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Resumen

Objetivo: Describir por medio de la angiografia por tomografia de coherencia dptica (OCT-A) las caracteristicas de los
capilares perifoveales, plexos afectados y cambios de la retina neurosensorial en telangiectasias maculares idiopdticas y
ver su relacion con la agudeza visual. Método: Estudio descriptivo y analitico, donde se realizaron OCT-A Heidelberg en
pacientes diagnosticados con telangiectasias maculares tipo 2. Resultados: Se estudiaron 43 ojos de 24 pacientes adultos.
Edad promedio 60 afos. El 80% bilateral. Pacientes diabéticos con agudeza visual significativamente peor (p < 0.05). Segun
los cambios vasculares, se encontro en estadio 1 el 21%, en el 2 el 38%, en 3 el 32% y en el 4 el 9%. La localizacion mas
frecuente de los cambios vasculares en la OCT-A con respecto a la févea fueron temporales (63%), sequidos por superiores
(19%). No hay relacion entre cuadrante y agudeza visual (p = 0.25). La afeccion mas frecuente fue el plexo profundo (94%).
La morfologia de los vasos en el sitio de la lesion fue un engrosamiento discreto, dilataciones, y en el 33% de los casos se
observaron lesiones aneurismdticas, neovascularizaciones, en el 21% (el 55% de ellas fueron subclinicas y unicamente
detectadas con OCT-A). No se encontrd relacion entre el grosor macular y la agudeza visual (p = 0.29). Conclusiones: Encon-
tramos pacientes en los diferentes estadios de la enfermedad. El 21% presento enfermedad avanzada con neovasculariza-
cion y el 55% presento neovascularizacion subclinica, no detectable en fluorangiografia y OCT regular. El OCT-A es el estudio
ideal para diagnosticar esta entidad sin necesidad de otros estudios.

Idiopatica. Méacula. Telangiectasias. Tomografia de coherencia dptica.

Abstract

Purpose: To describe the characteristics of perifoveal capillaries, the plexuses involved and changes of the neurosensory
retina in idiopathic macular telangiectasia using optical coherence tomography angiography (OCT-A) and correlate these
findings with visual acuity. Method: Descriptive and analytical study. Heidelberg OCT-A was performed in patients diagnosed
with Type 2 macular telangiectasia. Results: A total of 43 eyes of 24 adult patients were studied. Average age was of 60
years, and 80% of the cases were bilateral. Diabetic patients had significantly worse visual acuity (p < 0.05). Regarding
vascular changes, we found 21% in Stage 1, 38% in Stage 2, 32% in Stage 3 and 9% in Stage 4. The most frequent location
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of vascular changes by OCT-A with respect to the fovea was temporal (63%), followed by superior (19%). There was no re-
lationship between the affected quadrant and visual acuity (p = 0.25). The deep capillary plexus was affected in 94%. We
found discrete thickening, dilated vessels and aneurysmal lesions. Twenty-one percent had neovascularization, 55% of these
were subclinical and only detected by OCT-A. No relationship was observed between macular thickness and visual acuity
(p = 0.29). Conclusions: We found patients in different stages of the disease; 21% had advanced disease with neovascu-
larization and 55% had subclinical neovascularization, not detectable by fluorescein angiography and regular OCT. OCT-A is
the ideal study to diagnose this disorder without the need for further studies.

Idiopathic. Macular. Telangiectasia. Optical coherence tomography.

Introduccion

Las telangiectasias maculares (MacTel) se caracteri-
zan por anormalidades en los capilares del polo pos-
terior. Hay dos formas bien definidas: las de tipo 1,
congénitas o del desarrollo, usualmente unilaterales,
son telangiectasias aneurismaticas y pueden ser parte
de la enfermedad de Coats; y las de tipo 2, adquiridas
del adulto, son usualmente bilaterales y también llama-
das telangiectasias yuxtafoveolares'.

Las MacTel tipo 2 son una condicién degenerativa
con alteracion de los capilares maculares y atrofia de
la retina neurosensorial de etiologia idiopatica. Su pre-
valencia se ha reportado entre el 0.06 y el 0.1%, y la
edad promedio de presentacién es de 63 afios'?.

