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COMUNICACION CORTA

ANGIOGRAFIA FLUORESCEINICA CON RETCAM EN
INCONTINENCIA PIGMENTI: COMUNICACION
DE UN CASO

FLUORESCEIN ANGIOGRAPHY WITH RETCAM IN
INCONTINENTIA PIGMENTI: A CASE REPORT

ESCUDERO J!, BORRAS F!, FERNANDEZ MA!, DOMINGUEZ C!

RESUMEN

Caso Clinico: El examen oftalmolégico y los resul-
tados de la angiografia fluoresceinica empleando la
Retcam II, son descritos en una paciente con Incon-
tinencia Pigmenti (IP).

Discusién: La angiografia fluoresceinica es muy
valiosa detectando lesiones vasculares que eran
invisibles con oftalmoscopia normal. La Retcam II
permite la documentacion de dichas lesiones lo cual
es muy util para el diagndstico, tratamiento y segui-
miento de esta enfermedad.

Palabras clave: Incontinencia Pigmenti, Sindrome
Bloch-Sulzberger, angiografia, fluoresceina, técni-
cas diagnosticas.

ABSTRACT

Case report: The ophthalmic examination and
results of fluorescein angiography using Retcam II
are described in a patient with Incontinentia Pig-
menti (IP).

Discussion: Angiography fluorescein is extremely
valuable in detecting vascular lesions that were invi-
sible with ordinary ophthalmoscopy. Retcam II
allows documentation of these lesions which is very
useful for diagnosis, treatment and follow-up of this
disease (Arch Soc Esp Oftalmol 2009; 84: 529-532).
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berger syndrome, angiography, fluorescein, diag-
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INTRODUCCION

La Incontinencia pigmenti (IP) o enfermedad de
Bloch-Sulzberger, es una enfermedad hereditaria,
que se transmite por herencia dominante ligada al
X, causada en el 80% de los casos por mutaciones
en el gen NEMO (1). Afecta casi exclusivamente a
mujeres. Las pacientes afectadas desarrollan en los

Recibido: 28/5/07. Aceptado: 28/10/09.

primeros meses de vida alteraciones sistémicas
caracteristicas en la piel, dientes, pelo, huesos, sis-
tema nervioso central y ojos. La afectacién ocular
se da en el 35% de los casos. Aunque pueden tener
diversas alteraciones oculares (estrabismo, catara-
ta, microftalmos, hipoplasia del iris, etc.) son las
lesiones retinianas las que suponen una amenaza
para la visién y pueden pasar inadvertidas en una
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exploracion normal del fondo del ojo. La retinopa-
tfa se manifiesta como una vasculopatia de severi-
dad variable, desde una zona periférica avascular,
similar a la observada en la retinopatia de prematu-
ro, a una proliferacion fibrosa con desprendimien-
to de retina traccional. También pueden existir ano-
malias en el epitelio pigmentario (2) e hipoplasia
foveal (3).

CASO CLINICO

Nifa de cuatro meses remitida por su dermatdlo-
go con el diagndstico de IP, para descartar patologia
ocular asociada. En la piel se observaban lesiones
tipicas de esta enfermedad, las denominadas lineas
de Blaschko (fig. 1). En la exploracién ocular reali-
zada en la consulta se constat buen comportamien-
to visual en ambos ojos (AO), segmento anterior
normal, motilidad ocular intrinseca y extrinseca
normal. La exploraciéon de fondo de ojo (FO) con
oftalmoscopio indirecto era normal en el ojo dere-
cho (OD) y en el ojo izquierdo (OI) se observé una
tenue hemorragia en la parte nasal (fig. 2). Dada la
dificultad en la exploracién, por movimientos con-
tinuos de la paciente, se programé6 nueva explora-
cién del FO bajo narcosis y angiografia fluorescei-
nica ante la sospecha de lesiones vasculares ocultas.
En dicha exploracién se realizé nueva exploracién
del FO con oftalmoscopio indirecto y con Retcam II
(Massie Lab.) que permite archivar las imagenes en
formato digital, para su ulterior andlisis detallado.
En el OD se observé una lesién hipopigmentada

Fig. 4.
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Angiografia fluoresceinica con Retcam en incontinencia pigmenti

Fig. 5.

paramacular (fig. 3) y una discreta alteracion en el
trayecto de un vaso en extrema periferia temporal.
En el OI se comprobd la existencia de una hemorra-
gia lineal en periferia nasal sin evidencia de otros
hallazgos. Se realizé angiografia fluoresceinica,
inyectando via intravenosa 5 ml de fluoresceina
sodica por kilogramo de peso, que en nuestro caso
fueron 0,35 ml. Se tomaron fotografias seriadas con
la Retcam II que pusieron de manifiesto lesiones no
observadas en la oftalmoscopia previa. En el OD se
observé exudacion puntiforme en extrema periferia
temporal (fig. 4). En OI se observo la no perfusion
de toda la periferia nasal (fig. 5). Se trat6 con laser
de diodo toda la zona nasal afectada del OI (1.200
impactos, 300 mW, 300 ms) (fig. 6).

DISCUSION

Las alteraciones vasculares retinianas junto a la
patologia neuroldgica son las principales causas de
perdida de visién en estos pacientes (4). Las lesio-
nes retinianas pueden llevar al desprendimiento de
retina traccional de muy mal prondstico. En el caso
que presentamos, las alteraciones son bilaterales y
asimétricas como es habitual en la IP (5). En el OD
existian minimas alteraciones, tanto en polo poste-

Fig. 6.

rior como en periferia, sin embargo en el OI habia
una importante isquemia nasal subsidiaria de trata-
miento profilactico.

Es muy importante revisar el FO frecuentemente
a estos pacientes en el primer afio de vida y plante-
ar la angiografia fluoresceinica ante la mas minima
alteracion, ya que las lesiones que pueden llevar al
desprendimiento de retina pueden pasar inadverti-
das en la oftalmoscopia rutinaria. La Retcam II per-
mite archivar dichas imagenes para su analisis deta-
llado lo cual es de gran utilidad para el diagnéstico,
tratamiento y seguimiento de esta enfermedad.
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