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Retinocoroidopatia birdshot, reporte de un caso en Colombia
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Resumen

Introduccion: La retinocoroidopatia birdshot (RCB) es una uveitis posterior cronica, bilateral de origen autoinmune, con fuer-
te asociacion al antigeno leucocitario humano HLA-A29. Objetivo: Describir un caso de RCB en Colombia.
Material y métodos: Mujer caucdsica de 57 afios, con hallazgos clinicos y exdmenes complementarios compatibles con
RCB. Recibié terapia bioldgica durante 15 meses, con mejoria clinica significativa. Resultados y conclusiones: E/ tratamien-
to depende del estadio de la enfermedad y consiste en el uso solo de corticoesteroides o combinacion con agentes inmu-
nosupresores y bioldgicos, que han demostrado preservar la funcion visual y minimizar efectos adversos de los esteroides.
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Abstract

Background: Birdshot Retinocoroidopathy (BRC) is a chronic, bilateral posterior uveitis of autoimmune origin, with a strong
association with the human leukocyte antigen HLA-A29. Objective: To describe a BRC case in Colombia.
Material and methods: A 57-year-old Caucasian woman with clinical findings and complementary tests compatible with
BRC. She received biologic therapy for 15 months, with significant clinical improvement. Results and conclusions: Treatment
depends on stage of disease and is about corticosteroid use, alone or combination with immunosuppressive and biological
agents, which have been shown to preserve visual function and minimize adverse effects of steroids.
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Introduccion edad media y raza blanca, descendentes del norte de

_ _ o ~ Europa. En las primeras etapas de la enfermedad, la
La retinocoroidopatia birdshot (RCB) es una uveitis  mayoria de los pacientes presentan sintomas leves, lo

posterior crénica, bilateral de origen autoinmune, con  gue lleva a un retraso significativo en el diagndstico’2.
una fuerte asociacion al antigeno leucocitario humano Al igual que con las uveitis no infecciosas, los corticos-
HLA-A29'. Con mayor frecuencia afecta a mujeres de teroides son el pilar del tratamiento, sin embargo la
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Figura 1. Fotos panoramicas a color de ojo derecho (A) e izquierdo (B), que muestran mdltiples lesiones
subretinianas a nivel de media periferia, redondeadas, blanco-amarillentas mdltiples y dispersas en ausencia de

vasculitis (flechas).

introduccion temprana de agentes inmunosupresores
de segunda linea es beneficiosa para preservar la fun-
cién visual y minimizar los efectos secundarios que
pueden ocasionar dosis altas de corticosteroides! .

Presentamos el caso de una paciente diagnosticada
con una variante de RCB en la cual encontramos alte-
racion del nervio Optico de forma bilateral, algo inusual
en este tipo de patologia, con buena respuesta a los
medicamentos bioldgicos.

Reporte de caso

Mujer caucasica de 57 afos, sin antecedentes médi-
cos, que acude al servicio de neuro-oftalmologia por
un cuadro de cinco meses caracterizado por procesos
inflamatorios recurrentes a nivel ocular bilateral, discro-
matopsia, vision borrosa de predominio en ojo izquierdo
(OI) sin una causa especifica, tratada de manera sin-
tomatica en otra instituciéon. Al ingreso, la agudeza
visual con correccion (AVCC) en ojo derecho (OD) fue
20/25 y 20/30 en Ol; biomicroscopia, presion intraocu-
lar, reflejos pupilares y examen oculomotor fueron nor-
males. Al fondo de ojo, celularidad vitrea 1+, discos
opticos ligeramente borrados, sin depésitos axoplasmi-
cos y macula sin alteracién, mientras que en la media
periferia se apreciaron lesiones subretinianas blan-
co-amarillentas redondeadas mudltiples y dispersas en
ausencia de vasculitis en ambos ojos (AO) (Fig. 1).

Las pruebas de visidn cromatica indicaron discromatop-
sia rojo-verde leve. Los estudios de laboratorio para enfer
medades infecciosas o autoinmune sistémicas fueron
negativos. La tomografia de coherencia optica macular

(OCT) y el campo visual computarizado fueron normales,
mientras que la OCT de nervio dptico mostré disminucién
importante de células ganglionares en AO. La angiografia
fluoresceinica (AGF) evidencid hiperfluorescencia del disco
optico con lesiones blanquecinas sin captacion de con-
traste, al igual que la angiografia por OCT (OCT-A) (Fig. 2).

Los estudios electrofisiolégicos mostraron discreto
compromiso de conos y bastones bilateral en el electro-
rretinograma estandar (ERGs) y el potencial visual evo-
cado (PVE) reveld una prolongacién de la latencia bilateral
(Fig. 3), dando una impresion diagnéstica de RCB, por lo
que se solicitaron estudios especificos de HLA y se inicid
manejo con prednisolona oral en descenso gradual.

Durante los controles se mantuvo estable, sin
embargo, al quinto mes de seguimiento reportd vision
borrosa AO aun con sus gafas y acude con el resultado
de HLA-A29 positivo para RCB. Al examen, AVCC OD
20/30 y 20/40 en Ol, resto sin cambios. Se realiz6 junta
médica con los departamentos de reumatologia, neu-
rooftalmologia y retina, decidiéndose el inicio de tera-
pia biolégica con adalimumab para prevenir
complicaciones retinianas.

