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El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una entidad clinica caracterizada por panuveitis granulomatosa bilateral difusa. Cursa con
desprendimiento exudativo de a retina y puede acompaniarse de alteraciones del sistema nervioso central, dermatoldgicas y auditivas. Aunque es de
etiologia desconocida, es considerada como una enfermedad autoinmune asociada a los haplotipos HLA-DR&. Se divide en tres fases: prodromica,
oftalmica y de convalecencia. El diagnostico se realiza mediante la historia clinica y examen fisico-oftalmologico completo, asi como también por
examenes complementarios como la angiografia retinal fluoresceinica y puncion lumbar. El tratamiento se basa en el uso de corticoides topicos y
sistémicos, siendo de gran importancia a dosis inicial y a duracion del tratamiento. A continuacion se presenta un caso clinico de un paciente de sexo
masculino que consulta por disminucion de la agudeza visual de ambos ojos y micropsia; mediante criterios clinicos y examenes complementarios se
(legd al diagndstico de sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada en su variante incompleta; él se manejo con corticoterapia topica y sistémica. Al mismo
tiempo este articulo revisa la literatura relacionada con esta patologfa.

PALABRAS CLAVE: desprendimiento de retina, sindrome uveomeningoencefalico, panuveitis, trastornos de la vision.

Abstract

The Vogt-Koyanagi-Harada syndrome (VKH) is a clinical entity characterized by diffuse bilateral granulomatous pan-uveitis. It is presented with
exudative retinal detachment and may be accompanied by dermatologic, auditory and central nervous system alterations. Although it is of unknown
etiology, it is considered an autoimmune disease associated with HLA-DR& haplotypes. It is divided into three phases: prodromal, ophthalmic and
convalescence. Diagnosis is performed through clinical history and complete eye examination, as well as by additional tests such as fluorescein
angiography and lumbar puncture. The treatment is based on the use of topical and systemic corticosteroids, being the initial dose and duration of
treatment of great importance. A clinical case of a male patient who consulted for decreased visual acuity in both eyes and micropsia is presented;
by clinical and complementary examinations the diagnosis was Vogt Koyanagi-Harada syndrome in its incomplete form. The patient was treated with
topical and systemic corticosteroid therapy. At the same time, this article reviews the literature related to this disease.
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A sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) é uma entidade clinica caracterizada por panuveite granulomatosa bilateral difusa. Cursa com o
desprendimento exsudativo da retina e pode ser acompanhado de alteracdes do sistema nervoso central, dermatoldgica e auditiva. Embora seja de
etiologia desconhecida, & considerada uma doenca autoimune associada com o haplotipo HLA-DRA. Ela é dividida em trés fases: prodrdmico, oftalmica
e convalescenca. 0 diagnostico € feito pela histdria clinica e exame fisico-oftalmologico completo, bem como os exames complementares como
a angiografia retiniana fluoresceinica e pungao lombar. 0 tratamento € baseado no uso de corticosteroides topicos e sistémicos, sendo de grande
importancia a dose inicial e a duragdo do tratamento. A seguir é apresentado um caso clinico de um paciente do sexo masculino que consulta pela
diminuicdo da acuidade visual de ambos os olhos e micropsia; utilizando critérios clinicos e exames complementares o diagndstico foi sindrome de
Vogt-Koyanagi-Harada em sua variante incompleta; foi gerido a corticosterapia tdpica e sistémica. Ao mesmo tempo este artigo revisa a literatura
relacionada com esta patologia.

PALABRAS-CHAVE: descolamento retiniano, sindrome uveomeningoencefalica, pan-uveite, transtornos da visao.
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INTRODUCCIGN
El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH)
es un trastorno multisistémico e idiopatico, es
de etiologia desconocida, aunque se sospecha
etiopatologia autoinmune, que afecta preferen-
temente a mujeres jovenes de piel pigmentada.
Se trata de una panuveitis granulomatosa bila-
teral y difusa que cursa con desprendimiento de
retina seroso o exudativo y se acompana de al-
teraciones neurolégicas, auditivas y cutaneas.!

El diagnéstico diferencial del sindrome VKH
incluye otras enfermedades que pueden cursar
con desprendimiento exudativo de la retina
acompanados de panuveitis o uveitis posterior
como son: oftalmia simpdtica, sindromes de
puntos blancos evanescentes, coroidopatia
geografica, escleritis posterior, linfoma pri-
mario intraocular de células B, epiteliopatia
pigmentaria placoidea multifocal aguda, entre
otras.? Existe una asociacién con el haplotipo
HLA-DR4, incluso se ha definido un nuevo
autoantigeno KU-MEL-1 que forma parte del
HLADRBI que pudiera tener gran importancia
en la patogenia de la enfermedad.>*

A continuacién se presenta un caso clinico de
un paciente masculino de 25 afnos de edad,
quien consulta a la emergencia del servicio
de oftalmologia por presentar disminucion
de la agudeza visual bilateral acompanado de
manifestaciones oculares, sistémicas y signos
de meningismo. Lo interesante de este caso es
que el paciente acudi6 al hospital a los dos dias
de iniciado los sintomas, lo cual nos permitié
llegar a un diagndstico precoz y tratamiento
oportuno con corticoterapia, evitando asi las
complicaciones tanto sistémicas como oftalmo-
légicas que en ciertos casos puede ocurrir en los
individuos afectados.

