual (AV) en su ojo derecho (OD) de tres meses de 
evolución. Refiere una miopía media (-5 esf OD y 
-6 esf OI) y había sido intervenido de cirugía de crista-
lino en ambos ojos (AO) con implante de lente multi-
focal. No existían antecedentes sistémicos de interés.

Su mejor AV corregida en el momento de la explora-
ción fue de 1 en su OI y de 0,4 en su OD.

La biomicroscopía del polo anterior mostraba la pseu-
dofaquia con lentes en saco en AO. En la exploración 
del polo posterior se observó un agujero macular (AM) 
de espesor total en el OD (figura 1), que se confirmó 
por tomografía de coherencia óptica de dominio es-

pectral (OCT-SD) (figura 2), y mácula del OI normal. 
La periferia no mostraba roturas retinianas ni lesiones 
predisponentes en AO.

Se realizó vitrectomía vía pars plana (VPP) 25 G más 
extracción de la membrana limitante interna de la re-
tina, intercambio con aire y posteriormente con gas 
SF6 al 20 %.

Durante la cirugía se observa la existencia de una 
membrana epirretiniana (MER) anómala, amarillenta, 
muy adherida a los bordes del AM, que nos deja el 
signo de la «corona perifoveal» (figura 3).

Proliferación perifoveal anómala
Marta Suárez Leoz1, Clara Valor Suárez2

1 Directora médica de la Clínica Suárez Leoz, Madrid. Jefa de la Sección de Retina, 
Instituto Oftálmico-Hospital General Universitario Gregorio Marañón, Madrid.  
2 Médico residente, Servicio de Oftalmología, Hospital Clínico San Carlos, Madrid
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FIGURA 1
Retinografía del ojo derecho, donde se detecta  
la existencia de un agujero macular.

FIGURA 2
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral del ojo derecho del paciente, donde  
se observa la existencia de un agujero macular  
de espesor total.
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Se realiza el diagnóstico de proliferación perifoveal 
anómala (PPA).

En la evolución del paciente se produce el cierre del 
AM con mejor AV corregida de 0,6 al año de la cirugía 
(figura 4).

COMENTARIO

La PPA consiste en el crecimiento de un tejido epirre-
tiniano que puede aparecer asociado a:
• AM de espesor total. 

• AM lamelares.
• MER clásicas.

La incidencia de este hallazgo se ha descrito que está 
en torno a un 20 % de los casos1,2.

También se ha denominado proliferación epirretiniana 
asociada a AM lamelar o de espesor total1-3 o MER 
gruesa4,5. Pero dado que se ha visto que la prolifera-
ción es también intrarretiniana y que puede ser gruesa 
o fina, el término más adecuado parece ser el de PPA.

Se trata de un tejido proliferativo amarillento, denso, 
adherido a los bordes de la fóvea, localizado sobre la 
superficie de la retina, y difícil de extraer por estar fir-
memente adherido a los bordes del defecto retiniano.

El análisis histológico muestra que es un tejido dife-
rente a las MER convencionales y, a diferencia de es-
tas, no produce tracción sobre la retina subyacente, 
con lo que no asocia edema ni distorsión de esta. En 
la PPA predominan los fibroblastos y los hialocitos, 
mientras que en las MER convencionales predominan 
los miofibroblastos, lo que explicaría su tendencia a 
la tracción6.

El color amarillento se debería a su contenido en lu-
teína. Como la capa plexiforme externa de la retina es 
la que contiene una mayor densidad de luteína y zea-
xantina, algunos autores piensan que la proliferación 
parte del interior del defecto retiniano y luego se ex-
tiende sobre la membrana limitante interna de la retina 
en la superficie retiniana7.

La PPA se asocia a una disrupción de los fotorrecep-
tores y no aparece cuando la línea de los elipsoides 
está intacta, por lo que algunos autores postulan que 
puede tratarse de células del epitelio pigmentado de 
la retina que migran a través del defecto de la retina 
externa y proliferan sobre el AM total o lamelar. Otros 
estudios relacionan este tejido con las capas medias 
e internas de la retina y por su inmunorreactividad a 
la antiglutamina sintetasa se postula que este tejido 
puede proceder de las células de Müller7. 

Para otros autores se trataría de una reacción del ví-
treo y serían los hialocitos los responsables de la pro-
liferación de este tejido anómalo6.

Cuando se extrae el tejido anómalo, nos encontramos 
con el fenómeno de «corona perifoveal», que es un 
hallazgo intraoperatorio que consiste en el aspecto de 
corona que proporcionan los restos de tejido anóma-
lo que quedan adheridos al borde del agujero (figu-
ra 5). No se recomienda extraer estos restos, ya que 
se puede producir tracción de los bordes del agujero 

FIGURA 3
Imagen intraoperatoria en la que se observa  
el tejido amarillento anómalo que rodea los bordes 
del agujero macular. 

FIGURA 4
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral posoperatoria del paciente, que muestra  
el cierre del agujero macular.
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con las maniobras quirúrgicas y se ha descrito que 
empeora el pronóstico visual posoperatorio8-10. 

En la OCT-SD preoperatoria se observa la prolifera-
ción con una imagen característica de material ho-
mogéneo, de reflectividad media y grosor variable, 
que cubre los bordes del AM total o lamelar o la MER 
y en ocasiones se observa mejor en la OCT inversa 
(figura 6). Este tejido no distorsiona la membrana li-
mitante interna de la retina y no es detectable en la 
retinografía ni en la exploración oftalmoscópica del 
fondo de ojo11.

La PPA suele ser más evidente por OCT-SD en los 
casos de AM lamelar que en los de espesor total (fi-
guras 7A y 7B).

La presencia de la PPA no se asocia a una menor 
tasa de cierre del agujero12,13, aunque el pronósti-
co visual de los pacientes con PPA es peor que el 
de los casos no asociados a proliferación. Diversos 
estudios han demostrado que los casos asociados 
a PPA tienen peor AV que los que no la presentan 
y esto puede deberse a que asocian una mayor 
disrupción de la línea de los elipsoides7,14. También 
se ha descrito que serían pacientes más jóvenes 
y con una mayor proporción de miopía elevada14. 
De igual manera, también se relaciona con un ta-
maño del agujero lamelar o de espesor total más 
pequeño8,9.

Algunos autores en casos de PPA asociada a agu-
jero lamelar no recomiendan cirugía, por los pobres 
resultados visuales posoperatorios4,13,15.

FIGURA 5
Imagen intraoperatoria en la que se observa el signo 
de la «corona perifoveal» que corresponde al tejido 
anómalo que queda adherido a los bordes  
del agujero macular.

FIGURA 6
Tomografía de coherencia óptica de dominio 
espectral del ojo derecho preoperatoria, donde 
se observa la capa de proliferación con una 
reflectividad media que cubre el borde del agujero 
macular, más visible en el borde nasal. Se observa 
mejor en la tomografía inversa. 

FIGURA 7
Tomografía de coherencia óptica de dominio espectral de dos pacientes con proliferación perifoveal anómala  
con agujero macular lamelar.

A B
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1

Se presenta el caso de una paciente femenina de 47 
años que nueve días antes sufrió contusión en su ojo 
izquierdo (OI) con el tapón de una botella de cava, por 
lo que perdió la visión de inmediato, aunque la recu-
peró pocas horas después. 

Fue visitada de urgencia en otro centro en el que 
se diagnosticó erosión corneal, hifema, hipertensión 
ocular y desprendimiento hemorrágico del epitelio 
pigmentario. Se medicó con colirio de prednisolona 
cada 8 horas, colirio de timolol y brimonidina cada 12 
horas, colirio de atropina cada 12 horas y pomada de 
tobramicina cada 8 horas. 

En nuestra exploración presentó, al igual que en la vi-
sita precedente, ortoforia en posición primaria de mi-
rada, sin limitaciones en la motilidad ocular extrínseca, 
y negaba diplopía. La motilidad ocular intrínseca no 
era valorable por la midriasis farmacológica del OI, así 
como tampoco la visión próxima.

La agudeza visual del ojo derecho (OD) era de la uni-
dad, mientras que en el OI era de 0,7 bajo dilatación 
atropínica, que no mejoraba con estenopeico.

En la biomicroscopía se observó que el hifema se ha-
bía reducido hasta medio milímetro y que mantenía 
Tyndall hemático. El cristalino no presentaba anoma-
lía. La presión intraocular era de 14 mmHg en el OD y 
de 24 mmHg en el OI.

Se le realizó un campo visual computarizado que 
mostró agrandamiento de la mancha ciega en el ojo 
afecto, además de escotoma paracentral que respe-
taba la línea media. En el OD mostró escotoma perifé-
rico arciforme (figuras 1 y 2).

El examen del ángulo de la cámara anterior del OI 
por tomografía de coherencia óptica (OCT) mostró un 

ángulo muy abierto a nivel temporal, sospechándose 
receso en este sector (figuras 3 y 4).

En las figuras 5 y 6 mostramos el ángulo del ojo 
contralateral.

En el examen del fondo de ojo se apreció hemorra-
gia redondeada de unos dos diámetros papilares por 
encima de la fóvea que se extendía al sector nasal. El 
aspecto de la hemorragia parecía ocultar una ruptura 
coroidea. Concéntrica a la papila, en el sector tem-
poral de esta, hallamos otra hemorragia que podría 
ocultar una nueva ruptura coroidea (figuras 7 y 8).

