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localizacion predominante de la inflamacién. En la
uveitis anterior, la afectacién se produce en la cimara

Introduccion

El término uveitis engloba las enfermedades infla-
matorias del tracto uveal. Estrictamente define una
inflamacién del iris, cuerpo ciliar y coroides; aunque
pueden estar involucradas otras estructuras del glo-
bo como la base del vitreo, la retina o la papila del
nervio 6ptico. The International Uveitis Study Group
(IUSG), en 1987, clasificé las uveitis en anteriores,
intermedias, posteriores y panuveitis de acuerdo a la

) La uveitis es una enfermedad infrecuente en los
" niflos pero grave desde el punto de vista ocular por el
elevado porcentaje de complicaciones y secuelas visuales.

y La duracion de la enfermedad en los nifios es larga

"y suele acompahnar al nifio durante toda su etapa de
desarrollo visual, de ahi la importancia del diagnéstico
precoz y de un tratamiento efectivo que minimice las
complicaciones.

) La mayoria de las uveitis infantiles son idiopaticas,
~ debiendo descartar enfermedades sistémicas y por
supuesto una etiologia infecciosa.

) El caracter asintomatico en muchos casos retrasa el
~ diagnostico, empeorando el prondstico visual.

, Las pruebas diagnésticas se orientaran segun la
" combinacion de hallazgos oculares y sistémicos que
se encuentren en el paciente.

) Los tratamientos prolongados tienen un impacto

~ sobre el nifo en pleno desarrollo. En muchas
ocasiones se requieren farmacos inmunosupresores para
el control de la inflamacién y para ahorrar corticoides, tan
nocivos en esta etapa de la vida.

anterior. Incluye los términos de iritis e iridociclitis.
La afectacién del vitreo se da en la uveitis interme-
dia, incluyendo el término parsplanitis. En la uveitis
posterior, la afectacion es de la retina o la coroides y
en ella se incluyen coroiditis, retinitis y coriorretinitis.
Y finalmente en la panuveitis, la afectacién es tanto
de cdmara anterior, vitreo y retina o coroides. Segun
el grupo de trabajo SUN (Standarization of Uveitis
Nomenclature)' se estratifica el grado de uveitis en
funcién de las células en cidmara anterior entre 0 y
4+.Y el grado de actividad inflamatoria vitrea segin
el grado de opacidad del vitreo entre 0 y 4+. Dentro
de las uveitis anteriores se consideran no granuloma-
tosas aquellas que presentan precipitados querdticos
finos. Y uveitis granulomatosas aquellas en las que los
precipitados son gruesos «en grasa de carnero». Segin
la forma de inicio y la duracién de la inflamacién, las
uveitis se clasifican en agudas y crénicas. Uveitis agu-
da se considera la de inicio subito y duracién menor
de 3 meses. Y uveitis crénica, toda uveitis cuya dura-
cién es mayor de 3 meses.

Uveitis infantil

Se considera uveitis infantil la que se presenta en
menores de 16 afios. Suponen el 5-10% de todas las
uveitis, son bilaterales en el 73% de los casos y crénicas
en el 83%. Es una enfermedad grave desde el punto de
vista ocular pues puede desembocar en ceguera o en
déficit visual grave. Se producen complicaciones en el
76% de los pacientes y se estima que un 20% de los pa-
cientes presentardn ceguera legal (agudeza visual igual
o menor de 0,1) en al menos un ojo cuando el segui-
miento sobrepasa los 3 afios?. La uveitis mas frecuente
en los nifios es la anterior (36%), seguida de la inter-
media (24%), panuveitis (21%) y la posterior (19%).
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La uveitis infantil presenta unas caracteristicas propias
que la diferencian de la del adulto. La asociacién con
enfermedades sistémicas es diferente en el nifio y, asi,
la artritis idiopdtica juvenil (AlJ) ANA+ estd presente
en el 41% de los casos uveitis anteriores del nifio. En
el nifio, el cristalino, la macula y el disco 6ptico son
mads susceptibles de desarrollar dafio irreversible. El
uso de medicamentos sistémicos como corticoides y
firmacos inmunosupresores, muchas veces necesa-
rios para el control de la uveitis, tienen un impacto
importante sobre los huesos y el sistema inmunitario
inmaduro de los nifios. El comienzo de la inflama-
cién ocular es a menudo asintomdtico, lo que retrasa
el diagnéstico, encontrindose secuelas importantes ya
en la primera visita al oftalmélogo. La gran duracién
de la enfermedad en muchos casos contribuye a una
morbilidad ocular significativa. En nifios por debajo
de 8-10 afios, siempre debe considerarse la ambliopia
(0jo vago), ya que la enfermedad ocular interfiere con
su desarrollo visual normal, complicando el pronésti-
co visual final. Los resultados de los procedimientos
quirurgicos de las complicaciones como catarata o
glaucoma son menos exitosos que en los adultos.

