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RESUMEN

La méacula en domo fue descrita por primera vez por Gaucher y otros como una protrusion
convexa de la méacula en ojos con alta miopia y se considera como una entidad comun en estos
pacientes. No obstante, también ha sido observada de manera aislada en emétropes o
hipermétropes. Desde el punto de vista anatomico se opone a la curvatura fisioldgica del polo
posterior. Ademas, se presenta con regularidad en la edad adulta teniendo una incidencia baja
en la infancia y la adolescencia. Nuevas tecnologias usadas en varios centros de atencion
oftalmoldgica alrededor del mundo, como la angiografia por tomografia de coherencia optica
de fuente barrida (Swept-Source OCTA), ayudan a identificar de manera mas certera esta
enfermedad. Por otro lado, el desprendimiento de retina seroso con ausencia de
neovascularizacion coroidea es una complicacion bien conocida de la macula en domo. Si
bien adn se desconoce su mecanismo fisiopatoldgico se han propuesto diferentes teorias sobre
el tema. Como resultado se han utilizado diversos tratamientos con terapia fotodindmica de
baja fluencia, fotocoagulacion con laser de argon, espironolactona y terapia antiangiogénica
intravitrea. Sin embargo, todavia no se ha reportado algin cambio funcional o anatémico
significativo. De ahi la motivacion para realizar una exploracion en los Gltimos cinco afios de
diversosarticulos publicados al respecto. Por tal razon, el objetivo de esta revisiones describir

los principios para un mejor tratamiento de las anomalias causantes de la macula en domo. La
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busqueda se realiz6 en articulos indexados, especificamente en labase de datos de libre acceso
Medline através de PubMed.

Palabras clave: macula en domo; desprendimiento de retina seroso; neovascularizacion
coroidea; angiografia por tomografia de coherencia dptica de fuente barrida (Swept-Source
OCTA).

ABSTRACT

The dome macula was first described by Gaucher et al as a convex protrusion of the macula
in highly myopic eyes and it is considered a common entity in these patients. However, it has
also been observed in isolation in emmetropic or hypermetropic patients. Anatomically, it
opposes the physiological curvature of the posterior pole. In addition, it regularly occurs in
adulthood, with low incidence in childhood and adolescence. New technologies used in
several eye care centers around the world, such as Swept-Source Optical Coherence
Tomography Angiography (Swept-Source OCTA), help to identify this disease much
accurately. On the other hand, serous retinal detachment in the absence of choroidal
neovascularization is a well-known complication of dome macula. Although its
pathophysiological mechanism is still unknown, different theories have been proposed on the
subject. As a result, various treatments have been used with low fluence photodynamic
therapy, argon laser photocoagulation, spironolactone, and intravitreal antiangiogenic
therapy. However, no significant functional or anatomical change has yet been reported.
Hence the motivation to carry out an exploration in the last five years of various articles
published on the subject. For this reason, the objective of this review is to describe the
principles for better treatment of the anomalies that cause dome macula. The search was
performed in indexed articles, specifically in the free access database Medline through
PubMed.

Keywords: dome macula; serous retinal detachment; choroidal neovascularization; swept-

source optical coherence tomography angiography (Swept-Source OCTA).
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La Méacula en Domo (MD) fue descrita por primera vez por Gaucher y colaboradores como
una protrusion convexa de la macula en ojos con alta miopia examinados mediante imagenes
por tomografia de coherencia Optica.

Imamura y Spaide con el uso del EDI-OCT demostraron que la macula en domo es resultado
de un adelgazamiento relativo localizado de la esclera debajo de la macula en ojos con alta
miopia. Caillaux y colaboradores clasificaron la MD en domo redondeado, domo ovalado
horizontal y vertical.

Desde que la MD ha sido examinada en pacientes con alta miopia, se ha postulado que su
origen esta estrechamente relacionado con cambios anatomicos secundarios a la miopia
progresiva o estafiloma, sin embargo el origen exacto no ha sido aun dilucidado.

Liang, Ohno-Matsui y colaboradores examinaron una serie de pacientes con alta miopia
encontrando una frecuencia del 20 % con DM, lo que sugiere que es una complicacion comun
en pacientes con miopia patolégica.®

La macula en domo se ha informado también en emétropes, hipermétropes y en aquellos con
una variedad de otros diagnosticos. Algunos otros mecanismos sugeridos para el desarrollo
de MD incluyen hipotonia localizaday traccion vitreo-macular, engrosamiento coroideo focal,
asi como engrosamiento escleral localizado. @

La importancia clinica de la macula en domo es la asociacion que guarda con una baja
incidencia de foveosquisis y desprendimiento de retina relacionado con agujeros maculares
ademas gue también incrementa la incidencia de desprendimiento seroso macular.

