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Resumen

La coriorretinopatia en perdigonada (Birdshot) es una afeccion inflamatoria del segmento posterior poco fre-
cuente, de etiologia desconocida y con una fuerte asociacion con el antigeno de histocompatibilidad HLA A29.
En la presente comunicacion se realiza una revision de las diferentes manifestaciones clinicas y diagndstico
diferencial, asi como las nuevas lineas de tratamiento que se estén investigando.

Resum

La coriorretinopatia en perdigonada (Birdshot) és una afecci6 inflamatoria del segment posterior poc freqlent,
d'etiologia desconeguda i amb una forta associaci6 amb l'antigen d'histocompatibilitat HLA A29. En la present
comunicacié es realitza una revisié de les diferents manifestacions cliniques i diagnostic diferencial, aixi com les
noves linees de tractament que s'estan portant a terme.

Summary

Birdshot chorioretinopathy is a rare posterior segment inflammatory disease. The etiology is unknown but a
strong association to HLA A-29 antigen has been shown. In this paper we review the different clinical pictures, the
differential diagnostic keys and the latest therapeutic options, most of them currently under investigation.

Introduccion

Para algunos autores! la primera descripcién de la
coriorretinopatia en perdigonada (CP) podria ser la
realizada por Franceschetti y Babel en 1949 compa-
rando un grupo de lesiones en el fondo de ojo con
“gotas de cera”?. Sin embargo no queda claro, como
el propio titulo del articulo indica, que se tratase de
una coriorretinopatia en perdigonada y no de una
sarcoidosis. La descripcion que universalmente se
considera la primera es la de Ryan y Maumenee3 en
1980, quienes la denominaron retinocoroidopatia en
perdigonada sobre la base de que la distribucion de
las manchas blanquecinas en el fondo de ojo se ase-
mejaban a los disparos de una escopeta de perdigo-
nes. También en funcién del aspecto oftalmoscoépico

de la lesiones fue denominada “coriorretinopatia en
granos de arroz” por Amalric*, y coriorretinitis vitili-
ginosa por Gass®, basandose en la observacion del
autor de que las lesiones hipopigmentadas del fondo
de ojo se asemejaban al vitiligo y porque algunos
individuos afectados presentaban vitiligo cutaneo,
observacién que no han podido realizar otros auto-
res.

Aunque a la luz de los datos disponibles hoy en dia
resulta evidente que tanto coroides como retina se
encuentran afectadas, resulta dificil valorar si es ma-
yor la afectacién coroidea o retiniana, lo cual seria
de importancia a la hora de elegir la denominacién
de la enfermedad: retinocoroidopatia o coriorre-
tinopatia. Es posible que la denominacién mas co-
rrecta desde el punto de vista etiopatogénico sea la
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de “coriorretinopatia”, dado que permite enfatizar la
mayor afectacion coroidea, dado que ahora sabe-
mos que las manchas blanquecinas tipicas de la en-
fermedad se encuentran situadas en la coroides
externa®. Sin embargo existe una gran disparidad al
respecto en la literatura como se puede apreciar en
las referencias, dado que 30 autores hablan de la CP
como retinocoroidopatia, 9 como corioretinopatia y
uno como retinopatia y coroidopatia respectivamen-
te. En cualquier caso se trata de una afeccion que
implica principalmente coroides y retina, cuya ca-
racteristica mas llamativa son las manchas bilatera-
les y simétricas de color crema distribuidas de forma
radial del disco éptico hacia la periferia. La denomi-
nacion de la enfermedad se ha prestado desde su
primera publicacion a interpretaciones erréneas, dado
que sobre todo en el mundo de la oftalmologia his-
pana se tiende a hablar de “enfermedad de Birdshot”,
cuando este término no es un epdnimo sino un
descriptor clinico de la enfermedad.

