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OBIJETIVOS

Conocer las enfermedades idiopaticas que cursan con telangiectasias retinianas ya
sean localizadas en macula (MacTel 1y 2) o en retina periférica (Enfermedad de Coats).

Saber diagnosticarlas, utilizando las técnicas mas adecuadas y hacer un correcto es-
tadiaje de las mismas.

Indicar el manejo mds adecuado y actualizado, en cada estadio de la enfermedad.

NOCIONES ANATOMICAS Y FISIOLOGICAS

La vascularizacion retiniana esta dividida en 2 partes. La primera, es el sistema de la
arteria central de la retina, es un sistema termino-terminal, que a nivel foveal deja un
pequeiio circulo avascular, denominada zona avascular foveal (ZAF). En el drea macular, a
través de unos vasos perforantes forman 2 plexos vasculares profundas, uniformes, loca-
lizados en la parte mas interna y externa de la capa nuclear interna, denominados plexo
capilar intermedio (PCl) y profundo (PCP), y que junto con el plexo capilar superficial (PCS)
irrigan al 90 % de la retina interna. Las capas mas profundas son nutridas desde la corioca-
pilar, justo por debajo del epitelio pigmentario siendo la capa mas interna de la coroides.

Este esquema de vascularizacion es imprescindible para entender la patologia mos-
trada en este capitulo.

TELANGIECTASIAS MACULARES (MacTel)
Concepto y clasificacion

Se denominan telangiectasias maculares a la aparicion de dilataciones capilares
idiopaticas, localizadas en el drea macular. Son muy poco frecuentes.

Aunque descritas por Gass y Oyakawa en 1982 (1) hoy utilizamos la clasificacion de
Yannuzzi de 2006 (2) y las divide en 3 tipos: Tipo 1. Telangiectasia aneurismatica. Tipo 2.
Telangiectasia perifoveal. Tipo 3. Telangiectasia oclusiva, una forma avascular con telan-
giectasias marginales a las que no incluiremos en la revisién.

Telangiectasias aneurismaticas (MacTel 1)

Son mas frecuentes en varones y unilaterales. En |a retina se observan telangiectasias
y multiples aneurismas capilares, venulares y arteriolares en la zona temporal, mas fre-
cuentes en el plexo capilar profundo (3), (puede existir alguno de localizacion extrama-
cular). Producen edema, exudados o hemorragias con disminucién de vision al afectar a
la macula (2).
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Diagndstico: Aunque las lesiones son visibles en la retinografia. La angiofluorescein-
grafia (FA) identifica todas las lesiones y la cantidad de «/eakage» que producen La OCT
permite su identificacidn, tipo y extension de las lesiones y es muy util para su segui-
miento. La OCT angiografia (OCTA), las telangiectasias y los microaneurismas pueden
verse en todos los plexos, pero son mas frecuentes en el PCP. Se ven menos microaneu-
rismas que en la FA (3,4).

Diagndstico diferencial: retinopatia diabética, hipertension arterial, oclusiéon venosa
retinianas, oclusion de arteria carotidea, maculopatia por irradiacion o drepanocitica.

Tratamiento. No hay ninguno con eficacia probada. Se han utilizado corticoides y
antiVEGF para el tratamiento del edema macular quistico, con éxito, pero con efecto
transitorio (5). La fotocoagulacién directa de la lesién, con un spot de tamafio inferior a
la lesidon vascular, para preservar tejido el retiniano adyacente, puede producir oblitera-
ciones permanentes, a veces se repermeabilizan y necesitan retratamientos (4,6). Si las
lesiones no estas situadas en la ZAF es el tratamiento de eleccién (sélo o combinado con
los anti VEGF). Probablemente el NAVILAS guiado por la FA sea una herramienta util en
el tratamiento de los MacTel 1.

Telangiectasias perifoveales (MacTel 2)

Es una enfermedad rara, con una prevalencia del 0,1 % (7,8). La enfermedad consiste
en la apariciéon de alteraciones en los capilares maculares bilaterales, que afectan por igual
a ambos sexos, y se diagnostican habitualmente entre la 5.2 y 6.2 década de la vida (2).

Se trata de una enfermedad degenerativa macular que afecta a las células de Miller
y fotoreceptores, siendo las alteraciones vasculares secundarias a este fenémeno (9),
Los estudios genéticos apuntan a alguna anomalia en el metabolismo de la serina (10).

