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RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada pertenece a los sindromes
uveomeningeos y es una de las principales enfermedades que amenazan la vision. Se
caracteriza por una uveitis bilateral que se asocia frecuentemente con manifestaciones
neuroldgicas, auditivas y tegumentarias. Recientemente un fenotipo particular de
engrosamiento macular se ha descrito como desprendimiento bacilar asociado a esta
enfermedad.

Objetivo: Describir el desprendimiento bacilar de la retina mediante la tomografia de
coherencia Optica de dominio espectral en un caso de Vogt Koyanagi Harada en fase
uveitica.

Presentacion de caso: Paciente femenina de 46 afios de edad atendida en el Instituto
Cubano de Oftalmologia “Ramén Pando Ferrer” con disminucion de agudeza visual en
ambos 0jos y panuveitis bilateral. Fue diagnosticada con sindrome de Vogt-Koyanagi-
Harada en su fase uveitica aguda con presencia de manifestaciones neurologicas y
desprendimiento de la capa bacilar de la retina identificado mediante la tomografia de
coherencia dptica de dominio espectral.

Conclusiones: El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada aguda y el desprendimiento
bacilar de la capa de la retina pueden diferenciarse de otros signos mediante la
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tomografia de coherencia Optica de dominio espectral. Su desaparicion pudiera tener
una relacion con la mejoria de la agudeza visual.

Palabras clave: panuveitis bilateral; desprendimiento seroso; sindrome de Vogt-
Koyanagi; desprendimiento capa bacilar de la retina, tomografia coherencia optica
dominio espectral.

ABSTRACT

Introduction: Vogt-Koyanagi-Harada syndrome belongs to the uveomeningeal
syndromes and is one of the major vision-threatening diseases. It is characterized by
bilateral uveitis, which is frequently associated with neurological, auditory and
integumentary manifestations. Recently a particular phenotype of macular thickening
has been described as bacillary detachment associated with this disease.

Objective: To describe bacillary retinal detachment using spectral domain optical
coherence tomography in a case of Vogt Koyanagi Harada in uveitic phase.

Case presentation: 46-year-old female patient attended at the Cuban Institute of
Ophthalmology "Ramoén Pando Ferrer" with decreased visual acuity in both eyes and
bilateral panuveitis. She was diagnosed with Vogt-Koyanagi-Harada syndrome in its
acute uveitic phase with presence of neurological manifestations and detachment of the
bacillary layer of the retina identified by spectral domain optical coherence tomography.
Conclusions: Acute Vogt-Koyanagi-Harada syndrome and bacillary retinal layer
detachment can be differentiated from other signs using spectral-domain optical
coherence tomography. Their disappearance could be related to the improvement of
visual acuity.

Keywords: bilateral panuveitis; serous detachment; Vogt-Koyanagi syndrome;
bacillary retinal detachment; spectral domain optical coherence tomography.
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Introduccion

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) pertenece a los sindromes

uveomeningeos y es una de las principales enfermedades que amenazan la vista en
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ciertas poblaciones, como asiaticos, nativos americanos, hispanos y habitantes del
Medio Oriente. Se caracteriza por uveitis bilateral asociada frecuentemente con
manifestaciones neuroldgicas (meningeas), auditivas y tegumentarias.®

Se desconocen la etiologia y patogénesis precisas del sindrome de VKH, pero la
evidencia clinica y experimental actual sugiere un proceso autoinmune mediado por
células impulsado por linfocitos T, dirigidos contra autoantigenos asociados con
melanocitos de todos los sistemas de 6rganos en individuos genéticamente susceptibles.
Una predisposicion genética para el desarrollo de la enfermedad esta respaldada por la
fuerte asociacion con antigenos leucocitarios humanos (HLA) DR4 entre los pacientes
japoneses,y con HLA-DR1 o HLA-DR4 entre los pacientes hispanos del sur de
California.®

