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Resumen

El agujero macular idiopatico (AMI) es una de las maculopatias mas frecuentes, en la que se produce una apertura anatémica del espesor foveal, sin
ser secundaria a ninguna causa. Actualmente se considera que la formacion de los AMI se debe principalmente a tracciones ejercidas por el vitreo
posterior sobre el area foveal, que acaban provocando una discontinuidad del espesor foveal debido a la pérdida de adherencia entre las diferentes
capas celulares. La tomografia de coherencia 6ptica (OCT) ha permitido un mejor estudio de los AMI, conocer mejor sus diferentes estadios y dar lugar
auna clasificacion basada en los hallazgos en laimagen. Los signos y sintomas clinicos que suelen presentar los pacientes con AMI son metamorfopsia,
pérdida de agudeza visual central o escotoma central.

Palabras clave: Agujero macular idiopatico. Tomografia de coherencia dptica. Etiopatogenia.

Resum

El forat macular idiopatic (AMI) és una de les maculopaties més freqlients en la que es produeix una obertura anatomica del gruix foveal que no és
secundaria a cap causa. Actualment es considera que la formacié dels AMI és deguda a traccions exercides pel vitri posterior sobre I'area foveal, que
acaben provocant una discontinuitat del gruix foveal degut a la pérdua d’adherencia entre les diferents capes cel-lulars. La tomografia de coheréncia
optica ha permés un millor estudi dels AMI i dels seus diferents estadis, donant lloc a una classificacié basada en aquestes troballes. Els signes i simp-
tomes clinics que poden presentar els pacients amb AMI sén metamorfopsia, perdua d’agudesa visual o escotoma central.

Paraules clau: Forat macular idiopatic. Tomografia de coheréncia optica. Etiopatogenia.

Abstract

The idiopathic macular hole (IMH) is an anatomical opening of the foveal thickness not secondary to any cause. Currently, the formation of the IMH is
considered to be due to tractions exerted by the posterior vitreous on the foveal area, which causes a discontinuity of the foveal thickness due to the
loss of adhesion between the different cell layers. The optical coherence tomography findings led to a better understanding of the IMH stages and a
classification scheme.The clinical signs and symptoms that patients with IMH may present are metamorphopsia, loss of visual acuity, or central scotoma.

Key words: Idiopathic macular hole. Optical coherence tomography. Etiopathogenesis.
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Definicion

El agujero macular (AM) es una de las maculopatias mas frecuen-
tes que consiste en una apertura anatomica del espesor foveal,
pudiendo ir desde una alteracion minima en la interfase vitreo-
rretiniana hasta un defecto completo en la retina neurosensorial,
causando una pérdida de la vision central.

El AM puede ser idiopético o bien secundario a diversas causas,
que incluyen: traumatismo contuso del globo ocular, miopfa, in-
flamacion ocular, cirugfa por desprendimiento de retina y rotura
de quistes en el edema macular diabético. El agujero macular
idiopético (AMI) es la forma mas comun'.

El primer caso de agujero macular publicado fue en 1869 por
Knapp?, se dio en un paciente con antecedentes de trauma ocular,
y lo identifico como una hemorragia macular. Posteriormente,
Fuchs® realizd en 1901 la primera descripcién histopatoldgica del
AMI,y unos aflos después, en 1907, Coats* describe la presencia de
cambios cistoides en la region macular afecta de AMI. No fue hasta
1924 cuando Lister® sefala al vitreo como elemento favorecedor
del AMI, pero la aportacién méas importante la realizé Gass® en
1988 con la clasificacion de los AMI, basandose en la observacion
clinica. Kelly y Wendel’, en 1991, realizaron un estudio en el que
demuestran la eficacia de la vitrectomia, la hialoidectomia y el

taponamiento postural con hexafloruro de azufre (SF6) en el
tratamiento de pacientes con AMI.

Gracias a la aparicion de la tomografia de coherencia optica y
su continuo desarrollo, se puede estudiar de manera precisa la
interfase vitreomacular (IVM) y, de esta forma, comprender mucho
mejor la formacién de los agujeros maculares, dado que actual-
mente se considera que el principal mecanismo implicado en la
génesis de los AMI es la traccion anteroposterior ejercida por el
vitreo en el drea foveal.

