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SINDROME DE NECROSIS RETINIANA AGUDA!

DR. ALVARO RODRIGUEZ-GONZALEZ?
Bogotsa, Colombia

ABSTRACTO

Lanecrosis retiniana aguda comienza a aparecer en paises diferentesa los
Estados Unidos, quiza con caracteristicas especiales. La presente
comunicacion se refiere a un joven de 13 aiios, cuyo ojo izquierdo estaba
afectado por la enfermedad y luego de un mes perdio totalmente la vision
por ese 0jo a causa de plastrones exudativos superiores, a fenomenos de
periarteritis, papilitis y edema macular; ademas existia undesprendimiento
exudativo inferior. La uveitis anterior presente mejoré mientras
empeoraba la uveitis posterior y luego comienza una fase de cicatrizacion
pigmentaria con fibrosis subretiniana y desaparicion del desprendimiento.
Por carencia de acyclovir, el paciente fue tratado con esteroides. con
notable mejoria del cuadro y para sorpresa se inicia una recuperacion
visual. No se ha observado ataque al ojo opuesto luego de diez meses de
evolucion.

ABSTRACT

The acute retinal necrosis syndrome is now observed in countries other
than USA, although with special characteristics. A 13 year old boy affected
with the disease of one month duration. lost vision of his left eve because
of superior massive retinal exudation, periarteritis, papiliis and macular
edema. There was an inferior exudative retinal detachment: the anterior
uveitis improved while the posterior uveitis got worse. and then began the
healing stage with pigmentation. subretinal fibrosis and reattachment of
the retina. Unable to use acyclovir, the patient was treated with oral steroids
which improved the picture and surprisingly visual acuity began to
improve. The opposite right eye has not been involved after ten months
duration of the disease.

I. Trabajo libre presentado en el XX11 Congreso de la Sociedad Colombiana de O

ftalmologia.
Medellin, Colombia, agosto de 1985.

2. De la Fundacion Oftalmolégica Nacional, Bogota, Colombia.
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u.l necrpsis retiniana aguda es un sindrome devastador de reciente apariciony
creciente incidencia. Apenas fue descrita por Willerson, Aaberg y Reeser en
1977, con el nombre de Retinitis Vaso-oclusiva Necronizante'. Sin embargo,
Martenet? habia presentado en 1976, y luego publicado en 1978, un cuadro de
necrosis retiniana periférica con desprendimiento de la retina. Con anterioridad
Urayama, Yamada y Sasaki® habian comunicado, en 1971, un cuadro quiza
similar que denominaron “uveitis unilateral aguda” con periarteritis retiniana y
desprendimiento. Youngy Bird4,en 1978, publicanunclésico trabajo sugiriendo
el nombre de necrosis retiniana aguda bilateral (BARN), aunque, como luego

veremos, son mas frecuentes los casos unilaterales y de alli la sigla actual de
ARN.

A continuacién han aparecido numerosos trabajos’ 22 por el interés que ha
suscitado la enfermedad. Precisamente en 1982 los trabajos de Fischer,
Culbertson y Blumenkranz'3, !4 han aclarado el cuadro clinico y sus estudios
especiales han demostrado la presencia de particulas virales del tipo Herpes
Zoster que se ha creido sea la causa de la enfermedad. Sin embargo, en 1983,
Ludwig, Zegarra y Zakow!'¢ especulan clinicamente sobre si el origen de la
necrosis retiniana aguda sea el virus del Herpes Simplex. En 1984 Pepose,
Hilborne, Rincilla y Foos!'” comunican una necrosis retiniana aguda y encefalitis
en un paciente inmunodeprimido por AIDS (“SIDA™”) bilateral, que en autopsia
demostro virus de Herpes Simplex y citomegalico en ambas retinas. En 1984
Rungger-Brandle y colaboradores!® hallaron en un caso bilateral de BARN un
virus herpético identificado como virus citomegalico. En 1985 Yeo, Sternberg y
Liss comunicaron una necrosis retiniana aguda luego de un Herpes Zoster'®.

El sindrome de necrosis retiniana aguda, unilateral en 60% de los casos, se
caracteriza por una retinitis necrotizante, arteritis retiniana, dcsprendir.niento.cl'e
retina y una pobre recuperacion visual.Se inicia por uveitis anterior, CplCSC'lCrl'llS
y dolor periorbitario. A continuacién aparece hipcrtoni'a .ocular transitoria.
disminucién visual, vitreitis, arteritis y necrosis retiniana. La reu’nms
necronizante, geografica en apariencia, respeta la macula pero ataca areas
posteriores y la periferia con multiples parches cremosos profundos blancg
amarillentos y dentados, con clara separacion entre las zonas sanas y las
afectadas. l.as lesiones periféricas se hacen confluentes, atac‘:’m en lqrn1aal
arcunferencial y luego se desplazan posteriorm.ane con oclgsnon artcr};fl _\.
papihtis. Fn la fase activa sobreviene un dcsprcndlmlentho de retina e.}udatl‘; o 1_\
transitorio que pucde aparecer hasta en 24 horas delcomienzo dg laen c‘rmc: :( _
| a vitreitis severa se crec €s consecuencia a trozos de retina nm‘msaf |‘
(‘aracteristicamente son escasas las hemorragias y la ?xudacn('jr? Iip|fja )1.11
cormditis subyacente opacan la retina. Fstas caracteristicas la diferencian de

