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Distrofia foveomacular viteliforme del adulto:
caracteristicas angiograficas con verde
indocianina y tomografia de coherencia optica
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RESUMEN

OsjETIvo: Comunicar las caracteristicas de la distrofia foveomacular viteliforme del adulto (DFVA) observadas en la angiografia con
verde indocianina (A-ICG) y tomografia de coherencia 6ptica (OCT).

INFORME DEL CAsO: Mujer de 24 afios de edad que consulté con diagnéstico previo de “presunto” sindrome de inmunodeficiencia
adquirida (SIDA) y retinitis por citomegalovirus (CMV), habiendo sido medicada con valganciclovir oral 900 mg/dia. El conteo de
CD4+ fue de 800 células/pL y la carga viral indetectable. Evaluacion sistémica normal. A la consulta su agudeza visual con correccién
(AVCC) fue de 20/25 en AO. El fondo de ojo mostré miltiples depésitos amarillentos subretinales a lo largo de las arcadas vasculares
y en la févea de ambos ojos. La angiografia fluoresceinica (AF) demostré lesiones hipofluorescentes en etapas tempranas que se hicieron
ligeramente hiperfluorescentes en la fase tardfa. La angiografia con verde indocianina (A-ICG) mostr6 un drea hipofluorescente sobre
la f6vea, visible durante todo el examen, con isofluorescencia central. El resto de las lesiones fueron hipofluorescentes tempranas con
isofluorescencia central tardfa. La OCT en ambos ojos demostré un depésito fusiforme hiperreflectivo entre la capa de los fotorrecep-
tores y el complejo epitelio pigmentario/coriocapilar. El EOG demostré un indice de Arden subnormal. De esta manera se arriba al
diagndstico de DFVA.

CONCLUSION: Presentamos el caso para correlacionar las caracteristicas clinicas y fundoscépicas de la DFVA, con sus hallazgos a la A-
ICG y OCT. Un adecuado diagnéstico nos ayudari a evitar tratamientos sistémicos innecesarios y traumas psicolégicos que afectardn
tanto al paciente como a su entorno familiar.

PALABRAS CLAVE: angiografia con verde indocianina, distrofia en patrén, distrofia foveomacular viteliforme del adulto, electrofisiologia,
OCT, tomografia de coherencia 6ptica.

Adult onset foveomacular vitelliform dystrophy: optical coherence tomography and
indocyanine green angiography characteristics

ABSTRACT

PurposE: o report the optical coherence tomography (OCT) and indocyanine green angiography (ICG-A) characteristics of adult-
onset foveomacular vitelliform dystrophy (AFVD).

CASE REPORT; A 24-year-old woman presented with a previous diagnosis of cytomegalovirus retinitis, and “presumed” acquired immune
deficiency syndrome (AIDS). She was being treated with oral valganciclovir 900 mg/day. Her CD4+ count was 800 cells/pL and her
viral human immunodeficiency virus (HIV) load was undetectable. Her HIV was negative. Systemic evaluation and work-up were
normal. Her best-corrected visual acuity was 20/25 in both eyes. Fundus examination showed multiple yellowish vitelliform subretinal
deposits along the temporal vascular arcades and fovea in both eyes. Fluorescein angiography (FA) demonstrated hypofluorescent lesio-
ns in early and transit phases but slightly hyperfluorescent in the late phase. ICG-A demonstrated a foveal hypofluorescent spor, visible
during the entire examination, with an isofluorescent central area surrounded by a dark ring, which became evident in the early frames.
The remaining lesions demonstrated early hipofluorescence and late isofluorescence centrally. OCT showed a hyperreflective fusiform
deposit between the photoreceptor layer and the retinal pigment epithelium/choriocapilaris complex in both eyes. Electrophysiology
demonstrated a normal ERG and a subnormal EOG with a subnormal Arden ratio. A diagnosis of a pattern dystrophy of the AFVD
type was made.

Concrusion: This case is presented to correlate the clinical fundus appearance of AFVD with its OCT and ICG-A findings. In addi-
tion, this case emphasizes that proper diagnosis is important to avoid unnecessary systemic therapy and psychological stress to the
patient and family members.

