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OBIJETIVOS

— Conocer la definicién de paquicoroides.

— Conocer los hallazgos principales de esta patologia con imagen multimodal.

— Familiarizarse con las distintas entidades que componen el espectro paquicoroi-
deo.

DEFINICION

El término paquicoroides ha sido acuiado de forma reciente y trata de englobar a
un conjunto de enfermedades del polo posterior que comparten una serie de signos cli-
nicos, entre los que destaca una marcada dilatacién vascular venosa de la coroides, que
lleva consigo un adelgazamiento de la coriocapilar suprayacente (1). Estas alteraciones
pueden conducir con el tiempo a distintas modificaciones patoldgicas de la retina exter-
na y el epitelio pigmentario de la retina (EPR) y afectar la vision de los pacientes que la
padecen.

Originalmente definido como un engrosamiento anormal y permanente de la coroi-
des (el prefijo pachy- significa grueso), el concepto de paquicoroides ha ido evolucio-
nando en los Ultimos afos. El estudio de la coroides ha dado un gran salto en la ultima
década, pasando de la informacion que nos aportaba la ecografia (baja definicién) (2,3),
la angiografia fluoresceinica (FA, siempre condicionada por el efecto barrera del EPR)
(4,5) o el verde de indocianina (ICG, que no aporta cortes trasversales que nos permitan
estudiar sus capas), al desarrollo de la tomografia de coherencia éptica (OCT) de alta
penetracion con tecnologias como el Enhanced Depth Imaging (EDI) y los OCT Swept
Source (SS-OCT). Gracias a estos ultimos hemos sido capaces de definir como es una
coroides normal y de encontrar alteraciones en la misma (6-8). Es importante conocer
la anatomia normal de la coroides (9) y sus capas a la hora de definir qué es un coroides
gruesa, o los cambios de volumen relativos entre las diferentes capas de la misma.

Un engrosamiento de la coroides por si solo no permite designar un caso dentro del
espectro de alteraciones paquicoroideas. Existen una serie de enfermedades, general-
mente de origen inflamatorio que cursan con un marcado engrosamiento de la coroides,
entre las que encontramos el Vogt-Koyanagi-Harada, la enfermedad de Behcet, la psoria-
sis o la espondilitis anquilosante (10). Ademas, pacientes como los nifios (11) o aquellos
gue sufren de queratocono (12) muestran también valores estadisticamente mayores
de grosor coroideo. De esta manera la definicidn actual del término paquicoroides es la
de «un engrosamiento focal o difuso de la coroides acompafado de una marcada ate-
nuacién y reduccion de flujo de las capas mas internas (13), generalmente sobre venas
coroideas dilatadas» (14), que afecta principalmente a la capa de Haller, una definicion
morfoldgica del que es un estado patoldgico y que puede tener implicaciones funciona-
les. Angiograficamente veremos una dilatacidon venosa acompaifiada de hiperpermeabili-
dad vascular, junto con defectos focales o difusos a nivel del epitelio pigmentario (fig. 1).
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Figura 1: Angiografia con verde de indocianina en la que se aprecia una gran dilatacién de vasos
coroideos con aumento de la permeabilidad vascular en la zona macular.

FORMAS DE PRESENTACION
Coriorretinopatia serosa central

La coriorretinopatia serosa central (CSC) es una enfermedad caracterizada por des-
prendimientos serosos de la retina neurosensorial y/o del EPR que afecta a la retina
central en la mayoria de los casos. Los pacientes cursan con una pérdida variable de
agudeza visual, metamorfopsia, reduccion de la sensibilidad escotdpica y pueden desa-
rrollar membranas neovasculares (MNV) secundarias en casos crénicos (fig. 2). Los casos
con afectacion extramacular suelen ser asintomaticos.

Fue descrita originalmente por von Graefe en el siglo XIX (15) y afecta de forma mas
frecuente a hombres (5:1) entre la 3.2 y 5.2 década de la vida. Se ha relacionado con

Figura 2: Paciente afecto de una coriorretinopatia serosa central crénica. Las pruebas angiograficas
ponen en evidencia el dafio crénico a nivel del epitelio pigmentario, en forma del clasico tracto
descendente gravitacional. La imagen de angiografia por tomografia de coherencia éptica (OCT)

pone de manifiesto la presencia de una membrana neovascular (MNV). La imagen de OCT
estructural (derecha) muestra un gran engrosamiento coroideo, con una llamativa dilatacion
de los grandes vasos, con practica desaparicion de la coriocapilar a ese nivel. Se observa un
desprendimiento plano e irregular del epitelio pigmentario, que alberga la MNV.
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personalidad tipo A, siendo mas frecuente en caucasicos y mads agresiva en pacientes de
origen latino y asiatico (16). Su patogénesis no esta del todo resuelta. Las teorias mas
aceptadas, basadas en el andlisis angiografico la relacionan con alteraciones vasculares
como la vasodilatacion y la hiperpermeabilidad coroidea o una disfuncién a nivel del
EPR. Niveles altos de glucocorticoides y catecolaminas, el Helicobacter pyloriy la influen-
cia genética también han sido relacionados con la CSC (16).