Las lesiones vasculares comienzan temporal a la
macula y subsecuentemente afectan la févea. Se
afecta el plexo superficial y profundo.

Histopatoldgicamente, se ha encontrado pérdida de
las células de Miuller perifoveales y en los capilares
retinianos hay proliferacion de la membrana basal
hacia el lumen, reduccion del nimero de pericitos y
areas focales de disrupcion de células endoteliales®.

Evidencias recientes apuntan a un rol central de las
células de Mdller. Los cambios encontrados en la auto-
fluorescencia y la tomografia de coherencia dptica
(OCT) preceden a los cambios vasculares en la fluo-
rangiografia retiniana (FAR)*.

En la FAR se observan capilares dilatados y ectasi-
cos. Las zonas de hiperfluorescencia por fuga de con-
traste no se correlacionan con edema macular. Mansour,
et al. describieron que la zona avascular foveal esta
aumentada significativamente en pacientes con MacTel
tipo 2 y que la neovascularizacion subretiniana se desa-
rrolla cerca de las zonas con migracién de pigmento®.

En la OCT observamos asimetria en la depresion
foveal y disrupcion de la unién de los segmentos exter-
nos/internos de los fotorreceptores. Esta pérdida de
fotorreceptores es previa a la aparicion de los cambios
capilares en la angiografia. Cuando progresa, se obser-
van cavitaciones hiporreflécticas en la retina interna

que se describen como agujeros pseudolamelares
maculares. Estas progresan hacia la retina externa y
provocan adelgazamiento de la mécula y atrofia®.

La angiografia por OCT (OCT-A) provee una evalua-
cion tridimensional de la retina neurosensorial y la vas-
culatura retiniana, y nos permite un mapeo de los
plexos vasculares no invasivo’. Por ello, un estudio
combinado como la OCT-A seria ideal para estudiar las
telangiectasias maculares tipo 2.

Se han descrito cinco estadios de la enfermedad segun
Gass?®, y se describen las caracteristicas por OCT-A. En
el estadio 1 se encuentran vasos telangiectasicos profun-
dos localizados temporal a la zona avascular foveal (ZAF).
En el estadio 2 se afectan los plexos superficial y pro-
fundo, hay una pérdida de densidad vascular e irregulari-
dad en los capilares. En el estadio 3 la ZAF es irregular,
hay invasion vascular al epitelio pigmentario de la retina
(EPR). En el estadio 4 hay distorsion y arrastramiento
vascular y ya se puede visualizar vascularizacion subreti-
niana. En el estadio 5 hay pérdida severa de la densidad
vascular y membrana fibrovascular disciforme®.

En este estudio se reportan las caracteristicas morfo-
l6gicas de los capilares perifoveales, los plexos vascu-
lares afectados y los cambios de la retina neurosensorial
observados en la OCT-A en pacientes con MacTel tipo 2.

Adicionalmente se analizé si alguna de las variables
encontradas en la OCT-A tiene correlacién con la agu-
deza visual.

Metodologia

Se trata de un estudio descriptivo, analitico y trans-
versal donde se realizaron OCT-A en pacientes adultos
(>18 anos) diagnosticados con telangiectasias macula-
res tipo 2 mediante FAR, OCT o ambos. Se describie-
ron los hallazgos encontrados en las imagenes y se
analizaron para determinar si estos hallazgos tenian
relacién con la agudeza visual. Asi mismo se determind
si los datos demograficos influian en la agudeza visual
0 en el estadio de la enfermedad.
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Se utilizé el equipo OCT Spectralis médulo OCT-A
(Heidelberg Engeenering, Alemania) para la toma de
OCT-A.

A todos los pacientes se les realizd el estudio en
ambos 0jos, escaneo de 3 x 3 mm con un corte hori-
zontal a nivel de la févea. Las imagenes fueron anali-
zadas por ambos autores del presente estudio.

Unicamente se incluyeron pacientes con retinopatia
diabética no proliferativa leve o0 moderada y sin afec-
ciéon macular secundaria a esta patologia.

