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RESUMEN

Antecedentes: Las vasculitis retinianas pueden tener multiples etiologias, siendo
extremadamente raro no poderlas delimitar a un agente causal, quedando como un
diagnostico idiopatico; por este motivo se considera especialmente complejo su terapia y
seguimiento.

Presentacion del caso: Se presenta una paciente femenina de 55 afios de edad, acude por
disminucion de la agudeza visual y miodesopsias, posteriormente presenta complicaciones
hemorrdgicas y glaucomatosas, por esta razon, se realizan multiples evaluaciones
diagndsticas en varios centros médicos de Ecuador y Colombia, donde se le diagnostica de
vasculitis retiniana idiopatica bilateral. Por lo que se inicia tratamiento sistémico
inmunomodulador, demostrando resultados alentadores con la remision parcial de las
hemorragias por cerca de 2 afios.

Conclusiones: La vasculitis retiniana idiopatica es poco comun, y existe escasa bibliografia
que la estudie a profundidad, tras la incapacidad de delimitar su causa, se dificulta su plan

terapéutico.

Palabras clave: Vasculitis retiniana, idiopatico, Metotrexato, hemorragia retinal



ABSTRACT

Background: Retinal vasculitis can have multiple etiologies, and it is extremely rare not to
be able to delimit it to a causal agent, leaving it as an idiopathic diagnosis; for this reason,
its therapy and monitoring is considered especially complex.

Case presentation: A 55-year-old female patient comes due to decreased visual acuity and
myodesopsias, subsequently presenting hemorrhagic and glaucomatous complications. For
this reason, multiple diagnostic evaluations are performed in several medical centers in
Ecuador and Colombia, where she was diagnosed with bilateral idiopathic retinal vasculitis.
Therefore, systemic immunomodulatory treatment was performed, demonstrating
encouraging results with partial remission of hemorrhages for about 2 years.

Conclusions: Idiopathic retinal vasculitis is rare, and there is little literature that studies it

in depth; after the inability to define its cause, its therapeutic plan is difficult.

Keywords: Retinal vasculitis, idiopathic, Methotrexate, retinal hemorrhage
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INTRODUCCION

Segtin datos de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), existen aproximadamente
2.200 millones de pacientes con algin tipo de deficiencia visual, siendo prevenible
aproximadamente la mitad de estos (1). Por cada 10.000 habitantes hay 1 a 2 pacientes con
vasculitis retiniana, la mitad presentan una enfermedad sistémica asociada (2), con una
incidencia de cerca de 2:1 en el sexo masculino de edades mayoresa 60 afios (3). La
vasculitis se define como la inflamacion de las paredes vasculares, existiendo diferentes
tipos de clasificaciones de las mismas en torno a su etiologia, presencia de inflamacion,

localizacion, 6rganos afectados, tipo y calibre del vaso, cuadro clinico y carga genética (4).

Su etiologia no se ha logrado entender a fondo, por la complejidad y variedad de vasculitis,
presentandose retos en la metodologia implicada en el proceso diagnostico delas mismas.
De esta manera se destaca la importancia de una historia clinica detallada conexploracion
fisica minuciosa y pruebas complementarias correspondientes con la informacion obtenida
(4). Segun la Conferencia de Consenso Internacional de Chapel Hill(CHCC) se las clasifica
a las vasculitis en Infecciosas (secundaria a una gran variedad deagentes etioldgicos) y no
infecciosas (primarias o idiopaticas) y las subdivide mediante eltamafio de los vasos
alterados, teniendo afectaciéon de vasos de pequefio tamafio como capilares, vénulas,
arterias intraparenquimatosas y arteriolas; vasos de tamafio intermediocomo arterias y

venas viscerales principales; y vasos de gran calibre como la aorta y sus ramas principales

4.5).

