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Glaucoma agudo de angulo cerrado como presentacion

atipica de la enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada.

Introduccion

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una enfermedad
caracterizada por panuveitis granulomatosa asociada con desprendimiento de retina

seroso y alteraciones del sistema nerviosos central, auditivas y dermatologicas.

La enfermedad de VKH afecta principalmente individuos pigmentados, y se
presenta mas frecuentemente en mujeres, tipicamente en la tercera y cuarta décadas de
la vida, es una causa comun de uveitis en Japén, y en menor medida en algunas partes
de Latinoamérica y Estados Unidos. La etiologia de ésta enfermedad no se conoce con
certeza pero se presume que se deba a una reaccién autoinmune contra melanocitos

uveales, dérmicos y meningeos.

Se presenta un caso de Enfermedad de VKH con una presentacién inusual de
glaucoma agudo de angulo cerrado. Debido a la poca frecuencia de ésta presentacion (a
mi conocimiento éste es el primer caso en Latinoamérica, dada la falta de reportes en la

liteatura) inicialmente hubo dificultades en el diagnéstico y tratamiento 6ptimo.

Caso Clinico

Una mujer de raza latina (mestizo-mexicano) de 52 afos de edad se presenté en
mayo de 2005 con disminucién de agudeza visual de 15 dias de evolucién la cual se

acentu6 el dia previo acompafiandose de dolor ocular bilateral y cefalea intensa asi



como vision borrosa. Su historia personal sin antecedentes oculares y en su historia

familiar tampoco se report6 algin padecimiento ocular o sistémico de importancia.

Acudi6 derivada del servicio de urgencias en el cual se diagnostic6 hipertension
ocular y se manejé con timolol bid, apraclonidina bid, pilocarpina qid y acetazolamida
125mg ¢/6 h via oral. Acude pocas horas después a nuestro servicio en donde su
capacidad visual fué a su ingreso de 4/10 ojo derecho y 5/10 ojo izquierdo. La
conjuntiva hiperémica + en ambos ojos, las cérneas transparentes, sin depositos
retroquerdticos. Las camaras anteriores estrechas con células inflamatorias ++, pupilas
midticas. La presion intraocular se encontraba en 12 mmHg ojo derecho y 10 mmHg ojo
izquierdo. La gonioscopia revelo angulos cerrados 360°, debido a la miosis y a los datos
encontrados a la gonioscopia la dilatacion pupilar no fue posible y con dificultad se
evalud el polo posterior encontrandose excavacion papilar de 0.7 en ambos ojos, retina

aplicada y macula con disminucion del brillo foveolar en ambos ojos.

Por lo tanto se concluy® el diagndstico de glaucoma agudo de anglo cerrado y se
sigui6 con el tratamiento a base de timolol, apraclonidina, pilocarpina y acetazolamida a
la misma dosis y se agregd prednisolona topica en ambos ojos. Se solicitaron campos
visuales de umbral completo (Humphrey/SITA) urgentes obteniéndose ambos
confiables con dafio importante compatible con afeccion glaucomatosa. Dados los
hallazgos campimétricos y que la profundidad de ambas cdmaras anteriores no aumento
se decide realizar trabeculectomia en ojo derecho tomando en cuenta que las pocas
posibilidadades de ampliar la CA con iridotomias con YAG laser dado el tiempo de

evolucion y la presencia de sinequias anteriores periféricas (SAP).

