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Justificacion e hipdtesis



Justificacion e hipdtesis

Uveitis es un término genérico que se utiliza para definir la inflamacién en
la capa media del ojo: la ivea. No se trata por tanto de una enfermedad
concreta si no, méas bien, de una manifestacién de muy diversas patologias.
Aproximadamente en un 40% de los pacientes con uveitis puede ser identificada
una enfermedad subyacente que, a menudo, es de origen autoinmune (1). A la
inversa, muchas enfermedades sistémicas de origen reumatolégico o infeccioso

pueden presentar uveitis en su cortejo sintomatico.

Por todo ello es practica habitual en la clinica que especialistas del drea de
la Medicina Interna, como los reumatdélogos, sean consultados en la valoracién
diagnéstica del paciente con uveitis. Tradicionalmente, el estudio de estos
pacientes se ha realizado a través de extensos protocolos que incluyen un gran
numero de exploraciones complementarias de laboratorio y de imagen. Este
procedimiento ademéas de muy costoso, se revela en muchas ocasiones ineficaz
y puede ser causa de perjudiciales retrasos en la instauracién de terapéuticas

adecuadas,

Por otra parte, cada entidad patolégica suele afectar al tracto uveal de una
forma bastante especifica tanto en cuanto a la porcién anatémica implicada
como a sus caracteristicas morfolégicas o al curso evolutivo.
Consecuentemente las uveitis pueden ser caracterizadas en distintos patrones
de afectacién y estos patrones relacionarse con diferentes etiologias. Mas aun,
una caracterizacién morfolégica lo méas perfecta posible, permitiria limitar al
maximo las entidades incluidas en el diagnéstico diferencial etiolégico, con lo que
se podria minimizar el ndmero de exploraciones complementarias necesarias

para alcanzar un diagnéstico causal del proceso (2).



Justificacion e hipdtesis

Nos planteamos como hipétesis del presente estudio que la definicién de
unos patrones de presentacién de las uveitis suficientemente especificos,
permite acceder al diagndstico con el concurso de un minimo de exploraciones

complementarias en cada caso.

Con estas premisas hemos estudiado prospectivamente una extensa serie
de casos de uveitis en el Hospital Universitario San Carlos. En concordancia
con nuestros resultados y con la mas reciente literatura cientifica sobre el tema
discutiremos extensamente nuestra experiencia y propondremos un
procedimiento diagnéstico basado en la aproximacién individualizada (tailored
approach) (3) propuesto por los mas importantes grupos internacionales de

estudio de las uveitis.
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Objetivos

Con el objetivo global de exponer una forma concreta de aproximacién
diagnéstica al paciente con uveitis nos planteamos los siguientes objetivos

especificos.

1.- Definir los patrones de presentacion y las peculiaridades morfolégicas

en nuestro medio en una amplia serie de pacientes con uveitis.

2.- Establecer la concordancia entre cada uno de estos patrones y las

peculiaridades morfolégicas con los diagnésticos finales etiolégicos hallados.

3.- Establecer la proporcién de casos de uveitis que se diagnostican
exclusivamente por la clinica o con un nimero limitado de exploraciones

complementarias.

4.- Evaluar el nimero final de casos clasificados finalmente como
idiopaticos con nuestro procedimiento compardndolo con otras series

publicadas.

Finalmente, nos proponemos exponer en la discusién nuestro
procedimiento completo con indicacién de las exploraciones complementarias

que consideramos necesarias para cada forma de presentacion.
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Introduccion bibliogrdfica

En el presente apartado se presentara una revisién bibliografica general
en la que se abordaran aspectos bésicos de las uveitis tanto a nivel conceptual
como de clasificacién. Se revisaran de forma mas especifica las uveitis que se
presentan como parte del espectro de algunas entidades sistémicas, en especial
las de origen reumatolégico. Introduciremos también los aspectos m4s
relevantes de la terapéutica de cada tipo, y un esquema terapéutico general que
como veremos, ilustra sobremanera respecto a la importancia de que
especialistas del area de la Medicina Interna colaboren en el manejo del
paciente con uveitis en estrecha colaboracion con el oftalmélogo no sclamente

en la aproximacién al diagnéstico si no también al tratamiento.
« DEFINICION

Uveitis significa inflamacién del tracto uveal, que es la capa media del ojo
(Figura 1). Puede ser anterior, cuando afecta al iris o a la porcién anterior del
cuerpo ciliar (recibiendo también el nombre de iritis o iridociclitis). Cuando afecta
al vitreo y la pars plana del cuerpo ciliar hablamos de uveitis intermedia, que se
conoce como pars planitis cuando presenta un cuadro tipico caracterizado por la
presencia de grandes acimulos inflamatorios en la pars plana ("bancos de
nieve" -"snow banks”-) o gruesas condensaciones en vitreo ("bolas de nieve”). La
uveitis posterior es la que afecta a la coroides y en ocasiones por extension a la
retina (coroiditis, coriorretinitis, vasculitis retiniana). Cuando afecta a la
totalidad de la ivea hablamos de panuveitis. La parte anterior y la posterior del
ojo tienen diferente origen embriolégico, por lo que las enfermedades que afectan
a una u otra son distintas. La localizacién anterior es la forma mas frecuente y
también, junto con la panuveitis, la que con mayor frecuencia se asocia a

enfermedades sistémicas.
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La uveitis anterior (UA) puede diferenciarse clinicamente de la posterior
por la aparicién de dolor, enrojecimiento ocular y fotofobia (especialmente si el
comienzo del cuadro ha sido agudo). Pocas veces existe disminucién de la
agudeza visual y si aparece suele ser leve por pérdida de transparencia de
medios secundaria a la presencia de detritus inflamatorios y/o edema macular
quistico (EMQ), una afectacién de la macula que frecuentemente acomparia a la
UA sin afectacién del polo posterior propiamente dicha. A la exploracién con
lampara de hendidura se caracteriza por la presencia de células (signo de
Tyndall) y aumento de proteinas ("flare”) en la cAmara anterior del ojo. También
es frecuente observar precipitados retrogqueraticos (PRQ) cuando se acumulan
por detras de la cérnea productos inflamatorios de distinto tamafio y morfologia;
en oftalmologia algunas UA se definen como "granulomatosas” pero este
término hace referencia al gran tamano que los PRQ alcanzan en ocasiones
(PRQ "en grasa de carnero”) o a la presencia de grandes masas inflamatorias en
el iris con formaciéon de lesiones de aspecto nodular (nédulos de Koeppe y

Bussaca) maés que a la evidencia histoldgica de verdaderos granulomas.

En la uveitis posterior (UP) existe disminucién de la agudeza visual, visién
de "moscas volantes" (que reflejan la presencia de agregados de células
inflamatorias en el humor vitreo) y, ocasionalmente fotofobia . No suele existir

dolor ni enrojecimiento ocular.

En la tabla 1 se resumen las principales diferencias clinicas entre la

afectacién del polo anterior y la del polo posterior.
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Tabla 1. Diferencias clinicas entre uveitis
anteriores y posteriores.

UVEITIS UVEITIS
ANTERIOR POSTERIOR
Dolor Si No
Enrojecimiento Si No
Fotofobia Si +-
Agudeza visual +/- Disminuida
Moscas volantes No Si

e CLASIFICACION

Un gran ntimero de enfermedades pueden cursar con uveitis como parte de
su espectro clinico, pudiendo ser ésta mas o menos prominente y pudiendo
presentarse en cualquier momento de la evolucién, incluyendo el hecho de ser la
inflamacién uveal el primer signo de aparicién de una enfermedad sistémica. Es
importante tener en cuenta, no obstante que, segin las series hasta en un 60%
de los casos de uveitis no se encuentra una enfermedad subyacente que la

justifique: se trata del amplio grupo que incluye las finalmente clasificadas como

idiopaticas.

En las tablas sucesivas hemos clasificado en cuatro grupos los cuadros que
pueden ser causa de uveitis secundarias de acuerdo con Rosenbaum (4). Como
se vera, pese a poder clasificar muchas de estas uveitis como secundarias por
asociarse con entidades especificas, su origen es en bastantes casos, tan

idiopatico como en los procesos clasificados como tales.

En la Tabla 2 se incluyen los cuadros infecciosos asociados a uveitis. De
ellos, el mas frecuente en nuestro medio es, con mucho, la coriorretinitis por

toxoplasma. Entre las UA, la de mayor frecuencia es la producida por Herpes

Simplex.
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Tabla 2. Enfermedades infecciosas
asociadas a uveitis.

Virales

Virus de la Inmunodeficiencia Humana
Herpes simplex

Herpes zoster

Citomegalovirus

Bacterias , mycobacterias vy espiroquetas

Tuberculosis

Lepra

Sifilis

Enfermedad de Lyme
Enfermedad de Whipple

Pardsitos

Toxoplasma
Toxocara

Hongos

Candidiasis
Histoplasmosis

En la Tabla 3 se incluyen los procesos de etiologia autoinmune asociados
con la presencia de uveitis. En los sucesivos apartados de esta introduccién

comentaremos extensamente sus caracteristicas de mayor importancia.
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Tabla 3. Enfermedades de etiologia
autoinmune asociadas a uveitis.

Espondiloartropatias

Espondilitis anquilosante
Sindrome de Reiter
Artritis psoriasica

Enfermedad inflamatoria intestinal

Enfermedad de Crohn
Colitis ulcerosa

Vasculitis

Enfermedad de Behget
Enfermedad de Kawasaki
Otras vasculitis necrotizantes

Artritis crénica juvenil

Policondritis recidivante

Sarcoidosis

Sindrome de Nefritis intersticial y uveitis
Sindrome de Sjogren

Lupus eritematoso sistémico

Sindrome de Vogt-Kovanagi-Harada

El tercero de los grupos en que se clasifican las uveitis secundarias esta
representado por procesos primariamente oculares (Tabla 4). Se trata de
cuadros lo suficientemente caracteristicos como para que la sola exploracién e
historia oftalmolégicas permitan acceder al diagnéstico. Entre ellos se incluyen
entidades que, como la pars planitis, también presentan una base patogénica
autoinmune que la hace subsidiaria de tratamiento antiinflamatorio e

inmunosupre S0r.
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Tabla 4. Sindromes primariamente oculares.

Uveitis anteriores oftalmoldgicas

Ciclitis heterocrémica de Fuchs
Crisis glaucomatocicliticas
Uveitis facogénicas o facoanafildacticas

Pars planitis
Retinocoroidopatias oftalmoldgicas

Coroidopatia en perdigonada

Epiteliopatia pigmentaria placoide aguda multifocal
Sindrome ccular de presunta histoplasmosis
Coroidopatia serpinginosa

Coroiditis multifocal con panuveitis

Coroidopatia interna punctata

Necrosis retiniana aguda

Oftalmia simpatica

El ultimo de los grupos en los que clasificamos las uveitis no idiopaticas
esta representado por los asi llamados, sindromes de enmascaramiento. Se
trata de procesos que, presentandose en la clinica como una inflamacién del
tracto uveal, en forma en general de panuveitis, representan la forma de
aparicion de otros procesos intraoculares que estdn simulando uveitis. Los de
mayor importancia son los procesos neopldsicos: el retinoblastoma y
determinadas leucosis en nifios y el melanoma, linfoma de células grandes o
metastasis de carcinomas en adultos que pueden presentarse en forma de
inflamacién intraocular. Otros procesos que pueden simular uveitis pueden ser
la retinitis pigmentosa, algunas malformaciones vasculares de la retina como la

enfermedad de Coats e incluso la retinopatia diabética.
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« UVEITIS ASOCIADAS A ENFERMEDADES DE ETIOLOGIA
AUTOINMUNE.

En la tabla 5 se recogen las caracteristicas principales de las uveitis
asociadas a algunas de las enfermedades sistémicas que vamos a estudiar.

Tabla 5. Caracteristicas clinicas de las uveitis asociadas a distintas enfermedades
reumatolégicas.

Localizacion

Comienzo/ Lateralidad Inflamacién Comentarios
duracidn granulomatosa®
Espondilitis Anterior Agudo/ Unilateral ] No HLA B27 +, 1a
anquilosante, autolimitada EA vy el SR son
Sindrome de las enfermedades
Reiter, Colitis articulares que
ulcerosa, mds se asocian a
;Psoriasis? uveitis
Artritis Anterior Insidiosa/ Bilateral No Nifias menores de
crénica crénica 16 afios, ANA +;
juvenil caracteristica la
pauciarticular queratopatia en
banda
Sarcoidosis Anterior y/o Variable Bilateral Frecuente Tiene formas de
posterior presentacién
muy variables
Enfermedad Anterior y/o Variable Unilateral o Ocasional
de Crohn posterior bilateral
Enfermedad Anterior y Agudo/ Bilateral No Asociada a HLA
de Behcet posterior ataques Bw51
recidivantes

*El término granulomatose hace referencia al tamario de los PRQ, que son en este caso gruesos y con aspecto de "grasa
de carnero”. { Aunque en cada brote tiene una presentacién unilateral puede recurrir en el ojo contralateral.

* Espondiloartropatias.

Entre un 20 y un 40% de los pacientes con espondilitis anquilosante (EA) o
sindrome de Reiter (SR) presentan episodios de uveitis en el curso de su
enfermedad (5). Clinicamente son indistinguibles unas de otras sélo en base al
cuadro ocular. Comparten las mismas caracteristicas clinicas y la asociacién

con el antigeno HLA B27 con un subgrupo de UA idiopaticas lo gque sugiere un

17
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nexo patogénico comun (6). Sin embargo el papel que puede jugar el HLA B27 en
el desarrollo de uveitis, al igual que ocurre con la inflamacién articular, esta por
determinar. Recientes estudios en modelos animales a los que se transfectaba la
molécula HLA B27 o se reproduce el cuadro mediante transplantes alogénicos
de otros animales transgénicos sugieren que la propia molécula es determinante
para el desarrollo tanto de artritis como de uveitis (7, 8). En nuestro grupo
hemos investigado la presencia de inflamacién intestinal subclinica en pacientes
con UA acompanada o no de manifestaciones inflamatorias vertebrales y su
relacién con el antigeno HLA B27 (9). De acuerdo a nuestros resultados existe
una incidencia estadisticamente significativa de inflamacién intestinal crénica
en estos pacientes. Esta afectacién es subclinica, no se relaciona con la ingesta
de antiinflamatorios no esteroideos, se presenta con una mayor frecuencia en
pacientes HLLA B27 negativos y es también mds prevalente en el grupo de
pacientes que presentan mads de dos brotes de uveitis al afio. Estos hallazgos
puede ser una de las claves que sirvan para unir la presencia de artritis, uveitis

y enfermedad inflamatoria intestinal en pacientes genéticamente predispuestos

(10, 11),

La uveitis asociada a espondiloartropatias y la que se presenta
aisladamente en asociacion al HLA B27 es una uveitis anterior, de comienzo
muy agudo, con tendencia a la recidiva y unilateral en cada brote (12). La
inflamacién puede mantenerse durante dias o semanas en ausencia de
tratamiento para después remitir hasta que aparece un nuevo brote. El
paciente es mas frecuentemente un varén entre la tercera y la quinta década de
vida y puede notar malestar o incluso dolor franco dias antes de que la presencia
de células en la cdmara anterior del ojo se haga evidente. Ocasionalmente,

cuando existe una gran inflamacién pueden observarse células también en la

18
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parte anterior del vitreo, sin que ello quiera decir que haya también participacién
del segmento posterior. Por lo general tienen una respuesta drastica al
tratamiento con corticosteroides tépicos y ciclopléjicos por lo que sélo en casos
aislados es necesaria la administracién durante cortos periodos de tiempo de
medicacién antiinflamatoria sistémica (antiinflamatorios no esteroideos o dosis
bajas de corticosteroides). Sus complicaciones mas frecuentes son la formacién
de sinequias posteriores, el EMQ y la aparicién de hipopion. Sin embargo, y a
diferencia de lo que ocurre en otras formas de uveitis, tanto las cataratas como
el glaucoma son raros en estos pacientes. La clinica es siempre tan
caracteristica que la presencia de inflamacién bilateral o posterior debe obligar a
descartar otras causas de uveitis ain en pacientes con un diagnéstico previo de
EA o SR. Existe controversia en cuanto a la utilidad determinar el antigeno
HI.A B27 en los pacientes con uveitis con fines exclusivamente diagnésticos. En
la actualidad se recomienda reservar esta practica para los casos
caracteristicos de UA aguda recidivante en ausencia de signos clinicos y/o
radiolégicos de espondiloartropatia ya que la positividad hace menos probable el
diagnéstico de otros tipos de uveitis y puede tener algunas implicaciones de cara

al tratamiento y al pronéstico.

