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Introduccion

La enfermedad de Coats es una condicidn causada por un desarrollo anormal de la
vasculatura retiniana generalmente idiopdtica, se han atribuido algunas alteraciones
genéticas de la vasculogenesis asociado a NDP en casos aislados sin poder determinar su
etiologia exacta. Los hallazgos en la retina pueden variar en severidad desde telangiectasias
retinianas periféricas leves hasta exudacidn intrarretiniana y subretiniana masiva con
desprendimiento total de retina.! Dos de los diagndsticos diferenciales principales de la
enfermedad de Coats es el retinoblastoma y vitreoretinopatia exudativa familiar (VREF). Es
importante primero descartar retinoblastoma ya que es el diagnéstico que cambia el
prondstico de vida del paciente. % Recientemente se ha propuesto el uso de la resonancia
magnética para diferenciar entre retinoblastoma y pseudoretinoblastoma (p.ej.
enfermedad de Coats avanzada y persistencia de la vasculatura fetal). Los principales
hallazgos casi exclusivos de los pseudorretinoblastomas fueron menor tamafo del ojo,
deformacion del cuerpo ciliar/cristalino, atrofia del nervio dptico, tallo central entre nervio
Optico y cristalino, desprendimiento de retina en forma de Y, y ausencia de calcificaciones.
Las tres caracteristicas nuevas de pseudorretinoblastomas que encontraron fueron
microquistes intrarretinianos, realce de contraste fuera de la lesion sélida y realce de los
nédulos subfoveales. 14

El primer caso reportado de ésta enfermedad fue en 1908 descrito por Coats, donde se
trataba de un paciente masculino con hemorragia retiniana monocular con telangiectasia
retiniana. En estudios previos la enfermedad de Coats se ha clasificado en cinco estadios:

- Estadio 1: presencia de telangiectasia retiniana solamente
- Estadio 2: telangiectasia y exudacién
o 2A: exudacion extrafoveal
o 2B: exudacién foveal
- Estadio 3: Desprendimiento de retina exudativo
o 3A: desprendimiento de retina subtotal
o 3B:desprendimiento de retina total
- Estadio 4: desprendimiento de retina total y glaucoma
- Estadio 5: enfermedad avanzada en etapa terminal. 4

Se ha descrito esta enfermedad como una condicién unilateral, aunque se ha reportado
recientemente en un estudio por Brockmann et al. Donde estudiaron al ojo contralateral,
encontrando cambios vasculares en capilares, como microaneurismas o tortuosidad, por lo
gue sugieren que es una enfermedad bilateral con manifestaciones predominantes en un
0jo. 1324

Un estudio retrospectivo de 150 pacientes consecutivos con enfermedad de Coats revelé
que la enfermedad generalmente se presenta en hombres (76%) a una edad media de 5
afos. El objetivo del tratamiento de la enfermedad de Coats es erradicar las telangiectasias



y los aneurismas con fugas para permitir la resolucion del liquido subretiniano vy la
exudacion. Se han encontrado que los niveles de factor de crecimiento endotelial vascular
(VEGF) estan marcadamente elevados en pacientes con enfermedad de Coats y se cree que
juega un papel importante en la patogénesis de la enfermedad. ° Por lo que los métodos de
tratamiento incluyen fotocoagulacion con laser guiado por angiografia con fluoresceina,
crioterapia, anti factor de crecimiento endotelial vascular intravitreo (anti-VEGF) o
corticosteroides, y cirugia vitreorretiniana. En pacientes con enfermedad menos avanzada
cuando se decide tratar conservadoramente, se prefiere usar fotocoagulacién con laser en
lugar de crioterapia. Cuando se detecta enfermedad mas avanzada es menos frecuente la
resolucién de la enfermedad, el liquido subretiniano y exudacién, por lo tanto, se asocia a
pobre pronéstico. 16

En la mayoria de los casos, el ojo puede salvarse usando terapias conservadoras; sin
embargo, la enfermedad avanzada con glaucoma doloroso o tisis bulbi puede requerir
enucleacion. >®

