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» Resumen
Introduccion: La coriorre-
tinopatia en perdigonada

(birdshot) es una enfermedad
autoinmune rara, que se ob-
serva con mayor frecuencia
en personas de proceden-
cia europea. En nuestro
grupo étnico, se conoce muy
poco de su prevalencia y es-
pectro clinico. Con esta serie
de casos, pretendemos mos-
trar las caracteristicas clini
cas, complicaciones y ma-
nejo terapéutico de la enfer-
medad, en nuestra poblacion.
Serie de casos: Presentamos
una serie de seis pacientes
con coriorretinopatia en per-
digonada, en diferentes eta-
pas del curso clinico de la en-
fermedad, que acudieron al

¢

» Abstract

Introduction: Birdshot re-
tinochoroidopathy is a rare
autoimmune disease more
frequently seen in European
descendents. In our ethnic
group, little is known about
its prevalence and clinical
spectrum. The following
case series is intended to
show the clinical manifesta-
tions, ocular complications
and management of the di-
sease in our population.

Case series: We present he-
rein a series of six patients
with birdshot retinochoroi-
dopathy that were seen at
the Immunology and Uveitis
Service of our institution at
different stages of the clini-
cal course of the disease. We

Keywords:
Retinochoroido-
pathy, birdshot,
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Mexico.
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servicio de inmunologia y uveitis de nuestra Insti-
tucién. Se describen la presentacién, caracteris-
ticas clinicas, complicaciones, manejo terapéutico
y resultado del mismo, en cada caso.

Discusion: Tres hombres y tres mujeres, con una
edad promedio de 46.5 afos, todos de origen mexi-
cano. Los seis pacientes tenian lesiones coriorre-
tinianastipicas,redondasuovales,amarillo-cremo-
so y de distribucién peripapilar “en perdigonada”.
Todos ellos presentaron un fondo vitiliginoso y
cierto grado de vitreitis y vasculitis retiniana. En
los cinco pacientes, que se realizaron la determi-
nacion del haplotipo HLA-A29, el resultado fue
positivo. Solo dos de seis pacientes acudieron a
nuestra clinica al inicio de su padecimiento, los
cuatro restantes habian sido tratados previamente
por uveitis de origen desconocido en otro hospi-
tal. Estos cuatro pacientes presentaron complica-
ciones oculares, que derivaron en pérdida visual
significativa por retraso en el diagnoéstico y falta
de tratamiento adecuado.

» Introduccion

La coriorretinopatia en perdigonada (birdshot) es
una uveitis bilateral rara de origen autoinmune,
con un curso clinico crénico recurrente, que afec-
ta primordialmente el segmento posterior del ojo.
Su patologia fue descrita por vez primera, en
1949 por Franceschetti y Babel, quienes la llama-
ron “choriorétinite en taches de bougie” (coriorre-
tinitis en mancha color de cera).! Treinta anos
después, Thomas Aaberg en 1979, la llamé coroi-
dopatia en “parches de salmén”.? No fue sino hasta
1980, que Ryan y Maumenee describieron una se-
rie de casos de la misma enfermedad, denominan-
dola “retinocoroidopatia de birdshot”, nombre con
el cual se le conoce actualmente y adoptado por el
patrén de las lesiones coriorretinianas simulando
un “disparo de escopeta”.? Otros sinénimos de es-
ta entidad fueron aportados por Gass en 1981,
quién enfatizo la apariencia de las lesiones des-
pigmentadas, llamdndola “coriorretinitis vitiligi-
nosa”.* Al mismo tiempo, en Francia, Amalric y
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describe the presentation, clinical manifestations,
ocular complications, management outcome in
every case.

Discussion: Three men and three women with a
mean age of 46-5 years, all of Mexican origin. All
patients had typical chorioretinal lesions: round
or oval yellow-cream colored, of peripapillary dis-
tribution in a “birdshot” pattern. All patients had
a fundus vitiliginous appearance and moderate vi-
tritis, and retinal vasculitis. In five patients tested
for the HLA-A29 haplotype, the result was positive.
Only two of six patients were seen in our clinic from
the beginning of the disease, the rest had been trea-
ted previously as idiopathic uveitis elsewhere. These
four patients had ocular complications that resulted
in significant loss of vision because of delay diagno-
sis and inappropriate therapy

Cuq la denominaron “chorioretinopathie en grains
de riz” (coriorretinopatia “en granos de arroz”).’

La coriorretinopatia en perdigonada (birdshot)
es una enfermedad poco frecuente, representan-
do del 0.6% al 1.5% de todos los casos de uveitis,
remitidos a centros de alta especialidad.®” Existe
una muy leve predileccién por el género femeni-
no (54.1% casos en general). La edad promedio
de presentacién es 53 afos (rango entre 15y 79
anos).®*!° La gran mayoria de los pacientes descri-
tos son de raza blanca, ascendentes del norte de
Europa.*8?

La presentacién clinica inicial se caracteriza
por disminucién de la agudeza visual, debida a
edema macular o miodesopsias ocasionadas por
vitreitis.>!° Los pacientes afectados también pue-
den presentar nictalopia, discromatopsia, fotopsias
y deslumbramiento.*® Ambos ojos se encuentran
afectados, aunque el compromiso puede ser asi-
métrico. Algunos pacientes pueden permanecer
asintomaticos o con molestias minimas al inicio
de la enfermedad, lo cual retarda el diagndstico.>®
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Mientras que la cdmara anterior muestra un
minimo o ningtn grado de inflamacién, en el seg-
mento posterior, es comun observar vitreitis mo-
derada en todos los casos.8® Ademads, es frecuente
observar vasculitis retiniana con afeccién de vasos
pequefios y grandes en el polo posterior, asi como
hemorragias perivasculares en la capa de fibras
nerviosas y tortuosidad vascular, con estrecha-
miento de arteriolas y vénulas.®*'° El edema macu-
lar quistico y la papilitis también son frecuentes.’’
En muchos de los casos, el nervio éptico muestra
una palidez progresiva y ocasionalmente puede
aparecer neovascularizacién del disco dptico o en
otra parte de la retina, provocando hemovitreo es-
pontdneo.®!!

Las lesiones coroideas tipicas que dan lugar al
nombre de esta patologia son hipopigmentadas, de
forma redonda u oval, de color amarillo-naranja
crema, y de bordes no definidos.? Dichas lesiones
tienden a seguir un patrén radial con respecto al
disco 6ptico, localizandose principalmente en la
retina nasal e inferior, con una distribucién relati-
vamente simétrica en ambos 0jos.®!° Usualmente,
no sobrepasan el ecuador anteriormente y miden
desde un cuarto, hasta un didmetro de disco 6p-
tico.” Con el tiempo, las lesiones pueden confluir
en grandes dreas geogréficas de hipopigmentacion
que parecen radiar del nervio éptico, confiriendo el
patron vitiliginoso descrito por Gass.* Estas lesio-
nes representan la caracteristica diagndstica mas
importante de la coriorretinopatia en perdigonada,
no obstante, se pueden presentar hasta varios afios
después de iniciado el proceso inflamatorio, retra-
sando el diagndstico.!

