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RESUMEN

Introduccion: La telangiectasia bilateral yuxtafoveal idiopatica tipo 2 es una de las
enfermedades diagnosticadas con frecuencia en la consulta de macula del Instituto Cubano de
Oftalmologia “Ramoén Pando Ferrer” (ICO) que no cuenta con un tratamiento efectivo.
Objetivo: Describir los resultados visuales y anatomicos del empleo del laser micropulsado
en estos pacientes.

Métodos: Se trataron 17 pacientes (34 0jos) portadores de esta enfermedad, que acudieron a
la consulta de macula del ICO en el periodo de mayo de 2017 a febrero de 2018, con
seguimiento durante 2 afios. En todos los casos se realiz6 agudeza visual mejor corregida antes
del tratamiento, tomografia de coherencia 6ptica (OCT) antes y a las 6 semanas de cada sesion;
asi como retinografias, imagenes multimodales, angiografia fluoresceina y OCT angiografia
al realizarse el diagndstico. Se aplicé tratamiento con laser micropulsado segun los pardmetros
establecidos, con un periodo de 6 semanas comprendido entre las sesiones.

Resultados: El sexo femenino estuvo presente en la totalidad de los casos, con predominio
entre 50 y 59 afios de edad. Se presentan los resultados visuales y anatomicos después de tres

sesiones consecutivas.

oG
(D) ev-re__| Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES


https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES
https://orcid.org/0000-0002-1647-6260
https://orcid.org/0000-0002-8783-3771
https://orcid.org/0000-0002-6132-9614
https://orcid.org/0000-0003-4294-4205
https://orcid.org/0000-0002-9400-1359
mailto:evasantana76@gmail.com

€CIMED Revista Cubana de Oftalmologia. 2022;35(sup):e1097

'}i EDTORIAL CIENCIAS MEDECAS

Conclusiones: ElI empleo del laser micropulsado en el tratamiento de pacientes con
telangiectasia bilateral yuxtafoveal idiopatica tipo 2 se asocia con resolucion del edema
macular quistico, lo cual puede relacionarse con estabilizar la barrera hematorretiniana. Por
otra parte, los logros mas favorables se presentaron en los pacientes con menor tiempo de
evolucion. A su vez, los resultados visuales fueron mejores que los anatdmicos después de la
tercera sesion del laser micropulsado.

Palabras clave: telangiectasias maculares idiopaticas; telangiectasias bilaterales

yuxtafoveales idiopaticas tipo 2; laser micropulsado.

ABSTRACT

Introduction: Idiopathic bilateral juxtafoveal telangiectasia type 2 is one of the diseases
frequently diagnosed in the macular consultation of Ramon Pando Ferrer the Cuban Institute
of Ophthalmology (ICO) that does not have an effective treatment.

Objective: To describe the visual and anatomical results of the use of micro-pulsed laser in
these patients.

Methods: Seventeen patients (34 eyes) with this disease were treated, at ICO macula
consultation from May 2017 to February 2018, with follow-up for 2 years. In all cases, best-
corrected visual acuity was performed before treatment, optical coherence tomography (OCT)
before and 6 weeks after each session; as well as retinographies, multimodal images,
fluorescein angiography and OCT angiography when the diagnosis is made. Micro-pulsed
laser treatment was applied according to established parameters, with a period of 6 weeks
between sessions.

Results: The female sex was present in all cases, with a predominance between 50 and 59
years of age. Visual and anatomical results after three consecutive sessions are presented.
Conclusions: The use of micro-pulsed laser in the treatment of patients with bilateral
idiopathic juxtafoveal telangiectasia type 2 is associated with resolution of cystic macular
edema, which may be related to stabilizing the blood-retinal barrier. On the other hand, the
most favorable achievements were presented in patients with shorter evolution time. In turn,
the visual results were better than the anatomical ones after the third session of the micro-
pulsed laser.

Keywords: idiopathic macular telangiectasia; type 2 idiopathic juxtafoveal Dbilateral
telangiectasia; micro-pulsed laser.
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Introduccion

Las telangiectasias retinianas, término propuesto por Reese, se caracterizan por una ectasia de
los capilares de la retina, en que aparece una dilatacion irregular de los capilares e
incompetencia vascular. Estas pueden desarrollarse en la periferia de la retina o en la
méacula.®

Las telangiectasias maculares, también Ilamadas de forma simplificada como Mac Tel ©®, son
un grupo de enfermedades originalmente definidas y clasificadas en base a anormalidades de
la vasculatura retiniana macular, especificamente en los capilares que rodean la fovea. @

Se desconoce la causa de esta afeccion, originalmente denominada telangiectasias retinianas
yuxtafoveales idiopaticas por Gass y Oyakawa® en 1982 que la proponen, como una entidad
independiente. Ellos describen la existencia de una ectasia de los capilares retinianos limitada
al area perifoveal o yuxtafoveal sin una causa especifica. Posteriormente en 1993 la
clasificacion fue revisada por Gass y Blodi,® que examinaron 140 casos de telangiectasias
maculares, durante un periodo de 28 afios y establecieron 3 grupos basada en la
biomicroscopia (BMC) y en la angiografia fluoresceinica (AFG),®expresion de las anomalias
fisiopatoldgicas que las originan. Estas son: alteraciones de la permeabilidad capilar en el
grupo 1, anomalias de la difusion capilaren el grupo 2y oclusidn capilaren el grupo 3.