Se descartaron pacientes con patologia vascular reti-
niana o macular por alguna otra causa.

Resultados

Se obtuvieron imagenes de OCT-A de 48 ojos de 24
pacientes con previo diagnéstico de MacTel tipo 2. Solo
43 ojos presentaron cambios consistentes con la patolo-
gia tanto en la clinica como en FAR, OCT y OCT-A. El
70% fueron mujeres. El promedio de edad fue de 60
afos (46 a 77 afios). Se analizo si la edad se relacionaba
con un estadio mas avanzado de la enfermedad, pero
no se encontré una correlacion significativa (p = 0.13).

Como enfermedades sistémicas, el 45% padece
hipertension arterial sistémica (HAS) y el 29%, diabetes
mellitus tipo 2 (DM2); el resto niega patologias sistémi-
cas. De los pacientes diabéticos, unicamente tres
pacientes presentaban retinopatia diabética no prolife-
rativa leve sin edema macular diabético, en el resto no
se encontraron datos de retinopatia diabética.

Se analizaron estas comorbilidades y se observo que
los pacientes diabéticos presentaban una agudeza
visual significativamente peor (p < 0.05) que los pacien-
tes con hipertension arterial o sin patologia sistémica.

Clinicamente, en el 100% de los ojos se observaron
cambios hipopigmentados perifoveales; en el 35% de
los ojos se observd una coloracion grisécea perifoveo-
lar, y el en 10% se observé un engrosamiento del area
macular secundario a liquido subretiniano.

La agudeza visual promedio medida en LogMAR fue
de 0.3, lo que equivale a 20/40 en la cartilla de Snellen
(Tabla 1).

Hallazgos en la angiografia por tomografia
de coherencia optica

El 80% de los pacientes presentaron cambios en la
OCT-A bilateral y el 20%, en la unilateral.

Nueve ojos (21%) presentaron neovascularizacién
coroidea. Cuatro pacientes presentaron membrana
neovascular franca, a los que se les indicé terapia con

Agudeza visual mejor corregida (AVMC)

20/20-20/40 25 58
20/50-20/80 14 32
< 20/100 4 10

antiangiogénico intravitreo. Los cinco ojos restantes
(55%) presentaron neovascularizacion subclinica, ya
gue no se observaron datos de neovascularizacién por
clinica, OCT ni FAR, solo se detect6 en la capa avas-
cular de la OCT-A (en estos pacientes se descartaron
artefactos). Los pacientes con neovascularizacion sub-
clinica no presentaban mayor afeccion visual (LogMAR
0.3) (Figs. 1y 2).

También se tomd en cuenta la localizacion de los
cambios vasculares en la OCT-A con respecto a la
fovea: el 63% (27) fueron en el cuadrante temporal, el
19% (8), en el superior, el 12% (5), en el nasal, y el 6%
(3), en el inferior. Se analiz6 si la agudeza visual y el
estadio se relacionaba con el cuadrante afectado, pero
no se observd una correlacion estadisticamente signi-
ficativa (p = 0.25 y p = 0.31, respectivamente).

El plexo vascular mas afectado fue el profundo, en
un 94%. En el 35% de los pacientes se logro visualizar
vasos en angulo recto (Fig. 3). Las caracteristicas mor-
foldgicas que observamos en los vasos afectados fue-
ron: un engrosamiento con dilataciones focales y, solo
en el 33%, lesiones aneurismaticas con morfologia
(Fig. 3).

Segun el estadiaje por OCT-A se encontré: el 21%
en estadio 1, el 38% en estadio 2, el 32% en estadio
3y el 9% en estadio 4. No se presentaron pacientes
con caracteristicas del estadio 5.

Los hallazgos mas comunes en la retina neurosen-
sorial por imagen de OCT macular fueron: puntos hipe-
rreflécticos en el 86%, discontinuidad complejo Bruch/
EPR y linea elipsoide en el 81%, cavitaciones en el
54% y neovascularizaciéon coroidea en el 9% con
engrosamiento macular por liquido intrarretiniano
(Fig. 4). El grosor macular central (GMC) promedio fue
de 236 um y no se encontrd una relacion significativa
entre este y la agudeza visual (p = 0.29).

