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Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada probable. Presentacién de un caso pediatrico
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RESUMEN

Se presenta el caso de una paciente femenina de 6 afios de edad, de raza blanca, con el diagndstico
de Sindrome de Vogt Koyanagi Harada probable. El diagnostico se realiz6 por los antecedentes
patologicos personales mas el examen fisico, mediante la oftalmoscopia directa e indirecta, la
agudeza visual sin y con correccién, biomicroscopia y la tomografia de coherencia 6ptica. Se realiz6
una investigacion de dicho tema por lo poco frecuente que resulta esta enfermedad en las edades
pediatricas, en las cuales se presenta con un curso mas agresivo.
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INTRODUCCION

El famoso pintor espafiol Francisco Goya, sufrio de una curiosa enfermedad hasta entonces
desconocida, que afectd su visidn, su audicion y su equilibrio. Después de "superada” su enfermedad,
su personalidad cambié y también la naturaleza de su pintura. ¢Podria él haber sufrido del ahora
conocido Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada? (1).

Por 940 a.C. un médico arabe describi6 una enfermedad caracterizada por inflamacién ocular y
poliosis (1-2).

En 1906 Vogt y en 1929 Koyanagi, describieron una condicion caracterizada por iridociclitis bilateral,
uveitis y meningoencefalitis asociada a vitiligo, alopecia, poliosis y sordera. En 1926, por otra parte,
Harada describi6 una enfermedad que consistia en uveitis posterior y bilateral severa con
desprendimiento retiniano, compromiso variable del SNC y los signos dermatol6gicos antes
mencionados. Desde 1951, la literatura médica, ha convenido en nombrar a esta enfermedad como
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (1-2).

El Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una rara entidad caracterizada por una reaccion
inflamacion bilateral de la Gvea, del pigmento retinal y de las meninges, acompafiada en grado
variable de compromiso del encéfalo (encefalitis), de los pares craneanos generalmente Il y VI
(ocasionando hipoacusia neurosensorial uni o bilateral) y alteraciones de la piel y pelo tales como
vitiligo, poliosis (encanecimientos de las cejas y pestafas), alopecia y canicie. El signo oftalmolégico
mas importante de la enfermedad es una uveitis difusa, bilateral, generalmente granulomatosa, con
desprendimiento exudativo de retina y papilitis (3-8).



Es una enfermedad sistémica de etiologia aun desconocida, en cuya patogenia se invoca la
hipersensibilidad retardada, mediada por células, contra estructuras que contienen melanina. Se ha
sugerido una causa viral para esta enfermedad, pero las evidencias obtenidas no permiten ser
concluyentes (2).

La enfermedad se puede clasificar como completa (enfermedad ocular mas compromisos de
tegumentos y neurolégicos), incompleta (enfermedad ocular mas compromisos de tegumentos o
neuroldgicos) y probable (enfermedad ocular pura) presentes estas ultimas formas clinicas sobre todo
en la poblacion hispana (5, 8, 9-10).

La evolucion de la enfermedad se divide en 4 estadios clinicos: prodromico, uveitico agudo, de
convalecencia y cronico recurrente. La inflamacion crénica puede dar origen a complicaciones tales
como sinequias posteriores, glaucoma, catarata subcapsular posterior y membranas neovasculares
coroideas de localizacion macular o peripapilar (7).

El VKH ocurre principalmente entre los 20 y 40 afos de edad, la incidencia y la prevalencia no son
bien conocidas, con una incidencia levemente mayor en mujeres. Es extremadamente raro en la
nifilez y con un curso mMas agresivo. La proporcion de pacientes en edad pediatrica es del 3%
aproximadamente. En la literatura se han reportado dos casos de 4 afios de edad como los pacientes
mas jovenes. Se han descrito casos en gemelos univitelinos y casos simultdneos en una misma
ciudad, datos que pudiesen sugerir cierta susceptibilidad genética (2, 4, 6-7, 11-12).

En la consulta de oftalmologia pediatrica del Hospital Provincial General Docente “Dr. Antonio Luaces
Iraola” de Ciego de Avila se diagnosticé una paciente de 6 afios de edad la cual es portadora de un
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada probable, que requiri6 un manejo multidisciplinario y un
tratamiento oportuno. El diagnostico se realizd al tener en cuenta los antecedentes patolégicos
personales, sus sintomas y signos, el examen fisico ocular basado en la oftalmoscopia directa e
indirecta, la agudeza visual sin y con correccion (AVsc, VAP), biomicroscopia (LH), tonometria (TO) y
tomografia de coherencia optica de retina (OCT).

