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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente femenina, que
acude por disminucién de agudeza visual en ambos
ojos de 2 semanas de evolucién, asociado a cefalea
y tinnitus. Durante la exploracién oftalmoldgica se
evidencian multiples desprendimientos de retina
serosos en polo posterior y periferia media. Se
realizan estudios complementarios y se establece
el diagnostico de Sindrome de Vogt-Koyanagi-
Harada Incompleto. Se modifica tratamiento tépico
y sistémico con evolucién clinica favorable.

INTRODUCCION

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)
es una enfermedad multisistémica autoinmune
caracterizada por inflamacion granulomatosa
posterior o panuveitis severa bilateral, acompanada
de signos y sintomas dermatolégicos, neurolégicos
o auditivos.1-3

El VKH es mas frecuente en Asia, América Latina, y
Medio Oriente#, presenta predisposicién en grupos
étnicos pigmentados. Afecta principalmente a
mujeres jovenes entre 20-50 anos de edad. En
nifos se reportan igual casos en ambos sexos.# Se
ha evidenciado que pacientes mayores de 60 anos
tienen una prevalencia menor para desarrollar VKH
en comparacion con pacientes jovenes. También se
encontré que pacientes mayores de 65 anos que
desarrollan la enfermedad, tienen alta incidencia
de hiperemia del disco 6ptico, desprendimiento
coroideo y catarata en comparacién con pacientes
jévenes.3

Se reconocen 4 fases: prodromica, uveitica
aguda, convaleciente y recurrente o crénica.2
A nivel ocular se asocia a desprendimiento
seroso de retina, edema de disco 6ptico, vitritis y
despigmentacion coroidea (sunset glow fundus)? y
a nivel sistémico se relaciona con tinnitus, pérdida
de audicion, vértigo, meningismo, poliosis y vitiligo;
sin embargo, no todas las personas presentan este
sindrome completo.3

CASO CLINICO

Paciente femenina de 38 anos de edad quien
consulta por segunda opinién, por presentar
disminucion de agudeza visual en ambos ojos
de 2 semanas de evolucion, asociado a cefalea
y tinitus; con presunto diagnéstico de VKH;
presentando los estudios de base que se presentan
en la figura 1. En ese momento se encontraba bajo
tratamiento tépico de acetato de prednisolona 1
gota cada 2 horas, atropina 1 gota BID en ambos
ojos y prednisona oral 50 mg diario desde hace 2
semanas.

FIGURA 1. SD-OCT macular: Muiltiples desprendimientos
serosos de retina en ambos ojos.
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A la evaluacién oftalmolégica

AVMC: 0.5LogMar ojo derecho, 0.7LogMar ojo
izquierdo.

P1O: 17mmHg ojo derecho, 14 mmHg ojo izquierdo.
A la biomicroscopia en ambos ojos:

Parpados y pestanas sin alteraciones, pterigion
nasal Gll, segmento anterior sin alteraciones, sin
celularidad, midriasis medicamentosa, pigmento
en capsula anterior del cristalino.

Fondo de ojo bajo dilatacién farmacolégica: Vitritis
1+, excavacion 0.3, multiples desprendimientos
serosos (DRS) en polo posterior y periferia media.

Por lo anterior y en base a los estudios realizados
se establece diagnéstico de Sindrome de VKH
Incompleto, modificando el tratamiento tépico y
sistémico: Acetato de prednisolona 1 gota QUID,
bromfenaco 1 gota BID, carboximetilcelulosa 1%
1 gota QUID en ambos ojos, y prednisolona oral
40 mg PO QD por dos semanas y en disminucién
lenta y seguimiento continuo.

A las ocho semanas de tratamiento se documenta:
AVMC 0.1 LogMar OD, 0.2 LogMar OS, con
pigmento 0.5+ en vitreo y cambios pigmentarios
en retina sin presencia de DRS (Figura 2). Con
tratamiento tépico con loteprednol 0.5% 1 gota
BID y bromfenaco 1 gota BID en ambos ojos.

FIGURA 2. SD-OCT macular normal ambos ojos.

Tres semanas después la paciente refiere dolor,
ojo rojo y fotofobia asociado a cefalea, tinnitus
y alopecia leve por lo que decide consultar y se
documenta: AVMC 0.3LogMar OD, 0.4 Log Mar
OS. PIO 13mmHg ambos ojos.

