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RESUMEN

El sindrome de multiples puntos blancos evanescentes es una enfermedad rara.
La enfermedad se presenta en adultos jévenes; aproximadamente el 80 % de los
casos ocurre en mujeres; no hay predileccion evidente por color de la piel o
étnica. Se han informado casos raros de enfermedad bilateral y recurrente, pero
la gran mayoria de son unilaterales con una enfermedad autolimitada. La causa
es desconocida. Se ha postulado una patogénesis autoinflamatoria posviral, ya
que las series de casos sugieren que alrededor del 50 % de los pacientes con
sindrome de multiples puntos blancos evanescentes tendran una enfermedad
anterior similar a la gripe. Los pacientes se quejan de escotomas y fotopsias. Se
presenta un caso clinico de un paciente al cual se le diagnostica un sindrome de
multiples puntos blancos evanescentes, que, aunque es una enfermedad rara 'y
poco frecuente hay que pensar en ella para poder diagnosticarla, y aunque de
forma general tiene buena evolucion puede tener complicaciones como atrofia
de la retina, membrana epirretiniana y neovascular, y recurrencias.
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ABSTRACT

Multiple evanescent white dot syndrome is a rare disease. The disease occurs in
young adults; approximately 80% of cases occur in women; there is no apparent
predilection for skin color or ethnicity. Rare cases of bilateral and recurrent
disease have been reported, but the vast majority of cases are unilateral with self-
limited disease. The cause is unknown. A post-viral autoinflammatory
pathogenesis has been postulated, as case series suggest that about 50% of
patients with multiple evanescent whitehead syndrome will have previous
influenza-like illness. Patients complain of scotomas and photopsias. We present
a case report of a patient diagnosed with multiple evanescent white spots
syndrome, which, although it is a rare and infrequent disease, it is necessary to
think about it in order to diagnose it, and although it generally has a good
evolution, it can have complications such as retinal atrophy, epiretinal and
neovascular membrane, and recurrences.

Keywords: multiple evanescent white spots syndrome; self-limited; scotomas;

photopsias.
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Introduccion

Los sindromes del punto blanco (MEWDS) constituyen un grupo de
coriorretinopatias inflamatorias. Comparten muchas caracteristicas clinicas
similares, incluidas las lesiones coriorretinianas ‘reveladoras’, varias
caracteristicas clinicas distintas y hallazgos de pruebas de diagndstico que
permiten una caracterizacién adicional. Los sindromes de puntos blancos
comunmente reconocidos incluyen sindrome de multiples puntos blancos
evanescentes (MEWDS), epiteliopatia pigmentaria retiniana aguda (ARPE),
epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior aguda (APMPPE),

coroiditis y panuveitis multifocal (MCP), retinopatia externa zonal oculta aguda
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(AZOOR), coriorretinopatia en perdigones, coroidopatia serpiginosa y
coroidopatia interna puntiforme (PIC).("

En 1984 Jampol y otros®@ describen el sindrome de miiltiples puntos blancos
evanescentes. La enfermedad se presentd en personas jévenes (edad media 28
afos), predominantemente mujeres (90 %), y se caracterizd6 por puntos
unilaterales de color blanco grisaceo de 100 a 200 pm a nivel del epitelio
pigmentario de la retina o de la retina externa y una granularidad foveal. Las
manchas blancas tenian una apariencia caracteristica de corona en la
angiografia con fluoresceina. La enfermedad remitid espontaneamente en
aproximadamente dos meses con recuperacion de la agudeza normal o casi
normal (20/30 o mejor) en todos los pacientes. No se evidencié ninguna
enfermedad sistémica y ningun tratamiento parecia justificado.