Es importante evaluar los métodos terapéuticos utilizados ya que se ha visto en recientes
estudios de pacientes pediatricos con enfermedad de Coats, los resultados visuales son
pobres en general, ya que en un estudio realizado por Chiu et al. el 70% de los ojos tenian
una agudeza visual de 20/200 o peor en el seguimiento final. 2 También en una enfermedad
mas avanzada los pacientes de 3 afios o menos es mads probable que requieran una
enucleacion final. 3

En un estudio reciente publicado en 2020, Liang et al. Realizaron un estudio retrospectivo
donde se analizaron los resultados en pacientes con estadio 3b de la enfermedad, a los
cuales es realizaron una exodrenaje, endoldser sin vitrectomia y una inyeccidn intravitrea
de ranibizumab. Ningun ojo necesito enucleacién y se logré reaplicar el desprendimiento
de retina e inactivar la enfermedad en el 82.8% de los pacientes. 12 Asi mismo, se ha
comparado en estudio reciente el uso de exodrenaje solo con el exodrenaje con vitrectomia
donde concluyeron que es mas efectivo el procedimiento mixto de exodrenaje mas
vitrectomia. °

Se ha reportado que posterior al tratamiento combinado con crioterapia y anti VEGF
ocasiona mayor riesgo desprendimiento de retina traccional, siendo mayor al presentar
fibrosis previa al tratamiento. %°

Recientemente se ha utilizado el implante de dexametasona intravitrea como tratamiento
para la enfermedad de Coats en el adulto, y un estudio reciente por Chen et al. Concluyen
que es efectivo para el estadio 32. V/

Patel, Berrocal et al. Reportaron un caso donde utilizaron brolucizumab intravitreo
combinado con fotocoagulacion con laser, donde el paciente obtuvo una mejoria
significativa de la visiéon y de la exudacién. ® Asi mismo, se ha propuesto el uso de
conbercept combinado con fotocoagulacién con ldser 532-nm. 2°



Las caracteristicas clinicas que predicen el riesgo y el tiempo de enucleacion en los ojos con
la enfermedad de Coats incluyen la neovascularizacién del iris, la presencia ecografica y la
elevacidon milimétrica del desprendimiento de retina y la extensién angiografica de los
aneurismas en “bombilla”.

Existe el riesgo de reactivacion de la enfermedad, por lo que el seguimiento de por vida es
esencial para la deteccién temprana de reactivacion e intervencion de la enfermedad que

puede ocurrir incluso a los 17 afios de haber logrado la quiescencia inicial de la enfermedad.
8

Métodos

Se realizd un estudio de serie de casos retrospectivo donde se revisaron los expedientes de
52 ojos de 51 pacientes que ingresaron a la Asociacion para Evitar la Ceguera en México,
I.LA.P. (Ciudad de México, México) de 1999 a 2019. El diagndstico se establecié mediante
hallazgos clinicos como telangiectasias retinianas, exudacion, desprendimiento de retina
exudativo, y la ausencia de otras enfermedades vitreorretiniananas y retinoblastoma.
Todos los casos incluidos en esta serie fueron evaluados por un cirujano de Retina y Vitreo
y subespecialistas en Retina Pediatrica.

Se realizd una exploracién oftalmolégica a todos los pacientes incluidos como
oftalmoscopia indirecta, angiografia con fluoresceina, ultrasonido modo B, y una resonancia
magnética cuando se considerd necesario. Los pacientes muy pequefios y poco
cooperadores se realizd el examen bajo anestesia. Los pacientes tuvieron un seguimiento
continuo con fotografias y los estudios que se consideraron necesarios.

Los datos que se recolectaron fueron edad, género, lateralidad, edad al diagndstico, estadio
de la enfermedad, modalidades del tratamiento, seguimiento, resultados, y mejor agudeza
visual corregida al ingreso y en la ultima consulta.

