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Resumen

Introduccioén: El tratamiento de la coroiditis serpiginosa es actualmente controvertido dada la elevada tasa de recu-
rrencias descritas. Segun varias publicaciones el tratamiento durante largos periodos con agentes inmunosupresores
a bajas dosis, comparado con el tratamiento exclusivamente corticoideo, parece reducir la tasa de recurrencias. Se
presenta el caso de una paciente que tras 31 meses de tratamiento con triple terapia inmunosupresora (Prednisona,
Ciclosporina A 'y Azatioprina) no ha presentado recidiva alguna.

Caso clinico: Paciente con coroiditis serpiginosa bilateral y recurrente de cuatro anos de evolucion. Todos los brotes
agudos fueron tratados con prednisona oral (1 mg/Kg/dia). Como secuela presentaba gran cicatriz coriorretiniana en
area macular del ojo derecho (AV: cd 2m); y lesiones atréficas, también pigmentadas, a nivel de arcada temporal
superior y en haz papilo-macular en ojo izquierdo (AV: 6/10). Fue remitida a nuestro servicio por presentar nuevo
episodio de pérdida de agudeza visual en ojo izquierdo (AV: 3/10) a pesar de tratamiento corticoideo a altas dosis.
Dado el elevado niimero de recurrencias y las secuelas, se decidio instaurar triple terapia inmunosupresora (predniso-
na, ciclosporina A y azatioprina). En los controles periddicos realizados se ha observado recuperacion de la agudeza
visual en ojo izquierdo (9/10), estabilizacion de la enfermedad sin inflamacién intraocular y buena tolerancia a la
medicacion tras 35 meses de tratamiento.

Conclusion: Consideramos la triple terapia inmunosupresora como el tratamiento inicial para la coroiditis serpiginosa
severa, antes de que aparezcan secuelas irreversibles dado que los corticoides sistémicos acortan los brotes agudos
pero no disminuyen la frecuencia de recidivas.

Resum

Introduccié: El tractament de la coroiditis serpiginosa és actualment controvertit donada I'elevada taxa de recurréncies
descrites. Segons diverses publicacions el tractament durant periodes llargs amb agents immunosupressors a baixes
dosis, comparat amb el tractament exclusivament corticoideo, sembla reduir la taxa de recurréncies. Es presenta
el cas d’una pacient que després de 31 mesos de tractament amb triple terapia immunosupressora (Prednisona,
Ciclosporina A i Azatioprina) no ha presentat recidiva alguna.

Cas clinic: Pacient amb coroiditis serpiginosa bilateral i recurrent de quatre anys d’evolucid. Tots els brots aguts van
ser tractats amb prednisona oral (1 mg/Kg/dia). Com a seqliela presentava una gran cicatriu coriorretiniana en area
macular de I'ull dret (AV: cd 2m); i lesions atrofiques, també pigmentades, a nivell d’arcada temporal superior i en
feix papil-lo-macular en ull esquerre (AV: 6/10). Va ser remesa al nostre servei per presentar un nou episodi de per-
dua d’agudesa visual en ull esquerre (AV: 3/10) malgrat tractament corticoideo a altes dosis. Donat I'elevat nombre
de recurréncies i les seqleles, es va decidir instaurar triple terapia immunosupressora (prednisona, ciclosporina A i
azatioprina). En els controls periodics realitzats s’ha observat recuperacio de I'agudesa visual en ull esquerre (9/10),
estabilitzacié de la malaltia sense inflamacié intraocular i bona tolerancia a la medicacioé després de 35 mesos de
tractament.

Conclusid: Considerem la triple terapia immunosupressora com el tractament inicial per la coroiditis serpiginosa
severa, abans que apareguin sequeles irreversibles atés, que els corticoides sistemics escurcen els brots aguts pero
no disminueixen la freqiiéncia de recidives.
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Summary

Introduction: Because of high recurrences, the management of serpiginous choroiditis is notoriously challenging. Therapy
includes a combination of inmunomodulatory agents, including steroids, seem to reduce percentage of recurrences.
We report a case treating with the usual immunosuppressive therapy (prednisone, azathioprine, cyclosporine A) during
35 months which did not have any recurrences.

Case report: A patient diagnosed with bilateral, recurrent and four years evolution serpiginous choroiditis. Every active
phase were treated with systemic steroids (prednisone 1mg/kg/d). Right posterior pole showed areas of chorioretinal
atrophy with macula involvement and in the left eye, the lesion occupied the inferior papillomacular bundle with
a temporal edge abutting the fovea. Despite corticosteroids systemic, she was remitted to our service presenting a
new episode of visual blurring in the left eye (AV 3/10). Because of all these high number of recurrences and the
complications, combination with immunomodulatory agents was done (prednisone, azathioprine and cyclosporine). In
the regular controls we achieved an increased vision in the left eye, immediate disease control and after 35 months
a good tolerance of treatment.