Dentro del grupo de las espondiloartropatias, tanto la artropatia psoriasica
como la asociada a enfermedad inflamatoria intestinal pueden acompaiiarse de
uveitis. Las segundas seran comentadas més adelante en un apartado especial.
La artritis psoridsica se asocia a uveitis con menos frecuencia que la EA o SR,
el cuadro ocular es similar aunque estd mucho peor caracterizado, y puede
asociarse a otras manifestaciones oculares como conjuntivitis,

queratoconjuntivitis seca o queratitis,

19
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* Artritis crénica juvenil.

La uveitis asociada a la artritis crénica juvenil (ACJ) afecta también al
segmento anterior. Un 25% de los nifios con enfermedad pauciarticular
desarrollan uveitis frente a un 5% de los que tienen enfermedad poliarticular.
Debe considerarse el diagnéstico en presencia de pacientes por debajo de los 16
afios, generalmente ninas, con uveitis anterior de comienzo insidioso, crénica, no
granulomatosa, bilateral, y positividad para anticuerpos antinucleares (ANA)
(13). La enfermedad articular habitualmente precede a la uveitis (sélo en un 6%
de los casos ocurre lo contrario), pero es también frecuente que la
sintomatologia ocular persista més alla de lo que lo hace la articular. No existe
relacién por tanto entre la actividad inflamatoria ocular y articular, Muchas
veces la uveitis pasa desapercibida para el nifio ya que cursa sin dolor. Por ello
es absolutamente necesario que ante un diagnéstico de ACJ se sigan
exploraciones periédicas con la lampara de hendidura, recomendédndose que sean
cada 3-6 meses para el grupo de pacientes de alto riesgo con enfermedad
pauciarticular (14, 15). Debido a sus caracteristicas de cronicidad el prondéstico
ocular no es bueno. Como consecuencia de la inflamacién persistente se
desarrollan complicaciones como la queratopatia en banda (una opacificacién de
la cérnea con un aspecto caracteristico), glaucoma, cataratas, sinequias
posteriores e hipotonia ocular. Hay que observar que un subgrupo de las
llamadas ACJ son en realidad formas precoces de espondiloartropatias y que las
uveitis desarrolladas por estos nifios son similares en la clinica y el pronéstico a

las descritas anteriormente asociadas a estos procesos.

El tratamiento de la uveitis asociada a ACJ incluye el uso de

corticosteroides t6picos o perioculares (aunque esta modalidad de tratamiento

20
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es a menudo dificil en los nifios) y ciclopléjicos; los inmunosupresores estan
indicados en casos graves. Debe evitarse en lo posible la utilizacién prolongada
de corticosteroides sistémi_cos por los efectos secundarios sobre el crecimiento
que aparecen en los nifios. Como alternativa mas eficaz se utiliza la ciclosporina
A, con buena tolerancia, buenos resultados y pocos efectos secundarios a corto
plazo (16). Otras alternativas son la azatioprina (17) y, en menor medida por la
frecuencia de yatrogenia, el clorambucil (18). Aunque el metotrexato ha
demostrado su eficacia en la ACJ (19, 20) se dispone de poca informacién sobre

su utilidad especifica en el control de la uveitis.
* Sarcoidosis.

Aproximadamente un 30% de los pacientes con sarcoidosis desarrollan
uveitis y hasta en un 20% puede ser la primera manifestaciéon (21). El cuadro
ocular puede aparecer en pacientes con pocos o ningin otro sintoma de la
enfermedad. A menudo también ocurre que los sintomas oculares persisten en el
tiempo tras la desaparicidn del resto de sintomas sistémicos. La sarcoidosis
puede afectar tanto al segmento anterior como al posterior independientemente,
pero con mayor frecuencia se afectan ambos segmentos y ambos ojos a la vez.
Es muy variable tanto en la forma de presentacion como en su curso clinico, por
lo que junto con la sifilis debe tenerse siempre en cuenta en cualquier diagndstico
diferencial de uveitis (22). La mayoria de la veces los pacientes se presentan con
una UA granulomatosa de curso créonico, con o sin inflamacién coriorretiniana
acompafiante; sin embargo, existe una forma aguda con una duracién limitada
que seria incluso mas frecuente pero podria pasar desapercibida para el médico.
El fondo de ojo se caracteriza por la existencia de periflebitis periférica y mucho
mas raramente por la presencia de verdaderos granulomas retinianos, vitreos o

en el propio nervio 6ptico (23). Las complicaciones oculares mas frecuentes son
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el desarrollo de cataratas, glaucoma y cicatrices coriorretinianas. Ademas de
uveitis la sarcoidosis puede producir en el ojo conjuntivitis, escleritis y
alteraciones de las glandulas lacrimales. A este respecto, la biopsia de
conjuntiva puede ser util para el diagnédstico de estos pacientes (24). El
diagnéstico diferencial debe establecerse sobre todo con cuadros de pars planitis
(una forma de uveitis idiopatica que afecta al segmento intermedio de la uvea,
con grandes depodsitos de células en la parte inferior, y que también puede
producir periflebitis en el segmento posterior) y con la uveitis tuberculosa. El
tratamiento incluye la utilizacién de corticosteroides tépicos, perioculares o
sistémicos en casos graves. Otros inmunosupresores como la ciclosporina A

también parecen ser utiles como alternativa a los corticosteroides sistémicos.
* Enfermedad de Behget.

La inflamacién ocular en la enfermedad de Behget aparece en un 45-92%
de los casos, segin las series y es una de las complicaciones més temibles del
proceso. Es practicamente siempre bilateral y afecta tanto al segmento
anterior como al posterior simultineamente. Es recidivante, los sucesivos
ataques aparecen con un comienzo muy agudo, en ocasiones en asociacién a la
aparicién de ulceras orales y/o genitales. El hallazgo mas caracteristico es una
vasculitis retiniana (VR) (27) que afecta fundamentalmente a las venas y
produce dilatacién y/o oclusién de las mismas en el examen del fondo del ojo.
Junto a ello es muy frecuente encontrar exudacién vascular difusa y en
ocasiones focos de retinitis con hemorragia. La existencia de edema de papila
debe plantear el diagnéstico diferencial entre afectacién vascular de la papila o
hipertensién intracraneal benigna. La presencia de grandes infiltrados en vitreo
es constante, a veces con hemorragias y desprendimiento vitreo posterior. El

hipopion es relativamente frecuente, si bien suele ser transitorio y desaparece
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aunque otras manifestaciones oculares continden. El diagnéstico es
eminentemente clinico, puesto que no hay datos de laboratorio ni radiolégicos
que confirmen la enfermedad. En nuestro pais y en casi toda la cuenca
mediterranea se relaciona con una alta asociacién al antigeno HLA Bw51 (25,
26) pero la presencia del antigeno de histocompatibilidad no debe considerarse
como prueba diagnéstica salvo si refuerza un cuadro clinico caracteristico. Sin
tratamiento el pronéstico de la afectacién ocular es muy grave (50% de ceguera
a los 4 - 8 anos), con progresiva pérdida de vision con cada recurrencia (28). Por
ello el inicio precoz de un tratamiento adecuado es un punto fundamental en el

manejo de estos pacientes.

Los corticosteroides tépicos son utiles para el tratamiento de las
manifestaciones de polo anterior pero el pronéstico queda marcado por la
afectacion del polo posterior, donde la medicacién tépica es completamente
ineficaz. La ciclosporina A ha mejorado notablemente el prondstico ocular de
estos pacientes con una mejor tolerancia que otros fairmacos (29). Una pauta de
tratamiento eficaz consiste en comenzar con corticosteroides por via oral a
dosis altas desde el primer brote, y en funcién de la gravedad y respuesta anadir
ciclosporina A (5 mg/kg de peso/dia) disminuyendo después de forma gradual los
corticosteroides hasta su retirada, si es posible. Se comienza luego una pauta
lenta de descenso de la ciclosporina hasta alcanzar dosis de mantenimiento por
debajo de 2,5 mg/kg/dia. Como alternativa a la ciclosporina, el clorambucil (30) y
la azatioprina (31) son las medicaciones mas eficaces, y algunos autores
propugnan alternar en el tiempo varios inmunosupresores sin que existan

estudios claros al respecto.
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* Lupus eritematoso sistémico (LES).

El LES rara vez preduce uveitis (32) y de hecho existe controversia sobre
la necesidad de determinar los ANA en pacientes con uveitis, ya que en la
mayoria de los casos sélo introducen un factor de confusién (33) a menos que
coexistan otros sintomas que hagan sospechar la existencia de la enfermedad.
La afectacién del polo posterior suele tratarse de una VR (34), que no
necesariamente implica la existencia de vasculitis en otros vasos del organismo;
se caracteriza por el envainamiento de las arteriolas y vénulas de la retina al
observar el fondo de ojo y un aumento de la permeabilidad vascular en la
angiofluoresceingrafia (AFG) (35). Otra forma de presentacion es la coroiditis
lipica que aunque aparece sobre todo en pacientes con LES activo y parece
asociarse a la existencia de afectacién del sistema nervioso central (SNC) puede
presentarse aisladamente en asociacién a positividad para los ANA (36). Un
aspecto muy interesante que debe entrar en el diagnéstico diferencial de las VR
es la llamada enfermedad vasosoclusiva de la retina que puede presentarse en el
contexto de LES con presencia de anticoagulante ldpico y/o anticuerpos
anticardiolipina (37). Puede también presentarse como una entidad aislada en
asociacioén con elementos procoagulantes (sindrome antifosfolipido primario) o

sin que éstos puedan ser detectados.
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* Enfermedad inflamatoria intestinal.

Entre un 2 y un 5% de los pacientes con enfermedad inflamatoria intestinal
{colitis ulcerosa, enfermedad de Crohn) pueden presentar uveitis. La
probabilidad de desarrollar uveitis aumenta en los pacientes que desarrollan
artritis y enfermedad cutanea. La uveitis de la colitis ulcerosa no se diferencia
en nada (anterior, aguda, unilateral, buen pronéstico visual) de la que aparece en
las espondiloartropatias. La uveitis que acompana a la enfermedad de Crohn es
mds variable con respecto a la localizacién, puesto que presenta
frecuentemente afectacién del polo posterior y puede ser bilateral, o el curso
evolutivo, ya que puede ser subaguda o crénica (38).

Por otra parte en nuestro estudio ya mencionado (9) hemos demostrado
una clara relacién entre la UA y la inflamacién intestinal. Dos mecanismos
podrian ser responsables de la concurrencia de inflamacién intestinal en
pacientes con UA y/o espondiloartropatia: tanto la UA, como la
espondiloartropatia y la afectaciéon de intestino serian la expresién de un dnico
proceso de base o bien, serian las propias lesiones intestinales las que
desencadenarian inflamacion ocular o articular a distancia de forma que una
mucosa inflamada provocaria una transgresién de la tolerancia oral y un
incremento en la permeabilidad intestinal que daria lugar a la absorcién de
antigenos exégenos a la circulacién sistémica iniciando la inflamacién articular o

uveal en pacientes genéticamente predispuestos.
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¢ Otras.

En el diagnéstico diferencial de un paciente con uveitis y enfermedad sistémica
hay que considerar otras enfermedades que sin embargo son mucho menos
frecuentes que las anteriores. El sindrome de Sjogren primario es una causa
rara de uveitis que ha sido descrita recientemente (39). La uveitis es bilateral,
crénica, de predominio anterior y sin evidencia de afectacién coriorretiniana. La
existencia de uveitis en el curso de esta enfermedad debe también plantear el
diagnéstico diferencial con el linfoma intraocular, que aunque es poco frecuente
debe sospecharse siempre que la evolucién de la inflamacién no sea
satisfactoria con un tratamiento corticosteroideo adecuado. En estos casos esta
indicada la realizacién de una resonancia magnética (RM) cerebral y/o
vitrectomia para analizar el infiltrado vitreo. La policondritis recidivante
puede también producir VR 0 manifestarse como iritis bilateral (40). Algunas
vasculitis necrotizantes (panarteritis nodosa, enfermedad de Wegener o
enfermedad de Kawasaki) o leucocitoclasticas (como la crioglobulinemia
mixta) también pueden producir VR pero es excepcional que se presenten como
enfermedad ocular aislada. Lo mismo puede afirmarse para la enfermedad de
Lyme, que puede ocasionar un cuadro de uveitis intermedia (UI) y coroiditis y/o
papilitis (41), pero en entornos que como el nuestro presentan una baja
incidencia se debe ser muy cauto a la hora de formular este diagnéstico en

ausencia de un cuadro clinico completo y tipico (42).
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* ESQUEMA TERAPEUTICO GENERAL

Se han ido exponiendo para cada enfermedad especifica los tratamientos
maés aceptados en el manejo actual de las uveitis. Sin embargo, como hemos
comentado, hasta un 50% de las uveitis, segin las series, son finalmente
clasificadas como primarias; en estos procesos es también frecuente que el
consultor no oftalmélogo sea requerido como apoyo en la terapéutica cuando

ésta incluye tratamientos sistémicos (43, 44).

Siguiendo con nuestro esquema de aproximacién especifica a los procesos
de origen autoinmune, en las siguientes lineas indicaremos un esquema general
basico aplicable para las uveitis consideradas de esta etiologia, teniendo en

cuenta siempre las peculiaridades citadas para cada proceso.

El primer paso debe basarse en establecer un diagnéstico etiolégico lo mas
preciso posible que descarte especialmente los procesos infecciosos que hemos

incluido en la tabla 2.

Los farmacos habitualmente empleados se enumeran en la Tabla 6.

Tabla 6. Farmacos utilizados en el
tratamiento de las uveitis.

Corticosteroides tépicos +/- Ciclopléjicos
Inyecciones perioculares de corticosteroides

Corticosteroides sistémicos

Inmunosupresores

Su utilizacién es secuencial, excepto para la asociacién de corticosteroides
y ciclopléjicos tépicos que se utilizan en asociacién, siempre en funcién del tipo

de afectacion y de la respuesta al escalén previo.
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Asi, en la UA debe considerarse excepcional la utilizacién de medicacién
sistémica. Con una posologia apropiada, cualquier cuadro puede controlarse con
medicacién tépica, que incluira siempre el uso de corticosteroides - en pauta
horaria incluso -, y de ciclopléjicos para prevenir la formacién de sinequias. Sélo
en casos muy explosivos, con tendencia a la cronificacién o en procesos de gran
tendencia a la recidiva que hacen los brotes subintrantes (45), se pueden utilizar

corticosteroides orales a dosis medias.

En la Ul y en la UP la medicacién topica tiene escaso efecto por lo que el
primer escalén lo deben constituir los corticosteroides perioculares en la Ul y los
sistémicos en la UP; en esta presentacién pueden requerirse dosis tan altas
como el equivalente a mg/kg. de peso /dia de prednisona. En la figura 2 se expone

un esquema del tratamiento farmacolégico de las uveitis.

CORTICOIDES
CORTICOIDES TOPICOS PERIOCULARES
SUBCONJUNTIVALES
«—
UVEITIS UVEITIS UVEITIS
ANTERIOR INTERMEDIA POSTERIOR

CORTICOIDES ORALES

CICLOSPORINA A

v

’ OTROS INMUNOSUPRESORES

Figura 2. Utilizacién secuencial de firmacos en el tratamiento de las uveitis.
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Es importante tener en cuenta que un ntmero limitado de pacientes con
uveitis van a requerir en su tratamiento el uso de inmunosupresores. En el
momento actual el firmaco mas empleado en nuestro medio es la ciclosporina A
(29). La azatioprina (31) es su alternativa maés eficaz y se ha propuesto el
tratamiento combinado con ambas para casos rebeldes a la monoterapia.
Drogas potencialmente mas téxicas como la ciclofosfamida (46) o el clorambuecil
(30) deben ser reservadas para casos aislados. Las indicaciones para el uso de

inmunosupresores se exponen en la tabla 7.

Tabla 7. Indicaciones de los
inmunosupresores en el tratamiento de las
uveitis.

Afectacion bilateral

Etiologia no infecciosa

Inflamacién activa

Empeoramiento funcional en las actividades de la
vida diaria (agudeza visual menor de 0.5)

Insuficiente respuesta o efectos secundarios con

corticosteroides via oral.