A pesar de que el diagndstico de la coriorre-
tinopatia en perdigonada estd basado en los ha-
llazgos clinicos antes descritos, estudios auxiliares
de diagndstico contribuyen de manera significati-
va al mismo. El haplotipo HLA-A29 se encuentra
presente, hasta en un 98% de pacientes con corio-
rretinopatia en perdigonada, mientras que sélo se
encuentra en el 7% de la poblacion general, repre-
sentando hoy en dia, la asociacién mads estrecha
entre una molécula del complejo de histocompa-
tibilidad mayor clase-I (MHC-I), con una enferme-
dad en humanos."*15

En la fluorangiografia, las lesiones coroideas
inicialmente aparecen hipofluorescentes y en las fa-
ses tardias, hay una leve hiperfluorescencia.!®
Existen diversos grados de tincién y fuga fluorescei-
nica de capilares peripapilares y perimaculares,

asi como edema macular quistico y dreas retinia-
nas de hiperfluorescencia difusa, en las fases tar-
dias del fluorangiograma.**

Gass* y colaboradores describieron que du-
rante la fluorangiografia de retina, se observa un
retraso en el trdnsito arteriovenoso. Sin embrago,
estudios mads recientes con verde de indociani-
na (ICG), han demostrado que en realidad hay una
exudacién masiva de fluoresceina durante la fase
arterial, lo cual causa insuficiencia fluoresceinica
para llenar los vasos durante la fase venosa.'®'
En la ICG, el hallazgo principal es la presencia de
puntos oscuros hipofluorescentes durante la fase
intermedia del angiograma, los cuales permane-
cen hipo o isofluorescentes en las fases tardias del
estudio."” Otros dos signos frecuentes, son la pobre
visualizacién de vasos coroideos y la hiperfluores-
cencia coroidea difusa tardia.'”'®

Estudios electrofisiolégicos demuestran eleva-
cién en el umbral de adaptacion a la obscuridad
y discromatopsia adquirida, en el eje azul-amari-
llo.'>*° El electrorretinograma (ERG) se caracteriza
por una amplitud reducida, un incremento en la
latencia de la onda “b” y la ausencia de potenciales
oscilatorios, tanto en conos como en bastones."” Se
ha reportado que las ondas “b”, se ven afectadas
de forma mds temprana que las ondas “a”. Aunque,
recientemente se ha descrito que ambas ondas se
ven afectadas por igual.?! El electro-oculograma
puede estar normal o subnormal.?

Finalmente, la campimetria visual automati-
zada confirma la depresion difusa y progresiva de
la funcién retiniana y la presencia de escotomas
variables.?*%3

A pesar de que la etiologia de la coriorretino-
patia en perdigonada es desconocida, existe una
clara asociacién con el haplotipo HLA-A29. El
riesgo relativo de desarrollar la enfermedad se ha
estimado entre 50 y 224 veces mas,'*' la sensibili-
dad y especificidad diagnéstica del HLA-A29 se ha
estimado en un 96% y 93%, respectivamente.*
Aunque en un principio se asocid la enfermedad
exclusivamente al HLA-A29.2, recientemente se ha
comprobado que ambos subtipos, A29.1 y A29.2
estdn asociados con esta patologia.?®* El mecanis-
mo por el cual las moléculas MHC-I intervienen en
el desarrollo de la enfermedad, no se conoce.

Por otro lado, la mayoria de los pacientes con
coriorretinopatia en perdigonada exhiben respues-
tas linfoproliferativas “in vitro”, contra el anti-
geno “S” (soluble) retiniano y contra la proteina
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retiniana ligadora de fotoreceptores (IRBP).!* Tam-
bién se ha reportado la enfermedad en mellizos
monocigdticos.?® Estos hallazgos sugieren una
predisposicion genética y que la autoinmunidad
retiniana, juega un papel crucial en su desarro-
llo.'*?8 Actualmente, se han encontrado concentra-
ciones elevadas de IL-17, IL-2, IL-6 y TNF-alfa en
humor acuoso de pacientes con coriorretinopatia
en perdigonada, reafirmando que los linfocitos-
Th17 juegan un papel primordial, en el desarro-
llo de la enfermedad y enfatizando su cardcter
autoinmune.?

El estudio histopatolégico de un ojo con co-
riorretinopatia en perdigonada en fase activa leve,
mostré multiples focos inflamatorios con predo-
minio linfocitario a varios niveles de la coroides,
llenando sus canales vasculares.’® Se observaron
células plasmadticas escasas y algunos focos in-
flamatorios, estaban asociados a hemorragia y
presencia de células epitelioides sin necrosis. No
se observd afeccién del epitelio pigmentario de la
retina (EPR), sobre las zonas de inflamacién coroi-
dea.* En contraste a lo anterior, un estudio de ima-
gen empleando tomografia dptica de coherencia de
ultra-alta resolucién (UHR-OCT), mostrd atrofia
de fotorreceptores en diversas areas, asi como de-
generacion y atrofia del EPR, bajo 4reas de foto-
rreceptores afectados. Ademas, las capas internas
de la retina mostraron desorganizacién.’!

La historia natural de la enfermedad se carac-
teriza por la cronicidad, presentando exacerbacio-
nes agudas y una disminucién insidiosa de la agu-
deza visual y reduccién progresiva de los campos
visuales.?»? Este curso clinico caracterizado por
exacerbaciones inflamatorias vasculares, papila-
res y maculares que ponen en riesgo la visién del
paciente, asi como la potencial disfuncién retinia-
na crénica progresiva y subclinica observada en
algunos casos, han hecho que muchos expertos
recomienden utilizar los estudios electrofisiolégi-
cos y/o campimétricos, para el seguimiento de los
pacientes.*»* Ademds, este comportamiento agre-
sivo de la enfermedad, ha hecho que el tratamiento
esté basado en terapia inmunosupresora por tiem-
po prolongado.+3¢

Debido a la escasa informacién sobre la ocu-
rrencia de esta enfermedad en nuestro pais, de-
cidimos realizar este reporte de casos clinicos,
con el propdsito de mostrar el espectro clinico y
la experiencia terapéutica de la coriorretinopatia
en perdigonada, en pacientes provenientes del
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noreste de México. Creemos que esta contribucién
es importante, ya que aunque se trata de una pa-
tologia rara, es causa de pérdida visual significati-
va, cuando el diagndstico no se realiza de manera
oportuna y el tratamiento no es el adecuado.

» Reporte de casos clinicos

Caso 1. Masculino de 36 anos de edad, que acu-
de a consulta por visién borrosa y miodesopsias de
varias semanas de evolucién en ambos ojos, sien-
do mds acentuadas en ojo derecho. El paciente tie-
ne antecedentes de hipertension arterial sistémica
descontrolada e hipercolesterolemia.

A la evaluacién oftalmolégica presenté una
agudeza visual no corregida de 20/30 OD y 20/20
0OS, asi como discromatopsia caracterizada por
desaturacién al rojo (tablas de Ishihara). En el seg-
mento anterior, no se observaron signos de infla-
macion alguna y la presion intraocular se encontré
en 12 mmHg OU. La fundoscopia reveld una vitrei-
tis moderada (2+) OU, ligero borramiento de los
margenes del disco 6ptico, asi como una serie de
lesiones ovales e hipopigmentadas a nivel profun-
do en la retina, de coloracién amarillo cremosas
y de distribucién predominantemente nasal, alre-
dedor del nervio éptico. Ademds, se observaron
exudados inflamatorios perivasculares sectoriales
en arteriolas y vénulas de ambos ojos, aunque mds
acentuado en ojo derecho (Figuras 1A y 1B).