Etiologia

La uveitis es una manifestacién de un proceso infec-
cioso o una disfuncién del sistema inmunitario. La
mayoria de las uveitis en los nifios son idiopaticas. Se
relacionan con una enfermedad sistémica en el 29%
de los casos cifrdndose en torno al 13% una etiologia
infecciosa®. Entre las uveitis anteriores de presentacién
aguda se pueden considerar, aparte del traumatismo,
la enfermedad de Kawasaki, las espondiloartropatias
HLA B27 y el sindrome TINU o nefritis tubulointers-
ticial y uveitis en nifias adolescentes®. Aparte de la AlJ
pueden producir uveitis anterior crénica la sarcoidosis
y la iridociclitis de Fuchs. Entre las causas de uveitis
intermedia, la mds comun es la idiopdtica, siendo el
subtipo parsplanitis el mas representativo®. Las uveitis
posteriores cronicas no infecciosas y panuveitis son
raras en nifios, y destacan como causas la sarcoidosis,
el sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada, la enfermedad
de Behget y la oftalmia simpdtica®. Entre las uveitis
infecciosas® destaca por su frecuencia la retinocoroiditis
toxopldsmica, que supone el 50% de todas las uveitis
posteriores. Muy frecuente en paises en desarrollo y en
aumento en paises desarrollados es la uveitis por tuber-
culosis, que puede provocar afectacion a cualquier ni-
vel; lo mds tipico tubérculos coroideos y panuveitis. La
uveitis por toxocara, rara en nuestro medio, cursa con
granulomas en vitreo. La enfermedad de Lyme puede
presentar uveitis anterior, intermedia y panuveitis. Y
la enfermedad por arafiazo de gato, retinocoroiditis. El
virus varicela-zéster puede ser el responsable del sin-
drome de necrosis retiniana aguda.

Manifestaciones clinicas

En las uveitis anteriores de presentacién aguda, los
signos y sintomas son los de cualquier uveitis como
ojo rojo, inyeccién ciliar, dolor ocular y visién bo-
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rrosa. En los casos de uveitis posterior siempre hay
pérdida de visién o sensacién de metamorfopsias o
moscas volantes que llaman la atencién del nifio de
una cierta edad. Muchas uveitis infantiles son de
comienzo insidioso, con ojo blanco y asintomdti-
cas, en las que el nifio no se queja y los padres no
encuentran signos externos por los que preocuparse.
Es en estos casos en los que se retrasa el diagnéstico
y cuando llegan al oftalmélogo ya tienen secuelas
importantes.