Las células de Miiller tienen una funcion estructural y reguladora de los vasos retinia-
nos, regulando su flujo sanguineo y la angiogénesis. Su degeneracion junto con la de los
fotoreceptores, va produciendo microcavitaciones y quistes, es un fendmeno continuo
y progresivo, que comienza por la zona perifoveal temporal y se acaba extendiendo a
la zona nasal, secundariamente se produce migracién y proliferacion de microglia con
microretracciones, perdida y remodelacion de la arquitectura histolégica macular. Co-
mienzan afectdndose los vasos del plexo capilar profundo y luego los superficiales de la
zona temporal para por Ultimo extenderse a la zona nasal. Al evolucionar se producen
multiples anomalias vasculares, proliferacion de células del epitelio pigmentario y desa-
paricién de la zona elipsoide con pérdida de la vision central (9,10).

Diagnéstico

Retinografia. En los estadios iniciales se observa una pérdida de la transparencia de
la retina temporal perifoveal, que posteriormente se extendera a la zona nasal.
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Figura 1: MacTel 2. Telangiectasia perifoveal. A y D. Retinografias. Anillo grisdceo en area
macular. Esta perdida de transparencia caracteriza a los estadios incipientes de la enfermedad.
By E Autofluorescencia. Pequena zona levemente hiperfluorescente en el ojo izquierdo. Cy F

Retinografia con reflectancia azul. Anillo macular mas acentuado que en la retinografia.

El estudio con la reflectancia azul confocal muestra una zona temporal hiperreflecti-
va y la autofluorescencia un pequefio triangulo hiperfluorescente temporal a févea (12)
(fig. 1).

La FA. En los estadios iniciales de la MacTel 2, aparecen las primeras alteraciones
microvasculares en la zona temporal, que se aprecian mejor en los tiempos precoces de
la FA, estas lesiones tienen un «leakage» tardio que impregna la zona temporal o toda
la macula (fig. 2).

Figura 2: Angiografia fluoresceinica

del caso mostrado en la figura 1. En

los tiempos precoces pueden verse los
capilares dilatados y ectasicos en la zona
temporal de ambos ojos. El colorante

se acumula en los tiempos tardios, en la
zona temporal en el ojo derecho (OD) en
toda la macula en el ojo izquierdo (Ol).
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A medida que la enfermedad avanza aparecen focos hiperpigmentados que van au-
mentando, las anomalias vasculares progresan: vasos ectasicos desplazados hacia zona
temporal, anastomosis intra y subretinianas, vasos en angulo recto (arterias o venas que
perforan a capas profundas), depdsitos cristalinos (fig. 3).

Figura 3: Retinografias. Evolucidn del caso mostrado en la figura 1, a los 3 y 11 afios. La flecha
muestra un vaso en angulo recto. Los depdsitos cristalinos y los focos hiperpigmentados,
correspondientes a la proliferaciéon y migracion del epitelio pigmentario, van aumentando.

En estadios avanzados pueden aparecer membranas neovasculares subretinianas
con hemorragias o exudados (estadio proliferativo), que se forman desde los capilares
retinianos anémalos profundos sin la presencia de desprendimientos del epitelio pig-
mentario.

En la OCT, en estadios precoces, se pueden ver un engrosamiento, e hiperrefringen-
cia de las capas nuclear interna y ganglionar, con imagen de pseudoquiste en la févea
al estar la membrana limitante interna normal. Las anomalias vasculares comienzan en
la capa nuclear interna temporal, son zonas hiperrefringentes, y a medida que progresa
la enfermedad van extendiéndose por todas las capas. Con la desestructuracidn y adel-
gazamiento retiniano, se produce un hundimiento progresivo de los vasos pudiendo al-
canzar el epitelio pigmentario (fig. 4). La disminucidn progresiva de la zona elipsoide que
acompafia a estos cambios es la responsable del deterioro de la visidn (12,16).

Los hallazgos en la OCT y su significado funcional han permitido una clasificacién o
estadiaje de los MacTel 2, presentada por Chew en 2019 (tabla 1), probablemente sea
una herramienta Util para evaluar futuros tratamientos (17).
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Figura 4: Tomografia de Coherencia Optica (OCT). Desestructuracion de las capas externas, con
pérdida de la zona elipsoide. Zonas hiperreflectivas en la capa nuclear interna que desciende a
capas profundas y migracién de pigmento a capas internas. Pequefia zona de cavitacion en el
corte 2.

