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COMUNICACION CORTA

CORIORRETINOPATIA SEROSA CENTRAL
EN LA DISTROFIA VITELIFORME FOVEOMACULAR
DEL ADULTO

CENTRAL SEROUS CORIORETINOPATHY IN ADULT ONSET
FOVEOMACULAR VITELLIFORM DYSTROPHY

PINOS J!, SABATER A2, NAVARRO C!, CARBONELL P!, GONZALVO A!

RESUMEN

Caso Clinico: Se presenta el caso clinico de un
varén de 30 afios con una distrofia foveomacular
viteliforme del adulto bilateral simétrica, que de
forma simultdnea desarrolla una coriorretinopatia
central serosa (CRCS) y en el que se aprecia la coe-
xistencia de mudltiples puntos blancos en la proxi-
midad de las arcadas vasculares temporales. La
angiograffa fluoresceinica demuestra la alteracién
mixta de ambos tipos de fotorreceptores, asi como
la lesién aguda de la CRCS en el polo posterior OI.
Discusion: La distrofia foveomacular del adulto es
una alteracion hereditaria del polo posterior que no
suele evolucionar con complicaciones agudas. La
aparicién de una coriorretinopatia central no es
habitual.

Palabras clave: Distrofia foveomacular viteliforme
del adulto, coriorretinopatia serosa central, distrofia
retiniana, distrofia retiniana en patrén, maculopatia.
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ABSTRACT

Case report: The clinical case of a 30 year-old male
patient with a bilateral and symmetric adult-onset
foveomacular vitelliform dystrophy is presented. The
simultaneous onset of a central serous chorioretino-
pathy (CSCR) with multiple white dots in the proxi-
mity of the temporal vascular arcades is documented.
Fluorescein angiography showed a combined altera-
tion of both types of photoreceptors, and the acute
lesion of the CSCR at the posterior pole of the eye.
Discussion: Adult-Onset Foveomacular Vitelliform
Dystrophy is a hereditary condition which results in
an alteration of the posterior pole of the eye, but is
not usually associated with any acute complica-
tions. The onset of a CSCR, as seen in this case, is
unusual 2008; 83: 505-508).
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INTRODUCCION

La distrofia foveomacular viteliforme fue descri-
ta por primera vez por Adams en 1883 (1). Poste-
riormente fue individualizada por Gass en 1974. En
principio se incluyé la distrofia foveomacular vite-
liforme del adulto dentro de las distrofias «en
patrén» del epitelio pigmentado. Hoy la considera-
mos una entidad nosoldgica propia.

Presentamos un caso clinico en el que un pacien-
te sano que acude a la consulta por una coriorreti-
nopatia serosa central, al que se le descubre como
hallazgo casual la existencia de una distrofia foveo-
macular viteliforme bilateral con puntos blanqueci-
nos en la proximidad de las arcadas vasculares

mayores.

Fig. 1: Retinografia 50° ojo derecho.

Fig. 2: Retinografia 50° ojo izquierdo.

CASO CLINICO

Varén de 30 afios que acude presentando meta-
morfopsia en su ojo izquierdo desde un tiempo
indeterminado. Hasta el momento, su agudeza
visual fue normal en ambos ojos, no habiendo refe-
rido sintomatologia alguna.

En la anamnesis no se detectd ningin anteceden-
te personal de interés. No se encontraron antece-
dentes familiares de lesiones oculares relevantes.

* Agudeza Visual Bruta:

Ojo Derecho: 1.
Ojo Izquierdo: 0,8 dificil con metamorfopsia.

* Fondo de Ojo: Se aprecia el aspecto caracte-
ristico de la distrofia foveomacular viteliforme. En
el area macular de ambos 0jos se observan lesiones
subretinianas redondeadas, ligeramente sobreeleva-
das, de coloracién amarillenta, de aproximadamen-
te 1/3 DD (Didmetro de disco), con una zona mads
intensamente pigmentada en el centro y rodeando-
las. En la proximidad de las arcadas vasculares
mayores se aprecian numerosos puntos de colora-
cién blanquecino-amarillenta. Estas lesiones no son
confluentes (figs. 1y 2).

* Angiografia Fluoresceinica: En la angiogra-
fia fluoresceinica (figs. 3 y 4) se aprecian en las
fases iniciales unos pequefios anillos hiperfluores-
centes en ambos ojos, alrededor de un punto hipo-
fluorescente central (Uno subfoveal en el ojo dere-
cho, y dos en el ojo izquierdo, uno subfoveal y otro
moderadamente desplazado temporalmente). Esta
forma clinica tipica es compartida de forma muy
similar en las otras distrofias del epitelio pigmenta-
do en patrén. Hay alguna pequefia teleangiectasia
en los vasos terminales (figs. 5y 6).