Los criterios de inclusidon fueron todos los pacientes con diagndstico de enfermedad de
Coats que ingresaron a la Asociacion para Evitar la Ceguera en México, |.A.P. (Ciudad de
México, México) de 1999 en adelante. Se excluyeron a los pacientes que contaban con
expedientes incompletos, que perdieron seguimiento y que se diagnosticaron con reaccion
Coats-like secundaria.

Resultados

Se reclutaron consecutivamente 62 expedientes, de los cuales 51 cumplieron con los
criterios de seleccion. Solamente un caso fue bilateral, por lo que se incluyeron 52 ojos en
el andlisis. De los 51 pacientes (52 ojos) El sexo predominantemente afectado fue el
masculino, constituyendo el 86.5% de los casos (n=45), la media de edad al diagndstico fue
de 7.5 afios (DE 4.4, 0 — 17). El motivo de consulta mas comun fue estrabismo en 25 ojos
(48.07%), seguido de baja visual en 17 ojos (32.69%) y leucocoria en 5 pacientes (9.61%)



(Tabla 1).
La media de agudeza visual en LogMar fue de 1.93 (DE 0.65, 0.1 a 2.4). (Figura 1).

Basandonos en la clasificacién de Shields, los estadios al ingreso fueron en su mayoria el
Estadio 3A con 20 ojos (38.5%), seguido del 3B con 19 ojos (32.7%), 2B con 10 ojos (19.2%),
y 2A con 2 ojos (3.8). El estadio 4 solo lo presentd un ojo (1.92%) y el 2 (3.8%)ojos se
presentaron con estadio 5 (Tabla 1).

En la angiografia con fluoresceina el hallazgo mas comun fue hiperfluorescencia por
bloqueo en 14 ojos (26.9%). Sin embargo, no todos los pacientes contaban con angiografia
con fluoresceina. En la ecografia modo B predominé los hallazgos de desprendimiento de
retina en 39 ojos (75%).

Respecto al tratamiento solo 12 ojos (23.07%) fueron intervenidos quirdrgicamente, de
éstos 2 (16.66%) se sometieron a cerclaje escleral mas vitrectomia, 3 ojos (25%) se
sometieron a vitrectomia, 1 (8.33%) a vitrectomia con exodrenaje, 4 (33.3%) a cerclaje
escleral con vitrectomia y exodrenaje, y 4 ojos (33.3%) a exodrenaje. De estos pacientes que
se sometieron a cirugia de cualquier tipo, 9 (75%) se acomparfiaron de lasery 7 (58.33%) de
crioterapia.

Del total de ojos, se aplico laser a 18 ojos (34.6%) y crioterapia a 16 ojos (30.76%). Se aplicd
antiangiogénico intravitreo a 19 ojos (36.53%), siendo el mds comun bevacizumab en 9 ojos
(17.3%), seguido de ranibizumab en 5 ojos (9.61%) y aflibercept en 5 (9.61%) ojos también.
El nimero promedio de inyecciones fue de 1.91 inyecciones con una mediana de 1. En
general, 8 (15.38%) pacientes necesitaron mas de 1 intervencién (laser, crioterapia, cirugia
o/y antiantiogénicos). Un solo paciente necesito evisceraciony 7 (13.4%) ojos resultaron en
ptisis bulbi. De los ojos que terminaron en ptisis solo 1 (1.92%) recibié tratamiento
(crioterapia y laser). (Tabla 2)

En 8 (15.4%) ojos se utilizd 1 dosis de esteroide transeptal, en 2 (3.8%) ojos se utilizé en 2
ocasiones, y en 1 (1.9%) ojo en 4 ocasiones. Solo en 9 (17.3%) pacientes hubo
empeoramiento del estadio de la enfermedad de Coats.