citomegalovirus
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Después de seis semanas la retinitis involuciona con pigmcnwcuérl en la
periferia de las lesiones, en la vecindad de los vasos y con aspecto de queso
suizo™ en su centro. Esta zona se adelgaza severamente y bajo ella el epiteho
pigmentario estd alterado. La uveitis anterior disminuye mientras aumenta la
posterior.

El ataque al ojo opuesto se produce durante este primcr mes y muy raro
después de los nueve meses. El DR presente en alto porcentaje de casos puede ser
exudativo o regmatégeno. También el ojo opuesto se puede afectar en este
primer mes. El desprendimiento de la retina regmatdgeno se presenta ha'stg en
un 75% de los casos a partir de los dos meses de la enfermedad, caracteristica-
mente de evolucion rapida, en horas. Las rupturas retinianas pueden ser: a)
retinogénicas-troficas que aparecen en areas de previa necrosis, y b) desgarros
traccionales por efecto vitreo, desarrollados en la zona unién de las alteraciones
con la retina sana. El cuadro es precedido o seguido por vitreo-retinopatia
proliferativa. El diagnédstico diferencial debe hacerse:

1. Con la retinitis por virus citomegalico.

2. Por cindida en pacientes inmunodeprimidos.

3. Con la toxoplasmosis y la toxocariasis.

4. Enfermedades del colageno.

5. Sifilis.

6. Sarcoide que a diferencia ataca el sistema nervioso.

7. Linfoma (no Hodgkin) o “reticulum-cell sarcoma™ con ataque al sistema
nervioso central y de curso mas prolongado, en personas mayores.

Los pacientes con necrosis retiniana aguda tipica son inmunocompetentes y
esto ayuda en el diagnéstico diferencial. Sin embargo, y como ya lo hemos
mencionado, pueden existir asociaciones. E] tratamiento, no especifico, se
realiza en la actualidad en la siguiente forma:

A. Médico

I. Con esteroides en dosis moderadas no precoces.
2. Aspirina para luchar contra la agregacion plaquetaria.
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Antimetabolitos. Culbertson y Blumenkranz!3, luego de sus hallazgos
clinico-patologicos, utilizaron el Acyclovir y la anticoagulacion con
Coumadin. El Acyclovir, que evita la reduplicaciéon del virus, ha sido
aplicado inicialmente inyectable, pues ahora es de presentacion oral: se
administraba en dosis de 1.500 mgs diarios, divididos en tres dosis diarias
por siete dias, con adecuada vigilancia general. Ademas, el paciente se
anticoagula con Heparina primero y luego con Coumadin, por dos o tres
semanas. El Acyclovir tiene influencia en la detencién del desprendimiento
de la retina en uno y otro ojo.

4. Luego se asocian los esteroides sistémicos y perioculares para reducir la
inflamacion.

La mejoria de la vitreitis es un signo de regresion. Esta regresion se inicia por
la periferia retiniana, progresa al centro con desaparicion del opacamiento y
desarrollo de cicatrices atroficas, no hiperplasticas del epitelio pigmentario.

B. Quirurgico

El tratamiento profilactico, para evitar el DR, se realiza con fotocoagulacidn,
“buckling™ escleral y aun vitrectomia, practicadas alrededor del segundo mes,
pero antes del tercero. La lensectomia de un cristalino transparente o
parcialmente opaco puede ser necesaria para facilitar la cirugia vitreorretiniana
periférica.

Cuando el DR se ha desarrollado (generalmente con grandes desgarros de la
retina) y en la lucha contra el opacamiento vitreo y la vit.reorrqinopatia
proliferativa, la enfermedad se trata con bucles esclerales amplios, cnocpagula-
cion, vitrectomia via pars plana e inyeccion de gas. Se deben evitar los
“bucklings” anteriores circulares altos y promover los bajos, posteriores v
parciales por el peligro en aquellos de la necrosis del segmento anterior por
fenomeno obliterativo y que puede aparecer como en la enfermedad del

“sickle-cell™.
A veces se realiza fotocoagulacion intra o postoperatoria. Aunqyue lla
recuperacion visual puede ser buena por ausencia de compromiso de la macula,

el pronostico es severo, ya que con estas técnicas apenas se logra reaphca;l..a
retina en un SO¢; de los casos. Ademas, la recuperacidn visual puede ser pobre

por atrofia optica y o “pucker™ macular.

