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RESUMEN

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada es una entidad infrecuente, multisistémica,
de etiologia desconocida, presuntamente autoinmune, caracterizada por panuveitis
granulomatosa croénica bilateral y difusa, acompafiada de participacién tegumentaria,
neurolégica y auditiva, que afecta con mayor frecuencia la raza no caucasiana y, por
lo general, a mujeres. Se presenta generalmente entre los 20-50 afios de edad.

Su incidencia varia geograficamente. Se estima que el 25 % de los pacientes con esta
enfermedad son ciegos legales; que el 25 % puede presentar baja vision y el 50 %
agudeza visual mayor de 20/50. Se presenta una paciente de 50 afios de edad con
antecedentes de enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada, de 8 afios de evolucion,
quien ha llevado tratamiento con antinflamatorios esteroideos sistémicos e
inmunosupresores, asi como terapia de apoyo con antinflamatorios esteroideos
topicos y ciclopléjicos. Acudio a la consulta de baja vision y se le realizé6 examen
oftalmologico completo, estudios complementarios y se rehabilitd mediante el uso de
ayudas Opticas y no 6pticas para lograr el mayor aprovechamiento de su resto visual.

Palabras clave: enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada, ayuda 6ptica, ayuda no
optica, baja vision, ciego legal, rehabilitaciéon visual.

ABSTRACT

Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) is a rare, multisystemic, allegedly autoimmune disease of
unknown etiology. It is characterized by chronic bilateral granulomatous and diffuse
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panuveitis, accompanied by tegumentary, neurological and hearing impairments that
often affect the non-Caucasians and usually women. It usually occurs in the 20-25 years
age group and its incidence varies with the geographic location. It is estimated that 25%
of the patients with this disease are legally blind, the other 25% may have low vision and
50% present with visual acuity over 20/50. There is a 50 years-old patient with a history
of Vogt - Koyanagi - Harada disease for 8 years. He had been treated with systemic
steroid anti-inflammatory drugs and immunosuppressive therapy as well as supporting
therapy with topical and cycloplegic steroid anti-inflammatories. The patient had gone to
the low vision service looking for rehabilitation. He was performed a complete eye
examination, supplementary studies and he was finally rehabilitated through the use of
optical and non-optical aids in order to maximize his remaining vision.

Key words: Vogt-Koyanagi-Harada disease, optical aid, non-optical aid, low vision,
legally blind, visual rehabilitation.

INTRODUCCION

Se estima que la uveitis es causa del 10 % del déficit en el mundo occidental y que
alrededor del 35 % de los pacientes con uveitis presentan baja vision o ceguera
legal.l La enfermedad de Vogt- Koyanagi-Harada (VKH) es una entidad infrecuente,
multisistémica, de etiologia desconocida, presuntamente autoinmune, caracterizada
por una panuveitis granulomatosa crdénica, bilateral y difusa, acompafada de
participacion tegumentaria, neurolégica y auditiva.l-® Afecta con mas frecuencia a
grupos étnicos de piel oscura (asiaticos, hispanos, nativos americanos) y es menos
comun en caucasianos y africanos.®3 Las mujeres por lo general estan mas afectadas
que los hombres, excepto en Japén.! Su incidencia varia geograficamente. En EE.UU.
se estima que sea del 1-4 % de todas las uveitis que se remiten®-3y en Japén entre
6,7y 9,2 %.%245 Se presenta casi siempre entre los 20 y 50 afios.® Se estima que el
25 9% de los pacientes con esta enfermedad son ciegos legales; que el 25 % puede
presentar baja visién y el 50 % agudeza visual mayor de 20/50.%

La enfermedad presenta 4 formas clinicas:

1. Prodrémico: existe presencia de sintomas neuroldgicos. LCR + (> 80 % hasta
8 semanas). En el 75 % de los casos existen sintomas del VIII par craneal. Tiene una
duracién de 3 a 5 dias.?

2. Uveitico: presencia de sintomas oculares (vision borrosa 70 % casos), uveitis
anterior o posterior, desprendimiento seroso, edema del nervio 6ptico por
engrosamiento coroideo, que es el primer signo.%2

3. Croénico/convaleciente: es mas frecuente en asiaticos; el tiempo de evolucion es
entre 2-3 meses; el fondo de ojo en "puesta de sol", presencia de nddulos de
Dalen-Fuchs. El primer signo en instalarse es el signo de Sugiura, y existen focos de
hiperpigmentacion, zonas de atrofia focal y epitelio pigmentario de la retina
periféricas, asi como instalacion de signos tegumentarios (menos frecuentes en
hispanos).!:2
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4. Recurrente: es la forma clinica mas frecuente. Se presenta con una uveitis anterior
granulomatosa refractaria a tratamiento antinflamatorio esteroideo. Rara vez se
presenta como una uveitis posterior con la existencia de nédulos iridianos, atrofia
iridiana, cataratas, glaucoma, alteraciones del epitelio pigmentario de la retina y
neovascularizacion coroidea.!?

