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Imagen multimodal en complejo

andmalo vascular exudativo perifoveal
«PEVAC»

Multimodal imaging in perifoveal exudative vascular
anomalous complex «PEVAC»

TAPIA QUIJADA HE', DIAS DE AGUILAR OSONA M1, FALCON ROCA R!,
GOMEZ PERERA S', ARTEAGA ENRIQUEZ C'

RESUMEN

El complejo anomalo vascular exudativo perifoveal (PEVAC) es definido como una anomalia
aneurismatica unilateral, aislada, perifoveal, que ocurre en individuos sanos y también en
pacientes con DMAE o miopia patoldgica. Su espectro expandido se ha dilucidado reciente-
mente mediante imagen multimodal. Aunque hay cierta claridad sobre sus caracteristicas y
su historia natural, la causa sigue siendo desconocida. Reportamos dos casos diagnosticados
de PEVAC en nuestro hospital y el estudio con «imagen multimodal» que incluye OCT es-
tructural, angiografia con fluoresceina (AGF), angiografia con verde de indocianina (ICGA)
y OCT-angiografia (OCT-A). Los hallazgos clinicos se analizaron al inicio del estudio y en
los seguimientos disponibles.
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SUMMARY

Perifoveal exudative vascular anomalous complex (PEVAC) is defined as an isolated, unilate-
ral, perifoveal aneurysmal abnormality that occurs in healthy individuals and also in patients
with AMD or pathological myopia. Its expanded spectrum has recently been elucidated by
multimodal imaging. Although there may be some clarity about its characteristics and its
natural history, the cause remains unknown. We report two cases diagnosed with PEVAC
in our hospital and the study with «multimodal image» that includes structural OCT, fluo-
rescein angiography (FA), indocyanine green angiography (ICGA) and OCT-angiography
(OCT-A). The clinical findings were analyzed at the start of the study and in the available
follow-ups.
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INTRODUCCION

El complejo andmalo vascular exudativo
perifoveal (PEVAC) es una entidad macular
relativamente nueva que puede pasarse por
alto o confundirse con otras patologias reti-
nianas (1). Recientemente han sido publica-
dos nuevos casos y series mas amplias de PE-
VAC (2-8). Segun lo informado sobre la base
de las caracteristicas de «imagen multimo-
dal», PEVAC se ha definido como una anor-
malidad aneurismatica unilateral, aislada, pe-
rifoveal, que afecta a individuos sanos pero
también a pacientes con otras enfermedades
maculares coincidentes, incluida la degenera-
cion macular relacionada a la edad (DMAE)
y la miopia patologica (2-4).

Clinicamente PEVAC se presenta con li-
quido intrarretiniano, hemorragia y/o exuda-
dos duros con signos angiograficos y tomogra-
ficos que son caracteristicos. Se ha informado
que los cambios exudativos intrarretinianos
generalmente no responden a las inyecciones
intravitreas de anti-factor de crecimiento en-
dotelial vascular (anti-VEGF) (1,2,4). El es-
tudio con «imagen multimodaly, que incluye
la OCT-angiografia (OCTA), se ha utilizado
para proporcionar una mejor comprension de
los mecanismos fisiopatologicos de muchas
enfermedades maculares incluido el PEVAC.
El propésito de este articulo es describir dos
pacientes diagnosticados de PEVAC, su pre-
sentacion clinica, los hallazgos con «imagen
multimodaly, y la evolucion durante el segui-
miento.

CASO CLINICO 1

Varén de 63 afios, sin antecedentes de im-
portancia, que fue remitido a nuestro hospital
porque en una visita de control le detectaron
una alteracion macular en el ojo izquierdo
(OD). En el examen oftalmologico presentaba
una mejor agudeza visual corregida (MAVC)
de 0,9 en ambos ojos (AO). La refraccion
manifiesta era +1,50 dioptrias en ambos 0jos.
La presion intraocular era normal. El examen
bajo lampara de hendidura mostré facoescle-
rosis bilateral mientras que el resto del exa-
men del segmento anterior fue normal en AO.
El fondo de ojo del ojo derecho (OD) era es-
trictamente normal y en el OI presentaba una
pequefia hemorragia intrarretiniana perifo-

veal sin otros hallazgos asociados. Se realiz6
estudio con imagen multimodal que incluyo
OCT SD, AGF y ICGA (Spectralis, Heidel-
berg Engineering®) y OCTA (AngioVue HD,
Optovue®). Los hallazgos de imagen confir-
maron la presencia de una dilatacion aneu-
rismatica grande que se correspondia con la
hemorragia intrarretiniana en la regién pe-
rifoveal del OI. La OCT SD del OI mostré
la dilatacion aneurismatica como una lesion
perifoveal hiperreflectiva intrarretiniana con
un incipiente espacio quistico adyacente. La
AGF evidencio bien la lesion en region peri-
foveal temporal con escasos signos de fuga en
fases tardias. El estudio con ICGA no mostrd
alteraciones vasculares coroideas. La OCTA
3 x 3 mm mostr6 dos lesiones aneurismaticas
perifoveales bien definidas una temporal y la
otra inferior, en ambas el flujo era detectable
en el plexo vascular superficial (PVS) (fig. 1).
En funcion de los rasgos caracteristicos de los
estudios de imagen se realiz6 el diagnostico
de PEVAC. Se ha mantuvo una actitud ex-
pectante con revisiones periodicas y tras dos
aflos de seguimiento, la lesion se ha manteni-
do estable con un ligero aumento del espacio
quistico, pero sin afectacion visual importan-
te (fig. 3).