KEey worps: adult onset foveomacular vitelliform dystrophym, electrophysiology, ICG-V, indocyanine green angiography, OCT, opti-
cal coherence tomography, pattern dystrophy.
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a distrofia en patrén es un trastorno macular he-

reditario que se caracteriza por la presencia de

depésitos amarillentos a nivel del epitelio pig-

mentario retinal (EPR) sobre el drea macular.
Las lesiones pueden manifestarse de diferentes formas o
patrones, pudiendo aparecer como lesiones viteliformes
redondeadas, ovales, reticulares, tri-radiadas y hasta en for-
ma de mariposa'. La distrofia viteliforme foveomacular del
adulto (DVFA) fue primero descrita por Adams en 1883%y
luego individualizada por Gass en 1974°. Desde entonces
ha sido incluida dentro de las distrofias patrdn del EPR.
La DVFA presenta clisicamente lesiones ovales o redon-
deadas grises amarillentas simétricas y bilaterales en el 4rea
macular. Sin embargo, durante su evolucién generalmen-
te no cursa con gran deterioro de la agudeza visual. Sus
manifestaciones comienzan entre los 30 y 50 afios y en la
mayoria de los casos estd asociada a un patrén hereditario
autosémico dominante. La angiografia fluoresceinica (AF)
cldsicamente presenta una hipofluorescencia sobre el 4rea
correspondiente a la lesion viteliforme, rodeada por un
anillo hiperfluorescente. El uso de la angiograffa con verde
indocianina (A-ICG) no ha sido ampliamente descripto
en esta patologia. El electrooculograma (EOG) puede ser
ligera 0 moderadamente anormal, en cambio, el electro-
rretinograma (ERG) cldsicamente es normal. El OCT ha
demostrado que la lesién viteliforme puede localizarse en el
EPR o entre las capas del EPR y los fotorreceptores®.

El objetivo de este informe es demostrar las caracteris-
ticas de la angiografia con verde indocianina (A-ICG) y
la tomografia de coherencia 6ptica (OCT) en la distrofia
viteliforme foveomacular del adulto (DVFA).

Caso clinico

Describimos el caso de una paciente femenina de 24
afios de edad que se presentd a la consulta por ligera dis-
minucién de la agudeza visual (AV) de 6 meses de evolu-
cién. La paciente tenia un diagnéstico clinico previo de
retinitis por citomegalovirus bilateral y un “presunto” sin-
drome de inmunodeficiencia adquirida (SIDA). La pacien-
te habia sido tratada con valganciclovir oral 900mg/dia.
Sin embargo, el conteo de CD4 fue de 800 células/pL y
la carga viral indetectable. Al inicio su AV mejor corregida
fue de 20/25 en ambos ojos. El examen de segmento an-
terior result$ sin particularidades. La evaluacién sistémica
fue normal, incluyendo los exdmenes de HIV por test de
ELISA y Western Blot que fueron negativos. La evaluacién
del fondo de ojo demostré multiples depésitos subretinales
viteliformes a lo largo de las arcadas vasculares de ambos
ojos. Ademas se observé una lesién amarillenta sobreele-
vada con acimulo pigmentario central sobre la févea de
ambos ojos (fig. 1). La angiografia fluoresceinica demostré
un anillo foveolar central fluorescente centrado sobre la 6-
vea de cada ojo y se observaron lesiones hipofluorescentes
durante las fases tempranas y de transito, que se hicieron
ligeramente hiperfluorescentes en la etapa tardia del angio-
grama. La A-ICG revel6 un 4rea hipofluorescente sobre la
févea, visible durante todo el examen, con isofluorescencia
central, que se hizo evidente poco después de comenzar el
estudio. El resto de las lesiones fueron hipofluorescentes en
las fases tempranas con isofluorescencia central tardia (fig.
2). Finalmente, el OCT demostré en ambos ojos un de-
posito fusiforme hiperreflectivo localizado entre la capa de
los fotorreceptores y el complejo epitelio pigmentario/co-