El diagnéstico diferencial incluyd sifilis, co-
roiditis multifocal y panuveitis, enfermedad de
Adamantiades-Behget, sarcoidosis y coriorreti-
nopatia en perdigonada, entre otras. Estudios de
laboratorio, incluyendo biometria hematica, exa-
men general de orina, perfil bioquimico, FTA-Abs,
determinacién de VIH, anticuerpos antinucleares,
fracciones de complemento C,, C,, CH,, ligando
de Cl1q, enzima convertidora de angiotensina, liso-
zima vy tele de térax, los cuales no mostraron alte-
racién alguna. Sin embargo, la determinacién del
haplotipo HLA-A29 por el método de microtoxici-
dad linfocitaria, fue positiva. La angiografia de re-
tina mostré fuga de fluoresceina de la vasculatura
retiniana periférica y macular en fases tardias, asi
como leve hiperfluorescencia en las lesiones coroi-
deas (Figuras 2A y 2B). El ERG mostré una ampli-
tud discretamente reducida, asi como un aumento
en la latencia de la onda “b”.

Considerando los hallazgos fundoscdpicos,
fluorangiograficos, el ERG y la presencia del alelo
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Figura 1. Cuadrante nasal inferior del ojo derecho (caso 1) mostrando lesiones ovales, amarillo-cremosas, de distribucion radial en
retina periférica media, caracteristicas de coriorretinopatia en perdigonada y envainamiento venular sectorial A). Cuadrante nasal inferior
del ojo izquierdo del mismo paciente, mostrando las mismas caracteristicas patoldgicas antes descritas B).

Figura 2. Fase tardia del fluorangiograma (caso 1) del ojo derecho, mostrando tincion y fuga de arteriolas y vénulas en polo posterior,
asi como del nervio éptico A). Tincion y fuga sectorial de arteriolas y vénulas del ojo izquierdo del mismo paciente B).

HLA-A29, se llegd al diagndstico de coriorretino-
patia en perdigonada y se inici6 tratamiento con
prednisona (40 mg/dia) y azatioprina (100 mg/
dia). Debido al antecedente de hipercolesterole-
mia e hipertensién arterial, se decidié no emplear
ciclosporina-A (CsA) como parte del régimen te-
rapéutico. A las tres semanas de iniciado el tra-
tamiento, el paciente manifesté mejoria visual y
reduccién de las miodesopsias. La visién en el ojo

derecho mejoré a 20/25+ y permanecié en el ojo
izquierdo en 20/20, la vitreitis se redujo a %2+ OU.
En esa misma visita, se inici6 la reduccién paulati-
na de la prednisona hasta llegar a 5 mg/dia en un
lapso de ocho semanas, manteniendo la azatiopri-
na en 100 mg/dia.

En visitas subsecuentes, el paciente mostré
una mejoria sintomadtica considerable, mantenien-
do una visién no corregida de 20/20 OU, aunque
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aun notaba un bajo grado de miodesopsias. El pa-
ciente se mantuvo en tratamiento con prednisona
(2.5 mg/dia) y azatioprina (100 mg/dia), por 16
semanas. En ese tiempo, las pruebas de funcién
hepatica mostraron una discreta elevacion de las
bilirrubinas (directa = 0.30 mg%, indirecta =
1.58 mg% vy total = 1.88 mg%), as{ como eleva-
cién considerable de las transaminasas (glutdmico
oxaloacética = 580 UI/L, glutdmico pirtivica =
680 UI/L y gama glutamiltranspeptidasa = 179
UI/L), lo que obligé a la suspensién inmediata de
la azatioprina. Por otra parte, se continud con la
reduccion lenta de la prednisona. En consultas
subsecuentes, las pruebas de funcién hepatica se
normalizaron y la actividad inflamatoria ocular
se encontrd abolida, manteniéndose la prednisona
en 2.5 mg/dia por un periodo de seis meses, cuan-
do presenta una nueva reactivacién caracterizada
por vitreitis de 2+ OD y 1+ OS y periflebitis sec-
torial, siendo necesario aumentar la prednisona
a 30 mg/dia y reiniciar la inmunosupresién con
azatriopina (50 mg/dia). Actualmente el paciente
se encuentra asintomadtico, con una visién mejor
corregida de 20/20 OU y no muestra signos de in-
flamacion intraocular.

Caso 2. Masculino de 51 anos, quien acude
al servicio de inmunologia y uveitis por miode-
sopsias y visiéon borrosa en ambos ojos, de varios
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meses de evolucién. Al examen oftalmoldgico ini-
cial, la agudeza visual era de 20/25-2 OU y la bio-
microscopia no reveld datos de inflamacion, en el
segmento anterior. A la fundoscopia indirecta, se
observaron multiples lesiones ovaladas, amarillo
cremosas, que parecian radiar del nervio 6ptico
hacia los cuadrantes nasales y que tendian a con-
fluir formando un fondo vitiliginoso (Figuras 3A
y 3B). Dichas lesiones se acompanaban de vitreitis
difusa 1+, asf como papilitis 2+ y periflebitis mar-
cada, que se corroboraron en la fluorangiografia
en ambos ojos (Figuras 4A y 4B). Estudios de la-
boratorio incluyeron, entre otros: anticuerpos anti-
nucleares (ANAs), C,, C, y CH,, ANCAs, FTA-Abs,
PPD, los cuales resultaron negativos o dentro de
limites normales. La determinacién del haplotipo
HLA-A29 resulté positiva, por el método de micro-
toxicidad de linfocitos. Con estos hallazgos clini-
cos y la positividad del alelo A-29, se llegé al diag-
néstico de coriorretinopatia en perdigonada. Se
inicié tratamiento empleando prednisona (60 mg/
dia), con reduccidén paulatina hasta 10 mg/dia, en
un lapso de seis semanas y azatioprina (100 mg/
dia). En un periodo de 10 semanas bajo este tra-
tamiento, el paciente refiri6 mejoria significativa
de la visién y miodesopsias, encontrdndose una
agudeza visual de 20/20-2 OU, no habia inflama-
cién en el segmento anterior y la vitreitis se redujo
a %2+ OU. Aunque las lesiones coriorretinianas

Figura 3. Multiples lesiones amarillo-cremosas de distribucidon radial al nervio 6ptico con direccidén hacia los cuadrantes nasales, carac-
teristicas de cororretinopatia en perdigonada en ojo derecho (Caso 2) A). Imagen en espejo de las mismas lesiones en el ojo izquierdo del
mismo paciente. La falta de nitidez de las imagenes se debe a la vitreitis B).
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Figura 4. Fase tardia del fluorangiograma (caso 2), mostrando tincion y fuga vascular generalizada, asi como del nervio 6ptico del ojo
derecho A). Papilitis izquierda, evidenciada por la extensa fuga de fluoresceina en la fase tardia extrema B).

permanecian igual, los margenes de ambos ner-
vios &pticos se encontraron bien definidos y sin
edema, observdndose un ligero envainamiento
(fibrosis) perivascular OU. En los siguientes seis
meses, el paciente permanecié asintomdtico, man-
teniendo una agudeza visual de 20/20 en ambos
ojos y sin datos de inflamacién en el segmento
posterior. El tratamiento se mantuvo con predni-
sona (2.5 mg/dia) y azatioprina (100 mg/dia) por
un total de 10 meses, antes de su suspensién. El
paciente no ha vuelto a consulta, desde la suspen-
sién del tratamiento.