Mas tarde esta clasificacion es simplificada por Yannuzzi y col © en 2006. Basada en el
modelo de Gass- Blodi y haciendo uso de la OCT y de la angiografia con verde de indocianina,
bajo el término de telangiectasias maculares idiopaticas (TMI). Clasifica las TMI en 2 tipos:
el tipo 1 o telangientasia aneurismal y el tipo 2 o telangiectasia yuxtafoveal idiopatica.®

En el estudio de Gass el grupo 1 lo comprendian 39 pacientes del sexo masculino, con
presencia de exudacion intrarretiniana y telangiectasias facilmente visibles. No se registraron
antecedentes familiares o de enfermedad sistémica y se encontrd unilateral en el 94% de los
casos. ®. Se presume que es una variante de la enfermedad de Coats,™*% al considerarse una
anomalia del desarrollo vascular que origina una alteracion de la permeabilidad capilar.

Pueden presentarse cambios vasculares periféricos, con presencia de dilataciones
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aneurismaticas de la vasculatura macular temporal con presencia de edema macular quistico
y exudados. Se presenta tipicamente unilateral y en hombres de mediana edad.®

En el estudio de Gass y Oyakawa® el grupo 2 perteneciente a telangiectasia bilateral
yuxtafoveal idiopatica (TBY]), lo formaban 94 pacientes con telangiectasias yuxtafoveales
ocultas o apenas visibles, minima exudacion, depositos de material refringente en las capas
superficiales y vénulas de drenaje en angulo recto. En fases mas tardias podia aparecer atrofia
foveolar, zonas de hiperplasiadel epitelio pigmentario retinal y finalmente neovascularizacion
subretiniana. Describe que estas telangiectasias son adquiridas durante la edad media, no
tienen predileccion por sexo y son bilaterales en el 98 % de los casos. Probablemente una
alteracién a nivel del endotelio capilar, con un aumento minimo de la permeabilidad, es
responsable de un dafio nutricional cronico de las células retinianas, sobre todo en las capas
medias, causante de la pérdida visual en estos pacientes y del estimulo proliferativo.®

Las telangiectasias tipo 3, fueron descritas inicialmente por Gass, en un grupo compuesto por
7 pacientes con telangiectasias bilaterales visibles, exudacién minima y oclusion de la red
capilar parafoveal, principal responsable de la pérdida visual @. Es una enfermedad rara, poco
conocida, caracterizada por una vasculopatia oclusiva bilateral severa que afecta la macula. A
menudo se encuentra asociada con enfermedad sistémica.# Dentro de éstas se encuentran:
retinopatia diabética, hipertension arterial, oclusiones venosas retinianas, enfermedades
inflamatorias o discrasias sanguineas; pero en muchos casos son idiopaticas.®

Las TBYI ¢ tipo 2, a menudo simplemente llamada MacTel en la literatura reciente. Gran
parte de lo que se ha aprendido recientemente sobre esta enfermedad proviene del Proyecto
MacTel, un consorcio internacional de investigadores dedicados a una mejor comprension de
la enfermedad vy al desarrollo del tratamiento.®

Es una afeccion bilateral, lentamente progresiva que afecta a individuos de mediana edad y
ancianos. Es el subtipo mas comun y mejor estudiado, la mayoria de los pacientes pertenecen
a este grupo .Se trata de una entidad que se desarrolla en una secuencia temporal. Es provocada
por una deprivacion nutricional de las células retinianas relacionada con anomalias
endoteliales de los capilares, especialmente los localizados en las capas medias de la retina.
®  Aunque MacTel se defini6 originalmente por sus caracteristicas vasculares, la
histopatologia y los modelos animales recientemente descritos, sugieren que puede ser una
neurodegeneracion primaria que involucra células de Mller. 519 Con el desarrollo de los
estudios por imagenes, se sugiere que las anomalias vasculares, localizadas en el plexo

profundo, son secundarias a la deplecion de las células de Mller. Estas juegan un rol debido
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a su funcion critica en la fisiologia de la retina como secrecién del factor de crecimiento, en
la angiogénesis/antiangiogénesis, sinaptogénesis, neuroproteccion y sobrevivencia de
fotorreceptores, para la formacion de telangiectasias y neovascularizacion intrarretinal.

Se caracteriza por cambios capilares maculares, cavidades foveales variables y pérdida de la
estructura retiniana externa con eventual atrofia macular. Plantea Gass la pérdida de vision se
origina fundamentalmente por atrofia foveal o por neovascularizacién subretiniana. Sélo en
estos ultimos casos estaria indicado el tratamiento conanti-VEGF. En otros, dada la naturaleza
esencialmente atréfica de la lesion macular no parece estar indicado tratamiento alguno. @ La
mayoria de los autores se refiere a tratamiento con laser micropulsado en edema macular
diabético, coroidopatia serosa central, edema macular secundario a oclusiones venosas y
algunas condiciones en la degeneracion macular asociada a la edad. ®® Una publicacion
reciente muestra resultados de pacientes tratados con laser micropulsado en telangiectasias
yuxtafoveales tipo 1,%2 aunque estas presentan fisiopatologias diferentes.

El micropulso es una tecnologia laser que consiste en proporcionar solo una fraccién de la
energia usualmente utilizada para la realizacion de la quemadura. A diferencia del modo
continuo, el haz del laser se divide en pulsos de muy poca duracion, lo cual permite un control
muy fino de la energia entregada, lo que evita el acimulo de calor, que provocariadafio de un
area mayor de lo deseado, con lo que logra cambios intracelulares beneficiosos sin ningun
dafo visibleen la retina durante el tratamiento o postratamiento.