CASO CLINICO 2

Var6n de 82 afos, sin antecedentes de im-
portancia, que fue remitido a nuestro hospital
para valoracion de cataratas. En el examen
oftalmologico presentd una mejor agudeza
visual corregida (MAVC) de 0,7 en OD y 0,6
en OI. La refraccion manifiesta fue (+2,0 —1.0
a 90°) y (+1,0 —0,75 a 85°) respectivamente.
El examen bajo lampara de hendidura mostrd
cataratas en evolucion en AO mientras que el
resto del examen del segmento anterior fue
normal. El examen de FO no era destacable,
sin embargo, en el OD el estudio con OCT
SD mostré una lesion hiperreflectiva redon-
da con lumen menos reflectivo y un pequefio
espacio quistico intrarretiniano adyacente.
Se completo estudio con «imagen multimo-
dal» AGF y ICGA (Spectralis, Heidelberg
Engineering®) y con OCTA (Angioplex Ci-
rrus 5000, Zeiss®). La AGF revel6 dos dila-
taciones aneurismaticas grandes adyacentes
localizadas en region perifoveal temporal que
presentaban fuga tardia leve. La ICGA reve-
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16 de manera muy sutil las mismas lesiones
hiperfluorescentes identificadas por la AGF y
descarto alteraciones vasculares coroideas. El
estudio con OCTA 3 x 3 mm mostro el flujo
de las dilataciones aneurismaticas perifovea-
les bien definidos en el plexo vascular pro-
fundo (PVP) del OD (fig. 2). Todos los ha-
llazgos fueron compatibles con PEVAC por
lo que se ha mantenido actitud expectante.
Tras 18 meses de seguimiento la lesion se ha
mantenido estable con un ligero aumento del
espacio quistico, pero sin afectacion visual
importante (fig. 3).

DISCUSION

El PEVAC fue descrito por primera vez
por Querques et.al en 2011 como un aneu-
risma perifoveal exudativo aislado de pre-
sentacion unilateral (1).Unos afios mas tarde
Sacconi et. al. (2) describieron el espectro cli-
nico de esta entidad con imagen multimodal.
El PEVAC fue identificado normalmente en
pacientes de edad avanzada sin otras anor-
malidades vasculares retinianas o coroideas.
Por lo general, se presenta como lesiones
aneurismaticas perifoveales y se asocia con
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Fig.1: Imagen
multimodal en

el caso 1: OD
Retinografia y
OCT SD normal.
Enel Ol la
retinografia
muestra una
pequeria
hemorragia
retiniana
perifoveal. La
OCT SD muestra
el PEVAC y
adyacente a

ella un pequerio
espacio quistico.
La AGF muestra
el microaneurisma
grande perifoveal
que representa al
PEVAC. Imagen
codificada en
color de OCTA
3x3mmysu
respectivo B-Scan
(AngioVue HD)
donde se muestra
las 2 lesiones
aneurismaticas
en el plexo
capilar superficial
(las lesiones
aneurismadticas se
sefialan con flechas
amarillas).
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Fig. 2: Imagen 2 O
multimodal en
el caso 2 donde
se muestra el
PEVAC en el
OD. Se muestra
la retinografia
multicolor y OCT
del OI normal.
En OD: La OCT
SD muestra el
PEVAC con varios
espacios quisticos
adyacentes. La
AGF muestra
las 2 lesiones
aneurismdticas %
adyacentes. El [
1CGA muestra de
manera muy tenue
las mismas lesiones
aneurismaticas. La | ’
OCTA3x3mmy !
su correspondiente .
B-Scan (Cirrus
Angioplex 5000)
muestra las
lesiones en el plexo
capilar profundo.
(las lesiones
aneurismaticas se
sefialan con flechas
amarillas). | £
w

Fig. 3: Imdagenes de OCT SD donde se muestra la evolucion del PEVAC en el periodo de seguimiento de ambos casos.
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espacios quisticos intrarretinianos, pequefias
hemorragias retinianas y a veces exudados
duros. La lesion aneurismatica se identifica
en sujetos sanos y también asociado a otras
enfermedades maculares concomitantes,
principalmente DMAE y miopia (2-4). Los
pacientes generalmente se quejan de deterio-
ro visual y metamorfopsia debido a la exu-
dacion intrarretiniana asociada con la lesion
aneurismatica. La naturaleza de la exudacion
es generalmente autolimitada, sin evidencia
de progresion o disminucion visual (2-4). Es
bien sabido que un aneurisma grande puede
estar asociado con otros trastornos vasculares
retinianos como la oclusion venosa retiniana,
la retinopatia diabética y las enfermedades
inflamatorias (1,2), por lo tanto en nuestros
pacientes, nos aseguramos de descartar hi-
pertension arterial no controlada, diabetes o
cualquier otra vasculopatia ocular y/o sisté-
mica. Es asi que igualmente a los casos que
describimos, el PEVAC se presenta como una
lesion aneurismatica aislada, diferenciandose
de la telangectasia macular idiopatica tipo 1,
donde el signo caracteristico es la presencia
de multiples lesiones telangiectasicas con
exudacion de grado variable.