Estas patologias pueden presentar complicaciones de gran severidad, puesto que pueden
provocar hipoperfusion por oclusion vascular, hemorragias pre retinianas (incluyendo

hemorragias vitreas) (6), y neovascularizacion glaucomatosa con pobre estructura vascular
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(3); consecuentemente llevando a una ceguera irreversible por incremento de lapresion
intra ocular (PIO) que provoca el desprendimiento de la retina (3,8). En un estudiode la
revista “Ocular Inmunlogy and Inflamation” de 76 pacientes con vasculitis retiniana, las
hemorragias vitreas estuvieron presentes en 27% de los participantes; entre otras
complicaciones constan las maculopatias, neuritis y atrofia Optica, las cuales también
pueden generar ceguera mediante inflamacion y degeneracion de nervio ocular (6,9). Para
identificar la vasculitis retiniana, se recomienda el uso de exdmenes oftalmologicos que
incluyen el fondo de ojo, la angiografia con fluoresceina, y la tomografia de coherencia
optica (OCT) retiniana, ademas de examen de la agudeza visual periddica y toma de la
presion intraocular (PIO) (para evaluar posibles complicaciones) (10-12). La
fluorangiografia permite el diagnoéstico diferencial con otras entidades como posibles
causas de pérdida de la vision (un resultado compatible con vasculitis es la presencia de
fuga periférica leve). La OCT retiniana puede mostrar adelgazamiento de las capas internas

de la retina, lo cual indica una posible asociacion con la vasculitis (11).

Para el diagnostico etioldgico se utiliza analitica de laboratorio general (hemograma
completo, tiempos de coagulacion, funcién hepatica, funcion renal, VSG, PCR,
Glucemia, andlisis de orina y analisis de LCR (cuando sea necesario) y otros examenes
segun la orientacion clinica del paciente, posterior se debe investigar serologia para
enfermedades infecciosas (Sifilis, VIH, Herpes Virus, Virus Hepatitis, Toxoplasma y
tuberculosis) (7). Tras descartar lo anterior, se debe investigar etiologia no infecciosa
mediante pruebas inmunologicas: HLA B27, HLA BS51, mediciéon de la enzima
convertidora de angiotensina (ECA), calcemia, anticuerpos antifosfolipidicos (sindrome
antifosfolipidico), anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpos Anti-DNA, factor
reumatoide, crioglobulinas séricas, anticuerpos anticitoplasma de neutrofilos (ANCA:

citoplasmatico, perinuclear y atipico) y la electroforesis de proteinas (11,13).
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Es una afeccion de baja incidencia, sin embargo, presenta alto riesgo por la severidad de
sus complicaciones, generando ceguera permanente en pacientes graves (3,5); el presente
caso es de gran interés por la rareza de su naturaleza actualmente delimitada a idiopatica,

tras rigurosos estudios no concluyentes, por lo cual representa un gran reto terapéutico.

REPORTE DEL CASO

Paciente femenina de 55 anos de edad, etnia mestiza, con antecedentes de HTA, Sindrome
de TAKO TSUBO en tratamiento sintomatico con mononitrato de isosorbide SOS 10mg
y ASA 100mg dos veces por semana, desde hace 4 afios (2019) presenta cada tres meses
hemorragias preretinianas con neovascularizacién ocular, manejadas con medidas para
precipitacion de la hemorragia (inclinacién de 45grados en la cama), fotocoagulacion, y
administracion de antiangiogénico (bevacizumab); en octubre del mismo afo se le
diagnostica vasculopatia periférica idiopatica severa bilateral y desprendimiento de
hialoides posterior por lo que se le realizd vitrectomia con colocacion de corticoide
intravitreo e inmunosupresion oral con Imuran (Azatioprina) 50 mg/24 h. Ante sospecha

de patologia inmunolégica es derivada al servicio de reumatologia.

