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RESUMEN

Se presentan tres casos de mujeres jovenes que presentaron perdida de agudeza
visual sin otros sintomas asociados, al examen fisico se encontraron signos de
vasculitis obliterativa de la retina. Se realizaron estudios complementarios tanto
oftalmoldgicos como sistémicos, pero no se encontrd ningun hallazgo sugestivo
de una patologia primaria como causa de la vasculitis. Se les diagnostic6 entonces
vasculitis obliterativa idiopatica de la retina. Es escasa la informacién que existe
en la literatura sobre esta patologia, por lo cual el diagnéstico final generalmente
se hace de forma tardia, retrasando también un tratamiento oportuno.
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ABSTRACT

This article presents three cases of young women who presented visual acuity
loss without other symptoms, the ophthalmologic exam showed evidence of
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obliterative vasculitis. Complementary ocular and systemic exams were made
but there was no finding suggesting a primary pathology as the cause of the
vasculitis. Thus, they were diagnosed with idiopathic obliterative retinal
vasculitis. There is scarce information about this entity in the medical literature,

INTRODUCCION

Lasvasculitis retinianas son condiciones que amenazan
la visién' y generalmente se presentan en el contexto
de inflamacion intraocular por uveitis de diferentes
etiologias, pero en ocasiones pueden presentarse de
forma aislada o idiopatica’. Las vasculitis pueden
ser isquémicas o no isquémicas, siendo la primera
mucho mas agresiva y de peor prondstico’, ademas
su presentacion clinica es variable, siendo mas
prominente en algunas patologias o en algunos
pacientes. Las enfermedades mads frecuentemente
asociadas a vasculitis isquémicas son: tuberculosis
ocular, enfermedad de Bechet, algunas formas de
sarcoidosis, lupus eritematoso sistémico, esclerosis
multiple, leucemia, granulomatosis de Wegener,
coriorretinopatia en perdigonada, enfermedad de
Eales, sindrome IRVAN, vitreorretinopatia exudativa
familiar y el sindrome de Susac, entre otros (Tabla 1).*.
En este articulo se presentan tres casos de vasculitis
obliterativa de la retina, en los cuales se descartd por
completo la presencia de enfermedades sistémicas y
oftalmoldgicas como su causa.

Casos Clinicos

Caso 1: mujer de 23 anos de edad, remitida por
diagndstico de vasculitis retiniana. Referia vision de
sombra en ojo derecho. Como antecedentes personales
uso de anticonceptivos inyectables durante 2 afios. Al
examen oftalmoldgico se encontr6 una agudeza visual
(AV) inicial ojo derecho (OD) 20/20 y ojo izquierdo
(OI) 20/50, segmento anterior normal, fondo de ojo
(FO): hemorragia vitrea, atenuacion vascular severa,
vasos fantasmas, shunt arteriovenosos (SAV), dreas
extensas de isquemia severa y difusa, exudados
blandos y multiples zonas de neovascularizacion.
Se realiz6 angiografia fluoresceinica (AF). En el OD
se encontraron extensas areas de no perfusion SAV,
huellas de laser, 3 puntos de escape nasal periférico.
En el OI, hemorragia disco 6ptico, zona avascular de
la févea (FAZ) aumentada de tamafio, hemorragia
vitrea, huellas de laser. En la tomografia de coherencia
optica (OCT) se encontré edema macular ambos
ojos (AO), el campo visual computarizado (CVC)

reportd sensibilidad promedio disminuida, escotoma
paracentral; el electrorretinograma (ERG) mostro
depresion significativa en la respuesta electrofisiologica
del sistema de fotoreceptores moderada a severa en
conos y severa en bastones. Se realizo tratamiento con
tres sesiones de panfotocoagulacién y ranibizumab
(AO).Laevolucion fueaceptable hasta que se suspendid
el tratamiento con antiangiogénicos por el estado de
gravidez presentando hemorragias vitreas densas a
repeticiéon en AO a pesar de la fotocoagulacion. En
el OD se realizo vitrecomia pars plana, endolaser
e inyeccion de gas en camara logrando conservar la
vision en 20/60. Para el OI la paciente decidi6 esperar
al final del embarazo, pero present6 desprendimiento
de retina, requiriendo vitrectomia posterior y
retinopexia. Se diagnostico ademas atrofia dptica por
lo cual la agudeza visual final es sin percepcion de luz
en OL