Figura |. Fotografias del fondo en ambos ojos.A y B. Se observan miitiples depésitos amarillentos subretinales de rasgos viteliformes, ligeramente sobreelevados,
redondeado-ovalados, simétricos, con un tamafo aproximado de 1500 p, localizados a lo largo de las arcadas vasculares en ambos ojos. Ademds, se observa un
depdsito amarillento subretinal con un acimulo de pigmento central que involucra la fovea de ambos ojos.
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Figura 2.A. Fotografia aneritra del fondo en el ojo izquierdo. B, C y D. En la angiografia con verde indocianina el ojo izquierdo demostré un drea hipofluorescente
sobre la fovea, visible durante todo el examen, con isofluorescencia central que se hizo evidente poco después de comenzar el estudio. El resto de las lesiones
fueron hipofluorescentes en las fases tempranas con isofluorescencia central tardia.
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Figura 3. Tomografia de coherencia dptica (OCT) de ojo izquierdo.A. El OCT demostré un espacio hiporreflectivo que se ubica por debajo de la capa de
fotorreceptores y por encima del epitelio pigmentario retinal (EPR). La capa de fotorreceptores se observa alterada e irregular. Hay pérdida dei contorno
foveolar normal. El espesor macular central fue de 191 pm. B. El OCT del mismo ojo nueve meses mas tarde muestra un aumento de la reflectividad coroidea
bajo el 4rea foveal. Se observan pequefas elevaciones irregulares de alta reflectividad en el complejo EPR/coriocapilaris correspondientes a las lesiones

amarillentas. El espesor macular central fue de 160 pm.
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Figura 4.A-B. Electrorretinograma normal. C. El eletrooculograma muestra un indice de Arden subnormal en ambos ojos (OD: 1.54'y Ol: 1.63).

riocapilar, compatibles con las lesiones viteliformes obser-
vadas clinicamente (fig. 3). Los estudios electrofisiolégicos
demostraron un ERG normal y la anormalidad del EOG
con indice de Arden subnormal (fig. 4). A los 9 meses
de seguimiento se observé una disminucién del tamano,
coloracién y espesor de las lesiones con disminucién de los
depésitos subretinales (fig. 3).

Discusién

La distrofia foveomacular viteliforme del adulto incluye
un grupo heterogéneo de desérdenes del EPR presentando
diferentes caracteristicas angiograficas, clinicas e histopa-
tolégicas®.

Como en la mayoria de los casos reportados, en el nues-
tro la afeccién fue bilateral y el paciente tuvo una disminu-
cién ligera de la visién. Los pacientes con DVFA deben ser
vigilados cuidadosamente ya que pueden desarrollar una
pérdida visual dramdtica debido al desarrollo de neovascu-
larizacién coroidea subfoveal (NVC)4.

Las caracteristicas de la DVFA han sido ya evaluadas
por tomografia de coherencia éptica (OCT)?. Debido asu
alta resolucién el OCT permite una mayor visualizacién de
las capas de la retina y proporciona informacién muy til
sobre el diagnéstico y la ubicacién exacta de los depésitos
DVFA. Al igual que en otros informes, en nuestro caso
el OCT demostré que el material estaba localizado entre
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el EPR y la capa de fotorreceptores. El depésito subreti-
nal eleva la capa correspondiente a los fotorreceptores. Las
imigenes de la AF, A-ICG y OCT son herramientas no
invasivas de gran utilidad para el diagnéstico y seguimiento
de la DVFA%7,

En nuestro paciente, la A-ICG demostré un édrea hipo-
fluorescente sobre la févea visible durante todo el examen
con isofluorescencia central rodeada de un anillo oscuro
que se hizo evidente poco después de iniciar el examen. El
resto de las lesiones aparecieron hipofluorescentes duran-
te las etapas tempranas con isofluorescencia central tardia.
Estas caracteristicas podrian relacionar a los depésitos su-
bretinales observados por OCT con la imagen hipofluores-
cente a la A-ICG provocada por el efecto de bloqueo que
estos depdsitos ejercerian y a su vez las lesiones isofluores-
centes podrian corresponder a atrofia del EPR.

El diagnéstico diferencial de las distrofias en patrén in-
cluye la enfermedad de Best, enfermedad de Stargart, fun-
dus flavimaculatus, coriorretinopatia serosa central, des-
prendiimiento del epitelio pigmentario (DEP), distrofia
macular de Carolina del Norte y la degeneracién macular
relacionada a la edad’.

En resumen, este caso se presenta para correlacionar las
caracteristicas clinicas y fundoscdpicas de la DFVA con sus
hallazgos a la A-ICG y OCT. Ademds, es importante hacer
énfasis que, especialmente en estos casos, un diagnéstico
adecuado es fundamental para evitar tratamientos sistémi-
cos innecesarios y traumas psicoldgicos que afectardn tanto
al paciente como a su entorno familiar.
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