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Resumen

Objetivos. Descripcion y anélisis de los casos del sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) diagnosticados en
nuestro hospital en los ultimos anos.

Material y métodos. Estudio retrospectivo y descriptivo de nueve casos diagnosticados del sindrome de Vogt-
Koyanagi-Harada entre el periodo de enero de 1995 y mayo de 1999.

Resultados. De los nueve pacientes estudiados, uno de ellos experimenté curacion (11%); dos fueron formas
cronicas (23%) y los seis restantes (66%), recidivantes. El motivo de consulta mas frecuente fue la disminucién de
la agudeza visual (66%).

Conclusiones. Nuestra revision coincide de forma notable con la estadistica de otros estudios publicados.

Resum

Objectius. Descripcié i analisi dels casos de la sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) diagnosticats al nostre
hospital als darrers anys.

Material i métodes. Estudi retrospectiu i descriptiu de nou casos diagnosticats de la sindrome de Vogt-Koyanagi-
Harada entre el periode de gener del 1995 i maig del 1999.

Resultats. Un dels nou pacients estudiats va presentar curacié de la malaltia (11%); dos van evolucionar a formes
croniques (23%) i els altres sis (66%), van fer un curs recidivant. El motiu de consulta més freqlient va ser la
perdua visual bilateral (66%).

Conclusions. La nostra revisié coincideix notablement amb I'estadistica d’altres estudis publicats.

Summary

Aim. To report and analyse the cases of Vogt-Koyanagi-Harada syndrome (VKH) diagnosed in our hospital for the
last four years.

Methods. A retrospective and descriptive study comprising nine patients diagnosed of VKH syndrome between
March 1995 and May 1999.

Results. Nine patients were diagnosed of VKH syndrome along this period. Three of them became healed (33%),
four were recurrent forms (44%) and two developped a chronic disease (22%). The most usual initial complaint
was decreased visual acuity (66%).

Conclusion. Our review is very similar to other previously published studies.
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Objetivos

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) consti-
tuye una enfermedad poco frecuente en la poblacién
general. La etiologia de la misma resulta desconoci-
da; sin embargo, se han visto asociaciones con cier-
tos antigenos de histocompatibilidad -DR1, DR4 y
DRB1*0405-13 y recientes estudios parecen apoyar
la existencia de factores externos como posibles de-
sencadenantes de la enfermedad, entre ellos una
agresion cutanea®.

Por otro lado, comparte con la uveitis simpatica una
gran similitud en la clinica, hallazgos anatomopa-
tolégicos (nddulos de Dalen-Fuchs), factores pato-
génicos (mediadas ambas por respuesta inmune con
amplia presencia de células T°) y etiolégicos (tanto
genéticos® como desencadenantes -en este caso, un
traumatismo penetrante o cirugia ocular previa-). La
incidencia de la enfermedad es més elevada en ra-
zas con piel pigmentada, como la oriental, los indios
americanos o la hispanica.

Seglin la Sociedad Americana de Uveitis (2° mee-
ting anual, Kansas City, 1978), los criterios diag-
nosticos del sindrome de VKH son:

1. Ausencia de traumatismo ocular o cirugia pre-
vias.

2. Hallazgo de tres de los cuatro siguientes signos

y sintomas:

- iridociclitis bilateral.

- Uveitis posterior con desprendimiento de reti-
na exudativo (Figura 1) o fondo en “sunset
glow” (Figura 2).

- Sintomas de afectacion del SNC (actfenos/
hipoacusia, meningismo, afectacién de pares
craneales) o pleocitosis en LCR.

- Afectacion dermatoldgica: alopecia, vitiligo,
poliosis (Figura 3).

Otros hallazgos descritos incluyen vértigos, hemiple-
gia, nistagmo horizontal e incremento de reflejos
vestibulares’. También se han observado alteracio-
nes pupilares (pupila tonica) y de la acomodacion en
estos pacientes®. Recientemente, se han descrito
otros signos como la anestesia corneal®.