Caso 3. Femenina de 64 anos de edad que
acude a consulta, con antecedentes de panuveitis
bilateral crénica de cinco anos de evolucion. La
paciente habia sido tratada previamente con dosis
altas de esteroides tdpicos y sistémicos, presentan-
do sindrome de Cushing, sobrepeso e insomnio.
Ademds, fue operada de extraccién de catarata
secundaria a esteroides en su ojo derecho. La pa-
ciente acudié a nuestra clinica para una segunda
opinién por visién borrosa y miodesopsias en am-
bos ojos, asi como por los efectos secundarios al
tratamiento previo. A su examen oftalmoldgico la
agudeza visual mejor corregida era de 20/150 OD
y 20/40 OS. La visién de colores mostré discro-
matopsia al verde OU. El examen biomicroscépico
reveld trazas de células OD y Y2+ OS, en cdmara

anterior. Se observd lente intraocular de cdmara
posterior, en la bolsa con buen centrado OD. A la
fundoscopia, el ojo derecho presentdé 3+ vitreitis,
mientras que en el ojo izquierdo, el vitreo estaba
claro. En la retina periférica media de ambos ojos,
se observaron multiples lesiones de forma oval, de
color amarillo pélido y de distribucién nasal supe-
rior e inferior, inmediatamente por fuera de las ar-
cadas vasculares, las cuales eran coalescentes pro-
duciendo un fondo “vitiliginoso” OU (Figuras 5A
y 5B). La determinacién serolégica del haplotipo
HLA-A29, por reaccién en cadena de polimerasas
(PCR) resulté positiva.

Dados los antecedentes de uveitis crénica bi-
lateral con exacerbaciones y remisiones, asi como
los hallazgos oftalmoldgicos y la presencia del
alelo A29, se llegd al diagnéstico de coriorretino-
patia en perdigonada. Se inici¢ tratamiento con
CsA (325 mg/dia, via oral) y azatioprina (100 mg/
dia), asi como destete paulatino de la prednisona.
Un mes después de iniciado el tratamiento, la pa-
ciente refirié mejorfa sintomadtica, aunque la agu-
deza visual no mostré cambio alguno. Al examen
oftalmoldgico no se encontré inflamacién en cé-
mara anterior OU, ademds de que fue evidente la
disminucién de la vitreitis a 1+ OD. Tres meses
después de iniciado este régimen terapéutico, la
paciente regresa asintomadtica con una agudeza vi-
sual de 20/100 OD y 20/40 OS. En ese momento, se
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Figura 5. Fondo de ojo derecho (caso 3) con vitreitis 2+ y lesiones tipicas de coriorretinopatia en perdigonada de distribucién nasal al
nervio éptico, confluyendo y dando una apariencia vitiliginosa A). Afectacién del ojo izquierdo que muestra con mayor claridad dicha
apariencia de la enfermedad B).

encontraba con CsA (300 mg/dia) y azatioprina
(100 mg/dia). La paciente refirié temblor fino oca-
sional en ambas manos e hirsutismo. Nueve meses
después, acude a consulta con disminucion de la
vision en ojo derecho a 20/800, debido al desarrollo
de catarata subcapsular posterior 3+, sin embargo
mostré una mejoria a 20/30 en ojo izquierdo. A
la fundoscopia del ojo derecho se observaron al-
teraciones maculares sugestivas de neovasculari-
zacién coroidea, la cual se confirma por medio de
un fluorangiograma (Figura 6). Se decide inyec-
tar 40 mg de aceténido de triamcinolona por via
transeptal, en dicho ojo y mantener el mismo régi-
men terapéutico. Cabe destacar, que en ese tiem-
po atn no habia disponibilidad de terapia antian-
giogénica. La paciente regresa un afio después,
con una cicatriz disciforme en el drea macular del
ojo derecho, vasculitis retiniana y papilitis activa
OS (Figura 7). En ese momento no se encontraba
en terapia inmunosupresora. La paciente cambié
de pais de residencia, por lo cual se refirié a un
centro de alta especialidad en su lugar de destino.

Caso 4. Femenina de 37 anos de edad, que acu-
de a consulta con historia de panuveitis bilateral
idiopdtica, de seis afios de evolucién. La paciente
estaba siendo atendida previamente en otro centro
oftalmoldgico, presentando un curso clinico cré-
nico de uveitis caracterizado por exacerbaciones

y remisiones multiples. Habia sido tratada previa-
mente con esteroides tdpicos por tiempo prolon-
gado, multiples (>8) inyecciones sub-tenonianas
de acetonido de triamcinolona (40 mg/dosis) en
cada ojo, asi como esteroides sistémicos con pobre
respuesta terapéutica y que provocaron sobrepeso
excesivo, sindrome de Cushing y diabetes melli-
tus secundaria. Ademads, la paciente presenté ca-
taratas secundarias en ambos ojos, por lo cual fue
operada de extraccion extra-capsular, sin implan-
tacién de lentes intraoculares, con pobre resultado
visual. También presenté glaucoma secundario
por bloqueo pupilar OS, el cual se resolvid al ex-
traer la catarata.

En su primera visita a nuestro servicio, la
paciente referfa visién borrosa progresiva, fotofo-
bia y cefalea. El examen oftalmolégico revelé una
agudeza visual corregida, con lentes de contacto
blandos de 20/400 OD y movimiento de manos
0S. A la biomicroscopia se encontré celularidad
de %2+ OD y 2+0S y fendmeno de Tyndall 4+
OU. Las pupilas eran irregulares, con sinequias
anteriores periféricas multiples OU. Ademads pre-
sentaba afaquia en ambos ojos. A la fondosco-
pia se encontré vitreitis de 2+ OD y 3+ OS, asi
como multiples lesiones coriorretinianas ovaladas
(200-350 m de didmetro), de coloracién crema-
amarillentas y distribuciéon peripapilar, con pre-
dominancia nasal en el ojo derecho. Ademads, se
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Figura 6. Angiografia fluorescente de retina (Caso 3), mos-
trando neovascularizacién coroidea macular del ojo derecho. Se
aprecia ademas defecto de ventana por atrofia del epitelio pig-
mentario de retina en el area temporal, asi como discreta fuga de
colorante en area peripapilar.

observ¢ fibrosis perivascular segmentaria leve en
el mismo ojo. En ojo izquierdo, la vitreitis (3+)
no permitia observar detalles del fondo del ojo.
La presién intraocular era de 12 mmHg OD y 8
mmHg OS. Debido a la historia previa y cuadro cli-
nico, se consideraron como diagndsticos posibles:
el sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH),
la coriorretinopatia en perdigonada, la coroiditis
multifocal y panuevitis, la sifilis, entre otros. Una
biometria hematica, perfil bioquimico y examen
general de orina resultaron normales. El VDRL y
FTA-Abs fueron negativos. Un ultrasonido A-B del
o0jo izquierdo, mostré imdgenes hiperecéicas ho-
mogéneas consistentes con vitreitis, la retina se
encontré aplicada sin desprendimiento exudativo,
ni engrosamiento coroideo. A la paciente se le so-
licité angiografia fluorescente de retina y determi-
nacioén del haplotipo HLA-A29, sin embargo no los
realiz6 por dificultades econémicas.
Considerando que la paciente no cumplia con
los criterios diagnésticos revisados por el Comi-
té de Estudio de Nomenclatura del sindrome de
VKH?¥, asi como los hallazgos ultrasénicos del ojo
izquierdo y la pobre respuesta a esteroides, este
diagnéstico era improbable. Por otro lado, las le-
siones coriorretinianas no tenian caracteristicas
morfoldgicas tipicas “en sacabocado”, hipertrofia

Figura 7. Fase tardia de fluorangiografia de retina (Caso 3)
mostrando tincion y fuga difusa perivascular, asi como del nervio
optico del ojo derecho. Se observan ademas defectos de venta-
na en areas de atrofia y cicatrizacion en la fovea por membrana
neovascular previa y temporal a la misma por atrofia del epitelio
pigmentario de retina.

del epitelio pigmentario, tamafio variable y dis-
tribucién mds periférica con predominio por cua-
drantes inferiores, que hicieran pensar en coroidi-
tis multifocal y panuveitis. El curso clinico crénico
con exacerbaciones y remisiones, las lesiones
blanco-amarillentas de distribucion peripapilar
con predominio nasal, el fondo de apariencia vi-
tiliginosa y los cambios vasculares de la retina,
apuntaron a una coriorretinopatia en perdigonada.