Cuatro dias posteriores a la cirugia la capacidad visual en ojo derecho era de

CD 2 m y ojo izquierdo 6/10 la presion intraocular en 6 mmHg y 15 mmHg



respectivamente por lo que se aumenta la dosis de prednisolona tépica y se agrega
brinzolamida a ojo izquierdo, en la exploracion de segmento posterior para este
momento se encuentra desprendimiento coroideo casi 360° corroborado con ultrasonido
mientras que el fondo de ojo izquierdo se mantuvo sin cambios. Once dias posteriores a
la cirugia se presenta nuevamente disminucion de la agudeza visual con movimiento de
manos en ambos 0jos y se agrega desprendimiento de retina seroso en ambos 0jos

corroborado por ultrasonido, la apariencia clinica era la siguiente:

Tomando en cuenta estos hallazgos se considera sindrome de VKH y se inicia
terapia con metilprednisolona (bolos 1V), ciclofosfamida (150 mg/dia), prednisolona
topica c/h, midriaticos y ciclopléjicos manteniéndose antiglaucomatosos en ojo
izquierdo, se mantiene hospitalizada por 7 dias con metilprednisolona IV y es dada de
alta con prednisona 75mg diarios y ciclofosfamida a la misma dosis con una capacidad
visual de CD 2 m ojo derecho y 3/10 ojo izquierdo asi como 12 y 15 mmHg de PIO

respectivamente.

Los valores de cuenta roja y blanca asi como perfil de uveitis, sifilis y

tuberculosis fueron normales.



Hallazgos por ultrasonido



Comentario

La incidencia de glaucoma en VKH va del 20-38%. Se han reportado 15 casos
de VKH como glaucoma secundario de angulo cerrado agudizado, de éstos en 8 casos el
glaucoma fue la presentacion inicial, aun no existen reportes de éste tipo de

presentacion en Latinoamérica.

El Glaucoma agudo de angulo cerrado en VKH en ciclocdngestivo en su
naturaleza y resulta de una marcada inflamacién del cuerpo ciliar la cual puede estar

asociada a efusion uveal.

La pilocarpina incrementa la dilatacion de los vasos sanguineos uveales dando
como consecuencia mayor inflamaciébn y congestion angular perpetuando el
estrechamiento de la CA. El uso de ésta confinard a casi todos los pacientes a
iridectomia o cirugia filtrante. Por éstas razones acentuamos la importancia para los
oftalmélogos y residentes tratantes en los servicios de urgencias en oftalmologia de
sospechar una presentacion de éste tipo del sindrome de VKH tanto en lugares donde la
enfermedad se presenta de manera esporadica por la poca familiaridad y experiencia en
el diagnostico asi como en aquellos lugares donde en donde la enfermedad es muy

prevalerte dado el obvio aumento en la posibilidad de una presentacion similar [71].

Es recomendable considerar €sta patologia en pacientes que se presentan con
glaucoma agudo de angulo cerrado y sobre todo si se asocia a inflamacién anterior o
posterior atn leve. El ultrasonido dado que ayuda con informacioén adicional en VKH y
en otras patologias predisponentes debe ser considerado en casos de glaucoma agudo de

angulo cerrado sospechosos antes de hacer cualquier manipulacion del iris.



Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada ha sido conocida pero no
necesariamente reconocida de forma completa, por mas de un milenio. A pesar de esto.
no se ha establecido informacion sobre la causa exacta y el mejor régimen de
tratamiento para esta condicion clinica potencialmente causante de ceguera.
Manifestada clinicamente como una panuveitis bilateral, la enfermedad de VKH parece
ser un proceso sistémico autoinmune mediado por células T, el cual, evidencia creciente
sugiere ser dirigido a uno o mds antigenos asociados con los melanocitos, de tal forma
que cualquier 6rgano o sistema que contiene melanocitos es un potencial blanco de su
ataque, incluido el ojo, la piel, pelo, oido interno y meninges. La enfermedad de VKH
ocurre mas frecuentemente en ciertos grupos étnicos. La enfermedad tiene distintas
fases, afectando en la etapa aguda principalmente el segmento posterior del ojo, el
sistema nervioso central y el oido interno. En contraste las recurrencias afectan
principalmente el segmento anterior del ojo y el sistema integumentario. Tipicamente se
requiere terapia antinflamatoria agresiva, pero en general no hay estudios clinicos de
calidad que demuestren cual es el agente de eleccion, la dosis o la duracion del
tratamiento. Las complicaciones no son raras y son regularmente la causa de la pérdida
visual.

