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Resumen

Se presenta el caso de un paciente de sexo feme-
nino que present6 disminucion de agudeza visual
(AV) y metamorfopsia en ambos ojos (AO) debi-
do a neovascularizacion coroidea (NVC) activa,
asociada a estrias angioides (EA). La paciente fue
tratada con una inyeccion intravitrea mensual de
bevacizumab (Avastin®, Roche) durante tres meses
en ambos ojos. Al finalizar el tratamiento la AV
mejord y la metamorfopsia desaparecio. Los es-
tudios complementarios demostraron resolucién
de la NVC activa. Durante el seguimiento de tres
meses postratamiento no se observo recurrencia
del cuadro y con la derivacion oportuna al servicio
de dermatologia se logré el diagnostico de pseu-
doxantoma elastico (PXE).

Palabras clave: estrias angioides , neovasculariza-
cién coroidea , membrana neovascular coroidea,
bevacizumab, pseudoxantoma elastico.

Choroidal neovascularization in angioid
streaks

Abstract

Case report of a female patient presenting with vi-
sual acuity (VA) loss and metamorphopsia in both
eyes (BE) due to active choroidal neovasculariza-
tion (CNV) associated with angioid streaks (AS).
The patient was treated with a monthly intravit-
real injection of bevacizumab (Avastin®, Roche)
for three months in BE. Upon completion of ther-
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apy, VA had improved and metamorphopsia had
disappeared. Additional medical tests evidenced
the resolution of active CNV. During the 3-month
post-treatment follow-up there was no recurrence
of the condition and, thanks to timely referral to
the dermatology service, diagnosis of pseudoxan-
thoma elasticum (PE) was made.

Keywords: angioid streaks, choroidal neovascular-
ization, choroidal neovascular membrane, bevaci-
zumab, pseudoxanthoma elasticum.

Neovasculariza¢ao coroide em estrias
angioides

Resumo

Apresenta-se o caso de um paciente de sexo femi-
nino que apresentou diminui¢ao de acuidade visu-
al (AV) e metamorfopsia em ambos os olhos (AO)
devido a neovascularizagdo coroide (NVC) ativa,
associada a estrias angioides (EA). A paciente foi
tratada com uma injegdo intravitrea mensal de be-
vacizumab (Avastin®, Roche) durante trés meses
em ambos os olhos. Ao finalizar o tratamento a
AV melhorou e a metamorfopsia desapareceu. Os
estudos complementarios demostraram resolucao
da NVC ativa. Durante o seguimento de trés me-
ses pdstratamento ndo se observou recorréncia do
quadro e com a derivagdo adequada ao servigo de
dermatologia se obteve o diagnostico de pseudo-
xantoma elastico (PXE).

Palavras chave: estrias angioides, neovasculariza-
¢do coroide, membrana neovascular coroide, beva-
cizumab, pseudoxantoma elastico.

Introduccion

Las estrias angioides (EA) son roturas en la
membrana de Bruch, visibles en el fondo de ojo
como bandas anaranjadas o grisdceas localizadas
alrededor del disco 6ptico, que se extienden desde
alli en forma radial'.

Doyne las describe por primera vez en 1889
como lineas pigmentadas que se irradian centri-
fuga e irregularmente desde la cabeza del nervio
optico a la periferia de la retina. Su hallazgo se
realiz6 en un paciente con hemorragias retina-
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les secundarias a traumatismo®. En el afno 1937
Bock demostré mediante hallazgos histopatold-
gicos en pacientes con pseudoxantoma elastico
(PXE) que se deben a dehiscencias de la mem-
brana de Bruch’.

Las EA son particularmente asintomaticas.
Suelen desarrollarse durante la segunda o ter-
cera década de la vida, tienen una evolucién muy
variable y su complicacién mas grave y frecuente
(incidencia entre un 72% y un 86%) es el desa-
rrollo de neovascularizacién coroidea (NVC),
que puede provocar un deterioro significativo e
irreversible de la vision si no se realiza un trata-
miento oportuno*.

Etiolégicamente pueden ser idiopaticas o aso-
ciadas a multiples enfermedades sistémicas como
el PXE, la enfermedad de Paget, la elastosis senil
cutanea y la fibrodisplasia hiperplasica o sin-
drome de Ehlers-Danlos.