Ruptura coroidea tras contusión  
con tapón de cava
Teresa Torrent Solans1,2, Teresa Solans Barri2,3

1 Médico adjunto del Servicio de Oftalmología, Hospital Universitari de Girona Dr. Josep 
Trueta, Gerona. 2 Centro Médico Teknon. Barcelona. 3 Médico adjunto del Servicio de 
Oftalmología, Hospital de la Santa Creu i de Sant Pau, Barcelona
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FIGURA 1
Campo visual del ojo izquierdo.
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En la OCT, a nivel supramacular, se aprecia ruptura del 
epitelio pigmentario de la retina (EPR) que provoca un 
desprendimiento hemorrágico, por lo que se sospe-
cha ruptura coroidea por debajo (figura 9).

Se le propuso observación a la semana para valorar 
la evolución y eventual inyección con tratamiento an-

FIGURA 4
Ángulo temporal del ojo izquierdo (sospecha  
de receso angular).

FIGURA 5
Ángulo temporal del ojo derecho.

FIGURA 7
Hemorragia peripapilar del ojo izquierdo.

FIGURA 8
Hemorragia superior a fóvea del ojo izquierdo.

FIGURA 6
Ángulo nasal del ojo derecho.

FIGURA 3
Ángulo nasal del ojo izquierdo.

FIGURA 2
Campo visual del ojo derecho.
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tiangiogénico. Debido a la distancia de su domicilio a 
nuestro centro, la paciente optó por seguir controles 
en su hospital de zona. Hasta la fecha no se ha reali-
zado ningún tratamiento y la hemorragia se ha absor-
bido parcialmente.

DISCUSIÓN

Las rupturas coroideas se dan en un 5 % de las con-
tusiones oculares. Cuando ocurren, se produce al 
mismo tiempo una ruptura en la membrana de Bruch 
(MB) y en el EPR. En la oftalmoscopía aparecen como 
lesiones blanco-amarillentas, curvilíneas, en su ma-
yoría concéntricas al nervio óptico, localizadas en el 
sector temporal. Con el paso del tiempo se produce 
una hiperplasia del EPR, por lo que se pigmentan1.

En caso de que la hemorragia subretiniana sea exten-
sa y se localice en el centro de la mácula, está indi-

cado el desplazamiento pneumático de esta con gas 
intraocular2 o inyección intravítrea de activador tisular 
del plasminógeno3.

El defecto permanente en el complejo coriocapilar- 
MB-EPR y su inflamación pueden ser la base de la 
formación de una membrana neovascular subretinia-
na (MNVSR). Esta es una complicación tardía que 
ocurre en un 10 % de los casos y que tiene relación 
con la edad avanzada, la localización macular de la 
ruptura y la longitud de esta. 

Para el tratamiento de estas MNVSR se ha utilizado 
terapia fotodinámica4 y en la actualidad las inyeccio-
nes intravítreas de antiangiogénicos5.

La OCT de dominio espectral, la autofluorescencia 
y actualmente la angio-OCT son herramientas útiles 
para el seguimiento de estos pacientes6.
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FIGURA 9
Cortes de tomografía de coherencia óptica a nivel de la hemorragia superior a fóvea.
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Desarrollo de una nueva NVC tipo 1  
en paciente con vasculopatía coroidea 
polipoidea respondedora inicialmente 
al tratamiento combinado con 
Terapia Fotodinámica y fármacos 
antiangiogénicos
Ramón Torres Imaz1,2, Cristina Calvo González1

1 Unidad de Mácula, Departamento de Retina y Vítreo, Hospital Clínico San Carlos, 
Madrid. 2 Unidad de Retina, Clínica Baviera, Madrid

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una mujer de 56 años deri-
vada de otro hospital para la valoración y el trata-
miento de una maculopatía del ojo izquierdo (OI) no 
respondedora tras seis inyecciones de antiangiogé-
nicos (anti-VEGF). Como antecedentes sistémicos, 
presentaba hipertensión arterial y dislipemia en trata-
miento farmacológico. No mostraba patología oftal-
mológica añadida ni otros antecedentes de interés. 
En la exploración oftalmológica se observó una agu-
deza visual en el ojo derecho de 0,9 y en el OI de 0,4. 

En el polo anterior presentaba una catarata nuclear 
bilateral leve y una presión intraocular de 16 mmHg 
en el ojo derecho y de 14 mmHg en el OI. En el fondo 
de ojo vemos a nivel macular del OI un intenso des-
prendimiento seroso del epitelio pigmentario de la 
retina (EPR) que parte de la fóvea hacia la parte infe-
rior de la mácula y que llega a la arcada vascular in-
ferior, asociado a una imagen nodular subretiniana 
anaranjada en la parte superior del DEP (figura 1).

Se practicó una tomografía de coherencia óptica de 
dominio espectral (SD-OCT) en el OI y se vio un des-

62

FIGURA 1
Imagen de retinografía e infrarrojo: desprendimiento del epitelio pigmentario seroso que parte de la fóvea  
hacia la parte inferior de la mácula, que llega a la arcada vascular inferior, asociado a una imagen nodular 
subretiniana en la parte superior del desprendimiento.
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prendimiento seroso del EPR, asociado a un despren-
dimiento del neuroepitelio. En esa localización, se ob-
serva una leve alteración en la capa de unión de los 
segmentos externos e internos de fotorreceptores 
(IS/OS) (figura 2).

En la SD-OCT en la zona inferior de la lesión, ob-
servamos un gran desprendimiento seroso del EPR 
en forma de cúpula, asociado a un desprendimiento 
del neuroepitelio en su superficie. Se identifica una 
doble línea hiperreflectiva que corresponde al EPR 
y la membrana de Bruch (signo de la doble capa) 
(figura 3).

Ante este caso, se realizó una angiografía con fluo-
resceína (AGF) y verde de indocianina (AVI), que 
nos permitió identificar los complejos polipoideos 
en la escotadura del desprendimiento seroso del 
EPR (figura 4).

Ante este cuadro clínico, la decisión terapéutica es 
la realización de una sesión de terapia fotodinámica 
(TFD) mediante verteporfina en monoterapia guiada 
en el área de la vasculopatía coroidea polipoidea 
(VCP), tras explicar el pronóstico y firmar los consen-
timientos informados adecuados. En la exploración a 

los tres meses tras la realización de la TFD, se obser-
vó una mejoría de la agudeza visual en el OI de 0,4 a 
0,6 Snellen. Se realizó una AGF y una AVI de control, 
en la que se pudo observar el cierre de los pólipos, 
sin presencia de neovascularización coroidea activa 
(figura 5).

En la OCT se observó una leve disminución del des-
prendimiento del EPR, con aumento de líquido subre-
tiniano, y a nivel inferior la desaparición casi completa 
del desprendimiento del EPR y del líquido subretiniano 
(figura 6).

Ante la persistencia de líquido subretiniano, a pesar 
del tratamiento combinado tras tres meses de TFD, 
se decide reanudar con ranibizumab en el mes 4 tras 
la TFD con tres dosis mensuales (figura 7). 

Posteriormente, se continúa con un régimen de se-
guimiento mensual pro re nata. En esta pauta de  
seguimiento, se realiza retratamiento con ranibizumab 
en el mes 12, 13 y 14, tras un período de 6 meses de 
inactividad, por reactivación del proceso en la OCT, 
con presencia de líquido subretiniano. Ante la falta de 
respuesta del tratamiento antiangiogénico, reanuda-
do en pauta mensual, con la persistencia de líquido 

FIGURA 2
Hallazgos en la tomografía de coherencia óptica: 
desprendimiento seroso del epitelio pigmentario 
de la retina y del neuroepitelio. Alteración leve de la 
línea de fotorreceptores. No hay presencia de fluido 
intrarretiniano.

FIGURA 3
Hallazgos en la tomografía de coherencia óptica: 
intenso desprendimiento seroso del epitelio 
pigmentario de la retina, asociado a desprendimiento 
del neuroepitelio. Se identifica una doble línea 
hiperreflectiva que corresponde al epitelio 
pigmentario de la retina y la membrana de Bruch 
(signo de la doble capa). 

FIGURA 4
Imagen de la angiografía con fluoresceína  
y con verde de indocianina: dilataciones 
aneurismáticas múltiples con captación  
de contraste, correspondiente a las lesiones 
polipoideas, asociada una red vascular coroidea 
anómala. Imagen hipofluorescente con escotadura, 
correspondiente al desprendimiento del epitelio 
pigmentario.
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subretiniano, se decide la realización de nuevo de 
una AGF y una AVI, en la que se puede observar la 

presencia de una neovascularización coroidea (NVC) 
tipo 1 de nueva aparición de gran tamaño (figura 8).

FIGURA 5
Comparación entre las imágenes de angiografía con fluoresceína y con verde de indocianina previa al tratamiento 
con terapia dinámica (imagen de la izquierda) y a los tres meses de su realización (imagen de la derecha).  
Se puede observar el cierre de las lesiones polipoideas, la desaparición de la red vascular polipoidea profunda  
y del desprendimiento seroso del epitelio pigmentario. 

FIGURA 6
Imágenes de tomografía de coherencia óptica realizadas antes de la terapia fotodinámica (izquierda) y los mismos 
cortes realizados en la misma localización tomográfica tras la realización de la terapia fotodinámica (derecha).  
Se observa una importante disminución del desprendimiento seroso del epitelio pigmentario de la retina,  
que persiste a nivel de la lesión polipoidea. 

