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RESUMEN

La vasculitis retinal es una enfermedad inflamatoria que amenaza la vision y afecta
los vasos retinales (capilares, venas y arterias). Puede ocurrir como una condicién
idiopatica o como complicacion de enfermedades infecciosas y neoplasicas o en
asociacion con enfermedades sistémicas inflamatorias. Sus manifestaciones clinicas
tipicas incluyen revestimiento perivascular, envainamiento, filltracién vascular y
oclusion. Puede estar asociada con signos de isquemia retinal (puntos algodonosos y
hemorragias intraretinales). Es clasificada en diferentes estadios: inflamacion,
isquemia, neovascularizacién y complicaciones. En su diagndstico es importante la
biomicroscopia, la oftalmoscopia del segmento posterior y la prueba de angiografia
fluoresceinica. Se presenta un paciente de 30 afios con buena historia de salud
anterior. El paciente comenz6 con enrojecimiento del ojo izquierdo y la observacion
de flotadores en ambos ojos. Fue examinado y los signos clinicos fueron descritos en
el examen oftalmoldgico. El examen del fondo de ojo con lente de 90 dioptrias y el
oftalmoscopio binocular indirecto fue realizado para un cuidadoso examen. La
retinografia del fondo y las imagenes del test de angiografia y otros estudios
complementarios indicados permitieron conocer que presentaba una vasculopatia
obliterativa retinal ideopatica (Enfermedad de Eales), y el diagnéstico diferencial fue
discutido. El tratamiento indicado fue la fotocoagulacién con laser y evaluar la
indicacién de los estudios bioquimicos del cultivo del vitreo, por antigenos de leucocito
humano, factor de crecimiento endotelial vascular e interleukinas que han sido
observados en este examen.
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ABSTRACT

Retinal vasculitis is an inflammatory disease that threatens vision and affects retinal
vessels (capillaries, veins and arteries). It may occur as an isolated idiopathic
condition and as a complication of infective or neoplastic disorders, in association with
systemic inflammatory diseases. Typical clinical manifestations including perivascular
sheathing or cuffing, vascular leakage and occlusion. It may be associated with signs
of retinal ischemia (cotton-wool spots and intra-retinal hemorrhage). It is classified
into different stages: Inflamation, ischemia, neovascularization and complications. In
the diagnosis, biomicroscopy and ophtalmoscopic of the posterior segment and
fluorescein angiography test are important. A case report is presented of a 30-year-
old male patient with a history of good health. In October 2015 the patient had
started out with reddening of his left eye and the viewing of floaters with both eyes.
Funduscopy was performed with a 90-dioptric lens and a binocular indirect
ophthalmoscope. Fundus retinography, angiographic imaging and other
complementary studies revealed an idiopathic obliterative retinal vasculopathy (Eales
disease). The treatment indicated was photocoagulation, as well as a recommendation
to evaluate the biochemical studies of the vitreous culture, since the test had found
human leukocyte antigens, vascular endothelial growth factor and interleukins.

Key words: retinal vasculitis; Eales disease; fluorescein angiography.

INTRODUCCION

La vasculitis retinal es una enfermedad inflamatoria que amenaza la vision y afecta
los vasos retinales (capilares, venas y arterias). Puede ocurrir como una condicién
idiopatica o como una complicacion de enfermedades infecciosas y neoplasicas, en
asociacion con enfermedades sistémicas inflamatorias. Sus manifestaciones clinicas
tipicas incluyen revestimiento perivascular, envainamiento, filtracién vascular y
oclusion. Puede estar asociada con signos de isquemia retinal (puntos algodonosos y
hemorragias intrarretinales). El concepto de inflamacion retinal de los vasos fue
introducido por Jonh Hunter en el afio 1784.* El diagndstico se realiza mediante
oftalmoscopia y biomicroscopia del segmento posterior y puede ser completado
mediante la angiografia fluoresceinica. Este Gltimo estudio tiene fundamental
importancia para determinar si la inflamacién ocluye los vasos y produce isquemia
retinal.

De acuerdo con lo planteado, las vasculitis pueden clasificarse en: retinal primaria,
asociada a enfermedad ocular, asociada a enfermedad sistémica, capilar, venosa,
arterial oclusiva y no oclusiva. Las vasculitis retinales presentan diferentes estadios
de inflamacion, isquemia neovascularizaciéon y complicaciones. Ocurren en personas
jovenes, sin predileccién por el sexo y con dificil prevalencia por ser una enfermedad
poco habitual.

