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3.13. Estrias angioides
Marc Menezo Rallo

DEFINICION

Las estrias angioides son lesiones en disposicion radial al nervio dptico, resultado de
la rotura de la membrana de Bruch que pueden asociarse a presencia de membranas
neovasculares coroideas.

EPIDEMIOLOGIA. FACTORES DE RIESGO

Las estrias angioides las podemos encontrar en diferentes situaciones, como en
el Pseudoxantoma elastico (1), anemia de células falciformes, Enfermedad de Paget,
elastosis senil cutanea, en patologia cardiovascular hipertensiva, en el Sindrome de
Ehlers-Danlos tipo 6 y en diversas Hemoglobinopatias (anemia de células falciformes,
Talasemia, esferocitosis, Anemia hemolitica adquirida), Acromegalia, Sdr Marfan, Diabe-
tes, Hipercalcinosis, Hiperfosfatemia, Lipomatosis difusa, Sindrome Sturge-Weber, Neu-
rofibromatosis, Esclerosis Tuberosa, Microcomias, epilepsia y calcinosis cutdnea.

La causa que con mayor frecuencia se asocia a esta entidad es el Pseudoxantoma
eldstico (PSXE) afectando a jévenes adultos, conocido también como Sindrome de Gron-
blad-Strandberg. Teniendo el 85% de los mismos afectacidn ocular que se desarrolla a
partir de la segunda década de vida. La prevalencia de estrias angioides en estos pa-
cientes es de un 57 a 84% (2). Se trata de una enfermedad que afecta a la piel, al tracto
intestinal y a nivel cardiovascular. Se transmite de forma autosdémica recesiva siendo el
gen alterado ABCC6 en la regidon cromosdmica 16p13.1. Los hallazgos funduscépicos se-
rian las tipicas estrias angioides, la distrofia macular reticular, aspecto macular en forma
de «piel de naranja», drusas de papila y desprendimiento de retina exudativo con depdé-
sitos amarillentos en la capa I1S/0S, pudiendo llegar a producir un depdsito viteliforme
subretiniano.

Se asocia a membranas neovasculares coroideas (MNVC) en un 72-86% de los casos (3).

Estas estrias angioides (EA) en la enfermedad de Paget aparecen de manera tardia
una vez instaurada la enfermedad sistémica (4).

SIGNOS Y SINTOMAS

Metamorfopsia y reduccién de Agudeza Visual (AV) aparece cuando existe afectacion
del polo posterior y drea macular.

Las estrias presentan una distribucion radial y circunferencial al nervio éptico de co-
loracién marrén, gris o rojiza (fig. 1), que no son mds que roturas en la membrana de
Bruch (MB), provocando un aumento de permeabilidad al paso de fluido. Dicho fendme-
no puede permitir la presencia de MNVC con paso de exudacion al espacio subretiniano,
asi como hemorragias maculares (fig. 2). Dicho evento condiciona la reduccién de la AV
en estos pacientes.
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Figura 1: Véase estrias en disposiciéon Figura 2: MNVC asociada a estria angioide, con
radial. hemorragia y exudacion asociada.

En fases tardias y en casos evolucionados se puede advertir una degeneracién macu-
lar disciforme y presencia de fibrosis subretiniana que afecta de manera irreversible a la
AV central (fig. 3).

Figura 3: Fibrosis subretiniana con cicatrizacidn aberrante macular.

Estas estrias se desarrollan en la segunda y tercera década de la vida, la aparicion de
las MNVC suele suceder en relacién con la presencia de estrias angioides, y aunque se
han descrito resoluciones espontdneas de las hemorragias recomendamos su tratamien-
to preferente sobretodo cuando existe afectacién o compromiso macular.

Dichas estrias confieren cierta susceptibilidad a los traumatismos contusos, por lo
gue se debe recomendar no practicar deportes de contacto o uso de medidas protec-
toras.

Podemos observar un aspecto de «piel de naranja» en el drea macular en forma
de pigmentacién moteada que puede dificultar la visualizacién de las estrias angioi-
des.
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La presencia de drusas de papila se suele observar y resulta complicado el diagnds-
tico diferencial entre hemorragia y estas, cuando se asocian a hemorragias peripapilares
con coexistencia de MNVC.

HISTOLOGIA Y PATOGENESIS

Basandonos en estas roturas de la membrana de Bruch existen diferentes teorias que
intentan explicar la etiologia de las mismas.

Existe un mecanismo dual, por una parte, existe una anomalia primaria de las fibras
que conforman la propia MBy por otro lado existe un depdsito excesivo de sales metali-
cas que aumentan la fragilidad tisular alterando su elasticidad.

Se ha postulado la hipétesis que intentan demostrar la tracciéon que supone la in-
sercion de la musculatura intrinseca y extrinseca ocular en disposicion radial al nervio
Optico coincidente con la distribucion de las estrias angioides.

Por otra parte, basdandonos en las anomalias bioquimicas que le presuponen al PSXE
en los que se puede advertir la presencia de fibroblastos y granulos metacromaticos
en cultivos tisulares. Si atendemos a estudios mediante Microscopia Electrdnica se de-
muestra alteraciones en las unidades eldsticas, con la presencia de abundante material
granulofilamentoso.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Estadios finales de la distrofia macular disciforme, con las estrias lacadas en el con-
texto de la alta miopia y con las lineas pigmentadas en la Distrofia macular Reticular del
EPR.