Epidemiologia

La CP es una enfermedad altamente infrecuente. En
un Centro especializado en uveitis presentaban CP 7
pacientes de un total de 600 pacientes visitados’
(1,2%). De todas formas su incidencia probablemente
sea mayor dado que el estudio del HLA A-29 en los
pacientes con uveitis no se ha generalizado hasta
hace pocos afos y actualmente nos permite clasifi-
car dentro de este grupo pacientes que de otra for-
ma se hubieran quedado al margen. La enfermedad
suele debutar a una edad mas avanzada que la ma-
yor parte de uveitis: en general afecta a enfermos
entre la 52 y la 82 décadas de la vida (con un pico de
incidencia en la sexta década), mas frecuentemente
del sexo femenino (60% de los casos), caucasianos
y aparentemente sanos®. Se han descrito asociacio-
nes que podriamos calificar de anecdéticas con otras
enfermedades oculares y sistémicas (glaucoma, el
ya mencionado vitiligo, otras enfermedades autoinmu-
nes, hipertension arterial, psoriasis). Sin embargo
un reciente estudio® con seguimiento de 37 pacien-
tes HLA A-29 positivos a 5 afios mostrd una inciden-
cia anormalmente alta de sarcoidosis demostrada
anatomopatologicamente (2,7 %), tumores cutaneos
(2,7% melanoma cutaneo, 16,3% carcinoma basoce-
lular), melanoma de coroides (2,7%) y otros seis
pacientes (16,3%) presentaban tumores de otros
origenes (mama, pulmon, prostata y vejiga). Tenien-
do en cuenta que la media de edad fue de 53 afos
(rango de 23 a 75), el porcentaje de tumores malig-
nos, sobre todo a nivel cutaneo, no parece explicar-

se Unicamente por las caracteristicas demogréficas
de los pacientes ni por los tratamientos administra-
dos, aunque no se puede descartar la influencia de
algunos de los agentes inmunomoduladores inclui-
dos en los protocolos habituales de tratamiento: tra-
bajos recientes sobre los efectos moleculares de la
ciclosporina concluyen con la hipétesis de que la
ciclosporina A promueve la génesis y diseminacion
de tumores no solamente debido a la inmunosupresién
que provoca sino a su capacidad de permitir la acu-
mulacién de mutaciones en el ADN, disminuir el
aclaramiento de las células mutadas y permitir la
transformacioén de células cancerosas en células can-
cerosas agresivast©.

Etiopatogenia

En el origen de este cuadro se ha implicado una alte-
racion de la inmunidad celular, observando una dismi-
nucion de los CD4 en sangre periférica en los periodos
de exacerbacion de la enfermedad, y una
autosensibilidad contra el antigeno S retiniano!!. El
primer estudio anatomopatoldgico realizado a un pa-
ciente con esta enfermedad fue el llevado a cabo a un
paciente de 49 afos cuyo ojo evoluciond hacia la ptisis
tras cirugia por luxacién de cristalino a cAmara ante-
rior con glaucoma secundario!?. En el examen
histoldgico tanto la retina como la coroides presenta-
ban inflamacion difusa, crénica con células epitelioides,
células gigantes, linfocitos y células plasmaticas. La
retina se encontraba atrdfica en un grado mucho mayor
que la coroides, lo cual fue atribuido a la presencia de
una mayor actividad inflamatoria en la retina que a
nivel coroideo. En base a esta descripcién gran parte
de los autores prefieren la denominacion de
retinocoroidopatia en perdigonada a la de CP. Sin
embargo posteriormente se ha presentado un caso de
estudio histolégico de CP confirmada clinicamente y
mediante positividad para el antigeno HLA A-29: se
trata de un paciente con CP conocida fallecido como
consecuencia de un infarto de miocardio'3. En el es-
tudio anatomopatoldgico del segmento posterior se
localizaron multiples focos de infiltracion predominan-
temente linfocitaria, presentes en distintos niveles de
la coroides y ocasionalmente ocupandola en todo su
espesor, asi como alrededor de los canales vasculares
coroideos. También se apreciaban células plasmaticas
aisladas y algunos focos hemorragicos. Algunos de los
cuales presentaban células epitelioides, aunque en nin-
glin caso se encontraron focos de necrosis. El epitelio
pigmentario suprayacente a la coroides se encontraba
intacto, asi como la retina neurosensorial. Se encon-
traron focos adicionales de infiltracién linfocitaria al-
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rededor de los vasos retinianos y en la region prelaminar
del nervio 6ptico. Los estudios angiograficos realiza-
dos con fluoresceina y verde de indocianina muestran
que existe afectacion en retina y coroides, y que am-
bas pueden desarrollarse de forma independiente. Am-
bas afectaciones se comportan de forma diferente frente
al tratamiento: la enfermedad coroidea responde bien
frente a los esteroides e inmunosupresores, mientras
que la afectacién retiniana es mas resistente al trata-
miento y seria la causa de la pérdida visual en la
mayoria de pacientes!®.