Desde las fases precoces se observa un punto
hiperfluorescente situado nasalmente a la foveola,
correspondiente con un punto de fuga de una corio-
rretinopatia central serosa. Esta lesion aumenta
moderadamente de tamafio a lo largo de la angio-
grafia, con la impregnacién progresiva del drea de
alrededor. A su alrededor existe un desprendimien-
to casi plano de la neurorretina, que se aprecia con
dificultad en la exploracién, distinguiéndose por el
desenfoque de dicha érea.

Los numerosos puntos blancos, bien delimitados
y dispersos, proximos a las arcadas temporales
(sobre todo en la temporal superior) muestran
pequefios defectos ventana fluorescentes asociados
al dafio del epitelio pigmentario similar al propio
del Fundus Flavimaculatus o Albipunctatus.
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Coriorretinopatia serosa central en la distrofia viteliforme foveomacular del adulto

Fig. 3: Angiografia fluoresceinica ojo derecho.

En la actualidad, los tests electrofisioldgicos reali-
zados a este paciente (electrorretinograma —ERG—
y electro-oculograma —EOG—) se encuentran
dentro de la normalidad. La exploracién de la visién
cromdtica no ha presentado alteraciones significati-
vas. No han podido realizarse estudios genéticos
moleculares, aunque serian, posiblemente, de utili-
dad en el diagndstico diferencial de la entidad.

La evolucién espontdnea del caso, con desapari-
cion del desprendimiento neuroepitelial y resolucion
total de la metamorfopsia OI, fue total a los 5 meses,
no habiendo sufrido recidivas hasta fecha de hoy.

DISCUSION

Este caso clinico presenta la particularidad de
que coexisten, posiblemente de forma casual y no

Fig. 6: Angiografia fluoresceinica ojo izquierdo (detalle).

causal, las lesiones propias de la distrofia vitelifor-
me del adulto, con una coriorretinopatia serosa cen-
tral, y, ademds, también se pueden apreciar los mul-
tiples puntos blancos que corresponden a la altera-
cion mixta de los fotorreceptores.

Las lesiones maculares subretinianas de colora-
cién blanquecino-amarillenta, simétricas son la clave
diagnéstica de la distrofia viteliforme del adulto. A
veces, pueden presentarse de forma asimétrica (2).

En algunas ocasiones estas lesiones pueden con-
fundirse con las lesiones en «yema de huevo» pro-
pias de la segunda fase de la distrofia viteliforme de
Best.

La campimetria no revela habitualmente ningin
hallazgo; en todo caso, un pequefio escotoma cen-
tral relativo. Estos escotomas centrales relativos
pueden resultar muy dificiles de determinar.

Los estudios electrofisioldgicos suelen ser nor-
males en esta entidad, dado el caracter focal de las
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lesiones. En algin caso mds severo puede alterarse
el EOG. El indice de Arden en el EOG puede ser
normal (63,5%) o estar alterado (36,5%). En caso
de que este indice sea normal, nos sirve para el
diagnostico diferencial con la distrofia de Best, en
el que siempre es patoldgico.

Las lesiones amarillentas en yema de huevo se
localizan mediante Tomografia de Coherencia Opti-
ca como un drea de hiperreflectividad entre el epi-
telio pigmentado y la capa de fotorreceptores. Nor-
malmente se puede apreciar como la linea altamen-
te reflectante de la capa de fotorreceptores es eleva-
da y separada del epitelio pigmentado por el mate-
rial. De la distrofia viteliforme de Best se diferencia
por el tamafio de las lesiones maculares, que en este
tipo es menor, por la tendencia del material de la
distrofia de Best a adquirir una configuracién en
pseudohipopidn, y porque el indice de Arden del
EOG es, invariablemente, patolégico en el Best,
mientras que en la distrofia viteliforme del adulto
puede ser normal (3).

No existe ningtin tratamiento efectivo para la dis-
trofia viteliforme del adulto. Se han usado, sin efec-
tividad demostrable, la fotocoagulacién con léser,
los corticoides y las vitaminas A y E. El prondstico
de la enfermedad es relativamente bueno. La evolu-
cién suele ser hacia una pérdida lenta de agudeza
visual central, manteniendo una vison util la mayor
parte de casos descritos. Raramente suelen aparecer

complicaciones evolutivas (fundamentalmente
membranas neovasculares coroideas). Existe la
posibilidad de usar el Bevacizumab intravitreo para
el tratamiento de la Distrofia Viteliforme (4).

Los estudios genéticos moleculares pueden resultar
de utilidad en el diagnéstico diferencial de estas enti-
dades, fundamentalmente la determinacion de muta-
ciones de los genes Periferina/RDS y VMD2 (gen de
la Distrofia Macular Viteliforme tipo Best) (5).
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