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Desprendimiento seroso de retina secundario
a purpura trombotica trombocitopénica

Dr. Ariel,* Dra. Liliana Curenio-Lopéz,* Dra. Leonor Hernandez-Salazar**

RESUMEN

Las complicaciones oculares son un evento comun en pacientes con purpura trombocitopénica trombotica (PTT). El
desprendimiento seroso de retina es una complicacion rara pero reportada, la mayoria de los casos son bilaterales y
asociados con hipertension concomitante. Los esfuerzos vigorosos para el control de la presion arterial, ademas del
recambio terapéutico de plasma, han sido usados para tratar exitosamente a los pacientes con PTT. Reportamos el caso
de una mujer de 25 afios de edad que se presentd con PTT, recibi6 recambio plasmatico terapéutico y terapia con
esteroides, y desarrollo desprendimiento seroso de retina bilateral. En contraste con los casos previamente descritos,
nuestro paciente sobrevivio el episodio durante el cual ocurrio el desprendimiento de retina. Los desprendimientos
serosos de retina podrian ser un componente mas frecuente de la PTT recidivante de lo que se ha sospechado. Lo anterior
sugiere que aunque la hipertension puede jugar un papel importante en el desprendimiento de retina en estos pacientes,
otros mecanismos pueden ser responsables.
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patia, retinopatia, enfermedades sistémicas.

SUMMARY

Ocular complications are a relatively common occurrence in patients with thrombotic thrombocytopenic purpura (TTP).
Serous retinal detachment is a rare but reported complication, with most cases being bilateral and associated with
concomitant hypertension, and vigorous efforts at blood pressure control are indicated, besides therapeutic plasma exchange
has been used to successfully treat patients with TTP. We report a case of a 25 year old woman who presented with TTP,
received therapeutic plasma exchange and steroid therapy, and developed bilateral serous retinal detachment. In contrast
to the previously described cases, our patient survived the episode during which retinal detachments occurred. Serous
retinal detachments may be a more frequent component of chronic relapsing TTP than has been suspected.

This suggests that although hypertension may play a role in retinal detachment in these patients, other mechanisms may
be responsible.

Key Words: Thrombotic thrombocytopenic purpura, retinal detachment, hemopathy, platelet, coagulopathy, retinopathy,
systemic diseases.

INTRODUCCION

En 1924 ¢l Dr. Eli Moschkowitz describié el caso de una
joven de 16 afios que fallecid después de dos semanas del
abrupto inicio y progresion de sangrado petequial, palidez,
ficbre, paralisis, hematuria y coma. En la autopsia se encon-
traron trombos microvasculares “hialinos”, y se demostro pos-
teriormente que estos trombos diseminados en arteriolas y
capilares estaban compuestos de plaquetas. Se denomin6 a
esto enfermedad de Moschkowitz o parpura trombocitopéni-
ca trombotica (PTT), como la conocemos hoy en dia (1).

Después de una extensa revision de la literatura, Amorosi
y Ultman en 1960 propusieron una descripcion clasica que
incluia anemia hemolitica microangiopatica, trombocitope-
nia, alteraciones neuroldgicas, falla renal y fiebre. Cuando
estos criterios derivaron de los estudios reportados en la li-
teratura la mortalidad ascendia a 90%. Posteriormente, sc¢
determiné el “riesgo” de esperar a la descripcion clasica
para hacer el diagnostico de PTT, por lo cual se determiné
que era suficiente con la presentacion de anemia hemolitica
microangiopatica y trombocitopenia para hacer un diagnos-
tico temprano (2). La PTT es una enfermedad que pone en
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riesgo la vida, cuya prevalencia es de 4 en un millon. Tiene
preferencia por mujeres en edad fértil y personas de raza
negra (2, 3). El curso clinico de esta enfermedad ha cam-
biado dramaticamente desde la introduccion del tratamien-
to por recambio de plasma, convirtiéndola en una enferme-
dad curable (4). Por tal motivo resulta importante identifi-
car la enfermedad de manera temprana. En la mayoria de
los casos la PTT es idiopatica, encontrdndose grandes mul-
timeros de factor von Willebrand (Fv W), presumiblemente
debido a la disminucion de la actividad de 1a enzima ADA-
MTS13, encargada de escindir estos multimeros. Un escaso
numero de casos esta asociado con situaciones clinicas va-
riables tales como infecciones bacterianas o virales, agentes
toxicos, drogas (clopidogrel, ticlopidina, quinina) y trastor-
nos autoinmunes como el lupus eritematoso sistémico (LES),
tiroiditis y sindrome antifosfolipidico (5).