Recientemente, Peyman. Goldberg, y colaboradores®? han comumc;’\do lIa
- | ' iza la vitrectonma v a
admimstracion de Acyclovir endocular micntras se realiza la vitrectonua

retinopeia con “huckhng
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PRESENTACION DE UN CASO

El caso que a continuacién relato cs de mi casuistica personal. El 19 de
diciembre de 1984 asisti6 a mi consulta privada un joven de 13 aflos procedente
de un sector rural de Pereira, quien hace un mes, luego de comenzara presentar
vision rojiza y borrosa, perdié totalmente la vision del ojo 1zqungrdo. No
obstante su estado general era excelente. Recibi6 en otro centro tratamncql? con
colirios de Prednefrin y Atropina. Ademas, Daraprin y Sulfadiazina, quiza por
sospecha de toxoplasmosis. El paciente vive en una finca yalli existen toda clase

de animales.

Los antecedentes familiares son negativos. La madre tuvo tres partos a
término; sus dos hermanos son sanos. Los antecedentes personales son
negativos, excepto por historia de una “inflamacion ocular bilateral™ recién

nacido.

El examen ocular revelé: agudeza visual OD = 20/ 15, cerca 0.50 M.
Ol = no ve la luz, no puede fijar. Refraccion OD = + 0.50 esf = 20/15.

Ol = + 4.50 — 4.00 cil. Examen sensorial y motor: leve exotropia de Ol.

Pupila Ol dilatada. TIO = OD 12, Ol 6. Biomicroscopia: OD = normal, Ol =
Tyndall +++ y células +++ en camara anterior y en vitreo. El cristalino es aun
normal. Oftalmoscopia: OD normal en varios examenes.

En Ol existe exudacion en forma de focos redondeados localizados en zonas
nasales posteriores y superotemporales. En el sector superonasal existe un
plastron exudativo periférico. Un poco detras de éste y en el mismo cuadrante, se
observa otro plastron exudativo en via de cicatrizacion, pues presenta alguna
pigmentacidon. Se observa una periarteritis y algunas hemorragias en los
cuadrantes nasales. La papila y la region macular presentan inflamacion y
edema. En la region superior existe un edema generalizado de retina; en la mitad
inferior del fondo del ojo existe un franco desprendimiento de retina de tipo
secundario exudativo, sin rupturas retinianas (figura 1).

El diagnostico fue el de una “necrosis retiniana aguda unilateral”. Se hizo un
diagnostico diferencial con el sindrome de inmunodeficiencia adquirido

(AIDS), con la enfermedad de Coats y con la toxoplasmosis. La investigacion
revelo:
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FIGURA I
Necrosis retiniana aguda.

Ecografia: didmetro anteroposterior dentro de limites normales, opacidad
de medios vitreos de reflectividad media a baja en forma difusa.
Engrosamiento retiniano superior por detras del ecuador y una membrana
de reflectividad alta a partir del nervio 6ptico que representa un
desprendimiento de la retina. También se observd levantamiento del nervio

Ooptico.

Fotografias a color registran en diciembre 20 de 1984 la exudacion con
algunas pocas hemorragias retinianas. lLas fluoroangiografias retinianas
revelan la exudacion difusa y la periarteritis (figura 2).

Fn la investigacion por ¢l laboratorio se hallo:

[encoctos (72000 mm'): hnfocitos 5200 (3.744 mm'); ncutrofilos 444,
(V16K mmt). monocitos 4¢; (288 mm'); total monuclcares (4.03) mm?)

Dinfocitos T oactivos 25C, (10008 mmY): linfocitos T totales: 1gM 0
<0 mm el (073 mmh, PPD 2 mm Ind (491G JWOm I\

) rny" .
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FIGURA 2
Necrosis retiniana aguda.

Este perfil inmunoldgico celular fue hallado normal en encro 10 de 1985, sin
evidencia de desorden de subpoblaciones linfoides asociadas a proceso
autoinmune activo. Es notable una hipergamma globulinemia “G™.

En enero 9 de 1985 el hematocrito es 45, la Hb 12.7, los leucocitos 6.700, los
eosinofilos 3%, los neutrofilos segmentados 51% y los linfocitos 469, 1.a
velocidad de sedimentacion fue 3mmen'/, horay I3 mmen | hora. Glicemia 86
mg%, serologia no reactiva. FT A = no reactiva.