El diagndstico de VKH es esencialmente clinico; pero en pacientes con presentacion
sin cambios extraoculares, la angiografia fluoresceinica y con indocianina, la
tomografia de coherencia 6ptica, la punciéon lumbar y la ultrasonografia, pueden ser
usados como pruebas confirmatorias.*®

Los criterios diagnésticos de la enfermedad recientemente revisados,”:8 basados en
las caracteristicas clinicas, definen tres categorias: completo, incompleto y
probable.18° A pesar de la forma de la enfermedad, las caracteristicas o rasgos
esenciales para el diagndstico incluyen los tres primeros criterios: 1) la ausencia de
historia de trauma ocular penetrante, 2) la no evidencia de otra enfermedad ocular o
sistémica y 3) la bilateralidad. Los criterios 4 y 5 son los hallazgos neurolégicos y
auditivos y los tegumentarios. Los pacientes con VKH completo presentan los cinco
criterios. Los que tienen VKH incompleto tienen los tres primeros y alguna
manifestacion extraocular, ya sea neuroauditiva o tegumentaria. Los que presentan
VKH probable solo tienen los tres primeros criterios.®:8

El tratamiento debe ser temprano y agresivo con esteroides sistémicos para asi
disminuir el riesgo de complicaciones oculares causantes de deterioro visual.'-3

Los inmunosupresores son drogas de segunda linea y son muy Utiles en los pacientes
que no toleran los esteroides o en los casos en que las multiples recurrencias hayan
provocado resistencia a la terapia esteroidea.! La asociaciéon de ambos medicamentos
es igual de efectiva.1%:1?

Los pacientes discapacitados visuales por enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada
presentan afectacion de la vision periférica y la central con predominio de una u otra,
por lo que su rehabilitaciéon visual constituye un gran reto para ensefarles a
aprovechar al maximo su remanente visual.

PRESENTACION DEL CASO

Se presenta una paciente femenina de 50 afios de edad, mestiza, ama de casa, con
antecedente de enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada de 8 afios de evolucion y baja
vision, quien acudié a la consulta para rehabilitaciéon visual. La paciente ha llevado
tratamiento con antinflamatorios esteroideos sistémicos, inmunosupresores, terapia
de apoyo con antinflamatorios esteroideos tépicos y ciclopléjicos. Fue atendida en el
Servicio de Baja Vision del Instituto Cubano de Oftalmologia "Ramén Pando Ferrer” en
abril del afio 2013, por presentar disminucion de la vision en ambos ojos y dificultad
para orientarse. Muestra estudios que sefialan afectacion de sus nervios 6pticos y en
menor medida del area macular (Fig.).
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Fig. En el fondo de ojo se visualiza una marcada palidez
de ambos discos Spticos, atrofia y despigmentacion
del epitelio pigmentario de la retina.

Su principal motivaciéon es mejorar su orientacion y movilidad para realizar las tareas del
hogar y la lecto-escritura. Presenta en el ojo derecho (OD) una agudeza visual sin
correccion de 0,1 y en ojo izquierdo (Ol) de 0,2 y refraccién dinamica OD-4,00;

Ol-4,00, con una agudeza visual mejor corregida de 0,3 en ambos 0jos. Teniendo en
cuenta sus principales motivaciones desde la primera consulta, se indicé microscopio de
+10,00 en ambos ojos que le permitia leer letras de tamafio 0,4 a una distancia de 10 cm;
se fatigé rapidamente con una velocidad de lectura de 60 palabras por minutos, ademas
con lupa de apoyo de 3x, que le permitio leer letras tamafio 0,6 a 13 cm. Se recomendd
mantener los caminos libres y evitar mover muebles en la casa.

Se indicaron los ejercicios de fijacion y localizacion. Luego de tres sesiones de
rehabilitacién, con la misma ayuda éptica pero con iluminacién y empleo del
tiposcopio, se logré una mayor velocidad de lectura (100 palabras por minuto), sin
fatiga. Refiri6 ademas comodidad en el desempefio de sus funciones de la vida diaria,
y en el desarrollo de habilidades en su orientacién y movilidad.

DISCUSION

La enfermedad Vogt-Koyanagi-Harada es poco frecuente en la practica médica diaria,
pero ante la sospecha se hace necesario confirmar el diagndstico y distinguirla de
entidades clinicamente similares.1? El diagnéstico temprano y el tratamiento con un
régimen agresivo esteroideo, disminuyen las manifestaciones sistémicas, las
recurrencias y el riesgo de complicaciones. Se logra un mejor pronéstico visual en los
pacientes.'3-15 Se plantea que alrededor del 60 % de los pacientes con enfermedad
de Vogt-Koyanagi-Harada quedan con agudeza visual de 0,5 o mejor si se realiza el
diagndstico a tiempo y el tratamiento oportuno; pero en caso de que la agudeza
visual quedara comprometida, menor o igual de 0,3, a percepcion de luz en su mejor
0jo con correccion optica, es un paciente con baja vision y una opciéon de tratamiento
seria la rehabilitaciéon visual que no es mas que el conjunto de procesos encaminados
a obtener el maximo aprovechamiento del resto visual con el fin de potencializar el
resto visual y alcanzar los objetivos establecidos por el paciente a través del
entrenamiento con el uso de ayudas 6pticas y no Opticas.%:17

En la literatura revisada no se encontré ningln reporte acerca de la rehabilitacion
visual en pacientes con diagnodstico de enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada.

Es valido sefialar que dentro de las enfermedades uveales y su rehabilitaciéon visual
pudimos solo consultar una presentacion de caso sobre toxoplasmosis ocular, que
reportaba resultados alentadores,'® dada la baja incidencia de esta enfermedad y
teniendo en cuenta la importancia en el manejo oportuno de esta para disminuir el
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numero de personas con baja vision, y la orientacién a quienes la presentan para
ensefarles a aprovechar al maximo su remanente visual.

Nos propusimos presentar este caso para demostrar que con la rehabilitacion visual
mediante el empleo de ayudas 6pticas y no épticas se puede lograr una adecuada
velocidad de lectura y comodidad en el desempefio de las funciones en las actividades
de la vida diaria; insertarse a la sociedad como un ser biopsicosocial con una mejor
calidad de vida,'%'® y apoyar a todos los pacientes con baja vision.
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