Muchas preguntas siguen sin contestar con respecto a la enfermedad de VKH.
El trabajo hacia estas preguntas continua, como lo evidencia la serie de trabajos
internacionales que se han y contintan realizando recientemente dirigidos
especificamente a esta enfermedad. Hasta la fecha existen dos trabajos con criterios
diagndsticos que se han revisado [1] y que son utilizados como referencia para ensayos

clinicos prospectivos planeados a futuro.



Historia

La asociacion de poliosis con enfermedad inflamatoria ocular ha sido reconocida
desde el siglo 10 AC cuando Ali-Ibn-Isa describié lo que hoy se conoce como
enfermedad de VKH clasica [2,3]. El eponimo tripartito proviene de las descripciones
de la enfermedad cronica de Vogt [4] en 1906 y Koyanagi [5] en 1929, y de la
enfermedad aguda descrita por Harada [6] en 1926. Babel [7] en 1932 y Bruno y
McPherson [8] en 1949 se percataron que estas descripciones eran puntos especificos en
el espectro de una enfermedad y encasillaron estas entidades con el nombre de
enfermedad de VKH. Aunque la presentacion aguda aiin es referida en ocasiones como
enfermedad de Harada los criterios recientemente publicados favorecen al uso del

nombre completo dado el conocimiento de que se trata de un solo proceso patologico.

Epidemiologia

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada ocurre mds frecuentemente en ciertos
grupos étnicos. Aunque no se ha establecido definitivamente, es posible que la relacion
entre estos grupos se origine de un ancestro en comun originario de Asia. La dispersion
ocurrid tras la migracion a través del continente asiatico por el estrecho de Bering y
hacia América [9]. Este grupo susceptible de individuos incluye asiaticos del Este y el
Sur, indios asiaticos, personas del Este Medio, nativos americanos e hispanos. La
enfermedad ocurre, pero es poco comun, en blancos y africanos [10]. Se ha reportado un
ancestro indio americano importante en pacientes de Estados Unidos [11,12]. La poca
frecuencia en africanos sugiere que la cantidad de pigmento como tal no es el principal

factor en la etiologia de la enfermedad por VKH. Mas aln algo relacionado con el



repertorio inmune de individuos susceptibles los predispone mas a la sensibilizacion de

antigenos de origen melanocitico.

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada se ha reportado como responsable del
9.2% de las uveitis en Japon [2], como la principal causa de uveitis no infecciosa en
Brasil [13], y es el segundo diagnéstico uveitico en Arabia Saudita [14]. En contraste,
los primeros reportes en Estados Unidos hablan de un estimado de 1 a 4% [15,16] de
prevalencia en las clinicas de uveitis. Recientemente Read examiné la prevalencia de
uveitis en hospital de atencion terciaria en el sur de California en un periodo de 3 afios
encontrando 7% de las uveitis causadas por VKH [17]. Se cree que este aumento en las
cifras antes reportadas esta directamente relacionado con la alta proporcion de hispanos
y asidticos en esa region y el sistema de referencia en particular a ésta clinica. También
es probable que debido a que la diversificacion étnica en Estados Unidos continuara
cambiando se encuentre cada vez mas incidencia de VKH en la consulta oftalmolégica
en éste pais.

Todas las series reportan un aproximado en la relacion mujer y hombre de 2:1
[2,10,18]. La mayoria de los pacientes tienen el inicio de la enfermedad cuando estan
entre la tercera y quinta década de la vida, pero se han reportado casos en nifios de hasta
4 afos de edad [19,20]. Se ha sugerido que la enfermedad en niflos puede ser mas
agresiva que en adultos. En una serie Tabbara [21] encontr6 que 61% de los nifios con
VKH tienen agudezas visuales de 20/200 o peor a pesar de la terapia médica o
quirtrgica, aunque Rathinam [22] encontré agudeza visual de 20/30 o mejor en el
85.7% de los nifios con VKH en su mejor 0jo. Asi el prondstico en esta subpoblacion es
muy variable, y la AV final puede estar relacionada a diferencias étnicas aln

desconocidas, el tiempo y tipo del tratamiento 6 a la duracion de éste.