Puede mostrar un curso agudo o crénico, con distintas clasificaciones propuestas a
lo largo de los afios, la mas reciente publicada por Chhablani en representacion de un
comité internacional de expertos (17). Los casos crénicos se asocian a una afectacion di-
fusa del EPR, muerte de fotorreceptores y mayor frecuencia de membrana neovascular.

Son multiples las publicaciones que refieren un grosor coroideo incrementado en
pacientes con CSC (16), siendo ademds mayor en ojos sintomaticos que en ojos adelfos
asintomaticos (18). También se ha descrito un lumen vascular estadisticamente mayor
gue en coroides normales y parece que el engrosamiento coroideo de estos pacientes
es a expensas de la capa de Haller (19). De la misma manera parece haber una mayor
proporcién de estroma/luz vascular en la coroides interna en posible relacion con la in-
flamacidn asociada a esta patologia.

Vasculopatia coroidea polipoidea/Neovascularizacion aneurismatica tipo |

La vasculopatia coroidea polipoidea (PCV) idiopdtica fue descrita por Yannuzzi en
1990 a partir de sus observaciones de «desprendimientos exudativo-hemorragicos peri-
papilares en una cohorte de mujeres de mediana edad, mayoritariamente de raza negra»
(20). La angiografia con verde de indocianina permite identificar ramificaciones neovas-
culares con dilataciones aneurismaticas terminales (originalmente denominadas pdli-
pos) (1), que son los responsables del componente exudativo de la enfermedad (fig. 3).

Figura 3: Paciente diagnosticado de vasculopatia coroidea polipoidea/membrana neovascular
aneurismatica tipo | en el que se aprecia un desprendimiento neurosensorial peripapilar en
presencia de un desprendimiento de epitelio pigmentario con estructuras vasculares en su interior.
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Generalmente con mejor prondstico visual que otras formas de degeneracion ma-
cular asociada a la edad (DMAE), muestra un curso remitente-recurrente, que puede
presentar una resolucion espontanea por una tedrica trombosis del aneurisma. Una de
las hipdtesis es que puedan estar originados por MNV no exudativas de tipo | en casos
de neovasculopatia paquicoroidea de larga evolucién (21), que serian las responsables
del desarrollo de mds aneurismas con el tiempo.

Epiteliopatia pigmentaria paquicoroidea (PPE)

Originalmente descrita por Warrow (22), hace referencia a cambios en el EPR que
ocurren en el polo posterior sobre zonas de engrosamiento coroideo. En su mayoria
asintomaticos, estos cambios se habian descrito en ojos adelfos de pacientes con histo-
ria de CSC unilateral. Los autores describen que un porcentaje significativo de pacientes
sin antecedente de desprendimiento neurosensorial presentaban este tipo de alteracio-
nes en uno o en ambos ojos.

A menudo, estos pacientes son diagnosticados por error de DMAE o distrofia en pa-
tron (1). Muestran una reduccién de la teselacion del polo posterior, con alteraciones ge-
neralmente extrafoveales y en pacientes jovenes. Con el tiempo pueden desarrollar MNV
de tipo | sin que necesariamente hayan sufrido de forma previa desprendimientos neuro-
sensoriales, por lo que son considerados una forma frustre de CSC por algunos autores.

La FA muestra un patrén disperso de hipofluorescencia con zonas de hiperfluores-
cencia que coinciden con las alteraciones en forma de engrosamiento o hiperplasia del
epitelio pigmentario identificadas en la imagen de OCT. Estas lesiones coinciden con zo-
nas de hiperpermeabilidad coroidea en ICG, que suele mostrar dilataciones vasculares
de la capa de Haller.

Neovasculopatia paquicoroidea (PNV)

Descrita por Freund como la aparicion de una MNV tipo | sobre una PPE (23). Estos
pacientes son mas jovenes que los que padecen DMAE y muestran ausencia de drusas,
en el contexto de paquicoroides (1), pudiendo asociarse también estructuras aneuris-
maticas. Autores como Fung, diferencian esta entidad de la MNV secundaria a una CSC
cronica estableciendo en el caso de esta ultima una clara secuencia temporal entre el
desarrollo de signos clinicos y la paricién de una MNV con un intervalo medio en ambos
sucesos de 139 meses (24).

Aunque muestran signos angiograficos similares a los de una CSC crénica complicada
con una MNV como la hiperpermeabilidad difusa o alteraciones a nivel del EPR, la PNV
no muestra el cldsico desprendimiento neurosensorial ni los tractos descendentes mds
tipicos de la CSC. Se puede apreciar el complejo neovascular por debajo del epitelio pig-
mentario en ICG, siendo muy util en este tipo de membranas la angiografia OCT (fig. 4).
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Figura 4: Imagen multimodal de un paciente con neovasculopatia paquicoroidea. En la tomografia
de coherencia 6ptica (OCT, arriba) observamos un desprendimiento plano e irregular del epitelio
pigmentario acompanado fluido subretiniano y de una clara dilatacion de la capa de Haller. Las
imagenes de OCT angiografia muestran imagenes a nivel de retina superficial, profunda, epitelio
pigmentario y coroides (de izquierda a derecha). Las dos ultimas ponen en evidencia la presencia de
un complejo neovascular y una gran dilatacién de vasos coroideos a nivel macular respectivamente.