Epidemiologia

La prevalencia de traccién vitreomacular (TVM) esté estimada en el
22,5 por 100.000 en la poblacién general, con una incidencia anual
estimada de agujero macular de 7,8-8,7 cada 100.000 habitantes®®.,
Suele aparecer entre los 60-70 afios y el riesgo de desarrollar TVM,
ya sea 0 no asociada a agujero macular, aumenta con la edad. La
incidencia es mucho mayor en mujeres que en hombres, con una
relacion de 3:1. La causa de dicho aumento de la prevalencia en
el sexo femenino continua siendo desconocida®.

Se estima que el riesgo de desarrollar un AMI de espesor completo
a los dos afos en el ojo contralateral de un paciente ya afecto
es aproximadamente del 10-15%, sobre todo si se mantiene la
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hialoides posterior adherida a la retina. Si se detecta una trac-
cién vitreorretiniana por un desprendimiento de vitreo posterior
incompleto (evidenciado por OCT), el 11% de los casos acaban
desarrollando un agujero macular de espesor completo a los dos
anos de seguimiento'®.

El AMI suele desarrollarse en semanas o0 meses, dependiendo del
estado evolutivo en el que se encuentre, segun la primera des-
cripcion realizada por Gass. El prondstico de los agujeros visuales
completos es muy pobre, se ha observado que solo entre el 3y el
11% se cierran espontaneamente, mejorando la agudeza visual®.

Etiopatogenia

Pese a que el mecanismo etiopatogénico de esta entidad aliin no
se conoce con total exactitud, se considera que la adhesion y la
traccion vitreofoveal constituyen los factores etiolégicos princi-
pales en la mayorfa de agujeros maculares idiopaticos.

En la actualidad, se acepta ampliamente que el desarrollo de los
AMI se debe al efecto de la traccion anteroposterior ejercida por el
vitreo posterior a nivel foveal. Se ha descrito que la persistencia de
adhesion vitreomacular asociada al movimiento ocular produce
tracciones dindmicas por contraccion de las fibras de coldgeno
del vitreo, en un sentido anteroposterior®.

La traccién vitreofoveal de tipo tangencial también se considera
responsable de la formacién de AMI. Esta se debe a la contraccion
del cortex vitreo prefoveal, la cual se ha sugerido que estd causada
por procesos de remodelado celular o por contracciéon de una
membrana formada por células gliales en la superficie retiniana'"'2.

El estudio de las células gliales de la retina (células de Mller) ha
permitido un mejor conocimiento acerca del desarrollo del agu-
jero macular, ya que la distincion de los diferentes tipos celulares
y sudistribucién en la févea han ayudado a entender los cambios
anatdémicos que se dan en cada fase del proceso.

Células de Miiller

Las células de Muller (CM) son células de tipo glial y tienen una
funcion tréfica y estructural. Sus nucleos se sitdan en la capa
nuclear interna y sus prolongaciones se extienden a través de
todas las capas retinianas. La membrana limitante externa (MLE)
estd conectada a la membrana limitante interna (MLI) en el centro
de la févea (foveola) debido al engrosamiento de la capa de CM,
creando una estructura en forma de cono invertido. Este cono de
células de Muller ocupa aproximadamente un tercio del centro
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fovealy actlia como una estructura de union para la capa de conos
subyacente. Ademas de las CM que forman el cono situado en
el centro de la fovea, se distinguen las células de Muller atipicas,
localizadas en el resto de la foveola y las células de Muller en forma
de Z, en el &rea parafoveolar'™ (Figura 1).