Esta nueva tecnologia permite ofrecer una terapia que no causa ningun dafio, mejora lafuncion
visual y da la oportunidad al paciente de ser tratado en etapas mas tempranas de la enfermedad,
sin el temor de los efectos secundarios de la fotocoagulacion provocada por los l1aseres que no
cuentan con esta tecnologia. Ademas, ofrece un tratamiento que puede ser repetido, sin el
riesgo de causar las graves complicaciones que se reportan en los tratamientos convencionales.
79

Técnicamente se considera mas una fotoestimulacion que una fotocoagulacion. El laser
fotoestimula las células del epitelio pigmentario retiniano y provoca un balance en la
expresion de los factores bioquimicos que resulta en una disminucion de los factores
antigenicos que inducen el dafio vascular, lo que hace totalmente seguro el tratamiento sobre
la macula sin provocar ninguna lesién durante el tratamiento y ninguna cicatriz
postratamiento. Ademas, el l&ser provoca una respuesta bioldgica que puede resultar en la
reabsorcion del liquido subretiniano mediante la restauracion de las células EPR. © Varios

estudios estdn mostrando que el tratamiento con laser de micropulsos en el edema macular

ov-re | 5
oG
(=) Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES


https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

7 SS!ME,B_“ Revista Cubana de Oftalmologia. 2022;35(sup):e1097

diabético es superior en los resultados de agudeza visual, en comparacion con el Laser
convencional.

Las TBYI es una de las patologias, que con frecuencia se diagnostican en la consulta de
macula de nuestro instituto, que no cuenta hasta el momento con un tratamiento efectivo ©.
La patogenia de esta enfermedad parece ligada a anomalias en el endotelio de los capilares
perifoveales, las cuales son parecidas a las que se presentan inicialmente en la retinopatia
diabética.  Ademas se ha planteado por un grupo de investigadores que puede estar asociada
a anomalias en el metabolismo de la glucosa.» Ambas patologias tienen en comin una
alteracion de la red microvascular de la retina. En la fisiopatologia més actual, se describe que
ambas comparten la presencia de ruptura de la barrera hematorretiniana interna @4y un dafio
neurovascular de las células de Miiller.® Teniendo en cuenta lo anteriormente planteado nos
proponemos describir los resultados funcionales y anatdmicos de esta terapia en los pacientes

portadores de TBY| tipo 2 tratados con laser micropulsado.

Métodos

Se realiz6 un estudio descriptivo observacional, transversal, con el objetivo de describir los
resultados funcionales y anatdmicos en los pacientes portadores de TBY1 tipo 2 tratados con
laser micropulsado. Los pacientes fueron seleccionados de forma consecutiva, dentro del
universo de pacientes que acudieron a la consulta de macula en el servicio de Vitreo-Retina
del Instituto Cubano de Oftalmologia, en el periodo comprendido de enero del 2017 a febrero
del 2018. El seguimiento de los mismos fue durante 2 afios. La muestra quedo constituida por
17 pacientes, lo que representa 34 ojos estudiados. Como criterios de exclusion fueron
definidos pacientes con antecedentes de otra modalidad de tratamiento y laconcomitancia con
otra patologia macular.

El examen oftalmolégico se realizo al diagnostico, cada 6 semanas durante el periodo de
tratamiento y posterior a éste cada 3 meses, hasta el periodo de seguimiento de 2 afios. Este
examen incluyd Agudeza visual mejor corregida (AVMC) cartilla Log Mar, medicion de la
Presion intraocular (P10), asi como biomicroscopia en lampara de hendidura (BMC) con lente
aéreo de 90 dioptrias y oftalmoscopia binocular indirecta (OBI). Se le realizé al diagnostico y
en cada visita de seguimiento retinografia, imagenes multimodales: infrarojo, redfree y
autofluorescencia de fondo (AFF). Ademas, angiografia fluoresceinica (AGF) en todos los
casos y angiografia con verde indocianina (ICG), en aquellos que se sospecho

neovascularizacion. En todas las consultas se les realiz6 tomografia de coherencia Optica
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(OCT-SD) en Spectralis-Heidelberg con protocolos de adquisicion line horizontal y line
vertical. Se obtuvo el grosor macular central, asi como registro de patrones cualitativos y
volumen macular. También se les realiz al diagnostico angiografia por tomografia de
coherencia Optica OCTA en Zeiss Angioplex, Carl Zeiss Meditec. El diagnostico se basé en
el examen descrito, la tomografia de coherencia Optica y la angiografia con fluoresceina.

Los pacientes recibieron tratamiento con fotocoagulacion laser amarillo micropulsado
IRIDEX 1Q-577, Tx Cell™. El protocolo empleado es el utilizado para el tratamiento del
edema macular diabético y edema macular asociado a oclusiones venosas retinales.
Utilizamos lente de contacto Mainster Focal Grid (1.05x), con modo micropulso, ciclo de
trabajo al 5%, con los siguientes parametros: tamafio del spot 200 um, duracion 200ms y
confluentes, (O espaciado entre los spot)®® El poder es establecido al realizar el test de
quemadura previamente. EI mismo consistio en realizar una prueba de quemadura fuera de las
arcadas vasculares, en modo continuo, se comienza con 50mW incrementando el poder 10
mW en cada nueva area hasta que apenas sea visible la quemadura. Este valor se determina al
cuatriplicar la potencia del modo continuo, alcanzdndose la potencia adecuada, para un
maximo de poder de 400mW, para la mayoria de los autores, siendo el nimero promedio de
pulsos entre 300 y 400, empleando rejilla7x7 en el area yuxtafoveal. ™

Para el analisis de la significacién estadistica se empled la t student para la comparacion de
medias relacionadas con AVMC y Chi cuadrado con correccion de Yates, paralas alteraciones

estructurales por OCT; teniendo en cuenta una un nivel de significacion del 95 %, con p<0.05.

Resultados

Se estudiaron 17 pacientes (34 0jos), al presentarse de forma bilateral las TBY1 tipo 2. Las
edades se encontraron entre los 46 y 59 afios, con una media de 54.6 afios de edad. Todos
pertenecieron al sexo femenino. Se recogié el antecedente de Hipertension Arterial en 12
pacientes (70,6 %) y Diabetes Mellitus en 3 de ellos (17,6 %). Coexistieron ambas patologias
en 2 pacientes (11,8 %).