Recientemente un fenotipo particular de engrosamiento macular detectado por OCT ha
sido descrito como “desprendimiento bacilar” (DB), en el cual el fluido con forma
cupuliforme se acumula a nivel del segmento interno miode de los fotorreceptores.® La
OCT-SD es una técnica que permite obtener imagenes de las estructuras del ojo de
forma no invasiva. En la actualidad es casi indispensable para el diagndstico,
seguimiento y estado evolutivo de enfermedades retinianas, neuroftalmoldgicas y otras
asociadas al segmento anterior. Ademas, la rapidez de obtencion de estas imagenes lo
hacen (Gtil en la exploracion y atencion a pacientes con caracteristicas particulares.®

El término desprendimiento bacilar fue descrito por primera vez en 2018 por Mehta y
otros®. Es la primera publicacion de que se tiene conocimiento acerca de este signo y se
observa en una retinocoroiditis por toxoplasma. El desprendimiento bacilar representa la
separacion del segmento interno del fotorreceptor, del resto de la retina neurosensorial.
Es decir, hay una pérdida de la union de la region elipsoide y miode de la retina después
de una lesion de la zona externa de esta.®)

Como antecedente de los hallazgos actuales se encuentra el articulo de Ishijara® donde
plantea que la estructura membranosa que se puede apreciar en la fase aguda del
sindrome de VKH pudiera representar porciones de los segmentos externos que se han
separado de la capa de segmentos internos de la retina por espacios quisticos. En dicho
estudio se presume que la forma membranosa del segmento externo esta unida a la
accion de productos inflamatorios como la fibrina. Esta estructura membranosa cambia
a una estructura granular a medida que la terapia con esteroides “disuelve” la fibrina que

mantiene unidos los segmentos externos.®
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Durante afios, previos al advenimiento de la tomografia de coherencia éptica de
dominio espectral (OCT-SD), se decia que los desprendimientos exudativos en el
sindrome de Vogt Koyanagi Harada (VKH) eran “levantamientos” serosos que se veian
con angiografia, pero no existia gran informacion acerca de los detalles de la
localizacion. Luego, con la OCT-SD se logré comprobar que existia fluido subretiniano
con espacios quisticos, septos separados por estructuras membranosas y fibrina.(”

El objetivo de este colectivo de autores fue describir el desprendimiento bacilar de la
retina mediante la tomografia de coherencia Optica de dominio espectral en un caso de
Vogt Koyanagi Harada en fase uveitica.

Presentacion de caso

Paciente femenina de 46 afios, mestiza, con antecedentes patolégicos personales de
asma bronquial cronica desde los 4 afios, osteoartrosis y patologia de cuello de Utero.
Fue intervenida quirdrgicamente por presentar histerectomia total por diagnostico de
Nick-111'y fibroma uterino en 2016. No refirié en ese momento antecedentes patoldgicos
oculares o familiares de interés. La paciente asistida consulta en marzo de 2021
manifestd que hacid aproximadamente 15 dias comenzaba con cefalea intensa total,
acompariada de dolor ocular y fotofobia marcada en ambos ojos (AO) que empeoraba
con los dias, con disminucién marcada de la agudeza visual en ambos ojos. También
refirid tener tinnitus bilateral, cefalea intensa y nauseas.

El examen fisico oftalmoldgico mostr6 una agudeza visual sin correccion (AVsc) de
cuenta dedos a 50 cm y presion intraocular 12 mm/hg AO (con tondémetro de aplanacién
0 Goldman). En la biomicroscopia de segmento anterior se constatd inyeccién
cilioconjuntival ligera en AO, anisocoria, celularidad en cAmara anterior del ojo derecho
(OD) 3+ y celularidad en vitreo anterior de 2+. En el ojo izquierdo (OI) presentd
algunos pigmentos queraticos en grasa de carnero, celularidad en cadmara anterior 3+ y
vitreo anterior 1-2+. En la biomicroscopia de segmento posterior del OD se observo
haze vitreo de 1+, disco dptico hiperémico con bordes borrosos y presencia de liquido
subretinal en area macular. En el Ol existian los mismos signos que el OD, pero mas
atenuados. En la oftamoscopia binocular indirecta (OBI) del OD se aprecio
desprendimiento exudativo en haz papilomacular, en la region temporal inferior de la

retina y en la retina periférica de aspecto isquémico. En la exploracion del Ol se observo
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desprendimiento exudativo de retina en todo el polo posterior. Mostro pliegues retinales
en AO.