La enfermedad se presenta en adultos jévenes; aproximadamente el 80 % de los
en mujeres; no hay predileccion con respecto al color de la piel. Se han informado
casos raros de enfermedad bilateral y enfermedad recurrente, pero la gran
mayoria de los casos son unilaterales con una enfermedad autolimitada.® El
espectro clinico de este sindrome se ha ampliado en los ultimos afios y se han
descrito casos atipicos. Se puede observar superposicion con otras causas.®
El sindrome de multiples puntos blancos evanescentes se considera una
enfermedad rara. La incidencia se ha estimado en 0,22 por 100 000 habitantes
por afo, una incidencia del mismo orden de magnitud que la epiteliopatia
pigmentaria placoide multifocal posterior aguda (APMPPE).®@ La causa es
desconocida. Se ha postulado una patogénesis autoinflamatoria posviral, ya que
las series de casos sugieren que alrededor del 50 % de los pacientes con MEWDS
tendran una enfermedad anterior similar a la gripe.(2% Los pacientes se quejan
de vision de manchas oscuras y de rayos.(®

Las pruebas de laboratorio en pacientes con este sindrome generalmente son
mas Utiles para excluir otras enfermedades en el diagnéstico diferencial.() Se
recomiendan pruebas seroldgicas para sifilis en todos los pacientes, y se
realizan pruebas de deteccion de tuberculosis en aquellos pacientes con
exposicion o riesgos conocidos. Los niveles de la enzima convertidora de
angiotensina (ECA) deficiente a menudo se obtienen junto con imagenes de
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radiografias de torax para evaluar la evidencia de sarcoidosis subyacente.(”) Las
pruebas de diagndstico ocular pueden ayudar a diferenciar sindromes
especificos de puntos blancos con caracteristicas sugestivas que a menudo son
evidentes en la angiografia con fluoresceina (AF), la tomografia de coherencia
optica (OCT), las pruebas de campo visual, la angiografia con verde de
indocianina (ICG), la autofluorescencia del fondo de ojo y estudios de
electrorretinografia (ERG).(®

Otros autores® informaron que las imagenes de OCT-A en pacientes MEWDS
pueden no mostrar alteraciones en el nivel de la coriocapilar y sugirié que
MEWDS fuera una fotorreceptores primaria ya que los cambios patoldégicos son
visible en OCT en la retina externa.

El examen de fondo de ojo generalmente muestra multiples puntos blanquecinos
pequenos ubicados alrededor del disco optico o dispersos por todo el polo
posterior y la periferia media. Ademas de las multiples lesiones blancas, otra
caracteristica tipica es la apariencia granular de la fovea, que puede estar
presente incluso como una caracteristica independiente. Dado que los puntos
pueden desaparecer muy rapidamente, también es posible que la fundoscopia
muestre ausencia de signos si el paciente no consulta al médico en una etapa
temprana.('?

La presentacion clinica del sindrome de multiples puntos blancos evanescentes
se describid hace casi 30 afos; sin embargo, la comprensidén de su fisiopatologia
continua cambiando y evoluciona con modalidades de imagenes. Inicialmente,
la electrorretinografia y la angiografia con fluoresceina indicaron epitelio
pigmentario de la retina (EPR) y dafio externo de la retina. Pero con la angiografia
con verde de indocianina las teorias cambiaron a una coroidopatia primaria. Solo
la tomografia de coherencia 6ptica de dominio espectral (SD-OCT) demostré
directamente el efecto primario sobre el EPR y la retina externa, aunque la OCT
con imagenes profundas mejoradas (EDI-OCT) puede modificar ain mas nuestra
comprension.("

Las imagenes multimodales se han convertido en la base del diagndstico de
MEWDS, pero también pueden ser cruciales para desvelar su patogénesis.('2 En
el arsenal diagnéstico contamos con métodos no invasivos (BL-FAF, SD-OCT, VF,
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OCT-A) y métodos invasivos (FA, ICGA) para detectar lesiones patoldgicas en
retina y coroides.(1213)

La apariencia SD-OCT de MEWDS es la de una alteracion principalmente de la
zona elipsoide (segmentos externos de los fotorreceptores (EZ) y el complejo de
la zona de interdigitacion (1Z)) en la févea y en el exterior, a veces se asocia con
lesiones focales reflectantes que cruzaron la linea de la membrana limitante
externa. Como estas lesiones son muy demostrativas y causan signos
secundarios impresionantes como la hiperautofluorescencia, muchos informes
situan el origen de la enfermedad en estas estructuras, aunque solo representan

la consecuencia de la isquemia por falta de perfusion coriocapilar.(1?