Etiologia y patogénesis

La causa exacta de la enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada es desconocida. La
mayoria de la investigacion sobre su patofisiologia ha sido dirigida hacia el blanco
preciso del ataque autoinmune y las asociaciones de la enfermedad con perfiles inmunes
especificos.

La histopatologia oftdlmica ha mostrado al VKH como una panuveitis
granulomatosa que tiene muchas similitudes con oftalmia simpatica [23].
Investigaciones inmunohistoquimicas han mostrado que la célula inflamatoria
predominante en la coroides es el linfocito T, con una proporcion mayor de células
cooperadoras (CD4+) que citotoxicas (CD8+) [24]. Los melanocitos coroideos han
mostrado expresion del complejo mayor de histocompatibilidad clase 11 en su superficie
en ojos de pacientes con enfermedad de VKH [24]. Estas moléculas se requiere que
participen en la presentacion de antigenos a las células T CD4+. En el liquido
cefalorraquideo de pacientes con enfermedad por VKH predominan las células T CD4+
activadas [26.27] y macrofagos conteniendo melanina también se han encontrado
[28,29]. Hallazgos similares se han reportado en estudios de zonas con vitiligo en
pacientes con VKH [30,31].

Estudios en animales han mostrado que una enfermedad parecida al VKH es
inducible en ratas con la inmunizacion con péptidos derivados de proteinas de la familia
de las tirosinasas, las cuales se encuentran en los melanocitos [32]. En esta enfermedad,
las ratas desarrollan uveitis 12 a 21 dias después de la inmunizacion, seguida de

despigmentacion del fondo a los 2 o 3 meses. Histopatologicamente, la enfermedad



presenta inflamacion granulomatosa en la coroides y el iris, similar a aquella observada
en VKH [2].

Con excepcion de la historia del paciente, existen similitudes marcadas entre las
manifestaciones clinicas y patolégicas de la enfermedad por VKH y la oftalmia
simpatica. Dada que ésta Gltima condicion casi por seguro esta causada por
sensibilizacion inmune al tejido uveal después de trauma, esto provee mas evidencia de
que la enfermedad por VKH comparte una similitud en la fisiopatologia autoinmune,
aunque haya diferencias en la forma de sensibilizacion.

Como en otras condiciones autoinmunes, las asociaciones con ciertos subtipos
de HLA no son inesperadas dado que estas moléculas de superficie celular estan
involucradas en la presentacion y reconocimiento de antigenos. La tipificacion de HLA
y los estudios de asociacion se han desarrollado en un nimero diferente de grupos
étnicos con altas frecuencias de VKH, incluyendo japoneses [33], coreanos [34], chinos
[35], vietnamitas [36], hispanos [37], brasilefios [13], mestizos mexicanos [38] e
italianos [39]. En estos estudios, las asociaciones mas fuertes han sido con el alelo
HLA-DR4, y cuando se ha subtipificado atin mas la asociacion mas fuerte ha sido con
HLA-DRB1 0405 o HLA-DRB1 0410. Anélisis de la secuencia de aminoécidos del
alelo HLA-DRB1 0405 indican que una serina en la posicion 57 o glutamina en la
posicion 70 pueden jugar un rol crucial para determinar la susceptibilidad a la
enfermedad, porque estas localizaciones estan en el espacio de la molécula de unién al
antigeno [33,40). Estudios recientes han mostrado que los linfocitos de pacientes con
enfermedad por VKH quienes poseen el alelo HLA-DRBI 0405 reconocen péptidos
derivados de los melanocitos y proteinas del melanoma. Entre estos péptidos estén
aquellos derivados de la tirosinasa y otras proteinas derivadas de la familia de la

tirosinasa, como las proteinas derivadas de la tirosinasa 1 y 2 [43]. Mas alin, los clones



de células T establecidos de pacientes con enfermedad de VKH y los péptidos de la
familia de la tirosinasa han demostrado una respuesta proinflamatoria de células T tipo
Thi [44].