Tipicamente, se ha demostrado que los microtrombos afec-
tan cerebro, rifiones y otros organos, incluyendo al corazon.
Las alteraciones en otros 6érganos son inusuales (6).

Las alteraciones visuales forman parte de las manifesta-
ciones atipicas de esta enfermedad y es importante que el
oftalmoélogo conozca su naturaleza, ya que puede marcar la
diferencia entre un diagndstico temprano y uno tardio.
Aproximadamente 8 a 10% de los pacientes presentan mo-
lestias tales como escotomas y vision borrosa o diplopia.
Estos sintomas mejoran por si mismos entre 24 y 72 horas
después del inicio del intercambio de plasma. En casos ra-
ros se han reportado problemas visuales varios dias antes de
desarrollar el cuadro cldsico de PTT entre los que se en-
cuentran retinopatia de Purtscher, vasculopatia coroidea con
desprendimiento de retina importante, oclusiones de arteria
0 vena centrales, anisocoria, papiledema y hemorragia reti-
niana (6, 7).

CASO CLINICO

Paciente femenina de 25 afios de edad quien en sus antece-
dentes personales patologicos cursé con el diagndstico de
purpura trombotica trombocitopenica idiopdtica diagnosti-
cada a los 13 afios de edad en el servicio de Hematologia del
Hospital General de México donde fue tratada con predni-
sona sistémica y esplenectomia con buena respuesta a dicho
tratamiento. Diez afios después, presentd petequias en miem-
bros pélvicos y sangrado gingival por lo que se realiz6 bio-
metria hematica con un conteo de plaquetas de 7,000 y he-
matocrito de 28% observandose en un frotis de sangre peri-
férica células helmet, esquistocitos y policromia por lo que
fue tratatada con prednisona sistémica presentando estado
de delirio con alucinaciones, azoemia progresiva, anemia y
trombocitopenia persistente por lo que fue ingresada nueva-
mente al servicio de hematologia de este hospital.

En la biometria hematica de control, el conteo de plaque-
tas fue de 7,000 /cu mm, el nitrégeno ureico fue de 71 mg/dl
y el nivel de creatinina de 3.8 mg/dL. Los tiempos de pro-
trombina y tromboplastina parcial fueron normales y las
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Fig. 1. Ecografia ocular en la que se observa una imagen lineal de
alta ecogenicidad localizada en el 4rea macular correspondiente a
un desprendimiento seroso de retina.

pruebas de anticuerpos antinucleares negativas. Se realizo
una TAC que fue normal asi como una biopsia gingival que
no demostré micro trombos hialinos confirmandose diag-
noéstico de purpura trombdtica trombocitopénica y fue trata-
da con Dextran 70, Dipiridamol 300 mg dos veces al dia,
sucinto sédico de metilprednisolona 160 mg I'V cada 24 h.,
acido acetil salicilico 400 mg VO dos veces por dia, plas-
maféresis y paquetes de plasma con lo que se observé mejo-
ria en sus pruebas de funcionamiento renal y estado neuro-
logico, aunque refirié cefalea, vision borrosa, fotopsias y
metamorfopsias por lo que acudié al Servicio de Oftalmolo-
gia de este hospital para su valoracion visual.

A la exploracion fisica se determind una AV en OD de
20/300 y en OI 20/50. El segmento anterior fue de caracte-
risticas normales y en el polo posterior se observd un des-
prendimiento de retina seroso en el ojo derecho.

Una semana mas tarde su agudeza visual mejord con la
resolucion del desprendimiento retiniano, dejando como se-
cuelas zonas de hipopigmentacion en el polo posterior. Se
realiz6 ecografia modo A/B en la que se determin6 una ima-
gen lineal de alta ecogenicidad localizada en el polo poste-
rior correspondiente a un desprendimiento seroso de retina
(Figura 1).