Tabla 1. Clasificacion de las MacTel 2

0 No rotura en ZE/No hiperpigmentaciéon /No HR OCT

No rotura central ZE / No o no hiperpigmentacion central / Ho HR OCT

Rotura ZE central/ No hiperpigmentaciéon / NO HR OCT

Rotura ZE central/ No hiperpigmentacién central / NO HR OCT

Rotura ZE/ No pigmento / Hiperreflectividad OCT

Sin o con restos ZE/ Hiperpigmentacidn central/Neovasos no exudativos.
6 Hiperpigmentacién central/ Proliferacion neovascular.

ZE. Zona Elipsoide. HR. Hiperreflectividad.
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En la OCTA, las lesiones comienzan en el PCP temporal, luego el PCS y por ultimo
en ambos plexos en la zona nasal. Las cavitaciones y perdidas de capas externas van
haciendo que estas anomalias vasculares se vayan hundiendo hacia epitelio pigmen-
tario. Los estudios cuantitativos muestran precozmente disminucion del flujo vascu-
lar en el PCP.

En estadios mas avanzados encontramos multiples anomalias vasculares (9,11,18)
(fig. 5).

e Vasos en angulo recto (profundizan bruscamente a capas profundas).

¢ Anastomosis retino-coroideas, se ven en un 65 % de los casos avanzados, con mas

frecuencia si encontramos hundimiento de los plexos vasculares hasta llegar al 1/3
externo de la retina, zonas de pigmento focal o vasos en dngulo recto. En la OCT
se suelen mostrar como lesiones hiperreflectivas, cénicas con base en EP y que
sobrepasa la membrana limitante externa (fig. 6). No estan relacionadas con la
existencia de membrana neovasculares subretinianas (14).
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Figura 5: OCT angiografia con segmentacidn automatica tipica de un estadio avanzado, no
proliferativo, de un MacTel2. Pueden verse multiples vasos dilatados, irregulares, que invaden capas
profundas retinianas, limitados al area macular.

e Neovasos epiretinianos, descritos recientemente, son membranas neovasculares,
gue se muestran como una lamina hiperrefringente encima de las capas internas.

No parece evolutivas y no afectan a la visién (figs. 6y 7).
Membranas neovasculares subretinianas, solo se producen en un 12,1% (19) pare-
cen tipo 2 pero tiene su origen en los capilares patoldgicos de las capas profunda, a di-
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Figura 6: OCT angiografia. Membrana vascular epiretiniana, formada por neovasos por encima de
las capas internas, aparece en la OCT como una fina lamina hiperreflectiva (flechas). Delimitada por
un circulo puede verse una zona hiperreflectiva con aspecto de cono de base en capas profundas y

que corresponde a una comunicacién retino-coroidea.

SOCIEDAD ESPANOLA

11-223  LBRO PARA LA FORMACION DE LOS RESIDENTES EN OFTALMOLOGIA DE OFTALMOLOGIA




2.6. Telangiectasias primarias de la retina
José Luis Olea Vallejo

Figura 7: OCT angiografias con 1 afio de seguimiento. Puede verse como la membrana no ha
evolucionado. En la retinografia puede verse la membrana de aspecto parduzco (delimitada por
las flechas) que contrasta con el color negro de los focos de hiperpigmentacion derivados de la

migracidn y proliferacidn del epitelio pigmentario.

ferencia de los producidos en la degeneracion macular asociada a la edad no cursan con
Desprendimiento de Epitelio Pigmentario.

Diagndstico diferencial. En los estadios precoces, comparten los mismos que las
MacTel 1, En los estadios avanzados, la presencia de focos de pigmento puede confun-
dirse con una toxoplasmosis, y la presencia de membranas neovasculares con una DMAE
neovascular.

TRATAMIENTO

Yannuzzi dividié la enfermedad en 2 fases: estadio no proliferativo y estadio prolife-
rativo (2).

En el estadio proliferativo, caracterizado por la presencia de una membrana neo-
vascular, los antiVEGF son el tratamiento de eleccién, la mayoria de las series muestran
mejorias anatdmicas y funcionales, Se han utilizado Bevacizumab, Ranibizumab y Af-
libercept con éxito (20). Hay casos anecddticos o series cortas publicados con terapia
fotodinamica, terapia transpupilar o cirugia subretiniana, sin resultados a largo plazo, o
con malos resultados.

En el estadio NO proliferativo.

Se han utilizado multiples tratamientos:

El Iaser focal sobre los vasos patoldgicos no ha sido util y puede aumentar el riesgo
de neovasos.