La dificultad para la lectura fue el principal sintoma y motivo de consulta de estos pacientes
(82,3 %). La metamorfopsia se presento en 6 pacientes (35,3 %) y el escotoma paracentral en
9 0jos (26,4 %).

En el examen oftalmoldgico, la media de la agudeza visual mejor corregida (AVMC) fue de
75,4 VAR, siendo en el 61,8 % mejor a 85 VAR y en 14,7 % fue menor a 65 VAR, con un
23,5 % entre estos dos rangos de AVMC.
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Fig. 1. (A) y (B) Retinografias de paciente con telangiectasias bilaterales yuxtafoveales idiopaticas
tipo 2. Presencia de aspecto perifoveal grisaceo, hipertrofia epitelial del pigmento retineano y depdsitos
cristalinos. (C)y (D) OCT. Adelgazamiento central con cavitaciones en capas internas hiporreflectivas
y quistes intrarretinianos. Colapso de capas profundas de la retina a la coroides, yuxtafoveal, temporal

a la févea, con atrofia de capas externas.

Los hallazgos descritos en las retinografias corresponden con los de la BMC: brillo foveal
grisaceo en el 73,5 % de los 0jos, vasos telangiectasicos (61,8 %), vénulas romas en angulo
recto (32,2 %), hipertrofia del epitelio pigmentario (EPR) (29,4 %), depositos cristalinianos
(17,6 %). Estas ultimas dos caracteristicas coincidieron en pacientes con mayor tiempo de
evolucidn. (Fig 1 Ay B). La atrofia del EPR se presentd en 9 ojos (26,5 %) y fue bilateral en
3 pacientes. La neovascularizacion se encontré en 2 ojos al diagnostico (5,9 %), con
presentacion unilateral y no se constato la presencia de la misma en ningin otro caso durante
su evolucion. Estas dos ultimas condiciones clinicas se corroboraron por estudio de OCT y
angiografia con fluoresceina e imagenes multimodales, dentro de estas la autofluorescencia
de fondo (Fig. 2). En los casos con neovascularizacion secundaria a telangiectasias se realizé
angiografia con fluoresceina y verde indocianina, como se muestra en la figura 3. En 2 ojos
se constatd, al realizarse el diagnostico, atrofia de capas externas

sin presencia de quistes y cavidades.
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Fig. 2. Paciente portadora de TBYI tipo 2. (Al) y (B1). Retinografias OD y Ol, (A2) AFF: El bloqueo
de la AFF en el centro es enmascarado por hiperautofluorescencia, por la pérdida del pigmento liteo
foveal. (B2): bloqueo de la AFF por pigmento retinal. (A3) y (B3): AGF fase inicial capilares retinales
ectasicos y vénulas dilatadas. (A4) y (B4): AGF fase tardia: Hiperfluorescencia por difusion debido a
la fuga de fluoresceina de estos defectos vasculares. (C) y (D) OCT-SD. Notese presencia de

cavitaciones hiporreflectivas e hiperrreflectividad yuxtafoveal por la presencia de pigmentos.

Las alteraciones estructurales en el OCT al diagnostico y después del tratamiento de 3 sesiones
de laser micropulsado se muestran en latabla 1. La disminucién de la presencia de los quistes
intrarretinales en los ojos que recibieron tratamiento resultd estadisticamente significativo
(p=0,015), no asi en los casos que presentaron cavitaciones cistoideas (p=0,224). Las
cavidades cistoideas persistieron en 13 0jos (38,2 %), sin embargo, en estos hubo mejoria de
la AVMC después del tratamiento. Se presentd atrofia de capas externas en 9 ojos (26,5 %)
incrementandose a 11 0jos (32,4 %) después del tratamiento. El hallazgo de las interrupciones

en la zona elipsoide se mantuvo similar antes y después del tratamiento.

Tabla 1. Agudeza visual mejor corregida y alteraciones estructurales en la OCT-SD en los 0jos

estudiados antes y después de 3 sesiones de tratamiento con laser micropulsado

Antes del tratamiento Después del p

tratamiento

AVMC (Media) 754 VAR 85 VAR *<0,001
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Quistes intrarretinales (ojos / %) 23 /676 12 /353 **0,015
Cavidades cistoideas (0jos / %) 19/559 13/38.2 **0,224
Atrofia de capas externas (0jos / %) 9/265 11/324 **0,790
Interrupciones de la zona elipsoide 8/235 9/265 **0,779
(ojos / %)

Nota:* T Student.** Chi cuadrado con correccién de Yates

La migracion de pigmento intraretiniano, identificados por la presencia de hiperreflectividad
yuxtafoveal en capas internas y externas, coincidieron con los casos de mas tiempo de
evolucion. (Figs. 1y 2 C y D) y no presentd cambios con el tratamiento. No hubo
complicaciones relacionadas con el mismo.

Fig. 3. Paciente femenina de 56 afios portadora de TBYI tipo 2. (A) corresponde OD y (B) a Ol. (Al)
y (A2) Multicolor y AFF (Spectralis — Heidelberg) respectivamente de OD, con presencia de NVC
secundaria a TBYL. (A3) OCT-SD line horizontal. Irregularidad del plano del EPR que corresponde
al area de NVC, hiporreflectividad de capas internas que corresponde a espacios quisticos. (B3) OCT -
SD line horizontal Ol se aprecia cavitacién yuxtafoveal. (A4) y (A5) AGF e ICG OD fases iniciales,
(A6) ICG fase tardia, notese presencia de placa en area de NCV. (B4): AGF Ol difusion en area de

telangiectasias y (B5): ICG, ambas en fases intermedias.
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La OCTA se realizo en 6 de pacientes (12 ojos) y se describen los hallazgos mas destacados
en plexo superficial y profundo. En plexo superficial: rotura de arcada perifoveal y areas de
no perfusion. En el plexo profundo: bucles, asas capilaresy proliferacion de capilares (Figura
4).

