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Resumen

Presentamos el caso de un nino de 9 anos, previamente sano, remitido por una disminucion de

agudeza visual monocular de rapida evolucion, percibida esporitérleamente, El paciente fue
diagnosticado de neovascularizacion subfoveal. Se discuten lag causas relacionadas con este

cuadro y se describe la actitud terapéutica y la evoluci‘c’)ﬁ det €aso
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Introduccion + o e NT

La neovascularizacion subfoveal se relaciona en nuestro medio®n la mayor parte de los cdsos.con la degeneracion macular
asoclada a la edad en su forma humeda y en segundolugar con la maculopatia miopica neovascular, seguidas de lejos por otras
causas menos frecuentes como las postraumaticas € inflamatorias. Sin embargo estos cuadros aparecen de forma 4
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predominante en el adulto, y resultan muy infrecuentes en la edad infantil. Lid' ™M . - Y B
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Presentacion del caso Y ¢

rapidamente progresiva y autopercibida por el nino, asociada a la presencia‘de metamaggfopsias.
La exploracion revelo ausencia de defecto refractivo bilateral, con una agugegq visual de BD

ocular extrinseca, intrinseca y segmento anterior eran normales para su edad.
La exploracion del fondo de ojo bajo midriasis mostraba una hemorragia macufar asocla a zona amarillenta sobreelevada

a nivel foveal (Figura 1). La imagen de autofluorescencia mostraba un punto central hiperattofluorescente rodeado de una zona
y ! ! ! v
de blogueo de la autofluorescencia secundaria a la hemorragia (Figura 2). ‘

Los padres adoptivos de un nifio de 9 afios, originario de Africa Oriental consultaron por una disminucion unilateral,'\esp(!pténea,
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Figura 1.

Retinografia a color con

area central amarillenta y

hemorragia intraretiniana.

Figura 2

Imagen de autofluorescencia:
Se aprecia una zona de
ocultamiento secundario a la
hemorragia macular (*),.y otra
de ocultamiento.mas difuso (+) [k

La exploracion mediante Tomografia de Coherencia Optica de Dominio Espectral (SD-OCT) reveld la presencia de material
subretiniano responsable de la ocultacion de la autofluorescencia, asi como una membrana neovascular (MNV) subfoveal.

(Figura 3)

Figura 3
Imagen de SD-OCT. Se
e el aprecia el espacio

s R opticamente vacio

S subretiniano que se

corresponde con la
presencia de fluido
subretiniano (secundario a
la MNV) y la MNV sub
s g g g foveal, asl como un material KNG
blanquecino que se |
corresponde con la

hemorragia subretiniana.
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Estudio complementario

El nino fue remitido a estudio por parte del Servicio de Pediatria para descartar alteraciones sistemicas, resultando
negativo. Los antecedentes familiares no eran conocidos, aunque se sabia gue tenia un hermano de 16 anos sano en

Su pais de origen.

El estado general era bueno, con un desarrollo pondero-estatural, psicomotor, y escolarizacion adecuados..

Se descarto la presencia de patologia articular, cutanea, febril, adenopatias, disnea, tos, disfagia, disfonia,
alteraciones digestivas, 0 clinica neurologica.

La exploracion del polo posterior del ojo contralateral, presuntamente sano reveld la presencia de una una lesion
amarillenta de aspecto similar, si bien en ausencia del complejo neovascular (Figura 4), lo gue hizo sospechar la
presencia de una distrofia viteliforme de Best. El estudio genético confirmd la presencia de una mutacion
probablemente patogénica en el gen BEST1. Dicha mutacion es diferente de las que se encuentran en nuestro medio,
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debido al origen extraeuropeo del paciente. ’ Vg s ,
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Figura 4: Aspecto del ojo contralateral del paciente descrito, que mué8tra un depdsito amarillento |
subfoveal, con una elevacion del epitelio pigmentario a la SD-OCT y comportamiento hlperautofluqesceme

en la autofluorescencia, que se corresponde con un deposito anP{nalo d |I‘Uf cina.
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Tratamiento  /

Ante la disminucidon de la agudeza visual central en presencia de una hemorragia macular &d plantearon las opciones
de actitud expectante o inyeccion intravitrea de un farmaco anti angiogénico (anti VEGF), y tras explicar las
posibilidades a los padres se opto por esta ultima opcidon bajo anestesia general dada la edad del nino y la presumible

falta de cooperacion.

Evolucion

Al cabo de 1 mes de la inyeccion la agudeza visual habia e
mejorado a 0.8 con reabsorcién de la hemorragia y del ~ £ N e
fluido subretiniano, y desaparicion del complejo g e

neovascular (Figura 5).

Figura 5
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Dos meses después del tratamiento la agudeza visual
alcanzo 1.0 con desaparicion completa de la
exudacion y restitucion de las capas externas de la
retina, si bien persistia un deposito subretinano de
comportamiento hiperautofluorescente (Figura 6).
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Discusion |

Las causas mas frecuentes de MNV en la infancia segun la literatura son las relacionadas con causas
Inflamatorias inespecificas o en contexto de afectaciones infecciosas de la coroides como la toxoplasmosis
0 retinitis viral, o en enfermedades autoinmunes como la coroidopatia serpiginosa (Figura 7), el sindrome
de presunta histoplasmosis ocular (POHS) o la enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada.

Otro grupo de causas de MNV esta constituido por las postraumaticas en casos de rotura coroidea o de la
membrana de Bruch, y las relacionadas con la miopia magna, que suelen aparecer a edades mas tardias

gue en el caso presentado.

Finalmente las causas distréficas, como la distrofia viteliforme de Best, Ita enfermedad de Stargardt o las
drusas dominantes del nervio optico, suelen mostrar un patron heredltarro conocido, como en el caso de la
distrofia de Best (que presenta un patron autosomico dominante), Si blen,enel &a‘;;) presentado no era
posible establecer dicho patron por la falta de informacion famijjar. * & _= #*
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Ifigura /. Coroidopatia
serpiginosa con gliosis y gtrofia
». peripapilar que progresa hac.:ié

A4 »gl area macular. -
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La distrofia viteliforme de Best es la segunda en frecuencia en nuestro medio, Muesfra una evolucion en
diferentes estadios a lo largo de la vida: una fase previteliforme en la que no apargcen alteraciones
retinianas y tan solo presentan cambios en el electrooculograma; una fase viteliforme con depositos
amarillentos como en el caso descrito; una fase vitelodisruptiva en la que el depésito amarillo se rompe
y se difumina; y finalmente una fase atrofica que cursa con disminucion de la agudeza visual.

Puntos para recordar: .

- La SD-OCT permite establecer una alta sospecha diagnostica de casos.de MNV de forma no
Invasiva, apta para el estudio pediatrico. -

.

- Las imagenes de autofluorescencia muestran patrones de integridad del epitelio pigmentario de
la retina, asi como la presencia de hemorragias intra o subretinianas (que producen un
ocultamiento de la autofluorescencia), o presencia de depositos anormales de lipofuscina o
hemorragias antiguas (con lesiones hiper-autofluorescentes).

- Es de esperar la presentacion cada vez mas frecuente de formas atipicas de enfermedades
oculares ya conocidas, debido al aporte genético de nuevas poblaciones originarias de
territorios extra-europeos.