Caso 2: Paciente femenina de 16 afos de edad derivada
deotrainstituciéon condiagndsticodevitreorretinopatia
familiar vs enfermedad de Coats, refirié disminucién
de la agudeza visual, sin antecedentes patoldgicos. Le
habian realizado vitrectomia posterior e implante de
silicén en el ojo izquierdo y aplicacion de ranibizumab
en ambos ojos. Al examen oftalmoldgico inicial AV OD
20/150, OI cuenta dedos (CD) a 2 metros, segmento
anterior normal, fondo de OD con opacidades vitreas
densas, coagulos en laretina inferior, huellas de laser,
atenuacion vascular en periferia, isquemia difusa
severa; OI con silicon, pliegues maculares, bandas de
traccion en arcada vascular inferior, huellas de laser
inferior, vasos telangiectasiacos, restos hemorragicos
en periferia, desgarro en herradura a las 2, isquemia
difusa severa. Se tomd AF en la que se evidencian
las zonas de isquemia (figura 1) y OCT que muestra
edema macular OI (figura 2). Se realizé aplicacion de
tres dosis de ranibizumab en OD, luego se realiz6 retiro
de silicon OI y se reemplazé por gas. Actualmente AV
OD 20/20 y OI 20/150.
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Figura 1. Caso 2: Angiografia fluoresceinica. Se observan lesiones hipo e hiperpigmentadas por fuera de las arcadas
vasculares, hay defectos en ventana con zonas de isquemia por dentro y por fuera de las arcadas vasculares rodeadas
de fluorescencia que no aumentan durante el examen.

Figura 2. Tomografia de coherencia dptica macular OD normal. OI alteracién en la
arquitectura foveal, neuroepitelio de superficie irregular con pérdida de la depresion foveal,
presenta microquistes intrarretinianos y adelgazamiento en el trazado del complejo EPR-
coriocapilar.
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Caso 3: Paciente femenina de 25 afios de edad remitida
de otra institucion con diagndstico de vasculitis
obliterativa retiniana ambos ojos (AO) tratada con
antiangiogénico intravitreo y panfotocoagulacion
AO, vitrectomia posterior y endolaser OD, y de
glaucoma neovascular OD tratado con implante de
valvula de Ahmed, sin otros antecedentes patoldgicos,
unicamente uso de anticonceptivos orales suspendidos
por enfermedad actual. Al examen fisico AV OD no
percibe luz (NPL) OI 20/100, segmento anterior OD
rubeosis iridis en 360°, catarata patolégica. OI normal.
Fundoscopia OD no practicable, OI huellas de laser
en periferia, atenuacion vascular marcada, isquemia
generalizada severa, red capilar muy disminuida y
limitada a la macula, SAV, tejido fibrovasular sobre
el nervio dptico, se tomé OCT de macula OI en
el cual se evidencié edema macular (figura 3). Se
continué tratamiento con ranibizumab y nueva
panfotocoagulacion en el OI, sin embargo presentd
aumento de la PIO que requirié tratamiento con
dorzolamida y timolol, se realiz6 iridotomia laser, sin
signos de neovascularizacién del dngulo camerular o
el iris. Actualmente AV OI 20/65 y PIO 18.

Figura 3. Tomografia de coherencia ¢ptica: OD no se evalta, OI
Capas de fibras nerviosas con baja reflectividad, neuroepitelio
superficie irregular y perdida depresion foveolar. Macroquistes y
microquistes intrarretinianos.

Trazado irregular con adelgazamiento sobre complejo EPR-
coriocapilaris.

DISCUSION

Las vasculitis retinianas son patologias que por
su severidad amenazan la vision, y dado que las
causas generalmente son patologias sistémicas u
oftalmoldgicas inflamatorias, existe poca informacion
en la literatura sobre las wvasculitis retinianas
idiopaticas, y por lo tanto hay un gran bache en

cuanto a su diagnostico y tratamiento. Las vasculitis
pueden ser isquémicas o no isquémicas, siendo la
primera mucho mas agresiva y de peor pronoéstico’;
ademds su presentacion clinica es variable, siendo
mads prominente en algunas patologias o en algunos
pacientes. Las principales causas de ceguera en las
vasculitis isquémicas son: el edema macular cistoide,
neovascularizacién, hemorragias vitreas recurrentes
con su consecuente desprendimiento de retina
traccional y glaucoma neovascular. El cuadro clinico
es variable dependiendo de la causa y la severidad, en
casos en los que la isquemia retiniana esta demarcada
en la periferia, los pacientes pueden estar asintomaticos
hasta que desarrollan neovascularizacién o edema de
la macula, lo cual va a generar hemorragias vitreas y
disminucion de la vision. En la fundoscopia se puede
encontrar: envainamiento vascular, exudados duros y
algodonosos, retinitis, hemorragias intrarretinianas,
telangiectasias, microaneurismasyneovascularizacion.
Una ventaja que existe para el diagnostico de esta
patologia, es que al examen fisico podemos observar
la retina y hacer una evaluacion clinica de los mismos,
lo cual es mucho mas sencillo que realizar biopsias,
forma como se estudia en otros 6rganos del cuerpo. La
desventaja de esto, es que si el diagnostico etiologico
no es claro, realizar una biopsia de retina es mucho
mas complicado.