Conclusion: Corticosteroids are usually used to gain immediate control in the acute phase, but do not seem to reduce
an effect on preventing recurrences or long-term control. Our experience suggests that inmunomodulatory agents are
an effective initial therapy for severe serpiginous choroiditis.

Introduccion

La coroiditis serpiginosa es una entidad poco fre-
cuente, cronica, progresiva, recurrente, de etiologia
desconocida, caracterizada por una pérdida y atrofia
progresiva del epitelio pigmentario retiniano (EPR) y
la coriocapilar?!, generalmente bilateral aunque no
necesariamente simétrica.

Tiene un curso crénico caracterizado por episodios
recurrentes® con asiento preferente inicial en areas
adyacentes al nervio éptico con habitual extension
entre las arcadas vasculares temporales y el haz
papilo-macular®®.

La importancia en su diagnéstico precoz, basado en
caracteristicas fundoscopicas y angiogréficas, radica
en el déficit visual grave e irreversible una vez afec-
tada el area macular®®,

El nimero, severidad y localizacion de las lesiones
establecen la agresividad del tratamiento.

Los corticosteroides perioculares y sistémicos son
eficaces en la curacion de las lesiones activas y en
acortar la duracién de la enfermedad pero no previene
las recurrencias.

En el caso de nuestra paciente, fueron al menos
cuatro los brotes conocidos a pesar del tratamiento
corticoideo a dosis altas.

Por ello se decidié instaurar triple terapia inmunosu-
presora observandose estabilizacién de la enfermedad
tras 35 meses de tratamiento.

Figura 1.

Evolucién de las lesiones
del fondo de ojo a lo largo
de los brotes previos;
observandose la extension
de las lesiones hacia el
4rea macular

Figura 2.

Iméagenes de OCT previa y
posteriores al tratamiento
corticoideo sistémico y
subtenoniano. Se aprecia
el rapido control de las
lesiones
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Figura 3.

Cicatriz coriorretiniana
pigmentada area macular
en ojo derecho y lesiones
atroficas pigmentadas en
arcada temporal superior
y perimaculares

Figura 4.

Alteraciones de la
coriocapilar y EPR

en forma de placas
hipofluorescentes con
algunos margenes
hiperfluorescentes de
aspecto geografico. Se
observan lesiones activas,
especialmente en ojo
izquierdo

Figura 5.

Aspecto fundoscépico
tras ultimo brote. En
ojo izquierdo se observa
nueva area de atrofia
macular, inferior a fovea
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Caso clinico

Mujer de 47 anos con coroiditis serpiginosa bilateral
y recurrente de 4 afios de evolucién (Figuras 1y 2)
que es remitida a nuestro servicio para valorar un
nuevo brote con disminucion de la agudeza visual
del ojo izquierdo.

A la exploracion presentaba una agudeza visual de
cuenta dedos en el ojo derecho y de 3/10 en el ojo
izquierdo. La biomicroscopia del segmento anterior
no mostraba hallazgos significativos, mientras que la
exploracion fundoscépica revelaba una gran cicatriz
coriorretiniana pigmentada en area macular del ojo
derecho y lesiones atréficas pigmentadas en arcada
temporal superior y en haz papilo-macular del ojo
izquierdo (Figura 3). La angiografia fluoresceinica
mostré afectacién de la coriocapilar y epitelio pig-
mentario retiniano (EPR) en forma de placas hipofluo-
rescentes con algunos margenes hiperfluorescentes
en tiempos tardios de aspecto geografico en ambos
ojos (Figura 4).

Todos los brotes previos habian sido tratados con cor-
ticoterapia sistémica y subtenoniana, ésta dltima de
forma ocasional. Dada la alta tasa de recurrencias, al
menos cuatro episodios conocidos, se decidié comen-
zar el tratamiento con triple terapia inmunosupresora:
azatioprina 50 mg/d, segln actividad de la enzima
tiopurinmetiltransferasa; ciclosporina A 50 mg/12 h
hasta 5 mg/kg/d; y prednisona 15 mg/d). Ademas,
se realizé profilaxis de osteoporosis esteroidea con
calcio y vitamina D.

Se realizaron controles oftalmolégicos cada 3 meses
durante el primer afio y posteriormente cada 6 meses.
Para control de la toxicidad medicamentosa se realiz6
examen clinico con la misma periodicidad, analitica
mensual (hemograma, VSG y perfil hepato-renal) y
controles de tension arterial.

En los controles oftalmoldgicos se objetivo la estabili-
zacion del cuadro, con lesiones de aspecto inactivo y
una agudeza visual con recuperacion progresiva hasta
9/10 actualmente (Figura 5). A lo largo del tiempo se
fueron reduciendo las dosis de prednisona hasta 7,5
mg/d y la ciclosporina A hasta 50 mg/d. El objetivo en
cuanto a pauta del tratamiento de mantenimiento es
conseguir mantener la estabilidad del cuadro con do-
sis minimas de prednisona (2,5-5 mg/d), azatioprina
(50 mg/d) y suspender la ciclosporina A.