No existe alguna clasificacionestablecida hasta el momento para protocolizar los tratamientos

especificos. El objetivo es la revision de articulos actualizados sobe dicha entidad.

La maculaen domo en la practicamédica

La macula en domo es ahora un hallazgo caracteristico en ojos miopes, con prevalencias
reportadas del 10,7 % en un estudio europeo y el 20,1 % en un estudio japonés.

Caillaux et al clasificaron la macula en domo en tres subtipos utilizando OCT de imagen de
profundidad mejorada: domo redondo, cupula de forma ovalada orientada horizontalmente y
clpula ovalada orientada verticalmente ©

La MD a pesar de ser un hallazgo caracteristico en 0jos miopes, y haber sido ampliamente
considerada una caracteristica adquirida, secundaria a la miopia, que podria evolucionar a
medida que aumenta la miopia; curiosamente, se han reportado casos con hallazgos miopes
(més especificamente, atrofia coriorretiniana) en asociacion con MD en pacientes jovenes que
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no presentan miopia en el momento de la consulta. La MD puede representar una lesion
congénita; y los hallazgos miopes en estos pacientes pueden implicar una cierta predisposicion
a lamiopia en ojos que presentan MD. @

Hay evidencia de posible asociacion de MD a defectos de la membrana de Bruch macular,
que pueden estar asociados con una relajacion focal de la esclera posterior que permite un
abultamiento anterior de la misma generando la MD. Aproximadamente la mitad de los ojos
con una MD, incluidos en el estudio, no presentaron defectos en la membrana de Bruch
macular,"® por lo que la pregunta surge por qué estos ojos desarrollaronuna MD, aunque la
membrana de Bruch macular parecia estar intacta. Se pudiera inferir que el desarrollo de un
defecto de la membrana de Bruch macular puede ser uno de los varios mecanismos que
conducen a una MD, sin embargo, los autores mencionan que, dadas las limitaciones del
estudio, lasasociaciones encontradas no permiten ser tomadas como una evidencia de relacion
causal.

En un estudio retrospectivo realizado en la republica de Corea, en nifios y adolescentes con
miopia. Se encontrd que la incidencia de MD fue inferior al 1 %, particularmente en sujetos
muy jovenes. Ademas, el 75 % de los 0jos con estas caracteristicas no eran muy miopes. Estos
resultados sugieren que los rasgos inherentes estan involucrados en el desarrollode MD. Sin
embargo, se necesitan méas estudios de seguimiento a largo plazo para determinar si el
desarrollode laMD a una edad temprana influye en la progresion futura de la miopia. @
Shin E y colaboradores evidenciaron que tiene una baja incidencia en nifios y adolescentes
(0,77 %); 75 % no asociados a altas miopias, y predominio en edades mayores de la
adolescencia?, lo cual nos puede llevar a pensar que laMD pueda tener un caracter progresivo,
sin embargo, se requiere mas estudios.

Se han reportado asociaciones entre MD y complicaciones maculares como retinosquisis (RS),
neovascularizacion coroidea (NVC) y desprendimiento de retina seroso (SRD). @ Sin
embargo, es necesario diferenciar si estos son Unicamente por MD o son caracteristicas
generales de pacientes con miopia patologica independiente de MD.

Anatomicamente, la MD aparece como una convexidad dentro del estafiloma posterior, que
se opone a la curvatura fisioldgica del polo posterior. Por tanto, la MD puede ser un
mecanismo compensatorio local para el alargamiento extenso del globo ocular miope y, por
tanto, un factor protector para el funcionamiento visual en ojos largos.® Sin embargo, pocos
estudios han investigado las influencias de la MD en la funcién visual o la agudeza visual

después de la cirugia de cataratas en 0jos muy miopes.
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Un estudio de I-Chia et. al. de 1118 ojos (586 pacientes) mostré que las tasas de
complicaciones que amenazan la vision, como retinosquisis foveal y neovascularizacion
coroidea macular fueron menos frecuente en ojos con MD que en aquellos sin MD. De los
891 ojos, 123 (13,8 %) tenian MD. Hubo una mayor asociacion de MD con retinosquisis (RS)
extrafoveal que con otras complicaciones que amenazan la visién como RS foveal y
neovascularizacion coroidea. Ademas de la longitud axial y la edad, el sexo se asocio con la
presencia de MD (p = 0,016). En la miopia alta bilateral, la incidencia de MD aument6 con el
grado de anisometropia y fue mas comin en el ojo més largo de los pacientes con
anisometropia. La edad méas joven, el sexo masculino, la longitud axial mas corta y la
presencia de MD se asociaron con una mejor agudeza visual posoperatoria en 0jos muy
miopes con catarata.