Es importante reconocer también que la AF nos da
informacién muy valiosa en cuanto a la extension de
la enfermedad, la presencia de neovascularizacién y/o
edema macular, la afectacion de los vasos retinianos
de predominio venoso o arterial, y otros hallazgos que
puedan orientar el diagnostico etioldgico, por esto es
siempre necesario tomar este paraclinico cuando se esta
estudiando una vasculitis retiniana. La OCT también
brinda informacion valiosa sobre todo del estado de la
macula. Ademas de los paraclinicios oftalmoldgicos es
importante realizar estudios sistémicos, sin embargo,
dado quelalista es tan larga no es costo-efectivo realizar
estudios de todas las causas posibles, por lo tanto, es
necesario hacer una evaluaciéon concienzuda de los
sintomas asociados y dirigir los paraclinicos a solicitar
segun las sospechas clinicas. Se recomienda realizar en
todos los pacientes algunos paraclinicos basicos como:
hemograma, glicemia, creatinina sérica, nitrégeno
ureico en suero, velocidad de sedimentacion globular
(VSG), estudios treponémicos y no treponémicos para
sifilis, uroanalisis, prueba de la tuberculina (PPD),
estudios para virus de inmunodeficiencia adquirida
(VIH) y radiografia de tdérax. Desafortunadamente
dado que la lista de causas es bastante amplia, el
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diagnostico etiologico no siempre es facil de realizar.**
En estos tres casos se presentaron mujeres jovenes en
quienes se descarté por completo las enfermedades
autoinmunes e infecciosas mas frecuentemente
asociadas a vasculitis, dejando como diagnostico de
exclusion una vasculitis obliterativa idiopatica. La
enfermedad de Eales se descarta como diagndstico
dado que en estas pacientes la isquemia retiniana
no estaba limitada a la periferia, ademas por no
presentar la apariencia telangiectasica tipica de esta
enfermedad.”® También se descarta el sindrome
de wvasculitis retiniana idiopatica, aneurismas vy
neuroetinitis (IRVAN), ya que aunque coinciden con
el perfil epidemioldgico, realmente no presentan las
caracteristicas tipicas que le dan su nombre a esta
enfermedad.”® La coriorretinopatia en perdigonada
no fue un diagnodstico plausible desde la primera
evaluacion pues estas pacientes carecen de lesiones
coriorretinianas tipicas, redondas u ovales, amarillo-
cremoso y de distribucion peripapilar “en perdigonada”
que le dan su nombre.’ La enfermedad de Coats se
caracteriza por la presencia de exudados subretinianos
lipidicos, envainamiento vascular, telangiectasias,
dilataciones aneurismaticas de los vasos retinianos y,

ocasionalmente neovascularizacion; estos no fueron
los hallazgos encontrados en ninguno de los casos
expuestos.’ La vitreorretinopatia exudativa familiar
también se descarta dado que ninguna de las pacientes
presento alteraciones de la interface vitreorretiniana ni
la proliferacion fibrovascular marcada caracteristica."
Apartadas todas estas enfermedades, se diagnostica por
descarte vasculitis obliterativa idiopatica de la retina.
En estos tres casos se realizd un tratamiento similar
al de otras enfermedades isquémicas, utilizando tanto
el tratamiento laser con panfotocoagulaciéon como
la inyeccion intravitrea de antiangiogénicos, pero en
las tres fue necesario complementar con tratamiento
quirurgico con una respuesta mas o menos buena en
los tres casos.

Es importante entonces conocer las causas de
vasculitis de la retina, saber cdmo se comportan y
cuales son las ayudas clinicas y paraclinicas para
realizar el diagnostico. La vasculitis obliterativa
idiopatica de la retina es un diagndstico de exclusion,
sin embargo, requiere un tratamiento oportuno para
evitar complicaciones que lleven a la ceguera.

Enfermedades Sistémicas

Enfermedades infecciosas

Enfermedades Oculares

Behcet Tuberculosis Retinocoroidopatia en perdigones
. Periflebitis congelada o vasculitis
Lupus Toxoplasmosis
escarchada
Sarcoidosis Sifilis Pars Planitis
Granulomatosis de Wegener Citomegalovirus Enfermedad de Eales
Sindrome de Vasculitis Retiniana
Esclerosis multiple Leptospirosis Idiopatica, aneurismas y
neuroetinitis (IRVAN)
Poliarteritis nodosa Enfermedad por arafiazo de gato | Coroiditis

Enfermedad de Behcet sin

Artropatias seronegativas Candidiasis . . o
manifestaciones sistémicas
Enfermedad de Takayasu Ricketsiosis Oclusion venosa
T I Vasculitis retiniana hemorragica
Polimiosisitis Amibiasis .
multifocal aguda
Dermatomiositis Brucelosis

Sindrome de anticuerpos
antifosfolipidos

Enfermedad de Crohn

Sindrome de Susac

Tabla 1. Causas de vasculitis de la retina
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