Se considera VKH completo si hay presencia de los
signos/sintomas presentes en los criterios diagndsti-
cos; VKH incompleto o forma uveomeningea si hay
ausencia de clinica auditiva o dermatoldgica.

En algunos casos, las alteraciones dermatoldgicas
estan ausentes en el momento del diagnostico, sien-
do frecuente su aparicion en los meses posteriores.

El diagndstico diferencial incluye la oftalmia simpa-
tica, la coroidopatia pigmentaria placoide multifocal
aguda, la coroidopatia serpiginosa, geogréfica, la
escleritis posterior y el sindrome de efusion uveal.
En los casos dudosos, conviene descartar la existen-
cia de sifilis,enfermedad de Lyme, sarcoidosis y
vasculitis sistémica.

Nuestro objetivo es revisar las caracteristicas clini-
cas asi como el manejo terapéutico de los pacientes
con esta enfermedad.

Figura 1.

Uveitis posterior con
desprendimiento de retina

exudativo

Figura 2.
Fondo del ojo en
“sunset glow”

Figura 3.

Dermopatia del sindrome

VKH
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Tabla 1.

Resumen de las
caracteristicas clinicas de
los pacientes
diagnosticados de VKH en
esta revision

Material y métodos

Se ha realizado una revision retrospectiva de nueve
casos diagnosticados de VKH en los Ultimos cuatro
anos en nuestro centro, valorando: motivo de consulta,
AV inicial, AV final, dias de evolucién al diagnéstico,
sintomas clinicos (distinguiendo entre VKH comple-
to y formas uveomeningiticas), puncién lumbar, com-
plicaciones, tratamiento y evolucién (Tabla 1).

Resultados

El motivo de consulta mas frecuente en nuestro es-
tudio fue la disminucion de la agudeza visual con
cefalea que se objetivd en 6 casos (66%); los otros
tres (33%), fueron errores diagndsticos remitidos
de otros centros: uno para descartar coriorretinitis
en perdigonada (enfermedad de Birdshot); otro fue
ingresado en el servicio de Neurologia para estudio
de papiledema bilateral con cefalea y el Gltimo nos
fue remitido para fenestracion de ambas vainas del
nervio Optico por neuritis éptica refractaria al trata-
miento.

La agudeza visual inicial oscilé entre movimiento de
manos y la unidad, siendo inferior a 0,5 en seis de
los casos (66%); la agudeza visual final mejor6 en
todos los casos.

El periodo transcurrido desde el inicio de la enferme-
dad hasta su diagndstico comprende desde un dia
hasta cuatro meses; el retraso al diagnéstico ha sido
motivado, en algunos casos, por presuncién errénea
de conjuntivis o sinusitis.

Por lo que respecta a la presentacién clinica, seis
casos fueron catalogados de sindrome de VKH
imcompleto o forma uveomeningea (66%); los otros
tres se consideraron como formas completas (33%).

De los siete casos en los cuales se realizé la puncion
lumbar, en cuatro se obtuvieron resultados positivos
(55%), con pleocitosis por linfocitosis en el LCR; los
otros tres, fueron negativos. Se desestimo la realiza-
cion de la puncién lumbar en dos de los casos.

La audiometria fue realizada en cinco de los nueve
casos. En dos de ellos, resultd positiva; en uno fue
negativa y en los otros dos casos que resultaron du-
dosos, se realizaron potenciales evocados auditivos
para confirmar el diagndstico.