En examen fisico presentdo TA: 130/80; T°: 36,5; FC: 78 Ipm; FR: 18 rpm; SatO2: 95%;
Peso: 62kg; Talla: 154cm; IMC: 26,1 m2 (Sobrepeso), Perimetro abdominal: 88cm.
Agudeza visual de lejos sin correccion: ojo derecho de 20/200 y ojo izquierdo de 20/70,
y con correccion: ojo derecho 20/20 y ojo izquierdo 20/20; refraccion: OD: 1,25 dioptrias
y OI: 1 dioptria; presion intraocular 22 mmHg. Se le realizan exdmenes de gabinete y

serologias para descartar enfermedades simuladoras (incluyendo hepatitis B y C, VIH,
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tuberculosis y endocarditis infecciosa), obteniendo resultados negativos. La evidencia
oftalmoldgica de fondo de ojo, flouroangiografia y OCT de retina, confirma la presencia
de wvasculitis de organo unico con localizacion retiniana de vasos pequefios;
posteriormente se indica exdmenes para deteccion de anticuerpos ANA, ANCA, mismos
con resultados negativos, concluyendo el diagnostico de Vasculitis retiniana idiopatica.
Tras evento hemorrdgico se adiciona la administracion Vigamox + Fotorretin +
Prednefrin forte (colirios), posteriormente se cambia el fotorretin por Sophidix

(Ciprofloxacino y dexametasona) + Lagricel (Hialuronato de sodio) y Deflazacort.

En agosto del mismo afio, ocurre nuevo evento hemorragico ocular bilateral, resuelto con
inyeccion de antiangiogénico, tras este insatisfactorio resultado en el control de las
complicaciones, reumatologia instaura tratamiento sistémico experimental con la
administraciéon de Metotrexato 2,5mg (una toma semanal de 6 tab el dia lunes) + acido
folico de Smg cada 24h (excepto el dia Lunes) + Aflazacort 6mg (cada 24h un mes,

posterior disminucion progresiva de la dosis hasta suspender).

La paciente muestra una remision parcial de la enfermedad, con un unico evento
hemorrégico preretiniano tras la retirada del corticoide en mayo del 2022, se realiza OCT
de nervio optico y macula, evidenciando: ojo derecho con pérdida de fibras nerviosas en
un cuadrante, presenta cambios en morfologia del didmetro papilar por proliferacion
fibrosa, macula conservado promedio de RNFL y CGL (en nervio optico), y ligero
aumento de grosor macular en region parafoveal temporal, aparenta linea hiperrefléctica
de fotoreceptores discontinua (en macula); ojo izquierdo con pérdida de fibras nerviosas
en un cuadrante y restos de hemorragia, macula conservada (en nervio optico), y ligero
aumento de grosor macular generalizado parafoveal con aumento de separacion de capas

internas de retina por evidencia de cortes de pequefios quistes, ligera alteracion
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intermitente de la linea hiperrefléctica de fotoreceptores. Razon por la cual se retom¢ la

administracion del corticoide.
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Hasta la actualidad se conserva el diagndstico de Vasculitis retiniana idiopatica, mostrando
buena adherencia al plan terapéutico, con resultados alentadores tras el periodode remision
que se mantiene y mejorando significativamente la calidad de vida de la paciente. Se
realizan observaciones periodicas de reumatologia cada 3 meses y cada 6 meses por parte

de oftalmologia hasta la fecha.

DISCUSION

El presente caso muestra gran complejidad debido a que, tras los distintos andlisis
diagnosticos, no se ha logrado delimitar su etiologia. En el reporte de caso de vasculitis
retiniana idiopatica de Neumann y Arie-Weintrob (14) de 6 afios de evolucion, se muestra
similaridad con este caso expuesto, contemplando un tratamiento con corticoides,
metotrexato y micofenolato de mofetilo, presentando un control relativo de la enfermedad,
conservando la vision, pero con limitaciones en la aparente presencia de fugavascular
retiniana y sintomatologia. En un reporte de caso de la revista cubana de oftalmologia,
Velazquez Villares, et al. (2), se presenta sintomatologia similar, como la disminucion de
la agudeza visual, miodesopsias, hemorragias intravitreas y presencia de
neovascularizacion periretiniana; sin embargo, también se presenta periflebitis
obliterativa; se menciona la importancia de una oftalmoscopia posterior y de la
fluorangiografia para realizar el diagndstico de vasculitis retiniana, ademas de las
diferentes pruebas seroldgicas para descartar causas infecciosas, presencia de
enfermedades sistémicas y causas autoinmunes, por lo cual se le delimité un diagndstico
discutido de enfermedad de EALES, y su tratamiento incluy6 fotocoagulacion, corticoides

locales y sistémicos, e infiltracion de antiinflamatorios y antiangiogénicos a demanda.