La paciente no tenia posibilidades econdmi-
cas de recibir tratamiento con CsA, por lo cual se
inicié tratamiento con azatioprina (150 mg/dia)
como monoterapia, atropina al 1% cada noche,
acetato de prednisolona al 1% cada ocho horas,
obteniéndose una mejoria de su cuadro clinico en
los siguientes 10 meses. Para entonces, la agudeza
visual mejor corregida del ojo derecho era 20/200
y en ojo izquierdo 20/800, los signos de inflama-
cién tanto del segmento posterior como anterior,
cedieron por completo. A cuatro afios de su primer
visita en nuestro servicio, la agudeza visual mejor
corregida es de 20/200 OD y 20/300 OS, no presen-
tando signos de inflamacién activa.

Caso 5. Masculino de 58 afios de edad, quien

fue referido a nuestro servicio con historia de vas-
culitis y coriorretinitis bilateral crénica, de etiologia
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desconocida y dificil manejo. El paciente habia
sido tratado previamente con gotas de esteroides
en ambos ojos, prednisona (40 mg/dia) y CsA
(300 mg/dia, via oral) por dos afios. Ademds, ha-
bia recibido fotocoagulaciéon periférica de retina
con laser argén en ambos ojos, por una vasculitis
oclusiva retiniana. Como antecedentes de impor-
tancia, presentaba hipertension arterial sistémica
y osteoma de células gigantes.

Al examen oftalmolégico inicial, presentd
una agudeza visual mejor corregida de 20/60 OD
y 20/100 OS. La biomicroscopia reveld6 una in-
yeccién ciliar de 2+ OU y en la cdmara anterior
del ojo derecho, se observaron trazas de células
inflamatorias y sinequias posteriores del iris. En
el ojo izquierdo, habia Y2+ de células. En ambos
0jos se observé la formacién de cataratas subcap-
sulares posteriores (1+). La presién intraocular se
encontré en 15 mmHg OU. En el fondo de ojo,
se apreciaron multiples lesiones coriorretinianas
redondeadas de coloracién amarillo-cremoso, con
predominio por los cuadrantes nasales, asi como
huellas dispersas de fotocoagulacion con laser ar-
gon en ambos 0jos.

En ese momento, el paciente no tenfa un diag-
nostico definitivo, considerdndose a la coroidopatia
multifocal, panuveitis y coriorretinopatia en per-
digonada, como causas mds probables. Un VDRL
y FTA-Abs resultaron negativos, pero el haplotipo
HLA-A29 dio positivo. Se continud tratamiento con
CsA (100 mg/dia), agregdndose azatioprina (150
mg/dia). Ademds, se inicid destete de esteroides
tépicos empleando acetato de fluorometolona al
1%, se continud tratamiento con betaxolol 0.5%
cada 12 horas, y brimonidina 0.1% cada 12 horas,
en ambos ojos.

Tres semanas después, el paciente regresa a
consulta refiriendo visién borrosa en ambos ojos.
En ese momento, la agudeza visual corregida era
de 20/50 OD y 20/150 OS. A la fundoscopia del ojo
izquierdo, se observan microaneurismas en el sec-
tor nasal inferior y edema macular quistico. Una
angiografia fluorescente mostré hipoperfusion ca-
pilar moderada e hipoxia discreta, en dreas disper-
sas de la retina de ambos ojos, asi como tincién
y fuga de vasos sanguineos y acumulo del mate-
rial de contraste, compatible con edema macular
quistico en ojo izquierdo. Dado el curso clinico
crénico de su enfermedad y las manifestaciones
clinicas caracterizadas por uveitis bilateral crénica
y recurrente, coriorretinitis multifocal, vasculitis
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oclusiva con edema macular en ojo izquierdo, asi
como la presencia del haplotipo HLA-A29, se lle-
g6 al diagnoéstico de coriorretinopatia en perdigo-
nada. Se continud tratamiento sistémico con CsA
(100 mg/dia) y azatioprina (150 mg/dia), mante-
niendo el tratamiento tépico igual. Dos y medio
meses después, regresa con mejoria sintomadtica
significativa, presentando una agudeza visual de
20/50 OD y 20/100 OS. No se encontré inflama-
cién en segmento anterior, ni en cavidad vitrea, su
presion intraocular era de 17 mmHg OU. Cuatro
meses después, acude a valoracién por disminu-
cién de la visién en ojo izquierdo (20/100-2), asf
como deslumbramiento secundario a catarata en
el mismo ojo, por lo que se decide realizar facoe-
mulsificacién de catarata e implantacién de lente
intraocular. La cirugia resulta exitosa, lograndose
una mejoria visual de 20/30 OS. En los siguientes
ocho meses, el paciente se mantuvo en tratamien-
to con CsA (100 mg cada tercer dia) y azatioprina
(50 mg cada tercer dia) alterndndose, asi como
brinzolamida cada 12 horas y betaxolol 0.5% cada
12 horas OU. Los ojos permanecieron sin inflama-
cién por todo ese periodo, sin embargo desarrollé
catarata subcapsular posterior en el ojo derecho,
resultando en una visién de 20/200. En su tltima
visita, el paciente se encontraba fuera de la CsA y
justo, habia suspendido la azatioprina por estoma-
titis herpética oral recurrente. Tres meses después
de esta ultima visita, el paciente fallece a conse-
cuencia de complicaciones del osteoma de células
gigantes que venia padeciendo previamente.