Estos tratamientos requieren un seguimiento estrecho tanto a nivel de
eficacia como de deteccién precoz de efectos secundarios. Las unidades
multidisciplinarias permiten por una parte establecer de forma precoz el
tratamiento cuando se considera indicado y por otra, mejorar la percepcién de la
respuesta clinica- tantas veces dificil de valorar para el clinico no oftalmélogo
que esta tratando el caso en otra consulta-. Por fin, se minimiza la posible
aparicidn de efectos secundarios al disponer de un mecanismo de seguimiento
estrecho y controlado similar al que se aplica en otros pacientes con patologias

autoinmunes en tratamiento inmunosupresor.
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Como resumen final de este apartado introductorio se podria incluir una
comparacién muy ilustrativa para el médico no oftalmélogo, en especial para el
reumatologo, que se aproxima al paciente con uveitis. Del mismo modo que
muchas enfermedades pueden manifestarse como artritis, también lo pueden
hacer como uveitis; igual que la artritis puede diferenciarse por caracteristicas
tales como simetria, gravedad o curso evolutivo, también la uveitis puede
clasificarse segiin éstos o parecidos criterios. De igual forma que la artritis es el
signo guia de importantes enfermedades con afectacién multiorgdnica la uveitis
también puede serlo. Por todo ello, el conocimiento lo mas profundo posible de
una y otra y su enfoque sistematizado pueden representar la piedra angular en

el proceso diagndéstico de un importante grupo de enfermedades.
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*PACIENTES

Fueron incluidos todos los pacientes atendidos en la Consulta de Uveitis de
los Servicios de Oftalmologia y Reumatologia del Hospital Universitario San
Carlos, centro terciario de la Comunidad Auténoma de Madrid, entre enero de
1992 y junio de 1994 en los que se establecié o confirmé el diagnéstico de uveitis
activa. Los pacientes eran remitidos por otras consultas hospitalarias o
extrahospitalarias del Servicio de Oftalmologia incluyendo el area de urgencias,
asi como de otros servicios del area de Medicina Interna. En algunos casos los
pacientes procedian de otras areas sanitarias de la Comunidad Auténoma de
Madrid o de otras comunidades auténomas. Los pacientes eran enviados tanto

para valoracién diagnéstica como para seguimiento y tratamiento.

No se incluyeron los casos con patologia relacionada con el virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH) ya que podia introducir un sesgo en nuestros
resultados por estar incluida nuestra consulta en una unidad de referencia para
esta patologia que por otra parte adopta unas peculiaridades morfolégicas no

extrapolables a la poblacién general (47).
* PROCEDIMIENTO

La Consulta de Uveitis del Hospital Universitario San Carlos estd
compuesta por un equipo multidisciplinario formado por especialistas en
Oftalmologia y Reumatologia que valoran al paciente de forma conjunta en un

mismo local.

Cada paciente nuevo es sometido a una minuciosa exploraciéon oftalmolégica
que incluye en todos los casos la medicion de la agudeza visual, biomicroscopia,

examen de!l fondo de cjo mediante oftalmoscopia indirecta y lente de +90D y
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medicion de la presion intraocular (PIO). En casos seleccionados se realizaba
también gonioscopia, AFG y campimetria y desde junio de 1993 cuantificacién
del "flare" por laser (48, 49). A continuacién, y en el mismo local de consulta, uno
de los reumatélogos de nuestro equipo, realiza una anamnesis completa,
especialmente dirigida a descartar los procesos capaces de producir inflamacién

del tracto uveal.
« CLASIFICACION

Para la clasificacién de cada caso utilizamos las normas del Grupo
Internacional de Estudio de las Uveitis (2) que se basa en la localizacién
anatomica de la inflamacién. Asf clasificamos como UA la afectacién del iris y el
cuerpo ciliar (iritis e iridociclitis), UP a la afectacién de la coroides y por
extensién de la retina (coroiditis, coriorretinitis y VR), Ul a la confinada al
vitreo, retina periférica y pars plana del cuerpo ciliar y por ultimo panuveitis la

afectacién de todo el tracto uveal.

Cuando existia compromiso de polo posterior clasificibamos el caso de
acuerdo al tipo de afectacién predominante en la caracterizacién morfolégica
realizada por fundoscopia o AFG si era necesario. Clasificamos cada caso como
coriorretinitis, VR, vitritis o desprendimiento exudativo de retina. En ocasiones
podia coexistir mds de un tipo de afectacion, entonces el caso era clasificado de

acuerdo a la considerada mas prominente.

Los casos con una duracién inferior a tres meses se clasificaron como
agudos, por el contrario consideramos crénicos a los que excedian este periodo.
Los casos agudos se consideraron recidivantes si habia nuevos episodios tras la
resolucién completa del precedente. De acuerdo a la lateralidad en cada brote se

clasificaban como uni o bilaterales.
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Asi, la totalidad de la serie fue clasificada teniendo en cuenta los datos
anatdémicos, el curso evolutivo y la lateralidad. En la tabla 1 se expone un
sumario de las caracteristicas de acuerdo a las cuales se clasificé cada caso de
uveitis, para establecer su patrén de afectacién.

Tabla 1. Caracterizacion del patrén de uveitis.

Localizacién anatomica Anterior
Posterior
Intermedia
Panuveitis

Lateralidad en cada brote Unilateral
Bilateral

Curso evolutivo Agudo recidivante
Agudo no recidivante
Crénico

Tipo de afectacién posterior Coriorretinitis
Vasculitis retiniana
Desprendimiento exudativo
Vitritis

Elegimos finalmente los doce patrones discriminativos que se indican en la
tabla 2 para clasificar todos los casos.

Tabla 2. Patrones de presentacion de uveitis.

Uveitis Anteriores Aguda Unilateral Recidivante
Aguda Unilateral no Recidivante
Aguda Bilateral
Croénica

Uveitis Posteriores Coriorretinitis Unilateral
Coriorretinitis Bilateral
Vasculitis retiniana

Uveitis Intermedias

Panuveitis Con Coriorretinitis
Con Vasculitis retiniana
Con Desprendimiento exudativo
Con Vitritis

Para una clasificacién morfolégica mds exhaustiva analizamos la
presencia de determinadas peculiaridades o complicaciones oculares no
confinadas a la Gvea. Los PRQ, es decir los acimulos de detritos inflamatorios
celulares visibles por biomicroscopia por detras de la eérnea, fueron clasificados

de acuerdo a su tamafio y morfologia como granulomatosos o no. Otras
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complicaciones investigadas expresamente para cada caso fueron las
siguientes: hipopion, glaucoma, cataratas, sinequias posteriores, EMQ,

queratopatia en banda, papilitis o queratouveitis.

« CRITERIOS DE DIAGNOSTICO.

Para la clasificaciéon etiolégica final de las enfermedades que producen
uveitis con mayor frecuencia empleamos los siguientes criterios de diagnéstico o

clasificacién.

Para las espondiloartropatias como grupo utilizamos los criterios
preliminares del European Spondyloarthropathy Study Group (50).
Clasificibamos un caso como EA o SR si cumplia los criterios de Nueva York o
de Calin respectivamente (51, 52). Los casos de enfermedad inflamatoria
intestinal se diagnosticaron mediante criterios clinicos, endoscépicos e
histolégicos. Para la enfermedad de Behget utilizamos los criterios del
International Group for the Study of Behget's Disease (53). El diagnéstico de ACJ
se bas6 en los criterios de la American Rheumatism Association de 1977
revisados en 1989 (54). Para establecer el diagnéstico de uveitis por sarcoidosis
consideramos imprescindible la demostracion de granulomas no caseificantes
en cualquier muestra histolégica ocular o extraocular en ausencia de otras
causas identificables de granulomas excepto en los casos en los que una uveitis
caracteristica se acompafiaba de un tipico sindrome de Lofgren con
adenopatias hiliares y paratraqueales caracteristicas en los que no se exigieron
muestras histolégicas (565). Estableciamos el diagnéstico de sindrome de Sjégren
en UA acompariadas de ¢jo seco, demostrado por tincién con rosa de Bengala
y/o prueba de Schirmer, y sindrome seco oral demostrado por biopsia de una

glandula salivar menor (56). El sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada fue
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diagnosticado segun los criterios recomendados por la Uveitis American Society
(57). El resto de enfermedades consideradas sistémicas fueron diagnosticadas

de acuerdo con los criterios actualmente empleados en la clinica.

Para el diagnéstico definitivo de toxoplasmosis ocular se necesitaba la
presencia de una serologia IgG positiva para el parasito en presencia de una
imagen tipica en el fondo de ojo, asociada o no a cicatrices antiguas (58). La
sifilis se diagnosticd por serologia positiva (fluorescent treponema antibody)
(FTA) (59). Un caso de uveitis era incluido como herpético en presencia de
leucomas corneales y/o atrofia sectorial del iris y/o hipertensién ocular
acompanados del hallazgo exploratorio o el antecedente de anamnesis de
lesiones vesiculosas recidivantes en mucosas con serologia IgG positiva. Para
establecer el diagnéstico de tuberculosis era requisito imprescindible demostrar
la presencia de bacilos acido alcohol resistentes en alguna muestra
microbiolégica o histolégica del organismo. El resto de las causas infecciosas se
diagnosticaron por serologia positiva en suero y/o humor acuoso ante cuadros

clinicos sugerentes.

En los sindromes primariamente oculares (UA y retinocoroidopatias
oftalmolégicas) el diagndstico se basaba en los antecedentes oftalmoldgicos
propiamente dichos (traumatismos o cirugia previas muy especialmente) y los
hallazgos exploratorios o de AFG. Clasificabamos una Ul como pars planitis
cuando existia inflamacién de la retina periférica acompaiiada de los clasicos
"bancos de nieve" y vitritis con "bolas de nieve" que se podian acompafar de
EMQ y/o VR en retina periférica; reservdbamos el diagnéstico de vitritis aislada
para las Ul sin esas caracteristicas especiales. Incluimos como sindromes de

enmascaramiento aquellos procesos en los que pudimos demostrar un proceso
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no inflamatorio: neoplasias, isquemia o distrofias congénitas vasculares ( como

la enfermedad de Coats) como origen del cuadro de uveitis (60).

Por 1dltimo, clasificamos como idiopaticos todos aquellos casos que no se
podian incluir en ninguno de los procesos etioldgicos investigados. No incluiamos
por tantoe como tales las formas especificamente oftalmolégicas aunque

algunas de éstas también sean de origen desconocido.

+ DEFINICIONES: GRUPOS DE DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICOS
INICIAL Y FINAL.

En la primera visita se establecia un diagnéstico inicial por consenso del

grupo en funcién de los hallazgos de anamnesis y exploracién oftalmolégica.

Las uUnicas exploraciones complementarias que se indicaron en todos los
casos, de acuerdo con las indicaciones avaladas por la literatura, fueron un
hemograma completo, un perfil bioquimico bésico, un analisis elemental de

orina, una radiografia de térax y una serologia para lies (61- 65).

De acuerdo con ¢l diagnéstico inicial se indicaban, si se consideraba
necesario, exploraciones complementarias adicionales para cada caso en
particular. Los pacientes eran entonces clasificados en uno de los siguientes

grupos de diagnéstico:

{a) grupo I:. pacientes en los que el diagnéstico inicial se basaba
exclusivamente en la historia y exploracién oftalmolégicas. No se indicaban

exploraciones complementarias.
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(b) grupo II: pacientes en los que el diagnédstico inicial también se basaba
en la historia y exploracién oftalmolégicas pero se indicaba una tnica

exploracién complementaria confirmatoria.,

(¢) grupo III: pacientes en los que el diagnéstico inicial se basaba en la
historia y exploracién oftalmolégicas y se veia confirmado por una anamnesis

general concluyente. No se indicaban exploraciones complementarias.

(d) grupo IV: pacientes en los que el diagnéstico diferencial inicial se
limitaba a dos enfermedades en base a una exploracién oftalmolégica y
anamnesis general no concluyentes pero si muy sugestivas. Se indicaban un

maximo de tres exploraciones complementarias no rutinarias.

(e) grupo V: pacientes en los que el diagnéstico diferencial inicial incluia
tres o mas entidades; la exploracién oftalmolégica y la anamnesis general no
eran especificas y se podian indicar mas de tres exploraciones complementarias

no rutinarias.

En casos determinados nuestro diagnéstico inicial varié en funcién de los
resultados de las exploraciones complementarias rutinarias o no rutinarias
indicadas en la primera consulta o de una evolucién clinica oftalmolégica o
general distinta de la esperada. En algunos de estos casos se indicaron
exploraciones complementarias adicionales. Se establecia entonces lo que

hemos denominado diagnéstico final.

Las variaciones entre el diagnéstico inicial y el diagnéstico final se analizan

por grupos de diagndstico y para la serie completa.
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» ANALISIS ESTADISTICO.

Todos los datos mencionados fueron recogidos y analizados en una base de
datos para estadistica (Statsview SE graphics ®).

Analizamos la concordancia entre las caracteristicas morfolégicas de las
uveitis y los diagnésticos finales mediante el coeficiente kappa (k). Con este
estadimetro se obtiene por una parte una cifra entre -1y +1: el coeficiente en si
mismo, que establece la relacién de concordancia entre los dos parametros que
se analizan, esta concordancia es tanto mds fuerte cuanto mas cercano a la

unidad sea el k; por otra parte y como en otros analisis estadisticos, la

significacién la da el valor de "p" de una cola.
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RESULTADOS.
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Hemos estructurado el presente apartado, asi como la discusién en
secciones que se corresponden con los objetivos planteados al inicio de nuestro
estudio. Asi, en una primera seccién, expondremos la caracterizacién de nuestra
muestra: sus caracteristicas demograficas, sus patrones de presentacién y sus
peculiaridades morfoldégicas asi como la concordancia entre estos hallazgos y los
diagndsticos etioldégicos; en la segunda seccidén nos referiremos a las
exploraciones complementarias utilizadas para el diagnéstico y por tltimo en la

tercera seccién presentaremos los diagnésticos finales que hemos hallado.

I.- CARACTERIZACION DE LA MUESTRA.
I.1.- CARACTERISTICAS DEMOGRAFICAS.

Entre enero de 1992 y junio de 1994 se incluyeron 275 pacientes
estudiados en la Consulta de Uveitis de los servicios de Oftalmologia y

Reumatologia del Hospital Universitario San Carlos (Madrid) .

Se incluyeron 128 varones y 147 mujeres, los diagndsticos mas frecuentes
en cada sexo se expresan en la tabla I-1.

Tabla I-1. Caracteristicas demogrificas de la
serie: sexo.

n (%) Diagnéstico final (n} T

Espondiloartropatia (40)

Varones 128 (46.,5) YA Rtopatice 25

UA Idiopatica (25)

Mujeres 147 (53,5) Toxoplasmosis (19)

11 Se mencionan exclusivamente las entidades mas
frecuentes en cada sexo.
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La edad media en el momento del diagnéstico era de 42 +16 afios (con un
rango entre 6 y 85 aflos). En la tabla I- 2 hemos separado la serie por grupos de
edad y se expresan los diagnésticos finales mds frecuentes y caracteristicos en
cada grupo, sin incluir las formas idiopaticas, que eran las mas frecuentes en los
tres grupos.

Tabla I-2. Caracteristicas demograficas de la serie: edad en
el momento del diagnéstico.

n (%) Diagndstico final (n) {

Nifos Toxoplasmosis (4)

(< 16 afios) 15 (5,5) Uveitis de la ACJ (2)

Adultos 235 (85.5) Espondiloartropatias (55)

Toxoplasmosis (27)

Uveitis facogénicas o facoanafildcticas (4)

Ancianos 258D sindrome de Sjogren (2)

(> 65 afios) Sindrome de "enmascaramiento” (1)

J se mencionan exclusivamente las entidades més frecuentes y
especificas de cada grupo de edad, sin incluir las formas idiopéticas.

La evoluciéon media de los casos de la serie desde el comienzo del proceso a
la actualidad es de veinticuatro meses con un seguimiento minimo desde el

momento del diagndstico a la actualidad de ocho meses.