La CP esta altamente vinculada con la positividad
del HLA A-29, presente en un 93% de los casos,
frente al 8% de la poblacién general. Especialmente
hay una mayor asociacion con el subtipo 2 de dicho
HLA A-291516 Sin embargo esta mayor asociacién
con este subtipo para otros autores representa Unica-
mente su mayor prevalencia en la poblacion general.
Estudios realizados en animales de experimentacién
transgénicos capaces de expresar el HLA A-29 han
mostrado que estos animales desarrollan un cuadro
clinico similar al que se puede apreciar en el hom-
bre!’. Se ha aislado el péptido asociado al HLA A-
29!8 un oligopéptido de 9 aminoéacidos cuyo estudio
podria arrojar luz acerca del mecanismo etiopatogé-
nico de la enfermedad, ayudandonos a entender la
funcién del antigeno S y a explicar algunos de los
resultados obtenidos en el estudio experimental de
uveitis autoinmunes.

Cabe resefar que la relacién entre el antigeno HLA
A-29 y la CP es la mayor de todas las asociaciones
HLA que se han descrito, muy por encima de otros
HLA relacionados con uveitis como el B5 o el B27,
por lo que una positividad de este antigeno practica-
mente asegura el diagnostico, aunque su negatividad
no permite descartarlo completamente. Aunque se
ha documentado un caso de CP en hermanos geme-
los'® (en los cuales la enfermedad aparecié con un
intervalo de 12 afos), no se conoce un patrén de
herencia para esta enfermedad.

Se ha sugerido la posibilidad de un origen infeccioso
debido a que existe una (relativa) concentracion de
casos en Holanda, Bélgica y Francia®. Desde un pun-
to de vista tedrico la infeccion podria favorecer la
presentacién de determinados antigenos a las célu-
las T con el resultado de un fenémeno autoinmune.

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas méas frecuentes son la
disminuciéon de la agudeza visual, miodesopsias y

fotopsias, apareciendo ocasionalmente metamorfop-
sia, nictalopia y discromatopsia®®. Generalmente el
paciente se presenta en consulta quejandose de una
disminucion de vision que en principio parece
desproporcionada para la agudeza visual que presen-
tan en ese momento?!. El segmento anterior no sue-
le mostrar alteraciones, pudiendo existir vitritis
anterior y posterior. No se forman sinequias poste-
riores. Los criterios diagndsticos establecidos por
Ryan y Maumenee en su primer grupo de pacientes
fueron los siguientes:

1. Minima o nula inflamacién del segmento ante-
rior.
2. Vitritis difusa sin formacién de bancos de nieve.

3. Fuga de contraste difusa del arbol vascular
retiniano.

4. Manchas retroecuatoriales despigmentadas o de
color crema.

Oftalmoscopicamente las lesiones coroideas son uni-
formes en color, forma y tamano, bilaterales y simé-

Figuras 1y 2.
Lesiones
blanco-amarillentas en
disposicion radial de la
papila a la periferia
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Figura 3.

AGF: Hipofluorescencia
de las lesiones en tiempos
precoces

Figura 4.

AGF: Hiperfluorescencia
de las lesiones en tiempos
tardios

Figura 5.

AGF: Vasculitis.
Alteracion de la
permeabilidad vascular

tricas. La concentracion mas alta de lesiones se suelen
localizar alrededor de la cabeza del nervio o6ptico,
dando a la papila un aspecto petaloide tipico. La
macula se encuentra ocasionalmente afectada, pero
en la mayoria de pacientes no existen manchas den-
tro de las arcadas vasculares. Las lesiones demues-