FIGURA 7
Comparación de las imágenes previas al tratamiento antiangiogénico (izquierda) y tras el tratamiento 
antiangiogénico (derecha). Se observa la desaparición completa del líquido subretiniano. 
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COMENTARIO DEL CASO

La VCP se considera en subtipo de degeneración 
macular asociada a la edad (DMAE) exudativa ca-
racterizada por la presencia de proceso angiogénico 
patológico debajo del EPR. Esa red vascular coroi-
dea alterada presenta dilataciones aneurismáticas o 
pólipos, que se engloban dentro del espectro de la 
NVC tipo 11-3. 

Este caso fue remitido a la Unidad de Mácula de nues-
tro centro, ante la ausencia de respuesta al tratamien-

to en monoterapia con fármacos antiangiogénicos. La 
VCP de manera típica muestra niveles elevados de 
VEGF, aunque a niveles menores que los expresados 
en la NVC asociada a la DMAE exudativa, por lo que 
suele tener poca respuesta a la terapia anti-VEGF4,5.

La presencia de pólipos en la AVI, asociada a des-
prendimiento seroso del EPR, imagen de muesca en 
el desprendimiento seroso y la no respuesta a los fár-
macos anti-VEGF nos llevaron al diagnóstico de VCP 
exudativa con afectación subfoveal. El planteamiento 
terapéutico fue comenzar con TFD guiada por AVI. 
Posteriormente, ante la persistencia del líquido subre-
tiniano, se decide continuar con un tratamiento me-
diante inyecciones de fármacos anti-VEGF disponi-
bles en ese momento (ranibizumab). Esta asociación 
de TFD guiada por AVI con fármacos anti-VEGF ha 
demostrado en diferentes ensayos clínicos resultados 
superiores que la monoterapia anti-VEGF, como clara-
mente se pudo observar en este caso, en el que tras 
el tratamiento se consiguió la inactivación de la lesión 
con agudeza visual estable y relativamente buena. De 
manera típica, la VCP, cuando se reactiva (cosa que 
no siempre ocurre) a los meses del tratamiento inicial, 
se produce a partir de la misma lesión polipoidea. En 
este caso en particular, a diferencia de las reactivacio-
nes típicas de la VCP, tras meses inactiva, se produce 
una reactivación producida por extensión de la placa 
de NVC tipo 1, a pesar de la ausencia de pólipos y de 
red vascular en la AVI tras la TFD.

La AVI resulta de gran interés en el seguimiento de los 
pacientes con VCP, así como en el diagnóstico de 
aquellos refractarios al tratamiento anti-VEGF. En este 
caso la SD-OCT no ha detectado la extensión de la 
nueva red neovascular6-9.
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FIGURA 8
Imagen en el mes 14. Observamos la desaparición 
de los pólipos y la presencia de una gran 
neovascularización coroidea tipo 1. 
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INTRODUCCIÓN

La foseta papilar (FP) es una excavación anóma-
la, profunda, localizada y bien delimitada del anillo 
neurorretiniano, que avanza hasta el espacio suba-
racnoideo a través de la lámina cribosa, provocando 
la pérdida de su arquitectura normal y favoreciendo 
la creación de una comunicación de fluido entre los 
espacios extraocular e intraocular1. Puede ser con-
génita o adquirida. El glaucoma de ángulo abierto se 
ha descrito como una causa de FP adquirida. Esto 
es debido a que la lámina cribosa es susceptible de 
sufrir daños estructurales debidos a la presión intrao-
cular (PIO)2,3. 

Alrededor de la mitad de los casos de FP asocian 
desprendimiento de retina (DR) seroso macular, con la 
consiguiente pérdida de visión. Se han descrito varias 
teorías acerca de su fisiopatología. La etiología más 
aceptada propone que el líquido subretiniano asocia-
do al DR procede del vítreo licuado, que atraviesa la 
abertura creada por la foseta y se desplaza entre las 
capas externa e interna de la retina, provocando es-
quisis y posterior desprendimiento de las capas exter-
nas4. Tampoco se ha establecido un consenso acer-
ca del tratamiento óptimo de la maculopatía por FP 
secundaria a glaucoma. Se han propuesto diversas 
variantes de tratamiento quirúrgico, sin que ninguno 
haya obtenido resultados significativos5.

A continuación, describimos el caso de un paciente 
con desprendimiento seroso macular debido a una FP 
secundaria a glaucoma en la que, tras el fracaso del 
tratamiento médico, se realizó cirugía combinada de 
glaucoma mediante procedimiento filtrante y disposi-
tivo de drenaje, junto con vitrectomía pars plana (VPP) 
y endofotocoagulación láser de la retina peripapilar, 
logrando con ello el control de la PIO y la resolución 
del DR.

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un varón de 58 años que fue 
remitido a nuestro servicio para valoración de pérdida 
de visión en ojo izquierdo (OI). El paciente no presen-
taba ninguna enfermedad sistémica conocida. La ex-
ploración oftalmológica evidenció una agudeza visual 
de la unidad en el ojo derecho (OD) y de movimiento 
de manos en el OI. La exploración del polo anterior 
mostró córnea transparente y cámara anterior de 
grado IV en ambos ojos. Presentaba una paquime-
tría ultrasónica de 510 μm en el OD y de 535 μm en 
el OI. La PIO medida con tonometría Goldman era de 
34 mmHg en el OD y de 42 mmHg en el OI. La ex-
ploración bajo midriasis del fondo de ojo reveló papi-
las con aumento de palidez y una relación E/P de 0,6 
en el OD y de 0,7 en el OI. Se evidenció un edema 
retiniano de todo el polo posterior que se extendía 
hasta las arcadas vasculares temporales (figuras 1 
y 2). La tomografía de coherencia óptica (OCT) en 
esta primera visita confirmó la presencia de un des-
prendimiento seroso macular neurosensorial a lo largo 
de todo el haz papilomacular, que provocaba un le-
vantamiento de 993 μm en el área foveal con fluido 
subretiniano. La OCT nos hizo sospechar de la exis-
tencia de una posible FP (figuras 3A y 3B).

Ante estos hallazgos, iniciamos tratamiento tópico 
hipotensor en ambos ojos con Ganfort® (bimatoprost 
y timolol maleato) cada 24 horas y Azopt® (brinzola-
mida) cada 12 horas. La angiografía fluoresceínica 
reveló una zona de hiperfluorescencia en tiempos 
tardíos (figura 4). Nos planteamos el diagnóstico di-
ferencial entre una posible membrana neovascular 
peripapilar o una foseta papilar secundaria. Se reali-
zó terapia de choque con tres inyecciones mensua-
les de Lucentis® (ranibizumab) en el OI. Al mes de la 
última inyección no obtuvimos mejoría anatómica ni 
funcional. 

63 Maculopatía por foseta papilar 
secundaria a glaucoma
Juan Pedro Torres Pereda1, Belén Torres Ledesma2

1 Médico adjunto, facultativo especialista del área de Oftalmología, Sección de Retina, 
Hospital Perpetuo Socorro, Complejo Hospitalario Universitario de Badajoz.  
2 Médico interno residente, Centro de Oftalmología Barraquer, Barcelona
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A los 2 meses, la PIO se descontroló pese al trata-
miento médico máximo permaneciendo en 35 mmHg 
en ambos ojos. Llegados a este punto, decidimos 
llevar a cabo tratamiento quirúrgico. En primer lugar, 
realizamos cirugía filtrante con implante de dispositivo 
de drenaje no valvulado tipo Ex-PRESS® en el OD. En 
un segundo tiempo, se trató el OI mediante cirugía 
combinada de trabeculectomía con implante de dis-
positivo Ex-PRESS®, previa instilación de mitomicina 
al 0,02 % durante 2 minutos, junto con VPP, disección 
de hialoides posterior mediante tinción con triamcino-
lona y fotocoagulación láser de la retina perineural 

adyacente a la zona de la FP. Finalmente se realizó 
intercambio a gas C3F8. 

FIGURA 1
Palidez papilar. Edema de polo posterior.

FIGURA 2
Retinografía aneritra donde se visualiza la extensión 
del desprendimiento de retina seroso macular.

FIGURA 4
Angiografía fluoresceínica en la que se aprecia 
hiperfluorescencia en el área peripapilar superior  
y temporal en tiempos tardíos.

FIGURA 3
Tomografía de coherencia óptica de la primera  
visita. A) Desprendimiento de retina que llega  
hasta la papila. B) Desprendimiento de retina 
subfoveal. 

A

B
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Al mes de la última cirugía, la PIO de ambos ojos se 
mantuvo en 11 mmHg sin tratamiento médico hipo-
tensor. A los cinco meses se realizó cirugía de catara-
ta en ambos ojos. En la actualidad, a los siete meses 
de la cirugía combinada, la PIO es de 16 mmHg en 
ambos ojos y la agudeza visual es de la unidad en el 
OD y de 0,1 en el OI. La retina permanece aplicada 
(figuras 5 y 6). La OCT muestra la desaparición del 
fluido subretiniano con completa resolución del des-
prendimiento seroso macular (figura 7).