Papel de las células de Miiller en la formacién de AMI

La traccion anteroposterior ejercida por el vitreo sobre el cono
de células de Muller y las células de Muller atipicas constituye
el estadio inminente del AMI, en el que se produce una traccion
oblicua de ambos lados de la foveola, dando lugar a unaimagen
caracteristica en la OCT"™ (Figura 2). Posteriormente, se produce
una discontinuidad en la MLE, debido a la pérdida de adheren-
cias celulares entre la capa de conos y las células de Muller en la
foveola. Esta discontinuidad progresara y serd mayor en la parte
mas central, la mas susceptible a las fuerzas de traccion vitreofo-
veal anteroposteriores'®.,

A partir de este punto, y considerando la disposicion especial de
las CM en lafovea y el grado de traccién vitreomacular, se pueden
producir dos tipos de defectos de espesor completo en la fovea:
en forma de dehiscencia o en forma de desgarro, tal como se
ilustra en la Figura 3, basada en la clasificacion clinica de Gass.
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Figura 1. Representacion de los diferentes tipos de células de Muller sobre imagen
de tomografia de coherencia éptica.

Figura 2. Traccion vitreomacular. Se observa una traccién oblicua de ambos
lados de la foveola.
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Estadio 0
Adhesion vitreomacular

TIPO A o Deshicencia TIPO B o Desgarro

| |

Estadio 1
Traccion vitreomaculal

Estadio 2

Estadio 3

Estadio 4

Figura 3. Esquema de la evolucion del agujero macular segun la clasificacion de Gass. Estadio 0: adhesion vitreomacular. Estadio 1: traccion vitreomacular. Figuras 1A,
2A y 3A.Tipo dehiscencia: se inicia con la traccion de las células del cono de Mller, sequido de la formacién de pseudoquistes y la retraccion de los fotorreceptores,
generandose una dehiscencia central. Figuras 1B, 2B y 3B. Tipo desgarro: se produce una traccion a nivel parafoveal, provocando la avulsion de las capas foveales mas

externas, generandose un desgarro de tejido foveal que avanzaré hasta la formacion de un opérculo. Estadio 4: agujero macular de espesor completo con desprendi-
miento del vitreo posterior.
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Mecanismos de formacién de los AM

En cuanto a los mecanismos de formacion de los AM, hay que
tener en cuenta que:

— En la forma dehiscente o tipo A, el vitreo genera una
traccion sobre la févea, dando lugar a la formacion de una
hendidura intrafoveal. Se forman pseudoquistes por afec-
tacion de las CM del cono y las CM atipicas, que pierden
sus adherencias, y se produce una retraccion centrifuga
de los fotorreceptores. La pérdida de tejido foveal en las
capas externas es minima.

— Silatraccién vitreofoveal es extensa o muy intensa, puede
haber implicacion de las células de Mller en forma de Z,
situadas en el area parafoveolar. Si la tracciéon se produce
a este nivel (por fuera de la foveola), resulta en la avulsion
de tejido foveal externo y la formacion de un agujero
excéntrico o un desgarro en herradura que avanzara en
forma de abrelatas, dando lugar a un AM de tipo desgarro
o tipo B. En este tipo de AM, hay una importante pérdida
de tejido foveal”®,

Posteriormente, tiene lugar un ensanchamiento y elevacién de
los bordes del agujero, como consecuencia de la hidratacion de
los bordes por exposicion al humor vitreo. Se produce una de-
generacion quistica como resultado de la disfuncion de las CM,
una progresion del tamafo del agujero y una degeneraciéon de
la capa de fotorreceptores'.

Clasificacion

Actualmente existen dos clasificaciones principales. Desde
1988, se ha utilizado la clasificacion de Gass®, que fue el primero
en describir la evolucion del agujero macular basandose en la
observacion clinica (Tabla 1). En 2013, el Grupo Internacional de
Estudio de la Traccion Vitreomacular propuso una clasificacion
de la traccion vitreomacular y el agujero macular basado en los
hallazgos de la OCT, siendo la clasificacién mas utilizada en la
actualidad® (Tabla 2). La equivalencia de ambas clasificaciones
se muestra en la Tabla 3.