A la biomiscroscopia: Celularidad 1+ en camara
anterior y trazas de vitritis en ambos ojos. No se
evidencia DRS.

Se inicia difluprednato 0.05% 1 gota QUID en
ambos ojos y se continta prednisolona 10mg PO
QD y lanzoprazol 20mg PO BID.

Dos semanas después: AVMC y PIO estables,
celularidad 3+ en cdmara anterior a pesar de
tratamiento tépico y sistémico por lo que se decide
iniciar inmunomoduladores sistémicos (azatioprina
50mg PO QD) y continuar dosis bajas de esteroides
orales.

Dos meses después: AVMC 0.3LogMar OU, PIO
11mmHg, trazas de celularidad e imagen de sunset
glow fundus y cambios de EPR bajo dilatacién
farmacoldgica (Figura 3).

FIGURA 3. A. Fotografia a color de ambos ojos evidencia
sunset glow fundus y cambios de EPR. B. SD-OCT macular
normal ambos 0jos.

ContinGla tratamiento sistémico y bromfenaco
1 gota BID en ambos ojos. A los tres meses
se suspende tratamiento tépico y continlda
tratamiento sistémico sin recurrencia de uveitis y
AVMC 0.0 LogMar y PIO 11mmHg en ambos ojos.



DISCUSION Y REVISION

El VKH es una condicién inflamatoria autoinmune
mediada por linfocitos T CD4+ T-helper 1 que
tienen una respuesta inmunitaria en contra de los
melanocitos del ojo, oido interno, sistema nervioso
central, pelo y piel.l Se ha documentado que una
infeccién viral como el citomegalovirus y el virus
de Epstein Barr puede jugar un rol muy importante
en una reacciéon cruzada junto al péptido-tirosin-
cinasa en este proceso autoinmunitario.3

PRESENTACION CLIiNICA

En nuestro <caso la paciente presenta
manifestaciones clinicas de la fase prodrémica.
Esta fase tiene una duracion entre dias y semanas,
con manifestaciones extraoculares como cefalea
(82%), meningismo (55%), fiebre (18%), nauseas
(9%), vértigo (9%), dolor orbitario, alteraciones
auditivas (tinnitus y disacusia) y manifestaciones
neuroldgicas focales como paralisis de los nervios
craneales.# Algunos pacientes pueden presentar
manifestaciones clinicas del VKH sin las fases
prodrémicas. Al realizar una puncién lumbar, el
liquido cefalorraquideo puede presentar pleocitosis
en el 80% de los casos. En estudios de imagenes
cerebrales ocasionalmente se evidencian lesiones
parenquimatosas focales.1:3

La fase uveitica aguda que inicia pocos dias
después de la fase prodrémica y dura varias
semanas. Presenta pérdida de la vision en ambos
ojos, asincrénica. La agudeza visual inicial y los
niveles de flare/celularidad son importantes para el
pronodstico de la VKH.Se manifiesta con una uveitis
granulomatosa bilateral (donde la afectaciéon del
ojo contralateral puede ser de manera simultanea,
a las 2 semanas e incluso hasta los 6 afos), con
la presencia de precipitados retroqueraticos en
grasa de carnero,% de inicio repentino. En esta
fase se pueden observar pliegues en el epitelio
pigmentario de la retina, en la membrana de Bruch
y cara interna de la coroides, que preceden a un
desprendimiento seroso de retina en un 75% de
los casos. Se pueden observar nédulos de Fuchs
(nédulos aislados de linfocitos y macréfagos
cargados de pigmento que aparecen en el polo
posterior entre la membrana de Bruch y epitelio
pigmentario de la retina), engrosamiento coroideo,
edema e hiperemia de la cabeza del nervio éptico
sin afectacién del campo visual y neuropatia

isquémica que puede causar defectos de campo
visual. 1.4.

Se puede encontrar aumentos moderados de la
presionintraocularenel54% delospacientesdebido
a edema del cuerpo ciliar y un desplazamiento del
diafragma irido-cristaliniano, sin embargo, también
se puede presentar hipotonia relativa debido a
la inflamacién de la Gvea anterior y del cierre del
cuerpo ciliar.3 Puede haber afectacion escleral
como una escleritis bilateral posterior, y tracciéon
vitreomacular con una progresion rapida a agujero
macularde espesorcompleto.4 Las manifestaciones
evidentes en el caso desarrollado fueron vitritis,
multiples desprendimientos serosos en polo
posterior y periferia media, hallazgos que indican
la progresion a la fase uveitica de la enfermedad.