Los anticuerpos ANCA de patron atipico (a-ANCA), son los anticuerpos mayormente

asociados a las vasculitis, se cree que su patogenia principalmente actia sobre las células
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B, alteraciones de neutrofilos y desequilibrio en los subtipos de células T, junto con la
accion inflamatoria por parte de redes de citocinas y quimiocinas (15). En contraste, el
caso expuesto en este articulo fue evaluado en base a la actualizacion de vasculitis de los
doctores Fanlo y Flores (4), y el articulo de la Dra. Rosa Barbosa (5) iniciando por el
diagndstico definitivo de vasculitis, luego se investiga si se trata de una causa primaria o
de etiologia sospechada, descartando las causas infecciosas, y otras enfermedades
simuladoras, también se la delimit6 a una vasculitis retiniana, puesto queno ha mostrado
sintomatologia fuera de esta localizacion, siendo afectados vasos pequeios, tras pruebas
inmunoldgicas no concluyentes, repetidas multiples veces y en diferentes laboratorios ha

quedado como diagnostico idiopatico.

La vasculitis retiniana no infecciosa localizada, puede ameritar tratamiento sistémico,
para lo cual la terapia inmunomoduladora puede contemplar el uso de metotrexato,
azatioprina, micofenolato, mofetilo, ciclofosfamida o agentes antifactor de necrosis
tumoral alfa (7,9). Un articulo sobre vasculitis asociadas a ANCAs establece que el
mantenimiento de la remision se puede lograr con azatioprina oral, asi como con
ciclofosfamida; por otro lado, resalta que la administracion de metrotexato se puede
permitir en pacientes sin afectacion renal (16). El metotrexato es un antimetabolito
indicado en pacientes sometidos a quimioterapia y terapia autoinmune; en enfermedades
autoinmunes puede inhibir la enzima (AICAR) transformilasa (dificulta el metabolismo
de la adenosina y la guanina), tiene accidn antinflamatoria de la adenosina, disminuye la
activacion de las células T, regula las células B (aumentando la sensibilidad de las células
T CD-95), y detiene la actividad de la metiltransferasa mediante la inhibicion de la unién
de la interleucina beta-1 a su receptor de superficie (17).

La Azatioprina es un inmunomodulador andlogo de la purina, al ingerirse forma diversos
metabolitos activos, que inhiben la formacion endégena de purina, se incorpora en la

replicacion de ADN y frena la division celular; esta indicado en el tratamiento de la artritis
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reumatoide, otras enfermedades autoinmunes y prevencion postrasplante hepatico (18).
Los corticoesteroides estan indicados para la etapa inflamatoria activa, a una dosis inicial
de 1-2 mg/kg de peso corporal por via oral, posteriormente se reduce periodicamente
segin la remision de la vasculitis (12). El tratamiento inicial de este caso clinico
contemplo6 la administracion de Azatioprina (Imuran) en conjunto con corticoides, sin
embargo, estos no mostraron resultados alentadores, presentando episodios hemorragicos
intravitreos; posterior se optd por una terapia con metotrexato como inmunosupresor, en
conjunto con corticoides y acido folico, logrando la remision parcial de los eventos

hemorragicos, y mejorando la calidad de vida de la paciente.