tran un patron bien definido irradiando del disco 6p-
tico a la periferia. Estas manchas carecen de pig-
mentacion (Figuras 1 y 2), debido a la atrofia del
epitelio pigmentario y la coriocapilar, lo cual nos
permite distinguirlas de las lesiones cicatriciales y
de las lesiones hiperpigmentadas tipicas de otras
entidades. El arbol vascular puede mostrar estrecha-
miento de las arteriolas, generalmente asociado a
irregularidad del arbol venoso. Ocasionalmente pue-
den estar presentes hemorragias en llama. La posi-
bilidad de aparicion de neovascularizacion retiniana
con posibilidad de hemorragia vitrea es escasa. En
alglin caso se ha descrito pigmentacién tardia de la
periferia retiniana con un aspecto similar a las
espiculas 6seas de la retinosis pigmentaria en una
paciente con diagndstico clinico compatible con CP
y positividad para el antigeno HLA A-2922,

La angiografia fluoresceinica no permite apreciar las
lesiones en los tiempos iniciales del angiograma, para
aparecer como hiperfluorescentes en la fase venosa
y manteniendo esta tenue hiperfluorescencia en tiem-
pos tardios (Figuras 3y 4). No obstante, muchas de
las lesiones son silentes en el angiograma, aunque
aparezcan claramente en la oftalmoscopia. También
se puede observar (Figura 5) escape perivascular o
hiperfluorescencia del nervio 6ptico, asi como pérdi-
da del contraste de los capilares perifoveales y
parapapilares, responsable del edema macular.

La angiografia con verde de indocianina es (til para
revelar lesiones que en el examen oftalmoscdpico o
en la angiografia de fluoresceina aparecen silentes?324,
por lo que cada vez se reconoce mas su importancia
en el estudio precoz de las uveitis posteriores?®. Los
focos inflamatorios aparecen como hipofluorescentes
desde las etapas iniciales del angiograma y perma-
necen sin cambios a lo largo del mismo. En ocasio-
nes puede revelar los focos coroideos incluso antes
de que sean evidentes oftalmoscépicamente contri-
buyendo de una forma decisiva al diagndstico. En las
formas activas de la enfermedad en la fase tardia del
angiograma puede apreciarse una hiperfluorescencia
difusa del polo posterior, generalmente en las zonas
que en los tiempos iniciales se localizaban las man-
chas hipofluorescentes. Otro hallazgo tipico de las
formas activas es la borrosidad de los grandes vasos
coroideos. Estos dos hallazgos, tipicos de las etapas
activas de la enfermedad, sugeririan vasculitis con
fuga a partir de los grandes vasos coroideos?®.

Los estudios electrofisioldgicos muestran gran varia-
bilidad interindividual. El electrooculogama presenta
un indice de Arden subnormal o abolido en la mayo-
ria de pacientes. El electrorretinograma (ERG) tam-
bién se encuentra alterado en la mayoria de pacientes
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presentando generalmente una disminucién de todos
los componentes, particularmente de la onda b
escotépica. La relacion entre la amplitud de las on-
das ay b fue anormalmente alta en todos los pacien-
tes que presentaban evidencia de vasculitis retiniana
activa o antigua. Este patron parece ser especifico
de esta patologia, ya que no se ha visto en otros
tipos de uveitis o coriorretinitis, e indica que las ca-
pas internas de la retina estan afectadas mas difusa-
mente y con mayor severidad que el complejo
fotorreceptores-epitelio pigmentario de la retina?’.
Para algunos autores?® el seguimiento de la enferme-
dad mediante ERG puede ayudar a decidir el mo-
mento méas adecuado para comenzar la retirada de
los esteroides sistémicos en el brote agudo de la
enfermedad dado que algunas de las respuestas ob-
tenidas se correlacionaban de forma estadisticamente
significativa con una recurrencia tras la retirada del
tratamiento.

Cuando existe alteracién del sentido cromatico pue-
de detectarse una variacion en el eje azul-amarillo
que en algunos casos se combina con una deficien-
cia del eje rojo-verde. El estudio perimétrico mues-
tra habitualmente restriccion periférica y aumento
de la mancha ciega que puede combinarse con un
escotoma central si existe afectacién macular por
una membrana neovascular. Algunos autores sugie-
ren que la campimetria computerizada podria ser
una herramienta Gtil en el seguimiento de la CP?°.
La adaptacion a la oscuridad se encuentra afectada
en la mayoria de pacientes, incluso en muchos que
no se quejan de nictalopia.