Teniendo en cuenta los signos y sintomas anteriores se realizd el diagnostico de
panuveitis bilateral aguda granulomatosa por probable sindrome de VKH en fase
uveitica.

Se decidio su ingreso para estudio y tratamiento y se comenzé a administrar pulso de
metilprednislona 500mg/dia intravenoso por 3 dias consecutivos se continué con
antinflamatorios esteroideos orales como prednisona (tabletas) a razén de 1 mg/kg/dia.
También se orientd un tratamiento ocular topico de dexametasona (colirio oftalmico al
0,1 %) una gota cada 2 h en AO, homatropina (colirio oftdlmico 2 %) una gota cada 8
hora en AQO y dipirona 1 tabletas de 500 mg en caso de cefalea.

Se le indicoéa la paciente estudios hemoquimicos, seroldgicos, imageneoldgico y
citoquimico del liquido cefalorraquideo (LCFR), asi como interconsulta con Servicio de
Neurologia y Otorrinolaringologia.

Los resultados de los estudios fueron: hemoquimica y serologias dentro de los
pardmetros normales. Estudio citoquimico del (LCFR) con proteinas 1,09/l (elevadas).
En la retinografia se notd presencia de liquido subretinal en polo posterior, y retina
media con borramiento de los bordes del disco éptico y tortuosidad vascular a
predominio arteriolar de AO y la presencia de pliegues retinales (fig. 1). En el
ultrasonido ocular (modo scan B) se describe imagen de membrana de alta reflectividad,
engrosamiento coroideo y abundante acimulo de liquido subretinal en AO.

Fig. 1 - Retinografia de ambos ojos.

En la OCT- SD en el OD (fig. 2) se puede observar area con desprendimiento de la capa

bacilar de la retina en la zona nasal adyacente a la macula, y desprendimientos serosos
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en la zona macular con irregularidad e hiperreflectividad del epitelio pigmentario de la

retina y areas de engrosamiento coroideo.

Leyenda: flecha amarilla: desprendimiento seroso; flecha rosada: desprendimiento de la capa bacilar (imagen quistica de contenido
heterogéneo en forma de clpula bien delimitada); flecha azul: membrana limitante externa y segmento interno miode; flecha verde:

capa hiperreflectiva de zona elipsoide plegada a los procesos apicales del epitelio pigmentario de la retina.

Fig. 2 - OCT-SD del ojo derecho.

En el Ol (figs. 3y 4) se presentan caracteristicas topogréaficas similares relacionadas con
el epitelio pigmentario de la retina y capa coroidea y un area de desprendimiento bacilar

en forma cupuliforme en la zona macular.

Leyenda: flecha rosada: desprendimiento de la capa bacilar de la retina; flecha azul: membrana limitante externa con discontinuidad
focal y segmento interno miode; flecha verde: capa hiperreflectiva de zona elipsoide plegada a los procesos apicales del epitelio
pigmentario de la retina; flecha roja: fluido subretinal; flecha carmelita: zona de interdigitacion (mostr6 discontinuidad); flecha roja:

fluido subretinal.

Figs. 3y 4 - OCT-SD del ojo.
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En la resonancia magnética nuclear (RMN) se observaron imagenes isointensas con el
revestimiento ocular interno en T1, engrosado concentricamente, ligeramente
hipointensa en T2, con respecto al humor vitreo e hiperintensas en FLAIR, con
restriccion de la difusién. También se reflejaron &reas del nervio Optico ligeramente
tortuoso e hiperintensos hasta el quiasma Optico por edema, imégenes sugestivas de
lesiones vasculares en la union leucocortical de ambos I6bulos frontales.

La angiografia fluoresceinica (AF) mostré signos de numerosos focos
hiperfluorescentes puntiformes en la etapa temprana del estudio, seguidos de la
acumulacion de tinte en el espacio subretiniano en areas de desprendimiento exudativo
y filtracion de disco en AO.