Complicaciones

La duracién de la uveitis y el grado de inflamacién de
la misma van a influir en la aparicién y gravedad de las
complicaciones. El tipo de uveitis va a determinar tam-
bién la aparicién de determinadas complicaciones, asi
en la uveitis de la AlJ son muy frecuentes las sinequias,
incluso en el momento del diagndstico. La inflamacién
en el segmento anterior del globo puede dar lugar a
sinequias posteriores del iris al cristalino que deforman
la pupila e impiden su dilatacién y a sinequias perifé-
ricas del iris que obstruyen la salida del acuoso (fig. 1).
La queratopatia en banda es el depésito de calcio sobre
el epitelio corneal que se produce en las inflamaciones
mantenidas en el tiempo, provocando fotofobia y que
pueden afectar a la visién si se acerca al centro de la
coérnea. Los nifios son muy susceptibles a presentar cata-
rata en presencia de infamacién mantenida de la cimara
anterior, a lo que contribuye también el tratamiento con
corticoides. Cuando se requiere cirugia, debe realizarse
tras un periodo de 3 meses sin actividad inflamatoria
y la cirugia reviste més complejidad y peor pronéstico
que la del adulto®. La hipotonia y el glaucoma uveitico
son complicaciones de dificil manejo que en ocasiones
también pueden requerir cirugfa®. La inflamacién vitrea
puede producir edema macular quistico (EMQ) por la
acumulacién de liquido en el drea macular, provocando
el deterioro consecuente de la agudeza visual®.

Diagnostico

La historia clinica es fundamental en el paciente con uvei-
tis. Se deben recoger datos como lugar de procedencia,
viajes realizados, convivencia o contacto con animales,
habitos dietéticos como comer carne poco cocinada o
ensaladas sin lavar. Anotar si ha tenido alguna picadura
de animal. En cuanto a los antecedentes familiares: pre-
guntar por enfermedades articulares de la piel, intestinales
y oculares. Y en los personales, recoger todas las enferme-
dades que ha tenido el nifio y a poder ser en qué momen-
to de su vida. Se debe preguntar por sintomas y signos
como dolores articulares, cojera al caminar, cansancio,
fiebre, disminucién de peso, manchas o alteraciones en la
piel, problemas intestinales, aftas bucales o genitales, entre
otros. Existen signos oculares que orientan al diagndstico
diferencial, como por ejemplo la presencia de queratopa-
tia en banda que nos hard pensar en AlJ, los nédulos en
el iris en sarcoidosis o tuberculosis. Si el ojo estd blanco,
sin inyeccion ciliar, orientard a AlJ o parsplanitis. Si la
uveitis es granulomatosa, se ha de pensar en sarcoidosis o
tuberculosis. Por fin, la combinacién de hallazgos oculares



Figura 1. Deformacion pupilar por sinequia posterior del iris al
cristalino.

y sistémicos guiardn los pasos a seguir. Es importante,
tras el diagndstico de uveitis, descartar las posibles causas
infecciosas y diferenciar asi entre uveitis infecciosas y sis-
témicas con afectacion en otros drganos de las enfermeda-
des limitadas al ojo°.

Las peticiones de pruebas diagndsticas se hardn si-
guiendo todo lo anterior:

— En uveitis anterior: analitica de sangre, Mantoux.
Si es granulomatosa: ECA, lisozima, calcio, radio-
grafia de térax (tuberculosis, sarcoidosis). Nifia con
uveitis cronica: anticuerpos antinucleares (ANA) e
interconsulta a reumatologia (Al]). Si tiene dolor de
espalda: HLA B27 e interconsulta a reumatologia
(espondiloartropatias). En nifios mayorcitos: analitica
de orina (TINU).

— En uveitis intermedias: en parsplanitis, sélo analitica
de sangre y Mantoux. En el resto: enzima de conversion
de angiotensina (ECA), lisozima, calcio, radiografia de
torax (tuberculosis, sarcoidosis) y serologia de toxoplasma,
toxocara, Lyme y sifilis en adolescentes.

— En uveitis posteriores y panuveitis: a las peticiones
previas, afiadir serologia de virus. Si hay afectacién
del nervio éptico: serologia de Borrelia burdogferi
(Lyme) y Bartonela henselae (enfermedad por arafiazo
de gato). Realizar ANA, FR, C3, C4 y ANCA ante
sospecha de enfermedad autoinmune.

