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Resumen

La enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada es una uveitis granulomatosa difusa bilateral, asociada a poliosis, vitiligo, alopecia y sinto-
mas neurolégicos y auditivos. La etiologia es probablemente autoinmune contra los melanocitos, determinada por factores genéticos.
Es una entidad muy rara en la edad pediatrica. Presentamos un nuevo caso en un paciente de 12 afios de edad.
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Abstract

Title: Vlogt-Koyanagi-Harada disease: rare cause of uveitis

The Vogt-Koyanagi-Harada syndrome (VKH) is a bilateral, diffuse granulomatous uveitis associated with poliosis, vitiligo, alopecia,
and central nervous system and auditory signs. This inflammatory syndrome is probably the result of an autoimmune mechanism,
influenced by genetic factors, and appears to be directed against melanocytes. In the paper is presented a rare case of probably VHK
disease in 12-year old Caucasian race boy.
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Introduccion

La enfermedad o sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) es una entidad autoinmune sistémica que cursa con panuveitis granulo-
matosa difusa bilateral, despigmentacién parcheada de la piel, poliosis, alopecia, meningismo y alteraciones auditivas.

El diagndstico es clinico y de exclusion, basado en los criterios establecidos en 2001 por Read et al.”.

El tratamiento se basa en la supresién de la inflamacion intraocular con el uso precoz y prolongado de corticoides sistémicos y,
eventualmente, inmunomoduladores.

La enfermedad de VKH en la edad pediatrica es muy poco frecuente. Presentamos el caso de un nifio de 12 afos de edad con
buena evolucién inicial.

Caso clinico

Varén de 12 afios de edad, de raza caucdsica, sin antecedentes personales ni familiares de interés. Presentaba una disminucion de
la agudeza visual de 20 dias de evolucidn, sin dolor, fotofobia, hiperemia ni otra sintomatologia acompafiante. No referia traumatismo
ni cirugfa ocular previa. En la evaluacién cuténea destacaba una mécula hipocrémica adyacente a la comisura labial derecha (figura 1).
El resto de la exploracién fisica y neurolégica resultd normal.

El examen oftalmoldgico puso de manifiesto una agudeza visual del 66% en el ojo derecho y del 25% en el ojo izquierdo. No pre-
sentaba alteraciones en la cdmara anterior. En el fondo de ojo se observaban desprendimientos serosos retinianos bilaterales, mas
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marcados en el 0jo izquierdo. No se apreciaba vitritis ni afectacion
vascular o del parénquima retiniano. Los bordes de las papilas eran
poco nitidos (figura 2A).

En la angiografia con fluoresceina se apreciaba una difusién de
contraste en las zonas del derrame seroso en ambos 0jos, y dreas
de difusion tardia en las papilas (figura 2B).

La tomografia de coherencia ¢ptica mostraba un engrosamiento
por acumulacién de liquido subretiniano bilateral, mayor en el ojo
izquierdo y con afectacién macular (figura 3).

Los resultados de laboratorio, incluidos el hemograma, la bioqui-
mica y la serologia para diversos gérmenes (CMV, VEB, herpes
simple 1y 2y VVZ, VIH, toxoplasma y Toxocara), fueron negativos.
Los anticuerpos antinucleares, el factor reumatoide, las inmuno-
globulinas, el HLA-B27 y el complemento eran normales. El test de
Figura 1. Mdcula hipocromica adyacente a la comisura labial Mantoux fue negativo. Se constatd una pleocitosis en el liquido
derecha cefalorraquideo (LCR). Se realizé una resonancia magnética cere-
bral, una radiografia de térax y una ecografia abdominal, en las que
no se observaron alteraciones significativas.

De acuerdo con los criterios diagnosticos de Read et al.?, el paciente fue diagnosticado de sindrome de VKH forma incompleta.

Se inici6 tratamiento con metilprednisolona intravenosa. Tres dias después, la agudeza visual era de 1 en ambos ojos, con una
mejoria significativa del desprendimiento neurosensorial. A los 15 dias éste desaparecid casi por completo. Se mantuvo la predniso-
na oral con un descenso gradual de la pauta durante 6 meses.