En consultas posteriores la paciente reflejé una respuesta positiva al tratamiento con
mejoria notable de la agudeza visual y mejoria de los sintomas, por lo que comenzo a
disminuir de forma gradual la dosis de esteroides orales y topicos. A las 10 semanas de
tratamiento tuvo una agudeza visual sin correccion de 0,9 en OD y 1,0 en Ol, aunque
dificil. En la refraccion dinamica logré obtener en el OD la unidad de visién con esfera
de + 0,50 y en Ol la unidad de vision fue +0,25-0,25 x 70°.

Discusion

En el sindrome de VKH se describen cuatro estadios clinicamente distintos en su
presentacion: prodrdmico, uveitico agudo, convaleciente y crénico recurrente. Las
caracteristicas clinicas del sindrome de VKH también varian segun el estadio de la
enfermedad. Con el analisis del liquido cefalorraquideo se puede constatar pleocitosis
linfocitica con niveles normales de glucosa en méas del 80 % de los pacientes y este
hallazgo puede persistir hasta 8 semanas. La etapa uveitica aguda comienza uno a dos
dias después del inicio de los signos del sistema nervioso central (SNC) y se caracteriza
por vision borrosa secuencial en ambos ojos, panuveitis granulomatosa bilateral, grado
variable de vitritis, engrosamiento de la coroides posterior, edema del nervio optico y
maltiples desprendimientos serosos de retina. También puede existir elevacion de la
presion intraocular.®

En base a las caracteristicas clinicas y su apariencia distintiva dentro del curso general
de la enfermedad en 2001 se revisaron los criterios diagnosticos completos para las

formas completas, incompletas y probables del sindrome de VKH. Independientemente

(e Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es_ES

7 E&!MEBW Revista Cubana de Oftalmologia. 2023;36(1):e1626

de la forma de la enfermedad, las caracteristicas esenciales para el diagnostico del
sindrome de VKH incluyen compromiso bilateral sin antecedentes de traumatismo
ocular penetrante y sin evidencia de otra enfermedad ocular o sistémica, por lo que su
diagndstico es fundamentalmente clinico, con desprendimiento de retina exudativo
durante la enfermedad aguda. En pacientes que se presentan sin manifestaciones
extraoculares, la angiografia con fluoresceina sodica y verde indocianina (AF y ICG) la
OCT, la puncién lumbar y la ecografia pueden ser pruebas confirmatorias Gtiles.?
Aunque es una enfermedad bien descrita y abalada por numerosas pruebas
oftalmoldgicas complementarias, hace unos afios se vienen observando algunos signos
importantes en OCT que ya hoy se conoce como marcadores de las enfermedades.
Desde hace varias décadas se profundiza en la histologia de la retina por la valiosa
utilidad para el estudio de alteraciones oculares que interesan esta estructura y tejidos
adyacentes.

Stephen Polyak fue un neuroanatomista y neurdlogo estadounidense que estudio la
estructura funcional de los drganos de la vista y el oido. En 1941 describio la
combinacién de segmentos internos y externos del fotorreceptor de la retina como la
capa bacilar. El término “desprendimiento bacilar” representa la separacion a nivel del
segmento interno del fotorreceptor del resto de la retina neurosensorial. Existe una
pérdida de la union de la region elipsoide y miode de la retina.”) Este descubrimiento
estuvo en silencio hasta la entrada del OCT-SD, que examina de forma minuciosa las
capar hiperreflectivas de la retina.

Antiguamente estas estructuras hiperreflectivas, eran interpretadas como material
proteico o como un signo de inflamacion del epitelio pigmentario de la retina.®) Con
mas profundidad y teniendo en cuenta la fuente histolégica antes mencionada se plantea
que en la retina externa los desprendimientos ocurren en puntos de debilidad estructural
en relacion con las capas contiguas.