Motivo AV AV Dias VKH VKH
Paciente consulta inicial final ev. completo (uveo) PL AUD Complicacion  Tratamiento  Tipo ev.
ELD. C+ PAVB, CD3m
(1/1/95)  hipoacusia MM AAOO  /NPL 14 Si + + Ausentes PDN, CyA 2a CRO
C.C.C. Descartar CAT AAOO,
(24/1/95)  enf. Birdshot 0.3/0.6 09/08 10 Si NP FD GLAUOD PDN, trabe 0D  REC
PC.S. 0.2/ PDN,
(18/5/95) C+PAVB CDO05m 06/06 7 Si + D CAT AA0O FACO AAOO REC*
ACP
(1/1/96)  C + PAVB 1/1 1/1 11 Si + FD Ausentes PDN CUR
©. PDN(mega),
SBI. papiledema GLAU, CAT, ~ MTX 1a, Trabe OI,
(26/2/96) AAOO 02/02 1/02 45 HCC si - fD MNVSR 0l 1Q MNVSR CRO
APT. Fenestracion
(18/9/97) vainas NNOO 0.4/05 08/1 120 Si NP - Ausentes PDN REC
ALG.
(27/11/98) C-+PAVB 08/08 1/1 1 si + D Ausentes PDN REC
FAB.
(14/4/99) C+PAVB  015/1 1/1 21 HCC Si - + Ausentes PDN NV
0.M.M. Sinusitis,
(31/5/99) C+PAVB 02/08 09/1 10 HCC Si - D Ausentes PDN NV

PL: puncién lumbar; AUD: audiometria;C: cefalea; C + PAVB; cefalea y pérdida AV bilateral; HCC: hiperestesia cuero cabelludo;
NP: no procede; FD: faltan datos; D: dudosa; CAT: catarata; GLAU: glaucoma; REC: recurrente; CRO: cronica; NV: no valorable.
* Panuveitis bilateral (el resto de formas recidivantes, fueron uveitis anteriores).
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Las complicaciones se presentaron en tres de los
casos (33%): todos ellos cursaron con cataratas; dos
desarrollaron glaucoma y uno de ellos, membrana
neovascular subretiniana. Todas fueron tratadas
quirdrgicamente sin incidencias.

En cuanto a la evolucion, sélo un caso ha experi-
mentado curaciéon completa (11%); dos se han
cronificado (22%), considerando formas crénicas
aquellas que requieren terapia inmunosupresora
sistémica de mantenimiento para evitar cefaleas,
acufenos y/o pérdida de agudeza visual; cuatro han
cursado con recidivas (44 %), siendo éstas brotes de
iridociclitis que han respondido adecuadamente al
tratamiento tépico y/o subtenoniano en tres casos;
la excepcidn fue un brote de panuveitis bilateral, que
mejoré con tratamiento sistémico. Por Ultimo, dos
de los casos son de reciente diagndstico con poco
tiempo de evolucién para catalogarlos como formas
recidivantes, crénicas o ya curadas.

Los corticoides sistémicos han sido el tratamiento
de eleccién en todos los casos (dosis de 1-1,5 mg/
kg); sb6lo un caso precisé de una megadosis como
tratamiento de inicio debido a una importante afec-
tacion de ambos nervios 6pticos y marcado descen-
so de la agudeza visual (<0,2 en ambos 0jos). Todos
los pacientes se han controlado bien con monoterapia
corticoidea escepto en los dos casos cronicos que
han requerido la adicion de otro inmunosupresor (en
un caso, ciclosporina A y en otro, metotrexate).

Conclusiones

A lo largo de la revision hemos podido observar una
notable similitud con los datos estadisticos de estu-
dios previos. Asi, se ha descrito la cefalea como el
sintoma maés frecuente de afectacion del SNC (66 %),
frente al resto de los sintomas, con una incidencia
del 5-15%; en los pacientes estudiados, apareci6
cefalea en 6 casos (66%) y en tan sélo uno, la
hipoacusia se present6 en el momento del ingreso
con ausencia de clinica meningea o afectacion de
par craneal.

La aparicion de clinica dermatolégica ha sido casi
siempre en fases mas avanzadas al diagnostico. Su
presencia parece ser independiente tanto de la in-
tensidad como de la precocidad en la instauracién
del tratamiento corticoideo.

La biomicroscopia muestra una uveitis anterior granu-
lomatosa bilateral en la mayoria de los casos; en tan
sblo un 6% de los casos no hay afectacion del seg-
mento anterior. Sin embargo, siempre es conveniente

su exploracién. En uno de nuestros casos, la presen-
cia de nodulos de Busacca fue de gran ayuda en el
diagndstico.