En la angiografia retiniana con fluoresceina se obser-
vo un retardo en el llenado de la circulacion coroidea e
hipofluoerescencia por falta de llenado en la coroides (Fi-
gura 2). En forma conjunta con el servicio de Hematolo-
gia se le administré Prednisona 60 mg cada 24 hr Dipiri-
damol 400 mg dos veces por dia con lo que una semana
mas tarde recuper6 la AV a 20/25 AO.

Un mes después la angiografia aun demostraba zonas
con falta de perfusion de la coriocapilar y fuga en el espa-
cio subretiniano correspondiente al desprendimiento de
retina seroso residual (Figura 3). Un mes despucs presentod
recaida de su estado hematolégico que remitio con trata-
miento médico, ignorandose hasta el momento su estado
actual, dado que no ha acudido a consultas de seguimiento
oftalmologico.
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Fig. 2. Angiografia retiniana con fluoresceina en ojo derecho. Se
observa retraso en el llenado de la circulacion coroidea e hipo-
fluorescencia por falta de llenado de la circulacion coroidea una
semana después de desarrollar desprendimiento seroso de retina.

Fig. 3. Angiografia del mismo ojo un mes después del desprendi-
miento retiniano seroso. Se observan zonas de fuga del material
de contraste en el epitelio pigmentado de la retina y la permanen-
cia de hipofluorescenia por falta de llenado.

DISCUSION

La ptrpura trombdtica trombocitopénica es una alteracion
hematologica de etiologia desconocida caracterizada por
microtrombosis hialina en arteriolas y vénulas que dan por
resultado anemia hemolitica trombocitopénica, existiendo
sintomatologia neurologica, alteraciones renales y fiebre (8).
Los hallazgos oculares mas frecuentes son resultado de la
hipercoagulabilidad e incluyen hemorragias retinianas, pa-
piledema y paralisis de los musculos extraoculares. Se ha
reportado el desarrollo de desprendimiento seroso de retina

312

bilateral en algunos casos (8, 9) habitualmente en los pa-
cientes terminales (10), con crisis hipertensivas o en muer-
te cercana a este evento. Estos hechos no sucedieron en el
caso reportado, quien presentd un desprendimiento seroso
de retina unilateral durante el periodo agudo de la purpura
trombdtica trombocitopénica y evoluciono a la remision con
reaplicacion de la retina después del tratamiento con an-
tiagregantes plaquetarios, plasmaféreresis y esteroides (10).

El desprendimiento seroso de retina ha sido relacionado
con diferentes procesos sistémicos entre los que se encuen-
tran vasculitis, hipertension maligna, coagulopatia por con-
sumo y enfermedad gravidica del embarazo (9, 10). Este
tipo de desprendimientos pueden variar en tamafio, desde
un tercio de didmetro papilar a desprendimientos serosos
grandes o bulosos y, dependiendo de la cronicidad y severi-
dad, pueden determinar alteraciones en el epitelio pigmen-
tado de la retina con lesiones hipopigmentadas con centros
de mayor pigmentacion (puntos de Elschnig) (9-11).

Mediante la ecografia modo A/B es posible documentar
la forma, volumen y estado de la superficie del desprendi-
miento seroso retiniano. En la angiografia con fluoresceina
se observa un retardo en el llenado de la coriocapilar con
zonas en parche y otras de fuga del material de contraste
que pueden coalecer en el espacio subretiniano. También
pueden encontrarse areas de la coriocapilar sin perfusion
persistentes por varias semanas despucds de la reaplicacion
de la retina (10). En estudios histopatologicos es posible
observar pequefios trombos de la coriocapilar y coroides con
zonas necroticas del epitelio pigmentado de la retina adya-
centes al desprendimiento seroso. En los casos en los que se
les asocia a enfermedad gravidica del embarazo o hiperten-
sion arterial maligna, los desprendimientos retinianos sero-
sos son reversibles y detectados en exploraciones oculares
de pacientes en estado terminal o durante la necropsia en
los casos de coagulopatia por consumo asociada a purpura
trombdtica trombocitopénica (8-10).