Asociada con menos complicaciones maculares que amenazan la vista, la presencia de MD
puede ser un factor protector para la funcién visual después de la cirugia de cataratas en 0jos
muy miopes.®

Un estudio del BMC Ophthalmology realizado en 147 ojos de 93 pacientes que fueron
diagnosticados con miopia degenerativa. Encontraron que la prevalencia de macula en domo
fue de alrededor del 40 % en los ojos con miopia degenerativa y la cipula prominente parecia
proteger contra la foveosquisis miope.®

En el Centro Oftdlmico de Zhongshan, China se analizaron un total de 736 pacientes (1384
0jos) con miopia alta (error de refraccion <6,0 dioptrias o longitud axial >26,5 mm)
encontrando macula en domo en el 10,77 % de los ojos muy miopes el cual podria ser un
mecanismo protector para la esquisis foveal y un factor de riesgo para la esquisis extrafoveal,
desprendimiento de retina seroso y membrana epirretiniana. ©

Dong F et al, analizaron la OCT — SD de 409 ojos con alta miopia, encontrando MD en 64
0jos (15,6 %), los cuales presentaban las miopias mas altas y las longitudes axiales mas
elevadas respecto a los ojos sin MD; concluyendo que la RS en ojos con MD es mas probable
que afecte el area extrafoveal, especialmente la base del domo. Un abultamiento macular mas
pronunciado se asocia con la apariciénde RS. @

La neovascularizacion coroidea (NVC) es una causa poco comun de desprendimiento de retina
seroso (DRS) en ojos con MD. Si bien la NVC ha sido reportada como una complicacién en
0jos con MD por Ohsugi et al., Caillaux et al., e Imamura et al., entre otros, su deteccion se
basé solamente en imagenes de OCT. (®
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En el estudio de un caso publicado en el Indian Medical Journal utilizaron OCTA para detectar
neovascularizacion coroidea (NVC) y determinar la causa de DRS, la angiografia por
tomografia de coherencia dptica de fuente barrida (SS OCTA) ayudo a detectar la lesion de
flujo neovascular responsable de la acumulacion de liquido subretinal. Mientras que las
imégenes de fluorangiografia mostraron solo la presencia de una lesion hiperfluorescente y
no pudieron confirmar si definitivamente la presencia de NVC amerita un tratamiento. Por lo
que el uso de esta nueva tecnologia se hace necesaria en presencia de estos casos
especificamente.

Después de laterapia anti-VEGF, el DRS se resolvio completamente, y la NVC mixta también
retrocedid dejando detras de un area de elevaciénirregular del epitelio pigmentario de laretina
(regresion tipo 1) con mejora visual significativa. ©

Dos estudios, uno realizado en el Tianjin Medical University Eye Hospital en septiembre de
2015 hasta abril de 2016 en China y otro en el Institute of Vision Research en la republicade
Corea; ambos con terapia antiangiogénica en pacientes con neovascularizacion coroidea con
MD, mostraron beneficios visuales y anatémicos igualmente significativos. ©10

El DRS sin neovascularizacion coroidea es una complicacion bien conocida de la MD y rara
vez se informa en ausencia de MD. Si bien aun se desconoce su mecanismo fisiopatologico,
se han propuesto diferentes teorias que incluyen un engrosamiento de la coroides o un
engrosamiento escleral subfoveal que afecta el flujo de liquido coroideo.

Lograr un diagndstico de DRS asociado con MD puede ser un desafio porque debe
diferenciarse de otras afecciones asociadas con el liquido subretiniano (SRF) en el area
macular, como NVC miopica, coriorretinopatia serosa central idiopatica, degeneracion
macular neovascular relacionada con la edad, vasculopatia coroidea polipoideay sindrome de
disco inclinado.

Debido a que su fisiopatologia aln no esta clara, no se ha identificado ningin tratamiento. Se
han publicado pocos informes que describan el tratamiento exitoso de desprendimiento de
retina seroso asociado con macula en domo, y los resultados reportados en diferentes informes
han sido variables. Algunos articulos describen la resolucion espontanea, mientras que otros
describen el tratamiento con terapia fotodindmica de baja fluencia, fotocoagulacion con laser
de argon, espironolactona y terapia antiangiogénica intravitrea.