Tabla 1. Caracteristicas oftalmoldgicas basales de la poblacién

Caracteristicas n (%)




Género

Femenino 7 (13.5)

Masculino 45 (86.5)
Edad

Media 7.5 afios (DE 4.4, 0 — 17)
Motivo de consulta

Baja visual 17 (32.69)

Estrabismo 25 (48.07)

Leucocoria 5(9.6)

Otros 3(5.7)
Estadio al ingreso

2A 2(3.8)

2B 10 (19.2)

3A 20 (38.5)

3B 19 (32.7)

4 1(1.9)

5 2(3.8)
Cuadrantes afectados

1 5 (9.6)

2 11 (21.2)

3 1(1.9)

4 17 (32.7)
Noédulo subfoveal 4 (7.6)
Afeccion macular 41 (78.84)
Hallazgos en segmento anterior

Celularidad 6(11.5)

Sinequias 3(5.76)

DPA 1(1.9)

Catarata 2 (3.8)

Coloboma de iris 1(1.9)
Hallazgos en ojo contralateral

Queratocono 1(1.9)

Alteraciones vasculares 2 (3.8)
Ptisis 7 (13.4)

Tabla 2. Terapia utilizada

Caracteristicas N (%)
Tratamiento quirdrgico 12 (23.07)
cerclaje +vitrectomia 2 (16.6)

Vitrectomia 3(25)




Vitrectomia+exodrenaje

1(8.3)

cerclaje +vitrectomia+exodrenaje 4(33.3)
Exodrenaje 4 (33.3)
+ laser 9(75)
+ crioterapia 7 (58.33)
Evisceracién 1(1.9)
Cirugia de catarata 7 (15.4)
FACO+LIO 7 (13.5)
EECC 1(1.9)
Aplicacién de antiangiogénicos intravitreos 19 (36.5)
bevacizumab 13 (25)
ranibizumab 5(9.6)
aflibercept 5(9.6)
Numero de inyecciones intravitreas
Media 1.91
Mediana 1
Mds de una intervencién (laser, crioterapia, 8(15.38)

cirugia o/y antiVEGF)

Figura 1. Agudeza visual al ingreso
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Discusion

La enfermedad de Coats representa un amplio espectro clinico ya que es principalmente un
vasculopatia retiniana, la cual se caracteriza por telangiectasias, exudacion,
desprendimiento de retina y ocasionalmente llegan a presentar complicaciones como los
son el glaucoma neovascular o ptisis bulbi.»?% 2! E| tratamiento de la enfermedad de Coats
incluye varias modalidades y se debe comenzar con estadificar correctamente la
enfermedad, la cual se logra con la exploracién de fondo de ojo y estudios de imagen de
apoyo como lo es la angiografia con fluoresceina. 2223

En nuestro estudio se analizaron 52 ojos con el diagndstico de enfermedad de Coats.
Algunos factores de nuestro estudio coincidieron con lo reportado en la literatura mundial,
como lo es la edad y que es predominantemente en el sexo masculino. Se ha reportado que
la edad promedio a la presentacidn es de 5-6 afios, en nuestra revision la edad promedio
fue de 7.5 afios que no difiere mucho de la mayoria de publicaciones. Asi mismo, se ha
reportado que el sexo masculino predomina en el 84% de los pacientes. 224

Es importante realizar el diagndstico diferencial con retinoblastoma, ya que en estadios
avanzados los desprendimientos exudativos semejan considerablemente. Existe el término
de “pseudoretinoblastoma” para las enfermedades que suelen confundirse con
retinoblastoma, de las cuales la enfermedad de Coats es la mas comun en el 40%, seguido
de persistencia de vasculatura fetal en 28% y hemorragia vitrea en el 5%. En pacientes
menores de un ano el mas comun fue la persistencia de vasculatura fetal en el 49%. La
enfermedad de Coats fue la mas comun en pacientes de 2 a 5 afos (61%) y en los mayores
de 5 afios (57%). 23

La mayoria de los pacientes en nuestro estudio tuvieron una agudeza visual a su ingreso
peor que 20/800, esto es debido a que llegaban en estadios mas avanzados de la
enfermedad. En paises en desarrollo con diferencias sociodemograficas, los pacientes no
tienen acceso facil a servicios de salud por lo que acuden cuando los sintomas son reflejo
de una enfermedad muy avanzada. Esto también se refleja en los cuadrantes abarcados al
momento de la deteccién de la enfermedad, que lo mas comun fue 4 cuadrantes
involucrados en el 32% en nuestro estudio.

