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RESUMEN

La enfermedad de Eales es una vasculitis obliterativa retinal periférica, idiopatica,
frecuentemente bilateral y asimétrica. Se diagnostica con mas frecuencia en individuos
jévenes entre 20 y 40 afios, masculinos y con antecedentes de salud. En la clinica se
caracteriza por tres respuestas vasculares secuenciales que determinan el curso de la
enfermedad: inflamacion (periflebitis retiniana), oclusion (retina periférica sin perfusion) y
neovascularizacion del disco éptico o de la retina que puede conducir a una hemorragia
vitrea. El diagnostico se basa en los hallazgos del fondo de ojo mediante oftalmoscopia
binocular indirecta y biomicroscopia del segmento posterior, estudios complementarios
como la angiografia con fluoresceina y estudios auxiliares que permiten detectar otras
complicaciones como la tomografia de coherencia dptica. A continuacién, se presenta el
caso de una paciente de 8 afios de edad, femenina, de raza negra, con antecedentes de
salud, con historia de disminucion de la vision y desviacion del ojo izquierdo de un mes de
evolucion. Se realizd interrogatorio exhaustivo a los familiares, examen oftalmologico
completo con evidencia de una hemorragia vitrea parcial en ojo derecho y total en ojo
izquierdo. Por consiguiente, se indicaron exdmenes complementarios multiples e

interconsulta con uveitis, pediatria y hematologia. La paciente se diagnostico con
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enfermedad de Eales y el tratamiento consistié en panfotocoagulacion en ojo derecho y
cirugia de vitrectomia, membranectomia y panfotocoagulacion en ojo izquierdo.

Palabras clave: vasculitis retinal; enfermedad de Eales; periflebitis.

ABSTRACT

Eales disease is an idiopathic, frequently bilateral and asymmetric peripheral retinal
obliterative vasculitis. It is more frequently diagnosed in young individuals between 20
and 40 years old, male and with health history. Clinically, it is characterized by three
sequential vascular responses that determine the course of the disease: inflammation
(retinal periphlebitis), occlusion (peripheral retina without perfusion), and
neovascularization of the optic disc or retina that can lead to vitreous hemorrhage.
Diagnosis is based on eye fundus findings using indirect binocular ophthalmoscopy and
posterior segment biomicroscopy, complementary studies such as fluorescein
angiography, and auxiliary studies that allow other complications to be detected, such as
optical coherence tomography. The following is the case of an 8-year-old female, black
patient, with health history of decreased vision and deviation of the left eye of one month
of evolution. An exhaustive questioning was carried out on the relatives, a complete
ophthalmological examination showed evidence of partial vitreous hemorrhage in the right
eye and a total one in the left eye. Therefore, multiple complementary exams and
interconsultations with the uveitis management, pediatrics and hematology services were
indicated. The patient was diagnosed with Eales disease and treatment consisted of
panphotocoagulation in the right eye and vitrectomy, membranectomy, and
panphotocoagulation surgery in the left eye.
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Introduccion

La vasculitis retinal es una enfermedad inflamatoria que afecta la vasculatura retiniana

(capilares, venas y arterias) con una incidencia anual es de 1-2 por cada 10 000. Puede
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ocurrir de forma idiopatica o asociada a enfermedades inflamatorias, infecciosas y
neoplésicas. También se clasifica en primaria o secundaria. En el caso de la primaria se
define como la vasculitis donde existe una afeccion exclusiva de la vasculatura retiniana.
Dentro de estas se encuentran: la enfermedad de Birdshot, pars planitis, enfermedad de
Eales, IRVAN Yy coroiditis. La vasculitis secundaria esta asociada a una enfermedad
sisttmica, solo se excluyen procesos no inflamatorios como la arterioesclerosis,
anormalidades congénitas o incremento de la viscosidad sanguinea. El signo oftalmologico
caracteristico es el envainamiento vascular (perivasculitis).®?