Describiremos algunas de las uveitis mds caracteristi-
cas de la edad pedidtrica: la uveitis asociada a la AlJ y
la uveitis intermedia idiopdtica.

/40 [] 040
Uveitis asociada a la artritis
[] [] /)40 [] []
idiopatica juvenil
La uveitis es una de las manifestaciones extraarticulares
mis importantes de la AlJ, y se produce en el 10-30% de
los pacientes®. La uveitis en la AlJ es crénica, recurrente
y bilateral en un 80%. Suele aparecer en los 4 primeros
afios tras el diagndstico de la artritis, pero puede presen-

tarse mas tarde e incluso antes de artritis’. Es una uveitis
anterior de comienzo insidioso, asintomitica, que se ca-
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racteriza por su agresividad y frecuencia de complicacio-
nes: sinequias, catarata y EMQ_en un alto porcentaje de
pacientes®. Se consideran de riesgo para presentar uveitis
las formas oligoarticulares, la edad temprana de comien-
zo de la enfermedad y la presencia de ANA+. Por su
gravedad y por su cardcter asintomatico estd justificado
el cribado de uveitis en pacientes con AlJ, en funcién
del grado de uveitis de los distintos subgrupos’. Existe
un protocolo de seguimiento y tratamiento de la uveitis
asociada a la AlIJ de la Sociedad Espafiola de Reumato-
logia Pedidtrica (2008) que es una verdadera guia para el
manejo de estos pacientes.

Uveitis intermedia idiopatica
en ninos

Es un tipo de uveitis relativamente mds comun en nifios
y adolescentes. La inflamacién primariamente afecta
al vitreo, retina periférica y pars plana. Se postula un
origen autoinmune. La uveitis intermedia es bilateral en
el 80-85%, aunque la gravedad puede ser diferente’. En
2005, la Standardization of Uveitis Nomenclature (SUN)!
definié parsplanitis como una uveitis intermedia unilate-
ral o bilateral, idiopdtica, sin asociacién con enfermedad
sistémica, en la que se observan snow-banks sobre la pars
plana en al menos un ojo. La inflamacién de la cimara
anterior suele ser de suave a moderada, suele cursar con
turbidez vitrea. Son caracteristicos los snow-balls (opaci-
dades vitreas como copos de nieve) flotando en el vitreo
periférico inferior; frecuentemente se encuentran exuda-
dos en pars plana o snow-banks que cubren la pars plana.
Los snow-banks pueden fibrosarse, producir traccién y
desprender la retina. Es frecuente también encontrar
vasculitis retiniana periférica que puede dar hemorragia
vitrea. Asi mismo es frecuente el edema del disco dptico
y el EMQ. Se debe descartar sarcoidosis y tuberculosis
en primer término, asi como toxoplasmosis, toxocariasis,
borreliosis y, en jévenes, sifilis'. Es una de las uveitis
de mayor duracién suele tener un curso crénico con
periodos de exacerbaciones y remisiones. El pronéstico
para la visién se relaciona mds con la intensidad de la
inflamacién que con la duracién. El tratamiento estd
marcado por la unilateralidad o bilateralidad, la agudeza
visual y la gravedad de la inflamacién.

Sindromes mascaradas

Son enfermedades oculares que mimetizan la uveitis
y que es preciso conocer por su gravedad y porque del
correcto diagnéstico puede depender la vida del nifio®.
Entre ellas:

— El retinoblastoma es el tumor ocular mis frecuente
en la infancia. Las células tumorales pueden pasar a la
cdmara anterior y simular hipopién.

— Leucemia linfoblistica aguda y mieloide aguda en
nifios. Las células leucémicas en cdmara anterior si-
mulan una uveitis, incluso con hipopién.
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Tratamiento

En los nifios es muy importante prevenir la catara-
ta, el glaucoma secundario, el edema macular y la
ambliopia*>12. Existen ciertos principios en el trata-
miento de la uveitis en nifios:

— Se debe ser agresivo en la reduccién de las células
de la cdmara anterior en la uveitis de la AIJ*. No se
debe tolerar la inflamacién pues de ello dependerd que
se eviten complicaciones como catarata, glaucoma o
sinequias que empobrecen el pronéstico visual de estos
nifos.