La fase de convalescencia, inicia varias semanas
posterior a la fase aguda, caracterizada por
la aparicion de numerosas lesiones pequefas
coroideas atréficas despigmentadas e
hiperpigmentadas en la retina periférica, lesiones
fibrosas subretinianas peripapilares, vitiligo,
alopecia, poliosis, despigmentacion del area
limbal (Signo de Sugiura); con una duracién de
meses. Posterior al inicio de la uveitis (4 meses),
inicia la despigmentacién de la coroides dando
como resultado el sunset glow fundus con atrofia
peripapilar y cicatriz macular.1.34

El vitiligo y el sunset glow fundus se relacionan
histopatolégicamente por una pérdida de
melanocitos en el sitio inflamatorio, mediado por la
presencia de linfocitos T y B especialmente CD4+
gue estan presentes en la coroides.3

Por dltimo, la fase de recurrencia cronica afecta
a mas de la mitad de los pacientes. Se caracteriza
por una exacerbacién de la uveitis anterior
granulomatosa que es generalmente resistente a
la terapia de esteroides sistémicas. Se desarrolla
a partir de los 6 a 9 meses después de su inicio
de presentacién y puede generar complicaciones
como alteraciones del epitelio pigmentario
de la retina, fibrosis subretiniana, membrana
neovascular subretinina, catarata subcapsular
posterior, sinequias posteriores, glaucoma de
angulo abierto, cerrado y queratopatia en banda.l
La presencia de pliegues coroideos en pacientes
con historia de VKH y longitud axial corta puede



ser un signo temprano de recurrencia.3

Las manifestaciones extraoculares neuroldgicas
pueden ser: cefalea, meningismo, meningitis,
pleocitosis en LCR, neuropatia craneal,
mielitis transversa, hemiparesias y afasia.® Las
manifestaciones auditivas se pueden manifestar
como una pérdida auditiva sensorial (80% - 50%)
tinnitus (42%); y los hallazgos dermatolégicos con
pérdida de pigmento en cejas, pestafas (poliosis),

cabello, piel (vitiligo) en el 30% de los casos.3

La Sociedad Americana de Uveitis (AUS) establecid
criterios diagndsticos de VKH ya que existe
multiples manifestaciones oculares que se pueden
presentar en otras patologias como oftalmia
simpatica, escleritis posterior, linfoma intraocular,
entre otros, por esto la AUS establecié los criterios
diagnosticos que se muestran en la Tabla 1.3

Tabla 1. Criterios Diagndsticos Revisados para el Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada3

Vogt-Koyanagi-Harada Completo

inicial de la uveitis

1. Ausencia de antecedente de traumatismo ocular penetrante o Cirugia que preceda a la aparicién

Ausencia de evidencia clinica o de laboratorio sugestivo a otras enfermedades oculares

a. Manifestaciones tempranas

b. Manifestaciones tardias

EPR, o Uveitis anterior crénica o recurrente.

Afectacion ocular bilateral [ (a) o (b) dependiendo del estadio de la enfermedad ]

1. Coroiditis difusa, areas focales de liquido subretiniano , desprendimiento de retina seroso buloso.
2. En caso de lesiones de fondo de ojo equivocas debe estar presente las siguientes:

a. Areas focales de retraso en la perfusién coroidea, dreas multifocales de fuga puntiforme, dreas
placoides de hiperfluorescencia, actimulos en liquido subretiniano, y tincién del nervio éptico.
b. Engrosamiento difuso coroideo en ausencia de escleritis posterior por ultrasonido.