En la tabla I-3 se exponen los 275 casos clasificados por su localizacién

anatémica, lateralidad y curso evolutivo.
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Tabla I-3. Clasificacién de la serie por su localizacidén
anatémica, lateralidad y curso evolutivo.

n (%)

Localizacién Anatémica  Anterior 160 (58,2)
Posterior 46 (16,7)

Intermedia 20 (7,3)

Panuveitis 49 (17,8)
Lateralidad Unilateral 188 (68,4)
Bilateral 87 (31,6)

Curso (inicio y duracion) Agudo recidivante 98 (35,6)
Agudo no recidivante 90 (32,7)

Crénico 87 (31,6)

I1.2- PATRONES DE PRESENTACION.

En la tabla I-4 se expone la frecuencia con que hemos encontrado los doce

patrones que hemos considerado discriminativos en nuestra serie.

Tabla I-4. Patrones de presentacién: frecuencia de
aparicion.
n (%)
Uveitis Anterior Aguda Recidivante Unilateral 81 (29,4)
Uveitis Anterior Aguda No Recidivante Unilateral 39 (14,1)

Uveitis Anterior Aguda Bilateral 7(2,5)
Uveitis Anterior Crénica 33 (12)
Coriorretinitis Unilateral 23 (8,3)
Coriorretinitis Bilateral 12 (4,3}
Vasculitis Retiniana 11 (4)
Uweitis Intermedia 20 {7,3)
Panuveitis con Coriorretinitis 19 (8,9)
Panuveitis con Vitritis 4 (1,4)
Panuveitis con Vasculitis Retiniana 18 (6,5)
Panuveitis con Desprendimiento exudativo 8 (2,9
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Analizamos el grado de concordancia que tenia cada uno de los patrones de
presentacién, respecto a los diagndsticos finales que hemos obtenido. Aplicamos
el coeficiente kappa, que permite un andalisis de la relacién entre ambos
aspectos: el patrén por una parte y el diagnéstico por otra. Una relacién es
significativa cuando su coeficiente estd entre cero y la unidad y presenta
significacién estadistica v por el contrario la concordancia es negativa cuando
es inferior a cero. Con este procedimiento observdbamos por una parte qué
procesos se presentaban en cada patrén y por otra, qué formas de presentaciéon

adoptaba cada entidad patolégica especifica.

La UA Aguda Recidivante Unilateral (UAARU) (Tabla I-5) fue el patrén
mas frecuente en nuestra serie.

Tabla I-5. Diagnéstico final en uveitis anterior aguda
recidivante unilateral.

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Espondiloartropatia (45) 0.55 <0.0001

UA Idiopatica HLA B27 positiva (10) 0.13 0.0002
UA Idiopatica HLA B27 negativa (17) 0.02 NS
TUA Oftalmolégicas (4) -0.04 NS
Enfermedad inflamatoria intestinal (3) 0.02 NS
Herpes zoster (1) 0.01 NS
Herpes simplex (1) -0.04 NS

El diagnéstico que mads frecuentemente observamos correspondié a las
espondiloartropatias como grupo (51,1% de los casos en este patrén), de ellas 36
casos correspondian a EA y 9 a SR. La concordancia entre patrén y diagnéstico
fue significativamente positiva (x: 0.55). La UA Idiopética en relacién a HLA
B27 era menos frecuente en términos absolutos (12,3%) pero también
presentaba una concordancia positiva estadisticamente significativa.
Encontramos otras entidades que se presentaron con este patrén, incluso con

una mayor frecuencia, como las forma idiopaticas sin relacién con HLA B27
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(20,9%), sin embargo, en ningun caso la relacién alcanzé cifras
estadisticamente significativas, en algunos casos por su escasa incidencia y en
otros porque se presentaron m4ds frecuentemente con otros patrones.

En la tabla I-6 se indican nuestros resultados para la UA aguda no
recidivante unilateral.

Tabla I-6. Diagndstico final en uveitis anterior aguda no
recidivante unilateral .

Coeficiente
Diagnéstico final (n) Kappa P
UA Idiopdtica HLA B27 negativa (17) 0.24 <0.0001
Espondiloartropatia (8) 0.005 NS
UA Idiopatica HLA B27 positiva (4) 0.08 0.05
UA Oftalmelégicas (7) 0.14 0.004
Enfermedad inflamatoria intestinal (1) 0.006 NS
Herpes zoster (1) 0.03 NS
Herpes simplex (1) 0.02 NS

El diagnéstico mas frecuente, que es también el que alcanzé un nivel de
concordancia méas significativa, correspondié a las formas idiopdaticas no
relacionadas con el antigeno HLA B27 (43,6% de este patrén). También existia
concordancia, aunque escasa, para la forma relacionada con HLA B27; es
probable que estos casos correspondan en realidad a primeros episodios de
UAARU, aiin no recidivantes, al igual que los ocho casos de espondiloartropatia
que encontramos. Este patrén es también una forma de presentacion

caracteristica de las UA Oftalmolégicas.

En la Tabla I-7, se expone el diagnéstico final que observamos en la UA
aguda bilateral, una forma de presentacién que en el 57,1% de los casos
correspondié a UA idiopatica HLA B27 negativa con una concordancia positiva
aunque escasamente significativa dado el bajo nimero de casos. También las
UA oftalmolégicas se presentaron en este grupo con una concordancia positiva

significativa.
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Tabla 1-7. Diagndéstico final en uveitis anterior aguda

bilateral.
Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
UA Idiopéatica HLA B27 negativa (4) 0.09 0.005
UA Oftalmolégicas (3) 0.15 0.001

La UA crénica (Tabla I-8), en la que de nuevo, las formas idiopaticas son
las mas frecuentes (45,4% del patrén, x: 0.23), tenia en nuestra serie una
concordancia levemente positiva para varios procesos especificos: el sindrome
de Sjogren, la uveitis de la ACJ y, de nuevo las UA oftalmolégicas. Las
espondiloartropatias aunque se presentaron con este patrén en dos casos
tipicos, se relacionaban de forma negativa.

Tabla I-8. Diagndstico final en uveitis anterior cronica.

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
UA Idiopatica HLA B27 negativa (15) 0.23 <(.0001
TA Oftalmolégicas (6) 0.14 0.007
Sindrome de Sjigren (4) 0.19 <(.0001
Uveltis de la ACJ (3) 0.14 <(.0001
Sarcoidosis (2) 0.06 NS
Espondiloartropatia (2) -0.1 NS
Herpes simplex (1) 0.02 NS

Como primer patrén de las UP, la coriorretinitis unilateral (Tabla I-9)
estuvo representada de forma casi exclusiva por la toxoplasmosis (95,7% del
patrén, x: 0.76).

Tabla I-9. Diagndéstico final en coriorretinitis

unilateral.
Coeficiente P
Diagnéstico final (n) kappa
Toxoplasmosis (22) 0.76 <0.0001
Sarcoidosis (1) 0.02 NS
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La coriorretinitis bilateral ( Tabla I-10) representé la forma de
presentacién caracteristica de las retinocoroidopatias oftalmolégicas (74,9% del
patrédn, x: 0.77). Un hallazgo de importancia en este patrén es la presencia de
un caso de sindrome de enmascaramiento, lo que alcanza una concordancia
positiva; debe considerarse la excepcién, en cambio el caso de toxoplasmosis
bilateral ( que se relaciona con concordancia negativa).

Tabla I-10, Diagnéstico final en coriorretinitis bilateral.

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Retinocoroidopatias oftalmolégicas(9) 0.77 <0.0001
Sindromes de enmascaramiento (1) 0.13 <0.0001
Toxoplasmosis (1} -0.02 NS
Sarcoidosis (1) 0.07 NS

La VR como presentacién aislada de UP (Tabla I-11) se presenté como
forma idiopatica en el 54,5% de los casos ( x: 0.61). El resto de los diagnésticos
que encontramos fueron lo suficientemente caracteristicos para este patrén
como para que su relacién alcanzara una concordancia positiva
estadisticamente significativa.

Tabla I-11. Diagndstico final en vasculitis retiniana.

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
VR Idiopética (6) 0.61 <0.0001
Enfermedad de Behget (3) 0.25 <0.0001
Crioglobulinemia Mixta (1) 0.16 <0.0001
Tuberculosis (1) 0.16 <0.0001
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La Ul fue considerada como un patrén discriminativo "per se" (Tabla I-12).
Su enfermedad prototipica es la pars planitis (60% del patrén, x: 0.71), aunque
también la vitritis idiopatica aislada sin "bancos de nieve" presentaba una
concordancia positiva. Es interesante que la sarcoidosis que como hemos visto
puede presentarse en muchos otros patrones, sélo alcanza en éste una leve
concordancia estadisticamente significativa .

Tabla I-12. Diagndstico final en uveitis intermedia.

Coeficiente
Diagndstico final (n) kappa P
Pars planitis (12) 0.71 <0.0001
Vitritis idiopdtica aislada (6) 0.44 <(.0001
Sarcoidosis (2) 0.11 0.01

Finalmente, en las panuveitis, presentamos cuatro patrones
caracteristicos de acuerdo a la morfologia predominante en la afectacién del polo
posterior. En todos, excepto en la panuveitis con desprendimiento exudativo, las
formas idiopdticas se presentaron con concordancia positiva estadisticamente

significativa.

La panuveitis con coriorretinitis (Tabla I-13) es un patrén bastante
caracteristico de Toxoplasmosis que se debe sospechar cuando una
coriorretinitis unilateral aguda se acompaifia de un componente de UA
prominente y aumento de la PIO. Nuestro dnico caso de toxocariasis también se
presenté con este patrén.

Tabla 1I-13. Diagnéstico final en panuveitis con coriorretinitis.

Coeficiente
Diagndstico final (n) kappa P
Toxoplasmosis (10) 0.32 <0.0001
Panuveitis Idiopatica (4) 0.21 0.0001
Retinocoroidopatias oftalmoldgicas (2) 0.08 NS
Toxocariasis (1) 0.09 0.001
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (1) 0.04 NS
Herpes simplex (1) 0.06 NS
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La panuveitis con vitritis (Tabla I-14) fue el patrén de presentacién de dos
casos de uveitis por restos cristalinianos tras cirugia de cataratas en los que la
UA se acompanaba de importante inflamacién del vitreo. Aunque menos
frecuentes en numeros absolutos y siempre teniendo en cuenta lo exiguo de la
muestra, los sindromes de enmascaramiento se presentaron con la maxima

concordancia positiva de este patrén (x: 0.32).

Tabla 1-14. Diagnéstico final en panuveitis con vitritis.

Coeficiente
Diagndéstico final (n) kappa P
UA Oftalmologicas (2) 0.13 0.0006
Sindromes de enmascaramiento (1) 0.32 <0.0001
Panuveitis Idiopédtica (1) 0.10 .02

La enfermedad que mas frecuentemente encontramos en la panuveitis con
VR ( Tabla I-15) fue la enfermedad de Behget (27,7% del patrén, x: 0.32). En
nuestra serie la sifilis, otro de los procesos tradicionalmente considerados muy
mimeéticos, sélo se presentd con este patrén en el que tuvo una concordancia
positiva significativa.

Tabla I-15. Diagnéstico final en panuveitis con vasculitis

retiniana.
Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Panuveitis Idiopatica (7) 0.43 <0.0001
Enfermedad de Behget (5) 0.32 <0.0001
Sifilis (3) 0.27 <0.0001
Pars planitis (1) 0.01 NS
Enfermedad inflamatoria intestinal (1) 0.05 NS
Sarcoidosis (1) 0.04 NS

Por ultimo, la panuveitis con desprendimiento exudativo de retina (Tabla I-
16) corresponde de forma predominante al sindrome uveomeningeo de Vogt-
Koyanagi-Harada (62,5% del patrén, k: 0.70). Sin embargo en casos aislados de
enfermedad de Behget o de enfermedad inflamatoria intestinal también hemos

encontrado esta forma de afectaciéon posterior.
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Tabla 1I-16. Diagnéstico final en panuveitis con
desprendimiento exudativo.

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Sindrome de Vogt-Koyvanagi-Harada (5) 0.70 <0.0001
Enfermedad de Behcet (2) 0.19 0.0005
Enfermedad inflamatoria intestinal (1) 0.12 0.02

1.3.- COMPLICACIONES ASOCIADAS.

La misma estrategia que para los patrones de presentacién fue empleada
para estudiar otras complicaciones asociadas que permitieran una
caracterizacidn lo mds exhaustiva posible. Analizamos pues la concordancia

entre estas caracteristicas por separado y los diagnésticos finales.

Encontramos PRQ en una diversidad de enfermedades. Los de pequeiio
tamafio fueron muy inespecificos y se presentaron en UA de diferentes
origenes. Los granulomatosos (Tabla I-17) se presentaron en varios procesos
aunque solamente para la sarcoidosis (x:0.21, p< 0.0001), el herpes simplex
(x:0.11, p=0.002) y el sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (k:0.09, p=0.02) la
relacién entre su presencia y el diagnéstico final adquirié una concordancia
positiva estadisticamente significativa.

Tabla I-17. Diagndstico final en uveitis granulomatosas
*(n:26)(9,5%).

Coeficiente
Diagnédstico final (n) kappa P
Uveitis Idiopatica (9) 0.05 NS
Sarcoidosis (4) 0.21 <0.0001

UA Oftalmolégicas (3) 0.04 NS
Espondiloartropatias (3) -0.06 NS

Herpes Simplex (2) 0.11 0.002

Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (2) 0.09 0.02
Pars planitis (1) -0.01 NS
UA de 1a panuveitis toxopldsmica (1) -0.08 NS
Retinocoroidopatias oftalmolégicas (1) -0.002 NS

* Be refiere a la presencia de PRQ de gran tamafo ("en grasa de carnero”).
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Con respecto a otras complicaciones oftalmolégicas analizadas,
encontramos hipopion en cinco casos, tres de los cuales correspondieron a
espondiloartropatias (x: 0.06, p=0.01), uno a enfermedad de Behget (x: 0.11,

p=0.02) y el dltimo correspondié a una UA crénica idiopatica (NS).

Encontramos PIO elevada en 27 casos (9,8% de la serie) y sinequias
posteriores en otros 58 (21,1%). Ninguna de ambas complicaciones se relacioné
especificamente con diagnéstico alguno, apareciendo en varios tipos de UA. Lo
mismo sucedi6é respecto a la presencia de cataratas (52 casos, 18,9%) que
unicamente pudo relacionarse con concordancia positiva para los casos de curso

crénico respecto a los agudos (k: 0.55, p<0.0001 ).

La queratopatia en banda fue detectada en cuatro casos, todos ellos
correspondientes a nifios (nuestros tres casos de ACJ y una forma juvenil de

espondiloartropatia).

El1 EMQ (Tabla I-18) presenté una baja relacién de concordancia positiva
con significacién estadistica para procesos de etiologia autoinmune,
considerando para toda la serie, los 120 casos totales que se pueden considerar
como tales (i: 0.08, p=0.006 ); por separado, la pars planitis (x: 0.32, p<0.0001 )
y la enfermedad de Behget (x: 0.22, p<0.0001 ) tenian una correlacién mas

significativa.
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Tabla I-18. Diagnéstico final en uveitis con EMQ (n:20) (7,3%).

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Uveitis de causa autoinmune (14} 0.08% 0.006
Pars planitis(6) 0.32 <0.0001
Enfermedad de Behget (4) 0.22 <0.0001
Enfermedad inflamatoria intestinal (2) 0.12 0.006
Sindrome de Sjogren (1) 0.06 NS
Sarcoidosis (1) 0.03 NS
Uveitis Idiopatica (5) -0.004 NS
UA Oftalmolégicas (1) -0.02 NS

*Para el coeficiente kappa utilizamos nuestrog 120 casos de uveitis consideradas de
etiologia autoinmune {(sarcoidosis, sindrome de Sjégren, espondiloartropatias, pars
planitis, UAARU HLA B27 positivas, enfermedad de Behget, uveitis de la ACJ y

vasculitis autoinmunes).
Las complicaciones inflamatorias en la papila del nervio dptico (papilitis)
{Tabla I-19) presentaron una concordancia significativa y ligeramente positiva

para las enfermedades de causa infecciosa como grupo (x: 0.15, p<0.0001),

especialmente para la sifilis (x: 0.38, p<0.0001) .
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Tabla 1.19. Diagnéstico final en uveitis con papilitis (n:8) (2,8%).