Entre las causas de la vasculitis primaria se encuentra la enfermedad de Eales, descrita por
primera vez por el oftalmélogo britanico Henry Eales en 1880,® también conocida como
angiopatia retiniana juvenil o periflebitis retiniana. La enfermedad, aunque fue en un inicio
descrita en el Reino Unido, también presentaba casos en Canada, Estados Unidos, Grecia y
Turquia. Por razones indeterminadas ahora es rara en los paises desarrollados y con
frecuencia reportada en la India. Esto se podria asociar con factores como: la limpieza
ambiental, la nutricién y el acceso a los servicios de salud. La India presenta en la actualidad
una incidencia de 1/200 — 1/250 pacientes oftalmoldgicos y por lo general afecta a adultos
jévenes y sanos. Por tanto, existe un importante predominio del sexo masculino de hasta el
97,6 % y la edad media de presentacion de los sintomas es entre los 20 y 40 afios.®

La enfermedad consiste en una vasculitis periférica, obliterante, idiopatica que afecta
principalmente la retina. Se caracteriza por tres respuestas vasculares secuenciales que
determinan su curso. Por una parte, la inflamacion (periflebitis retiniana periférica) presente
en el 80 % de los casos. Por otra, la oclusion (retina periférica sin perfusion) que afecta con
mas frecuencia al cuadrante temporal, suele ser confluente y puede llevar a la isquemia
macular, poco comun, pero con severa afectacion de la agudeza visual. Por Gltimo, la
neovascularizacion (80 %) que puede ser del disco dptico o de la retina y suele asociarse a
un prominente componente fibroso, el cual produce desprendimiento de retina traccional.
Los primeros dos estadios son por lo regular asintomaticos, mientras que la hemorragia
vitrea a menudo repentina y unilateral suela ser la causa fundamental de asistencia a
consulta. Con periodicidad remite de manera espontanea, aunque son habituales las
recurrencias. En el 50-90 % de los casos el segundo ojo resulta afectado en un intervalo de
3-10 afios.)

Como afecta sobre todo a las venas retinianas, inicialmente fue definida como periflebitis
retiniana. Sin embargo, en estudios mas recientes documentaron aproximadamente la misma

prevalencia de envainamiento de las arteriolas y de las vénulas. También registraron
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desprendimiento de vitreo posterior en un 27 % y agujero macular asociado, ademas puede
aparecer edema macular quistico y membrana epirretiniana. Son infrecuentes la uveitis y la
vitritis aunque puede aparecer en los casos mas severos de la enfermedad.®

Aunque la etiologia permanece desconocida, los distintos estudios indican un probable
origen multifactorial. Muchos investigadores han considerado la asociacion con la
tuberculosis y la hipersensibilidad a las proteinas tuberculinicas como una de las causas méas
importantes; otros plantean un posible origen autoinmune de la enfermedad.®

El estudio se propuso realizar un diagndstico diferencial exhaustivo con el objetivo de llegar
a un diagndstico definitivo. Para ello se tuvo en cuenta los aspectos epidemiol6gicos del
caso y los hallazgos clinicos del examen tanto subjetivo como objetivo, comunes a muchas
enfermedades. Sobre todo, a aquellas que por su naturaleza son dificiles de excluir dentro
de las multiples entidades que producen vasculitis retinal. En este sentido requieren de un
tratamiento oportuno para evitar complicaciones que llevarian a una afectacion grave de la
agudeza visual.

En este caso fue preciso un tratamiento rapido y eficaz al valorar la edad de la paciente. De
ahi que conllevo a una discusion detallada y minuciosa por el alto riesgo de desarrollar
desprendimiento de retina traccional. En primera instancia, por el estadio en que se realiz6
la deteccion de la enfermedad; por otro lado, la presencia de afectacion en ambos ojos, con
una isquemia retinal marcada que ofrece un pronéstico mas reservado. Conviene subrayar
de manera particular que la edad de la presentacion no es la mas comun del diagnostico

planteado.