A los seis meses de iniciar el tratamiento, la paciente
presentd una recidiva, que fue objetivada mediante
una nueva disminucién de la agudeza visual, y en
relacion al incumplimiento del tratamiento por parte
de la paciente. Fue tratado con aceténido de triam-

cinolona subtenoniana en ojo izquierdo ademaés del
tratamiento inmunosupresor de base.

Discusion

La coroiditis serpiginosa es una entidad poco fre-
cuente, de etiologia desconocida, de curso crénico y
recurrente®® caracterizada por una pérdida y atrofia
progresiva del EPR y la coriocapilar?.

Aunque segln la literatura se manifiesta por igual en
ambos sexos, en numerosas series presenta predilec-
cion por el sexo masculino®7:219 siendo especial-
mente frecuente entre la cuarta y la quinta década de
la vida®. No se encuentra predileccion racial.

Los pacientes generalmente se quejan de vision
borrosa, fotopsias, metamorfopsias, escotomas para-
centrales y pérdida de campo visual. Este ltimo brote
de nuestra paciente se manifesté como un escotoma
paracentral en ojo izquierdo.

La forma de presentacion tipica son lesiones geo-
gréficas bilaterales de atrofia coroidea y del EPR
inicialmente peripapilares®5. Las lesiones activas
son amarillentas, subrretinianas y satélites a lesiones
atrdficas previas y pigmentadas que, paulatinamente,
evolucionan a grandes cicatrices atroficas con afecta-
cion macular. Nuestra paciente presentaba una gran
cicatriz coriorretiniana pigmentada en area macular
del ojo derecho y lesiones atréficas pigmentadas en
arcada temporal superior y haz papilo-macular con
riesgo de afectacién foveal en ojo izquierdo. También
se han descrito casos que afectan inicialmente a la
macula sin evidencia de lesiones peripapilares®. Es
necesario realizar estudios mediante tomografia de
coherencia 6ptica (OCT) para identificar los casos de
afectacion macular, mas concretamente, de edema
macular.

La angiografia fluoresceinica de la paciente mostrd
el patron caracteristico de esta patologia con placas
hipofluorescentes de atrofia con algunos margenes
hiperfluorescentes en tiempos tardios y de aspecto
geografico en ambos ojos. También puede realizarse
AGF verde indocianina que ayuda a delimitar la
extensién y progresion de los bordes activos de la
enfermedad y que presenta hipofluorescencia inicial,
hipofluorescencia mantenida en fases tardias o trans-
formacién en iso e hiperfluorescencia. Asimismo, el
uso actual de la autofluorescencia permite identificar
de forma mas inocua lesiones activas mediante un
patron de hiperfluorescencia frente a la ausencia de
la misma en caso de inactividad. En nuestro caso no
se precis6 para el diagnostico.
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La importancia en su diagnéstico precoz, basado en
caracteristicas fundoscépicas y angiogréficas, radica
en el déficit visual grave e irreversible una vez afec-
tada el area macular®,

Una de las complicaciones mas importantes es
el desarrollo de neovascularizacién subretiniana
siendo diferentes los tratamientos descritos en este
supuesto’245, Otras complicaciones serian: edema
macular cistoide, desprendimiento de retina seroso,
obstruccion de rama venosa, obstruccion de arteria
central y agujero macular de espesor completo®.

Se debe plantear el diagnoéstico diferencial con enfer-
medades inflamatorias del EPR tales como la epitelitis
aguda en placas o la epiteliopatia posterior pigmenta-
da multifocal aguda. Todas estas entidades presentan
muchas similitudes, pudiendo ser, en realidad, tres
estadios evolutivos de la misma enfermedad, siendo
el resultado de un cuadro inflamatorio que afectaria
inicialmente a la coroides aunque con evolucién muy
diferente’. Sin embargo, estas entidades evolucionan
hacia la curacién esponténea sin precisar tratamien-
to por lo que dado el curso crénico, recurrente y la
necesidad de tratamiento de nuestra paciente, se
descartaron otros posibles diagndsticos.

El tratamiento de la coroiditis serpiginosa es actual-
mente controvertido dada la elevada tasa de recu-
rrencias descritas. Aproximadamente el 50% de los
ojos afectos por la coroiditis serpiginosa tienen una
pérdida persistente de la visién central y este riesgo
se correlaciona con las recurrencias de la enfermedad.
Al no existir un tratamiento efectivo, son muchos los
cambios que estd experimentando su manejo hoy
dia®. El objetivo del tratamiento ha de ser un rapido
control de las lesiones activas, prevenir nuevas recu-
rrencias, frenar la progresion hacia el area maculary
evitar la aparicion de otras complicaciones como la
temida neovascularizacién coroidea que ensombrece
drasticamente el pronostico.