La enfermedad se asocia con mayor frecuen-
cia al PXE. Se trata de una enfermedad sistémica
hereditaria del tejido conectivo que afecta prin-
cipalmente a la piel, la retina y el sistema car-
diovascular. Los hallazgos respaldan la herencia
autosOmica recesiva con una prevalencia que se
estima en 1 de cada 25.000-100.000 personas,
pero posiblemente esté subdiagnosticada debido
ala variabilidad fenotipica que presenta®. La causa
una mutacion del gen ABCC61 (ATP binding cas-
sette subtype C number 6). El PXE tiene distri-
bucién universal, sin predilecciéon de razas. Las
mujeres, por un mecanismo desconocido, son
afectadas con mds frecuencia que los hombres
con una prevalencia de 2:1°.

Se presenta el caso de NVC bilateral, de apari-
cidn subita, asociada a EA, que se trat6 con beva-
cizumab intravitreo y cuyo estudio clinico poste-
rior desencadeno el diagnostico de PXE.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 38 afios de edad
que acudio a la institucion por presentar disminu-
cion brusca en su AV y metamorfopsias, con un
periodo de evolucidn de siete dias en ojo derecho
(OD) y dos dias en ojo izquierdo (OI). No refiri6
comorbilidad sistémica alguna.
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Figura 1. Retinografia inicial AO: estrias angioides con alteracién del EPR en polo posterior y disminucion del reflejo foveolar.

Figura 2. Cortes horizontales de OCT AO con presencia de MNVC en estadio activo.

Al examen oftalmoldgico se constaté una AV
de 4/10 en OD y 8/10 en OI, evidenciandose tam-
bién una marcada alteracion en la grilla de Amsler
en AO.

Al fondo de ojos se observo la existencia de
lesiones grisaceas, serpenteantes y radiadas desde
el disco 6ptico hacia la periferia. Areas con dis-
creta alteracion del epitelio pigmentario en polo
posterior y atenuacion del reflejo foveolar. No
se evidencid ninguna lesion patoldgica en retina
ecuatorial o preecuatorial (fig. 1).

43

Se realiz6 tomografia de coherencia dptica
(OCT) de ambas maculas donde se evidencio la
presencia lesiones subretinales compatibles con
NVC tipo 2 (entre EP y neuroepitelio) y la pre-
sencia de discreta cantidad de fluido subretinal
alrededor de ellas. En ninguno de los dos ojos se
detectd presencia de fluido intrarretinal (fig. 2).

Al estudio con retinofluoresceinografia (RFG)
se observaron en ambos ojos lesiones lineales
hiperfluorescentes por efecto ventana coinci-
dentes con las estrias angioides, acompafadas
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Figura 3. RFG AO: hiperfluorescencia marcada coincidente con las estrias angioides y dreas hiperfluorescentes de localizacion proxima a févea
compatibles con NVC.
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Figura 4. 0CT AO (corte horizontal): resolucién del cuadro de NVCactivo con persistencia de cicatriz.

por zonas de hipo e hiperfluorescencia a nivel
macular en los sectores con alteracion del EP. Se
detectaron también en ambos ojos lesiones con
hiperfluorescencia creciente hacia los tiempos
tardios del angiograma, coincidente con la zona
de NVC (tig. 3).

Se diagnostic6 NVC asociada con EA bilate-
rales, razén por la cual se comenzd tratamiento
en ambos ojos con inyecciones intravitreas de
bevacizumab (Avastin®) (1,25 mg/0,05mL). Tras
3 inyecciones separadas por 4 semanas en cada
0jo, la AV de AO mejoré a 9/10 y desaparecie-
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ron las metamorfopsias. Al examen de fondo de
0jo no se detectaron cambios evidentes pero la
OCT realizada al finalizar las 3 dosis en cada ojo
mostro la reabsorcion del fluido intrarretinal en
forma completa y una importante reduccion del
volumen de la zona de NVC (fig. 4).

En la exploracién sistémica se encontraron
lesiones dérmicas hiperpigmentadas, pliegues y
estrias en el cuello de la paciente (fig. 5).