EXPOSICIGN DEL CASO CLiNICO
Paciente de sexo masculino de 25 anos de
edad con antecedente patolégico de linfoma
de Hodgkin diagnosticado y tratado en la
infancia. Consulta al servicio de oftalmologia
del hospital Teodoro Maldonado Carbo por
presentar disminuciéon de la agudeza visual
bilateral de dos dias de evolucién, acompaiiado
de micropsia, precedido de malestar general,
cefalea holocraneana de alta intensidad, alza
térmica no cuantificada e irritabilidad.

Al examen fisico la presién arterial 110/80
mmHg, temperatura 37.9 C°, frecuenciacardiaca

y respiratoria dentro de limites normales. Al
examen fisico general se observa al paciente
irritable, Glasgow 15/15, sin alteraciones
dermatolégicas ni auditivas. Los exdmenes
de laboratorio como biometria hematica
completa, parametros bioquimicos y examen
elemental de orina se encontraron dentro
de rangos normales. Al mismo tiempo no se
encontré cambios llamativos en la resonancia
magnética de cerebro, ni en la radiografia
estandar de térax.

A la exploracién oftalmolégica el paciente
presenta agudezavisual (medido concartillade
Snellen) de su ojo derecho 20/30 y ojo izquierdo
20/100; la presién intraocular de ambos ojos fue
15 mmHg. En la biomicroscopia con ldmpara
de hendidura no se observaron alteraciones
en el segmento anterior de los ojos. Al fondo
ocular se evidenciaron dreas blanquecinas
exudativas maculares y paramaculares con
liquido subretinal, de predominio izquierdo
(figura 1).

Figura 1. Retinografia de ojo derecho e izquierdo donde se observa
desprendimiento exudativo de la retina.
Fuente: servicio de Oftalmologia hospital Teodoro Maldonado Carbo.



SINDROME DE VOGT-KOYANAGI-HARADA: PRESENTACION DE UN CASQ

En la angiografia retinal fluoresceinica se ob-
serva separacion de las capas de la retina exu-
dativa de ambos ojos y multiples dreas de fugas
puntuales de hiperfluorescencia a la altura del
epitelio pigmentario de la retina (figura 2).

Figura 2. Angiografia retinal fluorosceinica de ojo derecho e izquierdo donde

se observan miltiples areas hiperfluorescentes de fuga en el polo posterior.
Fuente: servicio de Oftalmologia hospital Teodoro Maldonado Carbo.

En la ecografia ocular hubo engrosamiento
coroideo posterior junto con desprendimiento
de la retina con liquido subyacente bilateral
(figura 3). Se interconsulté al servicio de
Neurologia para efectuar una puncién lumbar,
la cual revelé: proteinorraquia de 230 mg/dly
leucocitos 5/campo.

Figura 3. Ecografia ocular de ojo derecho e izquierdo donde se observa
separacion de las capas de la retina con liquido subyacente.
Fuente: servicio de Oftalmologia hospital Teodoro Maldonado Carbo.

DISCUSION
Con el caso clinico presentado se recalca el
beneficio del diagndstico precoz en este tipo
de patologia, con la consecuente instauracién
del tratamiento oportuno evitando asi las
complicaciones, como la afectacién en cimara
anterior.

El diagnéstico es principalmente clinico, sien-
do necesario realizar el diagnéstico diferencial
con oftalmia simpatica, coriorretinopatia sero-
sa central, tumores coroideos, sindrome de efu-
sion uveal, epiteliopatia pigmentaria placoidea
multifocal aguda, entre otros.>7 Existen cinco
criterios clinicos que ayudan a establecer las
tres formas clinicas del sindrome VKH y permi-
ten descartar los otros diagndsticos diferencia-
les, en dependencia de la presencia o ausencia
de estos criterios (tabla).

TABLA. CRITERIOS DIAGNGSTICO PARA EL SINDROME DE VKH®
1. No antecedentes personales de trauma o cirugia ocular previos al cuadro
uveal
2. No evidencias clinicas o de laboratorio de otras causas de uveitis
3. Condicion ocular bilateral la cual puede presentarse como manifestaciones
oculares precoces o tardias.
4. Hallazgos neuroldgicos o auditivos manifiestos en etapas iniciales o bien
documentados como: meningismo, tinitus o pleocitosis en LCR.
5. Hallazgos cutaneos, que no anteceden al inicio de las alteraciones
neurologicas, como alopecia, poliosis o vitiligo simétrico.