— También se debe ser intolerante con la inflamacién
de la cdmara anterior siempre que se vaya a proceder a
cirugia de catarata o glaucoma®.

— Se deben reducir intensamente las células en el vi-
treo cuando hay dafio en la macula.

— Los corticoides tépicos contribuyen a la formacién
de catarata, por lo que se deberian de evitar cuando se
inicie su formacién. También son causantes de glau-
coma corticoideo en un porcentaje de nifios responde-
dores a corticoides, por lo que en estos casos se debe
prescindir de su uso'.

— Los corticoides sistémicos tienen graves efectos
sobre los nifios en crecimiento: disminucién de la
talla, osteoporosis, Cushing y sobre la formacién
de catarata si se usan en dosis elevadas y durante un
tiempo largo; por lo que a veces se necesita afiadir
fairmacos inmunosupresores como firmacos ahorra-
dores de corticoides. Se utilizardn por tanto los cor-
ticoides orales como puente en los casos graves hasta
que los tratamientos con inmunosupresores hagan su
efectoB,

1. Corticoides. Representan la primera linea del trata-
miento de las uveitis no infecciosas en nifios:

— Corticoides tépicos: colirio de dexametasona o
colirio de acetato de prednisolona. Estin indicados en
las uveitis anteriores. Durante su uso debe controlarse
la presién intraocular (PIO) por el riesgo de glaucoma
corticoideo ademds del glaucoma uveitico por la enfer-
medad en si. Ya se conoce su efecto sobre la formacién
de catarata.

— Corticoides perioculares: inyeccién periocular o
subtenoniana de triamcinolona. En casos de afec-
tacién monolateral con inflamacién vitrea o edema
macular.

— Corticoides orales: prednisolona a 1-2 mg/kg/dia
con descensos escalonados de la dosis. Se usan en casos
de inflamacién grave en los que el tratamiento tépico
y/o periocular no ha sido suficiente y siempre en pe-
riodos cortos de tiempo. Si no se consigue controlar la
inflamacién o no se permite bajar la dosis de Cushing,
serd necesario afiadir inmunosupresores.

2. Colirios ciclopléjicos. Se utilizan cuando hay inflama-
cién de la cdmara anterior, sobre todo en las uveitis
sinequiantes como las de la AlJ.
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3. Metrotrexato (MTX). Es el agente inmunosupresor
mids usado en las uveitis infantiles y se considera mads
seguro a largo plazo que los corticoides sistémicos™.

4. Ciclosporina A y micofenolato mofetilo (MMLF). Menos
experiencia en nifios que en adultos. Tienen una efica-
cia limitada en la uveitis de la AlJ, pero parecen efica-
ces en la uveitis intermedia y en las panuveitis'®®.

5. Azatioprina. Mis efectos secundarios que los ante-
riores en nifios.

6. Agentes alquilantes: ciclofosfamida y clorambucilo. Sélo
en situaciones de emergencia por su accién ripida en
casos graves de enfermedad de Behget u otras vasculitis
sistémicas.

7. Agentes bioldgicos: antifactor de necrosis tumoral alfa.
Estos farmacos han demostrado su eficacia en distin-
tos cuadros inflamatorios, entre los que se incluyen las
uveitis. Su uso se inicié con la AlJ, obteniendo buena
respuesta en la artritis con etanercept pero no asi en
la uveitis". Infliximab y adalimumab han demostrado
su eficacia en la uveitis, estando este dltimo aprobado
para su uso en la AlJ por la FDA™. Actualmente
se estd utilizando en uveitis resistentes con resultados
alentadores®?. Recientemente se han publicado casos
de uveitis resistentes tratadas con abatacept” y rituxi-
mab con alguna respuesta favorable.
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