El protocolo diagnoéstico y terapéutico para vasculitis retinianas y behget, indica que los
pacientes con vasculitis retiniana en tratamiento con inmunomoduladores y corticoide,
los cuales presenten méas de 2 recaidas anuales, tienen como alternativa el uso de
inhibidores del factor de necrosis tumoral (infliximab y adalimumab) (9); estos
anticuerpos monoclonales han demostrado mejoria en la vasculitis retiniana, sin la
necesidad de corticoides orales (19). El Rituximab es un anticuerpo monoclonal que ataca
los receptores CD20 de las células B, muestra mejoria en el tratamiento de linfomas de
células B, la artritis reumatoide y vasculitis asociadas a los anticuerpos ANCA (efecto
similar a la ciclofosfamida) (3,7). Se ha reportado una asociacion entre la administracion
de Brolucizumab intravitreo, en el tratamiento de la neovascularizacion por degeneracion
macular por la edad, y la posterior aparicion de vasculitis retiniana; el manejo de las
complicaciones locales consta de cirugia laser, anti VGF, ozurdex y la vitrectomia (9,20).
Los farmacos biologicos mencionados anteriormente son considerados para el
tratamiento de la paciente en el caso de que inicie a fallar la terapia inmunomoduladora,

constando de una alternativa terapéutica.
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CONCLUSIONES

Las vasculitis retinianas pueden tener una gran variedad de agentes causales, siendo
excepcional la probabilidad de mantenerlo con diagnostico idiopatico, el presente caso
pasd por un minucioso proceso diagnostico, el cual permitié delimitar la patologia y su
localizacion, sin embargo no precisé su etiologia; por la complejidad de las
complicaciones que esta ha mostrado la paciente se optd por un tratamiento
inmunosupresor, el cual ha mostrado resultados alentadores en la evolucion de la
patologia, en conjunto con la resoluciébn ocasional de complicaciones mediante
fotocoagulacion, administracion de antiangiogénico a nivel retiniano y controles

trimestrales por parte de oftalmologia y reumatologia.
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HOJA INFORMATIVA PARA EL/LA PACIENTE

TITULO DE LA PUBLICACION CIENTIFICA:

“Vasculitis retiniana idiopatica. Un reto diagndstico y terapéutico”
INVESTIGADORES:
Estudiante: Sergio Marcelo Chico Mancero
Dr. Especialista en Oftalmologia. Luis Alberto Cervantes Anaya
Dr. Especialista en Reumatologfa. Gothe Salomén Sacoto Flores

Este documento tiene por objeto ofrecerle informacién con la finalidad de pedir su
autorizacién para recoger datos sobre el problema de salud de Eulalia Ximena Mancero

Rodriguez por el que, fue tratada/o en este centro.

Si decide autorizar, debe recibir informacién personalizada del profesional que solicita su
consentimiento, leer antes este documento y hacer todas las preguntas que precise para
comprender los detalles sobre el mismo. Si asi lo desea, puede llevarse el documento,
consultarlo con otras personas y tomarse el tiempo necesario para decidir si autoriza o no.

Su decisién es completamente voluntaria. Ud. puede decidir no autorizar el uso de sus
datos de salud. Le aseguramos que esta decisién no afectara a la relaciéon con el
profesional que se lo solicita ni a la asistencia sanitaria a la que Ud.y sus familiares tienen

derecho.
¢Cudl es el proposito de esta peticion?

Nuestro interés es exponer SU problema de salud como “caso clinico” a la comunidad
cientifica, con la finalidad de dar a conocer a otros profesionales cémo ha sido tratada y
cémo ha evolucionado. Esta informacién podria ser de utilidad en el futuro para otras
personas con un problema de salud como el suyo.

2Qué me estan solicitando?

Usted fue atendida/o en el Hospital del Rio de la ciudad de Cuenca, Ecuador; en el Centro
oftalmoldgico “Clinica Barraquer” de Bogota, Colombia; y Actualmente en el Hospital Santa
Inés de Cuenca, Ecuador, por presentar una enfermedad de Vasculitis retiniana idiopatica.

Si firma este documento, nos autoriza para recoger datos de su historia clinica y
realizar una publicacién cientifica sobre el problema de salud que se describe.

Entre la informacion que queremos recoger, es necesario antecedentes patologicos

personales, evolucion intrahospitalaria pre y postquirdrgica (Historia clinica, evolucion,

examenes complementarios, diagnéstico y medidas terapéuticas). La publicacién
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cientifica puede ser de varios tipos, por ejemplo: una conferencia, una comunicacion a un
congreso, un articulo en una revista cientifica o incluso una actividad docente.

