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RESUMEN
Propédsito:
Presentar el caso clinico de un paciente con fondo paraproteinémico simulando

una oclusion de vena central de la retina bilateral simultanea que orientd al

diagnostico sistémico de mieloma multiple.

Métodos: Reporte de caso.

Resultados:

Masculino de 67 anos acude refiriendo baja visual en ambos ojos de 4 meses
de evolucién de forma simultanea, se realiza diagnéstico de oclusion de vena
central de la retina bilateral con edema macular tratado con inyeccidn
intravitrea de bevacizumab en ambos ojos sin mejoria. Se solicitan estudios de
extension y junto al cuadro clinico se llega al diagndstico de mieloma multiple

por lo que se refiere a medicina interna para su manejo sistémico.

Conclusion:

La incidencia de oclusion de vena central de la retina bilateral simultanea es
desconocida y se recomienda la evaluacion sistémica para diagnosticar
sindromes de hiperviscosidad. Se habla del fondo paraproteinémico como un
hallazgo muy sugestivo de sindromes de hiperviscosidad. Ya que la
fisiopatologia, el tratamiento y prondstico son diferentes a una oclusién de vena
central de la retina clasica, se habla de fondo paraprteinémico como una

entidad diferente.



PALABRAS CLAVE: Fondo paraproteinémico, oclusion de vena central de

la retina, mieloma mudltiple.

INTRODUCCION

Se describe que existe un fondo paraproteinémico cuando en la exploracion de
fondo de ojo se encuentran las venas retinianas con una congestion y
tortuosidad extrema, con apariencia “asalchichonada” y tipicamente afectando

los dos ojos de forma simultanea.’

Se ha reportado oclusion de vena central de la retina bilateral de aparicion
simultanea en pacientes con anomalias hematolégicas primarias
(Macroglobulinemia de Waldenstrom, leucemia, mieloma multiple, mutacion del
factor V de Leiden y lupus eritematoso sistémico), secundarias (Policitemia en
el sindrome de Eisenmenger) e iatrogénicas (administracion intravenosa de

altas dosis de inmunoglobulinas).?>4>7

El cuadro clinico de los sindromes de hiperviscosidad sérica es muy variable
pero pueden presentar hemorragias en mucosas, oclusiones vasculares
periféricas incluyendo a la retina y sintomas neurolégicos. Al incrementar la
viscosidad sanguinea, el dafo al endotelio vascular progresa afectando
predominantemente a las superficies mucosas y al endotelio de las venas

retinianas.®®

El mieloma multiple es una afeccibn maligna de células plasmaticas.

Tipicamente se presenta en pacientes mayores de 60 afos con un reemplazo



de la médula Osea, destruccion dsea y produccion descontrolada de
paraproteinas (IgG o IgA). Clinicamente los pacientes refieren dolor esquelético
secundario a las lesiones liticas por activacion patoldégica de osteoclastos,
fracturas patoldgicas e hipercalcemia debida a la resorcién 6sea exagerada.
Muchos de estos pacientes debutan con insuficiencia renal secundaria al
depodsito glomerular de las cadenas ligeras de paraproteinas. También
presentan cuadros asociados a hiperviscosidad como sucedi6é en el paciente
presentado este caso. Aunque ha sido reportada, no suelen tener
esplenomegalia al momento del diagndstico. En la biometria hematica se
puede encontrar pancitopenia y aunque poco especifico se reporta la presencia
del fenénemo de Rouleaux en el frotis de sangre periférica, que es la

disposicion de los eritrocitos en forma de una pila de monedas." %112

El diagndstico definitivo se realiza con una electroforesis de proteinas que
evidencia una espiga monoclonal y con aspirado de médula 6sea donde se

observa una infiltracion patoldgica de células plasmaticas.

El tratamiento sistémico debe ser realizado por un hematologo u oncologo y se
basa en el uso de plasmaféresis, quimioterapia o transplante autdélogo de

células madre.

MATERIAL Y METODOS

Reporte de caso.



REPORTE DE CASO

Acude a la consulta externa paciente masculino de 67 afos de edad, mestizo,
refiriendo disminucion de la agudeza visual y miodesopsias en ambos ojos de
forma simultanea y progresiva de 4 meses de evolucion. Asociado a los

sintomas oculares, comenta la presencia de epistaxis de repeticion y priapismo.

Dentro de sus antecedentes personales destaca la presencia de infarto agudo
al miocardio 13 afos antes de su ingreso y un bloqueo de rama derecha como

secuela del mismo, tratada con metoprolol.

A la exploracion oftalmolégica se encuentra ojo derecho con capacidad visual
de 20/150, presion intraocular de 16 mmHg, ojo izquierdo con capacidad visual
de 20/200 y presion intraocular de 14 mmHg. En ambos ojos la conjuntiva se
encontraba con dilatacion vascular e hiperemia, segmento anterior de
caracteristicas normales sin presentar defecto pupilar aferente ni rubeosis. En
el fondo de ojo se encuentra una dilatacién y tortuosidad venosa muy marcada,
manchas de Roth, hemorragias intraretinianas en punto y flama en los cuatro
cuadrantes junto con edema macular. No se encontr6 edema de papilla en

ningun ojo.



Figura 1. Fundoscopia y angiografia con fluoresceina
de ojo derecho e izquierdo.

En la agiografia con fluoresceina se encontré un retraso en el llenado vascular,
con tortuosidad de las venas de la retina en forma de “asalchichonamiento”,
multiples areas hipofluorescentes ocasionadas por las hemorragias retinianas,
permeabilidad capilar en la macula y multiples puntos hiperfluorescentes

diseminados sin fuga tardia de colorante.