Excavacion focal coroidea

La excavacion focal coroidea (FCE) hace referencia a zonas localizadas de marcado
adelgazamiento coroideo en el contexto de cambios tipicos de paquicoroides (engro-
samiento de coroides externa/adelgazamiento de CC) en pacientes en los que se des-
carta la presencia de estafiloma o ectasia posterior, que suelen mostrar una miopia
moderada. Inicialmente fue descrita en relaciéon con CSC o PCV de forma esporadica,
y recientemente ha sido asociada con mds variantes del espectro paquicoroideo. Son
diagnosticadas por norma general en la 42 o 52 década de la vida, sin mostrar pre-
ferencia de género. La clinica que manifiestan los pacientes con este tipo de lesion
puede ir desde los casos asintomaticos hasta el desarrollo de visidn borrosa o meta-
morfopsias (1).

La herramienta mas util para el diagndstico de estos casos, que apenas muestran su-
tiles alteraciones pigmentarias sobre zonas de menor teselado coroideo en funduscopia,
es la OCT, ya que muestra de forma clara la alteracidn de perfil de coroides y EPR, con dos
patrones diferentes: en el primero de ellos la retina y el EPR acompaiian a la coroides en
toda su curvatura en la zona de excavacion; en el segundo puede observarse una separa-
ciéon entre fotoreceptores y EPR con un espacio hiporreflectivo entre ellos, teéricamente
de fluido subretiniano.

Los pacientes con FCE pueden desarrollar MNV secundarias, tanto de tipo | como
de tipo Il, generalmente confinadas a la zona de excavacién, con signos de hiperper-
meabilidad coroidea en ICG que hace plausible su relacion etioldgica con la enfermedad
paquicoroidea.
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Sindrome paquicoroideo peripapilar

De forma reciente y aunque los propios autores lo ponen en entredicho, una nueva
entidad ha sido descrita dentro del espectro de enfermedad paquicoroidea, el denomi-
nado sindrome paquicoroideo peripapilar (PPS) (25). En estos pacientes, generalmente
hombres y de mayor edad media que aquellos que sufren CSC, se observa un engrosa-
miento relativo de la coroides nasal en relacidon a la temporal, con la presencia de fluido
sub- e intrarretiniano asociado, con origen en la zona peripapilar. La ICG demuestra la
presencia de paquivasos e hiperpermeabilidad coroidea en la region, junto con altera-
ciones a nivel de epitelio pigmentario, con minima fuga en FA en el disco 6ptico, lo que
hace importante diferenciar esta entidad de enfermedades inflamatorias con las que
puede tener caracteristicas en comun (25).

RESUMEN

— Paquicoroides no es siempre sindnimo de engrosamiento coroideo.

— Hacer referencia a una dilatacién de los grandes vasos de la coroides, con un com-
promiso de la coriocapilar.

— Como consecuencia se pueden producir alteraciones en el EPR y la retina externa
y dar lugar a complicaciones como la MNV.

— Existen diferentes formas de presentacién dentro de este espectro de enfer-
medades que incluyen CSC, PPE, PNV, PCV, FCE y el sindrome paquicoroideo
peripapilar.

— El tratamiento de esta enfermedad estd generalmente limitado al de sus compli-
caciones.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)
1. Acerca de la definicion de paquicoroides:
= a) Se asocia en todos los casos a un engrosamiento de la coroides.
= b) Se asocia a engrosamiento de la coriocapilar.
= c) Se asocia a un engroasamiento de los grandes vasos coroideos.
=~ d) Los cambios a nivel del EPR son infrecuentes.
= e) Puede desarrollar complicaciones como MNV.
2. Acerca de la coriorretinopatia serosa central:
= a) Es mas frecuente en mujeres.

= b) El hallazgo mds caracteristico es el desprendimiento de la retina neurosensorial
macular.

= ¢) Se acompafia dilatacién vascular coroidea en la angiografia fluoresceinica.
w2 d) Los casos crénicos se asocian a membranas neovasculares de tipo Il

= e) Los ojos adelfos no muestran engrosamiento coroideo.

3. Acerca de la vasculopatia coroidea polipoidea/MNYV tipo | aneurismatica:
= a) Es tipica de varones jévenes caucdsicos.

=2 b) Puede resolverse de forma espontanea.

= c) La afectacion es generalmente central.

= d) Tiene un peor prondstico visual a largo plazo que otras formas de DMAE.

=~ e) La red vascular que conforma la membrana puede dar origen a mas de un pélipo
con la evolucién del caso.
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