Ante la sospecha de PXE se solicité intercon-
sulta con el servicio de dermatologia donde se
llevo a cabo la biopsia de piel que confirmo el
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diagndstico y se decidié conjuntamente su deriva-
cion al servicio de cardiologia para los controles
pertinentes.

A los tres meses postratamiento la paciente
continuo con AV 9/10 en AO sin reaparicién de
sintomas en ambos ojos. Se realizé OCT control
en AO, donde se observé NVC inactiva sin pre-
sencia de fluido intra o subretinal (fig. 6).

Se indico seguimiento cada tres meses y el uso
de grilla de Amsler mensual para la posible auto-
deteccion de reaparicion de metamorfopsias o
distorsiones.

La exploracion oftalmolégica del padre, her-
manos e hija de la paciente no mostré hallazgos
significativos.

Lamentablemente no se pudo realizar el estu-
dio genético de sus familiares, lo que habria sido
importante para detectar portadores asintoma-
ticos, ya que tienen mayor riesgo cardiovascular
que la poblacion general.

Discusion

Han sido descriptas diferentes alternativas
terapéuticas para la NVC asociada a EA, como
fotocoagulacion laser, terapia fotodinamica con
verteporfina, termoterapia transpupilar o abla-
cién quirurgica de la NVC, algunas de estas con
pobres resultados visuales”°.

Hay evidencia cientifica que avala la eficacia 'y
el beneficio del tratamiento intravitreo con inhi-
bidores del factor de crecimiento endotelial vas-
cular (anti-VEGF) enla NVC asociada con EA™,

En este caso, la paciente tuvo una rapida mejo-
ria de la visién inmediatamente luego de la pri-
mera inyeccion de bevacizumab, manteniéndose
esta mejoria en el tiempo luego de las tres dosis
mensuales.

En linea con otros trabajos'*', estos resultados
avalan la eficacia del tratamiento con antiangio-
génicos en esta patologia, y no se vio en nuestra
paciente una reactivacion del cuadro hasta el ter-
cer mes posterior a la ultima dosis. Este segui-
miento es corto y posiblemente estos pacientes
estén sujetos a posibles recidivas en el tiempo,
razon por la cual se aconseja un estricto con-
trol posterior a las 3 dosis iniciales y advertir al
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Figura 5. Estrias conglomeradas amarillo claro en cuello formando placas
de poca prominencia y aspecto arrugado, aspecto de piel de naranja.
Alrededor de las placas hay papulas puntiformes aisladas, telangiectasias
y depdsitos de calcio.

paciente sobre posibles reactivaciones de manera
que deben permanecer atentos a nuevos sintomas.

Resta saber si debido a que la naturaleza de la
enfermedad y su fisiopatogenia difieren a la de
la NVC asociada con la DMAE, la necesidad de
tratamiento extendido en el tiempo sea menor.

También se han obtenido resultados eficaces
con otras drogas antiangiogénicas, como infor-
maron Gonzalez-Gomez y colaboradores, quienes
realizaron 3 inyecciones intravitreas de ranibizu-
mab (Lucentis®) en dos pacientes con EA y NVC
activa, con buena evolucién luego de las 3 dosis
y seguimiento anual®.

En conclusion, se considera que la terapia
antiangiogénica es una excelente opcién para
el tratamiento de pacientes con NVC asociada
con EA. A su vez, se debe tener muy en cuenta el
seguimiento a largo plazo y probablemente futu-
ros estudios permitan tener una evidencia ava-
lada por una serie mayor de casos que permitan
conocer la verdadera efectividad del tratamiento.
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Figura 6. OCT AO (imagen horizontal): se realizé OCT control donde se observa NVC en estado inactivo.

Se destaca también la importancia del chequeo
clinico de los pacientes con EA para descartar
la presencia de asociaciones sistémicas que se
deben, principalmente desde el punto de vista
cardiovascular.

Es importante el impacto que genera la apa-
riciéon de complicaciones oculares, pues afecta
a personas en vida laboral activa y por ello el
diagndstico y tratamiento debe ser lo mas pre-
coz posible.

En pacientes con EA sin evidencia de NVCy
con buena AV, se recomienda el control anual por
un oftalmdlogo especializado y el uso de la grilla
de Amsler para realizar un autoexamen periodico,
que permita detectar tempranamente alteraciones
en la agudeza visual.
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