Diagndstico

El diagnostico de esta enfermedad es eminentemen-
te clinico siendo el paciente prototipo un paciente
de edad media, sin antecedentes personales de inte-
rés, que acude por presentar disminucion de visién
bilateral subaguda o crénica y que ademas puede
presentar miodesopdias, fotopsias, nictalopia y
discromatopsia, una camara anterior sin alteracio-
nes, vitritis sin bancos de nieve en periferia y que en
el fondo de ojo presenta las lesiones tipicas (de color
crema, profundas, mal definidas, de tamano inferior
a un didmetro papilar y dispuestas de forma radial a
la papila). Puede asociarse un edema macular
quistico, edema de papila y/o vasculitis. El estudio
del HLA A-29 resulta definitivo, pero no debe obviar-
se la bateria estandar de uveitis.

Cabe destacar que en algunos casos las lesiones
coriorretinianas tipicas pueden presentarse en fases
tardias de la enfermedad y no estar presentes en la

fase aguda, incluso con evidencia de focos hipofluo-
rescentes en la angiografia con verde de indocia-
nina%C. En otra ocasion (experiencia personal del autor)
el motivo de consulta fue una membrana neovascular
coroidea unilateral posteriormente bilateralizada que
durante el seguimiento mostré las tipicas lesiones
en la angiografia con verde de indocianina, y que
posteriormente resultd positiva para el HLA A-29.
Ello nos lleva a concluir que en esta enfermedad el
grado de sospecha clinico es importante, pero no
solamente ante unas manchas en el fondo de ojo
sino ante una uveitis posterior o una membrana
neovascular de caracteristicas atipicas en una per-
sona joven.

Diagnéstico diferencial

La CP puede diferenciarse de otros “sindromes de
puntos blancos” por la localizacion caracteristica de
las manchas en la regién externa de la coroides, la
simetria y tamafo regular de las lesiones y, eviden-
temente, por la no asociacion con el antigeno HLA
A-29. Clasicamente las coroiditis multifocales tuber-
culosa o sifilitica podrian dar imagenes similares,
pero en nuestro ambiente son sumamente raras y
descartables con relativa facilidad (serologia luética,
PPD, radiografia de térax). La sarcoidosis puede en
ocasiones dar cuadros clinicos similares, sobre todo
si no existe afectacién sistémica, pero habitualmen-
te las pruebas complementarias (determinacion de
ECA, gammagrafia con galio, radiografia de térax)
suelen ser definitivas. En pacientes inmunodeprimidos
deberia considerarse la posibilidad de un linfoma3!.
En este caso la clave la proporcionan el estudio cra-
neal y orbitario mediante resonancia magnética, la
puncion lumbar y la vitrectomia diagnéstica con
citologia del material obtenido.

Habitualmente la CP se presenta acompafada de
signos inflamatorios tipicos de las uveitis interme-
dias, como vitritis anterior y posterior, edema macu-
lar quistico, edema de papila y vasculopatia retiniana.
Sin embargo en la pars planitis existen lesiones ca-
racteristicas en forma de “huevos de hormiga” o de
“bancos de nieve” en la periferia de la retina y pars
plana, fundamentalmente inferior, pero no se obser-
van manchas despigmentadas.

Otras patologias que se deberian considerar son el
sindrome de multiples puntos blancos evanescentes,
que surge normalmente en personas jévenes, de for-
ma transitoria, mas frecuentemente unilateral y con
una resolucién con o sin alteraciones residuales mi-
nimas en cuestion de semanas. La coroiditis multifocal
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Figura 6.
Membrana neovascular
de tipo cicatricial

con panuveitis presenta habitualmente un grado im-
portante de inflamacién como su propio nombre in-
dica, que normalmente no esta presente en la CP;
ademas las lesiones suelen ser méas pequenas, tie-
nen tendencia a la hiperpigmentaciéon mas que a la
hipopigmentacion y las alteraciones del electrorreti-
nograma y la visién nocturna son infrecuentes®?.