PRESENTACION DEL CASO

Motivo de consulta

Paciente femenina de 6 afios de edad, de raza blanca, con antecedentes de salud, que acudio a la
consulta traida por sus padres porque estos refieren que la nifia presenta enrojecimiento ocular desde
hace algun tiempo acompafado de ligero dolor, molestias a la claridad y disminucién de la vision.
Examen fisico ocular OD:

Anexos: Inyeccion cilio conjuntival no muy marcada.

Segmento anterior: Escasas sinequias periféricas posteriores, no hipopion.

Medios: Cristalino transparente, se observa sin dificultad el reflejo rojo naranja.

Fondo de ojo: No se visualiza placas focales de corioretinitis, area macular: no edema, se observan
noédulos de Dallen - Fuchs, lesiones retinianas de aspecto blanquecino que corresponden a acumulos
de macréfagos y células epiteliodes adyacentes a roturas de la membrana de Bruch, se observa en el
ecuador y periferia inferior.

LH: Precipitados queréaticos en cara posterior de la cOrnea, pigmentos en cara anterior de cristalino.
Células 3+, Flare 2+.

Ol:

Anexos: Inyeccion cilio conjuntival muy marcada.

Segmento anterior: Sinequias periféricas multiples en casi 360 grados, se observan detalles borrosos
del iris, no iris bombé, no hipopion.

Medios: Cristalino borroso, se observa reflejo rojo naranja con dificultad.

Fondo de ojo: Membrana subretiniana, se observan nédulos de Dallen - Fuchs, lesiones retinianas de
aspecto blanquecino que corresponden a acumulos de macréfagos y células epiteliodes adyacentes a
roturas de la membrana de Bruch, se observan en el ecuador y periferia inferior.

LH: precipitados queraticos en cara posterior de la cérnea, pigmentos en cara anterior del cristalino, y
abundantes células de aspecto grasoso. Células 4+, Flare 3+, células en vitreo anterior.

Figuras No.1y No.2.

AV sc OD: 0.5



10: 0.4

VAP:
OD: +0.50-0.50*180 0.7
Ol: +1.00-0.50*180 0.5
PI1O: OD: 10 mmHg

Ol: 12 mmHg
Se desestimo la realizacion de la puncion lumbar ya que los resultados solo son positivos en las
primeras semanas del debut de la enfermedad y si hay cefalea concomitante (10).
Por la importancia del caso y completar estudio que nos ayudarian a confirmar diagndstico se remite
el paciente al servicio de Uvea del Instituto Cubano de Oftalmologia (ICO); con el diagndstico
presuntivo de un Sindrome de Vogt Koyanagi Harada probable; que es aquel donde aparece
solamente la clinica ocular (5, 8). Se corroboran los hallazgos encontrados en el examen fisico ocular
y se indica una tomografia de coherencia 6ptica (OCT).
OCT:
OD: Valor foveal central: 181 Mm