DISCUSIÓN

La FP adquirida se ha descrito como una forma de 
lesión del nervio óptico en el contexto de glaucoma. 
Se ha descrito una relación estrecha entre la tasa de 
adelgazamiento de la capa de fibras nerviosas de la 
retina (en la evolución del glaucoma primario de án-
gulo abierto) y la formación de FP secundarias3. Asi-
mismo, se ha establecido la FP secundaria como un 
factor de progresión del glaucoma6,7.

Este caso refuerza la evidencia de la capacidad de la 
PIO elevada para inducir cambios retinianos micros-
cópicos. Pilon et al. ya describieron un caso en el que 
demostraron la existencia de DR macular tras la rup-
tura de la membrana limitante interna secundaria a la 
PIO elevada mantenida2.

La literatura recoge distintas teorías acerca del origen 
del fluido subretiniano desencadenante de DR. La 
comunicación del vítreo con el espacio subretiniano, 
la hiperpermeabilidad de la vasculatura en la base de la 
FP, la misdirección del fluido subaracnoideo hacia el 
espacio subretiniano o la fuga de fluido de la vascula-
tura coroidea peripapilar son algunas de las causas 
propuestas2.

El tratamiento de la maculopatía secundaria a FP es 
obligado debido a la gran afectación visual que conlle-
va. Se acepta realizar observación de aquellos casos 
en los que la FP no altere la función visual. Distintos 
autores proponen diversas técnicas quirúrgicas, in-
dividuales o combinadas, tales como VPP, disección 
de hialoides posterior, fotocoagulación láser (para la 
creación de una barrera coriorretiniana al paso del flui-
do subretiniano), gas C3F8 o SF6, disección de mem-
brana limitante interna o fenestraciones intrarretinia-
nas. Nadal et al.8 publicaron un caso de DR macular 
en FP congénita tratado con VPP y concentrado au-
tólogo de plaquetas, en el que se obtuvieron buenos 

FIGURA 5
Resultado final a los siete meses de la cirugía 
combinada. Cicatrices tras fotocoagulación 
peripapilar y desaparición del edema del polo 
posterior. 

FIGURA 7
Resultado final a los siete meses de la cirugía 
combinada. Tomografía de coherencia óptica 
macular sin fluido subretiniano ni desprendimiento 
de retina. 

FIGURA 6
Resultado final a los siete meses de la cirugía 
combinada. Retinografía aneritra tras el tratamiento. 
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resultado anatómicos y funcionales. Zumbro et al.9 

estudiaron una serie de cinco pacientes que presenta-
ban retinosquisis (con o sin DR macular) y daño glau-
comatoso del nervio óptico. Dos pacientes mejoraron 
mediante VPP, y un tercero solo con cirugía filtrante de 
glaucoma. En nuestra experiencia, la maculopatía por 
FP secundaria a hipertensión ocular mantenida podría 
tener un tratamiento eficaz a través del control de la 
PIO, realizando cirugía de glaucoma con procedimien-
tos filtrantes y dispositivos de drenaje. 

CONCLUSIONES

En nuestro caso de maculopatía por FP secundaria 
a glaucoma, el tratamiento quirúrgico combinado de 
glaucoma, mediante cirugía filtrante con dispositivo 
de drenaje, junto a VPP, disección de hialoides pos-
terior, endofotocoagulación láser e intercambio a gas 
C3F8, ha sido eficaz en el mantenimiento de la PIO 
en rangos de normalidad y en la resolución anatómica 
del desprendimiento seroso macular.
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CASO CLÍNICO

Paciente varón de 39 años sin antecedentes médicos 
de interés, que acude a Urgencias por pérdida de vi-
sión y metamorfopsia en el ojo izquierdo de días de 
evolución. Presenta la alteración visual poco después 
de una sesión de depilación facial con láser (láser de 
neomidio-Yag de 1064 nm de longitud de onda). Re-
fiere que acudió a Urgencias con anterioridad por vi-
sión borrosa y le fue diagnosticada una queratitis pun-
teada superficial.

La agudeza visual era de 20/20 en el ojo derecho y 
de 20/32 en el ojo izquierdo. La exploración del polo 
anterior era normal, sin presencia de alteración del 
epitelio corneal, y la presión intraocular estaba dentro 
de la normalidad. El fondo de ojo izquierdo mostraba 
hipopigmentación en el área macular, comparado con 
el ojo contralateral, sin otros hallazgos (figura 1).

Exploraciones complementarias

• Angiografía fluoresceínica: muestra hiperfluores-
cencia en el área macular desde tiempos precoces, 
que aumenta en los tardíos (figura 2).

• Autofluorescencia: hipofluorescencia puntifor-
me a nivel central rodeada de un halo incom-
pleto hiperfluorescente compatible con pe-
queña alteración del epitelio pigmentario de la 
retina (EPR) y algo de inflamación subyacente 
(figura 3).

• Tomografía de coherencia óptica (OCT): acorde 
con los hallazgos en la angiografía y la autofluo-
rescencia, aparece pequeño desprendimiento del 
EPR con fluido subretiniano sin signos de neovas-
cularización coroidea (figura 4).

64 Toxicidad retiniana tras láser  
de tratamiento estético
Patricia Udaondo Mirete1,2, Angélica de Freytas Rodríguez3

1 Médico adjunto, Sección de Retina, Hospital Universitario y Politécnico la Fe, 
Valencia. 2 Codirectora médica, Aiken-Prevención y Cirugía Ocular, Valencia.  
3 Médico adjunto, Hospital de Manises, Valencia

FIGURA 1 
Retinografía en la que se observa una 
hipopigmentación comparada con el ojo derecho  
sin componente hemorrágico asociado.

FIGURA 2 
Hiperfluorescencia desde tiempos precoces  
con aumento de la fuga en tiempos tardíos.

FIGURA 3 
Ojo izquierdo que muestra hipoautofluorescencia  
a nivel del desprendimiento del epitelio pigmentario 
con un pequeño halo hiperfluorescente a nivel  
nasal.
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Evolución

Dado que la pérdida de agudeza visual no era muy 
importante, que se había descartado la presencia de 
neovascularización coroidea y que no había otros sig-
nos que pudieran comprometer el pronóstico, se de-
cidió observar de cerca al paciente con control de la 
agudeza visual y OCT.

Se revisó al paciente cada cuatro semanas y poco 
a poco la agudeza visual mejoraba a medida que 
desaparecía el fluido subretininiano, de modo que 
recuperó 20/20 al cabo de cuatro meses, pero la 
persistencia de la alteración del epitelio pigmentario 
ha provocado como secuela un pequeño escotoma 
y metamorfopsia en la visión cercana (figura 5). Un 
año después de su visita a Urgencias no ha vuelto a 
presentar ninguna recidiva del fluido ni ninguna otra 
complicación.

DISCUSIÓN

Al hacer la revisión de las posibles consecuencias o 
complicaciones oculares asociadas a láseres, des-
tacan dos grupos principalmente: las secundarias a 
puntero láser y las secundarias a láseres usados con 
fines cosméticos.

En relación con los láseres usados en dermato- 
cosmética, se sabe que producen un aumento de la 
temperatura local, lo que provoca la coagulación y 
necrosis de los tejidos que contienen melanina cer-
ca de la zona de aplicación1. Este aumento de tem-
peratura puede causar también eritema, quemadu-
ras o cambios de pigmentación en las zonas 
expuestas2. La diana es, lógicamente, la piel, pero 
el ojo también contiene melanina y, si no se utiliza la 
protección adecuada, hay descritos dos tipos de 
afectación/daño ocular secundarios a tratamientos 
estéticos de depilación o eliminación de manchas o 
lesiones vasculares en la cara:
1. Alteraciones del polo anterior, que afectan 

principalmente al iris por su alto contenido de 
melanina, en forma de atrofia, iritis e incluso hi-
pertensión ocular por la dispersión de pigmen-
to o al cristalino favoreciendo la progresión de 
catarata3,4.

2. Afectación del polo posterior: se han descrito ca-
sos de agujero o atrofia macular, neovasculariza-
ción coroidea o edema macular asociado o no a 
hemorragias4,5. 

Centrándonos en la patología macular, el manejo 
depende de la lesión: si hay neovascularización co-
roidea, el tratamiento son inyecciones intravítreas 
de antiangiogénicos6; en casos de agujero macular, 
cirugía; y en casos de edema macular, el manejo 
puede ser la observación y, si no remite, se han 
probado corticoides tópicos, retrobulbares e intra-
vítreos7. El pronóstico visual dependerá del grado 
de atrofia residual.

En cuanto a las características de los láseres, los más 
usados presentan una longitud de onda entre 700 y 
1400 nm:
• Láser de alejandrita (755 nm).
• Láser de diodo (800 nm).
• Láser de neodimio-Yag (1064 nm).
• Luz pulsada intensa (590-1200 nm).

Los factores que alteran la seguridad ocular de los 
tratamientos con láser son principalmente el tamaño 
del spot, la duración de la exposición o el mal ajuste 
de los parámetros y la falta de protección adecuada 
(gafas con filtro adaptadas para cada tipo de láser y 
longitud de onda)8.

FIGURA 4 
Desprendimiento del epitelio pigmentario a nivel  
de la fóvea con fluido subretiniano perilesional.