Los hallazgos con imagen multimodal se-
gun los descrito en las series muestran que el
PEVAC en la OCT SD generalmente se ubica
en la retina entre la capa plexiforme externa y
el complejo de células ganglionares, y se ca-
racteriza por ser una lesion aislada unilateral,
redonda, hiperreflectiva, acompafiada de es-
pacios quisticos intrarretinianos y sin ningun
signo de neovascularizacion. La AGF muestra
la lesioén aneurismatica con fuga variable sin
otras alteraciones capilares vecinas. La I[CGA
descarta alteraciones vasculares coroideas
asociadas (1-4,8). En los ojos afectados por
PEVAC la OCTA identifica efectivamente la
dilatacion aneurismatica caracteristica de PE-
VAC (2,3,5-8). Todos estos hallazgos coinci-
den con lo hallado en nuestros pacientes con
la caracteristica de que los signos exudati-
vos fueron de menor grado evidenciado por
la OCT SD y la AGF. La ICGA en nuestros
pacientes descartd alteraciones vasculares
coroideas. Ademas es conocido que la ICGA
puede revelar la misma lesion hiperfluores-
cente identificada por la AGF, sin embargo,
en nuestros pacientes, la lesion aneurismatica
no fue bien identificada con la ICGA debido
probablemente a que las imagenes de esta se

realizaron en tiempos posteriores respecto a
la AGF.

La OCTA es una técnica rapida no inva-
siva que proporciona imagenes retinianas
de alta resolucion. Muchos estudios han de-
mostrado que OCTA permite analizar mejor
los detalles de la estructura microvascular
retiniana y coroidea, diferenciando los ple-
xos vasculares superficiales y profundos, que
son imposibles de distinguir con AGF. En la
OCTA la lesion PEVAC generalmente esta
localizada en el plexo capilar superficial y/o
profundo (2,3,5-8). En algunos casos se ha
reportado que no es infrecuente la presencia
de mas de una lesion PEVAC (2,3). En nues-
tros pacientes la OCTA permitié evidenciar
con precision el PEVAC, dos lesiones en el
plexo capilar superficial (PCS) en el caso 1
y dos lesiones muy cercanas una de la otra
en el plexo capilar profundo (PCP) en el se-
gundo caso. También nos permitié confirmar
la naturaleza aislada de las lesiones, ya que
no encontramos otras alteraciones vasculares
asociadas.

En nuestros pacientes desde el diagnosti-
co inicial los signos exudativos fueron muy
sutiles, razon por lo cual no manifestaron nin-
gun deterioro visual, ni metamorfopsia. En
una serie anterior se informo un caso de PE-
VAC donde la AGF realizada 4 afios antes de
la inclusién mostr6é que la lesion aneurisma-
tica estaba presente, pero no presentaba exu-
dacion significativa en ese momento (3), esto
coincide con nuestros pacientes donde los
signos exudativos al momento del diagndsti-
co son minimos. De hecho, en los casos que
presentamos los cambios exudativos son in-
significantes en el momento del diagnéstico y
en el periodo de seguimiento solo presentaron
un minimo incremento, sin deterioro ni otros
sintomas visuales relacionados con la enfer-
medad. Esta descrito en las series publicadas,
que la exudacién intrarretiniana asociada a
PEVAC puede no responder al tratamiento
con anti-VEGF vy, en raras ocasiones, la exu-
dacion puede resolverse espontaneamente lo
que puede deberse a la variabilidad del flu-
jo dentro de la lesion aneurismatica (2-4,8).
Sin embargo, se debe tener en cuenta que
en algunos pacientes el grado de exudacion
puede ser severo, por lo tanto se recomienda
seguimiento periddico con OCT SD para la
identificacion temprana del incremento de los
signos exudativos que puedan justificar una
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intervencion terapéutica. Respecto a nuestros
pacientes, ninguno de ellos recibi6 tratamien-
to y tras aproximadamente 2 afios de segui-
miento los cambios exudativos se mantuvie-
ron estables y sin repercusion visual.

CONCLUSION

El PEVAC es una anomalia vascular reti-
niana perifoveal idiopatica que se asocia con
espacios quisticos intrarretinianos. Estas le-
siones asociadas a PEVAC en algunos casos
se pueden mantener estables sin necesidad de
tratamiento e incluso tener una resolucion es-
pontanea con el tiempo.
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