Battaglia y colaboradores evaluaron el tratamiento laser a subumbral para desprendimiento
seroso retiniano en macula en domo asociada con miopia patoldgica encontrando que puede

conducir a mejoras en la agudeza visual y el grosor foveal central, pero se requiere mas
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estudios para confirmar estos resultados, principalmente dada la baja incidencia que
obtuvieron. 12

Otros tratamientos con diuréticos como la espironolactona oral en pacientes con
desprendimiento seroso de retina logran reducir significativamente complicaciones asociadas
como la presencia de liquido subretiniano; sin embargo, los resultados funcionales no son
satisfactorios y es de tener en cuenta las limitaciones reconocidas por los autores, en primer
lugar lano realizacion de angiografia con fluoresceina o angiografia con verde de indocianina
para confirmar o excluir la presencia de NVC, y en segundo lugar, el tamafio de la muestra
fue pequefio. Por lo tanto, los hallazgos deben interpretarse con cautela. 1314

Sinembargo otros estudios sugieren que los diuréticos han mostrado resultados favorables en
el manejo de las complicaciones asociadasa MD y no solo en manejos sistémicos, en 2019 se
reporto un caso de MD unilateral infantil en un ojo hipermetropico con longitud axial normal
que ante la complicacion con liquido subretiniano recibié manejo con inhibidores de la
anhidrasa carbdnica via topica, por supuesto con menor riesgo que la terapia diurética
sistémica, planteado de esta manera, por los autores, como una opcién de tratamiento
aceptable y mas segura para estos pacientes. 5

En un estudio realizado Rosario-Argentina en 2017 en 8 0jos en 5 pacientes diagnosticados
de macula en domo con zona hiporreflectiva subfoveal observada en la tomografia de
coherencia éptica (OCT). Se utilizaron diferentes tratamientos, entre los que se encuentran
farmacos antiangiogénicos intravitreos, espironolactona oral, melatonina y observacién. El
tiempo de seguimiento fue de entre 6 y 18 meses. Los hallazgos de la mejor agudeza visual
corregida (MAVC) y la OCT permanecieron sin cambios despues de diferentes opciones de
tratamiento. Concluyendo que esta patologia no responde a diferentes tipos de tratamiento.
Por tanto, la observacion es un enfoque razonable para este trastorno. 9

En el Moorfields Eye Hospital de Londres, Reino Unido. Se examinaron las registros médicos
de 106 pacientes, retrospectivamente. Con diagndstico de MD vy la presencia o ausencia de
fluido subretinal y liquido intrarretiniano, confirmado mediante la tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral. Con tratamiento del edema se basado en la preferencia del
médico. 6

La duracion media global del seguimiento fue de 3,5 afios. Observaron que la presencia de
fluido subretinal al inicio se asocia con una visién mas pobre. Sin embargo, la vision parece

permanecer estable independientemente de la presencia o ausencia del fluido al inicio del
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estudio. Y los tratamientos administrados no afectaron la vision final ni el fluido subretinal.
(5)

Otro estudio realizado en el centro de referencia de enfermedades maculares del Hospital
Maggiore Policlinico de la Universidad de Milan en el que evaluaron los cambios funcionales
y morfol6gicos a largo plazo que ocurren en 0jos miopes con una macula en domo, con o sin
desprendimiento de retina seroso, sin tratamiento, Con un seguimiento en un intervalo
maximo de 6 meses durante 4 afos. 9

Concluyeron que la agudeza visual mejor corregida permanecio clinicamente estable durante
4 anos sin tratamiento a pesar de las fluctuaciones y persistencia de los desprendimientos
serosos de retina: 7 19

Con el uso de tecnologias novedosas como Swept-Source OCTA, puede ser posible identificar
la presencia de complicaciones maculares que representan una causa tratable, mejorando de
manera significativa la calidad visual de los pacientes. De igual manera se necesitan mas
estudios que evallen ojos con desprendimiento de retina seroso y macula en domo usand o
esta herramienta para determinar la verdadera incidencia de NVC en estos pacientes.

A pesar de ser una entidad que cuenta con una incidencia frecuente, se han realizado pocos
estudios clinicos que puedan llevar, con mayor certeza, a clasificary protocolizar tratamientos
especificos que permitan mejoras tanto estructurales como funcionales. Tal vez la
combinacién, de todos o algunas de las terapias anteriormente planteadas, logre mejores
resultados, para lo cual se requiere de un nimero mas elevado de ensayos controlados

aleatorizados con una mayor duraciény tamafio de la muestra.
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