Existe evidencia de un proceso autoinmune mediado por linfocitos T dirigido
contra un antigeno o antigenos asociados con melanocitos que ocurre en un ambiente
inmunologicamente permisivo hallado mas cominmente en ciertos grupos. Como en
otras enfermedades autoinmunes parece que al haber mas individuos con los
antecedentes genéticos de susceptibilidad que los que realmente desarrollan la
enfermedad algunos eventos concomitantes son requeridos. EI DNA del virus de
Epstein-Barr ha sido aislado del vitreo de pacientes con enfermedad de VKH [45] y éste
virus es capaz de activar los linfocitos B de pacientes con enfermedad de VKH mas
facilmente que los linfocitos B de pacientes con otras entidades uveiticas [46]. La
enfermedad de VKH también se ha reportado después de lesiones cutaneas,
presumiblemente por un ataque autoinmune dirigido contra los antigenos melanociticos

cutaneos liberados en el sitio de la lesion.

Manifestaciones Clinicas

La enfermedad de VKH consiste tipicamente consiste de 4 fases: prodromica,
caracterizada por manifestaciones neuroldgicas y auditivas; wveitica aguda,
caracterizada por una coroiditis difusa, la cual puede resultar en un desprendimiento de
retina seroso, papilitis y posiblemente reaccion celular intraocular; cronica,
caracterizada por despigmentacion de varias estructuras incluyendo oculares (fondo y
limbo) y tegumentarias (poliosis, vitiligo, con posible alopecia); y cronica-recurrente,

con una iridociclitis que puede ser recurrente, crénica o ambas [2].
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Fase prodromica

La enfermedad de VKH ha sido considerada como una uveomeningitis,
término que aunque atinado y util para dirigir el diagnéstico diferencial del clinico, no
llena las caracteristicas del potencial patoldgico de la enfermedad completa como tal.
Aln asi, éste término enfatiza dos de las mdas prominentes areas del involucro de la
enfermedad aguda, aunque no en orden cronolégico.

Los melanocitos contenidos en las meninges [48] son aparentemente el primer
sitio del ataque autoinmune junto con el oido interno, aunque la falta de conocimiento
en los eventos iniciales del ataque limita conclusiones definitivas acerca del sitio inicial
involucrado. El desarrollo de enfermedad de VKH posterior a trauma cutineo [47]
aumenta la posibilidad de que quizas eventos subclinicos de sensibilizacion similares
estan presentes en todos los pacientes con VKH. A pesar de todo los pacientes
tipicamente se quejan de cefalea intensa, rigidez de nuca, fiebre, ndusea y sintomas
auditivos (tinitus y disacusia) como manifestaciones iniciales. Ocasionalmente signos
cutdneos como eritema [49] e hipersensibilidad del cuero cabelludo [50] pueden ocurrir
al principio de la enfermedad presumiblemente como consecuencia de la infiltracion de
células inflamatorias a la piel. El periodo prodromico de la enfermedad puede durar
desde pocos dias hasta varias semanas [51]. Los pacientes son admitidos al hospital con
diagnostico de meningitis aséptica antes de que las manifestaciones oculares permitan
hacer un diagnostico completo [52]. El andlisis de liquido cefalorraquideo (LCR) en
ésta etapa revela pleocitosis probablemente con macréfagos conteniendo melanocitos
sugiriendo enfermedad de VKH. La pleocitosis se resuelve a pesar de la persistencia de

manifestaciones de la enfermedad en otras partes del cuerpo, asi que si se hace el
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examen de LCR debe ser en las etapas tempranas. Si existen suficientes datos
neurol6gicos seguidos de las manifestaciones oculares entonces la puncion lumbar no se
requiere para el diagnéstico de enfermedad por VKH segin el VKH Workshop Revised
Criteria [1].

