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El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada es una enfermedad sistémica autoinmune, caracterizada por
la aparicion de uveitis, hipoacusia, alopecia, encefalitis y vitiligo. La reaccion inflamatoria
provocada por la alteracién del sistema inmunitario afecta a diversos érganos ricos en pigmentos
(Gvea, retina y algunos pares craneales causantes de la pérdida de audicion).

C. En 1906, Vogt, y en 1929, Koyanagi, describieron diversas mo-
dalidades del sindrome en pacientes que presentaban iridociclitis,
meningoencefalitis asociada a vitiligo, poliosis (pestafas blancas), alope-
cia e hipoacusia. Por la misma época (1926) Harada describe el cuadro
de un paciente con uveitis bilateral asociada a encefalitis, adoptandose

E | primero en describirlo fue un médico arabe en torno al afio 940 a.

DESCRIPCION
DEL CASO CLINICO

Paciente mujer hispanoamericana de 14 afios
que acude al servicio de urgencias por la
persistencia de fiebre y aumento de malestar
general, con sindrome febril de predominio
vespertino de hasta 39,9°C, de aproximada-
mente 15 dias de evolucién.

Asocia desde el inicio del cuadro, dolor
abdominal epigastrico, por lo que en visitas
anteriores al servicio de urgencias se le ha
solicitado ecografia abdominal y se han
sacado serologias de virus, siendo todas ellas
negativas. En las analiticas evolutivas llama la
atencion anemia normocitica normocromica,
linfopenia, asi como plaguetopenia, alteracio-
nes en coagulacion y aumento progresivo de
la PCR, por lo que se ingresa en el servicio de
medicina Interna ante la sospecha de sindro-
me linfoproliferativo.

e Serologfa sistémicas/Al/otras: ANA, pANCA,
cANCA, FR y CCP: negativos.ECA: normal
(33.4 U/L; VR 20-70).

* Anticoagulante Lupico y Ac antifosfolipido:
negativos.Transglutaminasa negativo. Inmu-
noglobulinas normales.

e Cadenas ligeras normales. HLA-DRBI,
HLA-DRB4, HLA-B*27: negativo,
HLA-B*51: negativo.

e Serologia infecciosas: VHB, VHC, VIH, CMV,
VEB, VVZ, V sarampién, virus de la paroti-
ditis, parvovirus virus toscana: negativos.

Borrelia burgdorferi, Brucella, Legionella
pneumophila, Mycoplasma pneumoniae,
Coxiella burnetii, Chlamydophila pneu-
moniae: negativos. Bartonella henselae:
negativa. Trypanosoma cruzi: negativo. RPR:
negativo.

e Hemocultivos: negativos.

e Cultivo esputo: BK negativo. Cultivo nega-
tivo. Virus de la influenza A y B negativo,
Virus respiratorio sincitial: negativo.

e Urocultivo: negativo.

e Mantoux: negativo.

e Antigenuria Legionella, Neumococo y Lehis-
mania negativos.

e Paréasitos en heces: negativo. Estudio de
LCR.

e Microbiologia: cultivo bacterias negativo.
VHS, VVZ, Toscana, enterovirus, parotiditis
y parechovirus: negativos.

e Anatomia patologica: extendidos hipercelu-
lares constituidos por leucocitos polimorfos
fundamentalmente neutréfilos con presen-
cia de linfomonocitos, sugerente de proceso
infeccioso agudo.

e Rx de térax: infiltrado intersticial bilateral,
micronodular (miliar) de confluencia mayor
en |6bulo derecho.

e Ecografia de abdomen normal.

e Ecocardiografia tt: derrame pericardico
posterior y sobre VD de grado ligero sin
compromiso hemodindmico. Derrame pleu-
ral ligero. No evidencia de CIA ni CIV.

e TC con contraste |.V. de abdomen y de
térax: adenopatias axilares bilaterales y
mediastinicas de 12 mm. No lesién pleuro-
parenquimatosa, excepto bronquiectasias
bilaterales. Aumento de tejido linfoide a

finalmente en 1951 la nomenclatura actual. La enfermedad suele comen-
zar con un episodio febril seguido de uveitis bilateral asociada a coroiditis
y neuritis 6ptica. Puede acompafiarse de hipoacusia neurosensorial y
tinnitus, vitiligo, poliosis y alopecia, y en algunos casos incluso meningitis
o0 encefalitis. Afecta mas frecuentemente a personas de 20-50 afios, de
raza asiatica e hispanoamericana y a mujeres el doble que a hombres.

nivel de aa. pulmonar derecha. Hepatome-
galia, por aumento de LHI.