Los fotorreceptores estan altamente compartimentados y el segmento interno mioide
tiene una estructura menos robusta que los complejos de union de la membrana
limitante externa. La zona elipsoide la cual es rica en mitocondrias a ambos lados, por
lo que los autores refieren que una debilidad inherente en la estructura del fotorreceptor
en este nivel se manifiesta como un desprendimiento del segmento interno del resto de
la retina en histologia e in vivo durante episodios de intensa inflamacion

coriorretiniana.®
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La OCT-SD se distingue por una alta resolucion, por lo que ofrece mayor precision y
reproducibilidad de las imagenes maculares Esta ha permitido una mejor evaluacion de
la integridad de las bandas externas de la retina. Actualmente, debido al desarrollo de
esta tecnologia y su uso extensivo se han reportado en la literatura nuevos hallazgos
tomograficos.®

El desprendimiento de la capa bacilar (DB) de la retina es un hallazgo novedoso. Se ha
reportado su presencia en diferentes entidades que afectan el polo posterior del globo
ocular asociado a la presencia de inflamacion con caracteristicas que permiten su
identificacion tomografica (maculopatias asociadas a exudacion, componente coroideo
hiperagudo, que puede ser simple 0 complejo y un mecanismo de aparicion mixto).
Algunos autores plantearon la hipotesis de que el mecanismo fisiopatologico mas
probable era que las fuerzas hidrostaticas podian resultar en la division de los
fotorreceptores y la localizacién macular o periférico. También describen la presencia
del DB como una cavidad Unica o en forma de clpula. La linea reflectante puede
representar el desprendimiento de una capa completa de segmentos internos,
especialmente porque se cree que las mitocondrias dentro de la zona elipsoides del
segmento interno son reflectantes. De aqui la mejoria de la agudeza visual cuando este
desaparece.®¥

Por lo general suele haber una correlacién importante entre la resolucion del cuadro
bacilar y la mejoria de la agudeza visual. No obstante, ain queda pendiente conocer si
esta relacionado con un deterioro de los fotorreceptores y un dafio en las células de
Miiller u otros.®

Todo lo que conlleve a un desprendimiento, una acumulacién de fluido, una exudacién
0 presencia sangre a nivel de las capas externas de la retina (desde el epitelio
pigmentario de la retina, la zona de interdigitacion, la capa de fotorreceptores en su
porcion externa e interna hasta la membrana limitante externa), visibles por OCT-SD,
constituye un diagnéstico diferencial importante del desprendimiento del DB de la
retina. No se pretende en este enfoque abarcar el diagndéstico diferencial en todo el
marco de la enfermedad, sino solamente referir las que pueden ofrecer dudas en su
interpretacion tomogréfica.

Algunas entidades o signos a tener en cuenta son: la tubulacion retiniana externa (TRO),
la macula en forma de cupula (DSM), el patrén de borde en cepillo, la sefial de
inmersion, el pseudoquiste foveal, la degeneracion foveal cistoide (FCD), la distrofia

retinal viteliforme de Best y la epitelitis pigmentaria aguda.
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El caso presentado con sindrome uveomeningeo de VKH con desprendimiento de la
capa bacilar de la retina resultd muy interesante por la presencia de las caracteristicas
que se ajustaban al diagnostico. A pesar de que es una enfermedad crénica, con los
nuevas técnicas y modelos de tratamiento se puede aspirar a un mejor prondéstico visual
y una mejor calidad de vida.

El DB constituye un signo palpable en varias enfermedades oculares y se encuentra en
intima relacion con la afectacion de la capa coroidea. La OCT-SD es la herramienta
fundamental en la practica clinica para el diagnéstico del DB en enfermedades del polo
posterior con signos especifico para su analisis. Resulta de vital importancia sospecharla
e identificarla. A pesar que el DB sigue en estudio, constituye un biomarcador
importante para algunas enfermedades oculares que afectan el polo posterior del globo

ocular en su fase aguda.

Conclusiones

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada aguda y el DB de la capa de la retina
representan una division en la capa de fotorreceptores en el segmento mioide interno y
pueden diferenciarse del desprendimiento de retina seroso utilizando OCT-SD, asi como
su resolucion. Su desaparicion pudiera tener una relacién con la mejoria de la AV. A
pesar de que los estudios continGan, constituye hoy un marcador temprano de las
enfermedades inflamatorias ejemplificada con nuestro paciente. El DB es un pilar para

futuras investigaciones cientificas relacionadas al tema.
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