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Neovascularizacidon coroidea secundaria a seudoxantoma
elastico tratada con ranibizumab: a propdsito de dos casos

A. Gonzdlez-Gémez*, M.J. Morillo, A.B. Gonzdlez-Escobar y J.M. Garcia-Campos

Servicio de Oftalmologia, Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Mdlaga, Espafia

INFORMACION DEL ARTICULO RESUMEN
Historia del articulo: Caso clinico: Se presentan dos pacientes diagnosticados de seudoxantoma elastico (PXE),
Recibido el 25 de enero de 2011 que presentaban estrias angioides (EA) en ambos ojos y neovascularizacién coroidea (NVC)
Aceptado el 21 de junio de 2011 secundaria de manera unilateral. Ambos fueron tratados con inyecciones intravitreas de
On-line el 19 de marzo de 2012 ranibizumab (Lucentis), obteniendo una respuesta favorable en ambos casos.

Discusién: La NVC afecta al 72-86% de los pacientes con estrias angioides. Es una enfermedad
Palabras clave: poco frecuente pero importante, ya que se presenta en pacientes con vida laboral activa. Se
Estrias angioides decidi6é emplear este tratamiento teniendo en cuenta la efectividad del ranibizumab en NVC
Ranibizumab secundarias a otros procesos patolégicos, observando la mejoria anatémica y funcional del
Neovascularizacién coroidea cuadro.
Seudoxantoma elastico © 2011 Sociedad Espafiola de Oftalmologia. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los

derechos reservados.

Choroidal neovascularization secondary to pseudoxanthoma elasticum
treated with ranibizumab: a report of 2 cases

ABSTRACT

Keywords: Case report: We report 2 cases of pseudoxanthoma elasticum with angioid streaks and
Angioid streaks choroidal neovascularization (CNV) in both eyes. Intravitreal ranibizumab (Lucentis) was
Ranibizumab administered with successful results in both cases.

Choroidal neovascularization Discussion: CNV has been reported to occur in 72% to 86% of patients with angioid
Pseudoxanthoma elasticum streaks. Although uncommon, the impact of CNV is important because it tends to affect

people of working age. Based on the effectiveness of ranibizumab in other secondary
CNVs, we decided to use it in our patients, observing the functional and anatomical

improvement.
© 2011 Sociedad Espafiola de Oftalmologia. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights
reserved.
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Introduccién

El seudoxantoma elastico (PXE) es una rara enfermedad mul-
tisistémica caracterizada por la calcificacién y fragmentacion
progresiva de las fibras elasticas del tejido conjuntivo blando,
que lleva al desarrollo de las caracteristicas manifestacio-
nes dermatoldgicas, oftalmolédgicas y cardiovasculares. Es
conocido que existen mutaciones en el gen ABCC6 del cro-
mosoma 16p13.1 implicadas en las alteraciones tipicas de la
membrana de Bruch. La neovascularizacién coroidea (NVC)
es una de las complicaciones mds incapacitantes de esta
enfermedad.

Casos clinicos
Caso 1

Paciente mujer de 52 anos, que acude a urgencias por pér-
dida de visién brusca e indolora en el ojo izquierdo (OI). No
presentaba antecedentes personales ni familiares de interés.

En la exploracién oftalmolédgica, su mejor agudeza visual
corregida (MAVC) en el ojo derecho (OD) era de 0,9 y en el OI
de 0,6. La presién intraocular (PIO) y la biomicroscopia (BMC)
de polo anterior no mostraban alteraciones significativas. Al
visualizar el fondo de ojo (FO) se apreciaba un moteado marro-
ndaceo, mas prominente temporal a la févea, que correspondia
con la tipica imagen de «fondo en piel de naranja». Se obser-
vaban ademas las caracteristicas estrias angioides (EA), asi
como cuerpos coloides en ambos ojos (AO). En su OI desta-
caban unas llamativas drusas del nervio éptico y una lesiéon
grisdcea subfoveal en el seno de una EA, elevada y bordeada
de hemorragias, compatible con NVC (fig. 1a).

Se realizaron, por tanto, una serie de pruebas complemen-
tarias, apareciendo en la autofluorescencia de fondo (FA) de AO
un moteado difuso hiperautofluorescente (hiper-FA) y lesio-
nes lineales irregulares hipoautofluorescentes (hipo-FA) con
moteado hiper-FA en su lecho. En el OI resaltaban las dru-
sas del nervio éptico y los cuerpos coloides con una intensa
hiper-FA (fig. 1 e).

