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Maculopatia media paracentral aguda: a propdsito de un caso y revisiéon de la literatura

Paracentral acute middle maculopathy: a clinical case report and review of the literature
Ana Sanhueza R', Paulina Liberman S. ', Raul Gonzalez C.

Resumen

Introduccion: la maculopatia media paracentral aguda (PAMM) es una entidad descrita en la tomografia de coherencia dptica de dominio
espectral (SD-OCT). Se caracteriza por la presencia de una banda hiperrefringente de localizacion parafoveal en las capas medias retinales
y se manifiesta por la aparicién de escotomas paracentrales. En este articulo se presenta un caso clinico con el diagnéstico de PAMM y una
breve revisién de la literatura. Métodos: se solicité consentimiento informado escrito del paciente bajo la aprobacién del comité ético-cien-
tifico de la Facultad de Medicina de la Pontificia Universidad Catdlica de Chile. La revision de la literatura se realizé mediante una estrategia
de busqueda que incluyé los términos explicitados en las palabras clave. Resultados: el paciente consulta por un escotoma paracentral
superior en el ojo derecho (OD). En la autofluorescencia se observé una lesion hipoautofluorescente parafoveal inferior del OD. La angiografia
retinal mostrd tenue filtracion en la misma zona, sin signos de oclusién arterial. En la SD-OCT del OD, se observé una lesién hiperrefringente
parafoveal inferior en las capas medias retinales. El estudio sistémico descarté causas infeccioso-inflamatorias y vasculares. A partir de lo
anterior, se realizo el diagndstico de PAMM. Conclusiones: la presentacion clinica y los resultados obtenidos fueron concordantes con lo
reportado en la literatura respecto a la PAMM. Actualmente el manejo se basa en buscar y controlar condiciones relacionadas, puesto que
no se ha descrito tratamiento especifico. En este caso, se descartaron causas secundarias y se decidio la observacion clinica.

Palabras clave: PAMM; maculopatia-paracentral; SD-OCT.

Abstract

Background: Paracentral acute middle maculopathy (PAMM) refers to a recently discovered finding described in the field of spectral-domain optical
coherence tomography (SD-OCT). The main hallmark of PAMM is a hyper-reflective band-like lesion involving the middle layers of the retinain a
parafoveal position. Typically, patients present with an acute onset of paracentral scotomas. In this article, we report a clinical case of PAMM and a
brief review of the relevant literature. Methods: To obtaining clinical information, the requirements included a written informed consent form and
the approval of the Ethical-Scientific Committee of Pontificia Universidad Catdlica de Chile. The literature review was carried out using a search
strategy thatincluded the terms specified in the keywords. Results: The patient presented an acute history of a superior paracentral scotomain the
right eye (RE). Fundus autofluorescence uncovered a hypo-autofluorescent area at the inferior fovea in the RE. Fluorescein angiography excluded
a retinal artery occlusion and showed a hyperfluorescent capillary leakage at the same location. SD-OCT revealed a hyper-reflective band-like
lesion in the middle retinal layers. A complete search for infectious, inflammatory, and vascular causes ruled out secondary conditions. These results
were consistent with a diagnosis of PAMM. Conclusions: Clinical presentation and laboratory findings were compatible with the actual evidence
concerning PAMM. The current management consists of identification and treatment of related vascular and systemic associated factors because
thereis no specific treatment for this condition. In this case, a negative study of secondary aetiologies supported the decision of clinical observation.

Keywords: PAMM; paracentral-maculopathy; SD-OCT.
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Introduccion

La maculopatia media paracentral aguda (PAMM, por sus siglasen  entidad recientemente descrita en la tomografia de coherencia
inglés “Paracentral Acute Middle Maculopathy”) correspondeauna  éptica de dominio espectral (SD-OCT) such as spectral domain
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optical coherence tomography (SD-OCT (Sarraf et al., 2013; Rahimy
& Sarraf, 2014). Se caracteriza por la presencia de una banda hipe-
rrefringente a nivel de la capa nuclear interna (INL) de localizacién
parafoveal (Rahimy et al., 2015). Se describe que es secundaria a
isquemia en los plexos capilares intermedio y profundo de la retina
(Chenetal., 2015).