Los pacientes tratados con esta modalidad de laser mostraron mejoria en la AVMC en el
62,4% de los ojos, a partir de las 6 semanas posteriores a la tercera sesion. La media de la
AVMC fue de 85 VAR, con una ganancia promedio de 6,5 letras. Solo el 9,3 % experimento
alguna mejoria en AVMC, antes de las 3 sesiones. No hubo mejoria en el 28,3 % de los 0jos.
No hubo mejoria visual en ningiin caso con atrofia de capas externas de la retina subfoveal
antes del tratamiento. Presentaron peor AVMC aquellos con neovascularizacion y atrofia. En
estos ultimos hubo mayor tiempo de evolucion.

Los mejores resultados visuales se presentaron en los pacientes con menor tiempo de
evolucidn. Los casos con disminucion de la vision referida de mas de 6 meses ganaron 3 letras

como promedio y aquellos con menor tiempo del comienzo de los sintomas 8 letras.

Fig. 4. Evolucién de una paciente femenina de 53 afios antes (MAVC OD 85 VAR y Ol 80 VAR),
después de la tercera sesion del tratamiento con laser micropulsado. (AVMC OD y Ol 90VAR) (A)
OD, (B) Ol. (Al) y (B1) Multicolor AO. (A2) y (B2) AFF AO. (A4) y (B4) OCTA plexo superficial:
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rotura de arcada perifoveal. Areas de no perfusion. (A5) y (B5) OCTA: plexo profundo. Dilataciones
vasculares (telangiectasias). Asas capilares andémalas. Areas de deplecion capilar. (A6) y (B6) OCT -

SD line horizontal AO después de tres sesiones de laser micropulsado.

Discusion
Las TBYI tipo 2 en laclasificacionde Gass y Blodi, es el tipo mas comin “19, manifestandose
en ambos sexos, en la quinta o sexta década de la vida, con pérdida de vision central bilateral
de grado leve amoderado. En nuestro grupo de estudio, todos los pacientes fueron clasificados
dentro de este subtipo, paraun total de 17 pacientes (34 0jos), al presentarse de forma bilateral.
Las edades se encontraron entre los 46 y 59 afios y pertenecieron al sexo femenino. La
literatura sefiala que generalmente comienza a afectar a pacientes entre las edades de 40 y 60
afos, pero no tienen predileccionpor sexo. La coexistencia de enfermedades sistémicas como
la Hipertension Arterial y la Diabetes Mellitus es similar a los presentados en el del Proyecto
MacTel. En una cohorte de 310 individuos afectados la hipertensién sistémica y la diabetes
mellitus se presentaron en el 52 %y 28 % respectivamente.“? No esta aclarado el papel de
estas alteraciones en el desarrollo de las telangiectasias tipo 2. Los cambios patoldgicos
descritos en esta enfermedad son muy similares a los que tienen lugar a nivel capilar en la
retinopatia diabética, por lo que parece prudente realizar un test de sobrecarga de glucosa en
aquellos pacientes en los que se desconozca su estado metabdlico (),
Se estima que la prevalencia de MacTel es de 0,022 % a 0,1 %, segin la evaluacion de
fotografias de fondo de ojo de grandes estudios basados en la poblacién. Sin embargo, se
plantea el diagnostico basado solo en fotografias en color probablemente subestima la
verdadera prevalencia, y otros tipos de imagenes son Utiles para detectar la enfermedad
temprana. 9
La mayoria de los pacientes con MacTel no tienen antecedentes familiares de enfermedad,
pero se sospecha que los factores genéticos juegan un papel en al menos algunos casos. Se
han reportado casos en gemelos monocigoticos y multiples casos dentro de las familias. Un
estudio de mapeo genético de familias afectadas identifico un posible locus en el cromosoma
1, con una herencia consistente con un patrén autosomico dominante con penetrancia
reducida. Aun hay mas que aprender sobre los factores genéticos asociados a MacTel. Las
pruebas genéticas actualmente no se recomiendan ni estan disponibles. @
El estudio MacTel® sefiala que el sintoma de presentacion mas comin de es la dificultad

para la lectura, siendo frecuente la presencia de metamorfopsias, presente en algo mas de un
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tercio de los pacientes. Similar resultado se presentd en nuestra muestra. La agudeza visual
mejor corregida (AVMC) predominante estuvo en el rango de igual o mejor a 20/40 y fue
menor en el rango de AVMC de 20/100 o peor. En estudio encontraron resultados similares,
con 64 % y 10 % respectivamente. 9 En nuestra muestra se observo ligeramente
incrementado el nimero de ojos este Ultimo rango, por la presencia de casos con
neovascularizacion y atrofia subfoveal al diagndstico. Se plantea que en general, la AVMC
disminuye a un ritmo muy lento de aproximadamente 1 letra por afio. ©

Se caracteriza por la presencia de telangiectasias simétricas y bilaterales, que abarcan un area
menor a un didmetro de papila. Se encuentran localizadas tipicamente en la porcién temporal
de la retina yuxtafoveolar en las fases iniciales, pudiendo evolucionar hacia latotalidad de la
vasculatura retiniana parafoveal. Los vasos telangiectasicos son dificilesy a veces imposible
de detectar oftalmoscépicamente. El examen del fondo de ojo muestra un aspecto levemente
grisaceo, con pérdida de la transparencia normal, asociado a un engrosamiento de la retina
parafoveal bilateral. Se han descrito dep6sitos de cristales retinianos localizados en las capas
superficiales, asi como, una disposicion tipica de las vénulas en angulo recto. Con el tiempo
pueden formarse placas pigmentarias en la retina neurosensorial, atrofia del EPR y algunos
pacientes pueden desarrollar neovascularizacion subretiniana. La figura 3 muestra imagenes
de una paciente con neovascularizacion en un o0jo secundaria a telangiectasias.