Discusion

El sindrome de VKH es una enfermedad inflamatoria multisistémica que afecta a los tejidos que contienen melanina, incluido el ojo,
el ofdo interno, las meninges y la piel. Aunque no se conocen por completo los factores etioldgicos, se cree que la causa de esta
enfermedad es una respuesta autoinmune mediada por linfocitos T contra uno o varios componentes antigénicos de los melanocitos;
también se han implicado factores genéticos, ya que aparece con mas frecuencia en portadores de algunos HLA de tipo 1123, El sin-
drome de VKH es mas frecuente en ciertas poblaciones (asiticos, nativos americanos e hispanos) y en edades comprendidas entre
los 20 y los 50 afios, aunque es muy rara en la edad pediatrica. Cuando la enfermedad se presenta antes de los 14 afios, tiende a
Seguir un curso mas recurrente y agresivo*.

Figura 2. fondo de ojo (A) y angiografia (B) antes del inicio del tratamiento
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El desarrollo clésico de la enfermedad se divi-
de en tres fases® prédromos, uveitis y convale-
cencia. En la fase prodrémica aparecen cefalea,
fiebre y fotofobia, de forma similar a un cuadro
viral. En la siguiente fase aparecen las manifes-
taciones oculares, y el sintoma principal es la
pérdida de vision bilateral. Los hallazgos comu-
nes son uveitis granulomatosa, derrame exudati-
vo retiniano y edema del nervio 6ptico. Ademas,
puede aparecer hipoacusia, meningitis y afecta-
cién cutanea con poliosis, alopecia o vitiligo. La
fase de convalecencia puede durar entre unas
semanas y unos meses, y en algunos casos pro-
Antes Después gresar y hacerse cronica, caracterizandose por
una inflamacién persistente de la Gvea y la apa-
Figura 3. Tomografia de coherencia dptica antes y después del inicio del tratamiento ricion de complicaciones, como catarata, glauco-
ma y fibrosis subretiniana, que pueden conducir
a la ceguera.

El diagndstico del sindrome de VKH pediatrico a veces se retrasa, por lo que es frecuente la asociacion de complicaciones en el
momento de la presentacion?, aunque no fue asi en nuestro caso.

Los criterios diagnésticos utilizados actualmente son los revisados por Read et al. en 2001". En este paciente estd presente el
desprendimiento seroso retiniano bilateral junto con la pleocitosis en el LCR. Se descartaron otras alteraciones neurolégicas y audi-
tivas. La macula hipopigmentada en la comisura labial derecha (figura 1) habia aparecido 2 afios antes del inicio de la enfermedad;
por tanto, se corresponde con una forma incompleta de ésta.

El objetivo del tratamiento es suprimir la inflamacién intraocular de forma precoz y prolongada. Los agentes mas efectivos son los
corticoides?®. Pueden iniciarse en bolos por via intravenosa u oral, y se deben mantener, en una pauta descendente, durante un pe-
riodo no inferior a 6 meses, con el fin de evitar recaidas.

Algunos autores recomiendan asociar inmunomoduladores (ciclosporina, metotrexato, azatioprina, entre otros) como agentes de
primera linea?, mientras que otros los reservan para casos resistentes o con mala tolerancia al tratamiento con corticoides.

En general, el uso precoz y en pauta prolongada de corticoides conduce a una mejoria visual progresiva en la mayoria de los pa-
cientes. En este caso se obtuvo una répida respuesta y la recuperacién de la agudeza visual completa del paciente en 3 semanas.

Conclusion

El sindrome de VKH es una enfermedad multisistémica, de etiologia autoinmune, poco frecuente en la edad pediatrica. Debemos
pensar en esta entidad en presencia de un desprendimiento seroso retiniano bilateral y pleocitosis en el LCR, que puede asociar al-
teraciones auditivas y tegumentarias. El tratamiento se basa en la administracién de corticoides, aunque se pueden afiadir otros
inmunosupresores en casos resistentes. Su prondstico en nifios es menos favorable que en la edad adulta, y son frecuentes las recai-
das, por lo que es necesario realizar un seguimiento estrecho y un abordaje multidisciplinario. [ il
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