Clinicamente se manifiesta por la presentaciéon aguda de uno
o multiples escotomas paracentrales, sin otros sintomas oftal-
moldgicos y con hallazgos sutiles o ausentes en el fondo de ojo
(Rahimy & Sarraf, 2014). Los pacientes pueden experimentar déficit
visual permanente que es secundario la atrofia de la INL afectada
(Rahimy et al., 2015).

En este articulo se presenta el caso de un paciente con diagndstico
de PAMM y una breve revision de la literatura.

Caso clinico

Hombre de 27 afios, ingeniero, sin antecedentes moérbidos. Consultd
de forma ambulatoria en el Servicio de Oftalmologia del Centro
Médico San Joaquin por un escotoma paracentral superior en el ojo
derecho (OD) de inicio agudo y nueve dias de evolucién. No referia
fotopsias, ojo rojo, dolor ocular ni compromiso contralateral. A la
anamnesis por sistemas, no presentaba otros sintomas y negaba
consumo de tabaco o drogas.

La agudeza visual (AV) sin correccion era 20/20 en ambos ojos. En
la biomicroscopia el segmento anterior era normal. En el fondo de
0jo se observaron papilas de bordes netos, maculas sanas, retina
aplicada y periferia sin lesiones. Al dia siguiente fue reevaluado
y en el fondo de ojo derecho destacaba una lesiéon blanquecina
paracentral inferior de aspecto no solevantado en relacion a una
rama arterial secundaria.

Se realizé estudio con autofluorescencia, en la que se observd
una lesién hipoautofluorescente en la regioén parafoveal inferior
del OD (Figura 1). En la SD-OCT del mismo ojo, se observé una
lesion hiperrefringente en placa de las capas medias de la retina
y de ubicacidn parafoveal inferior (grosor central foveal: 288 pm)
(Figura 2). En la angiografia retinal se observo tenue filtracion capilar
en la region inferior de la fovea (Figura 3) sin signos de oclusion
arterial ni compromiso en la perfusion en OD. Los examenes del
Ol fueron normales.

Se descartaron causas infeccioso-inflamatorias y vasculares con RPR,
FTA-ABS, anticuerpos anti-Bartonella, anticuerpos anti-Toxoplasma,

anticuerpos anti-DNA, ANA, ANCA, complemento C3-C4, perfil de
trombofilia (anticoagulante lUpico, anticuerpos anticardiolipina,
anticuerpos anti-B2 Glicoproteina I, Factor V Leiden, Protrombina
20210, antitrombina, proteinas Cy S), hemograma, perfil metabdlico,
ecografia doppler carotidea, ecografia cardiaca, holter de arritmias

y RNM de cerebro. Todo el estudio fue negativo.

1200 um

Figura 1: Autofluorescencia (a,c). Se observa lesion hipoautofluorescente
de bordes netos y localizacién parafoveal inferior en OD. Retinografia
aneritra (b,d). Se observa 4rea con mayor diferencia de contraste en
region parafoveal inferior del OD, cuyas dimensiones fueron 4,86 mm
de largo, 2,36 mm de ancho y un érea aproximada de 7,33 mm2. OD:
Ojo derecho. Ol: Ojo izquierdo. mm: milimetro. Autofluorescencia y
retinografia aneritra obtenidas con Equipo SPECTRALIS® HRA+OCT
(Heidelberg Engineering®).

Figura 2: Autofluorescencia (a, ¢, €, g) y seccién correspondiente de la SD-OCT
de macula (b, d, f, h) del ojo derecho. Se observan lesiones hiperrefringentes
en las capas medias retinales (flecha) de localizacion parafoveal inferior,
cuyas dimensiones son 1,72 mm de ancho (figura f) y 4,79 mm de largo
(figura h). mm: milimetro. Imédgenes obtenidas con Equipo SPECTRALIS®
HRA+OCT (Heidelberg Engineering®©).
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Figura 3: Fases tempranas de angiografia retinal (a, b de OD y e de Ol). Fases
tardias de angiografia retinal: (c, d de OD y f de Ol). Se observa filtracion
capilar en regién parafoveal inferior de OD, secundario al compromiso de
la arteria cilioretinal (flecha), sin imagenes sugerentes de oclusion arterial.
Sin hallazgos en Ol. OD: Ojo derecho. Ol: Ojo izquierdo. Imdgenes obtenidas
con Equipo SPECTRALIS® HRA+OCT (Heidelberg Engineering®©).