Por lo tanto se considera VKH completo cuando
los cinco criterios estan presentes; VKH incom-
pleto, cuando los criterios del 1 al 3 se encuen-
tran presentes obligatoriamente y del 4 al 5
pueden estar o no presentes; y por tltimo VKH
probable cuando se trata de una condicién ocu-
lar aislada teniendo presentes solo los criterios
del 1 al 3.° En el caso descrito en este articulo,
el paciente no tenia antecedentes de trauma o
cirugia ocular y tampoco hubo evidencias cli-
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nicas o de laboratorio de otros tipos de uveditis;
sin embargo, el paciente presenté manifes-
taciones oculares precoces comprobadas por
angiografia retinal fluoresceinica y ecografia
modo B, ademds de signos de meningismo;
siendo por esto clasificado como sindrome de
VKH incompleto.

Por otra parte, esta entidad clinica se divide en
tres fases dependiendo del tiempo de evolucién
de la enfermedad: la prodrémica, oftalmicay
de convalecencia. En la fase prodréomica los
pacientes pueden presentar cefalea, nauseas,
vértigo, fiebrey pleocitosis en LCR; durade 1 a
4 semanas. Luego comienza la fase oftdlmica
con visién borrosa, disminucién de la agudeza
visual bilateral y hallazgos oculares, princi-
palmente desprendimiento seroso de la retina
bilateral, uveitis bilateral y puede haber un
aumento de la presién intraocular; esta fase
puede durar de 2 a 3 meses. Y por ultimo la
fase de convalecencia que suele aparecer a los
3 meses de la fase aguda y consiste principal-
mente en sintomas cutaneos, como canicie,
poliosis, alopecia y vitiligo.1°

El tratamiento indicado en el sindrome de
VKH son los corticoesteroides topicos como el
acetato de metilprednisolona al 1 % indicado
en colirio a dosis de una gota cada hora en am-
bos ojos, asi como también el uso de cortico-
esteroides sistémicos de 60 a 100 mg (ajustado
al peso del paciente a 1mg/kg) via oral como
dosis inicial y luego ir disminuyendo muy
lentamente la dosis para evitar los efectos no
deseados de la corticoterapia.

Es primordial individualizar la dosis inicial,
duracién y velocidad de retirada de los corticoi-
des segin lo necesita cada paciente basandose
en la mejorfa visual y la mejoria tanto de las
manifestaciones oculares como sistémicas.!!
Hay que considerar el uso de inmunosupreso-
res en pacientes que no pueden tolerar los cor-
ticoesteroides sistémicos o que no respondan
a ellos.

Por ultimo, es fundamental el uso de cicloplé-
jicos tépicos como tropicamida o atropina en
casos de afectacién importante de la cdmara
anterior o segmento anterior.!!? El uso de
corticoides sistémicos e inmunosupresores
ha mejorado sustancialmente el pronéstico
visual de los pacientes con VKH cuando el
diagndstico es oportuno y precoz.

Las complicaciones se correlacionan con
la duraciéon de la enfermedad, el ntmero
de recurrencias y la edad del paciente en el
momento del inicio de la enfermedad. Estas
incluyen catarata, glaucoma, neovasculari-
zacion coroidea y fibrosis retiniana, asi como
atrofia dptica y alteraciones pigmentarias de la
retina. A pesar de que dichas complicaciones
pueden ser manejadas mediante tratamientos
médicos y quirdrgicos, el pronéstico visual
de dichos pacientes puede verse afectado si
no se tratan de manera oportuna.'? Existen 3
factores predictivos de mal prondstico visual
segin Rubsamen y Gass: la edad avanzada al
inicio de la enfermedad, inflamacién crénica
que requiera tratamiento prolongado con cor-
ticoides y la presencia de neovascularizacién
coroidea.1>

CONCLUSIONES
En el caso presentado se permitié instaurar el
tratamiento de forma rapida y evitar el desa-
rrollo de diferentes complicaciones. Se debe
vigilar a los pacientes hasta dos afios después
delafase agudaya que puede existir en ciertos
casos una fase crénica recurrente que puede
ser resistente al tratamiento esteroideo. Exis-
ten criterios diagnoésticos del VKH, y lo mas
importante es recordar que hay sintomas sis-
témicos, no solo oculares. Sin embargo, en las
etapas iniciales las manifestaciones clinicas
no son tan floridas y es de mayor relevancia la
historia clinica junto con la valoracién oftal-
molégica completa. El pronéstico visual de los
pacientes es generalmente buenosi el diagnés-
tico es temprano y se prescribe un tratamiento
con corticoesteroides sistémicos y topicos
adecuado de forma agresiva y mantenida en el
tiempo, y recordar que los inmunomodulares
son una opcion terapéutica.!
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