Coeficiente

Diagndéstico final (n) kappa P
Uveitis de origen infeccioso (5) 0.15% 0.0001

Sifilis (2) 0.38 <0.0001

Toxoplasmosis (2) 0.05 NS

Toxocariasis (1) 0.21 <0.0001
Enfermedad de Behget (1) 0.08 NS
Panuveitis Idiopatica (1) -0.02 NS
Sindrome de Vogt-Kovanagi-Harada (1) 0.12 0.02

*Para el coeficiente kappa utilizamos nuestros 44 casos de uveitis
consideradas de etiologia infecciosa (toxoplasmosis, tuberculosis, herpes

zoster, herpes simplex, toxocariasis y sifilis).

Encontramos una correlacién similar para uveitis de causa viral cuando

analizamos la presencia de queratouveitis (Tabla 1-20), especialmente para

herpes simplex (k: 0.38, p<0.0001).

Tabla 1-20. Diagnéstico final en queratouveitis (n: 9) (3,2%).

Coeficiente
Diagnéstico final (n) kappa P
Herpes simplex (3) 0.38 <0.0001
Herpes zoster (1) 0.14 0.0004
UA Idiopatica (4) 0.03 NS
Sindrome de Sjégren (1) 0.11 0.01

II.- EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS:

GRUPOS DE DIAGNOSTICO.

Caracterizada nuestra serie morfolégicamente, nos propusimos averiguar

el nimero de exploraciones complementarias que se utilizaban para establecer

el diagnéstico final y por afiadidura, el niimero de casos que se diagnostican con

un niimero limitado de pruebas.

Para ello clasificamos prospectivamente la serie de acuerdo a unos grupos

de diagnéstico que, como hemos explicado, estdn basados en el nimero de

pruebas solicitadas para su estudio.
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En la Tabla II-1 se expone la clasificacién de la serie de acuerdo a estos
grupos de diagndstico.

Tabla II-1. Grupos de diagndstico.

Diagndstico Anamnesis Exploraciones Numero

diferencial general § complementarias (%)
GRUPO1 Unico - 0 39 (14,2)
GRUPO II Unico +/- 1 89 (32,4)
GRUPO III Unico + 0 41 (14,9)
GRUPO IV Limitado * +/- 263 39 (14,2)
GRUPO V No limitado +/- 6 - >3 67 (24.4)

* Limitado indica que el diagnéstico diferencial se establecié entre dos procesos.  No
limitado indica que el diagnéstico diferencial se establecié entre més de dos procesos. §
+ diagndstica, - negativa, +/- sugerente.

Treinta y nueve casos (14,2%) fueron diagnosticados basandonos
exclusivamente en la exploraciéon oftalmolégica. En otros ochenta y nueve
pacientes (32,4%) la exploracién oftalmolégica se considerd diagnéstica pero se
indicé una prueba confirmatoria adicional . En cuarenta y un pacientes (14,9%)
la exploracién oftalmolégica y la anamnesis permitieron un diagnéstico sin
indicar mds exploraciones complementarias que las de rutina. Asi, considerando
los grupos I, I1 y III, en mas de la mitad de los casos (61,5%) se establecié un
diagnéstico inicial con la exploracién oftalmolégica, la anamnesis general y en su

caso una Unica prueba de laboratorio 0 imagen confirmatoria.

El resto de los pacientes, incluidos en los grupos IV y V (38,5%), requirieron
en su procedimiento diagnéstico dos 0 més exploraciones complementarias no
rutinarias; sin embargo, ese nimero fue minimizado a un méaximo de tres
pruebas, en base a un diagnéstico diferencial limitado a dos procesos posibles,
en el 14,2% de los pacientes (grupo IV). Por dltimo, en el 24,4% de los pacientes

se indicé un protocolo de estudio que incluyé mas de tres pruebas no rutinarias
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al establecerse el diagndstico diferencial entre tres o mas entidades especificas

posibles.

Analizamos los cambios acaecidos entre el diagndstico inicial establecido
en la primera visita y el diagnéstico final con el que se clasificaba cada caso tras
los resultados de la exploraciones complementarias efectuadas y/o el
seguimiento de los pacientes. En la figura II - 1 se exponen estos resultados de

manera grafica.

En cuarenta pacientes (14,5%) el diagnéstico inicial no pudo ser confirmado
y consecuentemente se cambié a un nuevo diagnéstico final. Sélo en un caso de
los incluidos en los grupos I y III, en los que no se indicaban exploraciones
complementarias no rutinarias, se modificé el diagnéstico inicial. Diez pacientes
mas que pertenecian al grupo II, en el que se solicitaba una tnica prueba
confirmatoria, también tenfan un diagnéstico final distinto del inicial. Asi, la
inmensa mayoria de los pacientes en los que establecimos cambios en el
diagndéstico habian sido clasificados en los grupos IV y V (29/40), en los que se
solicitaban dos 0 méas pruebas no rutinarias. Sin embargo, atin en estos grupos

el diagnéstico inicial y el final coincidieron en 77/106 casos (72,6%).
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El diagnéstico inicial y el final coinciden

M E1 diagnéstico inicial v el final no coinciden

FIGURA II - 1 Diferencias entre los diagnésticos inicial y final en
cada grupo de diagnéstico.

IIL.- DIAGNOSTICO FINAL.

En esta ultima seccién recogemos los diagnésticos finales en nuestra serie

con especial atencién al nimero de casos clasificados como idiopaticos.

La distribucién entre uveitis idiopaticas y secundarias se indi

figura III - 1 para cada grupo de diagnéstico .

can en la
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51/16

26/13

Uweitis asociadas a procesos especificos

*Incluye los procesos que no pueden relacionarse con otras entidades
especificas. No incluye uveitis oftalmolégicas bien caracterizadas en
cualquiera de sus formas.

FIGURA III - 1. Distribucion entre uveitis idiopaticas o asociadas
a procesos especificos en los distintos grupos de diagnéstico.

Se establecié un diagnéstico final de uveitis idiopdtica en sus distintas
localizaciones anatémicas en el 33,8% de los pacientes (93/275). De ellos,
sesenta y ocho casos (73,1% de este grupo) se habian clasificado como
idiopaticos ya en la primera visita. Por tanto, veinticinco pacientes en los que
inicialmente se habia sospechado una enfermedad de base como causa de la
uveitis, fueron finalmente clasificados como idiopéaticos puesto que no pudimos

confirmar nuestro diagnéstico inicial.

El grupo I ( Tabla III-1 ) incluyé treinta y nueve casos que correspondieron
a procesos primariamente oculares. No se observaron diferencias entre el

diagndéstico inicial y el final en ningiin caso.
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Tabla III-1. Diagnéstico de las uveitis
clasificadas en el grupo L.

Numero
Uveitis anteriores oftalmolégicas 18
Pars planitis 11
Retinocoroidopatias oftalmolégicas 10

En el grupo II (Tabla III-2) el seguimiento y/o la prueba confirmatoria
solicitada en cada caso, obligaron a un cambio en el diagnéstico inicial en diez
pacientes. Siete de ellos fueron clasificados finalmente como idiopaticos porque
no demostramos una relacién con la existencia de espondiloartropatia que el
patrén UAARU sugeria. En los otros tres se evidencié un proceso asociado
distinto del diagnosticado inicuamente.

Tabla IT1-2. Diagndstico inicial y final de las uveitis clasificadas
en el grupo II.

Diagnéstico inicial § (n) |Diagndéstico final * (n)
Uveitis de la ACJ (1) | Espondiloartropatia (31)

Espondiloartropatia (7) | UA Idiopatica HLA B27 negativa (7)
UA Idiopatica HLA B27 positiva (9)
Espondiloartropatia (1) | Enfermedad inflamatoria intestinal (1)
Uveitis de la ACJ (1)
Toxoplasmeosis (31)
Toxocariasis (1) | Sindromes de enmascaramiento (1)
Sifilis (1)
Herpes simplex (2)
Herpes zoster (1)
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (4)
9 El diagnéstico inicial incluye tnicamente el de aquellos que cambiaron. *
Diagndéstico final se refiere al establecido tras el resultado de las pruebas
confirmatorias y/o el seguimiento del paciente.

En el grupo III ( Tabla III-3 ), s6lo en un caso hubo diferencias entre los
diagnésticos inicial y final, correspondiendo a una entidad especifica distinta de
la inicialmente diagnosticada; el cambio se produjo a la vista de la evolucién del

cuadro ocular y general en sucesivas visitas.
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Tabla II1-3. Diagndéstico inicial y final de las uveitis clasificadas en

el grupo II1.

Diagndstico inicial I (n)

Diagnéstico final * (n)

Enfermedad de Behcget (1)

Espondiloartropatia (11)
Herpes simplex (2}
Enfermedad inflamatoria intestinal (3)
UA Oftalmolégicas (2)
Uveitis de la ACJ (1)
Sindrome de Sjigren (4)
Enfermedad de Behcet (10)
Sarcoidosis (1)
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (2)

T El diagnéstice inicial incluye unicamente el de agquellos que cambiaron. *
Diagndstico final se reflere al establecido en visitas sucesivas a la vista de la

evolucién del paciente.

Resultados

En el grupo IV (Tabla III-4), diecisiete pacientes cambiaron su diagnéstico

inicial por uno final distinto. En catorce casos no pudimos demostrar la

existencia de una entidad especifica asociada por lo que se clasificaron

finalmente como idiopaticos; en otros dos, al contrario nuestra primera

clasificacion habia sido de uveitis idiopatica y la evolucién hizo evidente la

existencia de un proceso asociado; en un dltimo caso el proceso causal fue

distinto del que inicialmente habiamos sospechado.

Tabla 1II-4. Diagnoéstico inicial y final de las uveitis clasificadas en el

grupo IV.

Diagndstico inicial T (n)

Diagndstico final * (n)

Espondiloartropatia (10)
Sarcoidosis (1)

UA ldiopatica HLA B27 negativa (18)

UA Idiopatica HLA B27 negativa (1)
Espondiloartropatia (1)

UA Oftalmolégicas (2)

TA Idiopatica HLA B27 positiva (1)
Espondiloartropatia (1)

Sindromes de enmascaramiento (2)

Espondiloartropatia (7)

UA Idiopatica HLA B27 positiva (5)
Vitritis idiopatica (1)

Uveitis de la ACJ (1)

Panuveitis Idiopatica (2)

Herpes Simplex (1)

Sarcoidosis (2)

T El diagnéstico inicial incluye itdnicamente el de aquellos que cambiaron. *
Diagnéstico final se refiere al establecide a la wvista de las exploraciones
complementarias indicadas o de la evolucién del paciente.
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Por dltimo, en el grupo V (Tabla ITI-5) en doce pacientes se produjeron

cambios entre los diagnésticos inicial y final. En seis casos inicialmente filiados

como idiopaticos, se pudo establecer un diagnéstico final causal; por el contrario,

tres casos fueron clasificados finalmente como idiopéaticos al no poder establecer

el diagnéstico de certeza de sarcoidosis inicialmente establecido; en los otros tres

pacientes se produjeron cambios en la clasificacién porque bien la evolucién del

proceso, bien las exploraciones complementarias recibidas demostraron que el

proceso causal era distinto del inicialmente sospechado.

Tabla III-5. Diagndstico inicial y final de las uveitis clasificadas en el

grupo V,

Diagnéstico inicial J (n)

Diagndstico final * (n)

Sarcoidosis (1)
UA Idiopéatica HLA B27 negativa (1)

UA Idiopatica HLA B27 negativa (28)
Espondiloartropatia (1)

Pars planitis (1)

Vitritis idiopética (5)

Panuveitis Idiopatica (1)
Enfermedad inflamatoria intestinal (1)

Toxoplasmosis (2)

VR Idiopatica (1)
Sarcoidosis (2)

Panuveitis Idiop4tica (1)

Toxoplasmosis (1)
Sindrome de Vogt-Koyanagi-Harada (1)

VR Idiopdtica (6)

Crioglobulinemia Mixta (1)

Panuveitis Idiopatica (12)
Enfermedad inflamatoria intestinal (2)
Sifilis (2)

Tuberculosis (1)

Sindromes de enmascaramiento (1)
Toxocariasis (1)

UA Idiopatica HLA B27 negativa (1)
Panuveitis Idiopdtica (1)

Sarcoidosis (4)

T El diagnéstico inicial incluye unicamente el de aquellos que cambiaron. *
Diagndstico final se refiere al establecido a la vista de las exploraciones
complementarias indicadas o de la evolucién del paciente.
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Discusion

Como hemos hecho en el apartado anterior, también la discusién sera
estructurada en secciones para comentar de forma coherente nuestros

resultados y discutirlos a la luz de la literatura mas importante al respecto.

En la primera seccidon presentaremos nuestro procedimiento para el
diagnéstico etiolégico del paciente con uveitis tomando como referencia la
caracterizacién demografica y morfolégica de nuestra serie que hemos expuesto

en las dos primeras secciones del apartado anterior.

En una segunda seccién comentaremos la utilizacién de pruebas
complementarias en nuestra serie, de acuerdo a la clasificacion por grupos de
diagnéstico v de los que hemos llamado diagnésticos inicial y final, que
planteamos como una forma de validacién de nuestro procedimiento general

basado en la aproximacién individualizada para cada caso.

Por dltimo, la incidencia que hemos obtenido de casos idiopaticos o
asociados a entidades patoldgicas especificas sera comentada en una tercera
seccién comparando nuestros diagnédsticos finales con los de otras series

publicadas.

63



Discusion

I.- PROCEDIMIENTO DIAGNOSTICO EN EL PACIENTE
CON UVEITIS.

En el presente estudio hemos presentado una serie de 275 pacientes con
uveitis clasificados de acuerdo a sus patrones de presentacién y su
caracterizacién morfolégica y hemos estudiado la concordancia entre estos

hallazgos vy el diagnéstico final en cada caso.

En las paginas sucesivas comentaremos nuestros hallazgos para cada uno
de los patrones que hemos tipificado con sus peculiaridades morfolégicas, Para

cada patrén presentaremos también nuestro procedimiento diagnéstico.

En la Figura 1 presentamos de forma esquematica la actitud general ante

cada paciente.

Exploracién
Oftalmolégica

l

Caracterizar el patrén de presentacién
Descartar los sindromes primariamente oculares

i ]
Diagnéstico Diagndéstico
St NO

]
Anamnesis y exploracion general,
radiografia simple de térax y serologia
luética
|
] |
Diagnéstico Diagnostico
SI NO

i

Indicar las exploraciones
complementarias itiles para
cada patrén

Figura I-1. Esquema general en el diagnéstico del paciente con uveitis.
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En resumen, tras el primer procedimiento: la exploracién oftalmolégica, el
caso era clasificado en un patrén determinado que incluia sus peculiaridades
morfolégicas. Se descartaban en ese momento también los sindromes

primariamente oculares suficientemente caracteristicos.

En los casos no diagnosticados, el siguiente paso era la anamnesis y
exploracién sistémicas que dirigiamos de acuerdo a la clasificacién previa del
caso. En todos los casos interrogdbamos respecto a historia previa o reciente de
traumatismos no penetrantes, no sélo por tratarse de una causa reconocida de
uveitis (66) si no también porque puede representar un factor desencadenante
de otros procesos. La radiografia simple de térax y la serologia para sifilis (FTA)
se realizaban en todos los casos, de acuerdo con otros autores (61-65), teniendo
en cuenta el cardacter mimetizador tanto de la sifilis como de la sarcoidosis.
También se realizaba siempre una analitica basica en sangre y orina, tanto
bioquimica, como de hematologia. El resto de las exploraciones complementarias

se elegian de acuerdo a las caracteristicas y el patrén en cada caso.

La mayoria de los casos de nuestra serie (58,2%) fueron UA; de ellas la
UAARU (Figura 2) fue a su vez la mas frecuente (29% del total). Encontramos
para este patrén una alta concordancia con el diagnéstico final de
espondiloartropatia, asi como con UA idiopaticas ligadas al antigeno HLA B27
(5, 6, 12, 67-72). Asi, realizamos radiologia simple de articulaciones sacroiliacas
y tipaje HLA B27 en todas las UAARU cuyo diagnéstico no es definitivo por la
exploracién. En presencia de queratouveitis, en ocasiones con PRQ
granulomatosos tanto en este patrén, como en la UA no recidivante unilateral o

en la panuveitis con coriorretinitis la serologia herpética puede ser 1itil, incluso
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con investigacién serolégica o de antigenos virales por reaccién en cadena de la
polimerasa (RCP) en humor acuoso en casos dudosos para establecer

tratamientos antivirales especificos (73).
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UVEITIS ANTERIOR
AGUDA RECIDIVANTE
UNILATERAL

|

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente utiles

Exploraciones
complementarias utiles

Radiologia de Ileocolonoscopia
Sacroiliacas y {(si presenta sintomas
Tipaje HLA B27 abdominales)

Serologia Herpes
{(si Queratouveitis)

Figura 2. Aproximacion diagndéstica al paciente con uveitis
anterior aguda recidivante unilateral.