Grosor retiniano: 210 Mm
Ol: Valor foveal central: 283 Mm

Se confirma membrana
Donde se puede observar en el OD valores normales de grosor foveal central y retiniano, no asi en el
Ol donde se observa un engrosamiento del valor foveal central y una membrana subretianiana.
Resultados obtenidos con el equipo comercial mas reciente Stratus OCT, Carl Zeiss, donde el valor
del grosor macular esta entre los 150-200 Mm con un promedio de grosor foveal central en pacientes
sanos de 182 +- 23 Mm, y el grosor retiniano esta entre los 200-300 Mm.
Se interconsulta el caso con el servicio de reumatologia pediatrica se descarta el diagnostico de
artitritis reumatoidea juvenil.
Se discute el caso en el colectivo de Gvea del ICO y se confirma el diagnostico del Sindrome de Vogt-
Koyanagi-Harada probable, forma clinica que se presenta fundamentalmente en poblaciones de
origen hispano como una afeccién uveomeningitis sin manifestaciones dermatolégica o auditiva (5, 8,
10).
Entre las complicaciones que ha presentado la paciente se destacan la presencia de catarata la
cuales se ha relacionado con brotes de iridociclitis recidivantes y el uso de altas dosis de esteroides y
la presencia de membrana subretiniana; complicacion esta poco frecuente, las cuales crecen a partir
de defectos focales del epitelio pigmentario retiniano; ya sea por defectos pigmentarios
funduscopicos, iridociclitis recidivante o formas cronicas o recurrentes (10).
El diagnoéstico diferencial se debe establecer en el momento de la evolucién de la enfermedad y se
deben considerar en pacientes que tengan sintomas que incluyan manifestaciones oculares,
neuroldgicas, otorrinolaringologicas y cutaneas. En relacion con las manifestaciones oculares debe
descartase la oftalmia simpatica, linfoma intraocular, corioretinopatia serosa central, escleritis,
epiteliopatia, corioretinitis, cisticercosis, nocardiosis, toxoplasmosis, oftalmitis por herpes zoster,
Enfermedad de Behcet. Las manifestaciones cutaneas nos permiten plantear algunas posibilidades
diagnosticas como el sindrome de Alezzandrini, la alopecia areata y el vitiligo. La pérdida auditiva
subita y la hipoacusia neurosensorial inmunomediada puede estar relacionada con el lapus
eritematoso sistémico, la artritis reumatoidea, la granulomatosis de Wegener, la colitis ulcerativa,
sindrome de Sjogren, amiloidosis, sarcoidosis, el sindrome de Cogan (5-7).
Se decide tratamiento por los profesionales del Servicio de Uvea del Instituto Oftalmolégico Cubano
con:
Inmunosupresor (ciclosporina A).
Corticoides sistémicos (prednisona).
Tratamiento local: Midriaticos y ciclopléjicos (atropina).
Corticoides locales (dexametasona).
Se suspende tratamiento con ciclosporina A por aumentar los valores de las transaminasas hepéticas
al doble, se deja resto de tratamiento se observan mejoria clinica temporal. A pesar del diagnostico



precoz de la enfermedad la paciente evolucioné a una forma clinica recidivante; se reajust6 el tipo de

tratamiento y la dosis en cada cuadro recidivante, esto coincide con el estudio realizado por Garcia y

colaboradores donde también fueron mas frecuentes las formas clinicas recidivantes (10).

Conducta a seguir

e Seguimiento por los profesionales del servicio de Gvea del Instituto Oftalmolégico Cubano.

e Seguimiento por los profesionales del servicio de oftalmologia pediatrica y Uvea del Centro
Oftalmolégico de Ciego de Avila.

CONCLUSIONES

La identificacion precoz de esta enfermedad poco frecuente en las edades pediatricas y su
diagnéstico diferencial son aspectos importantes para evitar la evolucion de la misma hacia forma
clinicas crénicas y recurrentes que traen consigo complicaciones graves desde el punto de vista
ocular y sistémico. Los avances obtenidos en la especialidad de oftalmologia en Cuba actualmente
son muy favorables para el estudio y diagnéstico de estos tipos de enfermedades oculares que a
veces aparecen de forma aislada o formando parte de un cuadro clinico general y sistémico.

Reflexion

Goya efectivamente pudo haber sufrido un VKH y cuentan sus biografistas que hubo un cambio en la
personalidad del pintor tras la enfermedad (¢ secuela post encefalitica?) y en su forma de pintar
(¢, Defecto visual y alteracion del color?). Ese periodo en la vida artistica de Goya se conoce como el
tiempo de las pinturas negras. En todo caso, todos concuerdan en que sus mas grandes pinturas
fueron realizadas en ese periodo (después de 1793) (1). Entre esas obras tenemos: La maja
desnuda, La maja vestida, Alegoria al amor (¢,cupido y psique?).

ABSTRACT

It is presented a case of a 6-year-old female patient, white, with the diagnosis of probable Vogt
Koyanagi Harada Syndrome. It has been realized the diagnosis due to the personal pathological
precedents and also the physical examination, through the direct and indirect ophthalmoscopy, visual
acuity with and without correction, biomicroscopy and the tomography of optical coherence. It was
carried out an investigation about this topic due to the unusual that results this disease in pediatric
ages, in which it is presented with a more aggressive course.
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ANEXOS
Figura No. 1.

Figura No. 2