® RM craneo: normal.

e Fibrobroncoscopia, (al mes de ingreso) bajo
anestesia general por dificultades en el con-
trol y tolerancia de pruebas diagnosticas.

e Tomografia por Emisiéon de Positrones
(PET), mediante rastreo tomogréafico desde
craneo hasta region inguinal: normal.

EVOLUCION
Y CURSO CLINICO

Evolutivamente desarrolla sindrome uveo-
meningeo; meningitis linfocitaria con uveitis
bilateral anterior granulomatosa y sordera
neurosensorial bilateral con pérdida del 50%
de la agudeza auditiva (figura 1).

Ante la sospecha de enfermedad autoinmune,
Vogt-Koyanagi-Harada (VKH) tipo I, por los
problemas de visién y audicion (no tiene vitiligo
pero sf una pestafia blanca, poliosis) se decide tra-
tamiento con corticoides, mejorando la clinica ra-
pidamente en una semana, la audiometria casi se
normaliza (figura 2) y mejora muy ostensiblemente
del sindrome uveomeningeo, dandole el alta.

El tratamiento se realiza con: prednisona 40
mg, via oral al dia, durante una semana; para a
continuacion reducir la dosis 5 mg cada sema-
na (4 semanas), luego cada cuatro semanas

y, finalmente, seguir con 2,5 mg de manteni-
miento, 6-12 meses hasta revision.
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Tratamiento ocular: dexametasona colirio 1mg/
ml; 1 gota cada 4 horas durante 7 dias, des-
pués 1 gota cada 6 horas hasta revision por
oftalmologia. Ademas, para la anemia, hierro
(I1) sulfato 325 mg, durante un mes. Revision
en 3 meses.

DISCUSION

La enfermedad de VKH consiste tipicamente
en 4 fases. La primera fase o prodrémica se
caracteriza por manifestaciones neurolégicas
y auditivas; una segunda fase uveitica aguda
con coroiditis difusa, desprendimientos exu-
dativos de retina y papilitis; la tercera fase,
cronica, caracterizada por despigmentacion
de diferentes estructuras tanto oculares
como tegumentarias; y una cuarta fase,
cronica recurrente.

Los hallazgos del examen clinico dependeran
del estadio clinico de la enfermedad. Se clasifi-
ca, de acuerdo con el compromiso organico, en:
e Tipo | o probable: afectacion ocular sin
compromiso neurolégico o dérmico.

e Tipo Il o incompleto: hallazgos oculares y
al menos una manifestacion neurolégica o
dérmica.

e Tipo Il o completo: signos oculares con
dos 0 mas manifestaciones neurolégicas o
dérmicas.
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No existen tests especificos
para confirmar el diagndstico,

siendo este fundamentalmente
clinico. Para ello se utilizan los
criterios establecidos por la
Sociedad Americana de Uvetitis.

FIGURA 1: Hipoacusia brusca bilateral de tipo sensorial, de 45 db de

El diagnostico se realiza
mediante el examen ocular

pérdida media en OD y 35 db en el OI.

completo. Se indica angiografia,

pruebas de laboratorio (he-
mograma, quimica sanguinea

y estudios inmunolégicos) y
estudios de imagen y del liquido
cefalorraquideo de ser posible.

Los pacientes con sindrome de
VKH completo deben presen-
tar todos los criterios clinicos
establecidos por la Sociedad

Americana de Uveitis en 1978

y de la revision realizada en
1999 por el Comité Internacional
de VKH.
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FIGURA 2: Mejora del umbral auditivo después de 5 dias con
tratamiento con corticoides.

de infusion uveal, tumores (linfoma primario de
células B), causas inflamatorias como escleritis
posterior y vasculitis e infeccionas como sffilis y
toxoplasmosis y con la sarcoidosis.

Aungue no existe un tratamiento especifico
para la enfermedad de VKH, los sintomas,
generalmente, pueden ser controlados por los
corticosteroides y agentes citotoxicos.

El pronéstico visual de los pacientes es, gene-
ralmente, bueno si el diagnostico es temprano
y se prescribe un tratamiento adecuado de
forma agresiva y mantenida en el tiempo. El
sindrome VKH, a pesar de ser una enferme-
dad poco frecuente, presenta complicaciones
importantes como la pérdida de la vision en
pacientes jovenes, por lo que su diagnostico
temprano se vuelve esencial para un mejor
prondstico.
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