FIGURA 5 
Tomografía de coherencia óptica doce meses 
después de la exposición con el láser sin fluido, 
aunque persiste el desprendimiento del epitelio 
pigmentario a nivel foveal.
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INTRODUCCIÓN

Las drusas cuticulares, también denominadas drusas 
laminares basales o drusas difusas, son un subtipo de 
drusas de aparición precoz. Aunque clasificadas dentro 
del grupo de drusas familiares, en la actualidad se con-
sidera que forman parte del espectro clínico de la dege-
neración macular asociada a la edad (DMAE). Apare-
cen como pequeños depósitos blanco-amarillentos de 
tamaño (25-75 μm) y forma uniformes, dispersos por 
toda la retina, pero habitualmente concentrados en 
la mácula. En la angiografía fluoresceínica (AGF) se 
hacen mucho más evidentes en número, aparecien-
do como pequeñas áreas puntiformes de tinción pre-
coz, en patrón de «cielo estrellado». Desde el punto 
de vista clínico son asintomáticas, pero pueden pro-
ducir disminución visual progresiva si se asocian a 
neovascularización coroidea (NVC) o atrofia geográfi-
ca, cosa que hacen en el 20 % y el 11 % de los ca-
sos, respectivamente1.

Su composición en lipoproteínas, ultraestructura y lo-
calización, entre la membrana basal del epitelio pig-
mentario de la retina (EPR) y la capa colágena interna 
de la membrana de Bruch, es parecida a la de las dru-
sas de la DMAE2. Este tipo de drusas tiene un fuerte 
componente genético, con asociación a una variante 
Tyr402His del gen del factor H del complemento3.

La aparición de las drusas cuticulares es más precoz 
que en la DMAE, típicamente a partir de los cincuenta 
años. Más del 40 % de los pacientes tiene familiares 
con algún tipo de maculopatía1. Se debe realizar un 
diagnóstico diferencial con las drusas autosómicas 
dominantes (Malattia Leventinese), la distrofia en pa-
trón y la misma DMAE. Cuando coexiste una lesión 
viteliforme, se ha de hacer el diagnóstico diferencial 
con la enfermedad de Best y la distrofia foveomacu-

lar viteliforme del adulto, pero la presencia de drusas 
alrededor de la lesión viteliforme puede ayudar en el 
diagnóstico.

Las drusas cuticulares pueden acumularse y coales-
cer en la mácula, formando un gran desprendimiento 
del EPR que aparece como una lesión viteliforme. De 
modo típico, esta lesión se desarrolla por acúmulo 
de material amarillento entre la retina neurosensorial 
y el EPR4, de unas 500-1500 μm, más elevada en su 
parte inferior. Es bilateral en un 43 % de los casos y 
la edad media de aparición de esta lesión vitelifor-
me es a los sesenta años5. Aunque se ha descrito 
su resolución espontánea, habitualmente evoluciona 
a una pérdida grave de visión en fases finales, aun 
respetando una visión en momentos iniciales igual o 
mayor a 20/406.

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una paciente de 56 años de 
edad con disminución progresiva de la visión cen-
tral de seis meses de evolución, sin otros síntomas 
oculares asociados. En la anamnesis no destacaba 
ningún antecedente sistémico ni oftalmológico rele-
vante y la paciente negó tratamiento farmacológico 
alguno. Cabe destacar el antecedente materno de 
DMAE avanzada. En la exploración, la agudeza vi-
sual corregida (AVC) era de 20/40 en el ojo derecho 
(OD) y de 20/32 en el ojo izquierdo (OI), con tensión 
ocular de 18 mmHg en ambos ojos y segmento an-
terior sin alteraciones significativas. El fondo de ojo 
demostró una lesión macular viteliforme bilateral, con 
múltiples drusas alrededor (figura 1). Se le realizó 
estudio mediante tomografía de coherencia óptica 
(OCT) espectral (Cirrus™ HD-OCT 4000. Carl Zeiss 
Meditec. Jena, Alemania) y AGF, así como angiografía 
con verde de indocianina (figuras 2 y 3) (FF450 Plus 

65 Drusas cuticulares asociadas  
a desprendimiento macular 
pseudoviteliforme con mala evolución 
después de tratamiento con 
antiangiogénico intravítreo
Xavier Valldeperas, Eduard Pedemonte Sarrias
Médico adjunto, Sección de Vítreo-Retina, Servicio de Oftalmología, Hospital 
Universitari Germans Trias i Pujol, Badalona (Barcelona)
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IR™. Carl Zeiss Meditec. Jena, Alemania). También se 
hizo estudio sistémico, incluidos radiografía de tórax 
y análisis de la función renal, que resultaron normales. 
Ante la sospecha de drusas cuticulares con despren-
dimiento neurosensorial viteliforme bilateral, y sin po-

der descartar la presencia de una NVC en el OD, se 
optó por realizar inyección intraocular de aflibercept 
(Eylea®), en dosis mensual, durante tres meses. Un 
mes después del último tratamiento con antiangiogé-
nico en el OD, la AVC había disminuido hasta 20/200 

FIGURA 2 
Tomografía de coherencia óptica de ambos ojos en el momento del diagnóstico (A-B) y 18 meses después (C-D). 
Se aprecia un desprendimiento neurosensorial subfoveal bilateral con material hiperreflectivo, desestructuración 
de la capa de fotorreceptores y múltiples drusas de pequeño tamaño por debajo del epitelio pigmentario de la 
retina. Destaca el abundante material viteliforme hiperreflectivo que rellena de manera parcial el desprendimiento 
drusenoide (D). 

FIGURA 1 
Retinografías  
y autofluorescencia  
del polo posterior en el 
momento del diagnóstico 
(A-B) y 18 meses 
después (C-D). Se 
observa la lesión macular 
viteliforme bilateral,  
con material hiperauto-
fluorescente en su 
interior, rodeada por 
múltiples drusas de 
pequeño tamaño.  
En el ojo izquierdo este 
material adquiere la típica 
disposición de 
pseudohipopion (B-D). 
Debe destacarse un 
aumento claro del 
material de depósito 
viteliforme, especialmente 
en el ojo izquierdo, al final 
de la evolución del caso.
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en ambos ojos, sin ningún tipo de cambio en el des-
prendimiento neurosensorial ni oftalmoscópicamente 
ni en la OCT. A partir de ese momento, se optó por 
una actitud conservadora expectante. Dieciocho me-
ses después de la primera visita, la AVC es de 20/400 
en ambos ojos, con segmento anterior y presión in-
traocular normales, pero con un aumento significativo 
en el número de drusas, así como del material viteli-
forme (figura 1). 

DISCUSIÓN

Las drusas maculares son un hallazgo frecuente, so-
bre todo en el contexto de la DMAE. Cuando aparecen 
en edades precoces o se asocian a manifestaciones 
clínicas anómalas, como el desprendimiento macular 
viteliforme, el diagnóstico y tratamiento pueden repre-
sentar un reto para el oftal mólogo. Las drusas cuticu-
lares suelen ser asintomáticas durante mucho tiempo, 
pero cuando se complican con la aparición de una 
NVC o evolucionan a la atrofia del EPR pueden pro-
ducir un grave deterioro visual. 

Presentamos un caso de drusas cuticulares asocia-
das a la aparición de una lesión viteliforme macular 
bilateral, que es otra de las complicaciones de esta 
entidad que puede disminuir gravemente la visión. 
Este tipo de lesiones no responde al tratamiento 
con antiangiogénicos, como quedó demostrado 

en nuestro caso, a no ser que se asocien a NVC. 
Asimismo, la terapia fotodinámica con verteporfina 
(Visudyne®) no mejora su pronóstico y, por el contra-
rio, está descrito el empeoramiento de su evolución 
con este tratamiento7. Cabe destacar que las drusas 
cuticulares se asocian con frecuencia a la glomeru-
lonefritis membranoproliferativa tipo 2, que acaba 
con insuficiencia renal y diálisis a los diez años en 
un 50 % de los casos8. Ambas entidades compar-
ten un mecanismo fisiopatológico común, con ac-
tivación sistémica de la vía alternativa del comple-
mento y depósito de material en la membrana basal 
del glomérulo, en el caso del riñón. Las drusas cu-
ticulares se observan en un 80 % de los casos con 
esta nefropatía y aparecen en mayor número y más 
precozmente que las asociadas a DMAE. Es impor-
tante, por lo tanto, realizar un cribaje precoz de la 
disfunción renal en casos de sospecha de drusas 
cuticulares. 

El manejo de los pacientes con drusas cuticulares, a 
parte del mencionado estudio renal, es básicamente 
conservador, aun cuando la visión se encuentre gra-
vemente disminuida por la presencia del desprendi-
miento viteliforme, ya que no existe tratamiento efecti-
vo por el momento. Debe descartarse la presencia de 
una NVC, ya que, por el contrario, esta sí responde 
de modo satisfactorio al tratamiento con antiangiogé-
nicos intraoculares. 

FIGURA 3 
Angiografía fluoresceínica (arriba) y con verde de indocianina (abajo) en el momento del diagnóstico.  
El angiograma muestra pequeñas áreas puntiformes de tinción precoz, en patrón de «cielo estrellado» (A-C),  
e hiperfluorescencia tardía por fuga de contraste en la zona del desprendimiento neurosensorial (B-D). En la fase 
tardía de la angiografía con verde del ojo derecho (F), se aprecia una imagen sospechosa de neovascularización 
coroidea nasal a la fóvea. La fase tardía de la angiografía con verde de indocianina del ojo izquierdo no presenta 
signos de lesión neovascular (H).
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CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de un varón de 30 años de 
edad, que acude a nuestro servicio para la valoración 
de su estado ocular. Como antecedente ocular refiere 
haber padecido desde el nacimiento baja visión en el 
ojo izquierdo (OI).