Realizamos ileocolonoscopia para descartar enfermedad inflamatoria
intestinal si existia dolor abdominal o trastornos del ritmo intestinal (38, 74-76);
en estudios previos de nuestro grupo hemos demostrado que la presencia
histolégica de inflamacién intestinal crénica subclinica es parte del espectro de
las UA, en especial en las formas HLA B27 negativas o en enfermos con
importante recidivancia de su UAARU (9); estos hallazgos son congruentes con
los publicados en los dltimos afios por otros grupos que ilustran sobre la
participacién de la mucosa intestinal, en forma de inflamacién subclinica, en las

espondiloartropatias (10, 11, 77, 78); no obstante, en la practica diaria, la
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presencia de enfermedad inflamatoria intestinal sélo debe descartarse cuando
hay otros elementos de sospecha clinica. Se ha propuesto por algunos autores,
la investigaciéon microbiolégica o seroldgica frente a Yersinia enterocolitica u
otros gérmenes gram negativos en humor acuoso para confirmar los casos de
UA en ¢l sindrome de Reiter, en nuestra opinién este procedimiento debe

reservarse para protocolos de investigacién (79).

La UA aguda unilateral no recidivante (Figura 3) representé el 14,1% de
nuestra serie. La unica concordancia significativamente positiva que
encontramos para este patrén fue para las UA idiopaticas. En este patrén no
indicamos exploraciones complementarias distintas de las mencionadas como
rutinarias. Descartamos espondiloartropatias si la anamnesis era sugerente y
Herpes si existia queratouveitis, tal como hemos mencionado para las UAARU.
En el grupo de pacientes ancianos las UA oftalmolégicas relacionadas con
complicaciones de cataratas o de su cirugia representaron el primer diagnéstico
en este patréon (16% en ancianos versus 1,3% en adultos); éste diagnéstico no

necesita el concurso de exploraciones complementarias para su realizacién.
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UVEITIS ANTERIOR AGUDA
NO RECIDIVANTE
UNILATERAL

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente utiles

Radiologia de Sacroiliacas y
Tipaje HLA B27

Serologia Herpes
(si Queratouveitis)

Figura 3. Aproximacién diagnédstica al paciente con
uveitis anterior aguda no recidivante unilateral.

Sélo siete pacientes (2,5%) se presentaron como UA aguda bilateral
(Figura 4); un patrén que se correspondid casi siempre con procesos idiopaticos
u oftalmolégicos. No indicamos, tampoco en este patrén exploraciones no
rutinarias. Descartamos el sindrome de necrosis tibulo intersticial y uveitis en
pacientes con afectacién sistémica, anemia y azotemia; en nuestra serie no
hemos encontrado ningin caso de esta compleja entidad (80-82). Las
sulfonamidas también han sido comunicadas como una rara causa de UA

bilateral aguda (83).
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UVEITIS ANTERIOR AGUDA
BILATERAL

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente utiles

Urianalisis, creatinina, biopsia renal
(en enfermo sistémico, con anemia,
astenia o azotemia para descartar
sindrome de nefritis tdbulo intersticial
y uveitis)

Figura 4. Aproximacién diagndéstica al paciente con
uveitis anterior aguda bilateral.

Encontramos UA crénica (Figura 5) en el 11,9% de los casos. En este
patrén el diagnéstico diferencial debe ser mas amplio ya que con él se pueden
presentar muchas entidades. Encontramos una concordancia significativa para
las UA idiopaticas, las UA oftalmoldgicas, el sindrome de Sjiogren y la UA de la
ACJ; por otra parte dos enfermedades cuya uveitis presenta un curso
habitualmente agudo: espondiloartropatias y Herpes simplex, se presentaron
con este patrén como casos atipicos con una relacién de concordancia negativa.

El cuadro clinico debe ser la llave del diagnéstico en este patrén.

Nosotros descartamos el sindrome de Sjogren, un proceso cuya
participacién uveal ha sido recientemente descrita (39), en pacientes por

encima de cincuenta afos (en nuestra serie representé un 8% de las uveitis del
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grupo de ancianos versus un 1% en edades mas j6venes) con signos
exploratorios de ojo o boca seca; en estos casos una determinacién de ANA con
anti Ro y anti La que suelen ser positivos sirve como examen confirmatorio. En
esta serie, por criterios de clasificacién realizamos biopsia de glandula salivar

accesoria confirmatoria (56, 84).

UVEITIS ANTERIOR
CRONICA

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente ttiles

l

ANA
(en niflos y/o queratopatia en banda)

ANA/ ENA y/o biopsia de glandula
galivar accesoria (en ojos secos)

ECA/ Lisozima/ Gammagrafia con Galio
(si PRQ granulomatosos o sospecha
clinica de sarcoidosis)

Figura 5. Aproximacion diagnéstica al paciente con
uveitis anterior cronica.

La UA de la ACJ (13-15, 85-87) se presenta de forma caracteristica en
nifias previamente diagnosticadas por el cuadro articular aunque la uveitis
puede preceder a los sintomas articulares entre el 6 y el 24% de los casos segin
las series con un lapso de tiempo de hasta nueve afios; la queratopatia en banda

caracteristica, aunque no especifica de este proceso pueden orientar hacia este
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diagnéstico; los ANA son de nuevo una prueba confirmatoria presentes en el

82% de estos pacientes (88, 89).

No encontramos una concordancia significativa para la sarcoidosis en el
patrén que nos ocupa. La frecuencia de este proceso en esta serie es baja, tal
vez porque también lo es la incidencia estimada en nuestro pais (menos del 1 por
100000). La sarcoidosis ocular se presenté en cinco de nuestros doce patrones,
lo que confirma las variadas formas de presentacién de este proceso. El
diagndéstico de sarcoidosis ocular es una cuestiéon muy discutida (21-24, 90-92);
lo comentaremos en este momento ya que una UA crénica en especial cuando
existen PRQ granulomatosos, obliga a descartar sarcoidosis atin en ausencia de
enfermedad sistémica manifiesta, segin la mayoria de los autores. De hecho,
nuestro hallazgo mas especifico de sarcoidosis en nuestro sistema de
concordancia, fue para la presencia de PRQ granulomatosos. ;Qué hacer? no
estd tan claro para todos los grupos. Como queda citado a todos nuestros
pacientes se les realiz6 una radiografia de térax; nosotros pensamos que ésta es
la Gnica exploracién obligatoria. El coste, la falta de implicaciones terapéuticas,
la escasa especificidad y la desigual sensibilidad de otras pruebas nos puede
disuadir de hacerlos ante una radiografia de térax normal. Se han propuesto, no
obstante, otras muchas aproximaciones. El diagnéstico definitivo precisa de una
confirmacién histolégica. La biopsia conjuntival, lagrimal transconjuntival o
cutanea tienen un elevado indice de positividades en presencia de lesiones
macroscipicamente visibles; sin embargo, su realizacién a ciegas disminuye
claramente su rentabilidad diagnéstica (24). Los niveles de enzima convertidora
de angiotensina (ECA) o la actividad de lisozima en suero pueden estar elevados
v puede existir anergia en las pruebas cutaneas para inmunidad celular pero

estos hallazgos son extremadamente infrecuentes en la sarcoidosis
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exclusivamente ocular. La gammagrafia con Galio se utiliza para detectar
localizaciones de inflamacién, que pueden ser subclinicas: un test positivo para
cabeza, cuello y térax puede ser 1util para detectar tejido presumiblemente
sarcoideo. En un articulo reciente (93) se ha propuesto la biopsia transbronquial
de pulmoén en el diagnéstico de la sarcoidosis exclusivamente ocular. Este grupo
japonés encuentra mas de un 60% de positividades histoldgicas en una serie de
60 pacientes; la presencia de mas de un 20% de linfocitos en el lavado
broncoalveolar y un ineremento en el indice CD4+/CD8+ en los linfocitos T de
este mismo fluido fueron los Unicos predictores para la biopsia positiva; no hubo
sin embargo, diferencias significativas en la afectacién ocular de los pacientes
con biopsia positiva o negativa. Consideramos que este tipo de procedimientos
agresivos deben reservarse para los casos con fundadas sospechas en
exploraciones no invasivas en los que el diagnéstico de certeza pueda tener

implicaciones terapéuticas.

La UP sin componente anterior representa un 16,7% de nuestra serie,
siendo la coriorretinitis unilateral (Figura 6) el patrén mds frecuente (8,3% de
nuestros casos). Este patrén presenté una altisima concordancia con el
diagnéstico de toxoplasmosis. En todos los casos con este patrén realizamos
serologia para toxoplasma. Kl aspecto en el fondo de ojo es muy caracteristico,
siendo la serologia (IgG) util exclusivamente para excluir el diagnéstico: un
resultado positivo tiene un escaso valor especifico pero un resultado negativo
sin diluir excluye el diagnédstico (58, 94, 95). Asi, se debe reservar esta
determinacién para pacientes con este patrén de uveitis y no en otros, en los
cuales puede ser exclusivamente un factor de confusién por su falta de
especificidad. Los titulos de IgM sélo se elevan en la infeccién primaria, muy

rara en toxoplasmosis ocular, que es considerada, en el paciente
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inmunocompetente, una reactivaciéon de contactos previos, en general

prenatales.

A A -
PSRRI ERR I 142

ropzkheroiry

CORIORRETINITIS
UNILATERAL

Exploraciones
complementarias
utiles

Serologia Toxoplasma

Figura 6. Aproximacién diagndstica al paciente con
coriorretinitis unilateral.

La coriorretinitis bilateral (Figura 7) es el patrén de un 4,3% de nuestros
casos. Tiene una relacién de concordancia positiva para las retinocoroidopatias
oftalmolégicas : coroidopatia en perdigonada, sindrome ocular de presunta
histoplasmosis, coroidopatia serpinginosa, coroiditis multifocal con panuveitis,
epiteliopatia pigmentaria placoide multifocal posterior aguda, coroidopatia
interna punctata, entre otras. Su diagnéstico se basa exclusivamente en el

tipico patrén fundoscopico y en la AFG.

Hemos hallado otros diagnésticos con este patrén: un caso de
toxoplasmosis (con concordancia negativa} , una sarcoidosis con un tipico
sindrome de Léfgren con adenopatias hiliares y paratraqueales caracteristicas
v un caso de importancia que correspondi6é a metéstasis de un carcinoma de

pulmén y que clasificamos como sindrome de enmascaramiento tras la
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necropsia. Recomendamos para este patréon no realizar pruebas de forma
rutinaria pero es importante descartar toxoplasmosis si el aspecto de la lesién
es sugerente, pese a su bilateralidad, dadas sus implicaciones terapéuticas. En
esta serie los sindromes de enmascaramiento tienen una concordancia positiva
baja pero significativa para este patrén, en especial en nifios y ancianos;
consideramos importante descartar neoplasia cuando no hay respuesta
adecuada a un tratamiento antiinflamatorio correcto o en cuadros
morfolégicamente atipicos. Puede llegar a ser necesaria la biopsia
coriorretiniana en algunos pacientes seleccionados, como describen Martin y
colaboradores, entre otros autores, que realizan este procedimiento en siete
pacientes cambiando la terapéutica inicial en cinco de ellos (96, 97). Las
indicaciones para la biopsia incluyen no s6le la sospecha de enfermedad maligna
si no la de etiologia infecciosa o la afectacién macular que no responde a
tratamiento con grave riesgo de ceguera. La coroidopatia en perdigonada puede
ser confirmada por tipaje HLA A29 cuya asociacién es la més fuerte de las

descritas entre HLA y enfermedad, con un riesgo relativo de 224 (98).
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CORIORRETINITIS
BILATERAL

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente
ltiles
|
Serologia Toxoplasma
{en morfologia caracteristica)

Descartar neoplasia
(en nifios o ancianos)
(si no hay respuesta al tratamiento
antiinflamatorio)

Tipaje HLA A29
(en morfologia "en perdigonada”)

Figura 7. Aproximacién diagnéstica al paciente con
coriorretinitis bilateral.

La VR aislada (Figura 8) representa el patrén en el 4,3% de nuestros
casos. Todos los diagnésticos que hemos encontrado tuvieron una concordancia
positiva para el patrén, pero la relacidn mads significativa fue para las VR
idiopaticas. En nuestra experiencia, este patrén de presentacién es uno de los
motivos mas frecuentes de consulta a especialistas no oftalmélogos. Para
nosotros, el primer paso bésico en el diagnéstico es la diferenciacién clinica entre
vasculopatias no inflamatorias oclusivas (ateroesclerosis, hipertension,
anomalias congénitas o situaciones de hiperviscosidad tales como
hemoglobinopatias, coagulopatias o paraproteinemias) y procesos inflamatorios

reales (34). No consideramos como VR los procesos vasculares inflamatorios
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secundarios a coriorretinitis (algunos casos de toxoplasmosis, p. €j.} ni la

enfermedad vasooclusiva.

La oftalmoscopia permite la visualizacion directa de los vasos retinianos
con presencia de envainamiento, la imagen caracteristica de la VR, que parece
correlacionarse histolégicamente con el infiltrado perivascular con células
inflamatorias; sin embargo, no es absolutamente especifico de vasculitis y
puede aparecer tras oclusién venosa. La AFG puede ser util para discriminar
ambas entidades. Asi, establecido de forma precisa el sustrato anatémico real,
investigamos en este patron las enfermedades autoinmunes asociadas con
vasculitis y, en la enfermedad vasooclusiva, descartamos entidades mediadas
por antifosfolipidos (37). Cuando una enfermedad sistémica es la causa de la
VR, deberia ser descartada por la cuidadosa anamnesis y exploraciéon del
paciente (35). Indicamos estudio de autoanticuerpos (ANA, ANCA) o
crioglobulinas si existen sintomas de LES, vasculitis sistémica o alteraciones en
el andlisis sistematico de sangre, bioquimico, urianalisis o elevacién de la VSG;
nuestro caso de crioglobulinemia mixta correspondi6 a una mujer en la que la
presencia de VR precedié al desarrollo de parpura palpable y la presencia de
crioglobulinas en dos afios, pero debe ser considerado un caso excepcional. En
cuanto al creciente interés por la determinacién de ANCA en las uveitis, los
resultados de los estudios publicados hasta el momento (99, 100) no se pueden
considerar concluyentes ya que de acuerdo a sus resultados, virtualmente,
cualquier forma de uveitis puede cursar con determinaciones positivas; nosotros
consideramos estos resultados como falsos positivos en ausencia de datos de

vasculitis necrotizante sistémica o enfermedad renal.
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Investigamos anticuerpos anticardiolipina o presencia de anticoagulante
Idipico en el estudio de coagulacién (test de tromboplastina parcial activada o

reptilase) en la enfermedad vasooclusiva.

La enfermedad de Behcget representé un diagnéstico frecuente entre las VR
y con concordancia positiva, en especial cuando se asociaba a EMQ,
combinacién ésta (VR con EMQ) que debe hacer sospechar un origen
autoinmune. No existen exploraciones complementarias diagnésticas pero
recomendamos el tipaje HLA Bw51 en nuestro medio cuando hay sospecha de
enfermedad de Behcet, cuando no presentan un espectro mucocutdneo que sea

suficiente para el diagnéstico (25, 26).

Finalmente, "las clasicas” (101): tuberculosis, sifilis y sarcoidosis pueden
presentarse con este patrdn, pero, sin otra clinica acompanante, una
radiografia de térax normal y una serologia luética negativas descartan su
diagnédstico. En nuestra serie un caso correspondié a tuberculosis con este
patrén, una mujer con un proceso miliar en peritoneo que tuvo pérdida de visién

v VR activa con lesiones coriorretinianas antiguas en examen de fondo de ojo.
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VASCULITIS
RETINIANA

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente
utiles
|
ANA/ ANCA/ Crioglobulinas
{en sospecha clinica de LES,
poliarteritis nodosa, Churg-Strauss,
Wegener o purpura palpable)

Investigacién de antifosfolipides
(en enfermedad venooclusiva retiniana)

Tipaje HLA Bw51
{en sospecha clinica de enfermedad de
Behget sin sintomas mucocutdneos)

Figura 8. Aproximacién diagndstica al paciente con
vasculitis retiniana.