Después de 15 meses de seguimiento, la agudeza
visual mejord a 20/20 en AO, al fondo de ojo sin lesio-
nes subretinianas. OCT macular, AGF y PVE fueron
normales, el ERGs de control mostrd una discreta afec-
tacion de los conos a nivel bilateral.

Discusion
La RCB es una enfermedad autoinmune caracteri-
zada por areas de hipopigmentacion en la retina,
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Figura 2. Imagen combinada donde se muestra foto de polo posterior de ambos ojos (A). Angiografia fluoresceinica
(B) con tincion a nivel de la cabeza del disco dptico en ambos ojos (flecha). Tomografia de coherencia dptica
macular (OCT) de capa de fibras nerviosas (C) de ambos ojos que muestra un aumento en el espesor de estas
(flechas) y OCT de células ganglionares (D) de ambos ojos que muestra una disminucion importante de la densidad

ganglionar a nivel macular bilateral.

edema macular cistoide, vitreitis leve crénica, con poca
afectacion del segmento anterior, y muy rara afeccion
del nervio Optico®, no se ha detectado compromiso
extraocular. En nuestro caso, se presenta la enferme-
dad en etapas iniciales con discreto compromiso visual
a pesar de su compromiso neurooftalmolégico en la
via visual, documentado por las alteraciones halladas
en el ERGs y el PVE, hallazgos que se mantuvieron
durante todo el seguimiento, y mejoraron luego del
tratamiento bioldgico.

Esta entidad presenta una fuerte asociacion con
HLA, siendo esencial para su diagndstico el alelo
HLA-A29. Aproximadamente en el 95% de los
casos esta presente, sin embargo la sensibilidad
de la técnica es limitada en algunos casos, encon-
trandose que hasta el 5% de los pacientes no
expresa el antigeno*, aunque cuando se usan téc-
nicas avanzadas de reaccion en cadena de la poli-
merasa se encuentra en casi el 100% de los
casos®.
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Figura 3. Estudios electrofisiologicos donde se muestra un electrorretinograma estandar en fase escotdpica (A) y
fotopica (B) en donde se observa una prolongacion de la latencia de forma bilateral a predominio de ojo izquierdo y un
potencial visual evocado flash (C) y patron reverso de 15 minutos de arco (D) que evidencian prolongacion de la
latencia de forma bilateral a predominio de ojo izquierdo compatible con un trastorno en la conduccion de los

estimulos nerviosos.

Las imagenes multimodales como OCT, AGF y angio-
grafia verde indocianina son esenciales para realizar una
evaluacion de la enfermedad a nivel foveal y extrafoveal®,
cada uno de estos estudios permiten seguir posibles
complicaciones de la enfermedad, evolucion de las lesio-
nes coroides, vasculitis coroidea o retiniana, edema
macular, membranas neovasculares, atrofia retiniana y
oclusiones vasculares, entre otras’. Asi mismo, los estu-
dios electrofisiologicos como el ERGs, el ERG multifocal
y los PVE han sido propuestos como métodos para eva-
luar la funcion retiniana generalizada y nerviosa, siendo
capaces de monitorear la actividad, la progresién y la
respuesta al tratamiento en pacientes con RCB®”.

Se ha demostrado que estos cambios mejoran con
el tratamiento sistémico, al igual que las alteraciones
en el campo visual®’. En nuestra paciente los estudios
electrofisiolégicos como el ERGs fueron fundamentales
para demostrar afeccién no solo a nivel retiniano, sino
a nivel del nervio dptico mediante el PVE con un retardo
en la conduccion, hallazgo constante en enfermedades
inflamatorias.

El tratamiento depende de la etapa de la enfermedad
y consiste en el uso de corticosteroides, generalmente
durante el primer afo de presentacion de sintomas y
episodios agudos, o combinandolos con agentes inmu-
nosupresores, como la ciclosporina A, la azatioprina, el
micofenolato o el metotrexato, que han demostrado pre-
servar la funcion visual y minimizar los efectos adversos

de los corticosteroides®. Sin embargo, estudios recientes
han demostrado que la terapia sistémica debe ser rapida
y agresiva para evitar complicaciones por tratarse de una
enfermedad crénica; es por ello que los inmunosupreso-
res, solos o en combinacion, se consideran los medica-
mentos de eleccién en pacientes que no responden o
necesitan altas dosis de corticosteroides®.

Los medicamentos contra el factor de necrosis tumoral
alfa como el infliximab y el adalimumab pueden usarse
como agentes ahorradores de esteroides en casos de
intolerancia o falta de respuesta a la terapia inmunomo-
duladora tradicional, asi como en los casos de uveitis
resistentes a estos agentes; el tocilizumab, un anticuerpo
monoclonal humanizado dirigido contra el receptor de
interleucina 6, aparece como un nuevo aliado, que ha
reportado mejoria y control de la enfermedad'®.

Presentamos el primer caso de RCB en Colombia
con compromiso de la via visual bilateral, sin evidencia
de inflamacion del segmento anterior con un segui-
miento a 15 meses en tratamiento a base de medica-
mentos bioldgicos (adalimumab), con buena respuesta
oftalmoldgica y tolerancia a este.

Recomendaciones

Los oftalmdlogos deben conocer las caracteristicas
clinicas de la RCB, con la ayuda de las imagenes mul-
timodales y los estudios electrofisiolgicos, que son
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una gran herramienta para el diagndstico y seguimiento
de la enfermedad. Asi como iniciar oportunamente el
tratamiento, para prevenir complicaciones funcionales
y estructurales retinianas.
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