Las caracteristicas funduscopicas presentes en los 0jos en la cohorte del Proyecto MacTel al
inicio del estudio, segun la clasificacion de las fotografias en color del fondo del ojo
(Retinografias), incluyeron una pérdida de claridad retiniana / brillo perifoveal grisaceo (74
%), vasos maculares telangiectasicos (51 %), hipertrofia epitelial del pigmento retiniano
(RPE) (33 %), vénulas romas de "angulo recto” (29 %) y depositos cristalinos (21%). No se
hayan anormalidades retinianas periféricas en MacTel. @ Se identificaron en nuestros
pacientes con ese mismo orden de frecuencia y con incidencia similar.

La historia natural de MacTel generalmente implica una disminucién lenta de lavision central
secundaria a los cambios descritos anteriormente. La neovascularizacion retiniana,
acompafada de exudacion, hemorragia y/o fibrosis es poco frecuente (2 % a 14 %). Nuestra
incidencia se presentd dentro de este rango, hacia el limite inferior, lo cual pudo estar
condicionado por el tamafio de la muestra. Se cree que surge del plexo capilar profundo en un
proceso similar ala proliferaciénangiomatosa retiniana observada en la degeneracion macular

asociada a la edad himeda. La neovascularizacion retiniana a menudo es agresiva y puede
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provocar una pérdida brusca de la vision por hemorragia o exudacién, con progresion a
cicatrizacion en ausencia de tratamiento.

La disminucion del pigmento luteo macular, una caracteristicatemprana de la enfermedad, se
puede visualizar utilizando imagenes de AFF (figura 2 A2 y B2). Méas relevante para la
practica clinica, un halo hiperreflectante caracteristico que rodea la fovea a menudo es visible
usando imagenes de reflectancia azul (red free) incluso en los casos en que un brillo gris
parafoveal no es prominente. 1°

La AGF ha constituido la prueba diagnéstica de confirmacion de esta enfermedad. Permite
observar con nitidez la red vascular perifoveal, mostrando capilares retinianos irregulares y
telangiectasicos con hiperfluorescencia por difusion en fases tardias, debido la fuga de
fluoresceina de estos defectos vasculares, asi como la visualizacion de los vasos dilatados
telangiectasicos, en fases iniciales que representan la caracteristica definitoria tradicional de
la enfermedad. Los capilares anormales pueden estar presentes sectorialmente, mas
tipicamente de manera temporal a la fovea, o pueden rodear la misma (Figura 2). Por otra
parte la ICG es util paraidentificar neovascularizacion asociada a telangiectasias, asi como su
variedad y estadio, lo que es crucial para elegir la modalidad terapéutica a emplear. (Figura 3
A4-Ab)

A pesar de que la AGF sigue siendo actualmente la prueba diagndstica principal en las TBYI,
la OCT-SD nos permite detectar alteraciones en la macula no diagnosticadas anteriormente
por laBMC y la AFG, secundaria a patologia vascular. Los cambios quisticos en la fovea sin
engrosamiento retiniano y a menudo con adelgazamiento foveal asociado, es una caracteristica
tomogréafica frecuente enlas TBYI. La tomografia nos muestra un quiste en la capa interna de
la retina foveal bordeado anteriormente por la membrana limitante interna que puede
evolucionar hacia una pérdida de las capas externas de la retina. . Estos quistes forman
espacios hiporreflectivos foveales, que deben distinguirse de las cavidades cistoides tipicas
(como se ve con el edema macular) y de la formacién de seudo-agujero (como se ve con la
membrana epirretiniana). Los mismos pueden estar presentes temprano o tardiamente en la
enfermedad. (fig.1 C y D)

En etapas tempranas, ademas pueden verse las areas focales de hiporreflectividad en la capa
de lazona elipsoide normalmente hiperreflectante Con el tiempo, laampliacion de las regiones
de pérdida de la zona elipsoide, mas comin temporal a la fovea, puede ir acompafiada de una

interrupcion mas
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Otras alteraciones que se encuentran en casos mas avanzados son: la presencia de areas
intrarretinianas hiperreflectivas, que corresponde con grupos de migracién intraretiniana de
epitelio pigmentario e hipertrofia. (Figura 1 Al y B1), el desprendimiento foveal y la
presencia de neovascularizacion subretiniana. 9

La angiografia por tomografia de coherencia dptica (OCTA) es una nueva herramienta que
ofrece un medio no invasivo, que permite adquirir imagenes de alta resolucion de la
morfologia retiniana. Especialmente til parael estudio de los plexos vasculares retinianos sin
la necesidad de inyeccién de contraste. Proporciona informacién del flujo vascular de forma
complementaria a la informacion estructural obtenida en el OCT convencional.® Permite la
diferenciacidn precisa de las anomalias capilares en los plexos superficial y profundo, de esta
forma aporta una mejor visualizacion de las telangiectasias y las alteraciones vasculares, mas
definidas en el plexo profundo®”, donde se visualizan estas alteraciones. En la angiografia
fluoresceinica convencional, la difusion tardia del colorante, enmascara los cambios en capas
profundas del plexo vascular macular.

Hallamos en literatura revisada® autores que proponen la siguiente clasificacion por OCTA

que clasifican las telangiectasias maculares tipo 2 en 4 grados:

Grado 1: Anormalidades vasculares en el plexo profundo y/o superficial temporal a la fovea.
Grado 2: Anormalidades vasculares en el plexo profundo y/o superficial temporal y nasal a la
fovea.

Grado 3: anormalidades difusas con patron circunferencial en el plexo superficial y profundo.
Grado 4: Neovascularizacion retiniana de la retina externa con cualquier signo de OCTA de
los grados 1-3.