En la exploración observamos una agudeza visual (AV) 
en el ojo derecho (OD) de 1,0 y en el OI de 0,05. El 
segmento anterior del OD es compatible con la nor-
malidad. En el OI apreciamos una pequeña opacidad 
del cristalino subcapsular posterior polar paracentral 
que corresponde a una mancha de Mittendorf (figu-
ra 1). En el segmento posterior del OD la exploración 
no muestra alteraciones. En la cavidad vítrea del OI 
apreciamos un cordón fibrótico (figuras 2-4) que se 
dirige desde la papila hasta la cápsula posterior del 
cristalino, donde provoca la opacidad descrita (figu-
ra 4). En la zona correspondiente al trayecto posterior 

66 Persistencia de la arteria hialoidea 
asociada a un desprendimiento  
de la retina peripapilar
Daniel Vilaplana1, Vladimir Poposki2
1 Consultor sénior, Sección de Retina y Vítreo. Hospital del Mar y Hospital  
de l’Esperança, Barcelona. 2 Médico adjunto, Sección de Retina y Vítreo,  
Hospital del Mar y Hospital de l’Esperança, Barcelona

FIGURA 1 
Pequeña opacidad del cristalino subcapsular 
posterior polar paracentral que corresponde  
a la mancha de Mittendorf.

FIGURA 2 
Porción posterior del cordón fibrótico. 
Desprendimiento de la retina peripapilar antiguo  
con líneas pigmentadas de demarcación en la 
porción inferior. Distribución en «rueda de carro»  
de los vasos retinianos.

FIGURA 3 
Porción media del cordón fibrótico.



C
A

SO
 6

6
Pe

rs
ist

e
n

c
ia

 d
e

 la
 a

rt
e

ria
 h

ia
lo

id
e

a
 a

so
c

ia
d

a
 a

 u
n

 d
e

sp
re

n
d

im
ie

n
to

 d
e

 la
 re

tin
a

 p
e

rip
a

p
ila

r

261

del cordón fibrótico se aprecia un desprendimiento de 
la retina peripapilar antiguo con líneas pigmentadas 
de demarcación en la porción inferior (figura 2). Los 
vasos retinianos se distribuyen en «rueda de carro» 
secundario a la tracción vítrea que se ejerce sobre la 
retina en el polo posterior, perdiendo así su configu-
ración normal.

COMENTARIO

Durante la vida embrionaria, en la quinta semana, la 
placoda cristaliniana se invagina para formar la foseta 
cristaliniana. La placoda se desprende del ectoder-
mo superficial y se convierte en la vesícula cristali-
niana. El vítreo primitivo de material fibrilar aparece 
entre la vesícula cristaliniana y la pared interna de la 
cúpula óptica: es el espacio lentículo-retiniano. Tanto 
la vesícula cristaliniana como la retina están vascu-
larizadas por la arteria hialoidea, rama terminal de la 
arteria oftálmica. Esta arteria hialoidea se dirige des-
de la papila hacia la cara posterior del cristalino y da 
un plexo vascular dentro del vítreo primitivo. Hacia el 
final de la sexta semana de la vida embrionaria, el ví-
treo secundario se encuentra formado por hialocitos 
y el pedúnculo óptico se repliega alrededor de su eje 
central para abarcar la arteria hialoidea dentro de la 
hendidura colobómica que se va cerrando. Durante el 
cuarto mes, el cristalino pierde la necesidad de estar 
vascularizado y así los vasos hialoideos del espacio 
vítreo, mediante un proceso de apoptosis y de ne-
crosis, degeneran, mientras que el resto se convierte 
en la arteria central de la retina. A partir del séptimo 
mes, el flujo sanguíneo del sistema hialoideo se inte-

rrumpe completamente y los vasos regresan, dejan-
do un espacio vacío entre la papila y la cara posterior 
del cristalino denominado canal de Cloquet. El vítreo 
secundario se convierte en un vítreo avascular, que 
constituye el vítreo definitivo1.

La persistencia de la arteria hialoidea es la conse-
cuencia de una reabsorción incompleta del sistema 
hialoideo. El modo de presentarse es muy variable, 
dependiendo del grado de reabsorción, y esto a su 
vez va a condicionar la AV final. 

En la edad adulta podemos observar desde peque-
ños restos fibrogliales papilares sin ninguna repercu-
sión visual, a casos más evolucionados prepapilares 
que denominamos papila de Bergmeister. También se 
pueden apreciar verdaderos cordones fibróticos que 
impactan en la cara posterior del cristalino y provo-
can la mancha de Mittendorf, como en nuestro caso, 
que además se acompaña de un desprendimiento de 
retina peripapilar. En ocasiones se pueden observar 
quistes en el vítreo que contienen restos vasculares 
hialoideos.

Es una patología muy infrecuente, por lo habitual uni-
lateral en pacientes previamente sanos. En los casos 
excepcionales bilaterales2 deben descartarse patolo-
gías sistémicas, neurológicas o trastornos genéticos3. 

Se describen tres formas de presentación:
• Anterior: pueden darse de una manera variable mi-

croftalmía, microcórnea, catarata capsular poste-
rior y membrana fibrovascular retrolental.

• Posterior: las alteraciones son más infrecuentes, 
como papila de Bergmeister, persistencia de la ar-
teria hialoidea adherida a la papila, alteraciones ví-
treas y desprendimientos traccionales de la retina.

• Mixta: es la más frecuente y consiste en un cordón 
fibrótico que va desde la papila a la cara posterior 
del cristalino, con todas las alteraciones secunda-
rias posibles4.

Nuestro caso correspondería a una forma de presen-
tación mixta.

Se preconizan los tratamientos precoces cuando la 
cirugía justifica una ganancia visual aceptable. De lo 
contrario, la observación puede ser una buena con-
ducta5. Nuestro comportamiento fue esta última op-
ción, debido a la edad avanzada del paciente, el gra-
do de ambliopía que padecía y las bajas expectativas 
de mejora subjetiva.

FIGURA 4 
Porción anterior del cordón fibrótico conjuntamente 
con la mancha de Mittendorf.
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INTRODUCCIÓN

Los síndromes paraneoplásicos representan un con-
junto de signos y síntomas ocasionados por un 
cáncer remoto y que no son consecuencia de los 
efectos locales del tumor (efecto masa, invasión o 
tratamiento) ni de sus metástasis, sino que están 
relacionados con la síntesis y liberación, por parte 
del tumor, de proteína, péptidos, enzimas anorma-
les o anticuerpos autoinmunes, que producen un 
daño en los tejidos propios1.

La retinopatía paraneoplásica forma parte de estos 
síndromes y, dentro de esta entidad, podemos dis-
tinguir entre la retinopatía asociada a cáncer (cancer 
associated retinopathy [CAR]) y la retinopatía asocia-
da con melanoma (melanoma associate retinopathy 
[MAR]). 

La CAR es un raro síndrome visual paraneoplá-
sico descrito por primera vez por Sawyer et al. en 
19762, aunque no fue hasta el año 1992 cuando se 
logró identificar el primer antígeno retiniano asocia-
do a este síndrome3,4, la recoverina, una proteína de 
23 kDa que actúa en el proceso metabólico de los 
fotorreceptores.

Se asocia con mayor frecuencia a un carcinoma bron-
quial microcítico (en varones) o con cánceres gineco-
lógicos o de mama (en mujeres). Su detección tem-
prana puede conducir al diagnóstico de la neoplasia 
causal, ya que a menudo (hasta en un 50 %) los sín-
tomas visuales preceden a los de la neoplasia maligna 
original. Estos síntomas pueden variar mucho, des-
de una pérdida visual subaguda en un plazo de 6-18 
meses, a la visión de fotopsias, deterioro de la visión 
de los colores, aparición de escotomas (disfunción de 
conos) o incluso ceguera nocturna y pérdida de cam-
po visual periférico (disfunción de bastones). 

El fondo de ojo presenta con frecuencia signos ines-
pecíficos, como alteraciones del epitelio pigmentario 
(EPR), atenuación arteriolar o palidez papilar, pero 
también podemos encontrarnos con una exploración 
oftalmológica normal.

Ante la sospecha de esta patología, es de vital im-
portancia la derivación del paciente al especialista 
adecuado para la realización de un estudio general 
que descarte la presencia de una neoplasia maligna, 
ya que el diagnóstico precoz es fundamental para el 
tratamiento tanto del cáncer original como de la reti-
nopatía paraneoplásica asociada.

CASO CLÍNICO

Presentamos el caso de una mujer de 68 años que 
acude por pérdida visual progresiva en ambos ojos 
(AO) desde hace unos seis meses, agravada tras una 
cirugía de cataratas. La paciente había sido operada de 
cataratas con implante de lente trifocal en el ojo dere-
cho (OD) hacía cinco meses y en el ojo izquierdo (OI) 
hacía dos meses en otro centro. A pesar de la cirugía 
de cataratas, no recuperó visión. Fue diagnosticada de 
alteración macular y tratada con inyecciones de antian-
giogénicos en AO sin mejoría. Como antecedentes of-
talmológicos, refería haber sido diagnosticada de dege-
neración macular asociada a la edad. A nivel sistémico 
solo cabía reseñar una hipercolesterolemia. 

