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COMUNICACION CORTA

TOMOGRAFIA DE COHERENCIA OPTICA EN LA
DISTROFIA MACULAR VITELIFORME TIPO 2

OPTICAL COHERENCE TOMOGRAPHY IN VITELLIFORM
MACULAR DYSTROPHY TYPE 2

VILLENA-IRIGOYEN Ql, ESPEJO-DE-LOS-RISCOS E!, ESPANA-CONTRERAS M!,
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RESUMEN

Caso clinico: Presentamos el caso de un nifio de 10
afios con una distrofia macular viteliforme bilateral,
en progresion, y el padre con estadios finales en
ambos ojos; se estudia la evolucién con la tomogra-
fia 6ptica de coherencia.

Discusion: La tomografia 6ptica de coherencia es
una herramienta util y no invasiva, que permite
complementar el diagnéstico y el seguimiento de
los pacientes, aportando datos morfoldgicos de la
lesiéon asi como cambios secundarios en la retina
adyacente. Demuestra la localizacién del material
amarillento depositado bajo la retina sensorial.

Palabras clave: Distrofia macular viteliforme, Dis-
trofia Vitelina, Degeneracién Viteloeruptiva, Enfer-
medad de Best, Tomografia de coherencia dptica.

ABSTRACT

Case report: We report the case of a 10-year-old boy
with a progressive bilateral vitelliform macular dys-
trophy, and his father with terminal stage disease in
both eyes; we studied the development and progression
of this condition with optical coherence tomography.
Discussion: Optical coherence tomography is a use-
ful noninvasive tool that complements other diagnos-
tic modalities and improves the follow up assessment.
It provides additional information on the morphology
of the lesion as well as identifying secondary changes
in the adjacent retina. It also demonstrates the loca-
tion of any yellowish material under the sensory reti-
na (Arch Soc Esp Oftalmol 2008; 83: 501-504).

Key words: Vitelliform macular dystrophy, Vitelli-
ne dystrophy, Vitelliruptive degeneration, Best's
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INTRODUCCION

La enfermedad de Best o distrofia viteliforme
tipo 2 (VMD 2), es una distrofia del epitelio pig-
mentario retiniano (EPR). Se engloba entre las dis-
trofias maculares hereditarias (autosomica domi-
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nante). El gen implicado en la enfermedad de Best
estd en el cromosoma 11q12.3 que codifica la bes-
trofina (1). Se produce un depdsito variable de
material amarillento a menudo atribuido al depdsi-
to lipofucsina en el epitelio pigmentario retiniano
(EPR) (1).

Caso 1 presentado parcialmente en atlas de OCT (autores: Dra. Espafia y cols.).
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En nifios de 3 a 15 afios se puede ver la evolucién
de la distrofia viteliforme con los siguientes esta-
dios: févea normal (con alteracion del electrooculo-
grama —EOG—) o estadio previteliforme, estadio
viteliforme, estadio de pseudohipopién, en yema
batida y estadio atréfico- cicatricial.

CASOS CLINICOS
Caso 1

Presentamos el caso de un nifio de 10 afios que se
diagnostica de forma casual en consulta de una
maculopatia viteliforme bilateral. Cabe destacar el
antecedente familiar paterno de la enfermedad de
Best (autosémico dominante) en estadio final.

La agudeza visual (AV) que presenta inicialmen-
te con correccion maxima en el ojo derecho (OD) es
de 0,7 y en el ojo izquierdo (OI) de 0,6.

El examen funduscépico del OD (fig. 1 A) muestra
una lesion macular de coloracion amarillenta, redon-
deada, formando un nivel inferior (lesion viteliforme
en fase de pseudohipopion). En el OI (fig. 2 A), se
observa una lesion amarillenta subfoveal en estadio
viteliforme. La angiografia fluoresceinica (AFG)
completa el estudio de la lesion (figs. 1 B 'y 2 B).

La Tomografia C)ptica de Coherencia (OCT)
—protocolo de espesor macular— del OD muestra
en la zona inferior de la lesion una hiperreflectivi-
dad subretiniana con atenuacion de la luz a su paso,

Fig. 1: Ojo derecho: A) Retinografia: muestra una
lesion macular en fase de pseudohipopion. B) Retino-
grafia aneritra. C) AFG: hipofluorescencia inferior, por
efecto pantalla. D) OCT: hiperreflectividad subretinia-
na, correspondiente al material depositado e hiporre-
flectividad correspondiente al liquido subretiniano.

correspondiente al material depositado. La zona
superior de la lesion presenta una hiporreflectividad
correspondiente al liquido subretiniano, que separa
el EPR y el neuroepitelio (fig. 1 D). En el ojo
izquierdo (fig. 2 D) se observa una sobreelevacion
de la retina con aumento de reflectividad subreti-
niana (material depositado y EPR) y atenuacién de
los tejidos subyacentes. Hay una pérdida de defini-
cién de las dos bandas hiperreflectivas observadas
en condiciones normales a este nivel.