El nimero, severidad y localizacion de las lesiones
establecen la agresividad del tratamiento.

Aungue no existe consenso sobre el uso de los cor-
ticosteroides solos o combinados con otros agentes
inmunomoduladores®, si se ha demostrado que
sean efectivos por si solos en el control rapido de
las lesiones activas. Por ello, en la fase aguda, los
corticosteroides orales se utilizan con mayor fre-
cuencia para controlar la inflamacion!!!?, asi como
el acetonido de triamcinolona intravitrea®®1315 y |a
triamcinolona, el fosfato y el acetato de betameta-
sona subtenoniano?®. En este caso, administramos
prednisona oral a dosis de 1 mg/Kg/d y acetato de
triamcinolona subtenoniana.

Sin embargo, los corticocosteroides perioculares y
sistémicos no son efectivos en alterar el curso de la
enfermedad ni en evitar nuevas recurrencias®s. Por
ello suelen asociarse a otros agentes inmunomodula-
dores como el metotrexate, la azatioprina, la ciclos-
porina, el micofenolato mofetilo y el tacrolimus. Los
inmunosupresores sistémicos estarian indicados en
pacientes con enfermedad extensa, lesiones recientes
cerca de la méacula o una historia de lesiones recu-
rrentes de rapido desarrollo!®. La combinacion méas
cominmente empleada es la llamada triple terapia
inmunosupresora que asocia prednisona con azatio-
prina y ciclosporina A, tal y como empleamos con
nuestra paciente. Son varios los casos descritos en
la literatura en los que el porcentaje de recurrencias
se redujo considerablemente en los grupos tratados
en combinacién con corticosteroides y otros agentes
inmunosupresores, que los tratados exclusivamente
con corticosteroides!®”. Incluso se describe mejoria
clinica y menor nimero de recurrencias en un grupo
de pacientes tratados en monoterapia con ciclospo-
rina A frente a los corticosteroides!®.

También son usados agentes alquilantes como el
clorambucil o la ciclofosfamida en combinacién con
corticoides obteniéndose resultados satisfactorios
aunque con el inconveniente de su elevado nivel de
toxicidad!®?!,

Para control de toxicidad y como agente ahorrador
de inmunomoduladores, se ha propuesto el uso del
infliximab, aunque todavia se precisan mas estudios
que avalen dicha alternativa®?.

Recientemente ha sido publicado el caso de un pa-
ciente con coroiditis serpiginosa de cuatro afos de
evolucion. Fue diagnosticado durante el proceso de
su enfermedad de mieloma multiple que contraindicé
la terapia inmunosupresora como tratamiento de
mantenimiento de la coroiditis serpiginosa. La apa-
ricién de un nuevo brote se tratdé con con aceténido
de triamcinolona intravitrea obteniéndose un rapido
control de la enfermedad y, posteriormente se colocd
un implante intraocular de aceténido de fluocinolona.
Catorce meses después de la colocacién del mismo,
la paciente permanece controlada® 1.

Tal y como ha sido previamente mencionado, cuando
se desarrolla neovascularizacion coroidea la pérdida
de agudeza visual se acentla y el pronostico se en-
sombrece. Son variados los tratamientos empleados
con éxito en este supuesto; como los corticosteroides
subtenonianos afadidos a terapia inmunosupresora
sistémica?, acetonido de tiamcinolona intravitrea?+#,
fotocoagulacion con laser argbn en neovasculariza-
cién extra y yuxtafoveales', terapia fotodindmica
con verteporfin®2324 e inyecciones intravitreas de
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ranibizumab o bevacizumab?® en caso de lesiones
subfoveales®.

Gregory, et al. describen un caso Unico de agujero
macular de espesor total y bilateral en el contexto de
una coroiditis serpiginosa de veinte afios de evolucion.
Fue tratado con éxito mediante vitrectomia via pars
plana, pelado de membrana, y perfluoropropano
como taponador®.

En conclusién, son muchos los cambios que esta
experimentado el tratamiento de la coroiditis serpi-
ginosa al no existir un tratamiento efectivo definitivo.

Nuestra paciente tras 35 meses de tratamiento con
triple terapia inmunosupresora permanece controlada.

Consideramos la triple terapia inmunosupresora como
el tratamiento inicial para la coroiditis serpiginosa
severa, antes de que aparezcan secuelas irrever-
sibles dado que los corticoides sistémicos acortan
los brotes agudos pero no disminuyen la frecuencia
de recidivas. Si bien es necesaria la monitorizacién
oftalmolodgica periddica y de los efectos secundarios
de la monitorizacion.
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