Segun revisiones, solo del 3 al 4 % de las uveitis constituian casos de vasculitis
retina.? La incidencia anual de vasculitis retinal es de 1-2 por cada 10 000.2 En una
serie, aproximadamente el 55 % de los pacientes con vasculitis retinal tenian
asociada enfermedad sistémica inflamatoria.? En otras largas series, incluyendo mas
de 1 300 pacientes, la vasculitis retinal fue vista en aproximadamente 15 % de los
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pacientes con uveitis. En estas series, las vasculitis sistémicas estaban asociadas con

vasculitis retinal solo en el 1,4 % de los casos.® En otros estudios sobre 150 pacientes
con vasculitis retinal, la enfermedad se consideraba retinal primaria en el 40 % de los
casos. De estos 67 pacientes (40 %), 27 eran hombres y 40 mujeres, y 72 % de ellos
se encontraban entre los 15 y 40 afios de edad.*

Los pacientes con vasculitis retinal pueden consultar por vision borrosa o disminuciéon
de agudeza visual que puede ser muy variable. La isquemia retinal puede ocasionar
escotomas y la inflamacién concomitante en el humor vitreo puede originar
miodisopsias (moscas volantes). Ocasionalmente pueden ser completamente
asintomaticos. Cuando hay una enfermedad sistémica asociada, los signos y sintomas
asociados a la enfermedad podran ser prominentes y contribuir al diagndstico (Ulceras
orales, artritis, rash, etc).% En la vasculitis retinal primaria la inflamacion en el
segmento anterior y en el humor vitreo suele no ser muy prominente, aunque en
otras enfermedades sistémicas, como el Behcet, puede ocurrir todo lo contrario.

El envainamiento vascular es el signo caracteristico. En algunos casos este
envainamiento puede verse como tal sin tener ninguna afectacidén sobre la circulacion
del vaso comprometido, como ocurre en la sarcoidosis, donde se forman granulomas
perivenosos que se evidencian perfectamente en la angiografia pero que rara vez
afectan la luz del vaso en cuestion. En otros casos el envainamiento compromete
seriamente la circulacion retinal y produce isquemia. Es importante considerar que el
envainamiento puede tener diferentes significados de acuerdo con el tipo de
vasculatura retinal que esté afectada. Cuando compromete el territorio arteriolar
podemos hallar atenuacion, envainamiento continuo o saltatorio, hemorragias
retinales puntiformes y exudados algodonosos que corresponden a microinfartos en la
capa de fibras nerviosas. Si hay oclusién de un terminal arteriolar puede haber
blanqueamiento de un gran sector de la retina, similar a lo que ocurre con la
trombosis de arterias retinales. Cuando es el sector venoso el afectado, suelen
encontrarse hemorragias, exudados y edema, ademas de formacion de telangiectasias
o shunts arteriovenosos en los casos crénicos.®

El compromiso de los capilares retinales se manifiesta con edema retinal cuya maxima
expresion es el edema macular cistoideo, que se evidencia mas facilmente mediante
la angiografia fluoresceinica. Una revision de los signos retinales de 67 pacientes con
vasculitis retinal primaria mostré que el signo mas comun era el envainamiento
vascular periférico (64 %) seguido por edema macular cistoideo (60 %). Un tercio de
los pacientes tenian alteracion del epitelio pigmentario o coroiditis. Otros hallazgos
menos frecuentes fueron oclusién venosa (10 %) y neovascularizacion retinal (16 %).
La neovascularizacion retinal puede estar asociada con isquemia severa pero la
inflamacion por si sola constituye un estimulo suficiente para provocar la formaciéon de
neovasos en los pacientes con vasculitis retinal.®

En la vasculitis edematosa lo que predomina es la filtracién de colorante en la
angiografia fluoresceinica a través de capilares y de vénulas poscapilares que
terminan provocando como principal causa de disminucién de vision al edema macular
cistoideo. Si el tratamiento es precoz, el prondstico es bueno, mientras que librado a
su evolucién la formacion de edema macular cistoideo crénico puede constituir una
limitacibn permanente en la vision. Ejemplos caracteristicos de esta vasculitis son la
retinocoroidopatia de Birdshot y la uveitis intermedia.”

El 20 % de los casos de vasculitis oclusiva se presenta con hemorragias retinales
periféricas y en la angiografia fluoresceinica se evidencian cierres capilares. Las
manifestaciones mas habituales son envainamiento periférico, vasos obliterados,
hemorragias retinales y neovascularizacion que puede llevar a hemorragias vitreas
severas. Los pacientes con enfermedad de Eales son incluidos en esta categoria.
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Ejemplos de este tipo de vasculitis retinal oclusiva son el lupus eritematoso sistémico
y la enfermedad de Behcet.%”

PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino, de 30 afios de edad, sano, quien comenzd con enrojecimiento
ocular en ojo izquierdo (Ol) y visiéon de "flotadores' en ambos ojos (AO). Al examen
fisico presentaba agudeza visual con sus cristales 20/20 en ambos ojos, presion
ocular en o0jo derecho (OD) 12 mmhg, Ol 14 mmhg. Mostraba hiperemia conjuntival
en Ol. Coérnea y cristalino transparentes en Ol. No alteraciones del segmento anterior
en el OD.