En la exploración inicial, la agudeza visual era de 
cuenta dedos a 40 cm (1 letra en el ETDRS) en el OD 
y de 0,2 (50 letras en el ETDRS) con corrección (110º 
-0,75) en el OI. 

La exploración del segmento anterior era normal en 
AO, con presencia de algo de pigmento endotelial en el 
OI y ligera fibrosis de la cápsula posterior. No se encon-
traron signos inflamatorios en la cámara anterior.

67 Retinopatía asociada al cáncer
Eva Villota Deleu, Álvaro Fernández-Vega González
Médico adjunto, Departamento de Retina y Vítreo, Instituto Oftalmológico Fernández-
Vega, Oviedo
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En la exploración del segmento posterior se apreció 
una alteración del EPR que afectaba al área macular, 
más marcada en el OI que en el OD, y cierta palidez 
papilar. En el OD también se observó la presencia de 
alguna pequeña hemorragia perimacular, así como al-
gunas pequeñas hemorragias en cuadrantes superio-
res a nivel periférico. Los dos ojos mostraban signos 
de tortuosidad y esclerosis vascular, con alguna zona 
de envainamiento perivascular y cierta turbidez vítrea 
(figuras 1 y 2).

Debido a la inespecificidad del cuadro, se decidió 
completar el estudio con tomografía de coheren-
cia óptica macular (OCTm), angiografía fluores-
ceínica (AGF), campo visual (CV), autofluorescen-
cia, electrorretinograma y potenciales evocados 
visuales.

En la autofluorescencia y en la OCTm (figuras 3 y 4) 
se pudo apreciar la alteración del EPR más acusada 
en el OI, con la aparente presencia de una membrana 
neovascular subretiniana localizada en el haz papilo-
macular, pero sin signos de actividad. 

En la AGF también se pudo evidenciar la alteración 
del EPR con la presencia de manguitos perivascular y 
signos de vasculitis (figura 4).

De especial relevancia fue la grave afectación que se 
observó en los CV de AO (figura 5), que además aso-
ció un electrorretinograma, tanto fotópico como esco-
tópico, muy afectado.

Ante la sospecha de un posible proceso sistémico 
que estuviese afectando a la retina de AO, se solicitó  

FIGURA 1 
Retinografía del ojo derecho. Alteración del epitelio 
pigmentario macular, con microhemorragia en astilla 
superior a la mácula (flecha blanca). Se aprecia 
irregularidad en el calibre de los vasos y cierta 
tortuosidad vascular.

FIGURA 2 
Retinografía del ojo izquierdo. Alteración manifiesta 
del epitelio pigmentario macular (flecha amarilla). 
Tortuosidad y envainamiento vascular con presencia 
de algún exudado perivascular (flechas blancas).  
Se visualiza también una ligera turbidez vítrea.

FIGURA 3 
Tomografía 
de coherencia 
óptica macular. 
Alteración 
del epitelio 
pigmentario más 
marcada en el 
ojo izquierdo. 
Membrana 
neovascular 
subretiniana en el 
haz papilomacular 
del ojo izquierdo 
sin fluido sub-  
ni intrarretiniano.
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un estudio neurológico y cardiovascular junto con una 
analítica sanguínea completa, así como derivación a 
un servicio de medicina interna.

Tras los estudios solicitados, nos informan de que 
la paciente ha sido diagnosticada de un cáncer mi-
crocítico pulmonar localizado. En la analítica, los an-
ticuerpos antirrecoverina, que están fuertemente re-
lacionados con la presencia de CAR (con frecuencia 

pulmonar), fueron positivos. El resto de los marcado-
res fueron negativos (enolasa negativa).

Se confirmó el diagnóstico de retinopatía autoinmune 
paraneoplásica mediada por antirrecoverina (CAR) y 
se decidió comenzar tratamiento con quimio y radio-
terapia (QT/RT) del carcinoma y corticoides e inmuno-
globulinas para el síndrome paraneoplásico.

La paciente no acude a consulta hasta seis meses más 
tarde. Había recibido cuatro ciclos de QT, 35 sesiones 
de RT pulmonar, 10 sesiones de radioterapia profilácti-
ca y 5 ciclos con inmunoglobulinas, además de asociar 
corticoides por vía oral.

La agudeza visual con corrección era de 1 letra del 
ETDRS con el OD y de 7 letras ETDRS en el OI.

En la exploración del fondo de ojo se apreciaba una papila 
pálida con una alteración del EPR en todo el polo posterior 
y discreta atrofia macular, además de una esclerosis vas-
cular (figuras 6 y 7). La OCTm revelaba una gran alteración 
del EPR, con marcada atrofia y desestructuración de las 
capas externas de la retina en el área macular (figura 8).

La paciente apreciaba una ligera mejoría del campo vi-
sual tras el tratamiento, como se evidencia en los CV 
(figura 9). 

En la actualidad, tras un seguimiento de nueve meses, 
la paciente sigue viva y estamos pendientes de seriar 
sus niveles de anticuerpos para monitorizar su CAR.

FIGURA 4 
Autofluorescencia (imágenes superiores)  
y angiografía fluoresceínica (inferiores). Además  
de la alteración del epitelio pigmentario,  
la angiografía fluoresceínica de ambos ojos nos 
muestra signos de vasculitis y envainamiento 
perivascular.

FIGURA 5 
Campos visuales de ambos ojos.
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DISCUSIÓN

La CAR es una patología autoinmune infrecuen-
te (menos de 100 casos descritos) de prevalencia 
desconocida, que se define como un daño retinia-
no mediado por inflamación con pérdida de visión, 
escotomas, déficit del campo visual, disfunción de 
fotorreceptores (inicialmente conos) y presencia en la 
analítica de anticuerpos antirretina. Existe una diso-
ciación entre los síntomas (importantes) y los signos 
(leves), con superposición de síntomas con las enfer-
medades degenerativas retinianas, lo que dificulta su 

diagnóstico. Se requiere un alto índice de sospecha 
para determinarla y en muchas ocasiones es nece-
sario un minucioso estudio sistémico para llegar al 
diagnóstico correcto.

Existen dos tipos de CAR: las de origen paraneoplá-
sico y aquellas no paraneoplásicas. Las de origen pa-
raneoplásico son la CAR y la MAR. Ambas presentan 
anticuerpos circulantes frente a proteínas retinianas. 
Estos anticuerpos se generan por mimetismo mole-
cular entre antígenos tumorales y las proteínas de la 
retina y llevan, por reacción autoinmune cruzada, a 

FIGURA 8 
Tomografía de 
coherencia óptica 
macular de 
ambos ojos  
tras quimioterapia 
y radioterapia.

FIGURAS 6 Y 7 
Retinografía  
(imágenes superiores)  
y autofluorescencia 
(imágenes inferiores)  
de ambos ojos  
tras el tratamiento  
con quimioterapia  
y radioterapia.
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la apoptosis de las células retinianas o a su muerte 
por citotoxicidad. Aunque se han descrito más de 15 
antígenos asociados a las retinopatías paraneoplási-
cas, destacan la recoverina (proteína presente en los 
fotorreceptores) y la α-enolasa (enzima glicolítico que 
interviene en la apoptosis). Los anticuerpos antienola-
sa también pueden estar presentes en el 10 % de la 
población sana y no todos los pacientes con anticuer-
pos frente a proteínas retinianas desencadenan una 
CAR. Son sus niveles, la especificidad para reconocer 
un epítopo concreto del antígeno y la expresión abe-
rrante de la proteína generada por el tumor los que 
desencadenan la enfermedad. Otras proteínas diana 
son la anhidrasa carbónica, la arrestina, el receptor 
nuclear específico de fotorreceptor, TUP1 y proteína 
neurofilamento5. En la MAR se encuentran anticuer-
pos reactivos frente a las células bipolares de la retina 
y, al contrario que en la CAR, se suele diagnosticar 
después de la detección del melanoma cutáneo.

Desde el punto de vista clínico, la CAR se presen-
ta como una disminución visual progresiva, con dis-
función predominante de conos, fotosensibilidad, 
deslumbramientos y escotomas centrales que pro-
gresan hasta disfunción retiniana generalizada, EPR 
de aspecto granulado, palidez del nervio óptico y 
atenuación arteriolar. Puede acompañarse de otros 
fenómenos vasculíticos propios de los síndromes pa-
raneoplásicos, tanto locales, como periflebitis, envai-
namiento perivascular y células en vítreo, como sis-
témicos, por ejemplo, eritemas indurados. Estos se 
asocian con más frecuencia a neoplasias hematológi-

cas, aunque están también descritos en relación con 
tumores sólidos.

Debe realizarse el diagnóstico diferencial con las dis-
trofias retinianas y los daños originados por toxicidad. 
Asimismo, han de diferenciarse de las retinopatías no 
paraneoplásicas, donde no existe evidencia tumoral y 
se asocia con frecuencia una enfermedad autoinmune.