¢Obtendré algin beneficio o inconveniente?

No se espera que Usted ni sus familiares obtengan beneficio, ni se expongan a ningin
riesgo. Con su colaboracién contribuird a aumentar el conocimiento cientifico.

2Se publicaran los datos del caso clinico?

Si, en publicaciones cientificas dirigidas a profesionales de la salud. Ha de saber que
algunas de estas publicaciones pueden ser de acceso libre en intemnet, por lo que también
pueden ser leidas por muchas otras personas ajenas al mundo sanitario. No se transmitira
ningtin dato de caracter personal, tal como se describe en el punto siguiente. Si es de su
interés, se le podra facilitar la publicacién realizada.

¢Cémo se protegera la confidencialidad de mis datos?

Solamente los autores de la publicacién cientifica tendran acceso a todos sus datos de
identificacion personal, que se recogeran anonimizados, es decir, sin ningin dato de
caracter personal. Le garantizamos que no recogeremos nombre y apellidos, ni fecha de
nacimiento, ni cédula de identidad, pasaporte, ni nimero de historia clinica, ni cédigo de
identificacion personal contenido en su carnet de salud.

Vamos a utilizar datos de su historia clinica. Los profesionales autores de la publicacion
cientifica no recibiran retribucién especifica por la
dedicacién al estudio. Ud. no sera retribuido por autorizar el uso de los datos de salud.

Puede retirar su consentimiento en cualquier momento sin dar explicaciones, pero una
vez que el caso clinico haya sido aceptado para su publicacién no habra posibilidad de
cambiar de parecer.

Si tiene alguna duda puede contactar con: Sergio Marcelo Chico Mancero
Teléfono: 0996239800

Correo-electrénico:

sergiochicomancero@gmail.com

Muchas gracias por su colaboracién
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PARA REVISlON DE HISTORIA CLINICA Y PUBLICACION CIENT[FICA

TITULO: “Vasculitis retiniana idiop4tica. Un reto diagnéstico y terapéutico”

Yo: Eulalia Ximena Mancero Rodriguez, con cédula de identidad: 0102673993. Lei la
informacion contenida en este documento y autorizo a que se utilicen mis datos personales
de historia clinica en las condiciones que se describen.

Se incluye fotografias de Estudios de laboratorio de rutina, serologia, Fondos

de ojo, angriografias con fluoreceina y tomografias de oceherncia optica de retina
(OCT) sin nombres del encabezado.

ﬁ Deseo se me permita ver y leer la version final del documento y autorizo su publicaciéon
cientifica resguardando la confidencialidad de mis datos personales

ﬂ Deseo conocer el documento cientifico una vez que se haya publicado.

Firma.: La representante legal Firma.: Investigador/a que solicita el consentimiento

ombre y apellidos: Nombre y apellidos:
Eulalia Ximena Mancero Rodriguez Sergio Marcelo Chico Mancero
C.C. 0102673993 C.C. 0105195374
Fecha: Fecha:
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AUTORIZACION DE PUBLICACION EN EL

REPOSITORIO INSTITUCIONAL

Sergio Marcelo Chico Mancero portador de la cédula de ciudadania N° 0105195374. En
calidad de autor/a y titular de los derechos patrimoniales del trabajo de titulacién
“Vasculitis retiniana idiopatica, un reto diagnéstico y terapéutico. Reporte de caso” de
conformidad a lo establecido en el articulo 114 Cédigo Organico de la Economia Social de
los Conocimientos, Creatividad e Innovacién, reconozco a favor de la Universidad Catélica
de Cuenca una licencia gratuita, intransferible y no exclusiva para el uso no comercial de la
obra, con fines estrictamente académicos y no comerciales. Autorizo ademis a la
Universidad Catélica de Cuenca, para que realice la publicacién de éste trabajo de titulacién
en el Repositorio Institucional de conformidad a lo dispuesto en el articulo 144 de la Ley

Orgéanica de Educacion Superior.

Cuenca, 8 de Febrero de 2024

SERGIO MARCELO CHICO MANCERO

C.I. 0105195374
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