Se obtuvieron imagenes de tomografia de coherencia o6ptica revelando
incremento en el grosor macular ocasionado por liquido intraretiniano y

subretiniano en ambos ojos.



Figura 2. Tomografia de coherencia dptica de ojo
derecho e izquierdo demostrando edema macular.

Con los hallazgos mencionados se llega al diagnostico de oclusién de vena
central de la retina bilateral no isquémica simultanea con edema macular. Se
solicitan estudios de laboratorio y se aplica una dosis inicial de 2.5 mg de
bevacizumab intravitreo en ambos ojos sin encontrar cambios en la agudeza

visual ni en el grosor macular a las 4 semanas.

Al explorar al paciente de forma sistémica se encontré esplenomegalia de 4 cm
por debajo del reborde costal. En los resultados de laboratorio se encontraron
los tiempos de coagulacion prolongados (protrombina de 16.8 segundos e INR
de 1.36), trombocitopenia (66,000/mcl), hiperproteinemia a expensas de las
globulinas (9.8 g/L). En la biometria hematica se encontr6 una anemia
macrocitica normocromica y en el frotis de sangre periférica se reporta
fendmeno de Rouleaux, anisocitosis y linfocitos atipicos. La electroforesis de
proteinas detecta un pico monoclonal de IgM — Kappa y en la biopsia de
meédula ésea se encontré una proliferacion maligna de células plasmaticas. El

resultado de inmunohistoquimica fue positiva para CD 38, CD 138 y CD 20.



Radiografias de pelvis revelaron lesiones osteoliticas y una valoracion
cardiologica demostrd hipertension arterial pulmonar y miocardiopatia dilatada
en ventriculo izquierdo. El paciente fue valorado conjunto con el servicio de
medicina interna llegando al diagndstico de mieloma multiple por lo que recibid

tratamiento con quimioterapia sistémica.



DISCUSION

La incidencia de oclusion de vena central de la retina bilateral simultanea es
desconocida. El estudio de oclusion de vena central (CVOS) describié tres
pacientes que tuvieron oclusiones bilaterales pero ninguno de ellos la tuvo de
forma simultanea. En estos casos una evaluacion detallada buscando

sindromes de hiperviscosidad es recomendada.™

La viscosidad sanguinea varia de acuerdo al hematocrito, agregacion de
eritrocitos y viscosidad del plasma. Nuestro paciente no tuvo sintomatologia
neuroldgica, sin embargo, la presencia de priapismo y la miocardiopatia
dilatada pueden haber resultado por incremento en la viscosidad sérica como

ha sido reportado en asociacion con mieloma muiltiple.

Robin y colaboradores demostraron falla cardiaca de alto gasto en dos
pacientes con mieloma multiple. Ambos pacientes no tuvieron mejoria con

diuréticos pero se normalizaron posterior a terapia anti angiogénica.™

El hallazgo de fondo paraproteinémico ha sido descrito como patognomanico
de sindromes de hiperviscosidad y se refiere que de no ser tratado puede

progresar a una oclusidén completa de la vena central de Ia retina.’

En el caso presentado, el paciente presento dilatacion y tortuosidad conjuntival
asociada al fondo paraproteinémico; ambos signos atribuibles al fenémeno de
estasis y coagulaciéon causados por el incremento en la viscosidad del plasma.

Dobberstein comparé la microcirculacion retiniana con video angiografia



fluoresceinica de pacientes sanos contra pacientes con sindromes de
hiperviscosidad. Reporté un tiempo de paso arteriovenoso significativamente

prolongado en los pacientes con hiperviscosidad.'

Los hallazgos de laboratorio mas importantes en este caso fueron la
pancitopenia, el incremento de las globulinas séricas, el fendmeno de
Rouleaux, asociados a la espiga monoclonal de IgM. Kyle y Lust evaluaron 851
casos de gamapatias monoclonales en la Clinica Mayo reportando diagndstico
de gamapatia monoclonal de significado incierto en el 66.9% seguido por

mieloma multiple en el 13.5%.

La espiga monoclonal (IgM 86.8 g/L) y el porcentaje de infiltracion de células
plasmaticas en la médula 6sea (mayor del 10%) asociado a las lesiones liticas

establecieron el diagndstico de mieloma multiple en nuestro paciente.

En la literatura se reportan nueve casos con oclusion de vena central de la
retina asociado a mieloma multiple. Siete de ellos no habian sido
diagnosticados previamente con mieloma y la disminucion en la agudeza visual
fue la manifestacion principal. Cuatro pacientes tuvieron mejoria de la agudeza

visual posterior al tratamiento con plasmaféresis.

A pesar de que la oclusion de vena central de la retina y el fondo
paraproteinémico comparten ciertas caracteristicas clinicas (tortuosidad
vascular y hemorragias intraretinianas), la fisiopatologia es diferente, por lo que

el tratamiento debe serlo también. Esta es la razén por la que el tratamiento



con bevacizumab intravitreo no mostré mejoria en la agudeza visual de este
paciente. Aunque el tratamiento con plasmaféresis es efectivo al reducir la
viscosidad a corto plazo, la proteina monoclonal generalmente se vuelve a
acumular en la sangre del paciente en pocos dias. Por lo tanto este manejo es
unicamente una estrategia temporal hasta que la terapia dirigida contra el

mieloma tenga efecto. ®
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