A partir de lo anterior y de los hallazgos obtenidos en la SD-OCT, se
realiz6 el diagndstico de PAMM. Dado que no se identificaron causas
secundarias, se decidio la observacion clinica. Tras cuatro meses des-
de el inicio del cuadro clinico, el paciente persistia con el escotoma
paracentral superior que se evidencia en el campo visual computado.
En la SD-OCT se observa atrofia de la INL e hiperrefringencia de las
capas medias retinales en region parafoveal inferior de OD (Figura 4).

Discusion

La PAMM se describié inicialmente en el afo 2013 como una variante
de la neuroretinopatia macular aguda (AMN). El término se acuid
descriptivamente debido a la presentacién aguda de un escotoma
paracentral, asociado a una lesién parafoveal hiperrefringente en
la SD-OCT (Sarraf et al., 2013). Esta lesion se localiza en las capas
medias de la retina. Compromete especificamente la INL y zona
de union entre la capa plexiforme externa y la INL, sin afectar las
capas retinales externas (Sarraf et al., 2013; Rahimy et al., 2015).
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Figura 4: Autofluorescencia (a, d) y seccion correspondiente de la SD-OCT de macula (b, e) a los 4 meses de evolucion del cuadro clinico. Se observa
atrofia de la INL e hiperrefringencia de las capas medias retinales en region parafoveal inferior de OD (flecha blanca). Sin lesiones en Ol. Campo visual
10-2 (¢, f) evidencia escotoma paracentral superior en el OD (flecha negra). Sin hallazgos patoldgicos en el Ol. INL: Capa nuclear interna. OD: Ojo derecho.
Ol: Ojo izquierdo. Autofluorescencia y SD-OCT obtenidas con Equipo SPECTRALIS® HRA+OCT (Heidelberg Engineering®). Campo visual obtenido con

Humpbhrey Field Analizer 3 (Zeiss©).

A diferencia de la PAMM, las lesiones en la AMN se presentan con
bandas de atenuacion entre la capa plexiforme externa y la capa
nuclear externa, lo que se asocia a disrupcién macular externa y
pérdida del elipsoide (Rahimy et al., 2015; Bhavsar et al., 2016). Lo
anterior produce secundariamente un adelgazamiento de la capa
nuclear externa (Sarraf et al., 2013; Bhavsar et al., 2016).

En cuanto a la fisiopatologia de la PAMM, mediante la angiografia
OCT (OCTA) se ha obtenido evidencia de que ésta es secundaria

a la isquemia producida en los plexos capilares intermedio y
profundo de la retina (Chen et al., 2015; Nemiroff et al., 2016), los
cuales estan respectivamente localizados en relacion a las regiones
internay externade laINL (Chanetal., 2012;Tan et al., 2012; Sridhar
et al, 2015). La localizacién anatémica de la alteracién vascular
ha sido dificil de demostrar por angiografia convencional (Chen
etal.,, 2015; Rahimy et al., 2015). No obstante, la OCTA permite
obtener imagenes de alta resolucién de la vasculatura retinal
segun profundidad (Rahimy et al., 2015). Con esta nueva técnica
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ha sido posible co-localizar las alteraciones en el flujo de los plexos
capilares intermedio y profundo, con las zonas donde se observan
las lesiones sugerentes de PAMM en la SD-OCT (Christenbury et
al., 2015; Sridhar et al., 2015; Nemiroff et al., 2016).

