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RESUMEN

Objetivo: Dar a conocer la presentacién atipica de este sindrome para asi llegar a un diagnostico
temprano .

Presentacion del caso: Se presenta el caso de una adulta media con antecedente de migrafia
quien inicia con pérdida de la pigmentacioén de la asociada a hiperemia conjuntival, epifora y dolor
ocular en ambos ojos posteriormente pérdida progresiva de la agudeza visual con hallazgos al
fondo de ojo de vasculitis peripapilar en los ojos vy liquido cefalorraquideo con pleocitosis, con
posterior diagndstico de Enfermedad de Vogt Koyanagi Harada e inicio de manejo medico con
mejoria.

Conclusiones: El médico de atencién primaria es el primer contacto de un paciente para la
consulta de enfermedad. El diagndstico temprano y un enfoque multidisciplinario son los
componentes clave para manejar este complejo sindrome.

Palabras clave: enfermedad de vogt-koyanagi-harada, uveitis; autoinmune,; ceguera aguda
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Vogt-Koyanagi-Harada syndrome diagnostic challenge

ABSTRACT

Objective: To present the atypical presentation of this syndrome in order to reach an early
diagnosis.

Case presentation: We present the case of a middle adult with a history of migraine who starts
with loss of pigmentation associated with conjunctival hyperemia, epiphora and ocular pain in
both eyes, then progressive loss of visual acuity with fundus findings of peripapillary vasculitis in
the eyes and cerebrospinal fluid with pleocytosis, with subsequent diagnosis of Vogt Koyanagi
Harada disease and initiation of medical management with improvement.

Conclusions: The primary care physician is a patient's first contact for disease consultation. Early
diagnosis and a multidisciplinary approach are the key components in managing this complex
syndrome.

Keywords: vogt-koyanagi-harada disease; uveitis; autoimmune; acute blindness.
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1. INTRODUCCION

El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada es una enfermedad rara de origen autoinmune que
afecta multiples sistemas de érganos del cuerpo, incluidos los ojos, los oidos, la piel y las
meninges (Hussain & Khurana, 2021). Consiste en una agresién autoinmune contra
antigenos asociados a melanocitos en un individuo genéticamente susceptible (Lavezzo
et al., 2016). La caracteristica mas especifica de la enfermedad es la panuveitis bilateral
grave, cronica, granulomatosa, asociada a desprendimientos serosos de retina, papilitis,
hialitis, con afectacién del sistema nervioso central, oido interno y tegumentos(Bonnet,
Daudin, Monnet, & Brézin, 2017). La uveitis suele ser posterior bilateral con acumulacién
de liquido debajo de la retina, lo que lleva a la elevacién y desprendimiento de la
retina(“Uveitis: Etiology, Clinical Manifestations, and Diagnosis - UpToDate,” n.d.). Se
describen 3 tipos, Tipo I: hay compromiso ocular sin compromiso auditivo ni cutaneo,
Tipo II: hallazgos oculares, con al menos una manifestacion auditiva o cutanea, Tipo IlI: el
paciente presenta afectacion oftalmoldgica, auditiva y cutanea(Riveros Frutos et al.,
2012) . Ademas se dividen en 4 fases, fase prodromica, fase uveitica aguda, fase
convalenciente y fase cronica recurrente. (“Vista de Enfermedad de Vogt-Koyanagi-
Harada | Revista Medica Sinergia,” n.d.) En cuanto al tratamiento es fundamental
suprimir la inflamacidn ocular activa, prevenir la recaida de la enfermedad y evitar
complicaciones que amenazan la vista(Baltmr, Lightman, & Tomkins-Netzer, 2016). En
piel da en forma de vitiligo que suele manifestarse en la tercera década de la vida, aunque
se informa en todos los grupos étnicos, tiende a ser mas grave en las poblaciones de piel
oscura, especialmente en los asiaticos (“Vitiligo: Pathogenesis, Clinical Features, and
Diagnosis - UpToDate,” n.d.). La enfermedad puede estar asociada con signos y sintomas
adicionales como irritacién meningea y signos tegumentarios de poliosis v vitiligo ,lo que
hace el diagndéstico de enfermedad completa(Patil et al., 2020a). Las manifestaciones
neurolégicas como la cefalea es el sintoma neuroldgico mas frecuente, otros sintomas
son la confusidon, meningismo con rigidez de nuca, dolor orbitario y raramente signos de
focalidad neuroldgica (como afectacion de los pares craneales, hemiparesia, afasia,
mielitis transversa y ganglionitis que, aunque son raros, han sido descritos.(Capella, n.d.)
el diagndstico incluyen los tres primeros criterios: 1) la ausencia de historia de trauma
ocular penetrante, 2) la no evidencia de otra enfermedad ocular o sistémica y 3) la

bilateralidad. Los criterios 4 y 5 son los hallazgos neuroldgicos y auditivos y los
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tegumentarios. Los pacientes con VKH completo presentan los cinco
criterios.(“Enfermedad de Vogt-Koyanagi-Harada y Rehabilitacion Visual,” n.d.) El
tratamiento se basa en el uso de 3 elementos: corticosteroides, terapia inmunosupresora
(TIS) y modificadores de respuesta bioldgica (Betancourt, Betancourt, Soler, Mantilla, &
Castillo, 2019).