Al examen del fondo de ambos ojos presentaba opacidades vitreas que correspondian
con restos de hemorragia vitrea en sector inferior en reabsorcién en Ol. Retina
aplicada, no edema macular, envainamiento de los vasos, oclusién con hemorragias
intrarretinales y areas avasculares en retina periférica.

(Fig 1y 2).

Fig. 1. Retinografia del fondo de ojo en el ojo derecho.

Fig. 2. Retinografia del fondo de ojo en el ojo izquierdo.

Fueron indicados los siguientes examenes complementarios en el paciente: conteo de
sangre completo con diferencial, glicemia, eritrosedimentacion, factor reumatoideo
proteina C reactiva,prueba de funcién renal y hepatica, HIV, rayos X de térax, prueba
de tuberculina, prueba de toxoplasmosis, ENA, MPO ANCA, PR 3 ANCA, anticuerpo
antinuclear ELISA (ANA), andlisis de orina, VRDL, hemoglobina glicosilada y prueba de
coagulacion electroforesis de hemoglobina cuyos resultados fueron dentro de los
valores normales. Se realizaron la angiografia fluoresceinica y la tomografia 6ptica

coherente (Fig. 3y 4).

Fig. 3. Angiografia fluoresceinica en el ojo derecho.
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Fig. 4. Angiografia fluoresceinica en el ojo izquierdo.

Se observan extensivas areas de no perfusion sugestivas de obliteracion del flujo
sanguineo, Neovascularizacion y exudacion de los vasos con salida del colorante de
fluoresceina (Fig. 5).

Fig. 6. Tomografia de Coherencia Optica.
Morfologia y arguitectura de la macula
normales en ambos ojos.

DISCUSION

Se valora que el paciente presenta una vasculopatia ideopatica obliterativa,
enfermedad de Eales. En el afio 1880 Henry Eales describié dicha enfermedad en
hombres con historia de salud, en edades entre los 20 y los 40 afios. La mayoria de
los casos han sido reportados de la India subcontinental pero también han sido
reportados de Inglaterra, EE.UU. y Canada. Es una vasculopatia retiniana periférica
caracterizada por una periflebitis primaria idiopatica que tipicamente afecta a los dos
0jos.®° El término de enfermedad de Eales se reservaria para aquellas periflebitis
retinianas de causa desconocida. En el 85 % de los casos el proceso es bilateral pero
asimétrico. De comienzo en la retina periférica, puede progresar hacia el polo
posterior.1°

La afeccidon de las venas centrales puede producirse, pero es rara. El sintoma inicial
suele ser la disminucién brusca de la agudeza visual por la existencia de una
hemorragia vitrea, antecedente que presentd nuestro paciente. En casos leves de
escasa hemorragia, el paciente puede presentar vision borrosa, miodesopsias o
escotomas correspondientes con la zona afectada. En grandes hemorragias vitreas la
agudeza visual puede descender hasta la percepciéon de luz.1°

Se puede observar como sintomas objetivos la periflebitis; las vénulas periféricas
presentan un infiltrado perivascular, envainamientos y aumento de la tortuosidad; los
vasos afectados se van obliterando y aparecen como finos cordones blancos se van
extendiendo desde la periferia hacia el polo posterior. Esto provoca isquemia retinal
producido por el estancamiento de la circulacién con areas de retina periférica no
perfundidas. Esto induce a la neovascularizacidon que, a su vez, puede producir
hemorragias intrarretinianas con formaciéon de membranas que pueden llevar a un
desprendimiento de retina secundario.!!
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Debemos descartar en el diagndstico diferencial aquellas vasculitis asociadas a
enfermedades vasculares retinales no inflamatorias entre las cuales tenemos la
retinopatia diabética proliferativa, la obstruccién de rama venosa y las asociadas a
enfermedades vasculares retinales inflamatorias, que pueden ser primarias como el
sindrome de IRVAN, asociada con aneurismas y neurorretinitis. Presenta dilataciones
arteriales multiples, bilaterales, pequefias o en forma de nudosidades. Se encuentran
los aneurismas fusiformes arteriales a nivel de la papila y se extienden hacia la medio
periferia; exudacion lipidica periarterial en el polo posterior; puede haber compromiso
macular o depdsito masivo de lipidos a nivel de la méacula; puede existir amputacion
de la circulaciéon periférica, neovascularizacién periférica y de la papila.t*:1?