Clinica

Los pacientes con agujero macular pueden presentar metamor-
fopsia, pérdida de agudeza visual central o escotoma central.
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Muestra una pérdida de la depresién foveal

Estadio 1A: desprendimiento foveal
caracterizado por una pérdida del contorno
foveal y una mancha amarillenta en el drea
foveolar

Estadio 1B: desprendimiento foveal con un
anillo amarillento en el &rea foveolar

Agujero macular de espesor completo de un
tamano <400 um

Puede ser excéntrico oval, creciente o en forma
de herradura

Existe una disminucion de la agudeza visual

En la mayorfa de casos, la hialoides posterior
estd adherida a la fovea

Agujero macular de espesor completo de un
tamano =400 um

Un borde macular grisaceo, a menudo,
indica la presencia de fluido subretiniano
‘en brazalete”

La hialoides posterior esta desprendida sobre
lamacula con o sin un opérculo suprayacente

IECIGEN  Agujero macular de espesor completo conun
desprendimiento de vitreo posterior completo

con un anillo de Weiss

Tabla 1. Clasificacion de Gass.

La exploracion del paciente se debe realizar prestando especial
atencion a la mécula. Dependiendo del estadio del agujero ma-
cular, se puede observar a nivel subfoveal una mancha amarilla
o un anillo amarillo. En casos mas avanzados, se puede observar
una rotura macular parcial o completa?'.

El signo de Watzke-Allen se puede usar como test clinico en los
casos en los que se sospeche la presencia de un agujero macular.
Se proyecta un haz de luzfino sobre el drea de interés de la mécula,
y en caso de que el paciente detecte una ruptura en el haz de luz
proyectado, se considera que el test es positivo y podria indicar
la presencia de un agujero macular?.
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AVM Adhesion entre la hialoides y la retina a nivel
macular sin distorsién del contorno foveal:
- Focal: <1.500 pm
— Ancho: >1.500 um

TVM Adhesion entre la hialoides y la retina a nivel
macular con distorsién del contorno foveal o
cambios en la estructura:
- Focal: <1.500 um
— Ancho: >1.500 um

\[[Se8 Defecto completo a nivel macular desde la

membrana limitante interna al epitelio
pigmentario de la retina

Se describen tres factores:

1. Tamano del diametro horizontal en el punto
mas estrecho:

- Pequeno: <250 um
- Medio: 250-400 um
— Grande: >400 um

2. Causa:

— Primaria: iniciado por una TVM

- Secundaria: debido o asociado a una patologia
o traumatismo responsable de causar un AMEC
en ausencia de TVM previa

3. Presencia o ausencia de TVM

AMEC: agujero macular de espesor completo; AVM: adherencia vitreo-
macular; TVM: traccidn vitreomacular.

Tabla 2. Clasificacion del grupo internacional de estudio de la traccion vitreo-
macular.

Puntos clave

— Elagujero macular idiopatico es una de las maculopatias
mas frecuentes.

— La formacién de los agujeros maculares idiopéaticos se
debe principalmente a tracciones ejercidas por el vitreo
posterior sobre el rea foveal.

— La tracciéon anteroposterior ejercida por el vitreo sobre el
cono de células de Muller constituye el estadio inminente
del agujero macular idiopatico.

Sistema de clasificacion del
estudio internacional de

Clasificacion de Gass

traccion vitreomacular

Estadio O AVM
Estadio 1: AM latente TVM
Estadio 2: AM pequefo
Estadio 3: AM grande

Estadio 4: AM grande
con DVP

AM pequefo o medio con TVM
AM medio o grande con TVM

AM pequefo, medio o grande
sin TVM

AM: agujero macular; AVM: adherencia vitreomacular; DVP: desprendi-
miento de vitreo posterior; TVM: traccién vitreomacular.

Tabla 3. Equivalencia entre las clasificaciones cominmente usadas.

— Debido ala pérdida de adherencias celulares entre la capa
de conosy las células de Muller en la foveola, se produce
una discontinuidad del espesor foveal.

— Se pueden producir dos tipos de defectos de espesor
completo en la fovea: en forma de dehiscencia o en forma
de desgarro.

— Desde 1988, se ha utilizado la clasificaciéon clinica de Gass.

— Actualmente, la clasificacion més utilizada es la del Grupo
Internacional de Estudio de la Traccion Vitreomacular, basa-
daenlos hallazgos de la tomografia de coherencia dptica.

— Laclinica que suelen presentar los pacientes con agujero
macular idiopético son metamorfopsia, pérdida de agu-
deza visual central o escotoma central.
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