1. Historia sugestivas de enfermedades previas basados en los siguientes hallazgos.
2. Despigmentaciéon Ocular: Sunset glow fundus o Signo de Sugiura.
3. Otros signos: cicatrices corioretinianas numulares despigmentadas, migracion o aglutinacién del

4. Hallazgos neuroldgicos: (puede tener resolucién) meningismo, tinnitus o pleocitosis de liquido
cefalorraquideo o pleocitosis (nota: cefalea por si sola no es suficiente )

5. Hallazgos integumentarios: (no preceden al inicio de la uveitis ) alopecia, poliosis o vitiligo

Vogt-Koyanagi-Harada Incompleto

Criterio 1-3y 4 o 5 deben estar presentes

Vogt-Koyanagi-Harada Probable

Criterio 1-3 deben estar presentes

Se ha evidenciado que los criterios diagndésticos
revisados tienen un 100% de especificidad y un
alto nivel de sensibilidad.3 Segun estos criterios
diagnésticos en la presentacion inicial de nuestro
caso clinico se realiz6 diagnéstico de VKH

incompleto cumpliendo con los criterios de 1-3 y
4. En su evolucioén clinica cumple criterios de VKH
completo al presentar hallazgos dermatolégicos



METODOS DIAGNOSTICOS

La angiografia con fluoresceina (AGF) se considera
una herramienta diagnéstica importante en el VKH
con un 83% de hallazgos positivos en comparacion
de un 77% de andlisis de liquido cefalorraquideo
con pleocitosis. En la fase aguda imagenes
diagnésticas con angiografia con fluoresceina,
verde de indocianina, tomografia de coherencia
Optica de dominio espectral (OCT-SD)y ultrasonido

han resultado utiles. (Tabla 2)3

La AGF y el OCT-SD son importantes para el
diagnostico inicial y para monitorizar la respuesta
al tratamiento temprano. La angiografia con verde
de indocianina es muy util para el control de la
inflamacién coroidea en pacientes con enfermedad
crénica o recurrente. 1.

Tabla 2. Presentacidn del Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada en fase aguda en diferentes modalidades de imdgenes diagndsticas.3

Angiografia con Fluoresceina

Hiperfluorescencia de nervio 6ptico, hiperfluorescencia coroidea,
retraso en el llenado coroideo, hiperfluorescencia peripapilar.

Angiografia con Verde de Indocianina

Retardo difuso en la perfusion coroidea, hipo e hiperfluorescencia

segmentaria.

Tomografia de Coherencia Optica

Fluido subretiniano con septos, aumento de grosor coroideo.

Autofluorescencia

Hiperautofluorescencia difusa con areas de bloqueo debido al fluido

subretiniano.

Ultrasonografia

Engrosamiento coroideo posterior difuso de reflectividad baja a media.

Durante la AGF se pueden encontrar puntos de fuga
focales tempranos, fuga en el disco 6ptico, pooling
en fases tardias con borde hipofluorescente,
puntos hipofluorescentes, vasos coroideos con
fugas difusas y parches hipofluorescentes tardios
correspondiente al drea de desprendimento seroso
de retina.”:8

Otros estudios de imagenes utiles se consideran
la fotografia de campo amplio (Ultra Wide Fundus,
UWEF por sus siglas en inglés) provee imagenes de
130°-200° en un solo disparo, por lo que se obtiene
mas informacion que la fotografia y angiografia
convencional, especialmente del area periférica.8

El OCT-A es un estudio no invasivo que permite
la estratificacion de diferentes capas retinianas
y coroideas, se utiliza para examinar la perfusiéon

coriocapilar en la enfermedad de VKH en la que se
muestran multiples areas de falta de perfusion en
la coriocapilaris. 7+?

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

El primer paso para determinar el diagndstico
de VKH es conocer si tiene historia de trauma,
considerar etiologias infecciosas, malignas vy
enfermedades inflamatorias. (Tabla 3)3

El edema de disco 6ptico puede ser el Unico signo
clinico, por lo que se debe diferenciar de otras
condiciones como neuritis dptica, oclusién de vena
central de la retina, neuropatia éptica isquémica o
asociada a diabétes.*

Tabla 3. Diagndsticos diferenciales de Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada®

Trauma previo Etiologia infecciosa

Enfermedade

Tumores Inflamatorias

Infeccion bacteriana
Infeccion fungica
Tuberculosis
Sifilis

Oftalmia simpatica

Escleritis posterior bilateral
Sarcoidosis Epiteliopatia
pigmentada placoide
multifocal posterior
aguda Sindrome de
multiples puntos blancos
evanescentes Coroidopatia
lUpica