Dentro de las enfermedades retinales vasculares inflamatorias de causa secundaria a
problemas oculares tenemos la retinocoroidopatia de Birdshot, la cual debemos
descartar, ya que es una enfermedad bilateral, crénica y de origen desconocido, pero
que tiene una fuerte asociacién con el antigeno de histocompatibilidad HLA-A29

(> 90 %). En su presentacion completa se caracteriza por tener vitritis, vasculitis
retinal con papilitis y edema macular cistoideo y lesiones blanquecinas a nivel del
epitelio pigmentario de tamario variable que suelen tener una disposiciéon de
preferencia en el sector nasal y radiadas hacia la periferia.

Otra causa ocular es la uveitis intermedia, que constituye una enfermedad que afecta
a pacientes jovenes, normalmente de comienzo entre la primera y la segunda década.
Se acepta que su comienzo debera ser antes de los 35 afios de edad. EI compromiso
es bilateral en el 70 al 90 % de los casos y agrupa una serie de términos que se han
utilizado previamente como uveitis periférica, ciclitis posterior y pars planitis. Este es
el nombre propuesto por el International Uveitis Study Group (IUSG). La triada de
vitritis, vasculitis periférica y exudados en la pars plana es lo que comunmente se
denomina pars planitis y corresponde a una manifestacion extrema de esta
enfermedad, a la cual debe agregarse el edema macular cistoideo para completar las
caracteristicas mas tipicas de esta entidad.®

Debemos diferenciar las enfermedades vasculares inflamatorias de la retina de causa
secundaria a enfermedad sistémica, las cuales pueden ser por infeccién bacteriana,
viral, micética y parasitaria. Podemos mencionar las manifestaciones oculares de la
tuberculosis, que producen una coroiditis por diseminacion hematdgena del bacilo y
periflebitis retinal, lo cual constituye una reaccidon de hipersensibilidad al bacilo. Tiene
gran tendencia a producir cierres capilares periféricos que llevan a la
neovascularizacion. El diagnéstico de certeza de la enfermedad se logra con la
obtencién de un material para identificar el organismo en tejidos o fluidos oculares, ya
que esto constituye una agresion no justificada en pacientes con afectaciéon ocular. El
diagndstico muchas veces es presuntivo. La tuberculosis ocular puede manifestarse
como un hecho aislado sin compromiso pulmonar o extrapulmonar aparente. De
manera que el diagndstico se basa fundamentalmente en la reaccion de Mantoux. Es
de fundamental importancia también la Rx de térax, que nos puede mostrar
compromiso pulmonar tanto activo como inactivo.

La necrosis retinal aguda es una enfermedad viral producida por herpes tipo I, 11, o
varicela z6ster. Ha sido descrita inicialmente en gente sana y se caracteriza por tener
una retinitis de todo el espesor que comienza por la periferia en los 360 grados.
Tiende a confluir y avanza hacia el polo posterior en forma rapida. En los ultimos afios
se han descrito casos en pacientes inmunodeficientes por el SIDA. Asociado a la
retinitis hay una vasculitis retinal de tipo oclusivo, que afecta no solo la circulacién
adyacente a la retinitis sino que puede afectar toda la circulacion retinal, incluyendo al
nervio 6ptico.3
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La toxoplasmosis ocular es la forma mas comdn de uveitis posterior en pacientes
inmunocompetentes. En la mayoria de los casos representa una infeccién congénita,
pero también puede ser adquirida. Se presenta habitualmente como un foco
blanquecino de retinitis adyacente a una cicatriz coriorretinal antigua. Es frecuente
encontrar reaccion vitrea, que en algunos casos severos puede llevar al cuadro de
"faro en la niebla", caracteristico de la retinocoroiditis toxoplasmica. También es
frecuente encontrar una reaccioén inflamatoria en camara anterior. Las presentaciones
tipicas son facilmente reconocibles y puede iniciarse el tratamiento con una gran
variedad de alternativas.#

Hay otras manifestaciones en la toxoplasmosis ocular que colaboran en el diagnéstico
clinico de la enfermedad. Puede observarse una vasculitis arterial que puede estar
localizada adyacente a la zona de retinitis, a distancia o ser una vasculitis difusa y
extensa. Esta manifestacion se produce por una reaccion de hipersensibilidad a un
antigeno liberado por el parasito o por un antigeno retinal, liberado por la destruccion
de tejidos. Algunos autores sostienen que puede producirse una vasculitis retinal pura
por toxoplasmosis sin tener una retinitis concomitante.#