Presentacion de caso

Se presenta el caso de una paciente femenina de 8 afios de edad, con antecedente de salud y
una historia de disminucion de la vision y desviacion del ojo izquierdo (Ol) de un mes de
evolucion. Al examen oftalmologico se comprobé agudeza visual mejor corregida en ojo
derecho (OD) de 0,3 con graduacion de -0,50, componente esférico y percepcion de luz en
Ol que no mejoraba con correccion, tension ocular de 10 mm Hg en OD y 12 mm Hg en Ol
con tondmetro de aire. No se encontraron alteraciones en segmento anterior de ambos 0jos
a la biomicroscopia con lampara de hendidura.

Al examen del segmento posterior se constata en OD presencia de: opacidades vitreas en

sector inferior correspondientes a hemovitreo parcial reciente; zona avascular en toda la
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periferia retinal 360° que llega hasta el ecuador; envainamiento perivascular con mayor
afectacion del territorio venoso; hemorragias profundas retinales; proliferacion
fibrovascular en sector temporal fuera de las arcadas con discreta traccion; en polo posterior
se constatd presencia de membrana prerretiniana sin signos de edema macular cistoide. En
Ol se encontr6 opacidad vitrea que no permitié visualizar estructuras del fondo de ojo,
compatible con hemovitreo reciente.

En este punto fueron indicados examenes complementarios: conteo de sangre completo con
diferencial, glicemia, eritrosedimentacion, factor reumatoideo, proteina C reactiva, prueba
de funcién renal y hepética, HIV, rayos X de térax, prueba de tuberculina, prueba de
toxoplasmosis, ENA, MPO ANCA, anticuerpo antinuclear ELISA (ANA), andlisis de orina,
VRDL, hemoglobina glicosilada y prueba de coagulacion electroforesis de hemoglobina
cuyos resultados fueron dentro de los valores normales. No se realizd estudio
fluorangiografico por la presencia de hemovitreo en ambos 0jos con consiguiente efecto de
blogueo. La tomografia de coherencia Optica corrobora la presencia de membrana
prerretinal en OD sin edema macular quistico. Se realizaron interconsultas con servicios de

uveitis, pediatria, hematologia.

Fig. 1- Retinografia y tomografia de coherencia dptica de ojo derecho.

Discusion
Teniendo en cuenta los datos aportados por el interrogatorio, el examen oftalmolégico, los

resultados de los exdmenes complementarios y después de descartar otras causas de
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vasculitis tanto primaria como secundaria, de valorar la bilateralidad, aun cuando es
asimétrico, asi como la ausencia de enfermedades sistémicas u oculares asociadas se
concluyé como diagndstico la enfermedad de Eales. Esto coincide con la presencia de
hemorragia vitrea en ambos ojos en diferentes proporciones, perivasculitis con mayor
afectacion del territorio venoso (periflebitis), marcada isquemia retinal 360° con
neovascularizacion retinal en ambos ojos. A pesar de que la enfermedad se diagnostica con
mas frecuencia en el sexo masculino y con un promedio de edad superior a la de la paciente.
Por otro lado, existen una serie de enfermedades que pueden tener un curso similar y
plantearse como posibles diagnosticos definitivos, tomando en consideracion la edad de la
paciente de este caso.

Por ejemplo, la enfermedad de Coats es una vasculopatia retiniana exudativa, idiopatica y
unilateral con mayor incidencia en hombres que en mujeres en una relacion 3:1. A su vez,
se presenta en forma unilateral en un 75 %, con un rango de aparicion desde los 3-4 meses
de la vida hasta aproximadamente los 28 afios. Su manifestacion clinica més frecuente es la
leucoria. También esta caracterizada por telangiectasias, aneurismas y dilataciones
irregulares de los vasos de la retina que conducen a exudacién intray subretiniana y deposito
generalizado de lipidos, fluido subretiniano e intrarretiniano y formacion de
desprendimiento de retina exudativos. El sangrado retiniano es poco frecuente, cuando se
produce se observa sobre las telangiectasias®. Descartamos esta enfermedad por la ausencia
de elementos clinicos coincidentes que corroboran el inicial diagnostico planteado.