Caso 6. Femenina de 43 anos de edad con an-
tecedentes de hipertension arterial sistémica y dia-
betes mellitus secundaria, quien inicia hace cuatro
anos con vision borrosa y miodesopsias de ambos
0jos, por lo que acudid a un centro oftalmoldgico
en donde fue diagnosticada como uveitis créonica
bilateral. La paciente fue tratada con prednisona
(50 mg/dia) por periodos largos de tiempo (ma-
yor a seis meses), asi como multiples inyecciones
perioculares de esteroides de depdsito y esteroides
tépicos, por tiempo indefinido sin mostrar resulta-
dos satisfactorios. Al momento de la consulta en
nuestro servicio, presentaba una agudeza visual
de 20/400 OD y movimiento de manos OS. A la
biomicroscopia se encontré celularidad de 4+ en
camara anterior OU, asi como catarata 3+ OS, que
no permitia observar detalles del fondo del ojo. La
fondoscopia revel6 una vitreitis 2+ OD y 4+ OS,
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lesiones coriorretininanas redondeadas de colora-
cién amarillenta alrededor del nervio dptico y un
fondo vitiliginoso, en ojo derecho (Figura 8). La
presién intraocular se encontraba en 12 mmHg
OD y 18 mmHg OS. Debido al curso clinico créni-
co-recurrente, las caracteristicas de las lesiones
coriorretinianas observadas en el ojo derecho y
la pobre respuesta terapéutica a los esteroides, el
diagnéstico diferencial incluyé a la coriorretinopa-
tia en perdigonada, entre otras. Se realizaron es-
tudios auxiliares de diagndstico consistentes en:
PPD, BAAR en orina, VDRL, FTA-Abs, biometria
hemdtica, perfil bioquimico. Sélo se encontré hi-
perglucemia e hipercolesterolemia, siendo el res-
to de los estudios negativos o dentro de rangos
normales. Una fluorangiografia de retina mostré
tincién y fuga tardia del 4rea peripapilar, consis-
tente con papilitis y de vasos retinianos y edema
macular quistico OD. Un ultrasonido A-B del ojo
izquierdo, revelé desprendimiento de vitreo pos-
terior y vitreitis densa. Se realizé determinacién
del haplotipo HLA-A29, el cual fue positivo por
reaccion en cadena de polimerasas (PCR). Dadas
las caracteristicas fundoscopias del ojo derecho
y la presencia del alelo A29, se diagnostic corio-
rretinopatia en perdigonada en etapa avanzada.
Se inicid tratamiento a base de azatioprina (100
mg/dia), asi como ciclofosfamida (750 mg/pulso-
IV por seis). Se decidié no emplear CsA, debido
a los antecedentes de hipercolesterolemia e hiper-
tension arterial sistémica. En las siguientes tres se-
manas, la paciente no sintié mejoria significativa,
a pesar de que la visién del ojo izquierdo mejo-
r6 a 20/800 y la vitreitis del ojo derecho disminuyé
levemente. Se increment la azatioprina a 150 mg/
dia y a la octava semana de tratamiento, la visién
mejord a 20/200 OD y 20/400 OS. Actualmente, la
paciente se encuentra sin inflamacién intraocular
en ambos ojos y en espera de facoemulsificacién
de catarata e implante de lente intraocular OS.

» Discusion

La coriorretinopatia en perdigonada (birdshot) es
una forma de uveitis posterior crénica, cuyo ori-
gen se presume “autoinmune”, sustentado en la
presencia de hiperreactividad sérica de pacientes
afectados contra el antigeno soluble retiniano “S”,
en la presencia de altas concentraciones de IL-17,
IL-2, IL-6 y TNF-alfa, en el humor acuoso de estos
pacientes. Asi como en la probable susceptibilidad

Figura 8. Apariencia vitiliginosa del fondo de ojo derecho
(Caso 6), mostrando multiples lesiones coriorretinianas de co-
loracién amarillo-cremoso y distribucion radial al nervio dptico,
caracteristicas de retinopatia en perdigonada.

inmuno-genética fuertemente ligada al haplotipo
HLA-A29.14152

Se trata de una enfermedad rara, represen-
tando solamente del 0.6% al 1.5% de todos los
casos de uveitis, referidos a centros de alta espe-
cialidad.” Ademads, la gran mayoria de los casos
reportados en la literatura médica son caucdsicos,
descendientes del norte de Europa, excepto por un
paciente de origen hispano y otro de raza negra,
documentados en dichas series.’® En México, solo
se ha reportado un caso aislado de la enfermedad
en una paciente femenina de 45 afios de edad,
quien presentd lesiones tipicas a la fondoscopia.®
De esta manera, antes del presente reporte, sdlo
tenemos conocimiento de dos casos aislados de
pacientes de origen hispano, presentados en la lite-
ratura oftalmoldgica.’3® Los seis pacientes presen-
tados en este reporte, son todos de origen hispano,
oriundos del noreste de México (Tabla 1).

Mientras reportes previos han mostrado un
ligero predominio del género femenino en esta en-
fermedad, con un rango que va del 51.7% al 72.7%
(promedio 54.1%),!° en el presente encontramos
igualdad de género. Tipicamente, la coriorreti-
nopatfa en perdigonada ocurre en pacientes de
edad adulta media. En el presente reporte, la edad
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Tabla 1. Hallazgos ecogréaficos presentes en los pacientes con catarata total.
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Caso Sexo Edad Haplotipo Sintomas iniciales Hallazgos fondoscépicos Enfermedades sistémicas
clinico (anos) HLA A-29 g & asociadas
Vision borrosay | Vitreitis, papilitis, lesiones coriorretinia- . .
1 M 36 + . . . HTA, hipercolesterolemia
miodesopsias nas nasales, vasculitis.
. Vitreitis papilitis bilateral, lesiones i
2 M 51 + Visién borrosa X . p . . " Ninguna
coriorretinianas, periflebitis.
Vitireitis, lesiones coriorretinianas, . . .
3 F 64 + Visién borrosa e s Vitiligo y sindrome de Cushing
fondo vitiliginoso, papilitis, NVC
Vision borrosa y Vitreitis, lesiones coriorretinianas, fon- | HTA, DM secundaria a esteroi-
4 F 27 NR . s X . . . .
fotofobia do vitiliginoso, fibrosis macular bilateral des y sindrome de Cushing
Visidn borrosay Vitreitis, lesiones coriorretinianas, HTA, Osteoma de células
5 M 58 + . . " . .
miodesopsias vasculitis oclusiva, EMQ y MER gigantes
Vitreitis, lesiones coriorretinianas, fon DM secundaria a esteroides,
6 F 43 + Visién borrosa o e i sindrome de Cushing, HTA e
do vitiliginoso, papilitis y EMQ OD. K X
hipercolesterolemia

NR, no realizado; HTA, hipertension arterial; DM, diabetes mellitus; NVC, neovascularizacion coroidea; EMQ, edema macular quistico; MER, membrana epire-

tineana.

promedio fue un poco mds baja (47.2 anos), com-
parado con 53 afnos de todos los casos previamente
reportados, en la literatura médica.”

Los sintomas iniciales de la coriorretinopatia
en perdigonada incluyen, visién borrosa secunda-
ria a vitreitis y/o a edema macular y miodesopsias,
ocasionadas por la propia vitreitis. Los pacientes
también se pueden quejar de nictalopia, fotopsias,
deslumbramiento y discromatopsia.>* Ambos ojos
estan afectados, aunque el compromiso puede ser
asimétrico. Es importante recalcar, que algunos
pacientes pueden presentar molestias minimas o
simplemente permanecer asintomdticos por perio-
dos largos de tiempo.® En nuestra poblacidn, los
sintomas predominantes fueron visién borrosa y
miodesopsias presentes en todos los casos, ademas
una paciente presenté fotofobia y dos de ellos (Ca-
sos 1 y 3), discromatopsia caracterizada por des-
aturacién al color rojo y verde, respectivamente.

El diagndstico de la enfermedad estd basado
enlasmanifestacionesclinicas, asi comotambiénen
los hallazgos oftalmoscépicos.® En la Tabla 2 se
muestran los hallazgos encontrados en esta serie
de casos, entre los que predominan la vitreitis, la
vasculitis retiniana y las tipicas lesiones coroideas,
due representan la caracteristica diagndstica mas
importante. Ademds en esta serie, seis de los 12
0jos (50%) estudiados, presentaron al menos un
episodio de inflamacién del nervio déptico.