Discusion
En el Proyecto de MacTel, el estudio mas grande de

telangiectasias tipo 2, se encontrd que los factores sis-
témicos mas frecuentemente asociados son la diabetes
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Iméagenes de angiografia por tomografia de coherencia 6ptica de cinco pacientes con neovascularizacion
evidenciada en el plexo avascular. La primera columna son imagenes de corte central macular, la segunda del plexo
vascular superficial, la tercera del plexo profundo y la cuarta de la capa avascular.

Imagen superior: angiografia por tomografia de coherencia dptica (0CT-A) del ojo derecho, plexo
superficial con disminucion de la densidad vascular leve, en el plexo profundo se observan vasos telangiectasicos
perifoveales. Imagen inferior: OCT-A del ojo izquierdo, en el plexo superficial y profundo vasos telangiectasicos,
pérdida de densidad vascular y en la capa avascular neovascularizacion.

(28%) y la hipertension arterial (52%)°. En nuestro estu-
dio pudimos observar que los pacientes con DM2 pre-
sentaban una agudeza visual significativamente peor
que los pacientes con HAS o sin comorbilidades sisté-
micas. Podemos pensar que esto se atribuye al dano
vascular que tienen de base los pacientes con DM2.

La edad no se determind como un factor de riesgo
para presentar una enfermedad mas avanzada, ya que
no existio correlacion significativa.

Los hallazgos patoldgicos en su mayoria fueron bila-
terales (80%). Se observé una presentacion asimétrica
en general. Creemos que el 20% de los pacientes que
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A la izquierda, angiografia por tomografia de
coherencia Optica con lesion vascular temporal a la
fovea. Se observa lesion aneurismatica en el plexo
superficial (flecha naranja). Ambas imagenes con vasos
en angulo recto (flecha azul).

Caracteristicas de retina neurosensorial. Se
observan puntos hiperreflécticos, cavitaciones
intrarretinianas, pérdida de la continuidad en la linea
elipsoide y alteraciones del EPR.

solo presentaron cambios consistentes con MacTel tipo
2 (clinicamente, por OCT, FAR y OCT-A) en un solo ojo
se debe a la asimetria de presentacion de la enferme-
dad y no a una variedad unilateral del MacTel tipo 2.

La agudeza visual fue buena en general (20/40). Esto
sorprende en MacTel tipo 2, ya que, en otras patologias
donde la linea elipsoide se encuentra dahada, las agu-
dezas visuales suelen ser peores.

En el Proyecto MacTel se report6 una prevalencia de
neovascularizacion del 2% en las fotografias de fondo
de ojo. Otro estudio mas reciente encontré en las
OCT-A invasion vascular en la retina externa y neovas-
cularizacién en 9 de los 14 ojos estudiados'. En nues-
tro estudio, con el andlisis de OCT-A, se encontrd
neovascularizacion en el 21%. El 55% de estos pacien-
tes presentaron neovascularizacion subclinica (solo en
la OCT-A) y no se les ofrecid tratamiento antiangiogé-
nico, se mantienen en vigilancia estrecha.

Los cambios vasculares en su mayoria se presenta-
ban en el area temporal y superior con respecto a la
fovea. No encontramos correlacion en cuanto al cua-
drante afectado y la agudeza visual.

Encontramos una presentacién de la enfermedad en
los diferentes estadios. El estadio mas frecuente fue el
2, seguido del estadio 3 (38 y 32%, respectivamente).