Si bien la PAMM corresponde a una anormalidad en la SD-OCT,
ésta puede indicar una condicién subyacente. En la literatura se
reporta que la PAMM se asocia a patologias vasculares retinales o
sistémicas. Hallazgos caracteristicos de PAMM se han encontrado
en retinopatia diabética, oclusion arterial retinal, oclusién de vena
central de la retina, retinopatia de células falciformes y retinopatia
de Purtscher (Rahimy et al., 2015; Chen et al., 2015; Yu et al., 2015;
llginis et al., 2015). En series de casos, la PAMM se ha asociado a
retinopatia hipertensiva, compresion orbitaria, migrana, hipovole-
miay al uso de sustancias como cafeina, anfetaminas, vasopresores
o anticonceptivos orales (Sarraf et al., 2013; Chen et al., 2015).
Recientemente se ha reportado su asociacion con hipertensién
endocraneana (Denny et al., 2019) y sindrome antifosfolipidos
(Trese etal., 2017). Por otro lado, la PAMM puede ser una condicion
idiopatica y estar presente en pacientes sin comorbilidades (Chen
& Hu, 2017). Sin embargo, frente a hallazgos sugerentes de ésta
en la SD-OCT, es necesario un estudio meticuloso para descartar
factores vasculares sistémicos o retinales (Rahimy et al., 2015).

La PAMM se ha descrito como un hallazgo caracteristico en la SD-
OCTy no se ha definido como una enfermedad propiamente tal. Sin
embargo, puede manifestarse clinicamente por la aparicion aguda
de escotomas paracentrales en uno o ambos ojos (Sarraf et al., 2013;
Rahimy & Sarraf, 2014). Estos aparecen como visién borrosa central
o"“manchas oscuras”fijas (Sarraf et al., 2013; Rahimy & Sarraf, 2014).
La AV puede estar levemente comprometida, pero en la mayoria
de los casos no esta afectada (Rahimy & Sarraf, 2014). El fondo de
ojoy laretinografia pueden ser completamente normales, aunque
en algunos casos existe la presencia de lesiones que pueden ser
confundidas con exudados algodonosos (Rahimy & Sarraf, 2014;
Rahimy et al., 2015). A diferencia de éstos, las lesiones asociadas
a la PAMM son mas profundas en la retina, de contornos menos
definidos, apariencia blanquecina-grisdcea u opacay no siguen la
distribucion de la capa de fibras nerviosas (Rahimy & Sarraf, 2014;
Rahimy et al., 2015). En cuanto a la evolucién, los escotomas pue-
den ser transitorios y presentar mejoria en grado variable, o bien,
puede haber un déficit permanente secundario a la atrofia de la
INL afectada (Rahimy et al., 2015), tal como en el caso expuesto.
A largo plazo, el fondo de ojo es normal o se puede observar un
oscurecimiento tenue en la zona afectada (Yu et al., 2014).

Debido a las manifestaciones sutiles o ausentes de la PAMM en el
examen de fondo de ojo por biomicroscopia, es necesario contar
con métodos diagnosticos complementarios. La retinografia

permite obtener imagenes de mayor resolucion de la retina, donde
es posible observar las lesiones previamente descritas (Rahimy &
Sarraf, 2014). La presencia de areas hipoautofluorescentes puede
ser un hallazgo en la autofluorescencia (Shah et al., 2019). Si bien
la angiografia retinal contribuye a descartar la presencia de oclu-
sion arterial retinal (Rahimy et al., 2015), no necesariamente existe
correlacion anatémica entre las lesiones sugerentes de PAMM en
la SD-OCTy lasimagenes obtenidas por angiografia. Dicha técnica
no es dptima para visualizar el plexo radial peripapilar (Spaide et
al., 2015) nilos plexos capilares intermedio y profundo de laretina
(Mendis et al., 2010).

En los ultimos afnos se ha producido un aumento progresivo del
conocimiento acerca de la PAMM vy las alteraciones vasculares
asociadas. En consecuencia, es probable que esta condicién sea
mas comun de lo que se piensay por lo tanto, se debiera considerar
en aquellos casos con historia sugerente y sin diagndstico claro. A
pesar de lo anterior, no se ha descrito tratamiento especifico para
ella y por el momento el manejo se basa en buscar y controlar
condiciones vasculares que pudieran estar relacionadas (Rahimy
etal., 2015).
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