El caso previamente reportado en la literatura
mexicana, presentd caracteristicas clinicas tipicas
de coriorretinopatia en perdigonada, y aunque la
evaluacion diagnéstica incluyd a la fluorangiogra-
fia y el ERG, cabe destacar que no se mencioné
la determinacién del haplotipo HLA-A29.3 En la
presente serie, en los cinco pacientes que se rea-
lizaron la determinacion del haplotipo HLA-A29,
éste resultd positivo, confirmando el diagnéstico
y mostrando la clara asociacién que existe, entre
este alelo y la enfermedad. Es importante conside-
rar, que este antigeno sdlo se encuentra en el 7%
de la poblacién general, mientras que estd presente
en el 98% de los pacientes con coriorretinopatia en
perdigonada.!>**

Las complicaciones de esta enfermedad inclu-
yen a la vitreitis, la vasculitis retiniana, la papilitis,
el edema macular quistico, la neovascularizacién
coroidea macular (CNV) y la formacién de mem-
brana epiretiniana, entre otras.*® En el presente
estudio, todos los ojos presentaron algin grado
de vitreitis (Tabla 2). Ademads, la angiografia de-
mostrd tincién y fuga de vasos retinianos en 11
(91.6%) ojos, asi como papilitis en siete (58.3%)
ojos. Edema macular quistico se observé en dos
(16.6%) ojos, CNV y la formaciéon de membra-
na epirretiniana, en un ojo cada una (Tabla 3).
Ademads, siete (58.3 %) ojos de cuatro pacientes
presentaron formacién de catarata secundaria y
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Tabla 2. Hallazgos fondoscépicos y fluorangiogréficos de pacientes con coriorretinopatia en perdigonada.

Caso . . . Inflamacion . . . L.
L. Lesiones coriorretinianas B Vasos retinianos Macula Nervio optico
clinico del vitreo
1 Nasales dispersas 2+ OU Periflebitis sectorial OU | Sin alteraciones Papilitis 1+ OU
Periflebiti |
2 Nasales dispersas ¥% +0U erent I,S SIS Sin alteraciones Papilitis 1+ OU
posterior OU
CNV macula
Nasales y sobre arcadas temporales superior Periflebitis y fibrosis X u i L
8 e inferior, confluentes, apariencia vitiliginosa 3+ou erivascular OU cleatriz Papilitis 2+ OU
! vEly & & disciforme OD
Lesiones confluentes de apariencia vitiligi- . -, Fibrosis i
4 3+0U Periflebitis OU Papilitis 2+ OD
nosa submacular OU
Nasales ODy Vasculitis oclusiva Sin alteraciones
5 1+ OU EMQy MER OS
temporal superior OS * generalizada OU Y ou
Sin alteraciones
6 Dispersas en retina periférica media. 3+ 0D; 4+ 0S Periflebitis OD EMQ OD : O'D :

0D, ojo derecho; OS, ojo izquierdo; OU, ambos ojos; NVC, neovascularizacién coroidea; EMQ, edema macular quistico; MER, membrana epiretineana.

cuatro (33.3%) ojos de dos pacientes, glaucoma
secundario (Tabla 3).

En lo que respecta a la agudeza visual, se en-
contrd una gran diferencia entre aquellos pacientes
en quienes se llevé a cabo un diagnéstico y tra-
tamiento oportuno, comparado con aquellos en
quienes el diagndstico se retrasé por meses o afos,
y el manejo no fue el adecuado desde el inicio de
la enfermedad. En esta serie de casos, sélo dos
pacientes acudieron a consulta en etapas tempra-
nas de la enfermedad (Casos 1y 2), mientras que
los otros cuatro pacientes (Casos 3 a 6), fueron
vistos en etapas avanzadas del curso clinico. La
agudeza visual inicial y final de los dos primeros
casos, fue en rango de 20/20 a 20/30, el cual con-
trasté con el resto de los pacientes (Casos 3 a 6), en
los cuales la agudeza visual varid entre 20/40, has-
ta movimiento de manos. Este hallazgo confirma
el hecho de que el prondstico visual en esta for-
ma de uveitis, al igual que en la mayoria de las cau-
sas de inflamacién intraocular crénica, es peor
cuando existe un retraso en el diagndstico etiold-
gico y el tratamiento adecuado.

Por otra parte, existe evidencia de que la dis-
funcién retiniana crénica progresiva que presentan
los pacientes con coriorretinopatia en perdigonada
puede ocurrir ain en presencia de una agudeza
visual estable, ausencia de edema macular o vi-
treitis, llevando al paciente a una pérdida visual

al mediano o largo plazo.?! Razén por la cual, es
recomendable establecer revisiones clinicas perio-
dicas, acompanadas de estudios campimétricos
automatizados y electrofisiolégicos, durante su se-
guimiento.3

En un principio, cuando se conocia poco sobre
esta enfermedad, el tratamiento estaba dirigido a
tratar las exacerbaciones inflamatorias y el ede-
ma macular quistico. Sin embargo, con la eviden-
cia reciente de que puede ocurrir disfuncién reti-
niana crénica en presencia de una agudeza visual
estable, la estrategia de tratamiento ha cambiado
a favor del empleo prolongado de inmunosupreso-
res.21,32,36,39

Se ha descrito el tratamiento con esteroides
orales a dosis de 40 a 60 mg/dia, disminuyendo
de forma paulatina al presentar mejoria visual y
agregando, en caso necesario, inyecciones sub-te-
nonianas de depdsito.!*?*° Una tercera parte de los
ojos tratados de esta manera perdieron dos o mds
lineas de visién, mientras que un poco mas de la
mitad de los ojos, tuvieron cambio en la agudeza
visual de apenas una o menos lineas de Snellen,
en un tiempo de seguimiento promedio de 68.4
meses.

En la presente serie, tres de los pacientes (Casos
3,4y 6), habian sido tratadas previamente con dosis
altas de esteroides sistémicos y perioculares, pre-
sentando un pobre resultado terapéutico y efectos
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Tabla 3. Complicaciones de la coriorretinopatia en perdigonada.

Complicacién ocular No. ojos (%)

g (N=12)
Vitreitis 12 (100.0)
Vasculitis retiniana 11 (91.6)
Papilitis 7 (58.3)
Catarata 7 (58.3)
Glaucoma secundario 4 (33.3)
Edema macular quistico 2 (16.6)
Neovascularizacion coroidea 1(8.3)
Membrana epiretineana 1(8.3)
Fibrosis submacular 1(8.3)

adversos caracterizados por sobrepeso, sindrome
de Cushing, diabetes mellitus, insomnio, hirsutis-
mo, dermatitis acneiforme, entre otros, al momen-
to de su primer visita a nuestro servicio. Ademads,
estos pacientes presentaron el peor resultado vi-
sual de los seis casos reportados, con un rango
visual final de 20/40 a 20/800.