2. ESTRATEGIAS METODOLOGICAS O MATERIALES Y METODOS

Paciente femenina de 35 afios procedente de Bucaramanga Colombia, con antecedente
de migrafia quien acude a consulta por 10 dias de perdida de la pigmentacién de la piel
en zona mentoniana y pomulos bilateral (Figura 1.) junto con hiperemia conjuntival,
epifora y dolor ocular en ambos ojos posteriormente pérdida progresiva de la agudeza
visual. Al Fondo de Ojo: retina con desprendimiento en embudo con multiples bolsas
extensas, vasculitis peripapilar en ambos ojos. Resto del examen fisico normal. Al examen
paraclinico Hemograma, VSG, creatinina, colesterol, triglicéridos, normales. VDRL, VIH,
PCR, anti-ccp, ANA, anti-ADN, antismith, anti scl-70, anticardiopina, anticoagulante
lupico, ANCA, C3 y C4 dentro de limites normales. Estudio Citoquimico de LCR: aspecto:
transparente, proteinas: 55 mg/dl, glucosa: 58 mg/dl, células: 67 /mm3, linfocitos: 100%.
Se realizé un Ultrasonografia ocular se evidenciando desprendimiento coroideo extenso
bilateral biopsia de piel con Deplecion de melanina en las capas de células basales y
melanofagocitosis. Ante manifestaciones clinicas, y pleocitosis en liquido cefalorraquideo
se diagnostica Enfermedad de Vogt Koyanagi Harada, decidiendo comenzar tratamiento
con Metotrexate, Acido Félico y Prednisona, con posterior mejoria clinica.

Figural.Perdida de la pigmentacion de la piel en zona mentoniana y pdmulos bilateral
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3. RESULTADOS Y DISCUSION
Los pacientes diagnosticados con esta enfermedad generalmente se encuentran en la
tercera o cuarta década de la vida. Los casos pediadtricos a menudo son agresivos,
duraderos vy dificiles de tratar y se asocian mas comuUnmente con fibrosis
subretiniana(Albaroudi, Tijani, Boutimzine, & Cherkaoui, 2020).Su fisiopatologia esta
dada por una inflamacion mediada por Th1l contra los melanocitos, esta cascada
inflamatoria conduce a la formacién de granulomas no necrotizantes en los érganos
afectados. En el 0jo, estos se ven como agregados del epitelio pigmentario subretiniano
llamados ndédulos de Dalen-Fuchs, que también pueden verse en otros procesos
granulomatosos, especialmente en la oftalmia simpatica(Stern & Nataneli, 2021). Se ha
informado que las lesiones de vitiligo mostraron linfocitos CD4+ y una proporciéon
alterada de células CD4+/CD8+ (3:1)(Patil et al., 2020b). La enfermedad se caracteriza por
un inicio crénico y muestra uveitis granulomatosa bilateral con manifestaciones
extraoculares en el sistema nervioso central, como pleocitosis del liquido cefalorraquideo
(LCR), disacusia, tinnitus, vértigo vy, en algunos casos, vitiligo del sistema tegumentario,
poliosis y alopecia(Du, Kijlstra, & Yang, 2016). Un examen oftalmoldgico meticuloso en
busca de hallazgos especificos puede ayudar a diagnosticar esta enfermedad junto con el
analisis del LCR y la biopsia de piel para buscar evidencia de melanofagocitosis pueden
establecer el diagnodstico (Shivaram et al., 2021).El manejo implica el uso de corticoides
prednisolona oral 1 mg/kg por dia, combinado con terapia inmunomoduladora
convencional (ciclosporina, metotrexato, tacrolimus, azatioprina o micofenolato
mofetilo)(Yepez et al., 2021).
4, CONCLUSION O CONSIDERACIONES FINALES
El médico de atencidn primaria es el primer contacto de un paciente para la consulta de
enfermedad. El diagndstico temprano y un enfoque multidisciplinario son los
componentes clave para manejar este complejo sindrome.
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