Los anticuerpos antirrecoverina están habitualmente 
presentes en los cánceres ginecológicos y de pul-
món, mientras que los anticuerpos antienolasa son 
más habituales en el melanoma cutáneo. Estos anti-
cuerpos pueden estar presentes varios años antes de 
la detección del cáncer. Las manifestaciones clínicas 
de las retinopatías varían en función del anticuerpo 
mediador6. La retinopatía antienolasa se caracteriza 
por un comienzo subagudo o crónico, generalmente 
asimétrico, con una afectación muy variable de los CV 
y el electrorretinograma. La retinopatía antirrecoverina 
suele ser simétrica, con afectación de la visión grave 
tanto central como periférica, de rápida progresión y 
de manifestación previa a la detección del tumor. Se 
ha propuesto también la monitorización de los títulos 
de anticuerpos como coadyuvante en el manejo de 
dichos pacientes.

La OCT muestra adelgazamiento y atrofia de las ca-
pas externas de la retina, con disrupción entre los 
segmentos internos y externos de los fotorreceptores 
(IS/OS). En casos avanzados se observa una clara 
disminución del grosor macular central7.

FIGURA 9 
Campos visuales de ambos ojos tras quimioterapia y radioterapia.
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En la actualidad el tratamiento se basa en la aplica-
ción de terapia inmunomoduladora8, principalmente 
corticoides, a la vez que se trata el tumor primario. 
También se ha probado el uso de inmunoglobulinas 
intravenosas, plasmaféresis, ciclosporina (inhibidor de 
células T), rituximab (anti-CD-20) y los antimetabolitos 
micofenolato y azatioprina, todos ellos de forma empí-
rica, ya que, aunque pueden ayudarnos, también po-
drían en teoría aumentar la mortalidad secundaria al 
proceso de base, al disminuir la respuesta inmunitaria 
y favorecer la aparición de metástasis.

La mejoría del electrorretinograma y del CV es indica-
dora de respuesta, pero la terapia no funciona una vez 
que la degeneración retiniana es generalizada.

La baja prevalencia de esta patología hace difícil su 
reconocimiento, pero el oftalmólogo debe conocer 
su existencia porque puede ser el primer signo de un 
tumor maligno no diagnosticado, indicar una recidi-
va y, en algunos casos, ser marcador de progresión 
tumoral. Se deben establecer guías clínicas y de la-
boratorio para su diagnóstico y tratamiento precoz 
que condicionarán una mejoría en el pronóstico de la 
enfermedad.
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CASO CLÍNICO 

Presentamos el caso de un varón de 45 años que 
acudió a Urgencias de nuestro servicio por dismi-
nución de la agudeza visual (AV) en su ojo derecho 
(OD) detectada en un control rutinario para obtener 
el permiso profesional de conducir, sin antecedentes 
personales ni familiares de interés y sin consumo de 
tóxicos.

La AV corregida fue de 0,1 en el OD y de 1 en el ojo 
izquierdo (OI). La biomicroscopía, la presión intraocu-
lar y los reflejos pupilares se encontraron dentro de la 
normalidad. El examen funduscópico reveló marcado 
edema macular quístico (EMQ), con exudación lipídica 
intensa y varios macroaneurismas en arcadas tempo-
rales. La exploración del OI fue anodina. La tomogra-
fía de coherencia óptica (OCT) confirmó la existencia 
de EMQ de 800 micras (figura 1). Se completó el es-
tudio con la realización de angiografía fluoresceínica 
convencional, que mostraba dilataciones vasculares 
marcadas tipo macroaneurismas, con telangiectasias 
y exudación en el OD. La prueba del OI fue comple-
tamente normal (figuras 2-4). Al analizar la diversidad 
de los hallazgos vasculares, que principalmente con-
sisten en telangiectasias y macroaneurismas, se sos-
pechó que podía tratarse de la enfermedad de Coats 
del adulto. 

Tras sopesar las opciones del tratamiento de esa 
entidad, se decidió tratar con dos inyecciones intra-
vítreas de aflibercept separadas por un mes y foto-
coagulación selectiva de los macroaneurismas con 
exudación. En la visita siguiente, el paciente refirió una 
mejoría subjetiva de su AV, aunque en el examen vi-
sual se mantuvo la AV de 0,1. Se repitió la OCT, con 
una pequeña mejoría del edema (figuras 5 y 6). En el 
examen funduscópico hubo cierta mejoría del compo-
nente lipídico. El paciente decidió no seguir con más 

68 Enfermedad de Coats del adulto:  
a propósito de un caso
Danai Elefetheria Kyriakou, Miguel Ángel Zapata Victori 
Servicio de Oftalmología, Sección de Retina, Hospital Universitari de la Vall d´Hebron, 
Barcelona

FIGURA 1 
Edema macular quístico marcado de 801 micras  
en el ojo derecho. 

FIGURA 2 
Retinografía: exudación lipídica importante. 
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tratamientos intravítreos, por lo que solo se contro-
la para descartar la aparición de lesiones vasculares 
nuevas tanto en el ojo afectado como en el ojo adelfo. 

COMENTARIO

Aunque la enfermedad de Coats puede ocurrir a cual-
quier edad, una inmensa mayoría de los casos son 
diagnosticados en las dos primeras décadas de la 
vida. Cuando este proceso se detecta en la edad 
adulta, aparece también de forma unilateral y sobre 
todo en varones1. A diferencia de lo que ocurre cuan-
do se diagnostica en edades tempranas, muchos de 
estos pacientes están asintomáticos o presentan una 
buena AV, aunque no fue así en nuestro caso por el 
marcado EMQ. En los adultos, es más común la pre-
sencia tanto de edema macular como de exudación y 
los vasos telangiectásicos suelen estar más cerca de 
la mácula. Las anomalías vasculares aparecen por lo 
general en la retina ecuatorial y periférica y la exuda-
ción lipídica, que aparece de forma masiva y difusa en 
niños, se presenta de forma más localizada2. Estos 
pacientes suelen mantener una buena AV, y la progre-
sión de la enfermedad desarrollarse a un ritmo más 
lento. En contraste también con lo que ocurre en los 
niños, la enfermedad de Coats en adultos se asocia 
con relativa frecuencia a hemorragias retinianas pro-
vocadas por el sangrado a través de los aneurismas 
retinianos. El diagnóstico de la enfermedad de Coats 
se establece, fundamentalmente, por el aspecto oftal-
moscópico de la retina afectada. La angiografía fluo-
resceínica muestra hiperfluorescencia precoz de las 
telangiectasias, hipofluorescencia en los exudados y 
una leve hiperfluorescencia tardía del líquido subreti-

FIGURA 3 
Angiografía: telangiectasias y macroaneurismas.

FIGURA 4 
Angiografía: macroaneurismas.

FIGURA 5 
Imagen del edema macular quístico tras  
el tratamiento (cubo).

FIGURA 6 
Edema macular quístico tras el tratamiento (5 líneas).
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niano. También pueden aparecer zonas de no perfusión 
capilar o edema macular. La ecografía puede resultar útil 
en aquellos casos con grandes desprendimientos exu-
dativos de la retina. La principal entidad con la cual se 
debe establecer el diagnóstico diferencial de la enfer-
medad de Coats en los niños es el retinoblastoma. En 
los pacientes adultos debe diferenciarse de los aneu-
rismas miliares de Leber, siendo el principal rasgo di-
ferencial la escasa exudación retiniana que presenta 
este último proceso. También hay que descartar una 
historia previa de desprendimiento de retina, diabetes, 
exposición a radiación, episodios de inflamación in-
traocular, degeneración tapetorretiniana y oclusión 
vascular. Todas estas enfermedades pueden tener 
una respuesta retiniana exudativa, similar al aspecto 
clínico de la enfermedad de Coats, conocido como 
Coats-like syndrome.

En cuanto al tratamiento, su principal objetivo en 
esta enfermedad es obliterar las telangiectasias para 
promover la reabsorción de los exudados y conser-
var tanta visión como sea posible3. Como posibles 
opciones terapéuticas se han descrito la observa-
ción, la fotocoagulación con láser, la crioterapia, la 
terapia fotodinámica, el tratamiento quirúrgico del 
desprendimiento exudativo de retina y la enuclea-
ción. Debido a la menor agresividad que presenta 

esta enfermedad en pacientes adultos, el tratamien-
to estaría recomendado en aquellos casos en los 
que se demuestre progresión de las alteraciones re-
tinianas. Una nueva herramienta para el tratamiento 
son las inyecciones intravítreas de agentes antifactor 
de crecimiento endotelial vascular (VEGF). Se han 
observado niveles elevados de VEGF en el vítreo, el 
humor acuoso y el fluido subretiniano de pacientes 
con enfermedad de Coats4. Hay casos clínicos en la 
bibliografía sobre su eficacia no solo en disminuir el 
desprendimiento exudativo de la retina sino también 
en mejorar la AV. 

En conclusión, aunque la mayor parte de los casos 
de enfermedad de Coats se presentan en la infan-
cia, debemos considerar su diagnóstico en aquellos 
pacientes adultos con vasculopatías retinianas con 
importante componente exudativo. Aunque en es-
tos pacientes el curso de la enfermedad es mucho 
más benigno y tienen un buen pronóstico en lo que 
a conservación de AV se refiere, valoraremos iniciar el 
tratamiento cuando exista riesgo de progresión de los 
exudados hacia la zona macular. El seguimiento de 
los pacientes debería ser de por vida para descartar 
la aparición de nuevas lesiones vasculares con exu-
dación y la manifestación de la enfermedad en el ojo 
contralateral5.
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