Debido al curso clinico crénico de la coriorre-
tinopatia en perdigonada, los pacientes requieren
terapia prolongada, por lo que el uso de esteroi-
des no es la mejor alternativa, debido a los efectos
adversos que produce a dosis altas y a la pobre
respuesta terapéutica, antes mencionada.'®* En-
tonces, los esteroides sélo son ttiles como coadyu-
vante en las etapas de exacerbacién de la infla-
macion, reduciendo su administracién en cuatro a
seis semanas, a dosis bajas (5-10 mg/dia), lo que
hace necesaria la administracién de terapia inmu-
nosupresora cldsica.?3*

La CsA surgié como alternativa terapéutica
para la coriorretinopatia en perdigonada, debido
a su mecanismo de accién inhibitorio sobre lin-
focitos-T mediante el bloqueo de interleucina-2
(IL-2).3*% Este medicamento ha mostrado prevenir
la uveitis experimental autoinmune inducida por
antigeno-S.”* Le Hoang y colaboradores trataron
21 pacientes con coriorretinopatia en perdigonada,
administrando CsA a una dosis de 5-10 mg/kg/
dia, encontrando una reduccion significativa en la
inflamacién intraocular y en algunos casos, me-
joria en la campimetria y el ERG.* Por otra parte,

Rodriguez-Garcia A.

Vitale y colaboradores describieron el tratamiento
de 13 pacientes con coriorretinopatia en perdigo-
nada, empleando CsA a dosis baja (2.5-5 mg/kg/
dia).** Cinco de estos pacientes requirieron la adi-
cién de azatioprina (1.5-2 mg/kg/dia), para lograr
control inflamatorio. Estos autores reportaron me-
jorfa o estabilidad visual en 20 ojos (83.3%) trata-
dos con CsA, comparado con cinco ojos (45.5%)
que no recibieron el medicamento. Ningun pacien-
te desarrolld nefrotoxicidad, aunque dos de ellos
presentaron hipertensién arterial.3* En la presen-
te serie de casos, la CsA fue administrada a dosis
baja (2.5-5 mg/kg/dia) en dos pacientes (Casos 3
y 5) con éxito, permitiendo reducir y eliminar el
uso de esteroides sistémicos. En otros dos pacien-
tes (Casos 1 y 6), la CsA no pudo ser empleada
debido a que estos pacientes padecian hiperten-
sion arterial e hipercolesterolemia. Finalmente, los
dos pacientes restantes (Casos 2 y 4) no recibieron
tratamiento con CsA, debido a dificultades econd-
micas. Se puede concluir que el tratamiento de la
coriorretinopatia en perdigonada con CsA en com-
binacién con azatioprina cuando sea necesario, y
limitando el uso de prednisona a dosis bajas, es
significativamente mejor que con esteroides como
monoterapia.

Otros agentes inmunosupresores, que han sido
empleados como monoterapia o en combinacién
con otros antiinflamatorios para la coriorretinopa-
tia en perdigonada son la azatioprina,®!*23344041 |3
ciclofosfamida,®'*# el clorambucilo,*** y el mico-
fenolato mofetilo.?* En esta serie de casos, todos
los pacientes recibieron tratamiento con azatio-
prina en combinacién con dosis bajas de predni-
sona (5-10mg/dia) y/o de CsA (2.5-5 mg/kg/dia),
ademds de que una paciente (Caso 6), requirié de
ciclofosfamida intravenosa (1 g/pulso-IV cada seis
semanas por seis dosis), debido a la gravedad y lo
avanzado del proceso inflamatorio, en que se en-
contraba al momento de su primer visita en nues-
tro servicio. Lo que se puede concluir respecto al
uso de agentes inmunosupresores en esta enfer-
medad, es que el nimero de pacientes tratados es
muy pequefio y por tanto, al igual que lo reportado
en la literatura respecto a la respuesta terapéutica,
existe una gran limitacién para realizar un andli-
sis contundente y sacar conclusiones claras de su
eficacia en esta patologia.

Otra alternativa terapéutica para la corio-
rretinopatia en perdigonada, ha sido propuesta
también por LeHoang y colaboradores,* quienes
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describieron el tratamiento de 18 pacientes con
inmunoglobulina intravenosa (IVIG), en un tiem-
po promedio de seguimiento de 39 meses (rango
entre 12 a 53 meses). En 14 de 26 ojos con visién
de 20/30 o peor, la agudeza visual mejord en dos
o mas lineas de Snellen. De 26 ojos con campi-
metrias anormales, 20 (76.9%) mostraron una me-
joria en el campo visual posterior al tratamiento
con IVIG. El edema macular mejor6 en 17 de 23
0jos (73.9%) a seis meses.** Los efectos adversos
durante el tratamiento con IVIG incluyeron: fiebre,
taquicardia e hipertension arterial.*344

Respecto al edema macular quistico, éste cau-
sa frecuentemente pérdida visual en pacientes con
coriorretinopatia en perdigonada.**° Thorne y co-
laboradores®? sugieren que la terapia inmunosu-
presora, puede reducir el riesgo de la aparicién de
edema macular quistico. También se han repor-
tado buenos resultados con triamcinolona intra-
vitrea.*® Ademas, un dispositivo intravitreo de li-
beracién prolongada de aceténido de fluocinolona,
también ha sido empleado en el tratamiento de la
coriorretinopatia en perdigonada.*® Sin embargo, a
pesar de que se reportd un éxito absoluto en el con-
trol del proceso inflamatorio en 22 ojos, todos los
pacientes (100%) que continuaron un seguimiento
de por lo menos tres afos, desarrollaron cataratas
secundarias, y todos (100%) desarrollaron glauco-
ma secundario para los 12 meses, de instalado el
dispositivo. Por lo cual, el 87% de ellos requirieron
tratamiento médico antiglaucomatoso y 28% ciru-
gia filtrante o valvular.*t

» Conclusiones

El presente reporte muestra la casuistica mas ex-
tensa de pacientes hispanos con coriorretinopatia
en perdigonada, descrita en la literatura médica
hasta el momento. La previa escasez de reportes
de la enfermedad, puede deberse a su relativa ra-
reza, la cual es constatada en las series publicadas
en la literatura mundial.

La demografia y forma de presentacién de la
enfermedad, no es distinta de lo reportado en pa-
cientes caucdsicos, siendo la edad media de inicio
de la enfermedad en esta serie ligeramente menor
(47.2 anos), que la reportada por otros autores.

Por otra parte, la visién borrosa y las miode-
sopsias fueron los sintomas de inicio mads frecuen-
tes, al igual que describen otros autores. En cuanto
a las manifestaciones clinicas de la enfermedad,

éstas se presentaron en concordancia con lo des-
crito en publicaciones cldsicas como la de Ryan y
Maumenee.

Sin embargo, en la presente serie encontra-
mos un espectro clinico mdas extenso, observando
dos pacientes desde el inicio de la enfermedad y
otros cuatro, que presentaron un mayor nimero
de complicaciones graves y pérdida visual signi-
ficativa debido a cataratas, edema macular quis-
tico, papilitis, neovascularizacién coroidea, entre
otros. Esto refleja las consecuencias del retraso
en el diagndstico y tratamiento de la enfermedad.
Cuando el diagndstico y tratamiento es oportuno
y adecuado (Casos 1 y 2), el resultado visual y la
ausencia de complicaciones es evidente.

Esta enfermedad es crénica y recurrente, ra-
zOn por la cual se requiere de tratamiento a largo
plazo, primordialmente con inmunoterapia clasi-
ca para el control adecuado y la disminucién de
complicaciones potenciales.

Finalmente, el monitoreo de la progresion de
la enfermedad debe basarse no solo en la agudeza
visual, sino en la progresion observada en la campi-
metria, la electrofisiologia y el soporte de estudios
de imagen, como la angiografia con fluoresceina
y/o indocianina, as{ como la tomografia dptica de
coherencia de dominio espectral (HD-OCT).
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