Si se presenta pérdida auditiva usualmente involucra las frecuencias altas y
puede persistir por afios.
Fase Uveitica Aguda

En etapas tempranas de la fase uveitica hay células en ambas cdmaras anteriores
y en algunos casos tipicos se presenta desprendimiento de retina seroso bilateral. Las
células en la cdmara anterior son més prominentes al final de ésta etapa. La camara
anterior generalmente estd ligeramente estrecha. La vision borrosa se debe
principalmente al desprendimiento de retina secundario a la inflamacion coroidea, el
patrén de éste tipo de desprendimientos de retina es caracteristico. Muestra discreta
elevacion de la retina neural con pequeifios pliegues que se irradian de la mécula. Un
patron en trébol a veces es visto en el polo posterior. En casos severos el
desprendimiento de retina se vuelve buloso. El disco Optico normalmente estd
hiperémico y puede estar edematoso [86]. La marca clasica de ésta etapa es un infiltrado
inflamatorio difuso en la coroides el cual produce un engrosamiento detectable por
ultrasonido [53]. La fluorangiografia en ésta etapa tipicamente revela areas focales de
retraso en la perfusion coroidea, zonas puntiformes multifocales de fuga, amplias areas
de hiperfluorescencia placoides, actimulo en el liquido subretiniano y tincion del nervio
Optico. La enfermedad de VKH es bilateral por lo tanto una afeccion unilateral nos
obliga a investigar compromiso discreto de otro ojo o a hacer un buen diagnéstico

diferencial.
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Estos pacientes pueden presentarse con camaras anteriores estrechas, debido al
desprendimiento ciliocoroideo [54-56] o edema del cuerpo ciliar [57] lo cual resulta en
rotacion del diafragma iridocristaliniano. La elevacion de la PIO no es rara pero el
estrechamiento y cierre del angulo tipicamente se resuelven con corticoesteroides.

Fase Cronica

Después del tratamiento sistémico con corticoesteroides la elevacion de la retina
neural poco a poco desaparece con la absorcion del liquido subretiniano. Las células en
la cAmara anterior disminuyen o desaparecen y la profundidad de la camara anterior
vuelve a la normalidad. A la par de la reduccién de la inflamacion del tejido uveal
ocurre despigmentacion en el fondo dando la apariencia de ocaso. También aparecen
pequefias lesiones despigmentadas la mayoria de estas lesiones representan epitelio
pigmentado de la retina degenerado o desaparecido, ademas se puede presentar
despigmentacion a nivel del limbo corneal conocido como signo de Sugiura.

Etapa Cronica Recurrente

La uveitis en la enfermedad de VKH frecuentemente recurre o se vuelve cronica.
En los casos recurrentes la uveitis anterior predomina sobre la inflamacién posterior.
Aunque la retina neural se encuentra libre de la inflamacién primaria tanto vasculitis
retiniana como anastomosis arteriovenosas ocurren como reacciones secundarias a la
inflamacién constante en la coroides. También se puede ver neovascularizacion
subretiniana peripapilar y en la macula que frecuentemente causa hemorragias.

El ojo muestra signos de iridociclitis crénica. Depdsitos retroqueraticos en grasa
de carnero, nodulos de Koeppe y sinequias posteriores son signos de las fases cronica y
recurrente. El iris se vuelve atrofico y con falta de pigmento. La gonioscopia revela
despigmentacion de la banda del cuerpo ciliar. La neovascularizacion del angulo puede

ocurrir en casos de larga duracion.
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Esta etapa no se presenta en todos los pacientes pero por definicion se presenta sélo en
aquellos con diferentes ataques de inflamacion intraocular. En general se presenta a seis
meses del inicio de la enfermedad y puede ser consecuencia de la disminucion répida
del tratamiento [61b]. En ésta fase es cuando se presentan muchas de las complicaciones
que llevan a dismiucion de la agudeza visual incluyendo catarata, glaucoma,

neovascularizacion coroidea y fibrosis subretiniana.