AntiVEGF intravitreos. Hay multiples publicaciones, algunas series cortas muestran
algun beneficio morfoldgico o funcional (21,22), series mas grandes y ensayos clinicos
no han confirmado su utilidad (16,23). Estudios randomizados, con Ranibizumab, mos-
traron un efecto perjudicial a largo plazo ya que el grupo tratado tenia peores resultados
a largo plazo que el control (24,25), tiene su légica ya que el VEGF tiene un efector neu-
roprotector que puede verse inhibido con el uso crénico de antiVEGF.
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Se han probado, sin éxito, otros farmacos como la triancinolona o los inhibidores de
la anhidrasa carbdnica sin buenos resultados.

La vitrectomia también se ha utilizado, eliminado la membrana limitante interna sin
resultados.

Hay dos ensayos con carotenoides. Tan y col utiliza un compuesto con luteina- me-
sozeaxantina-zeaxantina con cierta mejoria funcional y estructural a los 15 meses (26)
sin embargo Choy y col. publica otro trabajo con zeaxantina sin resultados objetivos (27).

Por ultimo, el factor neurotréfico ciliar (CNTF) es el tratamiento mas prometedor. Se
trata de un implante con células encapsuladas de Neurotech, que producen vy liberan
a vitreo el CNTF. En los ensayos en fase 1, no solo se mostré seguro si no que a los 48
meses habia mejorias funcionales significativas. En los ensayos en fase 2. en un estudio
randomizado con 99 ojos, se mostré capaz de disminuir la perdida de fotoreceptores y
aumentar la velocidad de lectura a los 24 meses (28).

PRONOSTICO

Es una enfermedad progresiva, y aunque se trata de una enfermedad degenerativa
gue afecta a las células de Miller, sélo se afecta el area macular.

En el estudio Avatar, la cuantificacion en la OCT del deterioro en el grosor, drea y
volumen, de la zona elipsoide-EPR se correlacionan con el deterioro de la agudeza visual
(29). Esta pérdida progresa de forma exponencial primero para luego estabilizarse (30).

Hay varios registros y grupos de trabajos que pretenden agrupar a los pacientes que
sufren esta rara enfermedad con el fin de poder estudiar mejor todos los aspectos clini-
cos, factores prondsticos y ensayar futuros tratamientos.
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PREGUNTA TIPO TEST

(pulse en la flecha para comprobar las respuestas)

1. Las Telangiectasias maculares aneurismaticas (MacTel 1), es una enfermedad rara'y

que puede producir pérdida de visidn irreversible.

= a) Son mas frecuentes en mujeres y bilaterales.

=~ b) La fotocoagulacién directa de la lesién vascular, guiada por la angiografia fluores-
ceinica, es siempre el tratamiento de eleccidén.

= c) Elfactor neurotrofico ciliar (CNTF) ha mostrado cierta eficacia en ensayos en fase
ly?2.

= d) Los suplementos con Luteina y Zeaxantina han mostrado cierta eficacia en ensa-
yos fase 1y 2.

= e) Los antiVEGF y los corticoides pueden mejorar la exudacion y el edema perilesio-
nal.

2. La OCT angiografia, en las telangiectasias perifoveales (MacTel2) avanzadas, ha per-
mitido estudiar con detalle las anomalias vasculares que se producen.

= a) Las anastomosis retino-coroideas estan relacionadas con la existencia de mem-
branas neovasculares.

=~ b) Los vasos en angulo recto van asociados a lesiones hiperpigmentadas en el fondo
de ojo.

= c) Las membranas neovasculares subretinianas proceden de vasos profundos de la
propia retina.

w2 d) Las membranas neovasculares epirretinianas son frecuentes y forman parte de
las anomalias vasculares de la propia enfermedad.

= e) Las membranas neovasculares epirretinianas son progresivas y responden a los
antiVEGF.
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2.6. Telangiectasias primarias de la retina
José Luis Olea Vallejo

3. Enlos estadios iniciales de las telangiectasias perifoveales (MacTel2) las pruebas de
imagen multimodal son caracteristicas permiten sospechar su diagnéstico.

= a) La retinografia muestra una opacidad perifoveal de aspecto grisaceo.
= b) La autofluorescencia muestra areas hiperfluorescentes en la macula.

= ¢) La reflectancia azul confocal, en estos estadios iniciales no permite ver las le-
siones.

= d) La angiografia fluoresceinica (FA) produce «leakege» tardio perifoveal.

= e) Los espacios quisticos en la OCT se pueden ver mas facilmente en la FA.
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