Cabe recalcar que no se trata de una enfermedad
meramente vascular. Ya se ha descrito que los cambios
vasculares, en ocasiones, no son la caracteristica promi-
nente, sobre todo en estadios tempranos de la enferme-
dad. Gass describié cambios en la OCT, como agujeros
lamelares, y en el electrorretinograma, una respuesta
reducida de los conos antes de encontrar los cambios
vasculares, lo cual refuerza la teoria de que la anormali-
dad primaria se encuentra en la retina neural y las células
de Muller'?, La anomalia mas frecuente en la retina neu-
rosensorial en nuestra serie de casos fue la pérdida de
continuidad en la linea elipsoide y alteraciones de capas
hiperreflécticas externas, puntos hiperreflécticos y cavita-
ciones. Los puntos hiperreflécticos nos sugieren una
migracion de células que intentan reparar el dafio y un
probable componente degenerativo mas que vascular, ya
que en otras patologias, como la retinosis pigmentaria,
estos puntos se han descrito como lipoproteinas extrava-
sadas, macrdfagos y células del EPR que migran. Quiza
los cambios vasculares sean secundarios al dafio de la
retina neurosensorial’®. Apoyamos esta teoria con los
estudios de nuestros pacientes, donde los cambios de la
retina neurosensorial eran mas evidentes que los cam-
bios vasculares de OCT-A.

Heeren, et al. observaron que la agudeza visual no
es necesariamente la mejor medida del deterioro fun-
cional. Ellos midieron la agudeza visual y la micrope-
rometria. De 71 pacientes, el 58% de los ojos la
microperimetria demostraba aumento en el escotoma
0 un nuevo escotoma absoluto. En cambio, solo el 17%
de estos pacientes tenia disminucion de la agudeza
visual de mas de dos lineas'.

Finger, et al. reportaron que la pérdida sensitiva
parafoveal se asociaba a dificultad para la lectura a
pesar de una fijacion central estable’.

Runkle, et al. realizaron OCT-A en 14 ojos y obser-
varon una disminucion del 50% en la densidad vascu-
lar con respecto a los controles, pero concluyeron que
la disminucion de la densidad vascular no se correla-
cionaba con la agudeza visual. También midieron el
grosor de la zona elipsoide y el EPR, y vieron que era
significativamente menor con relacion a los controles
y que este dafio si se relacionaba a una menor agu-
deza visual'®,

MacTel tipo 2 es una enfermedad subdiagnosticada,
sobre todo en etapas tempranas, debido a que los
cambios no son muy evidentes en la exploracion y no
causan una baja visual importante. En etapas tardias
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también es dificil su diagndstico por su semejanza con
la degeneracion macular relacionada a la edad.
Charbel, et al. describieron que el grosor macular
central se encontraba disminuido a expensas de con-
traccion y atrofia de las capas externas de la retina; y
que este factor se asociaba con datos de progresion
de la enfermedad'”. Nosotros no encontramos correla-
cion significativa entre el GMC y la agudeza visual.
En nuestro estudio evidenciamos la utilidad de la
OCT y su modalidad de OCT-A, ya que esta nos puede
demostrar cambios discretos e iniciales en la evolucion
de la enfermedad, en especial para evidenciar neovas-
cularizacion temprana, a los cuales se les debe realizar
una vigilancia mas estrecha. No creemos necesarios
estudios con contraste como la fluorangiografia en el
diagnostico de MacTel tipo 2, ya que no nos ofrece
informacion adicional a la que nos brinda el OCT-A.

Conclusiones

La MacTel tipo 2 es una patologia compleja. La
OCT-A nos muestran los cambios caracteristicos en la
retina neurosensorial y en los diferentes plexos capila-
res, sin la necesidad de otros estudios. La mayoria de
los pacientes tienen una agudeza visual mejor a 20/40.
La mayoria se encuentran en un estadio 2 y 3 segun
los hallazgos por OCT-A. No encontramos relacion
entre nuestras variables y la agudeza visual de los
pacientes con este diagnostico. Los pacientes diabéti-
cos con MacTel tipo 2 presentan peores agudezas
visuales. Los datos patoldgicos son mas evidentes en
la retina neurosensorial que los cambios vasculares, o
que apoya un origen celular con afeccion vascular
secundaria. Asi mismo, la OCT-A es el estudio ideal
para detectar neovascularizacion temprana en esta
patologia. Los biomarcadores en OCT-A son dificiles
de determinar para el prondstico visual.
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