Encontramos que el estadio al ingreso mas comun fue el 3A, que coincide con enfermedad
avanzada, comparado con otros reportes donde el mas comun es el 2A. Asi mismo, en pocos
reportes se encuentran pacientes con enfermedad bilateral, y en nuestro estudio tuvimos
un paciente con estas caracteristicas.?

El motivo de consulta (48%) en nuestro estudio fue mas frecuente por estrabismo, lo que
nos habla de una baja visual profunda en el paciente con tiempos de evolucién muy largos
para ya crear una desviacion sensorial, atribuida a la bdsqueda de atencién médica tardia,
tipica de paises con menores recursos. En otros estudios no se ha notado una
predominancia de motivo de consulta.?



Respeto al tratamiento, solo el 23% recibieron tratamiento quirldrgico en nuestra revision y
solo 32% recibieron inyecciones intravitreas. Comparado con otras revisiones, si
reportamos numeros altos de inyecciones intravitreas (19 vs 13), sin embargo, sigue
habiendo muchas modalidades de tratamiento, sin consenso. Una debilidad del estudio es
que el tratamiento fue decidido por distintos médicos tratantes con diversidad en la
seleccion del manejo. Algunos optan por intervencidn Unica sobre todo en los pacientes de
las primeras décadas de nuestro estudio, mientras que en los ultimos afios el tratamiento
combinado y repetido hasta inactivacidon angiografica es la modalidad de eleccién. En
nuestra serie 15% de los pacientes necesitaron mas de una intervencion en el tratamiento.
El exodrenaje y la combinacién de exodrenaje, cerclaje y vitrectomia fueron las
intervenciones quirdrgicas mds comunes. La mayoria de los pacientes con tratamiento en
nuestro estudio lograron una estabilidad en el estadio de la enfermedad, coincidiendo con
otros reportes de la literatura. 1622 Asi mismo, solo un paciente requirié cirugia mutilante
en nuestro estudio.

Conclusiones

La enfermedad de Coats sigue siendo una patologia con pobre prondstico visual, tanto en
paises desarrollados como en paises menos desarrollados. El diagndstico suele ser en
estadios mas avanzados en paises menos desarrollados, por la falta de revisidon
oftalmoldgica de rutina a pacientes pediatricos. Ain no hay un consenso de tratamiento,
sin embargo, la corriente actual es la de combinar varias modalidades de tratamiento
guiado por angiografia, las cuales han logrado una estabilidad de la enfermedad, asi como
la mejoria de la exudacion, y resolucion de los desprendimientos de retina, siendo las
inyecciones intreavitreas de antiangiogénicos las que han dado mejores resultados. Asi
mismo, con el advenimiento de éstas modalidades de tratamiento, se ha reducido la tasa
de complicaciones y de necesidad de cirugia mutilante.

10



Tabla 3. Comparativa de estudios recientes de enfermedad de Coats

11



Predictors of
enucleation in Coat
disease: analysis of 259
eyes in a single center
Visual outcomes after
treatment in pediatric
patients with Coat’s
disease

Coats disease in 351
ojos: analysis of
features and outcomes
over 45 years (bye
decade)

Visual Acuity outcomes
in Coats disease bye
classification stage in
160 patients

Multiple Therapy
Approach for stage 3
Coats Disease

Management of stage
3B Coats disease:
presentation of

Revista/afio

J AAPOS
2019

Canadian
Ophthalmological
Society

2019

Indian Journal of
Ophthalmology
2019

British Journal of
Ophthalmology
2020

Journal of
Ophthalmology
2020

Graefe’s Archive for
Clinical and
Experimental

o TS

modality and long-
term follow-up

Coats disease:
characteristics,
management,
outcome, and scleral
external drainage with
anterior chamber
maintainer fot stage 3b
disease

