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JUSTIFICACION Y OBJETIVOS:

La distrofia viteliforme de Best es una enfermedad ocular, causada por la mutacion dominante en el gen BEST 1 que
codifica la proteina bestrofina, un canal idnico del epitelio pigmentario de la retina. Se caracteriza por la acumulacion
de fluido amarillo subrretiniano bilateral, con posterior irrupcidn en la capa de fotorreceptores. Los primeros signos
se presentan en las primeras dos décadas de la vida. La pérdida de agudeza visual es leve hasta avanzada edad, sino
aparece una memlbrana neovascular. Presentamos el caso de una neovascularizacion retiniana en un paciente de 1lafos
como causa rara de pérdida visual aguda en nifos, los sintomas y signos asociados y exploraciones complementarias
utilizadas.

MATERIAL Y METODOS:

HISTORIA CLINICA
paciente de 11 anos que acude por pérdida visual aguda grave en junio de 2023. Como antecendentes personales pre-
sentaba distrofia viteliforme macular de Best. Fue diagnosticado a los 6 afos de edad en revision asintomatica, por tener
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su madre esta enfermedad. Su agudeza visual (AV) entonces era de 1.0 en ambos 0jos, vy en la exploraciéon presentaba
la tipica imagen de yema de huevo macular en ambos ojos (AO), sin otros hallazgos.

En la exploracion actual, presentaba AV de 1en OD y 0.16 en Ol que no mejoraba con estenopeico, depdsito viteliforme
en ambos ojos, en Ol con exudacion, hipertrofia/atrofia de epitelio pigmentario de la retina sin otras alteraciones. En la
tomografia de coherencia éptica (OCT) de Ol presentaba fluido intrarretiniano y subretiniano. La del OD era normal.

RESULTADOS:

El diagndstico de la enfermedad es concluyente por los hallazgos oftalmoscopicos vy la herencia, vy la tomografia, clave
para visualizar la memlbrana neovascular. El electrooculograma, que esta tipicamente alterado en estos pacientes, no se
realizd por la evidencia de los hallazgos.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se propone inyeccion intravitrea bajo sedaciéon de bevacizumalb, un inhibidor del factor de crecimiento vascular endo-
telial (antiVEGF) utilizado con éxito en otras neovascularizaciones coroideas y en casos descritos en la literatura en esta
enfermedad. El fluido intrarretiniano se resolvid después de tres inyecciones, no asi el subretiniano, que persiste, como
es tipico en estos pacientes. No se acompand de mejora visual. Actualmente estd en observacion.

CONCLUSIONES:

La distrofia viteliforme de Best puede estar presente en nifos asintomaticos.

Es una causa de pérdida visual grave desde la primera década de la vida, por la asociacion con neovascularizacion co-
roidea.

El tratamiento actual estad ligado al uso de inyecciones intravitreas de antiVEFG, que no siempre consiguen la recupera-
cion funcional aungue consigan la anatdmica, como en nuestro caso.
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