Ademés de lavisualizacion de las telangiectasias con mayor claridad en el plexo profundo, su
sensibilidad paraevaluar la extension de laisquemia macular y laexistencia de NVC asociada;
se describen otras alteraciones vasculares a nivel de ambos plexos en el estudio de la
telangiectasia por OCTA. En plexo superficial: rotura de arcada perifoveal, areas de no
perfusion y pérdida de densidad capilar. En el plexo profundo: bucles y asas capilares,
proliferacion de capilares y pérdida de la densidad capilar® (figura 4). Los exudados de
lipidos, las hemorragias intraretiniana o subretiniana y el edema macular no son caracteristicos
de MacTel en ausencia de neovascularizacion complicada. Cualquiera de estas caracteristicas
debe provocar una reconsideracion del diagnéstico o etapa de la enfermedad. @9
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En lo referente al diagnostico diferencial es importante distinguir las TBYI tipo 2, con las
otras formas de presentacion tipo 1 y tipo 3 secundarias a retinopatia diabética, oclusion
venosa, retinopatia por radiacion. La exudacion de las secundarias a patologia venosa oclusiva
de rama macular, las alteraciones vasculares se relacionan con un cruce arteriovenoso, se
confinan al territorio de drenaje de esa vena y no atraviesan el rafe medio. Otras entidades en
algin momento pueden presentar un aspecto similar como son: la enfermedad de Best,
distrofia en patron tipo pseudoviteliforme, enfermedad de Stargardt, drusas basales laminares,
hemorragia subhialoidea o sublimitante interna en reabsorcion, algunas formas exudativas de
degeneracion macular asociada a la edad, coriorretinopatia serosa central y maculopatia
exudativa aguda inflamatoria.

Los agujeros maculares (AM) de espesor completo se desarrollan ocasionalmente en el
entorno de MacTel y deben distinguirse de la cavitacion foveal hiporreflectante, mas comun
con membrana limitante interna adn intacta. Los AM que muestran caracteristicas mas tipicas
de la traccion vitrea pueden cerrarse con vitrectomia y taponamiento con gas, pero las que
parecen surgir de la desintegracion del tejido foveal pueden no responder a la cirugia, y las
tasas de cierre en series pequefias son mas bajas que las logradas para las AM tradicionales. @
Gass destaca la asociacion infrecuente de lesiones viteliformes de entre 100-300 micras de
diametro en esta enfermedad (sélo cinco pacientes de un total de 92) y recientemente Margalit
y col lo hacen en un caso de telangiectasias asociadas a drusas basales laminares *)

Las caracteristicas de la retinopatia inducida por tamoxifeno, que incluye la presencia de
cristales y cavitaciones foveales, pueden simular MacTel, y se debe solicitar un historial de
exposicion a este medicamento. @ En pacientes con MacTel que desarrollan
neovascularizacion, o llamada fase proliferativa? se ha demostrado que los agentes anti-
VEGF ayudan a limitar la cicatrizaciony la pérdida de vision.(©

Actualmente en el tratamiento para MacTel en ausencia de neovascularizacion retiniana, no
existe una terapia comprobada.®!V La fotocoagulacion con laser de rejilla macular, terapia
fotodinamica, e inyecciones intravitreas de antagonistas del factor de crecimiento endotelial
vascular (VEGF) se han probado en pequerias series sinexito. Los agentes anti-VEGF parecen
capaces de reducir las fugas angiograficas a corto plazo, pero no mejoran la AV ni previenen
la pérdida de vision, e incluso hay dudas sobre si podrian hacer que la progresion sea mas
probable a largo plazo.® Ghislaine realizd una terapia fotodindmica en telangiectasias
parafoveal bilateral adquirida en dos casos sin neovascularizacion, no encontrando beneficio

ni en la agudeza visual ni en la resolucion del edema macular. @9
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Por otro lado, el uso de la triamcinolona intravitrea se le ha asociado la capacidad de los
corticoides de estabilizar la barrera hematorretiniana. Este efecto se consigue
fundamentalmente mediante la inhibicion del VEFG (factor de crecimiento del endotelio
vascular). En la revision bibliografica realizada s6lo hemos encontrado 2 casos publicados ¢
del uso triamcinolona intravitrea para tratar el edema macular asociado a telangiectasias
yuxtafoveales, tratdndose en ambos casos de TBY] tipo 2. Uno de los principales problemas
con que nos encontramos es el efecto transitorio de la medicacion, existiendo frecuentemente
una recurrencia del edema macular. Por otro lado, el principal efecto secundario de la
triamcinolona intravitrea es la hipertensién ocular, que puede aparecer en el 50 % de los
pacientes entre 1 y 2 meses tras la inyeccion. Si bien casi siempre es controlable con
medicacion topica y reversible tras la desaparicion del efecto corticoideo. Sin embargo la
complicacion mas temible es la endoftalmitis, con cifras que rondan el 0,5 %. )

Existe un gran interés en encontrar tratamientos para MacTel, estimulados recientemente por
los esfuerzos del Proyecto MacTel. EI reconocimiento de MacTel como una degeneracion
neurovascular y los conocimientos de los modelos animales han generado interés en laterapia
con factores neuroprotectores o neurotroficos, en fase no proliferativa. Los suplementos
carotenoides han tenido variados resultados.

La introduccidon mas reciente de nuevos dispositivos intraoculares de liberacion lenta y nuevas
formulas esteroideas disminuird los efectos secundarios y la necesidad de reinyeccion
frecuente. El implante intraocular que secreta factor neurotrofico ciliar (CNTF) (Renexus;
Neurotech Pharmaceuticals, Cumberland, RI), el mismo dispositivo probado previamente para
la degeneracion macular asociada a la edad seca avanzada Yy la retinitis pigmentaria, mostro
resultados positivos en pacientes con MacTel.9 Es necesario el desarrollo de estudios
multicéntricos para determinar actuales efectos.