Consideramos la Ul (Figura 9), esto es: la uveitis confinada a la retina
periférica y la pars plana del cuerpo ciliar, afectando al vitreo de forma
predominante, como un patrén discriminative en si mismo, que incluye no sélo la
pars planitis, si no también otras vitritis sin bancos de nieve. Incluimos el 7,3%
de la serie en este patrén. En presencia de bancos de nieve en un gjo sin otros
signos inflamatorios, con células en el vitreo, vasculitis en la retina periférica y
frecuentemente EMQ acompafante, existen pocas dudas del diagndstico de
pars planitis y no indicamos més exploraciones complementarias que las

rutinarias. En casos menos tipicos deben descartarse otras entidades. Asi, la
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sarcoidosis se presenté con concordancia positiva inicamente para este patrén;
indicamos pruebas suplementarias si el caso no es muy tipico o si la clinica
general la sugiere. Una minuciosa historia y exploracién neurolégicas son
obligatorias en este patrén para descartar esclerosis miltiple (EM), en la cual
una uveitis intermedia puede ocurrir hasta en un 20% de los casos (102).
Investigando sarcoidosis y EM, en una serie de sesenta y dos "pars planitis”,
Zierhut y Foster (103), encontraron siete pacientes con EM (11%) y siete con
sarcoidosis (11%); la Ul precedié a la EM en tres casos y en otros dos fue
simultédnea. La presencia de neuritis retrobulbar fue un buen factor predictivo
de EM. Asi, en presencia de cualquier minimo signo de afectacién neurolégica
recomendamos investigaciéon de liquido cefalorraquideo (LCR) y RM del SNC.
Los sindromes de enmascaramiento también pueden presentarse como Ul
Debe descartarse neoplasia (linfoma de células grandes en ancianos y
retinoblastoma en nifios), incluyendo citologia de humor acuoso y/o vitreo, en
casos atipicos o cuando no hay respuesta a una terapia antiinflamatoria
correcta (104). Por 1ltimo, existe interés creciente por la inflamacién ocular en
la enfermedad de Lyme (41, 42, 105-108). Se han descrito muchos tipos de
uveitis en esta borreliosis, siendo la Ul una de las mas citadas. Se han
comunicado positividades en la serologia frente a Borrelia burgdorferi en
pacientes con uveitis, muchos de ellos procedentes de areas endémicas, por una
variedad de entidades como la enfermedad de Behget, el sindrome de Vogt-
Koyanagi-Harada, el sindrome de Possner-Schonmann, la sarcoidosis y las
espondiloartropatias entre otras. Asi, un gran nuimero deben ser considerados
como falsos positives. En la actualidad reservamos la serologia para la
enfermedad de Lyme para pacientes en los que la uveitis se acompafia de otros

sintomas tales como exantema, neuropatia o artritis o para pacientes
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procedentes de dreas endémicas; recomendamos confirmar los resultados de

ELISA IgG 6 IgM mediante Western-Blot.

UVEITIS
INTERMEDIA

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente
utiles

I
ECA/ Lisozima/ Gammagrafia conGalio
(si sospecha clinica de sarcoidosis)

RM del SNC/ examen de LCR
(si hay signos o sintomas neuroldgicos)

Citologia de acuoso o vitreo para descartar neoplasia
{(si no hay respuesta a tratamiento antiinflamatorio)

Serologia para enfermedad de Lyme
(si hay afectacién articular, cutanea o neurolégica
sugerente)

Figura 9. Aproximacién diagnéstica al paciente con uveitis
intermedia.

Panuveitis es un término considerado ambiguo siendo dificil valorar la
afectacién real de "toda" la uvea. Describimos cuatro patrones de acuerdo a la
caracterizacién anatémica y morfolégica del componente de polo posterior. En
muchas ocasiones hay mdés de un tipo presente: por ejemplo, la vasculitis y la
vitritis frecuentemente acompanan a la coriorretinitis. Clasificamos estos

patrones atendiendo al sustrato predominante.
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Para todo tipo de panuveitis no clasificada por la exploracién se debe
descartar sarcoidosis si presenta una UA con PRQ granulomatosos, si existe
una sospecha clinica o si existen dudas considerables en la terapéutica. Nuestro

procedimiento ya ha sido comentado extensamente.

Las infecciones oportunistas en pacientes con sindrome de
inmunodeficiencia adquirida, que en nuestra serie no fueron incluidos, adoptan
habitualmente un patrén de panuveitis muy complicadas, con una afectacién
coriorretiniana extensa. Como hemos mencionado para otras entidades, la
participacién ocular en la infeccién por el VIH, suele ir acomparfiada de otras
manifestaciones derivadas de afectacién infecciosa en otros érganos (47).
Nosotros no hemos encontrado casos en los que la participacién ocular haya
sido el primer signo de esta infeccién. No consideramos indicada la realizacién de
la serologia VIH en el diagnéstico de las uveitis en ausencia de otros signos o
sintomas de infeccién excepto en cuadros de panuveitis muy complicadas en

pacientes pertenecientes a los grupos de riesgo.

Encontramos panuveitis con coriorretinitis (Figura 10) en el 6,9% de los
casos totales de nuestra serie. Mas de la mitad fueron clasificadas finalmente
como toxoplasmosis, en su forma de presentacién con UA y elevacién de la PIO;
asi recomendamos realizar serologia para toxoplasma, incluso en humor acuoso
(109) en todos los casos de coriorretinitis caracteristica con UA y/o aumento de

1a PIO.
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PANUVEITIS CON
CORIORRETINITIS

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente ttiles

| |

Serologia Toxoplasma Descartar sarcoidosis (ECA/ Lisozima/
{en coriorretinits con UA y Gammagrafia con Galio/ Lavado
elevacion de PIO) Broncoalveolar/ biopsia)
(=i presenta UA granulomatosa crénica, o
sospecha clinica de sarcoidosis con
implicaciones terapéuticas)

Exploraciones
complementarias utiles

Citologia de acuoso o vitreo para descartar
neoplasia
{(si no hay respuesta a tratamiento
antiinflamatorio)

Serologia Herpes
{si Queratouveitis)

Serologia en suero y humor acuoso para
Toxocara (en morfologia carcteristica)

Investigacién hacteriolégica para
Mycobacterium
(s6lo en sospecha de tuberculosis, en
pacientes debilitados, si la UA es
granulomatosa o si la enfermedad no ha
respondido a corticosterocides sistémicos)

Figura 10. Aproximacién diagnéstica al paciente con panuveitis con

coriorretinitis.
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Por otra parte, también en este patrén deben ser tenidos en cuenta los
sindromes de enmascaramiento asi como en el patrén de panuveitis con vitritis :
ambos patrones son frecuentemente indistinguibles cuando las opacidades del
vitreo impiden la fundoscopia. En nifios, especialmente hasta los tres afios,
células de retinoblastoma pueden aparecer flotando en humor acuoso simulando
iridociclitis y tumores de crecimiento endofitico pueden presentarse con
infiltracién celular del vitreo. En ancianos los sindromes de enmascaramiento
corresponden al linfoma de células grandes. En adultos el melanoma coroideo,
después de romper la membrana de Bruch puede manifestarse con la presencia
de células en vitreo, simulando vitritis; la enfermedad metastasica también
puede presentarse como coriorretinitis con extensién a toda la tivea; el cancer de
pulmén (un caso en nuestra serie) en hombres y el de mama en mujeres son los
primarios mds frecuentes. Las metéstasis coroideas pueden ser el primer
hallazgo, en especial en pulmoén; otras neoplasias, como la leucemia pueden
invadir virtualmente todo el ojo (60, 104). Por tanto, la extraccién de humor
acuoso o vitreo debe indicarse para citologia en presentaciones atipicas o si

existe falta de respuesta a la terapéutica antiinflamatoria correcta.

También puede ser necesaria la extraccién de humor acuoso para
investigaciones microbioldgicas (en especial investigacién de antigenos de
microorganismos por RCP) o serolégicas para agentes tales como el Herpes (en
especial si presenta queratouveitis), el Toxoplasma (109) o el Toxocara canis
(110), en nifios con morfologia sugerente; asi en nuestro caso de toxocariasis la

presencia local de anticuerpos en este fluido fue la clave del diagnédstico (111).

El patrén de presentacién mas frecuente para la tuberculosis es éste atin

cuando en nuestra serie el dnico caso correspondié a VR. Esta enfermedad es
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una causa rara de uveitis en el momento actual. Del mismo modo, la incidencia
de uveitis en pacientes con tuberculosis activa es baja (101). Asi, no
recomendamos una investigacién exhaustiva para descartarla: de hecho, la
radiografia de térax descarta la presencia de tuberculosis pulmonar en la
mayoria de los casos, por otra parte, un cultivo positivo para Mycobacterium
tuberculosis es imprescindible para confirmar el diagnéstico (112). La
intradermoreaccién con derivados de proteina purificados (Mantoux) es una
prueba de utilidad muy limitada en ausencia de otros datos. Rosenbaum
encontré que en pacientes no seleccionados con uveitis y un Mantoux positivo la
probabilidad de tener tuberculosis es del uno por ciento, por lo que no se puede
considerar como una prueba diagnéstica (33). En nuestro medio la realizacién
del Mantoux conserva utilidad para indicar quimioprofilaxis con isoniazida en
pacientes con tratamiento corticosteroideo prolongado o inmunosupresor y
nosotros conservamos esta pauta en nuestros procedimientos terapéuticos. La
posibilidad de encontrar tuberculosis aumenta en pacientes debilitados, si la UA
es granulomatosa o si la enfermedad no ha respondido a corticosteroides
sistémicos. En resumen, investigamos muestras para bacteriologia (oculares o
extraoculares) para tuberculosis sélo en estos pacientes y cuando el cuadro
clinico es sospechoso. Consideramos que la baja incidencia de esta enfermedad
en nuestra serie (113) cuando se compara con otras publicadas en nuestro
medio (114, 115), se debe sobre todo a una mayor exigencia microbiolégica para
establecer el diagnéstico. Los casos de nuestra serie tiene una evolucién media
de veinticuatro meses con un seguimiento minimo de ocho meses; en este
periodo no hemos detectado casos de reagudizacién de tuberculosis en los casos
tratados con corticosteroides e inmunosupresores, lo que nos refuerza en la idea

de que nuestro indice de diagndsticos para este proceso no es inferior al real.
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Hemos clasificado como panuveitis con vitritis (Figura 11) (inflamacién del
vitreo con UA importante asociada) sélo al 1,4% de los casos de nuestra serie.
En muchos casos la presencia de células en humor acuoso no corresponde
realmente a inflamacién de la tivea anterior ("spillover”) por lo que se han
incluido como Ul pura; por otra parte, cuandoe estaba presente un componente
significativo de coriorretinitis los hemos incluido en el patrén precedente. La
concordancia positiva mads significativa correspondié a los sindromes de
enmascaramiento que hemos comentado con anterioridad. No hemos
encontrado casos de enfermedad de Whipple, proceso actualmente considerado
infeccioso, en el que se ha demostrado la presencia de los bacilos causales en el
vitreo. El patrén més frecuentemente descrito en la literatura para esta
enfermedad es el de panuveitis con vitritis pero es excepcional su presentacién

en ausencia de clinica gastroenterolégica (116, 117).
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H

PANUVEITIS CON
VITRITIS

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente utiles

Descartar sarcoidosis
(ECA/ Lisozima/ Gammagrafia con Galio/
Lavade Broncoalveolar/ biopsia)
(si presenta UA granulomatosa crénica, o
sogpecha clinica de sarcoidosis con
implicaciones terapéuticas)

Citologia de acuoso o vitreo para descartar
neoplasia
(si no hay respuesta a tratamiento
antiinflamatorio)
{en nifios: retinoblastoma, en adultos y
ancianos: linfoma de células grandes,
melanoma o metastasis)

Figura 11. Aproximacion diagnédstica al paciente con
panuveitis con vitritis.

La panuveitis con VR (Figura 12) como afectacién predominante del polo
posterior es el patrén del 6,5% de nuestros casos. Present6 una concordancia

positiva significativa para las formas idiopaticas, la enfermedad de Behget y la

sifilis.

Este es el patrén de presentacién de la enfermedad de Behget en nuestra
serie. Raramente una UA aislada puede ser la primera manifestacién o por su

prominencia impedir la fundoscopia, pero en la mayoria de los casos esta
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presente una afectacién inflamatoria del polo posterior. Como se ha dicho el
diagnéstico de enfermedad de Behget debe ser clinico: no existen exploraciones
complementarias diagnésticas. La presencia de ulceras orales o genitales,
eritema nodoso y artritis no erosiva son los hallazgos que mas frecuentemente
encontramos. La tromboflebitis o la afectacién del SNC son menos frecuentes
pero deben ser tenidas en cuenta. La posibilidad de neurobehcget es mayor en
presencia de papilitis. En nuestro medio y en el resto de la cuenca mediterranea
la asociacidon entre HLA Bw51 y enfermedad de Behget tiene un riesgo relativo
de 14 (una frecuencia del 82% en pacientes frente a un 23% en la poblacién
control); en consecuencia, nosotros recomendamos este tipaje Unicamente para
paises de la cuenca mediterranea, como el nuestro y en pacientes con VR sin
lesiones mucocutdaneas claras, debiendo ser tomado como una prueba sugerente

y no como diagnéstica(25-28, 61, 69, 98, 118).

En cuanto a la enfermedad inflamatoria intestinal, la colitis ulcerosa se
presenta como UAARU pero la enfermedad de Crohn puede presentarse como
una panuveitis en que la UA se acomparna de VR o desprendimiento exudativo
de retina frecuentemente acompafiada de EMQ (38, 74-76). Indicamos
ileocolonoscopia cuando la uveitis presenta uno de estos dos patrones y se
acompafia de sintomas abdominales como dolor, diarrea o presencia de sangre o

pus en heces.

Como hemos dicho, realizamos rutinariamente serologia luética en todos
los casos: en nuestra serie, los tres casos que hemos encontrado se presentaron
con este patrén con una relaciéon de concordancia positiva tanto para el patrén
como para la presencia de afectacion de la papila, pero el caracter mimetizador
de las manifestaciones oculares de la sifilis hacen obligatoria la realizacién

rutinaria de serologia luética en todos los pacientes con uveitis (569, 101, 119).
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PANUVEITIS CON VASCULITIS
RETINIANA

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente 1tiles

1

Descartar sarcoidosis
(ECA/ Lisozima/ Gammagrafia con Galio/
Lavado Broncoalveolar/ biopsia)
(si presenta UA granulomatosa crénica, o
sospecha clinica de sarcoidosis con
implicaciones terapéuticas)

Tipaje HLA Bwbl
(en sospecha clinica de enfermedad de
Behget en paises mediterraneos)

Ileocolonoscopia
(si presenta sintomas abdominales)

Figura 12. Aproximacién diagndéstica al paciente con
panuveitis con vasculitis retiniana.

El altimo patrén que hemos descrito es la panuveitis con desprendimiento
exudativo de retina (Figura 13) que afecté al 2,9% de la serie. Esta es la
manifestacién predominante en polo posterior aunque se debe tener en cuenta
que una VR acompafia siempre en mayor o menor grado a este hallazgo. Es el
patrén caracteristico del sindrome tdveo meningeo de Vogt-Koyanagi-Harada
con una concordancia positiva altamente significativa. La prueba confirmatoria
fue la investigacién de LCR buscando pleocitosis linfocitaria en fases precoces;
realizamos puncién lumbar en todos los pacientes con este patrén de afectacién.

El sindrome meningeo clinico puede faltar y el resto de manifestaciones
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extraoculares (poliosis y/o disacusia) raramente se presentan como primer
evento, siendo asi la pleocitosis linfocitaria el tinico dato confirmatorio a nuestro
alcance. Se ha descrito la presentacién posterior pura - el sindrome de Harada-
pero nosotros no hemos encontrado desprendimiento exudativo sin UA, es por
esta razon por la que no incluimos esta patologia entre las UP puras. La UA es
caracteristicamente granulomatosa en nuestros casos y el componente
posterior se acompana frecuentemente de papilitis; ambos hallazgos
morfolégicos se relacionaron de forma significativa con este diagnéstico (57,

120).