La orina era transparente y amarilla con pH 7.5 y densidad 1.075. bn ¢l
sedimento habia leucocitos escasos, hematies ocasionales y epiteliales escasas
con moco 77 y cristales de fosfatos amorfos. El paciente fue nuevamente
examinado en enero 28 de 1985, notandose un aumento de la exudacion
retiniana y de la turbidez vitrea. Se dificultaba la observacion de los detalles del
fondo a causa de organizacion membranoide vitrea a partir de la papila.

En enero 30 de 1985 se realizo la evaluacion electrofisiologica que indica en
OD normalidad en los potenciales visuales evocados, pero no pudo observarse
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respuesta registrable para el Ol. El ERG era normal en OD y no hubo respuesta
en Ol por fotorreceptores.

El tratamiento instituido fue el siguiente:

A. Local, en ojo izquierdo: Maxitrol colirio, cada hora. Atropina, 3 por dia;
Midriacil, 3 por dia.

B. General: estuvo a cargo de un internista.

Por no presentar una severa vasculitis, no se dieron anticoagulantes. El
Acyclovir no pudo conseguirse y por ello se inicié la administracion de
esteroides sistémicos con 40 mg diarios iniciales de Prednisolona. Como
tratamiento del DR exudativo inferior se decidié esperar a la evolucion que
afortunadamente fue satisfactoria luego de la iniciacidon de los esteroides a fines
de enero. En febrero 14 de 1985 habia ligera opacidad subcapsular posterior
central del cristalino, pero el aspecto del fondo ocular habia mejorado con
mayor pigmentacion cicatricial y comienzo de organizacion subretiniana. La
tension intraocular se mantenia en Ol en 5 mm Hg.

En febrero 19 de 1985 sorpresivamente el paciente relata que ha comenzadoa
recuperar vision por el ojo izquierdo y logra reconocer vision, bultos a 50 cm por
el sector nasal. El paciente continuaba con 2!/, mg de Prednisona cada 8 horas.
L.a reccion celular en la cAmara anterior habia cedido. Persistian, aunque en
menor grado, las células en el vitreo. Las lesiones retinianas habian cambiadq su
aspecto cicatricial y asi, en la region superior periférica, habig una reaccion
pigmentaria en forma de “adoquines™ En la region peripapilar superior e
inferior comenzaba una fibrosis subretiniana. El DR inferior ha‘bla
desaparecido parcialmente. En el vitreo persistian formaciones. membranqldcs
en sonas superior y nasal. Se continué la reduccion de las dosis de esteroides.

En marzso 8 de 1985 se observa que el DR inferior desaparecio totalm'en,te: no
existen rupturas retinianas visibles. La fibrosis §ubretini?ng continua en
organizacion. l.a pigmentacion es mayor en las regiones pcnféncas supernorg
inferior. 1.a macula tenia aspecto casi normal. El nervio optico e§tab§ péhd“o pot
atrofia parcial. Una nueva fluoresceinografia confirma la fase cicatricial (figura

1)

f1examen de vision subnormal indico unaisla nasal de campo visualen la que
| il 1S ) ma
ce obtuvo 20 200 de vision, utilizando un prisma de 35 grados v

comhnacion telescopica
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FIGURA 3
Necrosis retiniana aguda.

Nota: El paciente fue presentado al doctor Jerry Shields, quien estuvo de
acuerdo en el diagnostico de necrosis retiniana aguda unilateral.

DISCUSION Y COMENTARIOS

Existe una serie de enfermedades oculares que no existian o no reconociamos
anteriormente. Por circunstancias que desconocemos, estas enfermedades como
el AIDS o el ARN han hecho aparicion en los Estados Unidos y otros paises. y
luego se sospecha que paulatinamente haran su diseminacidon a otras areas.
Latinoamérica no sera la excepcion y el presente caso lo demuestra. Una de las
posibilidades es que las enfermedades hagan su aparicion con facetas o

caracteristicas clinicas un tanto diferentes a las observadas en los Estados
Unidos.

En este caso son llamativos la corta edad del paciente, la afortunada
unilateralidad y la regresion casi espontdnea. Alin no se ha presentado el ataque
al 0jo opuesto, pero esperamos que por el tiempo transcurrido ya no se presente.
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He tenido oportunidad de observar dos casos mas. El primero, bilateral y

sever.o..enviado desde la Fundacion Oftalmolégica de Santander y cuyo
seguimiento infortunadamente se ha.perdido?’. El segundo, procede del
Instituto Nacional de Cancerologia de Bogota. Se trata de un paciente afectado
bilateralmente luego de la irradiacion de un linfoma y que acompafaba a una

varicela. La enfermedad produjo catarata avanzada y sinequias en uno de los
ojos. Se desconoce el perfil inmunoldgico?.

(3]
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