La fotocoagulacion con laser convencional (LC) aplicado tanto de forma focal como en patron
rejilla utilizando laser argon (514nm) o un laser Nd- YAG de doble frecuencia (532 nm), ha
demostrado reducir la pérdida visual en un 50 %. De cualquier forma, el efecto del LC esta
asociado con la destruccion de los fotorreceptores, alargamiento progresivo de las cicatrices
y desarrollo de neovascularizacion coroidea. A pesar de su beneficio probado en la
estabilizacion de la agudeza visual, y eficacia en la resolucion del edema, la fotocoagulacidn
laser dados los riesgos del l&ser por laproximidad a lafovea, de causar algun tipo de escotoma
paracentral y/o metamorfopsia, sélo se ha recomendado si existe progresion de la pérdida

visual.
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Para poder reducir el dafio colateral, otros tipos de laser con diferente espectro de longitud de
onda (577 y 810 nm), han sido introducidos. ElI modo del laser subumbral, subliminal o
micropulsado (Micropulse) disminuye el riesgo de dafio térmico iatrogénico porque no induce
guemaduras visiblesy por tanto puede utilizarse para tratamiento focal o difuso, subfoveal o
yuxtafoveal. En la modalidad de micropulsos la energia es liberada en pulsos cortos
(micropulsos), tipicamente dentro de un ciclo; 100-300 milisegundos “activo”y 1700 — 1900
milisegundos “apagado”. Este largo periodo “apagado” permite un intervalo de disipacionde
calor y confina la transferencia de energia al tejido con maxima absorcion de energia de laser,
en este caso, los melanocitos dentro del epitelio pigmentario. ©

Tanto el laser convencional como Micropulse ayuda a mejorar la arquitectura macular y asi,
la agudeza visual. ®® Nuestra serie presentd mejores resultados visuales que anatdmicos. Se
plantea que se produce un estimulo al epitelio pigmentario retinal y esto favorece la
produccion, modulacion y expresion de factores bioldgicos intracelulares. @ Estos factores,
que incluyen beta actina y factor 1 de estroma derivado de células, pueden mejorar la
arquitectura de la retina y mejorar la barrera hematorretiniana. Dos de los anti-VEGF
importantes en este proceso son el factor derivado del epitelio pigmentario y trombospondina-
1.

Algo que debemos tener en cuenta es que los resultados del laser micropulsado son més lentos
que la terapia intravitrea, con un tiempo promedio de uno atres meses para ver los efectos. (18
Los mejores resultados anatomicos y funcionales se presentaron después de 6 semanas de la
tercera sesion de laser micropulsado. Nuestros pacientes mostraron mejoria en la AVMC a
partir de las 6 semanas posteriores a la tercera sesion de tratamiento con laser micropulsado.
Presentaron mejores resultados anatomicos aquellos que presentaron quistes intraretinales,
que aquellos con cavitaciones cistoideas, con o sin presencia de quistes intraretinales. Sin
embargo, hubo mejoria AVMC en presencia de ambos, siendo mejores los resultados
funcionales que anatdmicos. Mayron se refiere en sus reportes mejoria subjetiva en la vision
de los pacientes en ausencia de mejoria anatomica significativa. ¢

La AVMC se comportd mejor en aquellos que no presentaron atrofia de capas externas de la
retina antes del tratamiento. Presentaron peor AVMC aquellos que presentaron
neovascularizacion y atrofia. Estos ultimos presentaron mayor tiempo de evolucion. Los
mejores resultados se presentan en los pacientes con menor tiempo de evolucion.

No se presentaron complicaciones relacionadas con el tratamiento. Otro punto importante es

la seguridad de aplicar el laser micropulsado sobre la fovea. EI Dr. Rojas no reporta casos de
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complicaciones o lesiones causadas por este. ¥ El autor destaca que, aunque enalgunos casos
se opta por utilizar el 1aser micropulsado como opcion para no utilizar intravitreas, el laser no
interactUa de forma negativa con esta terapia, y considera que incluso incrementa la eficacia
de estas y al mismo tiempo disminuye la cantidad necesaria para controlar el edema. Tres
puntos claves a recordar, segun el Dr. Mayron son: 1) no es inusual que tome tiempo para
hacer efecto, 2) es seguro repetir la terapia y 3) usualmente los pacientes reportan mejorias
subjetivas de la vision, aunque no se refleje mejoria enel SD-OCT. ©

Caskey® habla de la eficacia y de la versatilidad del laser IRIDEX 1Q 577 nm para el
tratamiento del edema macular diabético, la oclusion venosa de la retina, la coriorretinopatia
serosa central y las telangiectasias maculares idiopaticas, con buenos resultados y sin dafio
colateral a tejido circundantes.

El empleo del 1aser micropulsado en el tratamiento de telangiectasias bilaterales yuxtafoveales
idiopaticas tipo 2 que cursan con quistes intraretinales se asocia con resolucion del edema
macular pudiendo relacionarse su papel con estabilizar la barrera hematoretiniana, no
obstante, se presentaron mejores resultados visuales que anatdmicos. La OCT-angio es un
examen no invasivo de gran utilidad en el estudio de las telangiectasias maculares ya que
permite visualizar las mismas con mayor claridad en el plexo profundo, donde son mas
visiblesy en la AGF pueden quedar enmascarados. Ademas, presenta alta sensibilidad para
evaluar la extension de la isquemia macular y la existencia de NVC asociada. Los mejores
resultados se presentan en los pacientes con menor tiempo de evoluciony después de la tercera
sesion del laser micropulsado. Se requiere continuar estudio con una serie mayor de casos

para documentar nuestras observaciones.
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