Otras enfermedades que se prestan menos a confu-
sion pero que figuran de forma clasica en el diagnos-
tico diferencial de la CP son la enfermedad de Harada,
la oftalmia simpética, la enfermedad de Behcet, la
enfermedad de Whipple, la epiteliopatia pigmentaria
placoide multifocal aguda posterior y la coroiditis
sepiginosa, situaciones en las cuales su respectivo
contexto clinico permite un diagnoéstico relativamen-
te sencillo33:34,

Evolucion y prondstico

El curso de la CP es, en general, crénico y recidivante.
Algunos pacientes se presentan incialmente con vitritis
leve asociada a edema de papila, vasculitis retiniana,
edema macular quistico o incluso una membrana
neovascular retiniana antes de que las lesiones carac-
teristicas se hagan evidentes. Habitualmente las alte-
raciones retinianas y vitreas desaparecen a medida
que se instauran las lesiones coroideas clasicas.

Algunos pacientes tienen formas mas graves de la
enfermedad con brotes mas intensos y mayor nime-
ro de recurrencias; en otros se presenta de manera
mas indolente y sin necesitar tratamientos muy agre-
sivos. La enfermedad tiene un grado variable de pro-
gresion y gravedad, registrando a pesar de todo, y a
lo largo del tiempo, crisis cada vez mas espaciadas
en el tiempo y menos graves®. Se han descrito casos

cronicos de vitritis, vasculitis retiniana y papilitis,
que al cabo de los afos desarrollaron las lesiones
clasicas hipopigmentadas tipicas de la enfermedad.
Estas observaciones sugieren que en inflamaciones
cronicas de la vasculatura retiniana y del tracto uveal,
asi como en las membranas neovasculares atipicas
en personas joévenes no miopes, debemos solicitar el
antigeno HLA-A-29 porque la aparicién de las lesio-
nes tipicas puede ser muy posterior: en un trabajo
publicado sobre dos pacientes afectos de vitritis,
vasculitis retiniana y papilitis las lesiones color cre-
ma tipicas de la CP aparecieron respectivamente al
cabo de 7 y 8 afios, respectivamente®. Existen estu-
dios que demuestran progresion del tamafo de las
lesiones atréficas al cabo de afos de seguimiento, y
que esta progresion se correlaciona de forma tempo-
ral con pérdida de visién®®.

El pronéstico visual depende de la evolucion y locali-
zacion de las lesiones y de las complicaciones even-
tualmente asociadas, principalmente las secuelas del
edema macular cistoide principal causa de pérdida
de la agudeza visual central; otras causas de dismi-
nucién de vision son la presencia de atrofia geogréfi-
ca macular, atrofia del nervio éptico, cataratas,
desprendimiento de retina serosos o neovasculariza-
cién subretiniana®’ (Figura 6). Un estudio reciente-
mente publicado presenta el seguimiento a 5 afios
de un grupo de pacientes®. El porcentaje de ojos con
ceguera legal (visién inferior a 1/10) era del 8% al
inicio del estudio, del 30% a los 5 afios y del 39% a
los 10 afios. No se apreciaron diferencias en la pér-
dida anual de agudeza visual entre los pacientes tra-
tados y los no tratados, por lo que los autores
concluyen que los diferentes regimenes terapéuticos
no tienen efecto sobre el pronéstico visual a largo
plazo. Sin embargo estas conclusiones deben de to-
marse con precaucion por varios factores: primero,
este estudio es retrospectivo, por lo que es posible
que solamente los casos con peor evoluciéon hayan
sido tratados. Segundo, algunos de los pacientes no
fueron incluidos en el estudio porque habian sido
observados menos de un afio o porque habian dejado
de venir a la consulta. Y en Gltimo lugar, algunos de
los tratamientos fueron aplicados en un ndmero limi-
tado de pacientes®.

Tratamiento

La estrategia terapéutica de esta enfermedad no esta
claramente definida3°4°. La relativa infrecuencia de
la enfermedad y la heterogeneidad de los pacientes
dificulta la realizacion de ensayos clinicos. El enfo-
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que terapéutico (local, sistémico, intravitreo, vitrecto-
mia) debera ser individualizado para cada caso en
funcién de su presentacion clinica. En general se
admite que dada la cronicidad de la enfermedad, los
efectos secundarios de los farmacos a administrar y
la ausencia de estudios controlados acerca de los
tratamientos mantenidos el tratamiento antiinfla-
matorio debe realizarse nicamente en los brotes de
la enfermedad. Segln Nussenblatt, el tratamiento
sistémico con corticosteroides deberia ser utilizado
sélo en presencia de una disminucién acentuada
(50%) de la agudeza visual bilateral. Otros autores
prefieren empezar el tratamiento de forma mas pre-
coz.