Revision de Criterios Diagndsticos para Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada
Enfermedad de VKH completa (1-5 deben estar presentes)
1. Sin historia de trauma penetrante o cirugia.
2. Sin evidencia clinica o laboratorial de otra patologia.
3. Involucro ocular bilateral
a. Manifestaciones tempranas de la enfermedad, debe haber evidencia de
coroiditis difusa que se puede manifestar como:
i. Areas focales de liquido subretiniano 6
ii. Desprendimiento de retina buloso 6 los dos siguientes en el caso
de hallazgos de fondo confusos,
iii. Ultrasonido: engrosamiento coroideo difuso sin evidencia de
escleritis posterior
iv. Angiografia: Areas focales de retraso en el llenado coroideo,
areas multifocales de fuga de tipo puntiforme, grandes éareas
placoides de hiperfluorescencia, acimulo en LSR 6 tincién del
NO.
b. Manifestaciones tardias de la enfermedad (con historia de sugestiva de

presencia previa de los hallazgos 3) y
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i. Despigmentacion ocular (Fondo en ocaso 6 signo de Sugiera)

ii. Uno de los siguientes ( 6 dos de los siguintes en ausencia de
despigmentacion):
1. Cicatrices numulares corioretinianas.
2. Migracion del EPR.
3. Uveitis anterior cronica o recurrente.
4. Hallazgos neurolégicos 6 auditivos

a. Meningismo (cefalea solamente no es criterio)

b. Tinitus

¢. Pleocitosis del LCR

5. Integumentarios

a. Alopecia
b. Vitiligo
c. Poliosis

Enfermedad de VKH incompleta (1-3 deben estar presentes y 4 6 5)
1. Sin historia de trauma penetrante o cirugia.
2. Sin evidencia clinica o laboratorial de otras patologias.
3. Involucro ocular bilateral y uno de los dos siguientes:
4. Hallazgos neurolégicos o auditivos.
5. Hallazgos integumentarios.
Probable Enfermedad de VKH (enfermedad ocular aislada, 1-3 deben estar presentes)
1. Sin historia de trauma penetrante o cirugia.
2. Sin evidencia clinica o laboratorial de otras patologias.

3. Involucro ocular bilateral.
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Diagnéstico Diferencial

Oftalmia simpética debe ser descartada en casos de VKH. Las manifestaciones
clinicas y el andlisis histopatologico de los ojos con uveitis (oftalmia) simpética incluye
uveitis bilateral granulomatosa que se parece a la vista en VKH. En ambas
enfermedades los melanocitos son el blanco de la inflamacion ocular, ambas cursan con
fondo en ocaso, la tnica diferencia es el antecedente de lesion penetrante o cirugia en
oftalmia simpatica.

La coroidopatia serosa central debe ser diferenciada de la fase uveitica en
enfermedad de VKH, se presenta con desprendimiento de retina seroso plano en el drea
macular a pesar de esto la apariencia clinica del desprendimiento de retina en
enfermedad de VKH es clasica, a veces en patron en trébol. Ademas en la coroidopatia
serosa central no hay ningin tipo de signos de inflamacion.

La escleritis posterior frecuentemente muestra desprendimiento de retina seroso.
La TAC y el ultrasonido ayudan a hacer el diagnéstico correcto revelando
engrosamiento de la esclera posterior.

La epiteliopatia placoide posterior pigmentaria aguda multifocal puede ser
confundida con la enfermedad por VKH debido a las multiples lesiones amarillentas
planas a nivel del EPR, aunque ésta entidad no presenta células en la cdmara anterior o
en el vitreo.