Linfoma intraocular
Hiperplasia linfoide
uveal difusa Hiperplasia
melanocitica uveal difusa
bilateral Gammopatias
monoclonales Leucemia o
linfoma sistémico




ABORDAJE TERAPEUTICO

Se inicia con un tratamiento temprano y agresivo
con altas dosis de corticoides sistémicos,
metilprednisolona 1 gramo al dia por 3 dias
continuando con corticoesteroides orales 15-
20mg/dia por 4-6 meses.1> En nuestro caso no
se inicid con tratamiento intravenoso ya que
se encontraba previamente tratada por lo que
se modificd la dosis de corticoides toépicos y
sistémicos evidenciando una mejoria en el cuadro
clinico inicial.

En pacientes con desprendimiento de retina
serosos, se recomienda inyeccion de triamcinolona
subtenonina de 20mg; los que presentan
afectacion del segmento anterior se recomienda
utilizar corticosteroides tépicos y ciclopléjicos.5 El
uso de corticoides sistémicos, iniciando dentro de
los 13 dias del inicio de la enfermedad requieren
una menor duracion de uso de esteroides de 24.2
meses a 10.9 meses. Laimportancia del tratamiento
temprano es para disminuir la recurrencia y la
pérdida de pigmento, lo que lleva a que el 60% de
los pacientes mejoren su agudeza visual.1.2

Otras bibliografias indican que el tratamiento
inicial de esta manera: prednisolona IV 1 gramo
por 3 dias, posterior se inicia con prednisolona
oral 60mg/ dia o 1mg/Kg/dia si el paciente pesa
menos de 50kg. La reduccién del corticoide se da:
60 mg/dia por 7 dias, 50 mg/dia por 7 dias, 40 mg/
dia por 14 dias, 35 mg/dia por 14 dias, 30 mg/dia
por 14 dias, 25 mg/dia por 14 dias, 20 mg/dia por
14 dia, 17.5 mg/dia por 14 dias, 15 mg/dia por 14
dias, 12.5 mg/dia por 14 dias, 10 mg/dia por 14
dias, 7.5 mg/dia por 14 dias, 5 mg/dia por 14 dias,
2.5 mg/dia por 14 dias. Los pacientes con VKH
recurrente pueden recibir un tratamiento adicional
de ciclosporina a dosis diaria de 3 mg/kg, con 30
mg de prednisolona.10

CONCLUSION

Vogt-Koyanagi-Harada es una enfermedad rara
multisistémica, autoinmune granulomatosa que fue
diagnosticada por primera vez en 1929 como un
sindrome uveomeningoencefalitico. La recurrencia
del VKH se presenta con disminucién de Ia
agudeza visual, celularidad en cdmara anterior, por
el diagnéstico tardio e insuficiencia de tratamiento
(retiro de esteroides de manera no escalonada).
La mayoria de las recurrencias ocurre 6 meses

después del inicio de la enfermedad, y en un 20% a
pesar de tener un tratamiento adecuado.10

Se demostré que pacientes que recibieron altas
dosis de esteroides tuvieron menor duracién
de la enfermedad (48 meses vs 184 meses) y
menor incidencia de sunset glow fundus; los que
recibieron baja dosis se evidencié alta proporcion
de atrofia peripapilar con recurrencia y episodios
mas frecuentes. El tratamiento mayor de 6 meses
tiene como objetivo disminuir los sintomas
oculares, recurrenciay mejorar el prondéstico visual.
Se recomienda el uso de corticosteroides junto a
agentes inmunomoduladores como metrotexate,
azatioprina, ciclosporina A, ciclofosmamida,
clorambucilo, micofenolato mofetil, y agentes
alquilantes,3> ya que estos reducen el riesgo de
recurrencias tardias y ayudan al pronéstico visual.2

El caso presentado tuvo un cuadro de recurrencia,
a pesar del apego a tratamiento, manifestandose
con disminucién de la agudeza visual, alteraciones
en camara anterior y manifestaciones neurolégicas
y dermatolégicas. Sin embargo, al existiruna buena
adherencia al tratamiento por parte del paciente
y seguimiento oportuno y continuo por parte del
médico se llegd a una resolucién favorable del
cuadro clinico.

En este caso, una terapéutica de corticoesteroides
combinado con inmunomoduladores, mejoré el
prondstico visual con una notable evolucion clinica.
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