Presentacion de caso

Se presenta una paciente de 32 afos de edad, blanca, con antecedentes de salud
aparente, que en abril de 2023 comenzé con vision de rayos en el ojo izquierdo
por lo que fue remitida al servicio de retina del Instituto Cubano de Oftalmologia
(ICO) Ramoén Pando Ferrer. La agudeza visual (AVSC) no corregida en el ojo
derecho(OD) de unidad 1,0 y en el ojo izquierdo de 0,8.

Al examen oftalmolégico en el segmento anterior nada a sefalar, a la
biomicroscopia del segmento posterior se observaron multiples lesiones
pequefias, de 100 a 300 micras, de color blanco grisaceo, profundas, mal
definidas, localizadas alrededor de la févea, las arcadas vasculares y periferia,
de aspecto granular anaranjado con reflejo atenuado. El ojo derecho se
encuentra sin alteraciones. Se realiza retinografia a color (fig. 1, 2, 3y 4) e
imagenes por tomografia de coherencia Optica- spectralis (OCT-SD) vy
autofluorescencia, donde se evidencian los puntos blancos y las alteraciones en

las lineas de la retina externa con pérdida de la reflectividad y de homogeneidad.
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Fig. 1 - Retingrafia a color. Mdltiples lesiones pequefias, de 100 a 300 micras, de color
blanco grisaceo, profundas, mal definidas, localizadas alrededor de la févea, las
arcadas vasculares y periferia que va a tener un aspecto granular anaranjado con

reflejo atenuado.

Fig. 2 - OCT-SD en ambos ojos. Imagen simple no contrastada de autofluorescencia.

Ol; lesiones hiperautofluorescentes confluentes peripapilar y en area macular.

\iﬂ[\ um

Fig. 3 - OCT-SD. Corte horizontal de la retina. Grosor foveal conservado,

desestructuracion de las lineas de la retina externa que va desde la membrana
limitante externa, la de elipsoides, la interdigitacion de los segmentos externos de los

fotorreceptores, con pérdida de la reflectividad y de la homogeneidad.
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Por la sintomatologia aguda de la paciente y la disminucion discreta de la AV se
decidi6 indicar tratamiento con esteroides orales, prednisolona (tableta 20 mg, 5
mg) dosis 40 mg diarios en las mafanas. Al mes de tratamiento mantuvo una
evolucion favorable con AV de 1,0 en ambos ojos, mejoria de los sintomas del

paciente y de las lesiones en la retina.

Fig. 4 - Retinografia a color del Ol evolutiva.

Fig. 5- OCT-SD. Corte horizontal de la retina. Mejoria estructural de la retina externa.

Discusion
A pesar de no existir muchos estudios sobre el tema, los mas recientes articulos

revisados coinciden en que el sindrome de multiples puntos blancos

evanescentes es una enfermedad rara, mas frecuente en pacientes femeninas,
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miopes y con una edad media sobre los 30 afios de edad,("? lo cual coincide con
la paciente presentada, excepto que no tiene antecedentes de miopia.

En cuanto al color de la piel, se describe en pacientes caucasicos o blancos con
antecedentes de salud aparente, lo cual coincide con el caso presentado, aunque
otros estudios no establecen distincion en cuanto a color de la piel y sexo0.®)

En la literatura revisada se han informado casos raros de enfermedad bilateral y
enfermedad recurrente,® pero la gran mayoria de los casos son unilaterales con
una enfermedad autolimitada al igual que en el caso presentado.

En articulos("23® revisados la enfermedad remitid espontdaneamente en
aproximadamente dos meses con recuperacion de la agudeza normal o casi
normal (20/30 o mejor) en todos los casos. No se evidencié ninguna enfermedad
sistémica y ningun tratamiento parecia justificado.

En la paciente presentada se justificé el tratamiento con prednisona en tabletas
y la mejoria se evidencié en un mes con recuperacion normal de la agudeza

visual.
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