A los 8 meses (fig. 3), se observa una pérdida
severa de la AV, de cuenta dedos a 2 metros con
correccion méaxima en ambos ojos. En el examen
del fondo de ojo presenta un estadio cicatricial en
ambos ojos. La OCT muestra una atrofia retiniana
asociada a fibrosis subretiniana residual, que se
muestra como una disminucién del espesor retinia-
no y una hiperreflectividad subretiniana.

Caso 2

El padre, de 46 afios de edad, refiere haber visto
mal desde nifio. La agudeza visual con correcciéon
méxima es de 0,1 en el OD y de 0,175 en el OI. En
el examen del fondo de ojo muestra una lesién cica-
tricial en ambos ojos con hiperplasia del EPR aso-
ciada. La OCT del OD demuestra una severa atrofia
a nivel foveal y en el O, la existencia de liquido
seroso subretiniano y pequefios grdnulos hiperre-
flectivos en el perfil externo de retina neurosenso-
rial, similar a imagen que se observan en coriorreti-
nopatia serosa central cronica (fig. 4).

Fig. 2: Ojo izquierdo: A) Retinografia: lesion amari-
llenta redondeada a nivel subfoveal (estadio vitelifor-
me); B) Retinografia aneritra; C) AFG: muestra bloqueo
de la fluorescencia que produce la lesion;, D) OCT:
sobreelevacion de la retina con aumento de reflectividad
subretiniana y atenuacion de los tejidos subyacentes.
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Fig. 3: Ay C) Retinografias OD y OI respectivamente, se
encuentra estadio cicatricial; By D) OCT OD y OI res-
pectivamente, muestra aumento de reflectividad subreti-
niana por componente fibrotico y atrofia coriorretiniana,
permitiendo el paso de luz a capas mds profundas.

DISCUSION

A pesar de las caracteristicas llamativas de la
lesion, la VMD 2 mantiene buena agudeza visual
inicial. El deterioro de la visién es secundario, a
menudo, a la atrofia retiniana suprayacente, o
menos frecuentemente a hemorragia, cicatrizacion
o membrana neovascular coroidea.

En esta enfermedad se produce una acumulacién
de un material amarillento en el centro de la macu-
la, de forma circunscrita y cupuliforme, en la fase
viteliforme, pero hay una cantidad variable de liqui-

Fig. 4: A) Retinografia OD: cicatriz macular; B) OCT
OD: atrofia y pérdida de tejido neurorretiniano foveal;
C) Retinografia OI: imagen de etapa vitelorruptiva; D)
OCT OI: desprendimiento seroso y actimulo de material
de alta reflectividad en zona externa de retina sensorial.

do subretiniano entremezclado, cuya proporcion se
incrementa con el tiempo (1). Este material acumu-
lado tiende a ir sedimentdndose, formando un nivel
entre el mismo y el liquido subretiniano claro. La
evolucién normal es hacia su desaparicién, comen-
zando desde la parte central de la lesién macular (1)
quedando los depdsitos en el margen de la lesion.

Las caracteristicas de las distrofias viteliformes
pueden ser evaluadas por OCT, pero hay algunas
controversias sobre la localizaciéon del material
depositado (4). Segiin estudios histopatoldgicos, se
ha descrito que este material puede encontrarse sub-
EPR o subretiniano (5). El modelo de OCT Stratus®
demuestra que el material depositado se localiza
entre las 2 capas de alta reflectividad que correspon-
den al epitelio pigmentario retiniano y la que corres-
ponde a la unién de segmentos externos e internos
de los fotorreceptores (4,5). La separacion de ambas
por el depdsito es especialmente visible en los méar-
genes (4). En nuestro caso, si observamos la imagen
del OD (fase de pseudohipopién), en la zona supe-
rior de la lesién se muestra la presencia de una hipe-
rreflectividad en el margen correspondiente con la
banda del EPR e hiporreflectividad correspondiente
con la presencia de liquido subretiniano. En casos
mas avanzados se puede hacer un seguimiento de la
lesién, pues el espesor retiniano suprayacente a la
lesion se correlaciona con la agudeza visual.

Se demuestra la utilidad de la Tomografia Optica
de Coherencia como herramienta complementaria
que puede aportar datos morfoldgicos de la lesion,
la localizacion del material depositado, asi como el
estadio, y si aparecen cambios secundarios en la
retina suprayacente.
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