En el estudio del fondo de ojo nos encontramos con
vitritis en el 100% de los casos. El aspecto fundusco-
pico muestra la presencia de desprendimientos
serosos en el polo posterior (Figura 2), con posible
afectacion de la macula y disco 6ptico, que muestra
un aspecto hiperémico y edematoso, que en algunos
casos puede persistir a pesar del tratamiento con
altas dosis con corticoides. Son caracteristicos los
nédulos de Dalen-Fuchs, que corresponden a acimu-
los de macréfagos y células epiteliodes adyacentes a
roturas de la membrana de Bruch. Aunque infrecuen-
te, se han descrito casos de vasculitis retiniana (no
los observamos en nuestros pacientes), mas eviden-
tes tras angiografia fluoresceinica. En fases mas tar-
dias de la enfermedad, pueden apreciarse zonas de
atrofia e hipertrofia del epitelio pigmentario mos-
trando un aspecto moteado del fondo (Figura 3) que,
en caso de afectar a la macula, supone un peor pro-
nostico visual y el caracteristico aspecto de “sunset
glow” que se corresponde con areas de despigmenta-
cion marcada del epitelio pigmentario (Figura 4).

La angiografia con fluoresceina puede ser de ayuda en
casos de duda diagnostica, pero nosotros no la hemos
considerado indicada en la mayoria de los casos. En
ella puede apreciarse hiperfluorescencia precoz en
multiples focos a nivel del EPR-coroides y alrededor
del disco 6ptico con acimulo de contraste en zonas
de desprendimiento exudativo en las fases tardias.

La puncién lumbar se considerd oportuno no reali-
zarla en dos de los casos, ya que los resultados sélo
son positivos en las primeras 6-8 semanas del debut
de la enfermedad y si hay cefalea concomitante.
Puede ser de ayuda al diagnéstico en casos dudosos.

Entre las complicaciones, destacan la formacion de
catarata (40-30%, glaucoma (40-29%) y membra-

Figura 4.
Despigmentacion en
epitelio pigmentario
retiniano (sunset glow)
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Figura 5.
Membrana neovascular
subrretiniana

na neovascular (9%) como causas principales de
pérdida de vision en estos pacientes. Otras menos
frecuentes son el edema macular quistico y las
sinequias posteriores.

En la literatura se describe la membrana neovascular
subretiniana como una complicacion poco frecuente
(9% de los casos)'!, equivalente a nuestra inciden-
cia (11%). Estas membranas crecen a partir de de-
fectos focales del epitelio pigmentario retiniano
(Figura 5). Es importante sefalar los factores de ries-
go de desarrollar dichas membranas:

— trastornos pigmentarios funduscépicos.
— lridociclitis recidivantes.
— Formas crénicas y recurrentes.

Tanto las cataratas como el glaucoma se han rela-
cionado, en nuestro estudio, con brotes de iridociclitis
recidivantes, excepto en un caso que desarroll6 una
forma crénica.

Aunque es bien conocido que los diagndsticos tar-
dios y los tratamientos insuficientes son motivo de
cronificacion y recidivas, el paciente que se diagnos-
ticé en menos de 24 horas desde la aparicion de los
sintomas, evoluciond a un cuadro recidivante, mien-
tras que el Unico que experimentd curacion, se diag-
nosticé a los 11 dias del comienzo del sindrome.
Este Gltimo present6 una agudeza visual de la unidad
a pesar de referir una disminucién en la misma.

En lo referente a las formas de evolucién, hemos
encontrado una discordancia con lo descrito en la
bibliografia: 30% curan, 30% recidivan y 30% croni-
fican; nosotros tenemos una incidencia del 15% (1
caso), 60% (4 casos) y 30% (2 casos), siendo por
tanto, las formas recidivantes las mas frecuentes.

Por otro lado, se ha descrito que en poblaciones de
origen hispano el sdme. VKH se presenta fundamen-
talmente como una uveomeningitis, con afectacion
dermatoldgica o auditiva mucho menos frecuente!s.
En nuestra revision, predominan las formas uveome-
ningiticas (66%) sobre las formas del VKH comple-
to, concordando con lo previamente detallado.
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