La retinopatia sicklémica es otra entidad clinica a tener en cuenta, al considerarse como la
anemia hemolitica congénita mas frecuente en nuestro pais. El proceso patol6gico primario
es la oclusién vascular de la retina periférica, seguido de la hemorragia en placa de salmon
rojo anaranjada. Al reabsorberse dejan manchas refringentes, cicatrices por atrofia
coriorretiniana las cuales adquieren el aspecto en broche negro o figura de sol. Pueden
coexistir tortuosidad venosa, roturas retinianas y estrias angioides, ademas de la oclusion de
las arteriolas y vénulas retinianas y vasos coroideos.

En la forma proliferativa de la enfermedad ya encontramos zonas de remodelacién vascular
con formacion de anastomosis arteriovenosas periféricas, neovascularizacion retiniana en
abanico de mar, hemorragias vitreas en grado variable y desprendimiento de retina
traccional.(”) Se descarta esta enfermedad porque no se encontré coincidencia de elementos
clinicos.

La pars planitis es otra entidad a excluir en la presentacion de caso. Se trata de la uveitis

intermedia mas observada con regularidad, aproximadamente un 20 % de los nifios con
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uveitis tiene pars planitis. Por lo general afecta al sexo masculino, relacion de 2:1, con 2
fases de incidencia; el primero entre 5-15 afios y la segunda de 20-30 afios. Ademas, es
bilateral en un 70 % de los casos y comUnmente asimétrica. Asi mismo se manifiesta por
miodesopsias, Yy Vvision borrosa, frecuente enrojecimiento y dolor ocular.®

Por otra parte, el estrabismo puede ser la causa de consulta en nifios pequefios. Desde el
punto de vista clinico se caracteriza por celularidad vitrea en copos de nieve, exudados
blanguecinos precipitados sobre la ora serrata y en retina periférica (banco de nieve) y
periflebitis retiniana. De igual modo puede aparecer celularidad en camara anterior,
precipitados queraticos y sinequias posteriores. El edema macular alcanza a estar presente
entre el 28 y 74 % de los casos afectados.) En este caso no se constataron signos
inflamatorios, por lo que se descarta la enfermedad.

La necrosis retinal aguda es una retinitis vasoclusiva necrotizante con importante reaccion
inflamatoria en vitreo y cdAmara anterior, vasculitis y desprendimiento de retina regmatogeno
en un 75 % de los casos. Como resultado puede afectar tanto a pacientes sanos como
inmunodeprimidos, aunque es mas frecuente en varones sobre los 20 afios (més del 80 %).
El tercio (24-80 %) de los casos desarrolla afectacion bilateral dentro de las 6 semanas y 4
meses de la incidencia en el primer 0jo. La enfermedad progresa con rapidez sin tratamiento.
En la etapa aguda hay retinitis necrotizante periférica con las caracteristicas areas de
necrosis retinianas focales bien delimitadas. Estas logran abarcar 360°, envainamiento y
estrechamiento arteriolar; donde el envainamiento venoso es poco comdn.® En este caso se
excluye como posible diagndstico debido a la falta de elementos clinicos que distinguen y
nombran esta enfermedad.