DIAGNOSTICO Y PRUEBAS
COMPLEMENTARIAS

e Examen funduscdpico compatible,
asi como la Autofluorescencia (5)
demuestra formaciones hipoauto-
fluorescentes en disposicion radial
con puntos hiperautofluorescentes
en los bordes de las estrias (fig. 4).

e La angiografia fluoresceinica (AGF)
comportan fluorescencia irregular

lesiones digitales centrifugas, hipofluorescentes,

con margenes granulares hiperautoflourescentes.

sada la fase venosa. Dicha fluores-
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Figura 5: AGF: lesiones que captan contraste, de manera variable en funcién del estado del EPR. Util
para el diagndstico MNVC tipo Il

cencia es irregular y variable en funcién del grado de pigmento asociado o atrofia
coriocapilar. Se aprecia fuga de contraste en las roturas y ayuda a demostrar las
MNVC activas (fig. 5).

¢ Verde Indocianina, se advierte de manera mas evidente la presencia de estrias
con una mayor sensibilidad comparada con la AGF. Se aprecian como lesiones hi-
perfluorescentes.

e Campo visual normal, excepto cuando existe afectacién central como cualquier
maculopatia.

¢ Visdn de Colores resulta afectada cuando existe afectacion macular.

e Adaptacion a la oscuridad normal, ERG normal, EOG normal, siendo anormal en
casos avanzados.

e OCT, evidencia la rotura de la MB en las EA (fig. 7), siendo la herramienta principal
para el diagndstico estructural de la MNVC, la presencia de fluido intraretiniano y
subretiniano, asi como la presencia de puntos hipereflectivos (fig. 6) sobretodo en
pacientes con MNVC activa asociada (6).

En fases cicatriciales con fibrosis subretiniana nos permite ver su extensién tanto en
profundidad como ver la proximidad a la févea, para ello resulta util el modo en-face del
A-OCT. La A-OCT, resulta de utilidad a la hora de diagnosticar la MNVC activa o quiescen-
te, asi como descartar presencia de fibrosis subretiniana.

Figura 6: Roturas de la MB en disposicion radial a la papila (flecha).
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TRATAMIENTO Y SEGUIMIENTO

El tratamiento estd dirigido a las consecuencias de la presencia de la MNVC. Por tan-
to, el manejo de la estria angioide en si seria observacional con controles mediante OCT
y Amsler domiciliario.

En cuanto al tratamiento actual de la MNVC se basa en pautas mediante los dife-
rentes los antiVEGF disponibles, aunque se han utilizado en el pasado tanto el Argon
laser en lesiones extrafoveolares, asi como la Terapia Fotodinamica (TFD) con resultados
visuales variables.

Analizando la experiencia descrita en la literatura y en nuestro centro hacemos refe-
rencia al uso de Ranibizumab (7) como destaca la serie de casos Julien Tilleul (8) con una
estabilizacion o mejora AV 62,9% con una media de 9,9 + 7,2 inyecciones anuales con un
seguimiento de 4 afos.

Existe evidencia de mejora de AV con el uso de Aflibercept en pauta treat and ex-
tend, demostrando su eficacia en monoterapia en diferentes articulos, también se ha
empleado como farmaco en segunda linea tras la no respuesta al Ranibizumab. Por
ultimo, también se ha empleado Bevacizumab fuera de indicacidn con buena respuesta
terapéutica.

También existen trabajos que demuestran la eficacia de las terapias combinadas TFD
(25 Jul/cm?) + Ranibizumab (0,5 mg), con una estabilidad en la AV en 9 de 10 ojos, con
un seguimiento de un afio en pacientes nave (9).

MENSAJES CLAVES A RECORDAR

1. Las estrias angioides se asocian a diferentes colagenosis, siendo la mas frecuente
el Pseudoxantoma elastico.

2. Pueden ser causa de presencia de MNVC en pacientes de temprana edad, con
afectacion bilateral y asimétrica.
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3. La Autofluorescencia nos ayuda a valorar la extensién de la propia estria, y tan-
to al AGF como A-OCT nos descartard la presencia de MNVC tanto activa como
quiescente.

4. Responden a terapias antiangiogénicas y su comportamiento es similar a las
MNVC asociadas a DMAE.
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PREGUNTA TIPO TEST
(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)
1. Respecto al diagndstico de las Estrias Angioides, éque afirmacion es FALSA?

= a) El estudio mediante Verde indocianina presenta mayor sensibilidad respecto a la
AGF convencional.

=2 b) En la OCT podemos advertir roturas del EPR, asi como presencia de MNVC tanto
activa como quiescente.

= c) Se ha demostrado que el uso de AntiVEGF resulta eficaz en regimenes similares a
los utilizados en la DMAE.

= d) Las pruebas electrofisioldgicas tienen valor prondstico en la evolucién de la en-
fermedad.

= e) La Autofluorescencia pone en evidencia la alteracién radial del EPR, en forma de
lesiones hipoautofluorescentes.

2. Las Estrias Angioides, no se asocian a lo siguiente:
= a) Pseudoxantoma elastico.

=2~ b) Sindrome de Ehlers-Danlos tipo 6.

w2 c) Alteracién en cromosoma 16.

w2 d) Lupus Eritematoso sistémico.

=~ e) Hipertension arterial.
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