La Angiografia fluoresceinica (AFG) revelaba un enrejado
hiper e hipofluorescente por alteracién del epitelio pigmenta-
rio retiniano (EPR) y una lesién hiperfluorescente con difusiéon
tardia en el OI compatible con una NVC (fig. 1 f).

En la tomografia éptica de coherencia (OCT) se evi-
denciaba una desestructuraciéon de la banda hiperreflectiva
EPR-coriocapilar en AO, y en el OI una lesién cupuliforme
densa (NVC), bordeada de un pequeno desprendimiento de
neuroepitelio (fig. 1 b).

Tras el diagndstico oftalmolégico, fue derivada a la unidad
de seudoxantoma elastico de nuestro hospital, donde confir-
maron la enfermedad.

Se paut6 tratamiento con inyecciones intravitreas mensua-
les de 0,05ml de ranibizumab (Lucentis) durante 3 meses en
su O], realizando medicién de la MAVC y OCT un mes después
de cada inyeccién, y AFG de control a los 3 meses. Durante un
periodo de seguimiento de un ano se practicaron OCT peri6-
dicos de control. A los 3 meses se observé la franca mejoria
del cuadro, pues la MAVC mejord a 0,7, desapareciendo las

hemorragias subretinianas (fig. 1 ¢) y disminuyendo el grosor
macular en la OCT (fig. 1 d).

Caso 2

Vardn de 58 afios, que acude por pérdida de visidén suibita en
su OL. El paciente se encontraba en seguimiento por Medicina
Interna y Dermatologia desde hace 12 anos por PXE.

SuMAVCenel OD erade 0,6 y en el Ol de 0,4. No se hallaron
alteraciones en la PIO ni en la BMC de polo anterior.

En la exploracién del FO se evidenciaron EA bilaterales.
En el OD, destacaba una lesién glidtica amarillento-grisacea
elevada y, en el OI, una imagen trirradiada pigmentada bor-
deada de zonas anaranjadas en el area macular, junto con
una pequena lesién yuxtafoveal, algo grisdceay discretamente
sobreelevada, rodeada de abundantes hemorragias subretinia-
nas, sobre todo nasales (fig. 2a). La sospecha de membrana
NVC en el seno de una distrofia retiniana «en patrén reticular»
nos llevé a realizarle una AFG, donde se observaba una escara
gliética en el OD y, en el OI, una imagen hipofluorescente a
modo de reticulo, en cuya zona superior aparecia una lesién
hiperfluorescente con bordes en encaje que aumentaba en
intensidad y tamano en los tiempos tardios, con lo cual se
confirmé la sospecha anterior (fig. 2 f). La OCT corroboraba el
diagnéstico, pues ponia de manifiesto una discreta elevacién
de la banda EPR-coriocapilar (fig. 2 b).

La FA del OI revelaba una imagen curiosa, pues la distrofia
en patrén aparecia como el negativo de la imagen angiogra-
fica; es decir, el reticulo, que angiogrédficamente se presentaba
hipofluorescente, en la FA se mostraba intensamente hiper-FA
por la alteracién del EPR a ese nivel (fig. 2 e).

En este caso, se instaurdé el mismo tratamiento que en
la paciente anterior segiin el protocolo ya descrito. Se con-
siguié una mayor AV, llegando a 0,7. En las OCT evolutivas
se observé una disminucién progresiva del grosor macular
(fig. 2 d) y 1a AFG de control puso de manifiesto la mejoria del
cuadro.

Discusién

Se presentan dos casos de PSX complicados secundariamente
con NVC. El segundo caso ya conocia su enfermedad, pero en
el primer caso, los sintomas iniciales fueron oftalmolégicos.
Se trata de una forma de presentacién atipica de la enfer-
medad, a diferencia de la mayoria de los pacientes donde las
alteraciones cutdneas son las primeras en aparecer. Las mani-
festaciones oculares son muy frecuentes, pues las presentan
maés del 50% de los casos.

En los dos casos los pacientes muestran todos los signos
funduscoépicos tipicos del PXE y un cuadro oftalmolégico muy
evolucionado, pues son pacientes de edades medias’.

Las EA pueden mantenerse estables o complicarse. La
NVC afecta al 50-70% de los pacientes con PXE. La agresividad
incrementada de las NVC estaria relacionada con las EA, que
son lineas de fractura de la membrana de Bruch, por lo que
podrian facilitar la proliferaciéon fibrovascular a través de
estas roturas con la posterior invasién de vasos coroideos al
espacio sub-EPR o subretiniano. Es importante el impacto de
la aparicién de estas complicaciones, pues afecta a personas
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