La uveitis cronica bilateral como la enfermedad de Behget debe ser diferenciada
del sindrome de VKH en fases crénicas y recurrentes pero el fondo caracteristico en
ocaso no ocurre en la enfermedad de Behget ademas las manifestaciones clinicas

extraoculares de ambas enfermedades ayudan a diferenciarlas [86].
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Tratamiento
Meédico

La clave en el manejo de la enfermedad de VKH siguen siendo los
corticoesteroides, y debido al potencial de morbilidad visual el tratamiento debe ser
rapido y agresivo [63]. Se sugiere el inicio con prednisona 1-2 mg/kg/dia [2]. Se pueden
usar inyecciones locales suplementarias. Si el desprendimiento de retina no se resuelve
se puede tratar con metilprednisolona sistémica generalmente 1 gr/dia por 3 dias. Si el
tratamiento con corticoesteroides funciona se sugiere disminuir lentamente la terapia en
un minimo de 6 meses para evitar recurrencias y complicaciones [2].

Para aquellos pacientes que no responden a los corticoesteroides se puede
requerir terapia con inmunosupresores. Se han utilizado antimetabolitos como
azatriopina y agentes alquilantes como ciclofosfamida y clorambucilo. Basados en la
etiologia la ciclosporina y el tacrolimus que atacan la funcion de los linfocitos T parecen
ideales. De hecho se han utilizado en casos de falla a los corticoesteroides y de
intolerancia a éstos [68]. Dadas las multiples complicaciones que pueden ocasionar
deben ser utilizados por un clinico experimentado.

Los corticoesteroides topicos son efectivos como terapia adyuvante pero ain en
la etapa cronica donde la inflamacion es predominantemente anterior son
frecuentemente insuficientes. Los ciclopléjicos deben ser usados para prevenir sinequias
posteriores y dar alivio. Los AINE no tienen rol efectivo.

Quirurgico

Este tratamiento esta practicamente limitado a tratar las complicaciones, rara vez

se indica el drenaje del liquido subretiniano cuando éste no desaparece solo. El

tratamiento de las cataratas que se presenta en 42% de los ojos [10], parece ser seguro si
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no ha habido actividad inflamatoria por 3 meses minimo [69], la decision de implantar
un lente depende del curso de la enfermedad en cada paciente especifico.

Se desarrolla glaucoma en 45% de pacientes con enfermedad por VKH
aproximadamente [61]. Se ha reportado que el 31% de los pacientes con glaucoma
responden al tratamiento médico [70] y 69% requeriran cirugia pero con los nuevos
tratamientos para el control del glaucoma se estima que el rango de pacientes que
responden al tratamiento médico puede ser mayor.

Las membranas neovasculares coroideas pueden ocurrir en 11% de los pacientes
aproximadamente [10]. El tratamiento de éstas es muy complicado y el laser puede no
ser adecuado [71]. El incremento en la terapia antinflamatoria  puede resultar en
mejoria de ésta condicion como se ha reportado con otras entidades de inflamacion
posterior y panuveitis [72-74].

Pronéstico

Se ha encontrado que la duracién de la inflamacion y el tiempo que se tarda en
controlarla son directamente proporcionales con los resultados finales [10]. Algunos
factores que influyen en mayores complicaciones algunas de éstas son edad de
presentacion, duraciones largas de la enfermedad y maltiples recurrencias. Entre mejor
sea la AV en el momento de presentacion es mejor la AV final, aproximadamente la
mitad de los pacientes pueden obtener AV de 20/40 o mejor [10]. Aparentemente los
africanos americanos tienen un peor pronéstico teniendo aproximadamente 70% de los
ojos AV de 20/200 o peor.

Aun restan muchas preguntas que contestar como la identificacion del antigeno
blanco exacto lo cual ayudaria a desarrollar un terapia mas efectiva. Hasta ese punto es
necesario tener mas estudio prospectivos para identificar la terapia mas eficaz para

controlar la enfermedad aguda y prevenir complicaciones que limiten la vision.
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