Es posible que el desprendimiento seroso de retina se de-
sarrolle cuando se rompe la barrera hematorretiniana exter-
na formada por la zoénula occludens del epitelio pigmenta-
do de la retina, dado que la adecuada funcion de esta barre-
ra depende de la integridad fisiologica de dicha estructura
para eliminar el liquido del espacio subretiniano que falla
en caso de existir dafio por los microtrombos en la vascula-
tura coroidea, hecho que puede observarse en la angiografia
retiniana como una distribucion segmentaria de la vascula-
tura coroidea.

En estudios histopatoldgicos se observan areas de necro-
sis del epitelio pigmentado adyacentes a las zonas de la oclu-
sion segmentaria de la coriocapilar determinante de micro-
trombos en los pequefios vasos de coroides que resultan en
zonas isquémicas localizadas con la consecuente acumula-
cion de liquido subretiniano que excede la capacidad de sa-
lida de éste por el epitelio pigmentado de la retina, durante
los periodos hipertensivos agudos (10).

El papel de la hipertension arterial en este tipo de des-
prendimientos retinianos no es claro del todo. Se ha repor-
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tado que se desarrollan después de las crisis hipertensivas
agudas en la enfermedad gravidica del embarazo, sindrome
de Goodpasture, poliarteritis nodosa y esclerodermia (8-10).
Dichos trabajos sugieren que, a pesar de las alteraciones de
los vasos de la coriocapilar, la barrera hematorretiniana es
funcionalmente suficiente para prevenir el desarrollo del des-
prendimiento seroso de retina hasta un punto en el que la
presion de perfusion es rebasada y se desarrolla 1a acumula-
cion de liquido subretiniano, por lo que un control estricto y
cuidadoso de la presion arterial es fundamental para evitar
esta complicacion (7).

En contraste con lo referido en la literatura, nuestra pa-
ciente desarroll6 el desprendimiento de retina seroso en con-
diciones de normotension y se encontraron alteraciones del
epitelio pigmentado de la retina en un corto periodo de tiem-
po después del desarrollo de dicho desprendimiento, obser-
vandose cambios pigmentarios del epitelio pigmentado de
la retina y defectos de llenado de la coriocapilar que persis-
tieron por un mes, siendo posible que la formacion extensi-
va de microtrombos de su coriocapilar haya excedido la pre-
sion de perfusion de la barrera hemator retiniana a pesar de
ser normotensa.

Finalmente, la purpura trombotica trombocitopénica re-
currid en esta paciente, evento poco frecuente y que se refie-
re en 10% de los casos de la mayoria de las series reporta-
das. El factor etiologico que determina dichas recurrencias
en comparacion con los episodios unicos es desconocido y
de dificil seguimiento dada la mortalidad elevada de los su-
jetos que las padecen, pero es posible afirmar con este caso
que, mientras mayor sea el nimero de recurrencias de la
purpura trombdtica trombocitopénica mayor es el grado de
infiltracion de la coriocapilar y las alteraciones retinianas
(8-11).

El desprendimiento de retina seroso es una alteracion que
ha sido relacionada previamente con purpura trombocito-
pénica trombdtica; sin embargo, es considerada una de las
presentaciones atipicas de esta enfermedad (6-8) y en algu-
nos pacientes esta entidad ha sido referida como la manifes-
tacion inicial de la enfermedad (11,12). En el caso que re-
portamos esta complicacion se presentd como parte de una
reactivacion de la enfermedad tratada 10 afios atras.

El tratamiento especifico del desprendimiento de retina
en estos casos no es necesario, ya que se ha demostrado en
casos similares al de esta paciente, que con el tratamiento
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sistémico a base de esteroides la retina vuelve a aplicarse,
recuperando una buena agudeza visual (8). Este caso mues-
tra una complicacion ocular (retiniana) secundaria a un pa-
decimiento sistémico (hematoldgico) poco frecuente que debe
ser integrado mediante una adecuada semiologia y explora-
cion durante la practica médica del oftalmologo, no habien-
do sido reportada hasta la elaboracion del presente texto en
la literatura oftalmolégica mexicana.
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