Para su tratamiento se pueden utilizar multiples
farmacos, entre ellos los antiinflamatorios no esteroi-
deos (indometacina), corticosteroides*!, inmunoglo-
bulinas intravenosas*?*3, e inmunosupresores e
inmunomoduladores (azatioprina*4, ciclosporina A%,
tacrolimus, metotrexato, micofenolato de mofetilo,
infliximab).

La pauta terapéutica méas extendida consiste en uti-
lizar una combinacion de prednisona y ciclosporina a
dosis de 2,5 - 5 mg/kg/24 h. Esta dosificacion per-
mite una dosis mas baja de esteroides y ha sido
eficaz en algunos estudios*®. Cuando no es posible la
utilizacién de la ciclosporina, ya sea por la patologia
de base del paciente o por los efectos secundarios
que esta sustancia puede ocasionar, el micofenolato
de mofetilo o la azatioprina son alternativas validas.
Estudios recientes*” han valorado la utilidad de la
ciclosporina A y el micofenolato de mofetilo solos o
de forma conjunta en el tratamiento de la CP en un
grupo de 25 pacientes. El tratamiento se comenzé
con ciclosporina a dosis de 2,5 mg/kg y dia y el
micofenolato a dosis de 1 gr dos veces al dia. Si la
inflamacion no se controlaba con dosis maximas de
ciclosporina (5 mg/kg y dia) se afadia micofenolato,
y viceversa si la respuesta a dosis maximas de
micofenolato (2,5 gr/dia) no era satisfactoria. Este
estudio presenta control de la inflamacion en el
70,6% de pacientes tratados con ciclosporina sola,
en el 87,5% de los tratados con micofenolato y en el
100% de los tratados con ambos farmacos. No se
observaron efectos secundarios severos en ninguno
de los grupos del estudio, por lo que esta estrategia
terapéutica puede ser una alternativa a los regime-
nes habituales de ciclosporina mas corticoides.

Para los casos rebeldes al tratamiento inmunosupresor
habitual algunos autores utilizan anticuerpos monoclo-
nales dirigidos contra el factor de necrosis tumoral
alfa (infliximab)*®4°, que se ha mostrado efectivo
aunque sus efectos secundarios parecen méas impor-

tantes que los de otros fArmacos inmunosupresores,
por lo que debe ser utilizado con precaucion.

Para el tratamiento de las complicaciones neovascu-
lares a nivel macular es 0til la fotocoagulacién con
laser térmico o la terapia fotodinamica, valorando la
posibilidad de asociar triamcinolona intravitrea. En
presencia de un edema macular cistoide podria plan-
tearse la utilizacion de triamcinolona subtenoniana®°
o intravitrea®!. La vitrectomia puede ser til en hemo-
rragias vitreas persistentes o membranas epirretinia-
nas. Si es necesario plantear una cirugia de cataratas
debe esperarse a que la inflamacion se encuentra
controlada, de forma analoga al protocolo habitual
de cirugia de cataratas en pacientes con uveitis.

Conclusion

La CP es una de las uveitis mejor definidas en cuanto
a sus caracteristicas clinicas. Tenemos ademas la
ventaja de contar con un elemento diagnostico préac-
ticamente infalible como es el HLA A-29. Sin em-
bargo su escasa incidencia y la falta de una
etiopatogenia clara dificulta la blsqueda de un trata-
miento 6ptimo para una enfermedad que tipicamen-
te afecta a pacientes en la edad media de la vida y
en los cuales la incidencia de ojos con ceguera legal
a los 10 afos es de casi un 40%. Debemos esperar
para ver el efecto que las Ultimas incorporaciones al
arsenal terapéutico oftalmolégico (inmunomo-
duladores, inserts intraoculares de corticoides) pue-
den tener sobre el curso de esta enfermedad.
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