Manifestation of Coats
disease bye age in
Taiwan

Treatment of Coats
disease with
intravitreal
bevacizumab

Comparison of Visual
Outcomes in Coats
Disease

Successful use of
intravitreal
ranibizumab injection
and combined
treatment in the
management of Coats
disease

2020

Medicine
2020
Jordan

Clinical and
Experimental
Ophthalmology
2007

Muestra

259 pacientes/ojos

30 pacientes

351 pacientes

160 pacientes/ojos

2 ojos 2 nifios

29 ojos

Objetivo
Predictores de

Resul S

Factores predictivos de

Resultado en AV fina
después de tx

Comparacion de datos

Mal pronéstico visual
Pero el tratamiento
lleva a menos
complicaciones y
previene enucleacion

Datos demograficos no

Y
resultados por década

Comparacion de AV
final por estadios

Reporte de dos casos

Resultados de tx
combinado con
exodrenaje, laser,

Década 2010s aumenta
incidencia en
tratamientoy
disminuy6 la de
enucleacion

Estadios més
avanzados peor AV
final, menor resolucién
de la enfermedad,
mayor rubeosis

Caso 1 mantuvo AV con
exodrenaje,
bevacizumab, léser
Caso 2 mejoré AV con
bevacizumab y laser
Ninguno progresé a
estadio 4-5, ninguno se
enucled, 82.8% éxito

26 ojos (25

Analizar

30 pacientes

clinicas, demograficos y
tx con je con

1 caso bilateral
Poblacién Jordana
tiene cardcteristi

mantenedor de CA

Comparar las
manifestaciones de
Coats en 2 grupos de
edad <20y >20 oigual

clinicas y resultados en
tratamientos similares
en comparacion con
otras poblaciones

Diferencia principal en
grupo de <20 afios
mayor involucro de
polo posterior, mayores
meridianos afectados
Estadio mds avanzado
peor prondstico visual.

British Journal of 36 pacientes Resultados en tx con Grupo en tratamiento
Ophthalmology 10 en tx con Bevacizumab + ldsero  con Bevacizumab
2013 Bevacizumab crio comparado con los  mejora en LSR,
No tratados con desarrollé menos
Bevacizumab fibrosis y contraccion
vitrea, menos VRP y
Oph | 2017 39 /ojos Comparar AV final en 2 Diferencia en
décadas (1995-2005y  tratamiento entre los
2006-2015) dos grupos (evolucion
alo largo de los afios
de los tratamiento)
Década 2: estadios
menos avanzados, mas
de un procedimiento,
menos NPL, mds
salvamento del globo
ocular
Acta 17 /ojos de3 Ranibuzumab reduce
2016 LSR, ion y
de i mejoria
de AV

Estadio 3 necesita tx
combinado: laser

The effects of BMC Ophthalmology 17 pacientes Efectos del tx con IVR + laser y crio
treatment combination 2017 Ranibizumab IV + laser  seguro y efectivo en
of anti- VEGF o crio estadio 3, mejora
injections, laser pronéstico
coagulation and
cryotherapy on
patiente with type 3
Coats disease
Long-Term o] I 16 /oj Valorar I a ocular alto
of total exudative 2017 largo plazo Disminucién de las
retinal detachments in i inicial con licaci
Stage 3B Coats Disease laser o crio en su

mayoria, otros como

VIT, cerclaje,

exodrenaje
Factors predictive of Asi-Pacific Journal of 177 ojos Encontrar los factores  Ojos que resolvieron
subretinal fluis Ophthalmology predictivos para la LSR: menor rubeosis, y
resolution in Coats 2019 resolucién del LSR menos meridianos con
Disease: analysis of 177 telangiectasias,
ojos aneurismas, exudacién

y LSR

Experience with Clinical O 16 16 ojos. de Experiencia favorable
intravitreal 2021 Ranibizumab de combinar
Ranibizumab as i i con tx
Adjunct to Ablation ablativo

Therapy in Eyes with
exudatove Coats
disease

AV mejor6 en 2
pacientesy en 6 se
mantuvo
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