A continuacion, también se descartd el sindrome de vasculitis retiniana idiopatica,
aneurismas y neurorretinitis (IRVAN). Resulta frecuente en pacientes sanos, jovenes o de
edad media, sin predileccion por sexo, ni raza. En un inicio se distinguen aneurismas
retinales que se extienden desde el disco dptico hacia la retina medio periférica, vasculitis
con extensa alteracion de la permeabilidad vascular, exudacion periarteriolar y el polo
posterior con formacion de estrella macular, amputacion de la circulacion periférica, asi
como neovascularizacion periférica o del disco o6ptico dando lugar a hemovitreo y
desprendimiento de retina traccional.®

La enfermedad de Behcet, conocida por la triada: Ulceras orales, Ulceras genitales y uveitis
se prescinde como diagnostico debido a la ausencia de condiciones sistémicas importantes
para plantear esta enfermedad. Ademas, en sus manifestaciones oculares también faltan

elementos sobre todo de tipo inflamatorios para confirmarla. Se caracteriza por uveitis
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anterior (56-79 %), con hipopion (9 %), vitritis (18-66 %), vasculitis retiniana (29-41 %) y
uveitis posterior (3-29 %). La vasculitis retiniana puede afectar arterias y venas, lo que
resulta en oclusién vascular, necrosis retiniana, neovascularizacion retiniana, hemorragia
vitrea o desprendimiento de retina. Es mas frecuente que afecte ambos ojos y si es unilateral
tiene tendencia a hacerse bilateral en un afo, en promedio. Otras manifestaciones menos
frecuentes son papiledema y neuritis Optica. La historia natural es de mal pronostico, se
reportan hasta 74 % de los casos con ceguera (20/200 o menos).®?

La arteritis de Takayasu es una vasculitis poco frecuente, de causa autoinmune que afecta
grandes arterias, en especial ramas de la aorta. Es mas frecuente en las mujeres (80-90 % de
los casos), con preferencia entre los 20 a 30 afios de edad y por lo regular en la poblacion
asiatica. Las manifestaciones clinicas incluyen: fatiga, pérdida de peso, fiebre, artralgias y
pulsos disminuidos pero la fiebre de origen desconocido es un signo distintivo. Esta
enfermedad es progresiva con exacerbaciones intermitentes. Entre sus caracteristicas
oculares estan las anastomosis arteriovenosas, que pueden verse alrededor de la papila o en
la media periferia de la retina, con dilatacion vascular y microaneurismas como
consecuencia de la isquemia ocular producida por el estrechamiento de las carétidas y las
arterias vertebrales.1%

La coriorretinitis por toxoplasma se produce por infeccion por toxoplasma gondii de forma
congénita o adquirida y suele ser una manifestacion recurrente de la infeccion congénita.
Como resultado es la infeccion ocular por protozoos y la causa de retinitis necrosante en
adultos sanos mas frecuente. Los sintomas aparecen en < 90 % de los pacientes con
retinocoroiditis activa. La mayoria refiere cuerpos flotantes y vision borrosa. Se presenta
como una lesién blanco-amarillenta unilateral con vitritis (el clasico «faro en la niebla»).
A menudo se ve una cicatriz coriorretiniana hiperpigmentada adyacente a la lesion o en el
otro 0jo. Los hallazgos retinianos asociados son hemorragias y vasculitis localizada. En
algunos pacientes (a menudo inmunodeprimidos) puede haber una necrosis retiniana aguda
con retinitis difusa. Las manifestaciones oculares asociadas son papilitis, iritis
granulomatosa leve y escleritis. Sin embargo, no se considera esta enfermedad como
diagnostico definitivo, pues aunque algunos signos coinciden faltan otros importantes que
lo confirman.®

La paciente fue sometida a tratamiento con fotocoagulacion panretinal en OD vy cirugia de
vitrectomia con membranectomia y panfotocoagulacién Ol. En este caso se observo estado
del segmento posterior una vez removida la sangre de cavidad vitrea y se constatd

proliferacion fibrovascular en cuadrante temporal, con traccidn, ausencia de vasos
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sanguineos en toda la periferia retinal 360°, en polo posterior membrana prerretinal, sin
edema macular quistico quedando retina aplicada. A continuacion, se mantiene seguimiento
en consulta de retina con una agudeza visual mejor corregida de 0,3 en ambos ojos, con

evolucion favorable y estable.
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