PANUVEITIS CON
DESPRENDIMIENTO EXUDATIVO DE
RETINA

Exploraciones
complementarias
ocasionalmente ttiles

Examen de LCR Descartar sarcoidosis (ECA/ Lisozima/
Gammagrafia con Galio/ Lavado
Broncoalveolar/ biopsia)
{si presenta UA granulomatosa crénica, o
sospecha clinica de sarcoidosis con
implicaciones terapéuticas)

Exploraciones
complementarias itiles

Tipaje HLA Bw51
(en sospecha clinica de enfermedad de
Behget en paises mediterrdneos)

Ileocolonoscopia
(sl presenta sintomas abdominales)

Figura 13. Aproximacién diagndstica al paciente con panuveitis con
desprendimiento exudativo de retina.
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También en este patrén la enfermedad de Behget y la enfermedad
inflamatoria intestinal se presentaron con una relacién de concordancia

significativa por lo que se deben incluir en el diagnéstico diferencial.

En resumen y para concluir con este primer bloque de la presente
discusién: hemos presentado una aproximacién al diagnéstico etiolégico del
paciente con uveitis basada en nuestra experiencia en una consulta
monografica y multidisciplinaria en los ultimos tres afios asi como en la
literatura cientifica de mayor relevancia. Nuestros resultados parecen
confirmar que desde un diagnédstico sindréomico muy preciso basado en doce
patrones discriminativos de presentacién se puede acceder a la clasificacién
etiolégica de cada caso con un minimo de exploraciones complementarias. Sobre
este ultimo aspecto de nuestros resultados es sobre lo que basaremos el

siguiente bloque de esta discusién.

II.- EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS EN EL
DIAGNOSTICO DE LAS UVEITIS.

En la segunda parte de nuestro trabajo tratamos de validar la denominada
aproximacién individualizada por la que se accede al diagnéstico de uveitis con el
minimo nimero de exploraciones complementarias necesarias para cada caso.
Con este objetivo clasificamos prospectivamente todos nuestros casos en cinco
grupos en funcién de los pasos necesarios para llegar a una clasificacién final y
valoramos la existencia de posibles cambios entre el diagnéstico inicial
establecido en la primera visita y el diagnéstico final que se establecia a la vista

de la evolucién y los resultados de exploraciones complementarias.

El grupo I correspondidé a casos clasificados exclusivamente por la

exploracién oftalmolégica. En él se incluyeron los sindromes primariamente
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oculares. No se solicitaron exploraciones complementarias y no encontramos

cambios entre los diagndsticos inicial y final.

En el grupo II incluimos los casos con un patrén caracteristico para cuyo
diagndstico se solicitaba un tnico test confirmatorio. Se incluyeron las UAARU
en las que intentdbamos confirmar su relacién con espondiloartropatias, las
queratouveitis en las que se confirmaba un origen herpético, las coriorretinitis
unilaterales realizando serologia para toxoplasma, las panuveitis con
desprendimiento exudativo en las que se realizaba puncién lumbar y las UA

cronicas con queratopatia en banda que considerabamos en relacién a ACJ.

Clasificamos en este grupo ochenta y nueve casos (32,4%). No pudimos
confirmar nuestro diagnéstico inicial en ocho casos de UAARU en los que la
radiologia de sacroiliacas fue normal y el tipaje para HLA B27 negativo; de ellos,
siete casos fueron clasificados finalmente como idiopaticos lo que confirma la
existencia de un subgrupo de UAARU, sin relacién con espondiloartropatia ni
con el antigeno HLA B27, en los que el nexo patogénico de unién pudiera ser la
afectacion intestinal, como nuestro mencionado estudio respecto a inflamacién
intestinal crénica subclinica parece demostrar; de hecho en el octavo caso en el
que cambiamos el diagnédstico, la clasificacién final correspondié a colitis
ulcerosa demostrada por ileocolonoscopia que se realizd, cuando en la evolucién
el paciente desarrollé dolor abdominal y trastornos del ritmo intestinal. En otro
paciente, por el contrario, nuestro diagnéstico inicial fue el de UA de la ACJ en
una adolescente que en su primera visita presentaba UA con queratopatia en
banda e historia de artralgias, sin embargo en la evolucién desarrollé una forma
UAARU tipica y una radiografia de sacroiliacas demostré cambios
inflamatorios bilaterales por lo que se consideré6 una forma juvenil de

espondiloartropatia. El ultimo caso en que cambiamos el diagnéstico inicial
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correspondié a un nifio con vitritis y desprendimiento exudative de retina
asociado con un granuloma periférico en el que realizamos paracentesis de
camara anterior para confirmar el diagnéstico de toxocariasis con resultado
negativo; una AFG posterior demostré la presencia de un tipico sindrome de

Coats por lo que el caso se clasificé como sindrome de enmascaramiento.

En el grupo IlII incluimos cuarenta y un casos (14,9%), en los que no se
indicé exploracién complementaria alguna ya que se llegé al diagndéstico por la
presencia de un patrén caracteristico con una historia general también
suficientemente expresiva. Kn un caso, no obstante, el diagnéstico inicial hubo
de ser cambiado; se traté de un paciente inicialmente diagnosticado de
enfermedad de Behget por una historia de lesiones genitales con una dudosa
afectaciéon de la coroides que no pudo ser confirmada en la AFG; en la evolucién
desarrollé6 una UAARU caracteristica acompanada de uretritis y balanitis

circinada siendo clasificado como SR.

Asi, tomando en conjunto los grupos I, IT y I, en mds de la mitad de los
casos de la totalidad de la serie (61,5%) se pudo establecer un diagnéstico inicial
con la exploracién oftalmolégica, la anamnesis y/o una tunica prueba de
laboratorio o de imagen confirmatoria. Estos resultados se obtuvieron con un
6,6% (11/169) de discrepancia entre el diagnéstico inicial y el final establecido
tras la observacién de la evolucién o por los resultados de las exploraciones

complementarias.

En el grupo IV clasificibamos los casos en los que el diagnéstico diferencial
estaba limitado a nuestro diagnéstico inicial y otro proceso, en base a un cuadro
clinico y exploratorio sugerente pero no completamente diagnéstico.

Realizdbamos un ndmero limitado de exploraciones complementarias (tres o
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menos). Incluimos en este grupo treinta y nueve casos (14,2%). La discordancia
entre los diagnéstico inicial y final fue la mayor en este grupo, alcanzando a

17/39 casos.

Como en el grupo II, la mayoria de los casos incorrectamente clasificados
inicialmente correspondieron a espondiloartropatias (doce) que no pudieron ser
confirmadas clasificindose como idiopaticas, sin relacién con HLA B27 en diez
casos y ligada al antigeno en otro; el ultimo caso se incluyé como ciclitis
heterocrémica de Fuchs ya que en sucesivas exploraciones se hizo mas evidente
la heterocromia y atrofia iridianas asi como su caracter crénico, esta
circunstancia también se dio en un caso inicialmente clasificado como UA
idiopatica. Un caso inicialmente clasificado como UAARU idiopatica HLA B27
positiva fue finalmente diagnosticado de SR cuando en su evolucién desarrollé
sintomatologia extraocular caracteristica. En dos pacientes sospechamos la
existencia de una enfermedad maligna y fueron clasificados inicialmente como
sindromes de enmascaramiento, sin embargo no pudo confirmarse tildandose
finalmente de panuveitis idiopaticas. Por 1tltimo un paciente fue clasificado
como sarcoidosis ante la presencia de una UA crénica granulomatosa con
nédulos de Koeppe pero todas las investigaciones fueron negativas siendo

diagnosticado de UA idiopatica.

El grupo V correspondié a cuadros clinicamente menos caracteristicos.
Incluiamos en el diagnéstico diferencial nuestro diagnéstico inicial y al menos
dos procesos mas. Correspondieron a este grupo sesenta y siete casos (24,4%),

de los que en doce hubo variaciones en el diagnéstico inicial.

En seis pacientes inicialmente considerados de origen idiopatico se pudo

demostrar una enfermedad subyacente: una espondiloartropatia, una
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toxoplasmosis, una crioglobulinemia mixta, una ldes y dos sarcoidosis. Por el
contrario en tres casos no se pudo demostrar la sarcoidosis que inicialmente
habiamos sospechado por lo que se clasificaron como idiopaticos. En los otros
tres casos, muy ilustrativos cambid el diagndstico de un proceso a otro. Una
nifia de once afos fue inicialmente diagnosticada de sindrome de Vogt-Koyanagi-
Harada por la presencia de un desprendimiento exudativo de retina asociado a
un granuloma coriorretiniano y una historia de sordera mal caracterizada, sin
embargo ante la mala respuesta al tratamiento se realizé una paracentesis de
humor acuoso cuya determinacién de anticuerpos IgG antitoxocara por ELISA
fue positiva (111). El segundo caso correspondié a un varén de ochenta y cuatro
aflos en quien una coriorretinitis bilateral, inicialmente filiada como posible
toxoplasmosis correspondié finalmente a metéastasis de un carcinoma de
pulmén. En el altimo caso, un varén con panuveitis con coriorretinitis unilateral
v aumento de la PIO que en su primera consulta referia rectorragia, pensamos
inicialmente en enfermedad inflamatoria intestinal, que la ileocolonoscopia
descarté, localizdndose como origen de la hemorragia la presencia de
hemorroides internos ulcerados; fue clasificado finalmente como toxoplasmosis

tras la realizacién de una AFG y serologia IgGG antitoxoplasma.

Asi, tomando en su conjunto los grupos IV y V, el 38,5% de los casos
precisaron para su clasificacién final, dos o mas pruebas complementarias no
rutinarias; mds aun, solamente en el 24,4% de la totalidad de la serie ( grupo V)
se requirié un protocolo diagndstico algo mas extenso. Respecto a la discordancia
entre nuestros diagnésticos inicial y final, la mayoria de las veces que se produjo
(29/40) correspondieron a estos dos grupos; no obstante, considerando los 106
casos que se incluyeron en total en ambos, en el 72,6% el diagnéstico inicial

coincidid con el final.
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Pensamos que nuestro agrupamiento de los casos demuestra que la
aproximacion individualizada, en la que se solicitan el minimo de exploraciones
complementarias considerando cada caso, permite una correcta clasificacién
etiolégica en un elevado nimero de casos con un bajo indice de cambios en el
diagnéstico derivados de la evolucion o los resultados de pruebas

complementarias.
I1L.- UVEITIS PRIMARIAS Y SECUNDARIAS.

Finalmente, estudiamos la incidencia que presentaban en nuestra serie las
formas idiopaticas. Clasificamos como idiopatico un caso de uveitis cuando no
podia ser incluido como parte de un proceso asociado concreto o como un cuadro
oftalmoloégico especifico, independientemente de que en ambos grupos un buen

ntimero de las enfermedades incluidas también sean de etiologia desconocida.

Encontramos un 33,8% de uveitis idiopaticas (93/275). Es interesante el
hecho de que sesenta y ocho de ellas (73,1% de todas las idiopaticas), fueron
clasificadas como tales en el diagnéstico inicial, ya que se trataba de casos que
se presentaban en patrones en los que sin sintomatologia sistémica
acomparnante, rara vez se detecta un origen sistémico: es el caso de la UA
aguda bilateral o la VR aislada. Por el contrario, en otros veinticinco casos

nuestro diagnéstico de presuncién no pudo ser confirmado.
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Este porcentaje de casos idiopaticos, que puede ser también referido como
uveitis indeterminada o inespecifica, es similar a otras series publicadas en las
que oscila entre el 24,2% y el 27,4% (121, 122) y més bajo que en otras series
publicadas en nuestro pais o en paises de nuestro entorno (114, 115, 123).
Pensamos que estas diferencias pueden deberse al origen de los pacientes, tanto
desde el punto de vista geografico o racial como de la causa por la que son
referidos, a la metodologia de clasificacién, a los cambios en los patrones de
enfermedad a lo largo del tiempo o, también a los propios sesgos que cada grupo

de investigacién introduce.

Por tanto, si comparamos nuestra serie con la literatura, podemos afirmar
que el "tailored approach”, no da lugar a un mayor indice de casos no

diagnosticados o simplemente clasificados como idiopaticos.

En resumen, hemos presentado en este trabajo una pauta para el
diagndstico etiolégico de la uveitis basado en la "aproximacién a medida" para
cada caso. Hemos mostrado un agrupamiento de los casos por el que conocemos
el nimero de exploraciones complementarias necesarias para la clasificacién
final, siendo el minimo para cada caso. Pensamos que nuestros resultados
confirman que este procedimiento es una via muy 1til en el diagnéstico de la

uveitis minimizando el ndmero de exploraciones complementarias indicadas.
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Consideramos que el procedimiento resefiado permite alcanzar un
porcentaje de diagnésticos finales tan alto como en las series mds numerosas de
la literatura, siempre dirigidas en funcién de un diagnéstico sindrémico muy
preciso. La economia, no s6lo de medios, si no también de tiempo hasta
establecer una terapéutica redunda en un claro beneficio asistencial para el
paciente sin pérdida del deseado rendimiento cientifico de nuestro ejercicio

profesional.

Como corolario final de esta discusién mencionaré una impresién personal
basada en nuestros ultimos afios de experiencia. El manejo de pacientes con
uveitis desde una perspectiva multidisciplinaria resulta muy beneficioso no sélo
para el paciente, si no también para el propio especialista al que permite
profundizar en fodos los aspectos de una apasionante patologia que muchas

veces sblo conoce de forma parcelar.,
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1.- En nuestro medio las uveitis adoptan doce patrones de presentacién
discriminativos cuya caracterizacion precisa permite establecer un diagnéstico

diferencial con un niimero muy limitado de entidades patoldgicas causales.

2.- A partir de estos patrones de presentacién en nuestra serie, se
diagnostican el 61,5% de los casos por los hallazgos de exploracion oftalmoldgica,
la anamnesis, y si se considerd necesario una unica prueba confirmatoria. En
s6lo un 24,4% de los pacientes se requirié un nudmero de exploraciones

complementarias superior a tres.

3.- Con este procedimiento individualizado a cada caso, el niimero de
pacientes finalmente clasificados como idiopaticos fue del 33,8%, una cifra

sensiblemente igual a las mas bajas de las descritas en la literatura.
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Abreviaturas

ABREVIATURAS.

ACd it ereeeent e anterraeerns cevssasiensennenennne @rtritis crénica juvenil.
ANA ..o erereerene e e ereereeeteaeenen e naeas anticuerpos antinucleares.
ANCA..... et anticuerpos anticitoplasma del neutréfilo.
AFG...crioiieieiveeeee, v eeeenenaes rrerveteteeeere e cenene @ngiofluoresceingrafia.
EA.oiieiinnn. ereerseneeeerennans ceetertesterereree e e eteraeanan espondilitis anquilosante.
ECA e enzima convertidora de angiotensina.
EM....ccovvveeens crererneeer e srnennanes crereresmrateaneererraerns reerretesrrannanterareras esclerosis maltiple.
EMQ........ e r e ete e et saene e enes rrrereeaeeneeens ...... edema macular quistico.
ENA. ..o anticuerpos frente a antigenos extraibles del nicleo.
LCRu ettt e et e e sae e e sanensans verervereaane liguido cefalorraquideo.
LES............ et e s e snaenns erteesveeererneenreen creerneennee JUpUS eritematoso sistémico.
PIO................. cerreeesbet et e rnans crereeserarasteee s crensereeeses Presion intraocular.
PRQ. ot precipitados retroqueraticos.
RCP...e et eenes reaccion en cadena de la polimerasa.
Rttt sttt e aa e resonancia magnética.
SNC..oie e eere e rreeeeenee erreriresieeeinenereeareraesraaaes sistema nervioso central.
] 3 A rerrtsereneeraeaaeres ereetsr et nenae s ennes covresst e nenenes sindrome de Reiter.
UA i eresreestessaeneatrannennen vererersressaetaetrannrens veerneeneees UVETtis anterior.
UAARU. ..ttt svee e UA aguda recidivante unilateral.
UL creebeeaeseesessrenneares veeeraeresatereennes crreresreennaes UVELtis intermedia.
L8 O SOOI uveitis posterior.
VIH................. rereebebanieeberanetren e nrarreanes . virus de la inmunodeficiencia humana.
VR e crreereeanaaeteearanreenes veesrrenneans vasculitis retiniana.
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