Existen numerosas enfermedades inflamatorias sistémicas no infecciosas que cursan
con vasculitis retinal y que debemos diferenciar; entre ellas debemos mencionar la
enfermedad de Behcet, que es una entidad inflamatoria sistémica que se caracteriza
por desarrollar una vasculitis oclusiva. Sus manifestaciones principales consisten en
ulceras orales, uUlceras genitales, inflamacién ocular y manifestaciones dermatoldgicas
(criterios mayores). Las manifestaciones de piel consisten en eritema nodoso, que
suele localizarse en las piernas, y foliculitis en la cara y en la espalda, también
conocido como pseudo acné.*

Las manifestaciones oculares consisten en uveitis anterior, que suele transcurrir con
escasos sintomas, leve enrojecimiento ocular a pesar de tener gran cantidad de
células en camara anterior, e incluso hipopion. La manifestacién ocular mas temible
de la enfermedad de Behcet es la vasculitis oclusiva, que afecta la circulacién retinal y
del nervio 6ptico. Una complicacion de menor magnitud es la oclusion venosa de
rama, que suele ser bastante comudn en la enfermedad de Behcet. Las
manifestaciones oculares se presentan en el 70 al 85 % de los pacientes.

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad multisistémica de origen
desconocido, caracterizada por la formacion de autoanticuerpos. Se presenta con
artritis, enfermedad mucocutanea, alteraciones hematolégicas, nefritis y enfermedad
del sistema nervioso central. Dentro de las manifestaciones oculares se describe una
vasculitis benigna que consiste en exudados algodonosos con o sin hemorragias que
ocurre en 3 a 29 % de los pacientes. Existe también una forma mas severa de
vasculitis caracterizada por oclusion vascular bilateral con areas de no perfusion
capilar extensas. Estas llevan a la neovascularizacién, que puede complicarse con
hemorragia vitrea y desprendimiento de retina traccional. El prondstico visual es
malo, con el 55 % de los ojos que pierden la vision. Esta forma de vasculitis severa
suele tener asociacion con actividad del lupus a nivel del sistema nervioso central.*?

El sindrome de Sjégren es una enfermedad autoinmune que consiste en una
combinacion de ojos secos y boca seca (complejo sicca) y que es secundario a una
enfermedad del tejido conectivo como artritis reumatoidea, lupus eritematoso
sistémico o esclerodermia. Cuando no esta asociado a enfermedades del tejido
conectivo se le denomina Sjégren primario. Los pacientes con Sjégren primario
pueden tener alteraciones de laboratorio, como factor reumatoideo, factor antindcleo,
y aumento del volumen de sedimentacién globular. Ademas, pueden desarrollar
alteraciones sistémicas incluyendo artritis, vasculitis, miositis, neumonitis y
alteraciones renales y del sistema nervioso central y periférico.
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Hay predominio amplio de mujeres sobre hombres. Los anticuerpos anti-Ro estan
presentes en el 96 % de los pacientes con sindrome de Sjégren y los anti-La en el 87
%. Los anticuerpos antinucleares (FAN) suelen ser positivos. Las manifestaciones
oculares consisten en uveitis anteriores y posteriores, bilateral y crénica, con vitritis y
vasculitis, la cual en muchos casos suele ser oclusiva bilateral severa.® La
enfermedad de Whipple, la policondritis recidivante, la sarcoidosis, la esclerosis
multiple, la enfermedad de Crohn, la sifilis, el citomegalovirus, la leucemia vy el
linfoma del sistema nervioso central y periférico pueden cursar con vasculitis retinal.
Esto se descarta también en este paciente.*°

En este paciente concluimos que presenta un estadio Il y 11l de la enfermedad de
Eales por la presencia de perivasculitis isquemia periférica, neovascularizacion y
antecedente de hemorragia vitrea en ojo izquierdo, por lo que se indic6 como terapia
la fotocoagulacion con laser. Debemos destacar que aquellos caso con una vasculitis
activa y signos inflamatorios activos deben recibir terapia con esteroides locales y
sistémicos y en ocasiones inyecciones perioculares e intravitreas de antinflamatorios y
antiangiogénicos. En casos de existir complicaciones y presentar un estadio IV se
indica la vitrectomia.

Se recomienda la realizaciéon de estudios inmunoldgicos moleculares, biolégicos y
bioquimicos del cultivo del vitreo, ya que antigenos leucocitarios humanos, factor de
crecimiento endotelial vascular (VEGH) y las interleukinas han sido observadas en
estos pacientes.
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